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Introdução: Dermatomiosite Juvenil (DMJ) é uma doença
reumatológica infrequente. Diagnóstico precoce e instituição
de terapia são fundamentais.

Objetivos: Descrever as características clínicas e epide-
miológicas dos pacientes com DMJ em Hospital Infantil
de referencia. Conhecer a média de idade dos pacien-
tes no momento do diagnóstico e a média de idade de
apresentação dos primeiros sinais/sintomas. Identificar as
principais manifestações e complicações. Conhecer o trata-
mento utilizado e a resposta terapêutica.

Material e métodos: Estudo descritivo por revisão de pron-
tuários de 2001 a 2016.

Resultados: Identificados 12 casos de DMJ com predomínio
do sexo feminino. Média de idade do início dos sintomas foi
de 6,7 anos e do diagnóstico de 7,3. Fraqueza muscular proxi-
mal e manifestações cutâneas ocorreram em todos os casos,
febre em 7 casos (58,3%), artrite em 9 casos (75,5%) e alopé-
cia em 4 casos (33,3%). Complicações: hemorragia digestiva
5 casos (41,8%), calcinose 3 casos (25%), convulsões e úlcera
cutânea, ambos as manifestações em 2 casos (18,8%). Enzimas
musculares foram alteradas em 7 casos. Eletroneuromiografia
foi característica em 3 dos 5 casos que realizaram o exame
e biópsia muscular conclusiva em 3 dos 6 biopsiados. Todos
receberam corticoterapia e 7 necessitaram associação de imu-
nossupressor.

Conclusão: Artrite esteve presente na maioria dos pacien-
tes. Calcinose e ulceração cutânea foram relacionadas com
gravidade. Resposta terapêutica à corticoterapia isolada foi
insatisfatória.
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Introdução: A doença celíaca (DC) é uma enteropatia crô-
nica imunomediada ocorrendo em indivíduos geneticamente
predispostos devido à intolerância intestinal aos alimentos
com glúten. É uma síndrome que tem, classicamente, sinto-
matologia gastrintestinal, mas outras formas de apresentação
ocorrem: atípica/ oligoassintomática, assintomática/ silenci-
osa e latente. Embora não se conheça a real prevalência da
DC, há consenso sobre a importância da sua investigação em
grupos de risco, entre eles, doenças autoimunes.

Objetivos: Avaliar a presença de DC assintomática ou
latente, em crianças e adolescentes com doenças reumáticas
autoimunes.

Materiais e métodos: Estudo transversal incluindo 84
crianças e adolescentes sem queixas gastrintestinais e com
diagnósticos de febre reumática (FR), artrite idiopática juvenil
(AIJ), lúpus eritematosos sistêmico juvenis (LESJ), escleroder-
mia, dermatopoliomiosite juvenil (DMJ) e doença mista do
tecido conjuntivo (DMTC). Em todos os pacientes foi dosado
o IgA antitransglutaminase (tTG) e antiendomísio e em caso
de positividade para o referido anticorpo, foi realizado HLA
DQ2, HLADQ8 e biópsia jejunal. O trabalho foi aprovado pelo
CEP da instituição local e os responsáveis legais assinaram o
TCLE autorizando o estudo.

Resultados: 57,1% (n = 48) eram do sexo feminino com idade
média de 13,5 anos; 16,7% (n = 14) apresentaram diagnóstico
de FR; 45,2% (n = 38) AIJ; 22,6% (n = 19) LESJ; 7,1% (n = 6) escle-
rodermia; 6% (n = 5) 6,0% (n = 5) DMJ e 2,4% (n = 2), DMTC.
Nenhum paciente apresentou deficiência de IgA sérico. Do
grupo analisado 1,2% (um caso: AIJ poliarticular, FR negativo,
FAN positivo, doença ativa) apresentou IgA anti-endomísio e
IgA antitransglutaminase reagentes, HLA DQ2 positivo, HLA
DQ8 não detectado e endoscopia digestiva normal.

Conclusão: Não encontramos associação da DC com as
doenças estudadas, com exceção da positividade dos anti-
corpos e HLADQ2 um paciente com AIJ, tornando-o potencial
para desenvolvimento de alguma forma da doença em algum
momento de sua vida.
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A Doença de Crohn (DC) é uma doença inflamatória do
trato gastrointestinal. A Arterite de Takayasu (AT) é uma vas-
culite de grandes vasos raramente reconhecida na infância.
Algumas dezenas de relatos de casos demonstraram que a
associação dessas duas doenças não é tão incomum. Pelo
fato de ambas possuírem origem multifatorial e não total-
mente esclarecida, processo inflamatório granulomatoso e
responderem bem a imunobiológicos antagonistas do recep-
tor de TNF-alfa, sugere-se que podem ter um mecanismo
fisiopatológico em comum. Relatamos uma paciente de 13
anos, com quadro inicial de anemia, febre, diarreia crônica
sanguinolenta e emagrecimento. Realizada investigação gas-
troenterológica, a paciente teve diagnóstico de DC confirmado
através de biópsia colonoscópica, que revelou inflamação gra-
nulomatosa, principalmente em cólon transverso. Seis meses
após o diagnóstico, apresentou tosse, astenia, dispneia a míni-
mos esforços, sudorese noturna, e, posteriormente, elevação
de provas inflamatórias e claudicação de membros inferiores
e superiores. Passado um ano e meio do início desse quadro,
foi solicitada uma angiotomografia que demonstrou obstrução
de subclávia e carótida comum direita, estreitamento luminal
aórtico (90%) e estenoses/espessamentos de outros ramos da
aorta, o que confirmou o diagnóstico de AT. A paciente seguiu
terapia com anti-hipertensivos, corticosteroides e inibidor de
TNF, além de stent em aorta descendente e revascularização
(filiforme) de subclávia direita. A terapia estabilizou o quadro
clínico. Ainda que este caso de associação entre AT e DC seja
singular e frequentemente descrito na literatura, achamos
relevante pela gravidade de seus acometimentos, boa resposta
à terapia proposta e por haver poucos relatos na população
pediátrica. Além disso, algumas publicações sugerem meca-
nismos fisiopatológicos comuns; abordar-se-ão alguns deles
neste relato. Sabe-se, enfim, que o volume de informação
sobre este tema ainda é incipiente, deste modo, este relato

poderá contribuir para um melhor entendimento da relação
entre tais doenças e suas etiologias.
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Introdução: A encefalite anti-receptor N-metil-D-aspartato
(rNMDA) é uma síndrome neuropsiquiátrica aguda imunome-
diada, apresentando auto-anticorpos no soro ou no líquido
cefalorraquidiano (LCR), dirigidos contra um epítopo locali-
zado no rNMDA. É mais frequente em mulheres, geralmente
associada a tumor ovariano, podendo também ser induzida
por vírus, vacinas ou, mais raramente, idiopática. O objetivo
deste relato de caso é descrever uma criança do sexo mascu-
lino com encefalite anti-rNMDA idiopática.

Relato de caso: YMS, masculino, 8 anos, previamente
hígido, com desenvolvimento neuropsicomotor adequado,
sem antecedentes neurológicos no parto e pré-natal. Apre-
sentou otite, evoluindo em poucos dias com distúrbios de
comportamento, psicose, irritabilidade, discurso desconexo
e alucinações, seguido de epilepsia refratária e discinesia.
Foram realizados diversos esquemas de anticonvulsivantes
e antibioticoterapia, sem resposta. Além disso, apresentou
espasticidade progressiva acompanhada de afasia, dificulda-
des de deglutição, ataxia e distúrbios do sono. Após 75 dias
de evolução, excluíram-se possíveis etiologias para encefa-
lite (sorologias para Herpes, Epstein-Barr, Citomegalovirus,
Toxoplasmose, pesquisa de autoanticorpos para Lúpus, hemo-
culturas e pesquisa para fungos), e o exame do LCR foi positivo
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