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RESUMO: A Vasculite associada a imunoglobulina A (VIgA),
também conhecida como purpura de Henoch-Schonlein, pirpura
anafilactoide ou plrpura reumatica ¢ uma vasculite de pequenos
vasos associada a deposi¢do de imunocomplexos IgA,de etiologia
ainda desconhecida e que acomete principalmente criangas. Em
grande parte dos casos pediatricos, ¢ uma doenga autolimitada
com manifestagdes cutdneas, articulares, gastrintestinais e
renais. O diagnostico diferencial inclui outras vasculites, como
lupus eritematoso sistémico, meningococcemia, coagulagdo
intravascular disseminada e sindrome hemolitica urémica. Neste
artigo abordam-se os principais aspectos da VIgA nas criangas,
salientando-se a importancia do diagnostico diferencial precoce.
E apresentado o caso clinico de uma paciente do sexo feminino de
5 anos com lesdes purpuricas tratada numa primeira abordagem
como infec¢@o bacteriana grave. Apos reavaliagdo médica houve
alteracdo terapéutica com uso de glicocorticoides resultando em
melhora expressiva dos sintomas.

Palavras-chave: Criangas; Vasculite por IgA; Parpura de Henoch
Schonlein; Vasculite de pequenos vasos.

ABSTRACT: Vasculitis associated with immunoglobulin A
(VIgA), also known as Henoch-Schonlein purpura, anaphylactoid
purpura or theumatic purpura is a small vessel vasculitis associated
with deposition of IgA immune complexes, of unknown etiology
and affecting mainly children. In most pediatric cases, it is a self-
limited disease with cutaneous, joint, gastrointestinal and renal
manifestations. The differential diagnosis includes other vasculitis,
such as systemic lupus erythematosus, meningococcemia,
disseminated intravascular coagulation and uremic hemolytic
syndrome. In this article, the main aspects of HSP in children
are addressed, highlighting the importance of early differential
diagnosis. The clinical case of a 5-year-old female patient with
purpuric lesions treated in a first approach as a severe bacterial
infection is presented. After medical re-evaluation, there was a
therapeutic change with the use of glucocorticoids resulting in a
significant improvement of symptoms.

Keywords: Children; IgA vasculitis; Henoch Schonlein Purpura;
Small vessel vasculitis.
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INTRODUCAO

A vasculite associdada a imunoglobulina
, também conhecida como purpura de
Henoch-Scholein, é uma vasculite leucocitoclastica,
ndo trombocitopénica, caracterizada por depdsitos de
imunoglobulina A nos pequenos vasos, principalmente
os cutaneos, articulares, do trato gastrointestinal e rins'.
Afeta principalmente a faixa etaria pediatrica, sexo
masculino e caucasiano, com pico de incidéncia aos 6 anos
de vida'. Embora a etiologia permanega desconhecida,
varios fatores desencadeantes estdo relacionados ao
aparecimento da doenga: alimentos, picada de insetos,
vacinas, medicamentos, exposi¢ao ao frio e principalmente
infecgdes bacterianas de vias aéreas superiores por
estreptococos!. O diagnostico diferencial inclui outras
vasculites imunes primarias, como o lipus eritematoso
sistémico e vasculites secundaria a doencgas bacterianas
graves como a meningococcemia, sindrome hemolitico
urémica e a coagulacdo intravascular disseminada'?.
Nesse sentido, faz se necessario o diagndstico de forma
precoce e oportuna intervengdo adequada, visto a possiveis
complicacdes graves gastrintestinais e renais, decorrente
de uma evolugio clinica prolongada?.

RELATO DE CASO

O caso abaixo foi descrito com o consentimento e
autorizagdo dos pais para publicagdo dos dados.

Trata-se de uma lactente VFT, de 3 anos e 4
meses, sexo feminino, nascida em 22/11/2011, natural de
Uberlandia. Os pais procuraram um pronto atendimento da
cidade na data 05/05/2015, a paciente apresentava quadro
de dor abdominal, vomito € manchas avermelhadas no
corpo (Figuras 1, 2 e 3). Nesta ocasido, foi feita a hipotese
diagndstica de meningococcemia, tendo sido internada e
iniciada a terapéutica endovenosa com cefalosporina de
terceira geracdo (ceftriaxone), por 6 dias.

Figura 1. Lesdo purptrica em pé e tornozelo esquerdos

Figura 2. Lesdo purpurica na parte inferior do pé esquerdo

Figura 3. Lesdo purpurica em ouvido externo.

Sem melhora do quadro clinico, no 7° dia de
evolucdo da doenga os pais procuraram atendimento
médico pediatrico em consultorio privado. A crianca
apresentava, na ocasido piora da dor abdominal, vomitos
sanguinolentos as tentativas de alimentagdo, oligtria com
urina de cor escurecida e fezes enegrecidas. Ao exame
chamava atenc¢do o estado geral comprometido com
palidez cutinea e sinais de desidratagdo, associados as
lesdes cutaneas eritematosas, com petéquias e equimoses
predominantes em membros inferiores (Figuras 4 e 5),
regido glutea (Figura 6), estendendo-se as maos (Figura
7), pés e orelhas.
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Figura 4. Purpuras palpaveis em regido de membros inferiores

Figura 5. Parpuras palpaveis e bolhas em tornozelo direito

Foi entdo levantada a suspeita de vasculite por IgA.
A paciente foi reinternada para realizacdo de reposi¢ao
hidrica e realizagdo de exames complementares, ocasido
em que foi solicitado hemograma completo, IgA sérica,
exame de urina tipo I e velocidade de hemossedimentacao.

Os exames em 11/05/15 apontaram a dosagem
sérica de IgA elevada com 276,0 mg/dl (vr: 20,0 a 100 mg/
dl), assim como a velocidade de hemossedimentacao de
21 mm (vr mulheres: até¢ 20 mm). O exame de urina tipo
I evidenciou a presenca de corpos cetonicos, cristais de

Figura 6. Purpura palpavel em regido glitea e lombar

Figura 7: Lesdo purpurea em mao direita

fosfato amorfos, filamentos de muco, tragos de hemoglobina
e quantidade de hemacias pouco elevadas: 10.500/mL (vr:
até¢ 10.000/mL). Ja o hemograma apresentou como unica
alteragdo leucocitose com leucécitos totais de 12.800 por
mm? (vr: 4.000 a 12.000 por mm?). Confirmando, em
associag@o ao quadro clinico, a suspeita diagnostica.

No dia seguinte, dia 12/05/15, iniciou-se tratamento
com prednisolona 2mg/kg/dia, seguida de redugio da dose
para 1,5mg/kg/dia, 1 mg/kg/dia e 0,5mg/kg/dia a cada
trés dias em regime domiciliar. No retorno, com duas
semanas de evolucdo apresentava melhora clinica da dor
e das lesdes. Notadamente nao surgiram novas lesoes e as
antigas involuiram (Figura 8); Exames laboratoriais com
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normalizacdo dos sedimentos urinarios. Durante alguns
meses foi mantido monitoramento clinico e laboratorial
para deteccdo de complicagdes, em especial a presenca de
nefrite. Paciente evoluiu sem complicagdes.

Figura 8. Involucdo das lesdes maculopapulares em membro

inferior direito
DISCUSSAO

A Vasculite por IgA ¢ uma vasculite leucocitoclastica,
ndo trombocitopénica, de pequenos vasos, caracterizada pela
deposicao de IgA, que provoca aumento da permeabilidade
vascular e extravasamento sanguineo para os tecidos
adjacentes’.

Ocorre mais frequentemente na infancia, com
maior incidéncia entre criangas de 2 a 6 anos, com picos
sazonais (outono e primavera)**. O sexo masculino ¢é
mais acometido, assim como a raga caucasiana*. Um
aumento na incidéncia em irmdos e familiares aponta
para a possibilidade de uma predisposi¢do genética, com
possivel papel no aumento de suscetibilidade para uma ou
mais manifestagdes como a nefrite®.

Os mecanismos exatos de desencadeamento da
VIgA ainda sdo desconhecidos. Entretanto, destaca-se
o adenovirus, os virus da hepatite A e¢ B, da rubéola,
da varicela, o parvovirus B19, o virus Epstein-Barr, o
estreptococo beta-hemolitico do grupo A, o Mycoplasma
pneumoniae, as enterobactérias e o Toxocara canis como
principais virus e bactérias desencadeantes*®. A maioria
dos casos (40 a 50%) de VIgA ¢ precedida de infecgdes
respiratorias das vias aéreas superiores*’.

Além desses, ja foram descritos na literatura como
os corantes, conservantes, picadas de inseto e alguns

medicamentos, como todos os tipos de vacinas, principais
antibidticos e agentes imunomoduladores, principalmente
bloqueadores de TNF-a’. Postula-se que o processo
inflamatério decorra de uma deposi¢ao de imunocomplexos
nas paredes dos vasos sanguineos, com ativacao do sistema
complemento?.

Clinicamente, a Vasculite por IgA, manifesta-se por
lesdes cutaneas (petéquias, purpuras palpaveis), edemas
subcutineos, artrite ¢ dor abdominal*®. O quadro clinico
¢ geralmente agudo, com aparecimento de lesdes sdo
maculopapulares, urticariformes e petequiais, evoluindo
para purpuras maiores, que ndo desaparecem a digito-
pressdo’*¢. A lesdo purpurica, habitualmente € palpavel,
com distribui¢do preferencialmente em membros inferiores
e nadegas, mas outras areas podem ser acometidas como
bragos, face e tronco'*¢. Podem confluir, formando grandes
equimoses, e evoluir com vesiculas, bolhas hemorragicas e
ulceragoes'“. Ao regredir, a purpura fica acastanhada e vai
desaparecendo progressivamente, usualmente nao evolui
com cicatriz.! Edema subcutdneo ¢ comum!”. As lesdes
aparecem em surtos, com duragao de 3 a 10 dias em criangas
menores e localiza-se, preferencialmente, em maos e pés'.
Os sintomas geralmente duram de 2 a 6 semanas'.

O comprometimento renal ocorre em
aproximadamente 1/3 das criangas, mas em apenas em
uma pequena porcentagem ¢ uma complicagdo com risco
de morte!*¢. Os sintomas variam desde quadros leves, como
hematuaria microscopica e proteinuria discreta, a quadros
de hipertensao e faléncia renal*®.

O comprometimento do SNC ocorre ocasionalmente,
com manifestacdes variam de cefaléia e alteragcao de
comportamento até crises convulsivas, neuropatias
periféricas, hemorragia intracerebral ¢ encefalopatia®’.

O caso descrito no artigo segue as mesmas
caracteristicas classicas da literatura: faixa etaria,
acometimento durante o outono, sintomas caracteristicos
das lesOes e os sintomas associados, como dor abdominal
significativa, hematémese a qualquer tentativa de ingestao
oral; urina em menor volume e mais escura assim como
fezes escurecidas. Foi confirmado alteragao dos sedimentos
urindrios e a elevagdo da IgA sérica. O diagndstico foi
baseado na evolugdo e na clinica ja que ndo ha alteragdes
laboratoriais especificas dessa doenga. A contagem de
plaquetas foi normal, assim como a série vermelha e a
branca apresentava discreta leucocitose no hemograma.
Esses resultados afastam o diagnostico diferencial de
lesdes secundarias a vasculites por doengas bacterianas
mais graves como a menigococcemia'. A urina tipo I pode
evidenciar hematuria e cilindraria, assim como fung¢ao
renal alterada?, que néo foi evidenciado no caso descrito.

A bidpsia de pele somente ¢ indicada em casos de
evolugdo atipica e evidencia vasculite leucocitoclastica
com depositos de IgA e C3 na imunofluorescéncia. Existem
evidéncias de que a deposicao de [gA ndo ¢ patognomonica
da VIgA®, podendo ser encontrada em outras vasculites



como as crioglobulinemias e na hipersensibilidade
secundaria a farmacos. Por outro lado, a literatura descreve
casos de VIgA sem deposicao de IgA, possivelmente por
falso negativo, o que reforga a necessidade de coleta ser
feita em lesdo recente (nas ultimas 24h) para aumentar a
possibilidade de detectar a presenga de IgA®.
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O diagnostico atualmente baseia-se na presenca
obrigatoria de purpura palpavel e mais 1 de outros 4 critérios
propostos pela European League Against Rheumatism
(EULAR), Paediatric Rheumatology European Society
(PRES) e Paediatric Rheumatology International Trials
Organisation (PRINTO) (Tabela 1)3.

Tabela 1. Critérios de Diagnostico da VIgA segundo EULAR/PRINTO/PRES

Critérios Glossario

Pérpura (obrigatorio) e pelo Purpura (habitualmente palpavel) ou petéquias, com predominio nos membros sem trombocitopenia

menos um dos seguintes:

Se purpura com distribui¢ao atipica é necessaria demonstracao histologica de depositos de IgA

1- Dor abdominal

Dor difusa tipo cdlica de inicio subito. Pode ocorrer invaginagdo ou hemorragia

2- Histopatologia TgA

Vasculite leucocitoclastica com depositos de IgA ou glomerulonefrite proliferativa com depdsitos de

3- Artrite ou artralgia . o )
Artralgia de inicio stbito (dor)

Artrite de inicio sibito (edema, dor, limitagao funcional)

4- Envolvimento renal

ou > 2+ em tiras de teste

Proteinuria > 0,3g/24h ou racio urinario albumina/creatinina > 30 mmol/mg em amostra urinaria.

Hematuria ou > 5 eritrocitos/campo alta resolugdo ou cilindros eritrocitarios no sedimento urinario

Fonte: Tabela adaptada de Ozen S, 2010.*

A literatura demonstra que, quando ha envolvimento
renal, pode ser necessario seguimento até 5 anos,
considerando que até um tergo dos casos pode apresentar
recorréncia até dois anos da doeng¢a'’. O caso descrito,
foi monitorado com avalia¢des anuais das func¢des renais
e ndo foram identificadas quaisquer complicagdes.
Podem ocorrer também complicagdes relacionadas ao
comprometimento escrotal: orquite, epididimite ou tor¢ao
testicular correspondem também a quadros de urgéncia na
VIgA e acontecem na minoria dos casos'*>.

O tratamento da VIgA deve ser tnico de acordo com
o quadro clinico de cada paciente e deve ser dirigido para
identificag@o e remogao dos possiveis agentes envolvidos:
infecgdes, alimentos, drogas, vacinas, etc.” As purpuras
habitualmente melhoram sem necessidade de tratamento,
ndo respondem aos anti-inflamatérios ndo hormonais e
antialérgicos'*®. Geralmente, os analgésicos (paracetamol)
sdo indicados para artralgia; anti-inflamatdrios ndo
hormonais (como o naproxeno) para controle das
artrites; corticosteroides (prednisona, prednisolona e/ou
pulsoterapia com metilprednisolona) para dor abdominal
importante, nefrites graves, inflamagao dos testiculos
(orquite), assim como em outras alteracdes graves e raras
(envolvimento neuroldgico e hemorragia dos pulmdes)’. A
ranitidina ¢ usada geralmente em todos os casos com dor
abdominal, podendo ser associada aos corticosterdides’.

Os imunossupressores (tais como: ciclofosfamida,

ciclosporina A, azatioprina, entre outros), gamaglobulina
endovenosa ou plasmaferese sdo usados raramente
¢ geralmente nos pacientes com nefrites ou outras
manifestagdes graves ¢ que ndo melhoraram aos
corticosteroides**”.

CONSIDERACOES FINAIS

Uma constante atualizagdo na literatura de patologias
como a VIgA, purpura de Henoch-Schonlein, associado a
casos ilustrativos como esse com foco no diagndstico sdao
de extrema importancia na comunidade cientifica.

E necessario ressaltar que o diagnostico da PHS
¢ eminentemente clinico, feito a partir da associagdo dos
sinais e sintomas com a faixa etdria do paciente, ¢ que
devido ao inicio subito dos sintomas e apresentacao clinica
de uma crianga agudamente enferma, o médico assistente
podera apresentar dificuldade em analisar os possiveis
diagnosticos diferenciais.

O caso descrito ilustra a importancia do conhecimento
dos critérios clinicos para o diagnostico adequado dessa
entidade. O manejo equivocado da doencga, além de
possiveis eventos adversos pelo tratamento inadequado
a doenga, prolonga o quadro clinico e potencializa o
aparecimento de possiveis complica¢des com risco a
impacto negativo na qualidade de vida da crianca.

Participacao dos autores: Sallum ABM - autor principal responsavel pela busca das informagdes do caso, produgao do texto do presente
artigo, formatagdes, publicagdo e corre¢des; Narciso EG - coautor responsavel pela producdo do texto, formatacgao, corre¢des e revisao
ortografica; Moura MRS - orientadora que contribuiu com as corregdes e recomendagdes do artigo; Sallum MA - coorientador responsavel
por fornecer e detalhar as informagdes do caso e revisar a se¢@o relato de caso.
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