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RESUMDO

No sindroma de Turner ha um reconhecido risco aumentado de doencas autoimunes, contudo apenas
recentemente se demonstrou a associacdo com a Artrite Idiopdtica Juvenil (AlJ). Os autores descrevem
um caso clinico de Artrite Idiopdtica Juvenil oligoarticular com anticorpos anti-nucleares presentes no
soro, numa crian¢a com sindroma de Turner.
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ABSTRALCT

An increased risk for autoimmune diseases has been recognized in Turner syndrome. However, the asso-
ciation with Juvenile Idiophatic Arthritis (JIA) was reported only recently. The authors report the case of
a child with oligoarticular ANA positive JIA and Turner syndrome.
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Introducao

O sindroma de Turner (ST) é uma doenca cro-
mossémica por monossomia total ou parcial do
cromossoma X',

Estd associada com doencas autoimunes da ti-
réide, doenca inflamatdria intestinal e diabetes I.
Recentemente, varios autores tém referido asso-
ciacdo com outra situacdo autoimune, a Artrite
Idiopdtica Juvenil (AI]J)**>¢.

Os autores apresentam o caso clinico de uma
crianca com AlJ oligoarticular, em que as queixas
de artrite foram anteriores ao diagndstico de ST.
Esta crianca apresentava, contudo, encurtamento
do 4° metatarso, que é um achado frequente no
ST'2. O objectivo dos autores € divulgar a associa-
¢ao entre ST e AIJ e chamar a atencdo para as
alteracdes esqueléticas tipicas destas entidades.

Caso clinico

Crianca do sexo feminino (d.n. 24/03/90), enviada
aos 3 anos de idade a consulta de Reumatologia
Pedidtrica por artrite do joelho direito, com
aumento da VS (70/mm na 12 hora) e anticorpos
anti-nucleares presentes no soro (titulo de
1/1000). Hemograma, provas de funcdo renal e
hepadtica estavam dentro dos limites da normali-
dade. Os factores reumaté6ides IgM foram sempre
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negativos, quando pesquisados no soro.

Tinha como alteracao ao exame objectivo, dor e
tumefaccdo do joelho, com limitacdo dos movi-
mentos e encurtamento do 4° dedo do pé direito.

Teve evolucdo clinica tipica de AlJ oligoarticu-
lar, com envolvimento posterior do joelho esquer-
do e tenossinovite dos extensores dos dedos, ao
nivel do dorso dos 2 carpos.

Fez terapéutica com anti-inflamatdrios nao es-
teréides e sinovectomia quimica com hexace-
tonido de triancinolona do joelho direito (duas
vezes aos 9 anos) e do joelho esquerdo (uma vez
aos 3 anos e outra aos 9 anos).

Nao houve evidéncia de envolvimento ocular,
quer clinicamente, quer por exame oftalmoldégico
a lampada de fenda, que foi efectuado periodica-
mente (de 4/4 meses).

As radiografias efectuadas revelaram discreta
osteopenia periarticular ao nivel dos joelhos e
encurtamento do 4° metatarso do pé direito, por
braquidactilia, responsdvel pelo encurtamento
que se observava clinicamente (Figura 1).

Aos 6 anos, no decurso de investigacdo de baixa
estatura, fez cariétipo que revelou ser um mosaico
46XX / 45X0 (foram observadas 50 mitoses: 58%
45X0 e 42% 46XX). Foi medicada com hormona de
crescimento, desde os 8 anos. Tem actualmente 10
anos com altura e peso abaixo do percentil 5 rela-
tivamente ao esperado para a populacao em geral
e no percentil 75 para as criangas com sindroma
de Turner? (Figura 2 - altura 1,23m; peso 23,8Kg).

Nao tem clinica de tiroidite, nem de doenca
inflamatdria intestinal.

Tem osteopenia ligeira (DEXA revelando densi-
dade mineral éssea 1,54 DP abaixo da média para
a idade, sexo e grupo étnico — Figura 3).

Ap6s o inicio da terapéutica com hormona de
crescimento (hGH) verificou-se um aumento da
velocidade de crescimento e da massa dssea.

A doente nunca teve mais de 2 articulagoes
envolvidas simultaneamente, sendo a artrite de
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Figura 2. Tabela de percentis de Lyon et dl, utilizada pela Academia

Americana de Pediatria para vigilancia de estatura de criangas com Sin-
droma de Turner? Esta assinalada nesta tabela, a evolugio estatural da

Discussao

A doenca autoimune mais frequente
no ST é a tiroidite de Hashimoto, mas também
estd descrita a associacdo com doenca de Graves,
diabetes tipo I e doenca inflamatdria intestinal’, o
que documenta bem a predisposicao para as
doencas auto-imunes nesta cromossomopatia.
Em 1998, Zulian® publicou os resultados de um
estudo multicéntrico, no qual demonstra um
aumento da incidéncia de artrite idiopdtica juve-
nil nas criangas com ST. Este estudo envolveu 28
centros de Reumatologia Pedidtrica e uma popu-
lacdo del5.000 doentes com AlJ, dos quais 18 ti-
nham ST. Dado a prevaléncia de ST ser de 1:5.000
a 1:10.000 encontraram-se cerca de 6 vezes mais

doente em questdo.
h GH= Hormona de crescimento.

criancas com ST, do que era esperado, neste
grupo de criancas com AlJ.

Dos 18 casos de AlJ e Sindroma de Turner 7
eram formas poliarticulares e 11 oligoarticulares®.

Em metade dos casos (9/18) o diagndstico de
ST foi posterior ao inicio das queixas articulares®.

As formas poliarticulares estavam associadas
ao cariotipo 45 X0 (6/7), tinham inicio precoce,
eram seronegativas para os factores reumatdides
IgM e originavam deformidades articulares pro-
gressivas®.

As formas oligoarticulares tinham anticorpos
antinucleares positivos com elevada frequéncia
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Figura 3. Densitometria éssea bi-fotdnica radioldgica («Dual Energy X-ray Absorptiometry» = DEXA) em que é evidente
moderado deficite de massa éssea da coluna lombar relativamente ao que seria de esperar para a idade, sexo e grupo
étnico da doente —1,54 Desvios Padrio abaixo da média, na determinagéo inicial (A).

Ap6s o inicio da terapéutica com Hormona de Crescimento é bem evidente o aumento marcado da massa 6ssea, tendo
esta ficado a menos de | desvio padrido da média para a idade, sexo e grupo étnico (B).

(8/11), o cariétipo era diverso (45 XO, mosaico,
deleccao 46Xp), o inicio da artrite foi mais tardio
e a evolucdo foi benigna®.

No caso clinico que descrevemos, o diagndsti-
co de AC]J foi anterior, em 3 anos, ao de ST, pois
esta crianca é um mosaico e ndo apresentava ini-
cialmente um fendtipo muito caracteristico. Con-
tudo, tinha um encurtamento do 4° metatarso,
interpretado no contexto de sequela de artrite,
mas que é também uma alteracdo esquelética
tipica de ST~

O inicio da artrite foi precoce o que, associado
aos anticorpos anti-nucleares, permite caracteri-
zar esta forma como oligoarticular precoce, na
qual o risco de uveite crénica é mais elevado™.

O ST estd associado a outras anomalias esque-
léticas nos membros superiores, tais como o 4°
metacarpo curto, deformacdo em V do carpo,
deformacdo de Madelung, fusdo dos ossos do

carpo, falanges terminais em baqueta de tambor.
Nos joelhos, achatamento do prato tibial medi-
ano e alargamento dos condilos femorais. Outros
achados radiolégicos sao: irregularidade dos cor-
pos vertebrais, claviculas e costelas estreitas,
atraso da maturacao e osteoporose®.

Muitas destas alteracdes esqueléticas podem
surgir em consequéncia da AlJ.

No Quadro I encontram-se indicadas as princi-
pais alteragdes clinicas comuns entre o ST e a AlJ.
Pela observacao do Quadro I é facil concluir que
muitas alteracdes consideradas tipicas do ST
podem também ser causadas pela AlJ; entre ou-
tras comuns as duas doencas citamos: a baixa
estatura, o micrognatismo, o ctbito valgo, a bra-
quidactilia (4° metacarpo ou 4° metatarso cur-
tos), o desvio radial da mao, a fusdo vertebral, as
cataratas, a associacdo a doenca inflamatdria
crénica do intestino e a osteoporose'?°.
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Quadro I. Caracteristicas clinicas comuns
entre o Sindroma de Turner e a Artrite
Idiopatica Juvenil

Baixa estatura

Micrognatismo

Cubito valgo

Encurtamento de metatarsos ou metacarpos,
normalmente o 4°

Deformidade de Madelung

Fusdo vertebral

Cataratas

Dadas as caracteristicas comuns deve-se con-

siderar o diagnéstico de ST nas meninas com AlJ
e baixa estatura, particularmente quando a
doenca articular é de grau ligeiro e limitado a
poucas articulacoes (AlJ oligoarticular).

No Quadro II indicam-se as alteracdes que

podem levar a pensar em sindroma de Turner em
criancas do sexo feminino e AlJ.

z

Por outro lado é importante estar atento as

queixas articulares no ST, dado ser mais fre-
quente neste grupo o aparecimento de artrite. No
Quadro II encontram-se referidas as caracteristi-
cas que devem levantar a suspeita de Sindroma
de Turner em doente com AlJ.
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