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Artrite idiopatica juvenil estudos existentes ainda ndo sdo capazes de explicar diversos mecanismos implicitos na

Irmaos patogénese da AlJ.
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Two pairs of brothers with juvenile idiopathic arthritis (JIA): case reports

ABSTRACT

Keywords: This is a case report of juvenile idiopathic arthritis (JIA) in two pairs of brothers followed
Juvenile idiopathic arthritis in the department of pediatric rheumatology, Universidade Federal da Bahia. Genetic invol-
Siblings vement in JIA pathogenesis is clear and the risk of recurrence among siblings supports
Children this contribution. An important landmark of this discovery involves the acknowledgment

of major histocompatibility complex (MHC) polymorphism contribution to JIA development
susceptibility. Despite many advances, the numerous available studies cannot explain seve-
ral implicit mechanisms in JIA pathogenesis yet.
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Introducao

A Artrite Idiopatica Juvenil (AlJ) refere-se a um grupo de artro-
patias cronicas da infancia que se inicia antes dos 16 anos
de idade, com etiologia ainda desconhecida, mas com uma
influéncia multifatorial ligada a fatores imunolégicos, infecci-
0sos e genéticos.!

A literatura evidencia uma maior prevaléncia da doenca
em irmdos, assim como em parentes de primeiro grau
que sdo portadores de outras doencas reumaticas, demons-
trando a importéncia do fator genético nessa enfermidade.’
Vdérios estudos genéticos tém-se centrado na compreensdo
da contribui¢do dos polimorfismos do complexo principal de
histocompatibilidade (MHC) na susceptibilidade ao desenvol-
vimento da AlJ. Os resultados desses estudos demonstraram
associagOes entre a Al com os genes que codificam o HLA e
néo-HLA.? Porém, identificar fatores genéticos envolvidos na
patogénese da AlJ tem sido dificil por varias razodes, incluindo
uma baixa prevaléncia de casos familiares e a falta de esti-
mativas populacionais do seu risco de recorréncia. Assim, os
estudos tém sido poucos e muitas vezes baseados em um
pequeno nimero de casos.*

Os autores descrevem a ocorréncia de AlJ em dois pares de
irmaos nao gemelares.

Relato de casos
1° Relato

NSF, masculino, 11 anos e oito meses, com poliartrite em
articulagdes interfalangianas proximais (IFP) de maos, joe-
lhos e tornozelos, associada a febre irregular, de inicio aos
oito meses de idade. Ao exame fisico: espessamento sinovial
e edema em IFP do 4° quirod4ctilo de ambas as maos, joelhos
e tornozelos, com a amplitude dos movimentos preservada.
Fator antintucleo (FAN) e Fator reumatoide (FR) ndo reagentes.
Paciente ndo aderiu ao tratamento por problemas socioecon6-
micos, com abandono do seguimento médico, retornando ao
servico com doenca em atividade clinica, apds nove anos,
neste momento acompanhado do irmao mais novo, JPSF, mas-
culino, cinco anos e 10 meses, com febre irregular e artrite em
articula¢des metatarsofalangianas, joelhos e tornozelos desde
os nove meses deidade. Ao exame: marcha claudicante, espes-
samento sinovial em punhos e cotovelos, artrite em joelhos
e deformidade tipo “botoeira” em 5° quirodactilo. FAN e FR
ndo reagentes. Apds exclusdo de doencas infeciosas, neopla-
sicas e outras doencas do colédgeno, realizado o diagnédstico de
AJ] poliarticular (ILAR) para ambos os irmaos, que se encon-
tram no momento em uso regular de naproxeno, metotrexate
e etanercepte (fig. 1).

2° Relato

IJS, masculino, oito anos, com histéria de febre (38°C-
39°C) diaria, rash cutdneo evanescente, poliartrite aditiva em
articulagdes de punhos, cotovelos, joelhos, tornozelos e inter-
falangianas proximais desde os 11 meses de idade. Ao exame
fisico: figado a 6cm do rebordo costal direito (RCD), baco a

Figura 1 - Irméos com AlJ poliarticular; caso clinico 1.

4 cm de rebordo costal esquerdo (RCE), artrite em joelhos, tor-
nozelos e interfalangianas distais e proximais e nédulo em 3°
quirodéctilo esquerdo em IFP. Feito o diagndstico de AJJ sis-
témica (ILAR), FAN e FR negativos, apés exclusdo de doencas
infecciosas, neoplasicas e outras colagenoses. Vem evoluindo
afebril, sem rash e rigidez matinal e com melhora clinica
e laboratorial do quadro articular. Em uso de metotrexato,
naproxeno, prednisolona, acido félico e etanercepte. Trés anos
apos o diagnéstico supracitado, o irmao mais novo, mascu-
lino, cinco anos, foi atendido com queixa de dores articulares
generalizadas ha cinco meses, associadas a edema em punho
e joelho direitos e febre alta vespertina iniciada dois meses
antes do quadro articular. Apresentava ainda anorexia e perda
de peso. Ao exame: figado a 3cm do RCD, edema em punho e
joelho direitos com calor local e dor a mobilizacdo ativa e pas-
siva. FAN e FR negativos. Apds exclusdo de outras doencas,
feito diagnéstico de AJJ sistémica e iniciado o tratamento
com indometacina, metotrexato, acido félico. Apresenta boa
resposta clinica e laboratorial ao tratamento. Apresentaram
evolugdo, respectivamente, para AlJ poliarticular e pauciarti-
cular (fig. 2).

Discussao

Apesar da ndo realizacdo de estudos genéticos nos pacientes
descritos, as evidéncias sugerem que a AlJ é um transtorno
complexo influenciado por multiplos fatores genéticos e ambi-
entais. A prevaléncia de AIJ entre individuos que possuem
irmaos com a doenca é de 15 a 30 vezes maior do que a preva-
léncia na populacdo geral e o risco de recorréncia entre irméaos
corrobora a contribui¢cdo genética para a doenca. Além disso,
estudos demonstram que pares de irmaos acometidos com AlIJ
apresentam antigenos leucocitarios humanos (HLA) e carac-
teristicas clinicas semelhantes, sendo a taxa de concordancia
entre gémeos monozigéticos de 25%, sugerindo uma preva-
léncia 250 vezes maior que a prevaléncia na populagdo.*

H4 relatos na literatura sobre os efeitos da genética sobre
pares de irmdos acometidos, ou, menos frequentemente,
sobre os gémeos. Baum et al. foram os primeiros a descre-
ver um casal de gémeos concordantes para AlJ e com grau de
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