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EM RESUMO

A poliarterite nodosa (PAN) € uma vasculite necrosante de artérias de médio e
pequeno calibre, sem glomerulonefrite e com ANCA negativo; o pico na crianga é
por volta de 9-10 anos (AEP 2020). A pele ¢ a pista: livedo reticular ou racemoso,
nédulos subcutaneos dolorosos, purpura, ulceras e necrose digital, com febre,
mialgia intensa, dor testicular, hipertensao, hematuria e dor abdominal. A forma
cutanea (cerca de 1/3 dos casos) costuma seguir infecgao estreptocécica e
recidivar; a PAN da hepatite B € rara na crianga e tem tratamento préprio. Em toda
PAN de inicio precoce, familiar, com AVC ou citopenias, pesquise a deficiéncia de
adenosina deaminase 2 (DADA2): doenga recessiva em que o tratamento de
escolha é anti-TNF por toda a vida e em que antiagregantes e anticoagulantes
devem ser evitados (consenso internacional 2023). A suspeita é ¢ ',
encaminhamento com prioridade ao reumatologista pediatrico. Sdo @ : necrose
digital, dor abdominal intensa ou sangramento digestivo, AVC ou déficit focal, crise
hipertensiva, insuficiéncia renal e febre em uso de bioldgico. A SBP e o MS néo tém
documento sobre PAN ou DADAZ2; o site segue o SHARE 2019 e a AEP 2020, ¢, na
DADA2, o consenso de 2023 € o ACR 2021.

O que é e como se apresenta

PAN sistémica (AEP 2020; SHARE 2019). Inflamacao com necrose fibrinoide da parede de
artérias musculares, focal e segmentar, que forma microaneurismas, estenoses e infartos,
sobretudo nas artérias renais, hepaticas e mesentéricas. Nao atinge capilares, ndo causa
glomerulonefrite e ndo se associa ao ANCA. Gatilhos: estreptococo (o0 mais frequente na
crianga), hepatite B (rara, classificada como vasculite secundaria), CMV, parvovirus, HIV;

associacao com variantes do gene MEFV (febre familiar do Mediterraneo).

Quadro (AEP 2020): febre, perda de peso; pele (livedo que piora com o frio, purpura, nédulos
dolorosos, Ulceras, infartos ungueais, necrose digital); mialgia intensa, artralgia, dor
testicular; rim (hipertensdo, hematuria, proteinuria, infarto renal); intestino (dor, sangramento,
perfuracdo, ruptura de aneurisma com hematoma perirrenal); nervos (mononeurite multipla,

neuropatia em luva e bota, hemiplegia por infarto); coracao (isquemia, pericardite).

PAN cutanea (AEP 2020). Febre, livedo e noédulos subcutaneos dolorosos com artralgia,
mialgia e artrite ndo erosiva, sem acometimento sistémico. Cerca de 1/3 das PAN
pediatricas; frequentemente apds estreptococcia; curso crénico e recidivante, as vezes por
anos. Ha casos neonatais transitérios em filhos de maes com PAN cutanea. Pode raramente

evoluir para a forma sistémica: vigiar PA, urina e sintomas em todas as consultas.

DADA2 (consenso internacional 2023). Doenga autossémica recessiva por variantes
bialélicas do gene ADA2, com mais de 35 mil casos estimados no mundo, que comega em
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geral na infancia. Fenotipos, que podem se sobrepor:

- Inflamatério e vasculitico: febre recorrente, livedo racemoso, ulceras e necrose de pele,
AVC isquémico precoce, hemorragia intracraniana, neuropatia, aneurismas; muitos sao

rotulados antes como PAN, PAN cutanea ou sindrome de Sneddon.

- Hematoldgico: aplasia pura de série vermelha, anemia hemolitica, neutropenia,
plaquetopenia, pancitopenia.

- Imunodeficiente: hipogamaglobulinemia, linfopenia, infec¢des de repetigao.

» Pré-sintomatico: irmaos achados na triagem familiar.

Classificagcao de gravidade

GRAVIDADE CRITERIOS CLIiNICOS CONDUTA

@ Leve PAN cutanea com poucos nodulos, sem ulcera nem Seguimento pelo pediatra com o
necrose, PA, urina e fungao renal normais, em reumatologista: PA, urina,
seguimento; PAN ou DADA2 em remissao no crescimento, vacinas, adeséo,
tratamento, afebril tratar cada estreptococcia

Suspeita de PAN: livedo persistente, nddulos dolorosos, = Encaminhar com prioridade

Moderada mialgia, febre prolongada com VHS ou PCR altas, sem ao reumatologista pediatrico (e
disfuncéo de 6rgéo; PAN cutanea ativa ou com ulcera ao hematologista, se citopenia);
superficial; hipertensao abaixo do limiar de crise; febre com imunossupressor
hematuria ou proteindria com fungéo renal normal; convencional: avaliagéo no
suspeita de DADA2 sem evento agudo (livedo com mesmo dia

inflamacao, PAN precoce ou familiar, AVC antigo,
citopenia estavel); febre em bom estado s6 com

metotrexato ou azatioprina

@ Grave Isquemia digital ou gangrena; dor abdominal intensa, Pronto-socorro/hospital;
vomitos com sangue, melena ou abdome agudo; AVC estabilizar e transferir (ver
(déficit focal, afasia, convulsdo), cefaleia subita "Quando encaminhar")

(hemorragia); crise hipertensiva; oliguria ou creatinina
em ascensao; mononeurite com perda motora
progressiva; insuficiéncia cardiaca ou dor toracica;
citopenia grave com sangramento ou febre; febre (axilar

2 37,5 °C) em uso de biolégico, mesmo em bom estado

Fatores de risco que elevam a gravidade

« Acometimento intestinal (maior risco de recaida e de perfuragao), renal, neuroldgico ou
cardiaco (AEP 2020).

» Atraso diagndstico; recaidas, até 3 vezes mais frequentes que no adulto (AEP 2020).

- Na DADAZ2: AVC prévio, uso de antiagregante ou anticoagulante, citopenia grave,
hipogamaglobulinemia e interrupgao ou subdose do anti-TNF (consenso 2023).
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» Hepatite B ativa; imunossupresséo de alto grau; tuberculose latente ndo tratada antes do
bioldgico.

Diagndstico no consultério

Critérios de classificacido EULAR/PRINTO/PReS (Ankara 2008, publicados em 2010) para
a PAN da infancia, recomendados pelo SHARE e pela AEP:

« Obrigatério: doenca inflamatodria sistémica com biépsia mostrando vasculite necrosante
de artérias de médio ou pequeno calibre ou angiografia com aneurisma, estenose ou
oclusao dessas artérias (ndo devidos a displasia fibromuscular).

- Mais pelo menos 1 de 5: (1) pele (livedo, nddulos, infartos cutaneos); (2) mialgia ou dor
muscular; (3) hipertenséao (> p95 para a estatura); (4) neuropatia periférica (sensitiva em
luva e bota ou mononeurite multipla motora); (5) rim: proteindria > 0,3 g/24 h ou albuminuria
aumentada, hematuria (> 5 hemacias/campo, cilindros hematicos ou = 2+ na fita) ou filiracao
< 50% do normal.

O que o pediatra pode pedir (SHARE 2019; AEP 2020)

OBJETIVO EXAMES

Inflamagéo e 6rgéao Hemograma com esfregaco, PCR e VHS (anemia, leucocitose, trombocitose),
creatinina, transaminases, CK, LDH, urina tipo 1 e proteinal/creatinina, coagulagéo

Infecgao ASLO e/ou anti-DNase B, cultura de orofaringe se faringite; HBsAg, anti-HBc, anti-
HCV, HIV; IgG para varicela; parvovirus, EBV e CMV conforme o quadro

Imunologia (com o FAN, ENA, ANCA (negativo na PAN), antifosfolipides, complemento,
especialista) imunoglobulinas (baixas sugerem DADA2)

Imagem inicial Radiografia de térax, ultrassom com Doppler abdominal (aneurismas, infartos,

parede intestinal e vesicula), ECG e ecocardiograma; fotografar as lesdes

Com o especialista: biépsia profunda (cirurgica) de pele, com subcutaneo, ou de musculo
(a puncgao superficial rende pouco, e bidpsia normal ndo exclui); angiografia por cateter
(padrao-ouro, em centro com experiéncia pediatrica); angio-TC ou angio-RM como alternativas,
que perdem microaneurismas. Biopsia renal percutianea nao é indicada (sangramento,
fistula) (SHARE 2019; AEP 2020).

Quando pesquisar DADA2 (consenso 2023; SHARE 2019; ACR 2021):

« PAN ou PAN cutanea da infancia ou familiar; sindrome de Sneddon; livedo racemoso

com inflamacao; autoinflamatéria sem explicagao.

« AVC isquémico criptogénico ou hemorragia cerebral sem causa na infancia ou no adulto

jovem.
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- Faléncia medular, aplasia pura de série vermelha, citopenias sem causa ou imunes com
linfoproliferacao.

« Todos os irmaos de um caso confirmado, mesmo sem sintomas.

Como confirmar: atividade da enzima ADA2 no plasma ou soro (rapida, em laboratério
habilitado) e/ou sequenciamento do gene ADA2 (painel de doencgas autoinflamatdrias ou
exoma). A ordem depende da disponibilidade; variante de significado incerto pede a dosagem
da enzima. O exame é pedido pelo especialista, com aconselhamento genético (consenso
2023).

Diagnéstico diferencial que nao pode passar (AEP 2020; SHARE 2019):

- Doenga meningocécica e sepse na febre com purpura (@ ); endocardite.

« Kawasaki, vasculite por IgA, vasculites ANCA, Behget, lupus, sindrome antifosfolipide
(livedo e trombose), AlJ sistémica.

» Hepatites B e C, parvovirus, EBV, CMV, HIV; eritema nodoso (nédulos sem livedo nem

necrose — ver "A pele como sinal de doenga sistémica na crianga").

« DADA2, SAVI, CANDLE, febre familiar do Mediterraneo; linfoma e leucemia.

Tratamento e seguimento

O pediatra: reconhece o quadro, pede os exames iniciais, trata a estreptococcia, encaminha
com prioridade, faz a triagem de tuberculose e hepatites, atualiza as vacinas e acompanha PA,
urina e infeccdes. O especialista define inducao, manutengao, biolégico e, na DADA2, o anti-
TNF e o transplante. A SBP e o MS nao tém protocolo para PAN ou DADAZ2: as doses seguem
o0 SHARE 2019 e a AEP 2020; nos bioldgicos, o padrao do site € o PCDT da AlJ 2026 e a

bula, com as doses da AEP como divergéncia.

PAN cutanea (SHARE 2019; AEP 2020): sem inflamac&o sistémica grave nem 6rgéo
acometido, AINE e/ou corticoide em dose moderada, com retirada monitorada.
Estreptococo demonstrado: tratar como em "Faringoamigdalite (viral x estreptocdcica)™:
penicilina G benzatina < 20 kg 600.000 Ul; =2 20 kg 1.200.000 Ul, ou amoxicilina 30-50
mg/kg/dia de 8/8 ou 12/12 h por 10 dias (padrao do site). Penicilina profilatica: como as
recaidas acompanham novas estreptococcias (até 25%), "alguns autores" a mantém durante a
infancia (AEP 2020); a evidéncia é fraca (séries de casos e opinido de especialistas, sem
ensaio), e 0 SHARE 2019 e 0 ACR 2021 (que exclui a PAN cutadnea) nao tratam dela. Se o
especialista indicar, o site usa o esquema da profilaxia secundaria de "Febre reumatica":
penicilina G benzatina IM < 20 kg 600.000 Ul; =2 20 kg 1.200.000 Ul a cada 21 dias (SBP
2024), com duracao definida pelo especialista. Nos refratarios: metotrexato, imunoglobulina 1V,
colchicina, dapsona (hemdlise), azatioprina, hidroxicloroquina (AEP 2020).

PAN sistémica — indugdo (3—6 meses) e manutencao (12-36 meses)
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MEDICAMENTO

INTERVALO

DURAGAO

OBSERVACAO E
REFERENCIA

Prednisona ou

prednisolona VO

Metilprednisolona
IV (pulso)

Ciclofosfamida IV

Micofenolato de
mofetila VO

Azatioprina VO

(manutengéao)

Metotrexato VO
ou SC
(manutengéao)
Acido
acetilsalicilico

Infliximabe IV

1-2 mg/kg/dia
(max. 60

mg/dia)

10-30
mg/kg/dia
(max. 1 g)

500-1.000
mg/m? (max.
1,2 g)

600
mg/m?/dose

1-3 mg/kg/dia
(SHARE 2019:
2-3)

10-15

mg/m?/semana

3-5 mgl/kg/dia
(max. 80

mg/dia)

5 mglkg

1 vez ao dia

1 vez ao dia

A cada 34
semanas

12/12 h

1 vez ao dia

Semanal

1 vez ao dia

Semanas 0, 2
e 6, depois a

cada 8

semanas

0,8 mg/kg/dia no
1° més, depois
-0,1a0,2
mg/kg/dia por
més até 0,2
mg/kg/dia (ou 10

mg) no 6° més

3 dias

3—6 meses

Inducéo
alternativa

12—-36 meses

12—-36 meses

Indugéo e
manutencgao

Refrataria

SHARE 2019; AEP 2020

Doencga grave, antes da
prednisona; hospitalar
(SHARE 2019; AEP 2020)

Com MESNA, preferida a oral
(SHARE 2019; AEP 2020);
ACR 2021 também indica na
PAN grave

AEP 2020 (ensaio MYPAN
comparando com
ciclofosfamida); teratogénico

AEP 2020; dosar TPMT,
iniciar = 14 dias apos a ultima
ciclofosfamida; com
prednisona 0,2-0,4 mg/kg/dia
ou em dias alternados

AEP 2020; acido félico
conforme o especialista

Padréo do site (teto da SBP,
Nota de Alerta SIM-P 2020);
SHARE 2019 e AEP 2020: 2—
5 mg/kg/dia, como
antiagregante (opinido de
especialistas); o ACR 2021
nao traz recomendacéao de
antiagregacéo na PAN. Nao
usar na DADA2 (consenso
2023, abaixo)

Padr&o do site: dose de
uveite do PCDT AlJ 2026; fora
da bula na PAN. Divergéncia:
AEP 2020, 6 mg/kg nas
semanas 0, 2 e 4 e depois a
cada 6-8 semanas
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MEDICAMENTO INTERVALO DURAGCAO OBSERVACAO E

REFERENCIA
Adalimumabe SC  <30kg20 mg; Acada?2 Refrataria Padréo do site: PCDT AlJ
2 30 kg 40 mg semanas 2026 e bula; fora da bula na

PAN. Divergéncia: AEP 2020,
24 mg/m? abaixo de 30 kg

Etanercepte SC 0,8 mg/kg (max. Semanal Refrataria PCDT AlJ 2026 (dose e teto),
50 mg) igual a AEP 2020; fora da bula
na PAN
Rituximabe IV 750 mg/m? 2 doses com 2  Refrataria AEP 2020; antes, hepatite B e
semanas de imunoglobulinas
intervalo

Suporte (SHARE 2019): profilaxia de Pneumocystis na imunossupressao intensa, calcio e
vitamina D (600 Ul/dia — SBP 2024), criopreservagao de sémen no menino pubere antes da
ciclofosfamida, epoprostenol IV na gangrena incipiente, plasmaférese se risco de vida.
Hipertensao: com o nefrologista pediatrico.

Retirada (SHARE 2019; AEP 2020): s6 apds 12 meses sem atividade depois de suspender o
corticoide, devagar, em pelo menos 6 meses. O dano vascular crénico favorece aterosclerose
precoce.

PAN associada a hepatite B (AEP 2020; ACR 2021): manejo diferente: antiviral, corticoide
curto e, as vezes, plasmaférese, com o hepatologista; ciclofosfamida e corticoide prolongado
pioram a infeccao viral. Prevencao: vacina contra hepatite B em dia (calendario do PNI). Ver
"Hepatites virais na crianga e no adolescente".

DADAZ2 (consenso 2023; ACR 2021)

MEDICAMENTO DOSE INTERVALO DURAGCAO OBSERVAGAO E REFERENCIA

Etanercepte SC 0,8 Semanal Portodaa Dose do PCDT AlJ 2026; anti-TNF € a
mg/kg vida escolha na vasculite, no AVC e na
(max. 50 inflamacao persistente (consenso 2023;
mg) ACR 2021, recomendagcéo forte); fora da

bula e fora do PCDT na DADA2

Adalimumabe <30 kg A cada 14 dias Por toda a Dose do PCDT AlJ 2026; monitorar nivel

SC 20 mg; 2 vida sérico e anticorpos antidroga a cada 6—
30 kg 40 12 meses; metotrexato pode prevenir
mg anticorpos (consenso 2023)

Infliximabe IV 5 mg/kg Semanas 0,2 e Por toda a Dose de uveite do PCDT AlJ 2026;
6, depois a cada  vida mesmas observacgdes
8 semanas
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Triagem de tuberculose obrigatéria antes do anti-TNF (consenso 2023): PPD ou IGRA e
radiografia, conforme "Bioldgicos na reumatologia pediatrica".

Evitar antiagregantes (inclusive o AAS), anticoagulantes e outros antitrombéticos,
pelo risco de AVC hemorragico (consenso 2023, declaragao 5.5), ao contrario do AAS usado
nas outras vasculites. No AVC agudo: medidas neuroprotetoras, corticoide e/ou anti-TNF.

Faléncia medular, citopenias imunes refratarias e imunodeficiéncia grave: transplante
de células-tronco hematopoéticas, curativo, com o hematologista. Hipogamaglobulinemia
com infecgdes: reposicao de imunoglobulina; neutréfilos < 500/mm?2 ou CD4 < 200/mm?3:

profilaxia antimicrobiana.

Pré-sintomaticos: considerar anti-TNF, pelo risco de AVC imprevisivel. Portadores de uma
variante (pais): em geral sem sintomas e sem tratamento.

Vacinas (Manual dos CRIE 2023, como em "Vacinagao da crianga imunocomprometida e

com doencgas cronicas (CRIE)"; consenso DADA2 2023): inativadas do calendario,

influenza anual e COVID-19; vivas contraindicadas com bioldgico e com corticoide = 2

mg/kg/dia (até 10 kg) ou = 20 mg/dia por = 14 dias; vivas = 4 semanas antes de iniciar. Na

DADA2 com imunodeficiéncia, qualquer vacina viva s6é com o especialista e o CRIE.

O que nao fazer: corticoide "de teste" antes do diagndstico; bidpsia renal percutanea; AAS ou

anticoagulante na DADA2; suspender o anti-TNF da DADAZ2 por conta propria.

Quando encaminhar ao pronto-socorro ou internar

Dedo, orelha ou nariz frio, roxo ou necrosado; ulcera que se aprofunda rapidamente.

Dor abdominal intensa, vimitos com sangue, melena, distenséo, dor no flanco subita

(ruptura de aneurisma, hematoma perirrenal).

AVC: fraqueza ou dorméncia de um lado, desvio da boca, fala alterada, convulsao; cefaleia

subita e intensa.

Crise hipertensiva; oliguria, edema ou creatinina em ascensao.

Pé ou mao caidos de instalagao rapida; dor toracica, insuficiéncia cardiaca.
Citopenia com sangramento, palidez intensa ou febre (DADA2).

Febre (axilar 2 37,5 °C) em uso de biolégico, mesmo em bom estado; com
imunossupressor convencional isolado, febre em bom estado é () (avaliagdo no mesmo
dia), e com toxemia, @ (padrado do site).

Como encaminhar

1. Contato prévio com hospital com UTI pediatrica, imagem vascular e reumatologia

pediatrica.
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2. Oxigénio para manter SpO2 entre 94% e 98% se houver choque, desconforto respiratério
ou déficit neurolégico; acesso venoso; jejum se dor abdominal intensa.

3. AVC: horario de inicio, glicemia capilar, SAMU (192) para hospital com RM; sem AAS nem
heparina antes da imagem e do especialista (em especial se DADA2 for possivel), como em
"AVC na infancia".

4. Nao baixar a PA no consultério nem dar nifedipino.

5. Relatério: lesdes fotografadas, PA, urina, medicamentos com dose e data do ultimo
bioldgico, PPD ou IGRA, sorologias e resultado de ADA2, se houver.

Orientacoes de retorno e sinais de alerta para a familia

» "Toda dor de garganta com febre deve ser examinada: o estreptococo pode reativar a
doencga."

» "As manchas em rede na pele, os carocos doloridos e as feridas precisam ser fotografados
e mostrados ao médico."

« "Na DADAZ2, o remédio injetavel € para a vida toda e protege o cérebro. Nao suspenda e
nao dé AAS nem outros remédios que 'afinam o sangue' sem falar com o reumatologista.”

» Procurar o pronto-socorro se houver: dedo roxo ou preto, dor de barriga forte ou sangue
nas fezes ou no vémito, fraqueza ou formigamento de um lado do corpo, fala enrolada,
convulsao, dor de cabeca subita e forte, pouca urina, falta de ar, manchas roxas ou
sangramento, febre em quem usa injecao para a imunidade.

Comparacao com as referéncias

Versdes consultadas: SBP — sem documento sobre PAN ou DADA2 (a PAN aparece s6 como
diferencial nos DC de Kawasaki, 2019, e de Takayasu, 2020); MS — sem PCDT; vacina contra
hepatite B no PNI; AAP — sem diretriz prépria (apoio: ACR/VF 2021, com reumatologistas
pediatricos no painel); NICE — sem diretriz; AEP — Poliarteritis nodosa, Protocolos de
Reumatologia (2020); Johns Hopkins — Vasculitis Center (adultos); Harvard — sem posi¢ao
localizada; Oxford e Cambridge — sem protocolo local localizado. Apoio: SHARE (2019) e
consenso internacional DADA2 (JAMA Netw Open, 05/2023).
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MINISTE- JOHNS HARVARD OXFORD /

RIO DA HOPKINS CAM-
SAUDE BRIDGE
Critérios Sem Sem PCDT Sem diretriz; ~ Sem diretriz EULAR/PRIN- Pagina de Sem posicdo  Segue o NICE
documento ACR 2021: TO/PReS (An- adultos localizada
imagem e kara 2008)
biopsia
PAN cutanea — — Excluida do — AINE ou corti- — — Segue o NICE
ACR 2021 coide; tratar
estreptococo;

penicilina profi-
latica opcional

PAN grave — — ACR: ciclofos- — Pulso, predni- — — Segue o NICE
famida + sona, ciclofos-
corticoide famida IV ou

micofenolato

Manutencao — — ACR: limitar — Azatioprinaou — — Segue o NICE
exposicéo a metotrexato,
corticoide e 12-36 meses

ciclofosfamida

PAN da hepati- — Vacina no PNI  Excluida do — Antiviral; evitar Minoria dos — Segue o NICE
te B ACR 2021 imunossupres- casos de
séo adulto
prolongada
DADA2 — — ACR: anti-TNF  — Diferenciala  — — Segue o NICE
em vez de cor- pesquisar
ticoide (forte)

Leitura: as referéncias que tratam do tema convergem nos critérios EULAR/PRINTO/PReS
para a crianga, na biépsia profunda e na angiografia para confirmar, no corticoide com
ciclofosfamida IV na PAN grave, na manutengdo com azatioprina ou metotrexato, no manejo a
parte da PAN da hepatite B e da PAN cutinea, e na pesquisa de DADA2 na PAN da crianca,
que muda o tratamento para anti-TNF (recomendacao forte do ACR 2021 e do consenso de
2023). As diferencas: o SHARE e a AEP usam AAS como antiagregante nas vasculites, mas o
consenso DADAZ2 manda evitar antiagregantes e anticoagulantes na DADA2; a AEP aceita
micofenolato como alternativa a ciclofosfamida, ainda em estudo (MYPAN); as doses dos anti-
TNF diferem: a AEP usa adalimumabe 24 mg/m? abaixo de 30 kg e infliximabe 6 mg/kg, e o
PCDT da AlJ e a bula, 20 mg abaixo de 30 kg e 5 mg/kg; a penicilina profilatica da PAN
cutanea é opcao de "alguns autores" na AEP, sem mencgdo no SHARE nem no ACR. SBP e MS
ndo tém posicao; o site seqgue o SHARE 2019 (consenso pediatrico) com as doses da AEP
2020 na PAN, e o consenso DADA2 de 2023 com o ACR 2021 na DADA2; em todos os
biolégicos, as doses do PCDT da AlJ 2026 e da bula (infliximabe 5 mg/kg; adalimumabe 20
mg abaixo de 30 kg), com as da AEP como divergéncia; no AAS, o padrao do site (3-5
mg/kg/dia, max. 80 mg/dia), proibido na DADA2.
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PONTOS PRATICOS

1. Livedo persistente, ndédulos dolorosos e mialgia em crianga febril com VHS alta:
meca a PA, faca urina e pense em PAN.

2. Peca ASLO ou anti-DNase B e trate a estreptococcia: ela desencadeia e reativa
a PAN cutanea.

3. Pesquise hepatite B (HBsAg, anti-HBc) antes de imunossuprimir: a PAN da
hepatite B tem tratamento antiviral.

4. PAN de inicio na infancia, familiar, com AVC, livedo racemoso ou citopenia:
pesquise DADAZ2 (enzima ADA2 e gene ADA2) e examine 0s irmaos.

5. Na DADA2, anti-TNF por toda a vida e nada de AAS ou anticoagulante; AVC
agudo é pronto-socorro.

6. Necrose digital, dor abdominal intensa, AVC, crise hipertensiva e febre em uso
de biolégico sao pronto-socorro.

Veja também, nesta Biblioteca: Classificagao e abordagem das vasculites na crianga,
Arterite de Takayasu, Doenca de Behget, Doen¢a de Kawasaki e Febres periédicas e
sindromes autoinflamatoérias (nesta area); A pele como sinal de doen¢a sistémica na
crianga (Dermatologia); Faringoamigdalite (viral x estreptocoécica) (Patologias do
consultério); Hepatites virais na crian¢a e no adolescente (Gastroenterologia); AVC na
infancia (Neurologia); Neutropenias na infancia (fora da quimioterapia) (Hematologia);
Crise hipertensiva na crianga e no adolescente (Urgéncias); Biolégicos na reumatologia
pediatrica (Imunoterapias); Vacinagao da crianga imunocomprometida e com doencgas
cronicas (CRIE) (Imunizagoes).
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