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Resumo

O Lupus Eritematoso Sistémico pediatrico (LESp) é uma doencga inflamatéria
cronica, autoimune, de etiologia desconhecida e caracterizagdo multissistémica.
Assim, objetiva-se compreender o LESp e o correlacionar com o
desenvolvimento de complicagdes sistémicas, justificando sua relevéncia nos
ambitos cientifico e académico, a designio de oferecer uma maior abrangéncia
de informagbes disponiveis, instigando assim o interesse de novos
pesquisadores na area, e no ambito social, devido ao teor informacional
abarcado, possibilitando, que a populacdo conheca acerca do tema. Trata-se,
portanto, de uma revisdo sistematica da literatura, de natureza basica e
abordagem quali-quantitativa, durante o periodo de fevereiro a maio de 2022,
acerca do LES e suas complicagdes na populagao pediatrica, de ambos os sexos
e idade até 18 anos. A partir dos critérios de inclusdo e exclusao, foram
selecionados 87 artigos para leitura de texto completo. Uma vez feita a analise
do material selecionado, realizou-se a tabulagao dos dados, e foram encontrados
35 artigos que permitiram enunciar o perfil epidemiolégico do paciente Iupico
pediatrico, havendo uma prevaléncia no sexo feminino, e idade média de 10,8
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anos e cor parda para ambos os sexos. Ademais, foi possivel comprovar,
compreender e elencar as patologias desenvolvidas a partir do LESp. Apesar de
algumas divergéncias na literatura, com base nos resultados obtidos e
observados, concluiu-se que o LESp esta correlacionado com o desenvolvimento
de complicagdes em basicamente todos os sistemas do corpo, a saber, a nefrite
lupica a mais prevalente, seguida de artrite e anemia, e meningite criptocdcica
fatal a menos recorrente, porém, todas apresentando-se como um fator de
gravidade no curso da doenca.

Palavras-chave: lupus eritematoso sistémico; pediatrico; juvenil; complicagdes.

Abstract

Pediatric Systemic Lupus Erythematosus (PSLE) is a chronic inflammatory
disease, autoimmune, of unknown etiology and multisystemic characterization,
thus aiming to understand the (PSLE) and correlate it with the development of
systemic complications, justifying its relevance in the scientific and academic
spheres, the plan to offer a wider range of available information, instigating the
interest of new researchers in the area, and social sphere, due to the informational
content covered, thus enabling the population to know about the subject. It is,
therefore, a systematic review of the literature, of a basic nature and quali-
quantitative approach, during the period from February to May 2022, about the
SLE and its complications in the pediatric population, of both sexes and age up
to 18 years. Based on the inclusion and exclusion criteria, 88 articles were
selected for full-text reading. Once the selected material was evaluated, the data
were tabulated, and 36 articles were found that allowed to enunciate the
epidemiological profile of pediatric lupus patients, with a prevalence in females,
and mean age of 10.8 years and brown color for both sexes. In addition, it was
possible to prove, understand and list the pathologies developed from the PSLE.
Despite some divergences in the literature, based on the results obtained and
observed, it was concluded that the PSLE is correlated with the development of
complications in basically all systems of the body, namely, lupus nephritis the
most prevalent, followed by arthritis and anemia, and fatal cryptococcal meningitis
the least recurrent, however, presenting itself as a severity factor in the course of
the disease.

Keywords: systemic lupus erythematosus; pediatric; youth; complications.

Introducao

O Lupus Eritematoso Sistémico (LES) corresponde a uma doenca
inflamatadria crénica, de origem autoimune, e atuagdo multissistémica. Conforme
a Sociedade Brasileira de Reumatologia (SBR), o seu desenvolvimento pode
ocorrer de forma gradual (meses) ou rapido (semanas), com exacerbacdes
durante seu curso. Nesse mesmo interim, pode-se inferir que o LES possui um
quadro clinico variado, apresentando sintomas inespecificos, como febre e

astenia, e especificos, como artralgia e pericardite (SBR, 2019).
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No que tange a classificagdo do LES em adulto ou pediatrico, a idade em
que o quadro clinico se inicia é de extrema relevancia. Com isso, define-se Lupus
Eritematoso Sistémico pediatrico (LESp), também conhecido como juvenil (LES)),
quando o quadro clinico ocorre antes de 18 anos (ROCHA, 2010; SBP, 2017).

Epidemiologicamente o LESp corresponde a 10-30% dos casos
registrados de Lupus, com estimativa mundial de 3,3 a 9,7 afetados para cada
100.000 criangas e adolescentes, possuindo média de idade de 10,8 anos (raro
antes dos 5 e depois dos 15). Aléem disso, apresenta predominio no sexo
feminino, e acomete majoritariamente a raca negra e parda (HILARIO, 2008;
SBP, 2017; COSTA, 2020; BORTOLINI, 2020).

A etiologia do LESp ainda é pouco elucidada, porém estudos ja
evidenciam a importancia da genética, com registros de prevaléncia associada a
gémeos monozigoticos (24%) e a parentes de 1° grau (10%), além de alguns
fatores predisponentes, como os ambientais, enddcrinos, a suscetibilidade do
individuo e a epigenética (SBP, 2017; BORTOLINI, 2020).

Quanto a fisiopatologia, sua origem autoimune decorre da produgao de
anticorpos antinucleares (ANA), a partir do aumento de citocinas proinflamatodrias
(interferon gama e fatores intracelulares), associada ao aumento da formagéo e
deposi¢ao de imunocomplexos. Com isso, ativa-se o sistema imunoldgico e leva
a neutrofilia, leucocitose e apoptose precoce acentuada, incentivando assim, um
efeito de feedback positivo e consequente inflamagao crénica. Essa resposta
imunocelular costuma apresentar-se acentuada na pediatria (SBP, 2017;
BORTOLINI, M.F., 2020).

A partir dessa analise, nota-se que as reacdes do LESp tendem a ser mais
intensas, proporcionando efeitos sistémicos mais severos e precoces, com um
quadro clinico especifico ja no momento diagndstico, como define BORTOLINI.
Deste modo, obtém-se uma morbimortalidade, aproximadamente, duas vezes
maior do que no LES em adultos, devido comprometimentos renais,
exacerbacgdes frequentes e infecgdes associadas (SBP, 2017; COSTA, 2020;
BORTOLINI, 2020).
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Destarte, uma vez evidenciado o curso grave da doenga, o presente
trabalho tem como objetivo correlacionar o desenvolvimento de patologias
sistémicas com o LESp, bem como seus riscos e particularidades, justificando-
se na necessidade de melhorar a producédo cientifica e académica, instigando
assim, o interesse de novos pesquisadores pela area, e oferecer no ambito social,
uma maior abrangéncia de informagbes disponiveis, para que a populagéo

conheca acerca do tema.

Material e Métodos

O presente trabalho trata-se de uma revisao sistematica da literatura, de
natureza basica e abordagem quali-quantitativa acerca do LESp, com recorte

temporal de fevereiro a maio de 2022.

Para coleta de dados foram realizadas pesquisas no Google Académico
com o0s seguintes descritores: “Lupus Eritematoso Sistémico Juvenil” associado
a “complicagdes” e “Lupus Eritematoso Sistémico Pediatrico” associado a
“‘complicacdes”, sem restricdo de idiomas ou data de publicacdo. Nessa busca
inicial encontrou-se 188 trabalhos, sendo 179 correspondentes ao primeiro
descritor e nove ao segundo, os quais foram analisados em titulo e resumo, e
triados, retirando assim, obras repetidas ou nao disponiveis para leitura na
integra, Monografias/Dissertagdes/Teses e partes desses documentos em meio
eletrénico (disquetes, CD-ROM, DVD e e-books), e parte/capitulo de obra,
culminando na exclusdo de 101 trabalhos.

Destes encontrados, selecionou-se 87 trabalhos para leitura em texto
completo, e realizamos uma nova triagem, desta vez com os seguintes critérios
de exclusdo: auséncia de dados quantitativos especificos ou detalhamento de
complicagbes sistémicas relacionada ao LESp. Outrora, como critérios de
inclusdo, foram considerados elegiveis somente artigos que analisaram as
caracteristicas demograficas, clinicas e laboratoriais de criangas de ambos os
sexos, portadoras de LES até a idade de 18 anos ao momento do diagnéstico,
além da presencga de uma ou mais complicagdes dessa patologia. Assim, foram

excluidos 52 artigos, obtendo uma amostra final total de 35 (Fluxograma 1).
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Eihlil:rgrafia 188 estudos 101 nio
disponivel na » jaualladna em ‘ elegiveis
base de titulo e resumo

dados
52 excluidos:
35 « » Auséncia de dados 87 avaliados
incluidos quanttativos especificos; « em texto
¢ Auséncia de complicacies completo
sistémicas relacionada ao
LESp.

Fluxograma 1: Processo de sele¢ao dos estudos elegiveis

Resultados e Discussao

Uma vez encontrada a amostra final de 35 trabalhos, que comprovaram a
existéncia de complicagdes em pacientes pediatricos associadas ao LES, foi
realizada a analise e tabulagdo dos dados.

No que tange a natureza do estudo, identificou-se 21 (57,14%) estudos de
coorte, sendo 12 do tipo retrospectivo, 7 transversais, 1 histérico e 1 prospectivo,
ambos os quatro com numero de pacientes variando de 5 a 852 e média de idade
de 12,85 anos. Ademais, ainda foram encontrados 7 (20%) revisdes de literatura,
6 (17,14%) relatos de caso, com numero de pacientes variando de 1 a 11 e média
de idade de 12,82 anos, e 1 (2,85%) caso-controle envolvendo 54 pacientes com
média de idade 12,65 anos.

Outrossim, ainda foi possivel inferir o recorte temporal, datando-se o mais
antigo em 1979 e o mais recente em 2022. Quanto a localizag&do, dentre os
estados brasileiros, houve destaque para Sao Paulo, porém com registros
também na Amazénia, Pernambuco, Minas Gerais, Rio Grande do Sul, e Parana.
Para mais, também foram elencados trabalhos publicados em outros paises, tais

como Portugal, Turquia e Inglaterra/Reino Unido (Quadro 1).
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Quadro 1 - Local, tipo de estudo, nimero e idade dos pacientes dos trabalhos sobre Lupus
eritematoso sistémico pediatrico/juvenil.

EPOCA DO TIPO DO N° DE
AUTOR CIDADE ESTUDO ESTUDO | PACIENTES IDADE
Albuquerque- = Jan./1983- Relato de
Netto, A. et al 2013 Séo Paulo Dez./2010 caso 1 11 anos
Almeida, R. et.al, N Coorte
2009 Séao Paulo 1983-2007 retrospectivo 5 7-16 anos
Amaral, B. et al, Lond Jan./1979- Coorte 608 13-17 anos
2014 onadres Abr./2012 retrospectivo + controle
Barbosa, C. etal, | g4, payio 2005-2006 Coorte 64 9,6 anos
2006 retrospectivo
Beresford, M. et al, . Coorte
2005 Liverpool 1995 - 2003 retrospectivo 29 12 anos
Bortolini M.;
Pereira V., Curitiba Jan./2005- Coorte 614
Jan./2020 retrospectivo
2020
Campos, L. et.al, ~ Jan./1983- Relato de
2013 S&o Paulo Dez./2010 caso 2 10,45 anos
Casagrande L. Porto Alegre Jan./2007- Coorte
et.al, 2015 Jun./2014 retrospectivo 28 2-16 anos
Cavalcante, E., N Jan./2012- Coorte
2016 Séo Paulo Dez./2013 transversal 24 10-18 anos
Cavalcante, E. S50 Paulo Jan./1983- Relato de 1 10 anos
etal, 2014 Jun./2011 caso
Ciftci, E. et al, Ankara Coorte
2004 (Turquia) 1993 - 2002 retrospectivo 5 12-16 anos
Séo José do Revisao de Sem
Corréa F., 2017 Rio 1998-2017 l .
iteratura pacientes
Preto
Costa, M. et.al, . Ago./2019- Coorte
2020 Recife Jul./2020 Transversal a7 15 anos
Faco, M. et.al, ~ Jan./1994- Coorte
2005 S&o Paulo Dez./2003 histérica 18 13,8 anos
Falcao, C. et.al, Recife Revisdo de Sem
2000 literatura pacientes
Fernandes, E. . Caso- 7,3-18 anos
et.al, 2010 Sao Paulo 2007-2008 controle 54
Fraga, M. et.al, . Coorte
2011 Séao Paulo 1994-2009 retrospectivo 117 10,4 anos
Frittoli, R. et al, . Coorte
2016 S&o0 Paulo retrospectivo 41 14,5 anos
Gormezano, N., . Nov./2012- Coorte
2017 Séo Paulo Out./2014 retrospectivo 362 <18 anos
Guariento, A. Séao Paulo Maio/2012- Coorte 30 14,5 anos
. ~ Jan./1994- Coorte
Kim, J. et.al, 2007 S&o Paulo Dez /2005 retrospectivo 14 10,5 anos
Mafra, M. et.al, | Apo70nas 2006-2008 Relato de 1 15 anos
2008 caso
Sacchetti, S.;
Marini, R.; Nao N30 relatado Revisdo de Sem
Terreri, M., especifica Literatura pacientes
2008 (SBR)
Marques, V., 2017 ~ Nov./2012— Coorte
S&o Paulo Out./2014 retrospectivo 852 15-17 anos
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NEVES, P. et al, ~ Jan./1994- Relato de
2007 Séao Paulo Dez /2005 caso 11 16,5 anos
PINHEIRO, S. Minas Revisdo de Sem
et.al, 2019 Gerais 2018 literatura pacientes
ROCHA M., 2010 | Portugal 1980-2010 Revisao de Sem
literatura pacientes
SACILOTTO, N. et . Relato de
al, 2010 S&o Paulo 2010 caso 1 14 anos
Belo Ago./2013- Coorte
SANTOS F., 2020 | Horizonte Out./2015 transversal 39 14,58 anos
SANTOS, M. et al, ~ Out./2004 — Coorte
2010 S&o Paulo Dez./2006 transversal 36 11,2 anos
SATO, J. etal, | gq4 paulo 1992 - 2012 Coorte 37 11 anos
2015 prospectivo
Schur, P.; ~ .
V[\)/ag(a)czzz, eer'\:;ac?ﬁca N&o relatado r\l)_ei}tvelfa::‘tzr(;e pagiirr?tes
Silva, C; . e
Hilario, M., Naq N&o relatado Re_;wsao de Spm
2020 especifica Literatura pacientes
Terreri, M. et.al, S30 Paulo Nag Coorte 18 13,5 anos
2008 especifica transversal
Veiga C., 2015 S30 Paulo Ago./2011Abr./2013 Coorte 40 14,1 anos
transversal

Epidemiologicamente, a idade média de acometimento é 10,8 anos, em
associacao, a SBP define que a ocorréncia abaixo dos 5 anos e acima dos 15
sdo raros, além de haver predominio em meninas na escala de 4:1, quando
prépuberal, e 9:1, apds esse periodo (BARTOLINI e PEREIRA, 2020).

No viés sociodemografico os registros, apesar de escassos no Brasil,
apontam uma prevaléncia de baixa condigdo socioeconOmica, atingindo,
principalmente, as classes C e D. Correlacionado a isso, observa-se frequéncia
elevada de criangas e adolescentes pardos sendo afetados, em uma
porcentagem de 48,9%. (HILARIO et.al, 2008; SBP, 2017; BARTOLINI e
PEREIRA, 2020; COSTA et.al, 2020).

Dentre as complicagbes mais prevalentes, ressaltam-se as doencas dos
sistemas urinario, neuropsiquico, muscular, hematoldgico, cardiovascular,
pulmonar e imunolégico. Dessa forma, elas foram divididas no quadro 2 a partir
de suas prevaléncias e colocadas em ordem decrescente, com destaque para a
Nefrite Lupica (mais prevalente) e Meningite Criptococica Fatal (menos
prevalente). Além disso, objetivando melhor instrugédo terapéutica e diagnostica
aos pacientes com LESp, as doencas foram classificadas em: muito frequentes,

quando apresentam indices que podem chegar acima dos 70%; frequentes, dos
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70 aos 50%; moderadamente frequentes, dos 50 os 30% e pouco frequentes,

abaixo dos 30%.

Quadro 2: Prevaléncia das complicagdées do LESp em ordem decrescente

COMPLICAGOES % EM AUTOR CLASSIFICAGAO
PACIENTES
COM LESP
Nefrite Lupica 70%-100% Casagrande, L. et.al, Muito frequente
2015
Septicemia por infecgdo 94% Facd, M. et.al, 2005
Artrite 88% Sacchetti, S.; Marini, R,;
Terreri, M., 2008
(SBR)
Anemia 50-80% Corréa, F., 2017
Linfopenia 20-80% Corréa, F., 2017
Fraqueza Muscular 70% Schur, P.; Wallace, D., Frequente
2022
Cefaleia 70% Barbosa C. et.al, 2006
Glomerulonefrite 61,3% Bortolini, M; Pereira,
V., 2020
Leucopenia 20-60% Corréa, F., 2017
Endocardite Verrucosa 15-60% Falcdo, C. et.al, 2000
Pleurite 50% Sacchetti, S.; Marini, R.;| Moderadamente
Terreri, M., 2008 frequente
(SBR)
Convulsdo 50% Barbosa C. et.al, 2006
Fotossensibilidade 50% Sacchetti, S.; Marini, R,;
Terreri, M., 2008
(SBR)
Disturbios de Humor 50% Barbosa C. et.al, 2006
Déficit Cognitivo 30-50% Santos F, 2020
Hepatomegalia 20-50% Guariento, A. et.al,
2015
Esplenomegalia 20-50% Guariento, A. et.al,
2015
Alopecia 49,2% Bortolini, M.; Pereira,
V., 2020
Artralgia 46,8% Costa, M. et.al, 2020
Edema 44,6% Costa, M. et.al, 2020
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Eritema Malar 42,5% Costa, M. et.al, 2020

Serosite 42,5% Veiga C., 2015

Pericardite 40% Falcdo, C. et.al, 2000

Trombocitopenia 8-32% Corréa, F., 2017

Aftas 33,3% Bortolini, M.; Pereira,
V., 2020

Alteragdes oftalmoldgicas 20,5% Fraga, M. et.al, 2011 Pouco frequente

Pancreatite (PA) 10-20% Gormezano, N, et.al,
2017

Hipertensdo Pulmonar 14% Falcdo, C. et.al, 2000

Infeccdo por Herpes | 12,5% Costa, M. et.al, 2020

Zébster

Pdrpura trombocitopénica 11% Kim, J. et.al, 2007

imunoldgica (PTI)

Psicose 10,8% Bortolini, M.; Pereira,
V., 2020

SAM associada a PA 1-9% Gormezano, N. et.al,
2017

1AM 1-8% Falcao, C. et.al, 2000

Vasculite Mesentérica 5% Albuquerque-Netto,
A.etal 2013

Hemorragia Pulmonar 2,5% Veiga, C., 2015

Polineuropatia periférica 2,2% Almeida, R. et.al, 2009

Meningite Criptocdcica | 0,05% Cavalcante, E. et al,

Fatal 2014

Portanto, pode-se analisar que as pesquisas apresentaram um predominio
de complicagdes renais, cardiacas, neurologicas e psiquiatricas, pulmonares e
do trato gastrointestinal. Apresentando-se, majoritariamente em meninas, com
10,8 anos de idade, com raga parda em 48,9% dos casos registrados, de baixa
estatura e com correlagdo ambiental e genética. Esse resumo pode ser analisado
na figura 1, que apresenta as principais patologias de cada sistema mencionado
durante a discussao dos resultados e demonstradas através no quadro 2, assim
como a epidemiologia abordada (HILARIO, 2008; COSTA, 2020).

Figura 1: Representacao Lupus Eritematoso Sistémico Pediatrico e suas comorbidades em

cada sistema do corpo humano.
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Durante exposig¢ao dos resultados, notou-se que os autores apresentaram
divergéncias em seus resultados e discussdes, principalmente acerca das
manifestagdes neuropsiquicas. A SBR cita que o acometimento neurolégico
acaba sendo o mais afetado, inclusive adentrando como critério diagnostico pelo
American College Reumatology (ACR) (Quadro 3). Contudo os estudos
apontaram que os sintomas neuroldgicos como convulséo e cefaleia, apesar de
o primeiro atuar como critério diagndstico, ndo sao mais predominantes do que
os disturbios psiquiatricos. Enfatizando-se os quadros de disturbios de humor,
principalmente a depressao, e disturbios cognitivos como o fator linguistico e o
desenvolvimento escolar. (BARBOSA et.al, 2006; TERRERI et.al, 2006;
SANTOS et.al, 2010; SBP,2017; SBR 2017).

Quadro 3: Critérios diagndsticos do LES pela American College of Rheumatology (ACR)
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CRITERIO DE ENTRADA OBRIGATORIO
Fator antinuclear (FAN) com titulo = 1:80 nas células HEp-2 ou teste equivalente positivo.

}

Se ausente, ndo classifique como LES.
Se presente, aplique os critérios adicionais.

CRITERIOS ADICIONAIS
Dentro de cada dominio, apenas o critério de maior escore é contado para a pontuagio total.
A ocorréncia de um critério em apenas uma ocasifo é suficiente.
Os critérios ndo precisam ocorrer simultaneamente.
Nao considerar um critério se houver uma explicagao mais provavel que o LES.

Dominios e critérios clinicos Escore | Dominios e critérios imunologicos Escore

Constitucional Anticorpos antifosfolipides
Febre 2 Anticardiolipina ou anti-BGP1 2
Ou anticoagulante lGpico
Hematolégico Complemento

Leucopenia C3 ou C4 baixo
Trombocitopenia C3 e C4 baixos
Hemolise autoimune

B bW
S W

Neuropsiquiatrico Anticorpos especificos para LES
Anti-dsDNA ou anti-Sm 6

Delirium

Psicose

Crise epiléptica

Mucocutaneo

Alopécia ndo cicatricial

Ulceras orais

Lupus cutaneo subagudo ou discoide
Lupus cutaneo agudo

Serosite

Derrame pleural ou pericérdico
Pericardite aguda

oW

[« 3R S )

[+ e )

Musculoesquelético
Envolvimento articular 6

Renal
Proteinuria > 0,5 g/24 h 4
Nefrite lupica classe Il ou V 8
Nefrite lupica classe Ill ou IV 10

PONTUAGCAO TOTAL

[
\

Classifique como lipus eritematoso sistémico se pontuagdo = 10

Fonte: Livro da Sociedade Brasileira de Reumatologia, SHINJO e MOREIRA, 2021.

Além desses acometimentos apontados acerca do sistema neuropsiquico,
Almeida et.al (2009) defende a presencga da Polineuropatia Periférica em seu
estudo de Coorte Retrospectivo, com 5.049 pacientes, uma incidéncia de 2,2%
dos pacientes apresentando essa complicacdo. O autor contesta, a partir de tal
indice, a maioria dos autores, incluindo a SBP, que ndo consideram o surgimento
dessa complicagao nos quadros relacionados ao Lupus pediatrico. (SBP, 2017)

Dessa forma, Rocha et.al (2010) define em seu estudo que a maioria das
correlagdes neuroldgicas ocorrem devido ao aumento significativo dos anticorpos
antifosfolipidios (AAF), e que estdo maiores no LESp do que no LES adulto, e de

maneira variada, atingindo tanto a area psiquica, no viés de comportamentos e
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emocgdes, quanto a area funcional neuroldgica, justificando com isso, os
acometimentos atipicos em relagao ao esperado pelo ACR, em seu protocolo
diagndstico para LES.

No que tange o sistema renal, a principal complicagéo observada consiste
na Nefrite Lapica (NL) citada em 5 estudos acerca das complicagdes lupicas e
apresentando uma prevaléncia entre 70% e 100% nos pacientes com LESp.
Diante disso, os autores definem que a realizacdo da bidpsia renal durante o
processo diagndstico, nas criangas e adolescentes com suspeita de Lupus,
corresponde um passo imprescindivel, considerando taxas alarmantes de
alteragdes anatomohistologicas severas (grau lll e IV) em 40% dos pacientes
biopsiados durante essa etapa. Convergindo com essa premissa, em 2012, a
ACR trouxe a indicagdo pela biopsia renal, visando melhor progndstico nos
pacientes afetados pelo LESp. Além da NL, se destaca, também, as lesdes
decorrentes da glomerulonefrite, que apresentou frequéncia se 61,3%. (ROCHA
et.al, 2010; CASAGRANDE et.al, 2015; SBP, 2017; PINHEIRO et.al, 2019;
BORTOLINI e PEREIRA, 2020)

Em relagdo ao sistema gastrointestinal, destaca-se a Pancreatite (PA)
como principal doenca apontada. Nos estudos de Gormezano (2017) a
frequéncia da PA em pacientes com LESp mostrou-se consideravelmente maior
do que nos pacientes com LES adulto. Associado a isso, a autora relata que os
pacientes pediatricos apresentavam quadro clinico mais frequente, com febre
(92% vs 50%) , vbmitos ( 85% vs 45%), dor abdominal ( 85% vs 55%) ,
envolvimento mucocultaneo ( 85% vs 30%), alopecia, Sindrome de Ativacao
Macrofagica (85% vs 30%) e aumento da amilase (100% vs 85%), além do
quadro clinico a autora observou, também, uma mortalidade presente na
populagao pediatrica (37%), enquanto nos pacientes adultos ndo houve registro
de obito em decorréncia da PA associada ao LES.

Uma das justificativas para a elevagao de inflamagdes agudas e seu pior
progndstico estaria na produgao de ANA produzidos em maior escala no LESp,
acarretando estado acentuado de imunossupressdo. Outra complicagao
associada ao estado descrito € a septicemia por infeccéo, descrita pelos autores
com prevaléncia de 94% e de desfecho, geralmente, fatal. (FACO et.al, 2005;
SILVA e HILARIO, 2020).
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Apesar da constatacdo de aumento dos anticorpos e da maior
predisposicdo a infeccbes adjacentes, estudos que relacionaram pacientes
pediatricos com LESp e pacientes pediatricos com HIV, como o produzido por
SACILOTTO, n&o conseguiram identificar uma relagéo direta entre ambas as
doencgas, portanto ndo ha registro entre ambas as situagbes em coinfecgao.
(SACILOTTO, 2010).

Ainda no que tange os efeitos imunossupressores, Gormezano (2017)
relatou a relacdo da Sindrome da Ativagcdo Macrofagica (SAM) relacionada a
Pancreatite, a hipertrigliceridemia e a um aumento geral dos niveis das séries
brancas sanguineas, correspondendo a uma sindrome hematologica. Nesse
viés, a autora aborda que a patogénese da SAM nao se encontra completamente
estabelecida quando relacionada ao Lupus, porém ja se sabe que esta
relacionada a ativagao dos linfocitos T e macréfagos, que resultam em aumento
da secrecao de citocinas proé-inflamatoérias. Dessa forma, a autora enfatiza que
a correlagao entre a SAM e a PA, recentemente elucidada, tende a indicar que o
Pancreas seria o seu principal 6rgéo-alvo, de maneira que a inflamagéo
desencadeada pelas citocinas, atuaria concomitante com a ativacdo dos
macrofagos.

Além da SAM, as complicagdes hematoldgicas sao frequentes no LESp,
com destaque para as anemias, em uma frequéncia variando de 50 a 80%, sendo
a anemia do tipo hemolitica a considerada de menor frequéncia, acometendo de
6 a 10% dos pacientes pediatricos, de maneira a permanecer com maior
predominio registrado no LESp, do que nos adultos. Além disso a Anemia
Hemolitica foi registrada, geralmente, associada a coagulopatias de hemostasia
primaria, como a Purpura Trombocitopenica Imune (PTI). (KIM et.al, 2007;
CAMPOS et.al, 2012; SBP, 2017)

Dessa forma, a PTl e a Purpura Trombocitopénica Trombadtica (PTT),
apesar de origens diferentes com fator imunoldgico e formagao de trombos,
respectivamente, possuem fisiopatologia idéntica, ocorrendo devido
extravasamento sanguineo pelos capilares, decorrente de uma hemostasia
primaria inadequada, com o quadro clinico que se caracteriza pela presenca de
atelectasias e purpuras. (KIM et.al, 2007; CAMPOS et.al, 2012)
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Para além disso, Veiga (2015) constatou que pacientes com LESp
apresentam um notério comprometimento do sistema respiratério e pulmonar. O
autor realizou essa comprovagao por meio do acompanhamento de 62 pacientes
que possuiram seu diagnostico antes dos 18 anos, dos quais ele observou o
ambito clinica e proporcionou exames complementares (espirometria,
pletismografia e avaliagdo da DLCO) e de imagem (tomografia). Dessa forma, os
dados apresentaram que os pacientes tinham tanto comprometimento na fungao
pulmonar (47,5%), quanto alteragdes na tomografia (73,3%) — geralmente por
micronddulos.

Nesse viés, para além dos comprometimentos funcionais, destacam-se a
pleurite, hipertensdo pulmonar e serosite, sendo essa ultima caracterizada por
afetar tanto o sistema respiratério quanto o cardiovascular, por meio de uma
inflamacdo na camada serosa presente nas pleuras e no pericardio, e se
manifestando, principalmente, com dor toracica. (Falcao et.al, 2000; SBR, 2017).

Dessa forma, em relagdo ao Sistema Cardiovascular, a principal
complicagdo corresponde a Pericardite. Essa complicacdo possui uma
fisiopatologia definida pelo acumulo de liquido exsudativo na cavidade
pericardica, desencadeando dor toracica. Além da Pericardite, os autores citam
também a serosite, com estado inflamatério pulmonar e cardiaco concomitantes,
e a miocardite com apresentacdo inflamatéria do miocardio (FALCAO et al.,
2000)

Outrossim, Hilario et.al (2008) cita acerca dos niveis elevados do
Homocisteina. Os autores realizaram um estudo de Coorte Retrospectivo com 18
criangas, das quais realizaram a dosagem da homocisteina em duas dosagens,
com uma diferenca entre eles de 1,5 anos. A partir desses testes, foi comprovado
uma prevaléncia de 47% de aumento da homocisteina nas dosagens isoladas, e
28% dos pacientes apresentaram um aumento gradual e mantido. Dessa forma,
levantou-se a questao do risco cardioldgico dos aumentos da homocisteina para
o paciente, principalmente no caso do LESp, devido ao diagndstico ocorrer antes
dos 18 anos de idade, o que acarretaria um maior periodo de exposigao.

Associada a esse estudo acerca da homocisteina, o infarto agudo do
miocardio (IAM) apresenta-se em uma prevaléncia de 1-8% dos pacientes

pediatricos com lupus, apresentada por Falcdo et al. (2000) e reiterada por

23



Bartolini e Pereira (2020) em seu estudo comparativo entre LES em adultos e
LESp.

Outro sistema afetado, conforme as pesquisas, consiste no oftalmolégico
que se apresenta principalmente através de catarata, glaucoma e presencga de
papiledema em fundoscopia. Apesar de 50% dos pacientes analisados terem
hipertensao, apenas 25% dos hipertensos possuiam lesdes compativeis com a
elevagdo da pressao arterial. Porém os autores conseguiram relacionar, ao
coletar a histdria clinica dos pacientes, que todos que apresentavam alteracoes
faziam uso concomitante de glicocorticoides. Com isso, o resultado principal do
artigo foi que as alteragdes oftalmoldgicas nos pacientes com LESp progrediam
devido o tratamento por longo prazo de exposi¢ao aos corticoides. Além disso,
houve relagdo também com o uso prolongado de hidroxicloroquina (FRAGA et.al,
2011).

Relacionado ao uso prolongado dos glicocorticoides algumas das
complicagbes pediatricas s&o justificadas, por alguns autores, pela
predominadncia dessa exposi¢cdo. Isso aconteceria devido a exposicao
exacerbada desses pacientes aos farmacos em questdo. Os autores citam que
funcbes musculares, articulares, funcionais e estruturais acabariam sendo
prejudicadas com o tempo. O que é evidenciado em outros artigos, que associam
uma baixa estatura aos pacientes que faziam uso da droga. Ainda n&o existem,
contudo, estudos que comprovem tais afirmacdes, porém demais artigos também
levantam a hipotese dos efeitos dos corticoides (ROCHA et.al, 2010; COSTA
et.al, 2020).

No que tange ao sistema osteomuscular, a SBR (2017) enfatiza a
prevaléncia da artrite, em 88% dos casos. Além dessa complicagao, os estudos
referem diminuigdo da densidade mineral éssea nos pacientes pediatricos com
Lapus em relagcdo as criangas de grupo controle analisadas. Os autores
apresentam déficits a nivel da coluna lombar, fémur total e no corpo total. Tais
comprometimentos surgiram mesmo em detrimento ao uso profilatico de vitamina
D e Calcio por todos os participantes lupicos, e estavam associadas a niveis
reduzidos de paratorménio (PTH), propeptideo do pro-colageno tipo 1 (P1PN) e
telopeptideo C terminal do colageno tipo 1 (CTX) (CAVALCANTE et.al, 2016;
SBP, 2017; BARTOLINI e PEREIRA,2020).
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A osteonecrose, apresentou-se inconclusiva em relagcao a sua prevaléncia
no LESp. Essa incerteza foi observada através de estudos realizados nos
pacientes lupicos que evidenciaram radiografias faciais com alteragdes leves,
configurando os graus 0 e 1 da osteonecrose, em 26 dos 28 pacientes analisados
em contrapartida aos 2 pacientes restantes apresentaram alteragées moderadas
nos condilos mandibulares, correspondente ao grau 3. (FERNANDES, 2009)

Ademais, a nivel dermatolégico, foram registrados por Bartolini e Pereira
(2020), rash malar, equimoses, petéquias e alopecia, presentes majoritariamente
no LESp em detrimento do LES, contudo no que se refere a importancia
diagndstica e epidemioldgica, a SBP define que esses achados isolados falam

mais em favor do Lupus Cutaneo.

Conclusao

Com base nos resultados obtidos e observados, conclui-se que o Lupus
Eritematoso Sistémico Pediatrico esta correlacionado com o desenvolvimento de
complicagdes na maioria dos sistemas do corpo (renal, cardiaco, respiratorio,
neuropsiquico, gastrointestinal, dermatologico e hematoldgico), apresentandose
como um fator de gravidade no curso da doenga.

Nesse mesmo interim, ainda é possivel compreender que o sistema
imunoldgico da crianga e do adolescente apresente uma acentuada gravidade
durante a progresséo da doenga, e um ponto apresentado, em todos os artigos
consiste no aumento dos anticorpos para diagndéstico laboratorial na pediatria,
em comparagao com a populacao adulta.

Contudo, os estudos ainda s&o incertos, e a Sociedade Brasileira de

Pediatria ndo entra em acordo com a maioria dos artigos publicados.
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Resumo

A inadequada utilizagao de dispositivos inalatérios (Dl), juntamente com erros no
diagndstico e tratamento das patologias respiratérias sdo os principais motivos que
levam as afeccgdes respiratérias a serem consideradas problema de saude publica.
Diante disso, este estudo tem por objetivo apresentar a analise da técnica e
conhecimento do uso de DlIs do SUS por profissionais do Hospital de Base Luis
Eduardo Magalhdes em Itabuna- BA. Para isso, foi realizada pesquisa de campo
para avaliar a técnica utilizada pelos profissionais de saude desse Hospital, a partir
de um checklist adaptado do trabalho de Maciel (2009), onde foram avaliadas a pré-
técnica e a efetividade do seu desenvolvimento no momento de uso do DI. A
amostra foi composta por 50 participantes, onde 98% afirmaram que conheciam o
Aerolin®, entretanto, apenas 16% agitavam o medicamento, agdo necessaria para

a sua eficacia. Com relagédo ao uso do Clenil” e Alenia® em que o enxague apds o
uso é preconizado, apenas 21,7% dos participantes relataram essa necessidade
apos uso do Clenil e 29% apds o uso do Alenia”. A elevada prevaléncia do uso
incorreto dos DIs na amostra comprova o impacto negativo no controle das doengas
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