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purpura de He-

noch-Schénlein

(PHS) ¢é uma vas-
culite de pequenos vasos
cujas principais manifesta-
¢Oes estiao relacionadas ao
comprometimento
neo, gastrointestinal, arti-
cular e renal. Sua etiologia
permanece desconhecida,
mas acredita-se que pro-
cessos infecciosos (desta-
cando-se o estreptococo
beta-hemolitico), vacinas,
medicacdes e alimentos
possam ter um papel na fi-
siopatogenia.

A PHS ¢ a vasculite mais
comum na infancia, com pi-
cos sazonais (outono e pri-
mavera). O estudo histopa-
tolégico revela a presenca
de vasculite leucocitoclasti-
€a N0S pequenos vasos com
deposicio de complexos
imunes constituidos predo-
minantemente por IgA.

cuta-

Manifestacoes

clinicas

- Cutineas:
A manifestagio princi-
pal é a purpura palpa-
vel, geralmente indolor

e ndo pruriginosa, lo-
calizada predominante-
mente em membros in-
feriores e nadegas. Em
criancas pequenas, ¢ fre-
quente o aparecimento
de edema subcutineo
(couro cabeludo, face,
dorso das mios e pés).
As vasculites cutaneas
de maior gravidade sdao
as lesdes bolhosas, mas
sao mais raras.

—> Articulares:
Artralgia ou artrite, ge-
ralmente aguda, princi-
palmente em tornozelos
e joelhos.

- Gastrointestinais:
Vasculite entérica levan-
do a isquemia, edema e
hemorragia pode ocor-
rer em dois tercos dos
casos de PHS e a princi-
pal manifestacdo ¢é a dor
abdominal de intensida-
de variavel. O quadro
de abdome agudo pode
ocofrrer concomitante-
mente ou precedendo o
rash cutaneo e estar as-
sociado a vomitos, ileo
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paralitico transitorio, is-
quemia e necrose. A in-
tussuscepcao deve ser
suspeitada na presen-
¢a de abdome agudo e
sangramento intestinal
e pode ocorrer em cet-
ca de 2 a 5% dos casos,
sendo mais frequente a
ileo-ileal. Perfuracio in-
testinal,  sangramento
intestinal macico, pan-
creatite, colite pseu-
domembranosa, ente-
ropatia perdedora de
proteinas e formagio de
fistula sdo mais raros.

- Renais:
Ocorre em mais de um
terco das criancas com
PHS, mas em apenas
10% ¢é uma complica-
¢io grave. Pode ocorrer
em qualquer época da
doenca, mas geralmen-
te aparece apds as mani-
festacGes cutaneas. Seu
quadro clinico varia des-
de leves, como hematu-
ria microscopica e pro-
teindria  discretas, até
quadros de hematiria
macroscépica, hiperten-
sdo ¢ faléncia renal. As
anormalidades urinarias
podem ser transitorias,
principalmente nos pri-
meiros meses de doenca.
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- Escrotais:
Orquite, epididimite ou
torcdo testicular cor-
respondem também a
quadros de urgéncia na
parpura de Henoch-
-Schénlein.

—> Neurolégicas:

O  comprometimen-
to do sistema nervoso
central ocorre ocasio-
nalmente (0,9-6,9%) e
sua manifestacdo pode
ser desde quadro de
cefaleia e alteracio de
comportamento até cri-
ses convulsivas, neuro-
patias periféricas, he-
morragia intracraniana,
déficits  neuroldgicos
focais e encefalopatia,
estas ultimas mais rara-
mente.

Critérios
diagnodsticos

O diagnéstico da pur-
pura de Henoch-Schénlein
¢ essencialmente clinico e
baseia-se nos critérios pro-
postos pela EULAR/PReS
(2010) (Quadro 1).

Os exames subsidia-
rios tém indicacdo para
se determinar a extensdao
do comprometimento re-
nal e/ou gastrointestinal

(Quadro 2).
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Quadro 1. Critérios de classificacao de purpura
de Henoch-Schoénlein

Purpura palpéavel (critério obrigatorio) e pelo menos um dos seguintes (ver foto):

Dor abdominal difusa

N2

Artrite ou artralgia

N2

Envolvimento renal (hematuria e/ou proteinuria)

N2

Bidpsia com vasculite leucocitoclastica com depésito predominante de IgA
ou glomerulonefrite proliferativa com depésito predominante de IgA

EULAR/ PReS criteria for Henoch-Schénlein purpura (Ann Rheum Dis,2010)
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Quadro 2. Exames subsidiarios para determinar o
comprometimento renal e/ou gastrointestinal

Hemograma

Pode haver discreta anemia e plaquetas normais ou plaquetose, nunca
plaguetopenia.

Sedimento urinario

Ao diagnéstico pode encontrar-se normal ou j& apresentar discreta
hematuria e/ou proteinuria.

Funcao renal
Ureia e creatinina séricas

Ultrassonografia de abdome

Espessamento da parede intestinal, hematoma ou a intussuscepcéo.
Para o diagnoéstico, é melhor do que o enema pelo acometimento ser
ileo-ileal.

Ultrassonografia escrotal

Alargamento epididimal, edema subcutaneo ou hidrocele e mais
raramente torcéo testicular.

Endoscopia

Duodenite, desde eritema de mucosa a ulceracdo; tem sua importéncia
nos casos em que a manifestacdo abdominal ocorre antes das lesdes
cutdneas, uma vez que a duodenite € incomum na criancga.

Bidpsia cutanea

Nao esté indicada rotineiramente, sua indicacdo esta restrita a formas
atipicas de manifestacéo da doenga.

Bidpsia renal

Indicada nos casos de sindrome nefrética, perda progressiva da taxa
de filtracdo glomerular sugestiva de curso rapidamente progressivo,
sindrome nefritica com hematUria macroscépica, hipertenséo ou
insuficiéncia renal persistente.



recomendacoes

Departamento de Reumatologia

Referéncias bibliograficas

Cassidy JT, Petty RE. Leukocytoclastic
vasculitis In: Cassidy JT, Petty RE.
Textbook of Pediatric Rheumatology.
6th ed. Philadelphia: Elsevier Saunders
2010, pp 483-504.

Ozen AS, Pistorio M, Bakkaloglu A et
al, The EULAR/PRINTO/PRES criteria for
Henoch-Schonlein purpura, childhood
polyarteritis nodosa, childhood
Wegener granulomatosis and
childhood Takayasu arteritis: Ankara
2008. Part II. Final classification
criteria. Ann Rheum Dis 2010; 69
(6):798-806.

0zen S, Duzova A. Henoch-Schénlein
Purpura, Polyarteritis Nodosa,
Wegener's Granulomatosis, and Other
Vasculitidis. In: Cimaz R, Lehman T. ed.
Handbook of Systemic Autoimmune
Diseases. The Netherlands: Elsevier,
2008, pp 151-67.

Chang WL; Yang YH; Lin YT; Chiang
BL. Gastrointestinal manifestations in
Henoch-Schénlein purpura: a review
of 261 patients. Acta Paediatr 2004;
93(11):1427-31.

Kawasaki Y, Ono A, Ohara S,

Suzuki Y et al. Henoch-Schénlein
Purpura nephritis in childhood:
pathogenesis, prognostic factors and
treatment. Fukushima J. Med. Sci.,
2013,59(1):15-26.

Murgu A, Mihaila D, Cozma L and
Chiforeanu AM. Indications and
limitations of histopathological skin
investigation of Henoch-Schdnlein
purpura in children. Rom J Morphol
Embryol 201253 (3): 769-73.

Tratamento

A maioria dos pacientes
nio precisa de tratamento,
a nao ser o suporte clini-
co (hidratacdo e nutri¢do).
O jejum esta indicado nos
casos de vasculite intestinal
grave. Deve-se tentar afas-
tar os possiveis agentes de-
sencadeantes, como farma-
cos, infececSes e alimentos.

Os anti-inflamatérios
nio hormonais estdo indi-
cados nos casos de artrite,
sem que haja comprometi-
mento renal.

A ranitidina pode redu-
zir a dor e o sangramento
gastrointestinal.

Corticosteroides:  in-
dicados apenas nos casos
de comprometimento gas-
trointestinal e/ou escrotal
e nos casos de nefrite gra-
ve. A via de administracio
e a dose dependem do aco-
metimento e da gravidade
do quadro. Apo6s a melho-
ra do quadro, iniciar redu-
¢do progressiva da dose.

Prednisona/predniso-
lona 1-2 mg/kg/dia.

Pulsoterapia com me-
tilprednisolona (30mg/kg/
dose) por trés dias nos ca-
sos de wvasculite gastroin-
testinal grave.

Nz2o ha indicacio de
corticosteroide para  0s

quadros articulares e cuta-
neos, exceto nos casos de
vasculite grave, com lesoes
bolhosas e extensamente
necrosantes.

A intervengdo cirdrgi-
ca tem indica¢do nos casos
de abdome agudo, sugerin-
do intussuscepgio, em que
nao ha reducio com ene-
ma com bario. Inclui en-
terectomia, enterostomia
e lavagem peritonial. Ra-
ramente ha necessidade de
embolizacio devido a san-
gramento grave.

Seguimento
ambulatorial

Os pacientes com qua-
dro de PHS devem ser se-
guidos devido ao compro-
metimento renal que pode
aparecer tardiamente. Este
seguimento deve ser reali-
zado port, pelo menos, cin-
co anos apos o diagndstico
e deve constar de avalia-
¢do clinica, com controle
de pressio arterial, avalia-
¢dao do sedimento urinario
e fungio renal. Nos primei-
ros seis meses, esta avalia-
¢do deve ser mensal, de-
pois trimestral, semestral
e anual até completar cin-
co anos de seguimento, se
nio houver o comprometi-
mento renal.



