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RESUMO  

 

Introdução: A Artrite Idiopática Juvenil (AIJ) é uma artrite de etiologia desconhecida 

que persiste por pelo menos seis semanas e inicia em pacientes de até dezesseis 

anos. A AIJ do tipo sistêmica (AIJS) representa dez por cento dos casos e a febre de 

origem indeterminada é uma de suas principais manifestações, tornando a doença um 

desafio diagnóstico. Além disso, a síndrome de ativação macrofágica (SAM) tem 

prevalência aumentada durante a evolução da AIJS.  

Relato de caso: Trata-se de paciente do sexo feminino, 15 anos, que apresentou 

febre, rash cutâneo disseminado, poliartrite inflamatória, linfadenomegalia e perda 

ponderal, que culminaram com o diagnóstico de AIJS após exclusão de demais 

doenças sistêmicas como infecções, doenças mielolinfoproliferativas e outras 

doenças autoimunes. A paciente evoluiu com cronicidade dos sintomas, difícil manejo 

terapêutico e suspeita de SAM durante a evolução de sua doença. 

Conclusão: Considerando os principais sinais e sintomas da AIJS, pode-se dizer que 

a paciente apresentou um quadro clássico da doença, com um padrão febril e lesões 

cutâneas correspondentes com a literatura, apesar de surgirem independente dos 

picos febris. A propedêutica complementar extensa foi necessária e suficiente para 

descartar as principais patologias que fazem diagnóstico diferencial com a AIJ, como 

infecções, neoplasias e outras doenças autoimunes. O conhecimento da doença, de 

suas múltiplas formas de apresentação e a possibilidade de associação com a 

potencialmente grave SAM é muito importante para um diagnóstico precoce e 

tratamento com maiores chances de sucesso. 

 

Palavras-chave: Artrite idiopática juvenil, artrite juvenil, doença de Still. 



 
 

ABSTRACT 

 

Introduction: Juvenile Idiopathic Arthritis (JIA) is an arthritis of unknown etiology that 

persists for at least six weeks and begins in patients up to sixteen years old. Systemic 

type of JIA accounts for ten percent of arthritis that begins in childhood. Fever of 

undetermined origin is one of its main manifestations and the condition is commonly 

confused with an infectious condition, which ends up preventing the early start of anti-

inflammatory therapy. 

Case report: This is a 15-year-old female patient who had fever, erythema, 

polyarthralgia, edema, morning stiffness, lymphadenomegaly and weight loss. 

Conclusion: Considering the main signs and symptoms of JIA, the patient presented 

a classic picture of the disease, with a feverish pattern and skin lesions corresponding 

to the literature. The laboratory pattern also proved to be consistent, and the main 

pathologies that make a differential diagnosis with JIA, such as infections, neoplasms 

and other autoimmune diseases, were ruled out by other tests. 

 

 

Keywords: Juvenile idiopathic arthritis, juvenile arthritis, Still's 

disease.
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1. INTRODUÇÃO  

 

 

A Artrite Idiopática Juvenil (AIJ) é definida como uma artrite de etiologia 

desconhecida que persiste por pelo menos seis semanas e inicia em pacientes de até 

dezesseis anos1. Trata-se de um problema crônico com variadas formas de 

apresentação, que pode ter uma remissão espontânea ou até mesmo ser refratária ao 

tratamento2. 

O termo AIJ refere-se a um grupo de doenças com diferentes sinais e sintomas, 

cuja causa acredita-se ser genética associada a fatores ambientais, o que contribui 

para a apresentação heterogênea de tais patologias3. A Liga Internacional de 

Associações para a Reumatologia (ILAR)4 dispõe de uma classificação aceita 

mundialmente, segundo a qual a AIJ se apresenta em sete diferentes categorias, de 

acordo com os sintomas clínicos articulares e extra-articulares, história clínica e 

alterações laboratoriais, considerando principalmente os seis primeiros meses da 

doença5. 

A primeira dessas categorias refere-se à artrite idiopática juvenil oligoarticular, 

a qual afeta até quatro articulações. Considera-se poliarticular o acometimento de 

cinco ou mais articulações, havendo uma subdivisão de acordo com o fator reumatóide 

positivo ou negativo. Classifica-se como psoriásica a artrite somada a psoríase ou a 

dois dos seguintes critérios: dactilite, onicólise e psoríase em parente de primeiro 

grau4,5.  

Há também a artrite relacionada à entesite, cujos portadores apresentam dois 

ou mais dos seguintes critérios: dor sacroilíaca ou lombossacra; presença do antígeno 

HLA-B27; início da artrite em menino maior de 6 anos; uveíte aguda; e espondilite 

anquilosante, entesite, sacroileíte com doença inflamatória intestinal, Síndrome de 

Reiter, ou uveíte aguda em parente de primeiro grau. O subtipo sistêmica caracteriza-

se por artrite em uma ou mais articulações, com febre por pelo menos duas semanas, 

por pelo menos 3 dias, e acompanhado por um ou mais dos seguintes critérios: 

erupção eritematosa evanescente, linfonodomegalia generalizada, hepatomegalia e / 

ou esplenomegalia e serosite. Nomeia-se artrite indiferenciada aquela que não se 

enquadra em nenhuma das anteriores ou aplica-se a duas ou mais categorias5. 
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As principais manifestações extra-articulares da Artrite Idiopática Juvenil 

incluem febre persistente, rash cutâneo, linfadenopatia, hepatoesplenomegalia, 

uveíte, serosite, psoríase, pericardite, comprometimento nutricional, retardo do 

crescimento e puberdade tardia, dentre outras. Tais achados aumentam as 

possibilidades de diagnóstico diferencial6. 

A AIJ do tipo sistêmica (AIJS) representa dez por cento das artrites que se 

iniciam na infância7. A febre de origem indeterminada, um dos grandes desafios para 

os pediatras, é uma das suas principais manifestações e geralmente apresenta-se em 

picos que ultrapassam os 39º C, uma ou duas vezes ao dia, em horários similares8. O 

quadro comumente confunde-se a um quadro infeccioso, cursando com febre, 

leucocitose e aumento das provas inflamatórias, não sendo possível diferenciar 

imediatamente a AIJS das infecções sistêmicas através da clínica e dos exames 

laboratoriais, o que acaba dificultando o início precoce de uma terapia anti-

inflamatória9. 

Por meio dos exames laboratoriais, geralmente constata-se anemia, 

leucocitose e elevada taxa de sedimentação, sendo estes achados pouco 

específicos7. Além disso, associações com outras doenças autoimunes são muito 

comuns10. Sua patogênese é ainda desconhecida, porém percebe-se um aumento da 

interleucina 6 em pacientes com tal comorbidade7.  

A Síndrome da Ativação Macrofágica (SAM) tem sido relacionada à AIJ, 

principalmente à forma sistêmica11 e ocorre em pelo menos 7 a 13% dos doentes, 

podendo ser subclínica ou apresentar-se de forma leve em 30 a 40% dos casos12, 

tendo sua fisiopatologia relacionada à excessiva ativação de macrófagos e linfócitos 

T13. Evidências sugerem que a etiopatogenia da SAM está relacionada a um defeito 

hereditário da imunorregulação, predispondo a uma resposta exacerbada a agentes 

desencadeantes específicos, como vírus, doenças autoimunes, imunodeficiências e 

drogas14. Esta síndrome, quando coexistente com a AIJ, apresenta-se como uma 

complicação grave desta, muitas vezes, oferecendo risco de morte ao paciente12. 

As manifestações cutâneas em portadores de AIJ tipo sistêmico apresentam-

se em diversas partes do corpo. Erupções eritematosas, maculares ou urticária cor de 

salmão-rosadas são comuns, podendo ou não apresentar prurido. Comumente tais 

alterações cutâneas coincidem com os picos febris, porém perduram por cerca de 

duas semanas ou mais, sendo geralmente seguidas de artrite8.  

Uma das principais manifestações das AIJ é a uveíte, que pode apresentar-se 
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de forma crônica, aguda, recorrente ou assintomática, sendo mais comum a forma 

crônica. No entanto, não se trata de um achado frequente no subtipo sistêmica15. 

De acordo com um estudo de Cohort16, são fatores preditivos de pior 

prognóstico o aparecimento dos sintomas antes dos 5 anos de idade, a presença de 

doença sistêmica ativa por mais de 6 meses, o aparecimento precoce de sintomas 

sistêmicos, o diagnóstico tardio, a necessidade frequente de corticosteróides e a 

presença de trombocitose. Tais fatores foram fortemente correlacionados com um 

mau resultado funcional nesses pacientes.De um modo geral, a AIJ representa uma 

piora significativa na qualidade de vida dos pacientes, com consequências não 

somente físicas, mas também psicológicas10. 

Como o diagnóstico é feito por exclusão, uma vez que não existem testes 

específicos, os pacientes acabam passando por extenuantes métodos diagnósticos, 

bem como por hospitalizações frequentes7. Nesse sentido, o médico assistente 

precisa descartar diversas possibilidades como doenças infecciosas, outras doenças 

autoimunes ou linfoproliferativas, febre reumática e demais comorbidades que cursam 

com febre periódica, urticária, reações de hipersensibilidade e doenças 

granulomatosas17. 

Por apresentar diversas manifestações extra-articulares, a artrite idiopática 

sistêmica pode representar um desafio aos profissionais da saúde. O atraso no 

diagnóstico pode cursar com a evolução da doença, podendo inclusive levar a 

sequelas permanentes ou a óbito5. 
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2. OBJETIVOS 
 
 
 
 

2.1. Objetivo Geral 

 

Apresentar um caso clínico da Artrite Idiopática Juvenil, procurando identificar as 

principais manifestações extra-articulares, contribuindo para o diagnóstico 

diferencial dessa comorbidade. 

 

2.2. Objetivos Específicos 

 

• Identificar, por meio de revisão bibliográfica, as principais manifestações 

extra-articulares da AIJ; 

• Descrever tais manifestações, bem como suas características, os seus 

sinais e sintomas; 

• Identificar no prontuário os principais sinais e sintomas apresentados pela 

paciente em sua anamnese, exame físico e exames complementares; e 

• Apresentar o caso, correlacionando os achados do prontuário com a 

literatura anteriormente descrita.
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3. RELATO DE CASO 
 
 

Paciente J.A.R, sexo feminino, 15 anos, parda, estudante, natural e procedente 

de São João del Rei-MG, compareceu à primeira consulta com a reumatologia 

encaminhada pela oncologia, em junho de 2016. Iniciara cinco meses antes com 

quadro de eritema em membros superiores, abdome e região dorsal, com poliartralgia 

em joelhos, tornozelos e mãos associada a edema e rigidez matinal articular 

prolongada. Concomitantemente, apresentou episódios de febre (39ºC) e edema em 

mãos, tendo negado fenômeno de Raynaud.  As lesões cutâneas não foram 

associadas aos picos febris pela paciente. 

Referiu também emagrecimento de 6 quilos em um mês e aumento doloroso 

de linfonodos na região cervical esquerda, tendo sido afastada a hipótese de 

neoplasia pela biópsia de linfonodo. Negou história familiar para reumatismo. Fazia 

uso de anti-inflamatórios não-esteroidais, dipirona e omeprazol.  

Ao exame físico estava em regular estado geral, hipocorada, anictérica, com 

pressão arterial de 120 x 80 mmHg, força muscular preservada, artrite de punhos, de 

algumas articulações interfalangeanas proximais e de cotovelos. Linfonodo palpável 

em região cervical esquerda, levemente doloroso, móvel, fibroelástico e com 

hiperemia em colo e face. Foi solicitada internação para propedêutica e conduta e 

pensado nas seguintes hipóteses diagnósticas: lúpus eritematoso sistêmico, doença 

granulomatosa ou neoplásica apesar de biópsia de linfonodo normal, doença viral 

crônica, artrite idiopática juvenil. 

Durante a internação, recebeu prednisona na dose de 40 mg por dia. 

Submetida a ecocardiogramatranstorácico, ultrassonografia de abdome total e 

tomografia computadorizada de tórax, radiografia simples das mãos e punhos, 

obtendo resultados dentro da normalidade. Aos exames laboratoriais apresentava 
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alterações em VHS: 101. PCR: 48, Hb: 10. Foi dada alta com prednisona de 30 mg 

por dia e sulfato ferroso. Houve melhora parcial das artrites e lesões cutâneas. 

Em julho de 2016, após 1 mês de uso de corticoide, a paciente se sentia melhor, 

não apresentava novos episódios de febre e obteve melhora parcial das artrites. Aos 

exames laboratoriais solicitados, notou-se ferritina elevada de 568ng/ml, eletroforese 

de proteínas e aumento de gamaglobulinas policlonal, FAN negativo. Foi então 

associado metotrexato de 10 mg por semana e reduzida prednisona para 20 mg ao 

dia, associada ao cálcio. Com a evolução da doença e exclusão de algumas 

patologias, a hipótese de AIJS era a mais adequada e o tratamento foi otimizado. 

Retornando após um ano ao serviço reumatológico, a paciente apresentava 

hiperemia em face, sem prurido, lesões avermelhadas sem dor em 3 articulações nas 

mãos, artrite leve em punho, dor leve à extensão do cotovelo e pressão arterial de 120 

x 60 mmHg. Em uso de metotrexato de 10 mg por semana e prednisona de 5 mg. Foi 

associado Reuquinol de 400 mg. Em novembro evoluiu com piora das lesões em 

membros superiores (fig. A e B) e costas e prurido, sob suspeita de reação alérgica 

ao Reuquinol, que foi imediatamente suspenso.  

 

Figura 1 - Figura A e B– Pápulas eritrematosas, algumas com fluentes disseminada em 
membros superiores. 
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Em janeiro de 2018 foi internada devido a piora das lesões de pele, dores 

articulares e picos febris associados a odinofagia e fraqueza muscular. Foi realizada 

uma tomografia de tórax que evidenciou nódulos sugestivos de granulomas 

calcificados, iniciando isoniazida de 300 mg, com a perspectiva de associar 

medicamento da classe dos imunobiológicos. 

Em março do mesmo ano apresentava descamação em mãos e pés e lesões 

de pele intermitentes. Relatava também dor nos joelhos, mãos, pés e punhos, porém 

sem artrite. Solicitado Etarnecepte e paciente foi referenciada para hospital 

universitário para avaliação de reumatologista pediátrico. Paciente referiu que, sob 

suspeita de Síndrome da Ativação Macrofágica, com elevação de ferritina, elevação 

de enzimas hepáticas e recebeu pulsoterapia por 3 meses com metilprednisolona e 

que o metotrexato foi substituído por ciclosporina devido alterações hepáticas, 

protocolo da instituição a qual ela havia sido referida, porém foi concluído que tratava-

se de um episódio de exacerbação da AIJS.  
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4. DISCUSSÃO 
 

 

A febre foi o principal sinal apresentado pela paciente, com temperaturas 

aferidas em torno dos 39ºC. Além disso, apresentou eritema em membros superiores, 

abdome e região dorsal, acompanhado de prurido leve, condizente com o que foi 

relatado na literatura. No entanto, não apresentou relação temporal entre os picos 

febris e as manifestações cutâneas. 

A paciente apresentou também linfadenomegalia cervical dolorosa, cujo 

resultado da biópsia indicou hiperplasia linfóide folicular reacional inespecífica. Isso 

permitiu afastar o diagnóstico diferencial de doenças linfoproliferativas. 

Uma anemia ferropriva de leve a moderada foi observada durante o 

acompanhamento da adolescente, tendo respondido ao tratamento com sulfato 

ferroso. Porém com o passar do tempo houve novamente queda nos valores da 

hemoglobina, com valores novamente abaixo da normalidade, associados aos 

momentos de maior ativação da doença. 

Pessoas com AIJS comumente apresentam provas inflamatórias elevadas, em 

especial as taxas de hemossedimentação. A paciente do presente relato, no momento 

mais agudo de sua enfermidade, apresentou o VHS de 101mm, tendo decrescido 

gradativamente no decorrer do tratamento. Quanto ao PCR, apresentou-se em 48 mg/l 

no momento da internação, porém obteve-se valores de 12mg/l e zero nas demais 

consultas. 

Tanto a AIJ quanto a Síndrome da Ativação Macrofágica podem estar 

relacionadas com infecções virais e, nesse contexto, observa-se a infecção 

concomitante de dois subtipos do herpes vírus na paciente deste relato de caso, sendo 

eles o citomegalovírus e o epsteinbars. A SAM, complicação de potencial gravidade, 
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pode ocorrer em pacientes com AIJS, podendo também ser confundida com a ativação 

ou a exacerbação da doença de base. Essa síndrome caracteriza-se pela ativação 

excessiva dos macrófagos e linfócitos T. No entanto, no caso do presente relato, no 

decorrer do tratamento não foram observados valores extremos no leucograma que 

fossem dignos de alarde, tendo sido constatadas contagens destas células dentro da 

normalidade no decorrer do tratamento. Contudo, após sua referência à reumatologia 

infantil, não foi possível obter resultados de exames para análise detalhada do 

desfecho do caso. 

A dosagem do Fator Antinuclear (FAN) desta paciente apresentou valores 

negativos o que auxilia a descartar o Lúpus Eritematoso Sistêmico. Já a eletroforese 

de proteínas apresentou aumento de gamaglobulinas policlonal, comum em várias 

doenças autoimunes. No que se refere à dosagem de proteínas do sistema 

complemento, não houve redução de seus valores (265 mg/dl para C3 e 48 mg/dl para 

C4). A IL6 não foi dosada.  

Diante dos resultados dos exames de propedêutica e através da evolução 

clínica da doença na paciente, foi possível descartar outras possibilidades de doenças 

autoimunes outras, febre reumática, patologias que cursam com febre periódica, 

urticária, reações de hipersensibilidade e doenças granulomatosas como tuberculose 

e sarcoidose. 

Segundo relatos da literatura, um dos fatores de pior prognóstico é a presença 

de doença sistêmica ativa por mais de 6 meses. No caso apresentado, a paciente 

sofreu um atraso de pelo menos cinco meses no diagnóstico e teve um tratamento 

prolongado, tendo sido acompanhada na cidade de São João del Rei - MG por mais 

de dois anos, sendo então referenciada para o serviço de reumatologia infantil de Juiz 

de Fora – MG, onde continuou o tratamento. Durante todo o curso de sua doença não 
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obteve remissão completa da mesma evidência por provas inflamatórias e ferritina 

normais, ausência de febre, artrite ou anemia. 

Outro fator de piora do prognóstico relatado foi a necessidade de uso frequente 

de corticosteroides. A jovem apresentava boas respostas a esses medicamentos, em 

especial à prednisona, porém com frequentes recidivas diante da cessação do uso. 

Apresentava principalmente retorno ou piora das lesões de pele, da febre e das dores 

articulares, sendo a artrite por vezes ausente ou tardia. 
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5. CONCLUSÃO: 

 
 

Considerando os principais sinais e sintomas da AIJ, pode-se dizer que a 

paciente apresentou um quadro clássico da doença, com um padrão febril e lesões 

cutâneas correspondentes com a literatura, exceto pela ausência de relação temporal 

entre a febre e as manifestações cutâneas. O padrão laboratorial também mostrou-se 

condizente, com provas inflamatórias e sistema complemento aumentados, tendo sido 

descartadas pelos demais exames as principais patologias que fazem diagnóstico 

diferencial com a AIJ, como a febre reumática.  

Nesse sentido, mais uma vez destaca-se a importância do conhecimento sobre 

essa patologia, bem como suas manifestações sistêmicas. Um diagnóstico diferencial 

mais rápido e preciso pode oferecer maiores chances de remissão e menores 

possibilidades de sequelas, com consequente melhora qualidade de vida do paciente. 

 

 

 

A ser enviado à Revista Brasileira de Reumatologia e à Revista Paulista 

de Pediatria. 
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