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Resumo: As doencas reumatolégicas podem atingir multiplos érgdos, sendo o sistema respiratorio
frequentemente atingido. Apesar de mais comum em adultos, as doencas reumatolgicas
pediatricas também podem acometer os pulmdes, com ampla variedade de manifestagdes clinicas
e radioldgicas, acarretando prejuizo funcional e aumento da morbimortalidade nesses pacientes.
"Descricdo dos casos. estdo em acompanhamento cinco pacientes com o0s seguintes diagndsticos:
esclerodermia, granulomatose com poliangeite (granulomatose de Wegener), sindrome de Ehlers-
Danlos, vasculite associada ao anca (anti-PR3 positivo) e um caso de doenca de superposicéo
(associacdo de Upus eritematoso sistémico, esclerodermia e dermatomiosite). A média de idade
foi 12,6 anos, variando de 4 a 17 anos. Quanto a sintomatologia, dispneia aos esforcos e tosse
seca foram os sintomas mais frequentes, porém insuficiéncia respiratéria com hemorragia
aveolar difusa foi a manifestacdo inicial da vasculite anti-PR3 e hemoptise foi 0 primeiro
sintoma da granulomatose de Wegener. Quanto aos achados tomograficos, acometimento
intersticial pulmonar com atenuagdo em vidro fosco foi predominante. |dentificou-se padréo de
pneumonia intersticial ndo especifica na doenca de superposicao reumatologica, areas de vidro
fosco periféricas no caso de Ehlers-Danlos e da vasculite anti-PR3 e multiplos nodulos
pulmonares na granulomatose de Wegener. Trés pacientes realizaram provas de funcéo
pulmonar: espirometria nos pacientes com esclerodermia e Ehlers-Danlos, ambos com resultados
normais e, espirometria, volumes pulmonares e difusdo de mondxido de carbono na doenca de
superposicdo reumatologica, também com resultados normais. Os pacientes estdo em
acompanhamento com a reumatologia pedidtrica e em tratamento com ciclofosfamida,
rituximabe, azatioprina, micofenolato, hidroxicloroquina e corticoide sistémico, a depender da
doenca de base. """Discusséo: nesta série de cinco pacientes com doencas reumatoldgicas que
estdo em acompanhamento com a pneumopediatria observou-se que todos os pacientes tinham
manifestagdes pulmonares, sendo tosse e dispneia aos esforcos os sintomas mais frequentes. Os
pacientes com vasculite associada a0 anca e granulomatose de Wegener apresentaram como
manifestacdo inicial, hemorragia alveolar difusa e hemoptise, respectivamente. Nestes dois casos,
as manifestacbes respiratdrias foram responsaveis pelos primeiros sintomas que, apés
investigac8o dos diagnosticos diferenciais, levaram ao diagndstico reumatol 6gico. Conclusdo: €
importante para o pneumologista pediatrico o conhecimento do acometimento pulmonar nas
doencas reumatol 6gicas. O acompanhamento desses pacientes com provas de fungdo pulmonar e
exames de imagem pode detectar precocemente a doenca, reduzindo a chance de progresséo para
estagios avancados.
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