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Introducao e de dermatologia da SBP objetivou fornecer

um guia ilustrado das manifesta¢ées cutaneas
das principais doencas reumatolégicas. Na par-
te | serao abordadas as seguintes doencas: febre
reumatica, artrite idiopatica juvenil e psoriasica,
esclerodermia, dermatomiosite juvenil, vasculi-
te por IgA, doenca de Kawasaki, poliarterite no-
dosa e doenca de Behcet.

Diversas doencas reumatolégicas cursam
com manifestacdes cutaneas. O pronto reconhe-
cimento destas manifestacdes cutaneas e sua
correlacdo com a doenca reumatolégica agiliza o
diagno6stico, o inicio do tratamento adequado e
melhora o prognoéstico da doenca.

Como o pediatra muitas vezes é o primeiro
médico a atender estes pacientes é de funda- Febre Reumatica (FR)
mental importancia seu conhecimento das mani-

festacoes cutaneas das doencas reumatolégicas. A FR q ancia da infeccio d
ocorre em decorréncia da infeccao da

Este documento cientifico elaborado em orofaringe pelo Streptococcus pyogenes ou es-
conjunto pelos departamentos de reumatologia treptococo beta-hemolitico do grupo A de Lan-
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cefield (EBHGA). O diagnéstico de FR é baseado
nos critérios de Jones de 2015. A presenca de
dois critérios maiores ou de um critério maior e

dois critérios menores, associada a evidéncia de
infeccdo estreptocécica anterior, é altamente su-
gestiva de FR (Quadro 1)2.

Quadro 1. Critérios de Jones para o diagndstico de febre reumatica (FR), revisado em 2015%%3

Sinais maiores Sinais menores

Cardite (clinica e/ou subclinica)

e Coreia
* Nodulos subcutaneos
* Eritema marginado

* Artrite (monoartrite, poliartrite ou poliartralgia)

* Febre (238,5 °C)
* Monoartralgia

* Elevacao das provas de fase aguda
(VHS= 60mm/12 hora ou PCR23,0 mg/dL)

» Alargamento do espaco PR no
eletrocardiograma

Evidéncia de infeccao estreptococica prévia

\beta-hemolitico do grupo A

Cultura de orofaringe positiva para estreptococo beta-hemolitico do grupo A

Aumento de titulos dos anticorpos anti-estreptocécicos [anti-estreptolisina O ou ASLO, anti-
desoxirribonuclease B (anti-DNAase B) ou anti-hialuronidase] ou teste rapido para estreptococo

* Estes critérios foram sugeridos para populacdes de pacientes com risco moderado ou alto para FR.

A artrite é a manifestacao mais frequente e
menos especifica, ocorrendo entre 60% e 85%.
A cardite ocorre entre 40% e 60% e é respon-
savel pela sequela definitiva e permanente da
doenca, com alta morbidade e mortalidade. A
coreia de Sydenham é evidenciada entre 12% e
41% dos casos. >

Manifestacoes cutaneas

Duas lesdes dermatolégicas sao caracteristi-
cas da FR: n6édulos subcutaneos e eritema margi-
nado. Os nédulos subcutaneos ocorrem em 5%
dos pacientes com FR e o eritema marginado em
3%, ambos geralmente associados a cardite.*

Nodulos subcutaneos

Os nodulos presentes na FR resultam de uma
reacao de hipersensibilidade tardia aos antige-
nos do EBHGA, formando lesdes granulomatosas
na derme?. S3o caracterizados por noédulos loca-
lizados, mais frequentemente, nas superficies
extensoras das grandes articulagbes como joe-
lhos, cotovelos, punhos e couro cabeludo. Sao
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lesdes indolores, de distribuicdao simétrica e ten-
dem a agrupar-se (Figura 1)°. Apresentam curto
periodo de duracao e boa resposta ao tratamen-
to da inflamacado articular ou cardiaca. Os n6du-
los da artrite idiopatica juvenil diferenciam-se
pelo maior tamanho e os do granuloma anular
profundo pela somatoéria dos aspectos clinicos e
histolégicos.

Figura 1. Nédulo subcutaneo - nédulos de 0,5 a 1 cm de

diametro na regiao frontal. (imagem autorizada por Marinoni
et al. Atlas Dermatologia Pedidtrica de Aa Z, 2018)
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Eritema marginado

Caracterizado por lesoes eritematosas pla-
nas ou discretamente elevadas, circinadas, ge-
ralmente serpiginosas, que duram poucas horas,
desaparecem sem lesdes residuais e ressurgem
em outras areas. A erup¢ao ocorre em 4% a
10% dos pacientes com FR, é indolor, poupa a
face, predomina no tronco e por¢do proximal dos
membros (Figura 2). Tem remissdo e recidiva sem
causa aparente e pode ser desencadeada por fe-
bre’. Estd quase sempre associado a cardite®. O
inicio das lesdes é, geralmente, concomitante a
artrite migratdria, mas pode surgir meses apos
ela. Ocorre por reatividade cruzada de anticor-
pos dirigidos ao EBHGA com a queratina da pele?.

Figura 2. Eritema marginado — manchas eritematosas
circinadas, colaescentes e de distribui¢do geografica no

abdoémen.

O diagnéstico diferencial inclui urticaria,
erupcdo cutdnea da artrite idiopatica juvenil
sistémica, eritema crénico migratério e eritema
multiforme. Os aspectos clinicos associados per-
mitem a diferenciacdo. Na histopatologia sao ob-
servados na derme infiltrados perivasculares de
neutr6filos e mononucleares®.

Artrite idiopatica juvenil (AlJ)

Al é a denominacao que define um grupo de
doencas de causa desconhecida, caracterizada

» Sociedade Brasileira de Pediatria

pela presenca de artrite cronica (duragdo maior do
que 6 semanas), com inicio antes dos 16 anos de
idade. A artrite é definida pela presenca de edema
articular ou pela presenca de dois dos seguintes
sinais: dor a palpacdo, dor a mobilizacdo passiva e
limitacao passiva do movimento articular®.

A Al é a principal causa de artrite cronica na
faixa etaria pediatrica e acomete qualquer arti-
culacgdo. Sete categorias de Al] sao reconhecidas:
sistémica, poliartrite (presenca de cinco ou mais
articulagdes envolvidas) com fator reumatoide
positivo, poliartrite com fator reumatoide nega-
tivo, oligoartrite (presenca de quatro ou menos
articulagdes envolvidas), artrite psoridsica, artri-
te associada a entesite e a forma indiferenciada®.

Uma classificagdo recente para Al] foi proposta,
mas ainda precisa ser validada prospectivamente.
Foram propostas quatro categorias: Al] sistémica,
Al] com fator reumatoide positivo, artrite associa-
da a entesite/espondilite e AlJ de inicio precoce
com presenca de anticorpos antinucleares:.

Manifestagcbes cutaneas geralmente ocorrem
na Al] sistémica e AlJ psoriasica®*°, o exantema
reumatoide esta presente em 95% dos pacien-
tes com Al] sistémica e a artrite psoriasica é de-
finida pela presenca de artrite e psoriase ou por
artrite com no minimo duas caracteristicas (dac-
tilite, onicélise ou "nail pitting” e histéria fami-
liar de psoriase em parente de primeiro grau)°.

Manifestacoes cutaneas de Al

A erupcdo cutanea da Al] é transitoria, ndo
pruriginosa, eritematosa, e pode surgir ou exa-
cerbar com afebre. Consiste em lesdes maculares
e maculopapulares roseo-salmao, que medem
entre 2 e 6 mm, localizadas principalmente em
tronco e areas proximais dos membros (Figura 3).
Raramente ocorre em face, palmas e plantas, po-
dendo confluir em algumas areas. Na maioria das
vezes, apresenta carater evanescente, podendo
durar minutos ou horas, e habitualmente nao
apesenta prurido. Apés o aquecimento da pele
com banho quente, exposicdo ao sol e em situa-
cOes de estresse, se observa uma acentuacao ou
aparecimento do exantema®°. Embora a artrite
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geralmente se desenvolva durante os primeiros
meses do curso da doenca, ocasionalmente, um
quarto dos pacientes, apresenta o exantema an-
tes do inicio da artrite, algumas vezes preceden-
do em anos as manifestacdes articulares?2.

Figura 3. Exantema reumatoide tipico da AlJ sistémica
- rash macular de cor salm3o no tronco e membros,

evanescente e coincidente com o pico febril.

Por ocorrer em regi6es anatdmicas cobertas
pelas roupas, ser discreto e fugaz, o exantema
reumatoide pode passar despercebido, princi-
palmente em afrodescendentes*2. Por isso, a ins-
pecao cuidadosa da pele durante o pico febril é
importante quando ha suspeita de AlJ.

O exantema da AlJ é assintomatico, entretan-
to, alguns pacientes apresentam prurido intenso.
Calor e friccao exacerbam as lesdes cutaneas da
AlJ, sendo conhecido como fenémeno de Kébner.
Sendo assim, pacientes com lesGes pruriginosas,
que friccionem as papulas e manchas ao coga-
-las, poderao provocar confluéncia das lesoes
com aspecto urticariforme®:. Em menor frequén-
cia podem ser encontradas placas persistentes,
algumas vezes com distribuicao linear, edema e
eritema periorbital*“. Vale ressaltar que, ao con-
trario dos exantemas virais, que persistem apds
os episodios febris, a erup¢do reumatoide geral-
mente desaparece com a desfervecéncia, e ape-
nas reaparecera no proximo pico febril®3.

A histologia o exantema transitério apresen-
ta-se com edema da derme superficial e um leve
infiltrado perivascular misto (incluindo neutréfi-
los), sem vasculite leucocitoclastica®s.

4

O diagnostico diferencial inclui a FR, vascu-
lite urticariforme e sindrome febril periédica?2.

Manifestacoes cutaneas presentes na artrite
psoriasica

A psoriase é uma doenca cutanea inflamato-
ria cronica e imunomediada. Caracteriza-se por
hiperproliferacao epidérmica com participacao
linfocitaria. E estimado que a artrite psoriasica
juvenil (AP]) represente 6% a 8 % das AlJ, além
de disso, pode preceder a psoriase em alguns
anos.

A apresentacao clinica da psoriase é variada
e evolui com periodos de remissoes e recidivas.
S3o classicamente lesGes eritémato-descamati-
vas, com a base apresentando um eritema vivo
e a descamacao é grosseira e prateada. A locali-
zacdo mais frequente é nos cotovelos e joelhos
(Figura 4), seguidos do couro cabeludo, onde, em
geral, ultrapassam a linha de implantagao capi-
lar (Figura 5), regido retro auricular e regido inter
glatea®>. O prurido é raro ou ausente. Ha dois si-
nais caracteristicos que auxiliam o diagnéstico:
o sinal de Auspitz ou orvalho sangrante (Figura
5 seta) — pequenos pontos de sangramento sao
visualizados ap6s a retirada das escamas e cor-
respondem a ruptura dos capilares dilatados da
derme papilar; e o sinal da vela — descamacao es-
pessa ao atritar a lesao®.

Figura 4. Psoriase classica: placa eritematosa recoberta
por descamacao grosseira e esbranquicada nos joelhos.
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Figura 5. Psoriase de couro cabeludo - placa eritematosa
com descamacao espessa e esbranquicada ultrapassando
os limites de implantacao dos cabelos. sinal de Auspitz

(seta) - ponto de sangramento presente.

Cerca de 10% a 40% das criangas com psori-
ase apresentam alteragdes ungueais, que podem
ser isoladas ou associadas as cutaneas?t. As mais
frequentes sdo os pits ou pitting ungueal (de-
pressoes cupuliformes na ldmina ungueal - Figu-
ra 6), a hiperceratose da lamina ungueal (Figura
7),*”. O estudo brasileiro de Uber e colaborado-
res (2018) incluiu 52 pacientes com psoriase, e
idades entre 2 e 14 anos, e observou que 75%
deles apresentavam a forma clinica de psoriase
classica, 21% a psoriase invertida, e 11,5% a
forma gutata. As alteragées ungueais mais fre-
quentes foram: pitting em 94,2%, leuconiquia
em 73%, estrias longitudinais em 63,5% e Li-
nhas de Beau em 59,6% e, em menor percentual,
onicélise que é o descolamento distal da placa
ungueal de seu leito (Figura 8).

Figura 6. Pitting —inGmeras depressoes cupuliformes

irregulares na ldmina ungueal.

» Sociedade Brasileira de Pediatria

Figura 7. Hiperceratose, onicélise ungueal distal e
hemorragia em estilha (areas escurecidas).

Figura 8. Onicélise — area esbranquicada na porcao distal
da lamina ungueal provocada pelo descolamento distal
da unha de seu leito e descamacgao periungueal.

O fato de haver artrite concomitante, nao
altera a caracteristica das manifestagoes cuta-
neas da psoriase, tanto nos adultos quanto nas
criancas. Contudo, é relatada maior prevaléncia
de alteracdes ungueais nas criangas com AlJ pso-
riasica®.

O diagnéstico de psoriase é clinico, mas
quando houver duvida esta indicada a analise
histopatologica de pele. No exame microscopico
visualiza-se paraceratose, acantose com aumen-
to irregular das papilas epidérmicas, infiltrado
monomorfonuclear dérmico e, muitas vezes, co-
lecdes intraepidérmicas de neutréfilos (microa-
bscessos de Munro)®.

O diagnéstico diferencial depende da forma
clinica. Quando a forma classica acomete couro
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cabeludo, pode ser dificil diferenciar a lesao de
dermatite seborreica. Escamas mais grosseiras,
esbranquicadas e a descamacdo que ultrapassa
o limite de implantacdo dos cabelos sao carac-
teristicas marcantes da psoriase. A forma gutata
tem como diagnésticos diferenciais a pitiriase
résea, a pitiriase liquenoide e a pitiriase rubra
pilarts.

Esclerodermia sistémica (ES)

e cutanea (EC)

A esclerodermia caracteriza-se pela infla-
macado cronica da pele e do tecido subcutaneo,
levando ao acimulo de colageno (fibrose), com
espessamento progressivo e endurecimento da
pele. Muitas vezes, apresenta acometimento da
microvasculatura e obliteracdo vascular, o que
pode levar a manifestacoes em varios outros 6r-
gaos e sistemas?°2t,

A ES envolve diversos 6rgaos com diferen-
tes graus de gravidade. Pode ser classificada
como esclerose sistémica cutanea difusa, quan-
do ha acometimento cutaneo do tronco e regi-
oes proximal e distal dos membros, e esclerose
sistémica cutdnea limitada, quando ha apenas
envolvimento distal dos membros (antigamente
conhecida como sindrome CREST)?2. Em rela¢do
a ES, as primeiras alteragoes, geralmente, ocor-
rem nas maos: endurecimento da pele, edema
indolor dos dedos, ulceragées, esclerodactilia e
fendmeno de Raynaud.

O fenémeno de Raynaud é, geralmente, a
primeira manifestacao da doenca, pode evoluir
com ulceracoes em polpas digitais, afinamento
dos dedos e, nos casos mais graves, pode ocor-
rer autoamputacdo das falanges distais?>?4. Na
pele, observamos espessamento cutdneo com
endurecimento progressivo e posterior fibrose,
levando a contraturas (mdos com esclerodacti-
lia). Na fase atrofica (final), a pele fica brilhante
e hipo ou hiper pigmentada. Podemos encontrar,
ainda, telangiectasias e calcinoses. As calcinoses
podem ulcerar e levar a infec¢do, bem como a li-
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mitacdao de movimento. A face se apresenta sem
pregas e mimicas, o nariz afilado, os olhos amen-
doados e também ocorre microstomia.

Outras manifestacoes que podem ser encon-
tradas sao artrite, artralgia, friccao de tendades,
miopatia inflamatéria proximal, acometimen-
to dos dois tercos distais do es6fago, diarreia
cronica e sindrome disabsortiva. Em relacao ao
sistema cardiovascular, podemos observar car-
diomiopatia, insuficiéncia cardiaca, derrame
pericardico, fibrose cardiaca, arritmias e cor pul-
monale. O acometimento visceral mais frequen-
temente encontrado na ES, e principal causa de
morbimortalidade, é o pulmonar. Podemos en-
contrar doencga parenquimatosa com infiltrado e
fibrose intersticial, além de hipertensao arterial
pulmonar (HAP)?325:26

Quadro 2. Critérios classificatérios da esclerose sistémica
(ES) juvenil?”

( .
Maiores: endurecimento da pele, perda
do pregueamento cutaneo e/ou esclerose
cutanea proximal

Menores:
* Cutaneo: esclerodactilia

* Vascular: fend6meno de Raynaud, alteracoes
a capilaroscopia periungueal, Glceras de
polpas digitais

+ Trato gastrintestinal: disfagia, refluxo
gastroesofageano

» Coracao: arritmias, insuficiéncia cardiaca

* Respiratério: fibrose pulmonar, hipertensao
arterial pulmonar, espirometria com
reducao da difusao de monéxido de
carbono

* Neurolégico: neuropatia, sindrome do tdnel
do carpo

* Musculo esquelético: miosite, artrite, atrito
tendineo

* Sorolégico: FAN positivo, autoanticorpos
(anticentrémero, anti-Scl70, anti-Pm Scl,
anti-RNA polimerase Ill e/ou antifibrilarina)

A presenca de um critério maior e pelo menos
\dois menores sugere o diagndstico de ES

PRES - Pediatric Rheumatology European Society, ACR - American
College of Rheumatology, EULAR - European League Against
Rheumatism.
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A forma mais comum na faixa etaria pedia-
trica é a esclerodermia localizada (EL), que afeta
basicamente pele e tecido subcutaneo, sendo
o envolvimento visceral pouco frequente (20%
a 50% dos casos): artralgia, artrite, contraturas
articulares e alteracdes esofagianas leves, sen-
do mais frequentes, quando presentes na EL, na
forma linear?°212829, Também conhecida como
morfeia, a EL pode se apresentar de diferentes
formas conforme a apresentacao clinica??°.

Esclerodermia sistémica é menos frequen-
te na faixa etaria pediatrica do que nos adultos.
Entre as alteragcoes cutaneas, o fendmeno de
Raynaud é o primeiro sinal observado e caracte-
riza-se por coloracdo que varia de azulada (por
cianose), palidez até hiperemia; localizado, prin-
cipalmente, nas maos (Figura 9) e pés, evoluin-
do em surtos recorrentes e desencadeado por
estresse emocional e frio. E acompanhado de
dor, queimacao e dorméncia, além de, eventual-
mente hiperhidrose®. Quando existe esclerodac-
tilia associada ao fendmeno de Raynaud deve-se
considerar a possibilidade de esclerodermia sis-
témica. Em aproximadamente 80% das criancas
afetadas ha fenémeno de Raynaud associado a
pele difusamente endurecida??. Outras possiveis
localizagbes de fendmeno de Raynaud sdo o na-
riz, os labios e a bochecha.

Figura 9. Fendmeno de Raynaud - tonalidade azulada nos
quirodactilos e regido hipotenar, contrastando com area

branca bem demarcada no oco palmar.

Com a evolucao da doenca, ocorre a escle-
rodactilia, na qual as pontas dos quirodactilos

» Sociedade Brasileira de Pediatria

tornam-se finas e brilhantes, existe diminuicao
da amplitude de movimentos das articulagoes e
pode haver Ulceras das polpas digitais*°. O en-
durecimento da pele é difuso e nao se restringe
a poucas areas. Também podem ser observadas
telangiectasias, calcificacoes e ulceracdes cuta-
neas. A face é caracteristica® sem o enrugamen-
to da testa e, com o endurecimento e atrofia da
pele, o olhar se torna fixo e os dentes protusos
pela abertura oral reduzida (Figura 10).

Figura 10 . Esclerose Sistémica: (A) perda do
pregueamento facial, sulco naso-geniano, abertura
da boca; (B) mdos com Fenémeno de Raynaud;

(C) afilamento de extremidades e ulcera digital.

No leito ungueal proximal os capilares es-
tao dilatados, com megacapilares entremeados
por areas avasculares nos periodos de atividade
inflamatéria da doenca, o que é melhor obser-
vado com o dermatoscdpio3*. As alcas capilares
sdo gigantes e em forma de salsicha, semelhante
ao que é visto na dermatomiosite juvenil, mas
ndo é observado em pacientes com doenca de
Raynaud isolada ou formas cutaneas de esclero-
dermia morfeia.
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Manifestacoes da esclerodermia cutanea

As manifestagoes cutaneas variam desde pe-
quenas placas até lesdes extensas, com defor-
midades estéticas e funcionais. Raramente se
observa atrofia das estruturas subjacentes. Na
faixa etaria pediatrica as formas cutaneas sao
dez vezes mais frequentes do que a esclerose
sistémica®.

Esclerodermia localizada

(Morfeia)

Clinicamente subdivide-se em: placas ou
circunscrita, gutata, linear/em golpe de sabre,
generalizada panesclerética e mista. De uma ma-
neira geral, ap6s a formacao de eritema inicial,
ocorre a formacgdo de placa de coloracao amare-
lo-brancacenta, deprimida, limitada por eritema
azul-violaceo, denominado de lilac ring quando
em atividade. Quando ocorre a infiltracdo da
pele, observa-se atrofia com perda de faneros e
glandulas sebaceas, além de hiperpigmentacao
ou hipopigmentacao32.

Morfeia em placas ou circunscrita - trata-se
da apresentacao clinica mais frequente na popu-
lacdo geral. Apresenta dois subtipos: superficial
e profunda. Ocorre no tronco, de modo geral e
acomete a area sobre as cristas iliacas, mais ra-
ramente no abdémen, ndadegas e membros in-
feriores. Nesta forma clinica, ha progressao de
placa com anel violaceo, quando em atividade,
seguida de infiltracdao nacarada, sem faneros e
anidrética. Evoluem para placas circunscritas,
enduradas, hipercromicas (Figura 11), infiltra-
das, com limites mal definidos, com dois a 15 cm
de diametro, ovais ou redondas. Algumas lesoes
sao mais palpaveis, com dificuldade de pregue-
amento cutaneo, do que visiveis. O acometi-
mento de face, pescoco e membros superiores
é raro?*32,

Morfeia gutata - apresenta-se com mdultiplas
lesGes esclerdticas hipopigmentadas, que po-
dem representar morfeia disseminada, as quais
devem ser diferenciadas do liquen escleroso e
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atrofico, apesar de existir descricao de coexis-
téncia dessas duas afec¢des.

Figura 11. Placa hipercrémica, ovalada com centro
hipocrémico, atréfico e halo violdceo de esclerodermia
circunscrita.

Morfeia linear dos membros e do tronco - a
esclerodermia linear é o tipo mais frequente em
criancas e adolescentes, especialmente, em me-
ninas em idade escolar. Clinicamente, observam-
-se faixas de esclerose lineares com dificuldade
de pregueamento cutaneo e hipo e hipercromia
(Figura 12). O acometimento pode estender-se
a derme, ao subcutaneo, aos musculos e aos 0s-
sos, gerando deformidades. Geralmente o aco-
metimento é unilateral nos membros superiores
(Figura 13) e mais frequentemente nos inferio-
res33. O acometimento pode estender-se a der-
me, ao subcutaneo, aos musculos e aos 0ssos,
gerando deformidades. (Figura 14).%

Figura 12. Area hipercrémica entremeada por éreas
hipocrémicas e atréficas, que se estende da face interna
da coxa até o tornozelo.
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Figura 13. Placa hipercrémica com &reas hipocrémicas
e atréficas centrais, formando faixa linear do punho até

o ombro.

Figura 14. Area de atrofia com hipercrémia e
vascularizacdo visivel desde a regido infra mamilar
até o flanco a esquerda.

Morfeia linear da face, em golpe de sabre -
manifesta-se, geralmente, sob a forma unilateral
na face (frontoparietal ou hemifacial), com linha
central de demarcacao. Apoés rapida fase de eri-
tema e edema, ocorre esclerose e atrofia com de-
pressao local (Figura 15). Ap6és o acometimento
cutaneo, os tecidos subjacentes sao afetados,
podendo levar a hemiatrofia da face. A particula-
ridade da esclerodermia em golpe de sabre resi-
de na possibilidade de complicacoes do sistema
nervoso central (convulsdes, cefaleia, hemipa-
resia ou sintomas focais), dos olhos (uveite ou
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vasculites) ou da mandibula (mau alinhamento e
problemas dentarios)?233.

Figura 15. Morfeia linear em golpe de sabre — area linear

deprimida e hipercrémica na regido frontal.

Hemiatrofia facial de Parry-Romberg - apre-
senta alteracdes 6sseas, musculares e do teci-
do subcutaneo, com ou sem esclerose cutanea,
determinando assimetria facial evidente (Figura
16). Esse tipo de lesdo pode coexistir com a mor-
feia em golpe de sabre, mas sua posi¢ao noso-
l6gica ainda é questionada se seria um espectro
da esclerodermia linear facial, ou outra doenga.
Ambas apresentam alteracées neuroftalmolégi-
cas similares.

Figura 16. Hemiatrofia facial da Sindrome de
Parry-Romberg hipercromia nas areas deprimidas.
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Morfeia generalizada - é uma condicao rara
que se manifesta com esclerose cutanea dissemi-
nada, sem acometimento sistémico. Majoritaria-
mente de adultos, é diagnosticada quando placas
em ndmero de quatro ou mais se tornam maiores
do que 3 cm e confluem (Figura 17), envolvendo
duas das sete principais areas anatémicas (ca-
beca-pescoco, membro superior ou inferior es-
querdo ou direito, tronco anterior ou posterior).
Inicia-se no tronco e leva a contraturas e defor-
midades nos membros. Diferencia-se da escle-
rose sistémica por ndo apresentar fendmeno de
Raynaud nem alterac6es capilaroscépicas?632.

Figura 17. Morfeia generalizada - diversas areas atréficas
de coloracdo hiperpigmentada a lilas no tronco e

abdomen.

Formas combinadas - pode haver coexis-
téncia de formas clinicas, como a linear com a
morfeia em placas, o que é mais frequente em
criancas. De fato, metade dos pacientes com a
forma linear apresenta, concomitantemente, a
forma de placas. Também se veem combinacoes
entre lesdes em placas no tronco e linear nos
membros ou em golpe de sabre na face. A sobre-
posicao de formas clinicas denota fisiopatologia
comum. Também podem coexistir no mesmo pa-
ciente morfeia e liquen escleroso e atréfico, bem
como morfeia e atrofodermia de Pasini e Pierini.

Morfeia panesclerética - trata-se de doenca
grave e extremamente rara. Caracterizada por
acometimento generalizado e de toda espessura
cutanea, com envolvimento de articulagdes (ar-
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tralgias e edema articular). Observam-se, comu-
mente, contraturas e retracbes dos membros.

Diagnéstico diferencial

As formas morfeia linear e a generalizada
devem ser diferenciadas da ES. O fendmeno de
Raynaud e o envolvimento de 6rgaos internos,
esclerodactilia e alterag6es nos capilares da pre-
ga ungueal sdo os achados que se deve procurar
para que se estabeleca a distin¢ao. Formas pro-
fundas de morfeia podem ser dificeis de diferen-
ciar da paniculite lapica e de outras paniculites.
Estudos histolégicos e imunopatolégicos podem
ser necessarios.

A morfeia em placa, no seu estagio inicial,
deve ser distinguida do eritema anular e do eri-
tema migrans. Também tém sido descritas lesdes
similares a sarcoidose. Lesdes atréficas isoladas,
da variante em placa, podem mostrar similari-
dade com a atrofia ap6s injecao intramuscular
de corticosteroides. O tipo gutata se assemelha
com o liquen escleroso e atréfico; alteragoes his-
tologicas ajudam na diferenciacdo. A hemiatrofia
facial causada pela variante golpe de sabre é di-
ficil de distinguir da doenca de Parry-Romberg32.

A histopatologia da esclerodermia depende
de fatores como, estagio da doencga, extensao e
profundidade da lesdo. Na fase inflamatoéria ini-
cial, onde existe um componente eritematoso, o
histopatolégico ndo ajuda muito no diagnéstico.
Nessa fase inflamatéria inicial, particularmente
na borda violacea ativa das lesdes, os feixes co-
lagenos da derme reticular encontram-se espes-
sados e ha um infiltrado inflamatério intersticial
e perivascular, predominantemente, linfocitico,
que pode comprometer a gordura subcutanea,
com espessamento de trabéculas e substituicdao
por colageno neoformado.

Com a evolucao da lesao na fase atroéfica, ha
reducdo importante do infiltrado inflamatério e a
lesdo esclerodermiforme instala-se, caracteriza-
da por intensa fibrose na derme, onde se obser-
va que os feixes de colageno na derme reticular
tornam-se espessados, agregados, hipocelulares
e hipereosinofilicos. Na derme papilar, fibras
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normais podem ser substituidas por colageno
homogéneo. Vasos sanguineos sao pouco encon-
trados no colageno esclerético, frequentemente
tém o limen estreito e uma parede fibrotica. As
glandulas exdcrinas sao atréficas, com raros adi-
pocitos ao redor, e sdo circundadas por colageno
neoformado. Foliculos pilosos e glandulas seba-
ceas estao ausentes. Nesse estagio, o diagndsti-
co histopatologico ja é possivel3233

Nos tipos de morfeia linear, segmentar, sub-
cutanea e generalizada, a fascia e os musculos
estriados subjacentes podem estar afetados,
sendo que as fibras musculares se apresentam
vacuoladas e separadas umas das outras por
edema e colegdes focais de células inflamato-
rias. A epiderme, embora possa se tornar atro-
fica, é usualmente normal, mesmo nas lesées
tardias. Depésitos de IgM e C3 perivascular e na
membrana basal sdo descritos na variante linear
da esclerodermia localizada*2.

Dermatomiosite juvenil (DMJ)

Dermatomiosite juvenil (DMJ]) é uma do-
enca crénica, multissistémica e autoimune, ca-
racterizada por inflamacao cronica da pele e
dos musculos estriados***>. Quando ha apenas
comprometimento muscular, sem as alteragoes
cutaneas, denominamos de polimiosite juvenil
(10 a 20 vezes menos frequente que a DMJ), ou,
de acordo com a nova classificagao de 2017, se
denomina outra miosite juvenil que nao seja a
DMJ36—38'

O inicio da DM] é, geralmente, insidioso po-
dendo levar de semanas a meses para se estabe-
lecer. Pode apresentar-se com febre, indisposi-
¢ao, anorexia, perda de peso e fadiga associadas
as alteracoes cutaneas. A maioria dos pacientes
apresenta rash tipico, caracterizado por edema
violdceo ou eritematoso em pélpebras (helio-
tropo), podendo ou ndo estar associado ao rash
em face que, geralmente, acomete o sulco naso-
labial?*®. Também se observam lesdes eritémato-
-papulares nas superficies extensoras dos de-
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dos das maos, cotovelos e joelhos (papulas de
Gottron)?”.

Em alguns pacientes as manifestagdes cuta-
neas podem ser confundidas com dermatite ato6-
pica ou de contato, especialmente naqueles em
que a fraqueza muscular é leve, o que retarda o
diagnéstico definitivo e o inicio do tratamento.

A fraqueza muscular é simétrica e predomi-
nantemente proximal, das cinturas pélvica e es-
capular, e dependendo da idade, a crianca deixa
de fazer atividades do dia a dia, como pentear o
cabelo, subir e descer escadas, levantar sozinha
da cama ou do chao, etc. Os muasculos flexores
do pescoco sao acometidos em alguns pacientes,
acarretando dificuldade ou impossibilidade de
levantar a cabeca do leito?".

Disfonia e dificuldade de degluticdo também
podem ocorrer, com risco de aspiragdo. O tecido
celular subcutaneo abaixo dos musculos acome-
tidos pode estar edemaciado, endurado e o pa-
ciente, geralmente, apresenta dor muscular prin-
cipalmente a palpacao mais vigorosa. Em alguns
pacientes, este edema pode ser tao intenso e ge-
neralizado que simula um quadro de anasarca®’.

Artrite e artralgia podem ocorrer, porém sao
manifestacdes transitérias, que tendem a de-
saparecer com o inicio do tratamento. Os com-
prometimentos cardiaco e pulmonar graves sao
raros na crianca. O fendmeno de Raynaud ndo é
uma manifestacao frequente na DM] e tem sido
observado em 2% a 15% dos pacientes3®.

Em alguns pacientes com DM] podemos ob-
servar a lipodistrofia, caracterizada pela perda
progressiva do tecido celular subcutaneo, princi-
palmente em face, tronco e membros superiores,
e da gordura visceral, que geralmente se acom-
panha de hipertrigliceridemia, resisténcia a insu-
lina, acantose nigricans e hipertensao arterial®’.

O diagnéstico da DM] é baseado nos cinco
critérios criados por Bohan e Peter (1975) (Qua-
dro 3)4°41 Na prdtica, o diagnostico “provavel”
da DMJ requer a presenca do rash patognoméni-
co e de dois dos outros critérios, enquanto, para
o diagndstico definitivo, é necessaria a presen-
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ca do rash caracteristico e de mais trés dos ou-
tros critérios. De modo geral, os dois primeiros
(o rash e a fraqueza muscular proximal) estdo
quase sempre presentes. Os demais dao a sus-
tentacdo laboratorial para o diagnéstico. Destes,
o Unico critério que nao pode faltar é o rash cuta-
neo caracteristico.

Manifestacoes cutaneas de
Dermatomiosite juvenil

A variabilidade clinica das manifestacoes
cutaneas pode dificultar e retardar o diagnés-
tico, as lesdes variam de discretas e facilmente
confundidas com reacdes alérgicas, até lesoes
caracteristicas e mais intensas®.

O rash na face é macular, eritematoso a ar-
roxeado, e localiza-se principalmente nas areas
fotoexpostas, na regiao frontal e temporal. Pode
associar-se ao edema palpebral e da regido ma-
lar (Figura 18), além de ter limites menos defini-
dos quando comparado ao eritema presente no
ldpus eritematoso sistémico®. O eritema também
acomete os cotovelos, os joelhos e a superficie
extensora dos bracos e pernas. As lesoes podem
ser discretas nestas localizaces ou até apresen-
tar formas mais caracteristicas e extensas“2.

Figura 18. Dermatomiosite juvenil - rash malar
eritematoso, bilateral, de limites mal definidos,

com edema e descamacao fina.

A coloracdo azulada na regiao palpebral é
denominada de heliotropo (Figura 19). Ocorre
ainda telangiectasia localizada nas areas periun-
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gueais, hipertrofia das cuticulas e eritema na re-
gido palmar+.

Figura 19. Dermatomiosite juvenil — heliotropo - edema e
coloragao arroxeada peri-palpebral. (imagem autorizada por

Marinoni et al. Atlas Dermatologia Pedidtrica de Aa Z, 2018)

Papulas de Gottron s3o lesdes papulares
achatadas, nao associadas a prurido ou dor, eri-
tematosas a violaceas, com tamanho que varia
de um até cinco milimetros, agrupadas e locali-
zadas na regido dorsal da pele das articulagoes
interfalangianas e metacarpofalangianas do dor-
so das maos (Figura 20), pode haver descamacao
fina“3. S3o consideradas patognomaonicas da DMJ
e quando cronicas podem evoluir para atrofia e
telangiectasias®.

Figura 20. Papulas achatadas, violaceas no dorso das
articulagdes metacarpo falangianas e interfalangianas da
mao. (imagem autorizada por Marinoni et al. Atlas Dermatologia
Pedidtricade Aa Z, 2018)

Também ocorrem lesdes por fotossensibili-
dade nas areas expostas, de coloragao variando
de purpdlrica a eritematosa nos ombros esten-
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dendo-se até o tronco superior anterior e poste-
rior, que configuram o denominado sinal do xale
e eventualmente pode tornar-se generalizado. A
mucosa da cavidade oral pode apresentar telan-
giectasias, com eritema na mucosa jugal e, oca-
sionalmente ulceracdes. A presenca de Ulceras,
nas axilas, nos cotovelos e nas areas de pressao
indicam pior prognostico*s.

As palpebras e cuticulas podem, caracteris-
ticamente, apresentar telangiectasias. Com a
ajuda do dermatoscépio, capilaroscopia, ou até
mesmo a olho nu (em casos mais exacerbados)
é possivel notar menor densidade capilar, dila-
tacdo, tortuosidade e perda de alcas capilares
nas cuticulas de pacientes com DMJ (Figura 21).
Estes sinais sdao frequentes e, provavelmente,
estao presentes em todos os pacientes nos esta-
gios iniciais da doenca*-.

Figura 21. Dermatomiosite juvenil - menor densidade,
dilatacdo e tortuosidade capilar nas cuticulas

(dermatoscopia).

Calcificacoes cutaneas ocorrem em 20% a
30% dos pacientes e sdo mais observadas quan-
do ha retardo no diagnéstico e instituicao do
tratamento, bem como nas formas graves e de
dificil controle. Em geral, tém inicio ap6s trés
anos do diagnéstico, e raramente pode ser a ma-
nifestacdo inicial da DMJ. S3o caracterizadas por
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placas superficiais ou nédulos endurecidos (Fi-
gura 22), dolorosos e pode haver drenagem de
material esbranquicado na superficie cutanea
exulcerada. Pacientes com calcificacdo extensa
na fascia muscular apresentam um exoesqueleto
na radiografia®.

Figura 22. Dermatomiosite juvenil — dois n6dulos
endurecidos de 0,5 cm na face lateral do joelho.

Lipodistrofia progride lentamente naqueles
com doenca crénica e de dificil controle. Pode
ser localizada e simétrica ou mais raramente ge-
neralizada*’, e é encontrada em 10% a 40% dos
pacientes?2.

A ulceracdo cutanea e o edema generaliza-
do sdao marcadores clinicos de doenca grave.
Presume-se que as Ulceras reflitam vasculopa-
tia significativa na pele (com hip6xia e necrose
tecidual) e podem sinalizar doenga vascular em
outros 6rgdos (especialmente nos pulmoes e no
intestino)“¢. J4 o edema generalizado pode ser o
resultado de um extravasamento capilar difuso,
resultante de dano endotelial vascular*’.

Na bidpsia cutanea ocorre atrofia da epider-
me, degeneracao e liquefacao das células da ca-
mada basal, dilatacao vascular e infiltrado linfo-
citario na derme. As papulas de Gottron exibem
vasculopatia e espessamento da membrana ba-
sal, com depésitos de mucina e infiltrado difuso
superficial de células mononucleares®+2.

No diagnéstico diferencial das lesdes na
face e tronco figuram as dermatites eczemato-
sas como dermatite atépica, que se diferencia
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pelos sinais menores de atopia, prurido intenso
e localizacao nas pregas cubitais e popliteas. A
dermatite de contato, que apresenta formato e
localizacao condizente com o agente causal, é
pruriginosa e nao ha fraqueza muscular. As le-
soes localizadas nos cotovelos podem ser con-
fundidas com psoriase, na qual a descamacao é
mais espessa. Para o diagndstico é importante
associar os sinais cutaneos com os demais crité-
rios de Bohan (Quadro 3) e, frente aos achados
cutaneos caracteristicos (heliotropo e papulas
de Gottron), os sintomas de fraqueza muscular
devem ser questionados e pesquisados no exa-
me, pois na faixa etaria pediatrica podem ser de
dificil deteccao.

Quadro 3. Critérios de Bohan e Peter para o diagnéstico
da dermatomiosite juvenil

r N
I. Fraqueza muscular proximal simétrica

Il. AlteragOes cutaneas caracteristicas:
heliotropo (descoloracdo ou eritema +
edema periorbital) e pdpulas de Gottron
(eritema + edema na superficie dorsal das
metacarpofalangeanas e interfalangeanas
proximais)

lll. Elevacao dos niveis séricos de uma ou
mais enzimas musculares (creatinoquina-
se [CPK], transaminase oxalacética [TGO],
desidrogenase lactica [DHL] e aldolase).

IV. Alteracoes na eletromiografia
caracteristicas de miopatia e denervacao,
incluindo a triade de potenciais curtos
da unidade motora polifasica; fibrilacao,
ondas agudas positivas, irritabilidade
insercional aumentada, e descargas
repetitivas de alta frequéncia.

V. Bidpsia muscular mostrando evidéncia
histolégica de necrose e inflamacao.

Vasculites sistémicas primarias

Vasculite primaria significa inflamacao vas-
cular que pode causar dano tissular, como resul-
tado de fibrose com estenose vascular, oclusao
ou mesmo ruptura do vaso. As quatro principais
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vasculites sistémicas primarias pediatricas que
cursam com les6es muco-cutaneas sao: vasculite
por IgA (anteriormente denominada de purpura
de Henoch-Schonlein), doenca de Kawasaki, po-
liarterite nodosa (formas cutanea e sistémica) e
doenca de Behcet.

Vasculite por IgA (antigamente denominada
de purpura de Henoch-Schonlein)

A manifestacdo clinica presente em 100%
dos pacientes é a petéquia e/ou a purpura, que
é habitualmente palpavel, com lesdao elevada,
cor vermelha-arroxeada e que nao desaparece
a digitopressao. Cerca de 30% dos pacientes
tém edema subcutaneo, habitualmente doloro-
so, predominantemente em maos, pés e couro
cabeludo*&-5°.

Artralgia ou artrite acometem aproximada-
mente 60% dos pacientes. Habitualmente gran-
des articulagoes sdo afetadas, com artralgia ou
artrite aguda dolorosa e migratéria (geralmen-
te nos joelhos e tornozelos). Raramente tem
envolvimento poliarticular, acometendo cinco
ou mais articulagoées. Dor abdominal em célica
ocorre entre 50% e 62% dos pacientes. Os si-
nais e sintomas mais frequentemente observa-
dos sdao dor abdominal periumbilical em célica,
nauseas, vomitos e diarreia sanguinolenta. A
nefrite (hematdria e/ou proteindria transitérias,
sindrome nefrética, sindrome nefritica, doenca
renal aguda e/ou crbnica) é o principal deter-
minante do prognoéstico da vasculite por IgA,
tendo sido evidenciada entre 20% e 80%, ge-
ralmente nos primeiros trés meses da doenca.
Orquite/orquiepididimite ocorre em até 20% dos
pacientes“-°,

Manifestacoes cutdneas da vasculite por IgA

A pele esta sempre acometida na vasculi-
te por IgA e as lesdes mais frequentes sdo pe-
téquias e purpuras palpaveis, mas também sao
observadas erupc¢bes eritematosas maculares,
urticaria e bolhas®™.

A manifestacdo cutanea tipica é a pirpura
palpavel e simetricamente localizada nas nade-
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gas e nos membros inferiores. As lesdes variam  Figura 24. Macula purpurica delimitada na area do
de poucos milimetros até 5 cm, sdo bem deli- elastico das meias — fendmeno de Kéebner na vasculite

mitadas e ndo desaparecem a diascopia (Figura por IgA linear. (imagem autorizada por Marinoni et al. Atlas
Dermatologia Pedidtrica de Aa Z, 2018).

23). O fenébmeno de Kdebner pode ser obser-
vado e é caracterizado por lesées purpuricas li-
neares nas areas de atrito®?, como na figura 24
em que a lesdo se delimitou a area do elastico
das meias.

Figura 23. Vaculite por IgA linear - maculas e papulas de
coloragdo purpurica, mais localizadas nas naddegas e em
menor nimero nos membros inferiores.

Ve

Vesiculas e bolhas sdao mais raramente obser-
vadas (Figura 25), com frequéncia de 5% a 10%
dos pacientes®2. A erupcao evolui em surtos du-
rante duas a quatro semanas, e na sequéncia as
les6es permanecem hiperpigmentadas por duas a
trés semanas, desaparecendo sem deixar cicatriz.

Em 5% a 10% dos pacientes as lesdes per-
sistem por mais de dois meses e/ou recorrem
num periodo de quatro semanas>.

Figura 25. Vaculite por IgA linear com bolha hemorragica
e lesdes papulares purpuricas nas nadegas.

Na presenca das manifestagcdes cutaneas ti-
picas, a bi6psia cutanea ndo é necessaria. Quan-
do as manifestag6es clinicas sao atipicas ou com
distribuicdo extensa, a biopsia de pele auxilia
na confirmacao do diagnoéstico, excluindo outras
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formas de vasculites, por exemplo, as vasculites
ANCA-associadas®.

O ideal é que seja realizada de uma lesao de
pele recenteb. A bi6psia mostra uma vasculite
leucocitoclastica, de pequenos vasos e na imu-
nofluorescéncia ha depésitos de IgA>3>4. Porém,
a auséncia de depositos de IgA ndo exclui o diag-
néstico de vasculite por IgAS.

Nos diagnésticos diferenciais estao incluidas
a purpura pigmentar crénica, que evolui com hi-
perpigmentacao e é de carater evolutivo créni-
€o, @ meningococcemia que tem evolu¢do aguda
e grave, com alteracdo do estado geral e lesoes
purpuricas disseminadas. A purpura trombocito-
pénica idiopatica se diferencia, pois, suas lesoes
sao difusas, e caracteristicamente ha petéquias e
equimoses (que tém coloracdo arroxeada), além
da plaquetopenia.

O diagn6stico de vasculite por IgA é realiza-
do pelo critério de classificagdo do EULAR (Liga
Europeia contra o Reumatismo), PRINTO (Orga-
nizacao Internacional de Ensaios Clinicos em
Reumatologia Pediatrica) e PRES (Sociedade
Europeia de Reumatologia Pediatrica) e consta
no quadro 4°°.

Quadro 4. Critérios de classificacdo do EULAR/PRINTO/
PRES para vasculite por IgA>s

s A
Critério mandatério: purpura (geralmente palpével)
ou petéquia com predominio em membros
inferiores (ndo relacionada a trombocitopenia)
associada a um dos critérios abaixo:

Dor abdominal Aguda, em célica e difusa. Inclui
intussuscepcdo e sangramento
gastrintestinal

Histopatologia Vasculite leucocitoclastica ou
glomerulonefrite proliferativa
com depésito de IgA

Artrite/artralgia Aguda, edema ou dor e/ou
limitagdo articular

Proteindria acima de 0,3g/24h
ou relagdo albumina/creatinina
>30mmol/mg urina isolada manha
Hematuria > 5 hemacias/campo ou

Nefrite

Cilindros hematicos
(& J
EULAR (European League Against Rheumatism),
PRINTO (Paediatric Rheumatology International Trials Organization),
PRES (Paediatric Paediatric Rheumatology European Society).

16

Doenca de Kawasaki (DK)

A bk geralmente acomete criancas menores
de cinco anos de idade, sendo 50% dos casos
abaixo de dois anos e, com discreto predominio
no sexo masculino. O comprometimento corona-
riano é o mais grave (aneurismas, estenoses ou
irregularidades de artérias coronarianas) e ocor-
re entre 15% e 25% dos casos nao tratados, au-
mentando o risco de complica¢des como doenca
cardiaca isquémica, infarto agudo do miocardio
e morte sdbita precoce ou tardia®®>’.

A febre é alta, continua e ndo responsiva aos
antitérmicos comuns. A hiperemia e edema de
maos e pés sao caracteristicas marcantes da DK.
O exantema é polimérfico, podendo se apresen-
tar como: maculo-papular, urticariforme, eritro-
dermia difusa e mesmo escarlatiniforme, com
predominio em tronco, extremidades e virilha.
Pustulas puntiformes e lesées psoriasiformes
sao menos comuns. Vesiculas, bolhas, petéquias,
Ulceras orais e exsudato em orofaringe sugerem
outros diagndsticos®®>7.

O diagnostico é essencialmente clinico, o que
dispensa a solicitacao de exame complementar,
baseado nos critérios estabelecidos. Para o diag-
nostico da DK completa é necessaria a presenca
de febre por mais de cinco dias, associada a qua-
tro dos cinco critérios propostos>.

Quadro 5. Critérios diagnésticos da doenca de Kawasaki®®

4 N\
1. Febre com duragdo acima de 5 dias*

2. Hiperemia conjuntival bilateral

3. Alteracdes de mucosa (eritema labial e/ou
fissura labial e/ou eritema difuso em orofaringe
e/ou lingua em framboesa)

4. Alteracdes de extremidades (edema indurado
de mdos e pés e/ou eritema palmoplantar e/ou
descamacdo periungueal)

5. Exantema polimorfo

6. Adenomegalia cervical com diametro superior a
1,5cm

* Se quatro ou mais critérios estiverem presentes,
sobretudo a hiperemia e edema de extremidades,
o diagnéstico podera ser feito no 4° dia de febre
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Manifestagoes cutdneas da doenca de Kawasaki

Entre os critérios que permitem suspeitar
do diagnéstico da DK figuram as manifestagoes
cutaneas, que devem ser prontamente reconhe-
cidas, entre elas: o exantema, as alteracdes nos
labios e cavidade oral, a hiperemia conjuntival, o
edema e o eritema na fase aguda e tardiamente
a descamacao das extremidades*®. As manifesta-
¢oes sao observadas em diferentes fases®:

* Do 1° ao 14° dia (fase aguda) - febre, hipere-
mia ocular, lingua em morango, eritema de
orofaringe e mucosa oral, labios ressecados e
fissurados, linfadenopatia cervical unilateral,
edema e eritema das extremidades, descama-
¢do perineal, reativacdo do local de inoculacdo
da vacina BCG.

* Do 15° ao 30° dia (fase sub-aguda) — melhora
dos sintomas da fase aguda, descamacdo pe-
riungueal, artrite, anormalidades da artéria co-
ronaria.

* Depois de 30 dias (convalescéncia) — melhora
clinica geral, linhas de Beau nas unhas.

A hiperemia conjuntival bilateral ocorre em
85% dos pacientes, caracteriza-se por ser nao
purulenta e ndo pruriginosa e poupar a regiao
perilimbica (ao redor da cérnea) (Figura 26),
ocorre nas primeiras semanas da doenca, acom-
panhada de febre e linfonodomegalia cervical
frequentemente unilateral (Figura 27)°.

Figura 26. Dilatacao vascular na conjuntiva bulbar,
sem secrec¢do, poupando a regido perilimbica. (imagem

autorizada por Marinoni et al. Atlas Dermatologia Pedidtrica
deAaZ 2018).

» Sociedade Brasileira de Pediatria

Figura 27. Linfonodos cervicais de 2 cm de diametro.
(imagem autorizada por Marinoni et al. Atlas
Dermatologia Pedidtrica de A a Z, 2018).

As mucosas tém sinais de inflamac¢do, com
eritema da mucosa jugal e da faringe®®. Os labios
ficam edemaciados, fissurados, além de resseca-
dos, e a lingua apresenta-se avermelhada dando
o aspecto semelhante ao morango (Figura 28),
causado por descamacao das papilas filiformes e
proeminéncia das grandes papilas fungiformes®:.

Figura 28. Labios secos com descamacao, eritema, edema
e papilas dando a lingua aspecto de morango. (imagem
autorizada por Marinoni et al. Atlas Dermatologia Pedidtrica
deAalZ 2018).

O exantema ocorre nos primeiros dias da
doenca, junto com a febre*®, e pode assumir ca-
racteristicas variadas, ou seja, pode ser maculo-
-papular, escarlatiniforme, morbiliforme ou até
urticariforme. Predomina no tronco (Figura 29)
nos primeiros dias e depois estende-se para ex-
tremidades®. Alteracdes das extremidades sao
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frequentes, com edema e eritema bilateral de
maos e pés (Figura 30), ocorrem nos primeiros
dias da doenca e duram 1 a 3 dias. Descamacao
perineal (Figura 31) é caracteristica e mais fre-
quente no sexto dia da doenca®:.

Figura 29. Rash macular difuso eritematoso da Doenca

de Kawasaki.

Figura 31. Eritema e descamacdo perineal da Doenca
de Kawasaki. (imagem autorizada por Marinoni et al. Atlas
Dermatologia Pedidtrica de Aa Z, 2018).
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A reativacdo do local de inoculacao da va-
cina BCG é um sinal observado na fase aguda
(Figura 32).

Figura 32. Cicatriz da BCG intradérmico reativada com
edema e hiperemia, labios edemaciados e recoberto por

crostas no mesmo lactente.

As palmas e plantas ficam edemaciadas na
fase febril e depois de 10 a 15 dias ocorre me-
lhora das manifestacdes gerais®® e cutaneas®°,
iniciando a descamacdo nas extremidades com
escamas em dedo de luva (Figura 33).

Figura 33. Descamacao em grandes lamelas periungueal
da Doenca de Kawasaki.
~

Na presenca de rash e febre o diagnéstico di-
ferencial é amplo incluindo principalmente pro-
cessos infecciosos como:
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* Escarlatina - acomete a faixa etaria dos adoles-
centes, nao tem altera¢6es na conjuntiva, apre-
senta eritema da face associado a palidez perio-
ral, bem como rash dspero com aspecto de lixa e
existe o histérico precedente de amigdalite®®.

* Sindrome do choque téxico - o rash é réseo di-
fuso, o paciente apresenta hipotensao, existe o
foco primario de infec¢ao bacteriana por esta-
filococo®.

* Infecgoes virais com exantema — conforme o vi-
rus havera caracteristicas evolutivas diferentes
das lesdes cutaneas, assim como sintomas pre-
cedentes e concomitantes. No sarampo as man-
chas de Koplik estao presentes na mucosa jugal,
a conjuntivite é ndo purulenta com epifora (la-
crimejamento) e tosse. Na rubéola o exantema
inicia na regido retroauricular, é réseo claro e a
linfonodomegalia é de menor tamanho®°.

* Farmacodermia - em razdo do acometimento
de mucosas é necessario afastar a possibilida-
de da sindrome de Stevens-Johnson, que tera
lesdes bolhosas na pele e mucosas, além de
relacdo temporal com a ingestao do farmaco e
em geral a faixa etaria maior, o que permite re-
alizar a diferenciagcao da DK.

» Sociedade Brasileira de Pediatria

Poliarterite nodosa (PAN)

A PAN & uma vasculite primaria rara na faixa
etaria pediatrica e é caracterizada pela presenca
de vasculite necrosante de artérias de pequeno
e médio calibres>562-64,

Quatro formas de apresentacao clinica da
PAN podem ser reconhecidas®:

1. PAN sistémica: apresenta envolvimento de
multiplos 6rgaos e sistemas. O diagnéstico da
PAN sistémica é estabelecido de acordo com
0s novos critérios diagnésticos propostos pela
EULAR/PRINTO/PRES (Quadro 6)>*

2. PAN cutanea é a forma mais frequente na in-
fancia, com acometimento predominantemen-
te da pele e tecido celular subcutaneo. Tem
associacao causal com estreptococos beta-
-hemolitico do grupo A. O espectro clinico do
comprometimento cutaneo é variado e inclui
casos leves, com lesdes cutaneas discretas até
formas graves com Ulceras extensas e lesdes
necroticas. A presenca de nédulos subcutane-
os dolorosos que acompanham o trajeto vas-
cular é frequente e descrito em 60% a 70%

Quadro 6. Critérios de classificacao do EULAR/PRINTO/PRES para PAN sistémica®>

Histopatologia ou

Vasculite necrosante em artéria de pequeno ou médio calibre

Achado angiografico e um dos

seguintes critérios: calibre

Aneurisma, estenose ou oclusdo de artéria de pequeno/médio

¢ Envolvimento cutaneo

Livedo reticular, n6dulos subcutaneos, infartos cutaneos
superficiais/profundos

* Mialgia ou fraqueza muscular

Dor muscular ou fraqueza muscular

* Hipertensao arterial sistémica

Pressao arterial sist6lica ou pressao arterial diastélica > percentil
95 para estatura

* Neuropatia periférica

Neuropatia sensorial em bota/luva
Mononeurite motora multiplex

¢ Envolvimento renal

.

Proteindria >0,3gramas/24h
Hematdria > 5 hemacias/campo ou cilindros hematicos
Diminuicdo da funcao renal

EULAR (European League Against Rheumatism), PRINTO (Paediatric Rheumatology International Trials Organization),

PRES (Paediatric Paediatric Rheumatology European Society)
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dos pacientes, e o livedo reticular ocorre em
cerca de 45% destes. Ulceras e gangrenas
ocorrem em propor¢oes variaveis (7% a 50%)
e podem ocasionar perda dos segmentos dis-
tais das maos e pés®-.

3. PANclassicaassociadaaovirusdahepatiteB:aco-
mete artérias de médio calibre, com maior fre-
quéncia de aneurismas (principalmente nas
artérias renais), com presenca do marcador
AgHBs%.

4. Poliangiite microscépica (PAM): caracteriza-
-se pelo acometimento de vasos de pequeno
calibre, com evidéncia histolégica de vascu-
lite renal ou pulmonar. A PAM esta associada
ao anticorpo anticitoplasma de neutréfilos
e padrdo perinuclear (ANCA-p, avaliado por
imunofluorescéncia indireta)®4

Manifestacoes cutaneas

As manifestacoes cutaneas mais caracteris-
ticas sdo nédulos dolorosos, com tamanho de
0,5 a 1 cm de didmetro, cuja coloracdo varia
de eritematosa a purpurica. Pela vasculite de
vasos superficiais, distribuem-se em trajetos
lineares (Figura 34) e localizam-se principal-
mente nos joelhos, regido pré-tibial e pés. Na
presencadeulceracdodeixamcicatrizes atroficas
(Figura 35)°.

Figura 34. PAN — n6dulos eritémato-acastanhados com

distribuicdo em trajeto vascular.

20

Figura 35. PAN — n6dulos vermelho-acastanhados
pré-tibiais e cicatrizes atroéficas.

Livedo reticular também é descrito na PAN,
caracterizado por moteamento reticulado eri-
tematoso (Figura 36 e 37) a acastanhado e estd
presente em todas as formas clinicas, sendo um
achado que chama atencao para a possibilidade
diagnostica de PAN, quando associado a outros
sinais cutaneos ou sistémicos de vasculite.

Figura 36. Livedo reticular - moteamento eritematoso a
arroxeado, reticulado permanente nos membros superiores.
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Figura 37. Livedo reticular - moteamento eritematoso
a arroxeado, reticulado permanente nos membros
inferiores.

Quadro 7. Critérios de Doenca de Behget®*

» Sociedade Brasileira de Pediatria

As manifestacdes clinicas da DB sdo variadas
e a triade classica inclui Ulceras orais recorren-
tes, Ulceras genitais e uveite (iridociclite). Lesoes
cutaneas ocorrem durante a evolucao da doenca
entre 70% e 93% dos pacientes. A lesao cutanea
caracteristica da DB é a resposta intracutanea ao
trauma (puncao por agulha), conhecido como tes-
te de patergia, observado em 22% a 84% dos pa-
cientes. Outras lesdes podem ocorrer, destacan-
do-se: eritema nodoso, pseudofoliculite, lesdes
papulo-pustulares e/ou nédulos acneiformes®-¢7.

O diagnostico de DB é estabelecido de acor-
do com os critérios propostos pelo “International
Study Group for Behcet's Disease”®*. A presenca de
Ulceras orais recorrentes e dois dos outros quatro
critérios define o diagnéstico de DB (Quadro 4).

- N
Ulceras orais recorrentes mais Aftas ou ulceracdes orais que recorrem pelo
dois dos seguintes critérios: menos 3 vezes em 12 meses
* Ulceras genitais recorrentes Ulceracao aftoide ou cicatriz genital
* Lesdo ocular * Uveite anterior ou posterior

* Células no vitreo no exame com lampada de
fenda
* Vasculite retiniana
* Lesbes cutaneas Eritema nodoso, pseudofoliculite, lesoes
papulo-pustulares e/ou n6dulos acneiformes
* Teste de patergia Reacdo cutanea ap6s puncao com agulha,
L geralmente ocorre ap6s 24-48h )

Manifestacoes cutaneas da Doenca de Behcet

Ulceras orais: as Glceras sdo disciformes com
bordas bem delimitadas, eritematosas, recober-
tas por pseudomembrana branco-acinzentada
(Figura 38) ou com uma base central fibrinosa,
amarelada. Apresentam-se de forma rasa a pro-
funda, evoluindo rapidamente. Ocorrem como
Ulceras Unicas ou multiplas, que curam deixan-

do cicatrizes. Localizam-se na mucosa gengi-
val e bucal, lingua e labios, mas podem ocorrer
nos palatos mole e duro, faringe, bem como nas
amigdalas. Ulceras com tamanho menor que 1
cm em didametro curam sem cicatrizes em qua-
tro a quatorze dias. Ja as maiores que 1cm sdo
extremamente dolorosas, causam dificuldades
na alimentagdo e curam em duas a seis semanas
com cicatrizes residuais®°.
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Figura 38. Duas areas eritematosas com Ulcera rasa
central, recoberta por material fibrinoso esbranquicado.

(imagem autorizada por Marinoni et al. Atlas Dermatologia
Pedidtricade Aa Z, 2018)

Ulceras genitais: as lesdes sdo dolorosas e
morfologicamente semelhantes as ulceras orais,
mas sao maiores, mais profundas, com bordas
irregulares (Figura 39) e curam com cicatrizes
hipocrémicas ou pigmentadas. Frequentemente
surgem anos depois das lesoes orais. Em ambos
os sexos pode haver lesées perineais, perianais
e na prega inguinal. A evolu¢do com fistulas indi-
ca pior prognostico®8®-

Figura 39. Ulcera profunda de bordas bem delimitadas,
com sangramento na regiao genital. (imagem autorizada por
Marinoni et al. Atlas Dermatologia Pedidtrica de Aa Z, 2018)
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Eritema nodoso: caracterizado por nédulos
castanho arroxeados, dolorosos, frequentemen-
te localizados na regido pré-tibial (Figura 40) bi-
lateral, que evoluem com periodos de remissao
e recidiva. Sao mais frequentes nos pacientes do
sexo feminino’®.

Figura 40. Eritema nodoso — dois nédulos castanho
arroxeados, localizados na regido pré-tibial. (imagem

autorizada por Marinoni et al. Atlas Dermatologia Pedidtrica
deAaZ 2018)

Pseudofoliculite e nédulos acneiformes:
sdao pustulas de base eritematosa, localizadas na
face, pescoco e dorso (Figura 41). Sdo mais fre-
quentes no sexo masculino.

Figura 41. Pseudofoliculite da DB - pistulas de base
intensamente eritematosas no tronco. (imagem autorizada
por Marinoni et al. Atlas Dermatologia Pedidtrica de A a Z, 2018)

As lesdes cutdneas podem ocorrer em di-
ferentes periodos, algumas vezes ao longo de
anos, sendo necessario indagar sobre os demais
sintomas frente a pacientes com aftas orais re-
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correntes. O teste de patergia pode ajudar se
existe suspeita diagnostica, e é considerado po-
sitivo quando surge uma papula ou pustula com
halo eritematoso 48 horas depois da injecao de
solucdo salina na hipoderme ou no subcutaneo®.

Entre os diagnésticos diferenciais estdao as
aftas e estomatite aftosa recorrente, Glceras por

» Sociedade Brasileira de Pediatria

neutropenias ciclicas, infec¢oes virais, infeccao
por herpes simples, infeccdao por citomegalovi-
rus, sifilis, lLGpus eritematoso sistémico, farmaco-
dermias, eritema multiforme, sindrome de Ste-
vens-Johnson, erup¢bes acneiformes, pioderma
gangrenoso, vasculites, doencas inflamatoérias
intestinais®.

REFERENCIAS

01. Hilario MO, Terreri MT. Rheumatic fever and
post-streptococcal arthritis. Best Pract Res Clin
Rheumatol. 2002;16(3):481-494.

02. Carapetis JR, Beaton A, Cunningham MW, et
al. Acute rheumatic fever and rheumatic heart
disease. Nat Rev Dis Primmers. 2016;2:15084.

03. Diretrizes Brasileiras para o Diagnéstico,
Tratamento e Prevencdao da Febre Reumética.
2009. Disponivel em: http://publicacoes.
cardiol.br/consenso/2009/diretriz
febrereumatica_93suplO4.pdf. Acesso em julho
de 2020.

04. Caldas AM, Terreri MT, Moises VA, et al. What
is the true frequency of carditis in acute
rheumatic fever? A prospective clinical and
Doppler blind study of 56 children with up to
60 months of follow-up evaluation. Ped Cardiol.
2008;29(6):1048-1053.

05. Paz JA, Silva CA, Marques-Dias M]. Randomized
double-blind study with prednisone in
Sydenham’s chorea. Pediatric neurology.
2006;34(4):264-269.

06. Paller AS, Mancini Al. Hurwitz Clinical Pediatric
Dermatology: A Textbook of Skin Disorders of
Childhood and Adolescence. 5th ed: Elsevier
Health Sciences; 2015.

07. Chakraborty PP, Chakraborty M. Erythema
marginatum rheumaticum. IDCases. 2016;4:1-2.

08. MichelinCM,AikawaNE, Diniz]C, etal.Association
of systemic-onset juvenile idiopathic arthritis
and celiac disease - a case report. Acta Reumatol
Port. 2011;36(4):404-407.

09. Petty RE, Southwood TR, Manners P, et al
International League of Associations for
Rheumatology  classification of  juvenile
idiopathic arthritis: second revision, Edmonton,
2001. ) Rheumatol. 2004;31(2):390-392.

10. Tamashiro MS, Aikawa NE, Campos LM, et al.
Discrimination of acute lymphoblastic leukemia
from systemic-onset juvenile idiopathic arthritis
at disease onset. Clinics. 2011;66(10):1665-
1669.

11. Martini A, Ravelli A, Avcin T, et al. Toward New
Classification Criteria for Juvenile Idiopathic
Arthritis: First Steps, Pediatric Rheumatology
International Trials Organization International
Consensus. ] Rheumatol. 2019;46(2):
190-197.

12. Bolognia JL, Jean L. Bolognia JLIRPR, et al.
Dermatology. 3th ed: Elsevier Health Sciences;
2012.

13. Prendiville ]S, Tucker LB, Cabral DA, et al. A
pruritic linear urticarial rash, fever, and systemic
inflammatory disease in five adolescents:
adult-onset still disease or systemic juvenile
idiopathic arthritis sine arthritis? Ped Dermatol.
2004;21(5):580-588.

14. Behrens EM, Beukelman T, Gallo L, et al
Evaluation of the presentation of systemic onset
juvenile rheumatoid arthritis: data from the
Pennsylvania Systemic Onset Juvenile Arthritis
Registry (PASOJAR). J Rheumatol. 2008;35(2):
343-348.

15. Paller AS, Mancini Al. Hurwitz Clinical Pediatric
Dermatology: A Textbook of Skin Disorders of
Childhood and Adolescence. 4th ed: Elsevier
Health Sciences; 2011.

16. Al-Mutairi N, Manchanda Y, Nour-Eldin O. Nail
changes in childhood psoriasis: a study from
Kuwait. Ped Dermatol. 2007;24(1):7-10.

17. van der Velden HM, Klaassen KM, van de Kerkhof
PC, Pasch MC. Fingernail psoriasis reconsidered:
a case-control study. J Amer Acad Dermatol.
2013;69(2):245-252.

23



Manifesta¢des cutaneas das principais doencas reumatolégicas pediatricas

24

18.

19.

20.

21.

22,

23.

24.

25.

26.

27.

28.

20.

30.

31.

32.

Uber M, Carvalho VO, Abagge KT, Robl Imoto R,
Werner B. Clinical features and nail clippings
in 52 children with psoriasis. Ped Rheumatol.
2018;35(2):202-207.

Morris A, Rogers M, Fischer G, Williams K.
Childhood psoriasis: a clinical review of 1262
cases. Ped Dermatol. 2001;18(3):188-198.

Zulian F, Athreya BH, Laxer R, et al. Juvenile
localized scleroderma: clinical and
epidemiological features in 750 children.
An  international  study. = Rheumatology.
2006;45(5):614-620.

Valoes CCM, Novak GV, Brunelli 1B, et al.
Esophageal abnormalities in juvenile localized
scleroderma: is it associated with other
extracutaneous manifestations? Rev Bras
Reumatol. 2017;57(6):521-525.

Rojas M, RodriguezY,Monsalve DM, etal. Cytokine
imbalance in patients with systemic sclerosis
and resilience: the key role of interleukin-6. Clini
Exp Rheumatol. 2019;37 Suppl 119(4):15-22.

Li SC. Scleroderma in Children and Adolescents:
Localized Scleroderma and Systemic Sclerosis.
Ped Clin N Amer. 2018;65(4):757-781.

Martin M, Martinez C, Arnaud L, et al. Association
of antiphospholipid antibodies with active
digital ulceration in systemic sclerosis. RMD
open.2019;5(2):e001012.

Zulian F, Culpo R, Sperotto F, et al. Consensus-
based recommendations for the management of
juvenile localised scleroderma. An Rheumat Dis.
2019;78(8):1019-1024.

Zulian F. Scleroderma in children. Best Pract Res
Clin Rhheumatol. 2017;31(4):576-595.

Zulian F, Woo P, Athreya BH, et al. The Pediatric
Rheumatology  European  Society/American
College of Rheumatology/European League
against Rheumatism provisional classification
criteria for juvenile systemic sclerosis. Arthr
Rheumat. 2007;57(2):203-212.

Mansour M, Liy Wong C, Zulian F, et al. Natural
history and extracutaneous involvement of
congenital morphea: Multicenter retrospective
cohort study and literature review. Ped Dermatol.
2018;35(6):761-768.

Torok KS, Li SC, Jacobe HM, et al
Immunopathogenesis of Pediatric Localized
Scleroderma. Front Immunol. 2019;10:908.

Young A, Khanna D. Systemic sclerosis:
commonly asked questions by rheumatologists.
J Clin Rheumatol Pract Rep Muscul Dis.
2015;21(3):149-155.

Torok KS. Pediatric scleroderma: systemic or
localized forms.Ped ClinNAmer.2012;59(2):381-
405.

Zancanaro PC, Isaac AR, Garcia LT, et al. Localized
scleroderma in children: clinical, diagnostic
and therapeutic aspects. An Bras Dermatol.
2009;84(2):161-172.

33.

34.

35.

36.

37.

38.

39.

40.

41.

42.

43.

Lk,

45.

46.

Careta MF, Romiti R. Localized scleroderma:
clinical spectrum and therapeutic update. An
Bras Dermatol. 2015;90(1):62-73.

Lundberg IE, Tjarnlund A, Bottai M, et al. 2017
European League Against Rheumatism/American
College of Rheumatology Classification Criteria
for Adult and Juvenile Idiopathic Inflammatory
Myopathies and Their Major Subgroups. Arthr
Rheumatol. 2017;69(12):2271-2282.

Petty RE, Laxer RM, Lindsley CB, Wedderburn L.
Textbook of Pediatric Rheumatology. Elsevier;
2015.

Guseinova D, Consolaro A, Trail L, et al
Comparison of clinical features and drug
therapies among European and Latin American
patients with juvenile dermatomyositis. Clin Exp
Rheumatol. 2011;29(1):117-124.

Sato JO, Sallum AM, Ferriani VP, et al. A Brazilian
registry of juvenile dermatomyositis: onset
features and classification of 189 cases. Clin Exp
Rheumatol. 2009;27(6):1031-1038.

Shah M, Mamyrova G, Targoff IN, et al. The
clinical phenotypes of the juvenile idiopathic
inflammatory myopathies. Medicine.
2013;92(1):25-41.

Robinson AB, Hoeltzel MF, Wahezi DM, et al.
Clinical characteristics of children with juvenile
dermatomyositis: the Childhood Arthritis and
Rheumatology Research Alliance Registry. Arthr
Care Res. 2014;66(3):404-410.

Bohan A, Peter JB. Polymyositis and
dermatomyositis (first of two parts). The N Eng ]
Med. 1975;292(7):344-347.

Bohan A, Peter ]B. Polymyositis and
dermatomyositis (second of two parts). The N
EngJ Med. 1975;292(8):403-407.

Wienke ], Deakin CT, Wedderburn LR, et AL
Systemic and Tissue Inflammation in Juvenile
Dermatomyositis: From Pathogenesis to the
Quest for Monitoring Tools. Front Rheumatol.
2018;9:2951.

Papadopoulou C, McCann LJ. The Vasculopathy
of Juvenile Dermatomyositis. Front Pediatr.
2018;6:284.

Schmeling H, Stephens S, Goia C, et al. Nailfold
capillary density is importantly associated over
time with muscle and skin disease activity
in juvenile dermatomyositis. Rheumatology.
2011;50(5):885-893.

Hoeltzel MF, Oberle EJ, Robinson AB, et al.
The presentation, assessment, pathogenesis,
and treatment of calcinosis in juvenile
dermatomyositis. ~ Cur ~ Rheumatol  Rep.
2014;16(12):467.

Ramanan AV, Feldman BM. Clinical features and
outcomes of juvenile dermatomyositis and other
childhood onset myositis syndromes. Rheum Dis
N Amer. 2002;28(4):833-857.



47.

48.

49.

50.

51.

52.

53.

54.

55.

56.

57.

Departamento Cientifico de Dermatologia (2019-2021) e Departamento Cientifico de Reumatologia (2019-2021)
* Sociedade Brasileira de Pediatria

Mitchell JP, Dennis GJ], Rider LG. Juvenile
dermatomyositis presenting with anasarca: A
possible indicator of severe disease activity. J
Pediatrics. 2001;138(6):942-945.

de Almeida JL, Campos LM, Paim LB, Leone C,
Koch VH, Silva CA. Renal involvement in Henoch-
Schonlein purpura: a multivariate analysis of
initial prognostic factors. Jornal de pediatria.
2007;83(3):259-266.

Buscatti IM, Abrao HM, Kozu K, et al
Characterization of scrotal involvement in
children and adolescents with IgA vasculitis. Adv
Rheumatol. 2018;58(1):38.

Buscatti IM, Casella BB, Aikawa NE, et al. Henoch-
Schonlein purpura nephritis: initial risk factors
and outcomes in a Latin American tertiary center.
Clin Rheumatol. 2018;37(5):1319-1324.

Trnka P. Henoch-Schonlein purpura in children. ]
Pediatr Child Health. 2013;49(12):995-1003.

Morita T, Criado PR, Criado RFJ, et al. Update on
vasculitis: overview and relevant dermatological
aspects for the clinical and histopathological
diagnosis - Part 1. An Bras Dermatol.
2020;95(4):493-507.

Ozen S, Marks SD, Brogan P, et al. European
consensus-based recommendations for
diagnosis and treatment of immunoglobulin A
vasculitis-the SHARE initiative. Rheumatology.
2019;58(9):1607-1616.

Marinoni LP CV, Abagge KT. Atlas de dermatologia
pediatrica de A a Z. As Editorial; 2018.

Ozen S, Pistorio A, lusan SM, et al. EULAR/
PRINTO/PRES criteria for Henoch-Schonlein
purpura, childhood polyarteritis nodosa,
childhood Wegener granulomatosis and
childhood Takayasu arteritis: Ankara 2008. Part
IIl: Final classification criteria. An Rheum Dis.
2010;69(5):798-806.

Diniz JC, Almeida RT, Aikawa NE, et al.
Kawasaki disease and juvenile systemic lupus
erythematosus. Lupus. 2012;21(1):89-92.

Rossi Fde S, Silva MF, Kozu KT, et al. Extensive
cervical lymphadenitis mimicking bacterial
adenitis as the first presentation of Kawasaki
disease.  Einstein (Sao  Paulo, Brazil).
2015;13(3):426-429.

58.

59.

60.

61.

62.

63.

64.

65.

66.

67.

68.

69.

70.

McCrindle BW, Rowley AH, Newburger JW,
et al. Diagnosis, Treatment, and Long-Term
Management of Kawasaki Disease: A Scientific
Statement for Health Professionals From
the American Heart Association. Circulation.
2017;135(17):€927-€999.

Singh S, Jindal AK, Pilania RK. Diagnosis
of Kawasaki disease. Int ] Rheum Dis.
2018;21(1):36-44.

Gupta A, Singh S.
dermatologists.  Ind
2016;7(6):461-470.

Kawasaki disease for
Rheumatol O J.

Son MB, Sundel RP. Kawasaki Disease. Textbook
of Pediatric Rheumatology. 2016:467-483.e466.

GomesRC,MarquesVL,CavalcanteEG,etal.Severe
intestinal involvement as initial manifestation of
systemic childhood polyarteritis nodosa: report
of two cases. ] Pediatr Surg.2013;48(2):425-428.

Novak GV, Hayashi K, Sampa K, et al. Chronic
polyarthritis as the first manifestation of
childhood systemic polyarteritis nodosa.
Einstein (Sao Paulo, Brazil). 2017;15(1):96-99.

Ozen S, Anton ], Arisoy N, et al. Juvenile
polyarteritis: results of a multicenter survey of
110 children. J Pediatrics. 2004;145(4):517-522.

Criteria for diagnosis of Behcet's disease.
International Study Group for Behcet's Disease.
Lancet.1990;335(8697):1078-1080.

Aikawa NE, Goncalves C, Silva CA, et al. Late
response to anti-TNF-alpha therapy in refractory
mucocutaneous lesions of Behcet's disease.
Rheumatol Int. 2011;31(8):1097-1099.

de Albuquerque PR, Terreri MT, Len CA, et
al. Behcet's disease in childhood. ] Pediatr.
2002;78(2):128-132.

Mendes D, Correia M, Barbedo M, et al. Behcet's
disease--acontemporary review. J autoimmunity.
2009;32(3-4):178-188.

Neves FdS, Moraes JCBd, Gongalves CR. Sindrome
de Behcet: a procura de evidéncias. Rev Bras
Reumatol. 2006;46:21-29.

de Carvalho VO, Abagge KT, Giraldi S, et al. Behcet
disease in a child--emphasis on cutaneous
manifestations. Ped dermatol. 2007;24(5):
E57-62.

25



Manifesta¢des cutaneas das principais doencas reumatolégicas pediatricas

ES)
=0

iR
p

Tt Diretoria
Triénio 2019/2021

B

=y

T

it sociedade
ie brasileira
de pediatria

PRESIDENTE:

Luciana Rodrigues Silva (BA)

1° VICE-PRESIDENTE:

Clovis Francisco Constantino (SP)

2° VICE-PRESIDENTE:

Edson Ferreira Liberal (RJ)
SECRETARIO GERAL:

Sidnei Ferreira (RJ)

1° SECRETARIO:

Ana Cristina Ribeiro Zéllner (SP)

2° SECRETARIO:

Paulo de Jesus Hartmann Nader (RS)
3° SECRETARIO:

Virginia Resende Silva Weffort (MG)
DIRETORIA FINANCEIRA:

Maria Tereza Fonseca da Costa (RJ)
22 DIRETORIA FINANCEIRA:

Claudio Hoineff (RJ)

32 DIRETORIA FINANCEIRA:

Hans Walter Ferreira Greve (BA)
DIRETORIA DE INTEGRAGAO REGIONAL
Fernando Antdnio Castro Barreiro (BA)
COORDENADORES REGIONAIS
NORTE:

Bruno Acatauassu Paes Barreto (PA)
Adelma Alves de Figueiredo (RR)
NORDESTE:

Anamaria Cavalcante e Silva (CE)
Eduardo Jorge da Fonseca Lima (PE)
SUDESTE:

RodriFo Aboudib Ferreira Pinto (ES)
Isabel Rey Madeira (RJ)

SUL:

Darci Vieira Silva Bonetto (PR)

Helena Maria Correa de Souza Vieira (SC)
CENTRO-OESTE:

Regina Maria Santos Marques (GO)
Natasha Slhessarenko Fraife Barreto (MT)
COMISSAO DE SINDICANCIA
TITULARES:

Gilberto Pascolat (PR)

Anibal Augusto Gaudéncio de Melo (PE)
Maria Sidneuma de Melo Ventura (CE)
Isabel Rey Madeira (RJ)

Valmin Ramos da Silva (ES)

SUPLENTES:

Paulo Tadeu Falanghe (SP)

Tania Denise Resener (RS)

MEMBROS:

Henrique Mochida Takase (SP)

Jodo Carlos Batista Santana (RS)

Luciana Cordeiro Souza (PE)

Luciano Amedée Péret Filho (MG)

Mara Morelo Rocha Felix (RJ)

Marilucia Rocha de Almeida Picanco (DF)
Vera Hermina Kalika Koch (SP)
DIRETORIA DE RELA(;()ES INTERNACIONAIS
Nelson Augusto Rosario Filho (PR)
Sergio Augusto Cabral (R))
REPRESENTANTE NA AMERICA LATINA
Ricardo do Rego Barros (RJ)

DIRETORIA DE DEFESA PROFISSIONAL
COORDENACAO:

Fabio Augusto de Castro Guerra (MG)
MEMBROS:

Gilberto Pascolat (PR)

Paulo Tadeu Falanghe (SP)

Cléudio Orestes Britto Filho (PB)

Jodo Candido de Souza Borges (CE)
Anenisia Coelho de Andrade (PI)

Isabel Rey Madeira (RJ)

Donizetti Dimer Giamberardino Filho (PR)
Jocileide Sales Campos (CE)

Maria Nazareth Ramos Silva (R])

Gloria Tereza Lima Barreto Lopes (SE)
Corina Maria Nina Viana Batista (AM)

DIRETORIA DOS DEPARTAMENTOS CIENTIFICOS E
COORDENAEAO DE DOCUMENTOS CIENTIFICOS

Dirceu Solé (SP)

DIRETORIA-ADJUNTA DOS DEPARTAMENTOS
CIENTIFICOS
Emanuel Savio Cavalcanti Sarinho (PE)

DIRETORIA DE CURSOS, EVENTOS E PROMOCOES

COORDENACAO:

Lilian dos Santos Rodrigues Sadeck (SP)
MEMBROS:

Ricardo Queiroz Gurgel (SE)

Paulo César Guimaraes (RJ)

Cléa Rodrigues Leone (SP)

COORDENACAO DO PROGRAMA DE REANIMACAO

NEONATAL
Maria Fernanda Branco de Almeida (SP)
Ruth Guinsburg (SP)

COORDENACAO PALS ~ REANIMACAO PEDIATRICA

Alexandre Rodrigues Ferreira (MG)
Katia Laureano dos Santos (PB)

COORDENACAOQ BLS - SUPORTE BASICO DE VIDA

Valéria Maria Bezerra Silva (PE)

Dirceu Solé (SP)

Joel Alves Lamounier (MG)

EDITORES ASSOCIADOS:

Danilo Blank (RS)

Paulo Roberto Antonacci Carvalho (RJ)
Renata Dejtiar Waksman (SP)
COORDENACAO DO PRONAP

Fernanda Luisa Ceragioli Oliveira (SP)
Tulio Konstantyner (SP)

Claudia Bezerra de Almeida (SP)
COORDENACAO DO TRATADO DE PEDIATRIA
Luciana Rodrigues Silva (BA)

Fabio Ancona Lopez (SP)

DIRETORIA DE ENSINO E PESQUISA

Joel Alves Lamounier (MG)
COORDENACAQ DE PESQUISA

Claudio Leone (SP)

COORDENACAO DE GRADUACAO
COORDENACAO:

Rosana Fiorini Puccini (SP)

MEMBROS:

Rosana Alves (ES)

Suzy Santana Cavalcante (BA)

Angélica Maria Bicudo-Zeferino (SP)

Silvia Wanick Sarinho (PE)
COORDENACAO DE RESIDENCIA E ESTAGIOS
EM PEDIATRIA

COORDENACAO:

Ana Cristina Ribeiro Zéllner (SP)
MEMBROS:

Eduardo Jorge da Fonseca Lima (PE)
Fatima Maria Lindoso da Silva Lima (GO)
Paulo de Jesus Hartmann Nader (RS)
Victor Horacio da Costa Junior (PR)

Silvio da Rocha Carvalho (R))

Ténia Denise Resener (RS)

Delia Maria de Moura Lima Herrmann (AL)
Helita Regina F. Cardoso de Azevedo (BA)
Jefferson Pedro Piva (RS)

Sérgio Luis Amantéa (RS)

Susana Maciel Wuillaume (RJ)

Aurimery Gomes Chermont (PA)

Luciano Amedée Péret Filho (MG)
COORDENAGAQ DE DOUTRINA PEDIATRICA
Luciana Rodrigues Silva (BA)

Hélcio Maranhdo (RN)

COORDENACAO DAS LIGAS DOS ESTUDANTES
Adelma Figueiredo (RR)

André Luis Santos Carmo (PR)

Marynea Silva do Vale (MA)

Luciana Rodrigues Silva (BA)

Dirceu Solé (SP)

Evelyn Eisenstein (RJ)

Daniel Becker (RJ)

Ricardo do Régo Barros (RJ)
OFTALMOLOGIA PEDIATRICA:
COORDENACAO:

Fabio Ejzenbaum (SP)

MEMBROS:

Luciana Rodrigues Silva (BA)

Dirceu Solé (SP)

Galton Carvalho Vasconcelos (MG)
Julia Dutra Rossetto (RJ)

Luisa Moreira Hopker (PR)

Rosa Maria Graziano (SP)

Celia Regina Nakanami (SP)

SAUDE MENTAL

COORDENACAO:

Roberto Santoro P. de Carvalho Almeida (RJ)
MEMBROS:

Daniele Wanderley (BA)

Vera Lucia Afonso Ferrari (SP)
Rossano Cabral Lima (RJ)

Gabriela Judith Crenzel (RJ)

Cecy Dunshee de Abranches (RJ)
Adriana Rocha Brito (RJ)

MUSEU DA PEDIATRIA
COORDENAGAO:

Edson Ferreira Liberal (R))

MEMBROS:

Mario Santoro Junior (SP)

José Hugo de Lins Pessoa (SP)

REDE DA PEDIATRIA
COORDENACAO:

Luciana Rodrigues Silva (BA)

Rubem Couto (MT)

MEMBROS:

SOCIEDADE ACREANA DE PEDIATRA:
Ana Isabel Coelho Montero
SOCIEDADE ALAGOANA DE PEDIATRIA:
Ana Carolina de Carvalho Ruela Pires
SOCIEDADE AMAZONENSE DE PEDIATRIA:
Elena Marta Amaral dos Santos
SOCIEDADE AMAPAENSE DE PEDIATRIA:
Rosenilda Rosete de Barros
SOCIEDADE BAIANA DE PEDIATRIA:
Dolores Fernandez Fernandez
SOCIEDADE CEARENSE DE PEDIATRIA:
Anamaria Cavalcante e Silva

Jodo Coriolano Rego Barros (SP)

Fernanda Wagner Fredo dos Santos (PR) SOCIEDADE DE PEDIATRIA DO DISTRITO FEDERAL:

Marisa Lopes Miranda (SP) COORDENACAO DO CURSO DE APRIMORAMENTO 2

Joaquim Jodo Caetano Menezes (SP) EM NUTROLOGIA PEDIATRICA (CANP) GRUPOS DE TRABALHO Dennis Alexander Rabelo Burns

CONSELHO FISCAL Virginia Weffort (MG) ) DROGAS E VIOLENCIA NA ADOLESCENCIA SOCIEDADE ESPIRITOSSANTENSE DE PEDIATRIA:
TITULARES: PEDIATRIA PARA FAMILIAS COORDENACAO: Roberta Paranhos Fragoso

Nibia Mendonga (SE) Nilza Maria Medeiros Perin (SC) Jodo Paulo Becker Lotufo (SP) SOCIEDADE GOIANA DE PEDIATRIA:

Nelson Grisard (SC) Normeide Pedreira dos Santos (BA) MEMBROS: Marise Helena Cardoso Téfoli

Anténio Marcio Junqueira Lisboa (DF) Marcia de Freitas (SP) Evelyn Eisenstein (RJ) SOCIEDADE DE PUERICULTURA E PEDIATRIA
SUPLENTES: PORTAL SBP Alberto Araujo (R)) DO MARANHAO: Marynea Silva do Vale

Adelma Alves de Figueiredo (RR)

Jodo de Melo Régis Filho (PE)

Darci Vieira da Silva Bonetto (PR)
ASSESSORES DA PRESIDENCIA PARA POLITICAS
PUBLICAS:

COORDENACAO:

Maria Tereza Fonseca da Costa (RJ)
MEMBROS:

Clévis Francisco Constantino (SP)

Maria Albertina Santiago Rego (MG)
Donizetti Dimer Giamberard%no Filho (PR)
Sérgio Tadeu Martins Marba (SP)

Alda Elizabeth Boehler Iglesias Azevedo (MT)
Evelyn Eisenstein (RJ)

Paulo Augusto Moreira Camargos (MG)
Jodo Coriolano Rego Barros (SP)
Alexandre Lopes Miralha (AM)

Virginia Weffort (MG)

Themis Reverbel da Silveira (RS)
DIRETORIA E COORDENACOES
DIRETORIA DE QUALIFICACAO E CERTIFICACAO
PROFISSIONAL

Maria Marluce dos Santos Vilela (SP)
Edson Ferreira Liberal (RJ)
COORDENAGAO DE CERTIFICAGAO PROFISSONAL
José Hugo de Lins Pessoa (SP)
COORDENACAO DE AREA DE ATUACAO
Mauro Batista de Morais (SP)

Kerstin Tanigushi Abagge (PR)

Ana Alice Ibiapina Amaral Parente (RJ)
COORDENACAQ DO CEXTEP _
(COMISSAO EXECUTIVA DO TiTULO DE
ESPECIALISTA EM PEDIATRIA)
COORDENACAO:

Hélcio Villaca Simdes (RJ)

MEMBROS:

Ricardo do Rego Barros (RJ)

Clovis Francisco Constantino (SP)

Ana Cristina Ribeiro Zoliner (SP)

Carla Principe Pires C. Vianna Braga (RJ)
Flavia Nardes dos Santos (RJ)

Cristina Ortiz Sobrinho Valete (RJ)

Grant Wall Barbosa de Carvalho Filho (RJ)
Sidnei Ferreira (RJ)

Silvio Rocha Carvalho (RJ)

COMlSSAO EXECUTIVA DO EXAME PARA
OBTENCAO DO TITULO DE ESPECIALISTA EM
PEDIATRIA AVALIACAO SERIADA
COORDENACAO:

Eduardo Jorge da Fonseca Lima (PE)
Victor Horacio de Souza Costa Junior (PR)

26

Luciana Rodrigues Silva (BA)

PROGRAMA DE ATUALIZAGAO CONTINUADA
A DISTANCIA

Luciana Rodrigues Silva (BA)

Edson Ferreira Liberal (RJ)

Natasha Slhessarenko Fraife Barreto (MT)
Ana Alice Ibiapina Amaral Parente (RJ)
DOCUMENTOS CIENTIFICOS

Luciana Rodrigues Silva (BA)

Dirceu Solé (SP)

Emanuel Savio Cavalcanti Sarinho (PE)
Joel Alves Lamounier (MG)

DIRETORIA DE PUBLICACOES

Fabio Ancona Lopez (SP)

EDITORES DA REVISTA SBP CIENCIA

Joel Alves Lamounier (MG)

Altacilio Aparecido Nunes (SP)

Paulo Cesar Pinho Ribeiro (MG)

Flavio Diniz Capanema (MG)

EDITORES DO_JORNAL DE PEDIATRIA (JPED)
COORDENACAO:

Renato Procianoy (RS)

MEMBROS:

Crésio de Aragdo Dantas Alves (BA)
Paulo Augusto Moreira Camargos (MG)
Jodo Guilherme Bezerra Alves (PE)

Marco Aurelio Palazzi Safadi (SP)

Magda Lahorgue Nunes (RS)

Giselia Alves Pontes da Silva (PE)

Dirceu Solé (SP)

Antonio Jose Ledo Alves da Cunha (RJ)
EDITORES REVISTA RESIDENCIA PEDIATRICA
EDITORES CIENTIFICOS:

Clémax Couto Sant’Anna (RJ)

Marilene Augusta Rocha Crispino Santos (RJ)
EDITORA ADJUNTA:

Marcia Garcia Alves Galvao (RJ)
CONSELHO EDITORIAL EXECUTIVO:
Sidnei Ferreira (RJ)

Isabel Rey Madeira (RJ)

Sandra Mara Moreira Amaral (R])

Maria de Fatima Bazhuni Pombo March (RJ)
Silvio da Rocha Carvalho (RJ)

Rafaela Baroni Aurilio (RJ)

Leonardo Rodrigues Campos (RJ)

Alvaro Jorge Madeiro Leite (CE)

Eduardo Jorge da Fonseca Lima (PE)
Marcia C. Bellotti de Oliveira (RJ)
CONSULTORIA EDITORIAL:

Ana Cristina Ribeiro Zéllner (SP)

Fabio Ancona Lopez (SP)

Sidnei Ferreira (R))

Adelma Alves de Figueiredo (RR)
Nivaldo Sereno de Noronha Janior (RN)
Suzana Maria Ramos Costa (PE)

lolanda Novadski (PR)

Beatriz Bagatin Bermudez (PR)

Darci Vieira Silva Bonetto (PR)

Carlos Eduardo Reis da Silva (MG)
Paulo César Pinho Ribeiro (MG)

Milane Cristina De Aradjo Miranda (MA)
Ana Marcia Guimaraes Alves (GO)
Camila dos Santos Saloméo (AP)
DOENCAS RARAS

COORDENACAO:

Salmo Raskin (PR)

MEMBROS:

Magda Maria Sales Carneiro Sampaio (SP)
Ana Maria Martins (SP)

Claudio Cordovil (RJ)

Lavinia Schuler Faccini (RS)

ATIVIDADE FISICA

COORDENACAO:

Ricardo do Régo Barros (RJ)

Luciana Rodrigues Silva (BA)
MEMBROS:

Helita Regina F. Cardoso de Azevedo (BA)
Patricia Guedes de Souza (BA)

Teresa Maria Bianchini de Quadros (BA)
Alex Pinheiro Gordia (BA)

Isabel Guimaraes (BA)

Jorge Mota (Portugal)

Mauro Virgilio Gomes de Barros (PE)
Dirceu Sole (SP)

METODOLOGIA CIENTIFICA
COORDENACAO:

Marilene Augusta Rocha Crispino Santos (RJ)
MEMBROS:

Gisélia Alves Pontes da Silva (PE)
Cléudio Leone (SP)

PEDIATRIA E HUMANIDADE
COORDENACAO:

Alvaro Jorge Madeiro Leite (CE)
Luciana Rodrigues Silva (BA)

Clévis Francisco Constantino (SP)

Jodo de Melo Régis Filho (PE)

Dilza Teresinha Ambros Ribeiro (AC)
Anibal Augusto Gaudéncio de Melo (PE)
Crésio de Aragdo Dantas Alves (BA)
CRIANCA, ADOLESCENTE E NATUREZA
COORDENACAO:

Lais Fleury (RJ)

SOCIEDADE MINEIRA DE PEDIATRIA:

Marisa Lages Ribeiro

SOCIEDADE DE PEDIATRIA DO MATO GROSSO
DO SUL: Carmen Lucia de Almeida Santos
SOCIEDADE MATOGROSEENSE DE PEDIATRIA:
Mohamed Kassen Omais

SOCIEDADE PARAENSE DE PEDIATRIA:

Vilma Francisca Hutim Gondim de Souza
SOCIEDADE PARAIBANA DE PEDIATRIA:
Leonardo Cabral Cavalcante

SOCIEDADE DE PEDIATRIA DE PERNAMBUCO:
Katia Galedo Brandt

SOCIEDADE DE PEDIATRIA DO PIAUi:
Anenisia Coelho de Andrade

SOCIEDADE PARANAENSE DE PEDIATRIA:
Kerstin Taniguchi Abagge

SOCIEDADE DE PEDIATRIA DO ESTADO

DO RIO DE JANEIRO: Katia Telles Nogueira
SOCIEDADE DE PEDIATRIA DO RIO GRANDE
DO NORTE: Katia Correia Lima

SOCIEDADE DE PEDIATRIA DE RONDONIA:
José Roberto Vasques de Miranda
SOCIEDADE RORAIMENSE DE PEDIATRIA:
Adelma Alves de Figueiredo

SOCIEDADE DE PEDIATRIA DO RIO GRANDE DO SUL:

Sérgio Luis Amantea

SOCIEDADE CATARINENSE DE PEDIATRIA:
Rosamaria Medeiros e Silva

SOCIEDADE SERGIPANA DE PEDIATRIA:
Ana Jovina Barreto Bispo

SOCIEDADE DE PEDIATRIA DE SAQ PAULO:
Sulim Abramovici

SOCIEDADE TOCANTINENSE DE PEDIATRIA:
Elaine Carneiro Lobo

DIRETORIA DE PATRIMONIO
COORDENACAO:

Fernando Anténio Castro Barreiro (BA)
Claudio Barsanti (SP)

Edson Ferreira Liberal (RJ)

Sergio Antonio Bastos Sarrubo (SP)

Maria Tereza Fonseca da Costa (RJ)
ACADEMIA BRASILEIRA DE PEDIATRIA
PRESIDENTE:

Mario Santoro Janior (SP)
VICE-PRESIDENTE:

Luiz Eduardo Vaz Miranda (RJ)
SECRETARIO GERAL:

Jefferson Pedro Piva (RS)



