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RESUMO

Introducdo: A febre reumatica aguda (FRA) é uma sequela ndo supurativa que ocorre de duas a quatro
semanas apos faringite por Streptococcus do grupo A (GAS) e pode consistir em artrite, cardite, coreia,
eritema marginatum e nddulos subcutaneos. Danos as valvulas cardiacas podem ser crbnicos e
progressivos, resultando em descompensacdo cardiaca. Objetivo: discutir a febre reumatica aguda:
manifestacdes clinicas e diagnéstico. Metodologia: Revisdo de literatura a partir de bases de dados da
Scielo, da PubMed e da BVS, de janeiro a abril de 2024, com descritores “Acute rheumatic fever”,
“Clinical manifestations” e “Diagnosis “. Incluiram-se artigos de 2019-2024 (total 51), com exclusdo de
outros critérios e escolha de 05 artigos na integra. Resultados e Discussao: Febre reumdtica aguda
(FRA) é uma sequela ndo supurativa de faringite por Streptococcus do grupo A (GAS) que ocorre de
duas a quatro semanas apds a infecg¢do. As cinco principais manifestac¢des (principais critérios de Jones)
da IRA sdo artrite migratdria (envolvendo predominantemente as grandes articulagdes), cardite e
valvulite (por exemplo, pancardite), envolvimento do sistema nervoso central (por exemplo, coreia de
Sydenham), eritema marginatum e nddulos subcutaneos. As quatro manifestacdes menores (critérios
menores de Jones) sdo artralgia, febre, reagentes de fase aguda elevados e intervalo PR prolongado no
eletrocardiograma. O diagndstico de IRA é estabelecido em bases clinicas. A probabilidade de IRA é
alta no cenadrio de infeccdo por GAS seguida por dois critérios principais ou um critério principal e dois
menores. Os critérios sdo modificados ligeiramente para pacientes em populagdes de risco moderado
a alto. O diagndstico diferencial de dor articular poliarticular em criangas e adultos é amplo e inclui
outras causas, como infeccdo, reacdes imunolégicas pds-infeccdo, doenga autoimune ou
autoinflamatodria, malignidade e outras doencas sistémicas. Alguns casos de artrite que ocorrem apds
uma infec¢do estreptocdcica ndo sao acompanhados por Critérios de Jones adicionais suficientes para
atender aos requisitos de diagndstico para IRA. Esse disturbio foi chamado de artrite reativa pos-
estreptocdcica (PSRA). Conclusao: A Febre Reumatica é uma reagdo a uma infec¢ao de garganta por
uma bactéria conhecida como estreptococo. Essa infec¢ao de garganta é caracterizada clinicamente
por febre, dor de garganta, carogos no pescogo (ganglios aumentados) e vermelhidao intensa, pontos
vermelhos ou placas de pus na garganta.
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Acute rheumatic fever: clinical manifestations and diagnosis

ABSTRACT

Introduction: Acute rheumatic fever (ARF) is a non-suppurative sequela that occurs two to four
weeks after group A Streptococcus (GAS) pharyngitis and may consist of arthritis, carditis, chorea,
erythema marginatum, and subcutaneous nodules. Damage to the heart valves may be chronic and
progressive, resulting in cardiac decompensation. Objective: to discuss acute rheumatic fever:
clinical manifestations and diagnosis. Methodology: Literature review from Scielo, PubMed, and
BVS databases, from January to April 2024, with descriptors “Acute rheumatic fever”, “Clinical
manifestations”, and “Diagnosis”. Articles from 2019-2024 (total 51) were included, excluding other
criteria and choosing 05 full articles. Results and Discussion: Acute rheumatic fever (ARF) is a
nonsuppurative sequela of group A Streptococcus (GAS) pharyngitis that occurs 2 to 4 weeks after
infection. The five major manifestations (major Jones criteria) of ARF are migratory arthritis
(predominantly involving large joints), carditis and valvulitis (eg, pancarditis), central nervous
system involvement (eg, Sydenham chorea), erythema marginatum, and subcutaneous nodules. The
four minor manifestations (minor Jones criteria) are arthralgia, fever, elevated acute-phase
reactants, and prolonged PR interval on electrocardiogram. The diagnosis of ARF is made on clinical
grounds. The likelihood of ARF is high in the setting of GAS infection followed by two major criteria
or one major and two minor criteria. The criteria are modified slightly for patients in moderate- to
high-risk populations. The differential diagnosis of polyarticular joint pain in childrenand adults is
broad and includes other causes, such as infection, postinfectious immunologic reactions,
autoimmune or autoinflammatory disease, malignancy, and other systemic diseases. Some cases of
arthritis that occur after a streptococcal infection are not accompanied by sufficient additional Jones
Criteria to meet the diagnostic requirements for ARI. This disorder has been termed
poststreptococcal reactive arthritis (PSRA). Conclusion: Rheumatic fever is a reaction to a throat
infection with a bacterium known as streptococcus. This throat infection is characterized clinically
by fever, sore throat, lumps in the neck (enlarged glands), and intense redness, red spots, or patches
of pus in the throat.
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INTRODUCAO

Febre reumética aguda (FRA) é uma sequela ndo supurativa de faringite por
Streptococcus do grupo A (GAS) que ocorre de duas a quatro semanas apdés a infeccao.

As complicagBes potenciais da infecgdo faringea por Streptococcus do grupo A (GAS)
incluem condicBes supurativas (por exemplo, abscesso peritonsilar, otite média, sinusite) e
inflamatdrias, ndo supurativas. A febre reumética aguda (FRA) é uma das complica¢des néo
supurativas (outras incluem escarlatina e glomerulonefrite aguda [AGN]). H& um periodo latente
de duas a trés semanas ap0s a faringite inicial antes que os primeiros sinais ou sintomas de FRA
aparecam [1]. A doenca se apresenta com varias manifestagdes que podem incluir artrite ou
artralgia, cardite, coreia, nddulos subcutaneos e eritema marginatum.

Em éareas de poucos recursos do mundo, estima-se que doencas graves causadas por
estreptococos do grupo A (GAS; por exemplo, FRA, doenca cardiaca reumatica, glomerulonefrite
e infeccBes invasivas) afetem mais de 33 milhdes de pessoas, e a doenga cardiaca reumatica € a
principal causa de morte cardiovascular durante as primeiras cinco décadas de vida [2]. A FRA
pode ocorrer em qualquer idade, embora a maioria dos casos ocorra em criangas de 5 a 15 anos
de idade [3-5]. Em todo o mundo, com base em estimativas conservadoras, hd aproximadamente
470.000 novos casos de FRA e 320.000 mortes atribuiveis a doenga cardiaca reumatica a cada
ano [6-9]. A maioria dos casos ocorre em paises de baixa e média renda e entre populacdes
indigenas, com fatores de risco incluindo superlotacao e acesso limitado a cuidados de satde [10].
As regibes com as taxas mais altas provavelmente tém os dados menos precisos, com
subnotificacdo substancial.

A incidéncia média de FRA é de 19 por 100.000 criangas em idade escolar em todo o
mundo [11], mas é menor (<2 casos por 100.000 criangas em idade escolar) nos Estados Unidos
e outros paises com muitos recursos, tendo diminuido desde meados do século passado [12-14].
Em muitos paises de baixa e média renda e em certas populagdes indigenas, como as da Austrélia
e da Nova Zelandia, a incidéncia de FRA é substancialmente maior, com algumas das maiores
taxas relatadas em indigenas australianos, de 153 a 380 casos por 100.000 criancas de 5 a 14 anos.

A maior incidéncia em paises de poucos recursos é explicada principalmente por fatores
ambientais, especialmente a superlotagcdo domiciliar, que favorece o aumento da transmissao de
GAS [15], e em menor parte pelo uso rotineiro de antibioticos para faringite aguda. A superlotagdo
também é um forte fator de risco para FRA em paises de muitos recursos, incluindo a Nova
Zeléandia, onde a superlotagdo domiciliar foi associada a um risco quatro vezes maior. De tempos
em tempos, ocorrem surtos localizados de FRA. Eles podem estar associados a cepas especificas
de GAS, embora isso por si s6 ndo possa explicar as variacdes gerais na incidéncia de febre
reumatica [16].

Até 3 por cento dos episodios de faringite estreptocdcica aguda ndo tratada foram
seguidos por FRA durante epidemias em meados de 1900. Em contraste, a incidéncia de FRA é
substancialmente menor (aproximadamente 1 por cento) durante periodos de infeccBes
endémicas. A maioria dos casos de FRA ocorre em criangas de 5 a 15 anos de idade. A FRA ¢
mais comum em paises de poucos recursos do que em paises de muitos recursos. [16,17]

Os mecanismos patogénicos que levam ao desenvolvimento da FRA permanecem
incompletamente compreendidos. A infecgdo faringea estreptocicica € necessaria, e acredita-se
que a ativacdo de células B e T autorreativas por antigenos GAS desempenhe um papel importante
no inicio da lesdo tecidual. A suscetibilidade genética também pode ser um fator.

Ressalta-se 0 objetivo em discutir a febre reumatica aguda: manifestagdes clinicas e
diagndstico.
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METODOLOGIA

O presente artigo trata-se de uma reviséo de literatura integrativa sobre a Febre reumética
aguda: “Acute rheumatic fever”, “Clinical manifestations”, and “Diagnosis” com foco no
levantamento bibliografico de producdes cientificas atuais e conceituadas na  comunidade
académica, com base nas melhores evidéncias. Ha de se construir uma nova perspectiva e linha
de pensamento sobre a reumatologia, com referéncias tedricas na articulacdo de caminhos
conceituais e desmistificacdo de terminologias.

Foi realizada uma profunda pesquisa de artigos de revisao a partir de bases cientificas da
Scielo, da PubMed e da BVS, no periodo de janeiro a mar¢o de 2024, com descritores em inglés
“Acute rtheumatic fever”, “Clinical manifestations”, and “Diagnosis” e correspondentes em
portugués. Incluiram-se artigos de 2019 a 2024, com total de 51 estudos. Apos exclusdo de artigos
gue abordavam outros critérios, foram eleitos 05 artigos para leitura na integra.

RESULTADOS E DISCUSSAO:

As cinco principais manifestacBes (principais critérios de Jones) da FRA sdo artrite
migratéria (envolvendo predominantemente as grandes articulagdes), cardite e valvulite (por
exemplo, pancardite), envolvimento do sistema nervoso central (por exemplo, coreia de
Sydenham), eritema marginatum e nddulos subcutaneos. As quatro manifestagbes menores
(critérios menores de Jones) sdo artralgia, febre, reagentes de fase aguda elevados e intervalo PR
prolongado no eletrocardiograma.

- Artrite — A artrite geralmente é a manifestacdo sintoméatica mais precoce da FRA. A histéria
natural consiste em inflamagdo afetando varias articulagdes em rapida sucessdo com inicio
sobreposto, dando a aparéncia de que a doenca "migra" de uma articulacdo para outra. A dor nas
articulagbes geralmente é mais proeminente do que os sinais objetivos de inflamagéo e é quase
sempre transitoria.

- Cardite — A FRA causa uma pancardite, afetando o pericardio, epicardio, miocardio e
endocérdio, sendo a valvulite a apresentagdo clinica mais comum. No entanto, a cardite pode ser
subclinica.

- Coreia de Sydenham — Coreia de Sydenham (também conhecida como coreia menor ou "danga
de Séo Vito") é um distarbio neuroldgico que consiste em movimentos abruptos, ndo ritmicos e
involuntarios; fraqueza muscular; e distdrbios emocionais.

- Eritema marginatum — Eritema marginatum é uma erupgdo cutdnea evanescente, rosa ou
levemente vermelha, ndo pruriginosa, envolvendo o tronco e, as vezes, 0S membros, mas nao o
rosto. A leséo se estende centrifugamente, com retorno da pele no centro a uma aparéncia normal.
- No6dulos subcuténeos — Nodulos subcuténeos séo lesbes firmes e indolores que variam de alguns
milimetros a 2 cm de tamanho. Os nddulos geralmente estdo localizados sobre uma superficie
Ossea ou proeminéncia ou perto de tenddes (geralmente superficies extensoras) e geralmente séo
simétricos.

As manifestagbes menores da FRA incluem febre, artralgia, VHS e PCR elevados e
intervalo PR prolongado no eletrocardiograma [4].

- Febre — A febre associada a FRA ¢ geralmente >38,5°C por via oral. No entanto, febre baixa
(=38°C) ¢ mais comum em grupos de alto risco e ¢ aceita como um critério menor em grupos de
alto risco.
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- Artralgia — A artralgia geralmente envolve varias articulagdes (poliartralgia) quando ocorre em
pacientes com IRA. No entanto, ¢ uma manifestacio comum em muitos outros disturbios
reumatologicos e, portanto, é altamente inespecifica.

- Elevacdo dos reagentes de fase aguda — Os reagentes de fase aguda sdo quase sempre elevados
em pacientes com IRA, exceto em alguns pacientes com coreia isolada ou nagueles tratados com
medicamentos antirreumaticos [14]. Elevacdes tipicas dos reagentes de fase aguda observadas na
IRA incluem um VHS >60 mm/hora ¢ PCR >3 mg/dL (=30 mg/L). Assim como na febre, niveis
mais baixos (ou seja, VHS >30 mm/hora) podem ser observados em grupos de alto risco.

- Intervalo PR prolongado no eletrocardiograma — A interpretagdo do prolongamento do PR
depende da idade e da frequéncia cardiaca e é >0,2 segundos em adultos. E importante notar que
até um terco das criangas com infeccBes estreptococicas ndo complicadas tém um intervalo PR
prolongado [15]. A condugdo atrioventricular anormal é comum na FRA, com bloqueio de
primeiro grau sendo a anormalidade mais comumente observada [16]. O blogueio grave de
primeiro grau pode ocasionalmente levar a um ritmo juncional, e blogueio cardiaco de segundo
grau e completo pode ocorrer [17,18].

Um histérico familiar de FRA deve aumentar a suspeita no contexto de caracteristicas
sugestivas.

Outras caracteristicas clinicas vistas em pacientes com FRA incluem dor abdominal, dor
precordial, mal-estar, epistaxe, frequéncia cardiaca rapida durante o sono e taquicardia
desproporcional a febre. Os achados laboratoriais incluem leucocitose e anemia normocitica
normocrémica leve de inflamacéo cronica. Os niveis de complemento sdo geralmente normais na
FRA. Em contraste, a hipocomplementemia € tipicamente observada no contexto de
glomerulonefrite pds-estreptocdcica.

Doenca cardiaca reumatica (RHD) é a sequela mais comum e grave de FRA. A artropatia
de Jaccoud é uma complicacdo rara associada a episodios recorrentes de FRA com poliartrite.

A doenga cardiaca reumatica (RHD) geralmente ocorre de 10 a 20 anos apds a doenca
original, embora possa se apresentar mais cedo apds um episddio grave ou recorrente de IRA. E
a causa mais comum de doenca valvular adquirida no mundo [19,20]. A valvula mitral é mais
comumente envolvida do que a vélvula adrtica, e a regurgitagdo mitral € o achado mais comum
de RHD. Isso pode progredir para estenose mitral em casos graves devido a fibrose e calcificacdo
da valvula mitral. Em geral, o dano valvular que se manifesta como um sopro mais tarde na vida
ocorre em aproximadamente 50 por cento dos pacientes que tiveram cardite durante o episodio
inicial de FRA [21,22].

A artropatia de Jaccoud é uma artropatia benigna e cronica que envolve afrouxamento e
alongamento de estruturas periarticulares e tendes nas maos e/ou pé [23]. As deformidades sdo
indolores, "corrigiveis" com manipulagdo e ndo causam comprometimento funcional. A artropatia
ndo esta associada a inflamacéo articular ativa.

O diagnéstico de FRA é estabelecido em bases clinicas. A probabilidade de FRA ¢é alta no
cenario de infeccdo por GAS seguida por dois critérios principais ou um critério principal e dois
menores. Os critérios sdo modificados ligeiramente para pacientes em populacdes de risco
moderado a alto. [4].

O diagnostico diferencial de dor articular poliarticular em criancas e adultos é amplo e
inclui outras causas, como infeccdo, reacGes imunologicas pos-infecgdo, doenca autoimune ou
autoinflamatdria, malignidade e outras doengas sistémicas. Alguns casos de artrite que ocorrem
ap6s uma infeccdo estreptocécica ndo sdao acompanhados por Critérios de Jones adicionais
suficientes para atender aos requisitos de diagndstico para FRA. Esse disturbio foi chamado de
artrite reativa pés-estreptocécica (PSRA).
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CONSIDERACOES FINAIS

A febre reumatica aguda € uma doenca inflamatéria que pode afetar o coragdo, as
articulagdes e o cérebro. E uma complicacio da infeccdo faringea por estreptococos do grupo A,
normalmente causada por uma amigdalite ndo tratada corretamente. Os sintomas podem variar de
acordo com a gravidade da doenca e surgem cerca de duas semanas ap6s a infecgdo. Os sintomas
mais comuns na fase agudam incluem: cardite (inflamacdo do coragdo), dores e inchacos nas
articulagtes, eritema marginado (les6es avermelhadas na pele), nédulos subcutaneos.
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