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RESUMO

A Vasculite por IgA, ou Parpura de Henoch Schonlein (PHS), ¢ uma vasculite leucocitoclasica, sendo
caracterizada pela deposicdo da imunoglobulina IgA1 que acarretard na necrose dos vasos. Logo,
havera o acometimento de diversos sistemas, entre eles: a pele, as articulagdes, o trato gastrointestinal
e os rins. O caso relatado elucida um pré escolar, que iniciou com um quadro otalgia seguido por
petéquias em membros inferiores e quadril e posteriormente dor abdominal. Desse modo, a terapéutica
foi iniciada apenas com um antibioético associado a um inibidor de bomba de prétons, porém devido a
piora do quadro clinico foi prescrito pulsoterapia com metilprednisona, o que obteve sucesso, levando
a melhora da clinica anteriormente apresentada.

Palavras-chave: Purpura de Henoch Schonlein. Vasculite. Petéquias. Infancia.

ABSTRACT

Henoch-Schonlein purpura is a leukocytoclastic vasculitis characterized by the deposition of IgAl
immunoglobulin, leading to vascular necrosis. Consequently, multiple organ systems may be affected,
including the skin, joints, gastrointestinal tract, and kidneys. This case report describes a 4.6-year-old
preschooler who initially presented with otalgia, followed by petechiae on the lower limbs and hips,
and subsequently developed abdominal pain. Initial treatment consisted of an antibiotic combined with
a proton pump inhibitor. However, due to clinical worsening, pulse therapy with methylprednisolone
was initiated, resulting in a successful outcome and improvement of the previously reported symptoms.

Keywords: Henoch-Schonlein Purpura. Vasculitis. Petechiae. Childhood.

RESUMEN

La vasculitis por IgA, o parpura de Schonlein-Henoch (PHS), es una vasculitis leucocitoclastica
caracterizada por el deposito de inmunoglobulina IgAl, que provoca necrosis vascular. Como
consecuencia, se ven afectados diversos sistemas, como la piel, las articulaciones, el tracto
gastrointestinal y los rifiones. Este caso clinico describe a un nifio en edad preescolar que presentd
otalgia seguida de petequias en las extremidades inferiores y la cadera, y posteriormente dolor
abdominal. El tratamiento inicial consisti6é en un antibidtico combinado con un inhibidor de la bomba
de protones, pero debido al empeoramiento de los sintomas, se prescribid terapia en pulsos con
metilprednisona, que resulté eficaz y mejoro el cuadro clinico presentado previamente.

Palabras clave: Parpura de Schonlein-Henoch. Vasculitis. Petequias. Infancia.

REVISTA ARACE, S3o José dos Pinhais, v.7, n.12, p-1-10, 2025 2

~



Revisto Py

ANC

l\l—\\

ISSN: 2358-2472

1 INTRODUCAO

A Vasculite associada a Imunoglobulina A (IgA), ¢ a vasculite mais comum na infancia.
Caracteriza-se como uma vasculite leucocitoclastica que afeta pequenos vasos sanguineos,
principalmente arteriolas, vénulas e capilares, resultando na deposi¢do de complexos imunes contendo
o subtipo IgA1. Esse processo inflamatério compromete a vascularizagdo de varios 6rgaos, sendo mais
frequente na pele, trato gastrointestinal, articulagdes e rins.'

Afeta principalmente a populagdo pediatrica, com um pico de incidéncia entre os 5 € 7 anos de
idade. Embora também possa manifestar-se em adultos, a sua incidéncia ¢ significativamente menor,
estimando-se entre 3 a 27 casos por 100.000 criangas anualmente, em comparagdo com 0,8 a 1,8 casos
por 100.000 adultos por ano.>

Algumas investigagdes indicam que a doenga ¢ mais prevalente no sexo masculino em relagdo
ao feminino, na proporgao de 1,5:1 e parece ocorrer com maior frequéncia na populagdo caucasiana.
A maioria dos casos ocorre durante os meses mais frios do outono, inverno e primavera, possivelmente
devido a associa¢do da patologia com infec¢des respiratorias.’

Em relacdo a sua fisiopatologia, estd associada a alteragcdes na imunoglobulina A1 (IgA1), o
subtipo mais comum da Imunoglobulina A (IgA), que se encontra em niveis elevados nesta doenga.
Através de mecanismos de mimetismo molecular, formam-se depdsitos imunes contendo IgA1 que se
aderem as paredes dos pequenos vasos, provocando a sua necrose. Esse processo resulta no
extravasamento de eritrdcitos, infiltracdo tecidual predominantemente neutrofilica e no depdsito de
fragmentos derivados da degeneracio de neutréfilos. E precisamente este ultimo fenémeno que, em
cortes histologicos, caracteriza a chamada "vasculite leucocitoclastica".*

As lesdes decorrem desse mecanismo, afetando sobretudo pequenos vasos, como arteriolas,
vénulas e capilares. Isso compromete areas dependentes de vascularizacdo terminal, incluindo as
microvilosidades intestinais, a jungdo dermo-epidérmica e a placa epifisaria. Curiosamente, as regides
avasculares do organismo — como a epiderme, a cartilagem e o epitélio intestinal — sdo as mais
impactadas, uma vez que dependem da difusdo de nutrientes a partir dos capilares. Esse fato explica a
sintomatologia tipica da PHS, que se manifesta sobretudo na pele, articulagdes e trato gastrointestinal.’

No que diz respeito a lesdo renal, também observada nesta patologia, 0 mecanismo ¢ distinto e
relaciona-se com a incapacidade do rim de filtrar os complexos imunes formados.® Ja a principal
manifestagdo da PHS, a purpura, ocorre devido ao extravasamento de sangue, sendo habitualmente
palpavel devido a inflamagao e edema associados.

Estima-se que entre 50% e 75% dos casos de PHS sejam precedidos por infec¢des respiratorias

altas, com destaque para as causadas por Streptococcus — particularmente o beta-hemolitico do grupo

~
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Além disso, alguns estudos sugerem uma possivel relagdo entre a PHS e a ingestdo de
determinados farmacos, especialmente antibidticos utilizados no tratamento de infec¢des. No entanto,
nesses casos, ndo foi possivel determinar se a doenca foi desencadeada pela medicagdo ou se o fator
precipitante foi a propria infec¢do concomitante.’

Em vista disso, o presente relato de caso descreve uma paciente do sexo feminino, crianga, com
lesdes de pele do tipo petéquias, de bordas elevadas, em MMII e no quadril que evoluiram, no dia
seguinte, com edema em joelhos e claudicacao, além de rubor e calor na orelha esquerda devido a Otite

Média Aguda prévia.

2 MATERIAL E METODOS

A pesquisa bibliografica foi realizada coletando dados de fontes secundérias de informagao,
desenvolvida em buscas nas bases de dados eletronicos Scientific Eletronic Library Online (SCIELO),
Sistema Online de Busca e Analise de Literatura Médica (MEDLINE/PUBMED) e Literatura Latino
Americana e do Caribe em Ciéncias da Saude (LILACS), além de artigos referenciados nessas
publicacdes. Como critério de pesquisa, buscou-se a selecdo de artigos cientificos publicados entre

2020 e 202, que tinham como tematica a PHS, sua fisiopatologia, sua clinica e seu tratamento.

3 RELATO DE CASO

Pré escolar, 4 anos e 7 meses, sexo feminino, proveniente do pronto-socorro ¢ encaminhado
para internacao neste nosocomio, sob queixa de dor de ouvido arrastada e manchas no corpo. Segundo
informacdes coletadas, ha 6 dias, devido a um quadro de febre e otalgia, foi diagnosticada com Otite
Média Aguda (OMA), tratamento iniciado com Amoxicilina + Clavulanato de Potassio oral. Apds 2
dias, apresentou lesdes de pele do tipo petéquias, de bordas elevadas, em membros inferiores (MMII)
e no quadril que evoluiram, no dia seguinte, com edema em joelhos e claudicacdo, além de rubor e
calor na orelha esquerda. A avo relatou que a crianga retornou da praia ha 10 dias, percebendo o inicio
do quadro logo ap6s o retorno. Ao exame fisico, se apresenta lucida, orientada, hidratada,
normocorada, acianética, anictérica, leve edema periorbital, petéquias e pirpuras em MMII, quadril e
abdome, além de edema no joelho direito. Abdome estava plano, flacido, doloroso a palpacgdo
superficial e profunda, peristalse presente, auséncia de massas palpaveis. Sistemas cardiovascular,
respiratdrio e na oroscopia, sem alteracdes. A genitalia da paciente era tipica para sua idade e sexo.

Exame neurologico preservado, sem sinais de irritagdo meningea, tonus e resposta motora presente e

simétrica, além de pupilas isocoricas e fotorreagentes. Diante do quadro exposto, foram realizados

~
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exames laboratoriais na admissao (tabela 1) e Ecocardiograma sem anormalidade, solicitou-se ainda
uma Ultrassonografia de Abdome Total e Tomografia Computadorizada de Mastoide, com objetivo de
investigar OMA associada a Mastoidite e Purpura de Henoch-Schonlein, como hipoteses diagnostica.
Assim, iniciou-se o tratamento com Cefepime (50 mglkg|dose) na admissdo, com Pantoprazol (1,5
mg|kg|dia) no D2 de internagao e Ibuprofeno (10 mg|kg|dose), o qual foi suspenso no mesmo dia. Além
disso, compressa morna no ouvido de 2/2 horas e hidratagdao venosa (10ml [kg|hora). Contudo, no D3
de internacdo, com piora das lesdes de pele, dor abdominal e edema no joelho direito, iniciou-se
pulsoterapia com Metilprednisolona (30mg|kg|dia). Ademais, exames laboratoriais realizados no D4

da internacdo cujo resultado encontra-se na tabela 2.

TABELA 1 - Resultado dos Exames Laboratoriais Realizados na Admissao
Hemoglobina (g/dL) 11,4 PCR (mg/dL) 1,8
Hematocrito (%) 36 VHS (mm/h) 60
Leucdcitos/L 11.500 LDH (UI/L) 644,7
Plaquetas/L 363.000 Tempo de Coagulagio 6'00"
Ureia (mg/dL) 23,3 Tempo de Sangramento 1'45"
Creatinina 0,7 Tempo de Protrombina 13,5"
Sédio (mg/dL) 140 Tempo de Tromb. Parc. Ativado 25,8"
Calcio (mg/dL) 1,17 EAS + URC Piocitos 2.400 | Hemaécias 960
Potassio (mg/dL) 52 EAS + URC Nitrito: g:g:;‘i;’ | URC:

Fonte: Autores.

TABELA 2 - Resultado dos Exames Laboratoriais Realizados no D4 de Internagao

Hemoglobina (g/dL) 12,2 PCR (mg/dL) 4,8
Hematocrito (%) 38 Albumina (g/dL) 5,0
Leucocitos/L 16.300 Proteinas Totais (g/dL) 9,1
Plaquetas/L 547.000 Tempo de Coagulagdo 6'00"
Ureia (mg/dL) 19,4 Tempo de Sangramento 1'45"
Creatinina 0,7 Tempo de Protrombina 13,5"
Sédio (mg/dL) 136 Tempo de Tromb. Parc. Ativado 246"
Célcio (mg/dL) 1,26 Retragdo do Coagulo Completa
Potassio (mg/dL) 4,7 Prova do Lago Negativa

Fonte: Autores.

4 DISCUSSAO
A Vasculite por Imunoglobulina A (IgA), ¢ a vasculite mais comum em idade pediatrica.

Acometendo os pequenos vasos, principalmente as arteriolas, vénulas e capilares.® E uma inflamacao
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sistémica dos vasos do tipo leucocitoclastica e ndo trombocitopénica, que pode acometer todas as
idades, porém ocorre majoritariamente em criangas, em especial as com idades entre 4 a 7 anos, em
uma razio entre sexo masculino e feminino de 1, 5:1.°

A etiologia da PHS ainda ndo ¢ totalmente conhecida, sendo relacionada a fatores genéticos,
imunoldgicos e a diversos estimulos como: farmacos, vacinas, antigénicos tumorais ¢ agentes
infecciosos. Desse ultimo grupo destacam-se infecgdes, especialmente as respiratorias, por
Parainfluenza, virus Epstein-Barr, Parvovirus humano B19 e Streptococcus. '%-!!

Logo, acredita-se que o organismo humano, quando expostos a esses fatores, desencadeia uma
reacdo autoimune mediada por um subtipo de imunoglobulina A, denominado IgA1, responsavel pela
formagao de depdsitos imunes que se fixam e se depositam-se a parede dos pequenos vasos e resultam
na sua necrose, levando ao extravasamento de eritrocitos e infiltrado tecidual neutrofilico.®

Dessa forma, conforme o autor supracitado, uma vez que o acometimento vascular ¢ sist€émico,
as manifestacdes da doenga serao diversas e marcadas, principalmente, por uma tétrade, composta por:

1. Parpura palpavel- essa ocorre em todos os pacientes sendo simétricas e acometendo
principalmente os MMII e as néadegas, sem que haja a presenga de coagulopatia ou
trombocitopenia. Assim posto, na paciente do presente estudo foram exatamente esses locais
acometidos pelas petéquias, as quais também eram palpaveis;

2. Artrite ou Artralgia- sinal o qual se apresentou na paciente do estudo através de edema no
joelho e por claudicacao;

3. Dor Abdominal- sintoma relatado de forma intensa pela paciente;

4. Manifestacdes Renais- Essas ndo estavam presentes neste relato, o que ¢ um motivo de bom

prognostico;

Além desses sinais e sintomas tipicos também pode ocorrer: sangramento gastrointestinal,
vOmitos, nduseas, ademais, embora nao tao comuns, podem haver complicacdes como: invaginagao
ileo-ileal, orquioepididimite, tor¢do testicular, hemorragia conjuntival, além de sintomas
neuropsiquiatricos, como cefaleia, convulsdes, coma e 6bito.!!

O diagnéstico da vasculite por IgA, ¢ essencialmente clinico com uma maior suspeita para os
casos em que os pacientes, além de possuirem purpura palpavel, também desenvolvem artralgias (75%
dos pacientes) e dor abdominal (50 a 65%)).!! Laboratorialmente, os achados sio aumento de IgA e
plaquetas normais ou aumentadas. Além da clinica, a bidpsia cutdnea pode ser necessaria para o
diagnostico, uma vez que ird avaliar o calibre do vaso e fazer uma anélise anatomopatologica, de forma

a excluir causas que simulam outras vasculite como vasculopatias ndo inflamatdrias e fendmenos

‘
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embolicos. Logo, a analise microscdpica deve ser feita em fase inicial do processo inflamatorio, onde
ird confirmar o diagnostico através da presenca de depositos de IgA associado a uma vasculite
leucocitocléstica. °

O prognostico da Vasculite por IgA € bom, sendo considerada uma doenga benigna em criangas,
devido ao fato de que cerca de 94% das criangas afetadas apresentam recuperagdo total e espontanea
dentro de dois anos. Porém esse ird depender da extensao e da progressdao do envolvimento renal, uma
vez que a nefrite € o principal determinante progndstico da IgAV, afetando entre 20% e 80% dos
pacientes, geralmente nos primeiros trés meses de doenga. '?

Desse modo, a mortalidade na fase aguda esta relacionada a injuria renal, a qual ocorre em 40-
50% das criangas acometidas, podendo variar desde uma hematiria microscopica a uma
glomerulonefrite rapidamente progressiva, e até mesmo ao 6bito. Ja a longo prazo a morbimortalidade
se associa, principalmente, as complicagdes mais tardias da doenca, de forma que a IgAV contribua
com 1-2% de todas as doengas renais cronicas (DRC) estagio 5.2

O tratamento da PHS geralmente ¢ sintomatico com foco no alivio dos sintomas e na prevencao
de complicacdes. Logo, se faz de grande importancia uma hidratacdo adequada, podendo associar a
analgésicos como o ibuprofeno, para o manejo da dor abdominal e da artralgia. Devendo associar
corticoterapia em casos complicados que envolvem o sistema renal, nervoso e o trato gastrointestinal.
Vale ressaltar que apesar dos imunossupressores serem ineficazes na resolu¢do das manifestacoes
cutineas, sdo fundamentais na diminuicio das queixas abdominais e articulares.’

Ainda sobre a terapéutica, nos casos em que ha lesdes cutdneas recorrentes ou de evolugdo
prolongada, o paciente podera se beneficiar com a utilizagdo de cocichina em doses de 0,5 a 1mg/dia,
ou de dapsona, principalmente no casos de acometimento cutdneo importante.’

No caso relatado, iniciou-se a terapéutica apenas com analgésicos e hidratagdo venosa, porém
devido a intensificacdo da dor abdominal foi administrado pulsoterapia com metilprednisolona, que

obteve resultados positivos, com a melhora do quadro clinico.

5 CONCLUSAO

Esse relato de caso evidencia a importancia de compreender a complexidade das manifestagdes
clinicas da PHS, como uma doenga sistémica, que apesar de geralmente estar relacionada a um bom
prognostico, pode evoluir com complicagdes graves, as quais quando ndo diagnosticadas precocemente
e tratadas adequadamente podem gerar sequelas irreversiveis incluindo insuficiéncia renal cronica,
sepse e até a morte. Logo, ¢ importante ressaltar a importancia da corticoterapia em casos complicados,

principalmente relacionados ao trato gastrointestinal, como foi a indicag@o da paciente, e ao Sistema

~
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Renal. Sendo o envolvimento deste ultimo sistema o principal fator de mau prognostico e da
necessidade de acompanhamento da crianca a longo prazo, incluindo as assintomaticas, que podem ter

um acometimento renal mais tardio.
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