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RESUMO

Introducgao: a purpura de Henoch-Schéonlein, vasculite mais comum na infancia, é me-
diada por depdsitos de imunocomplexos de imunoglobulina A, podendo ser precedida por
infecgdes respiratdrias superiores. Objetivo: relatar caso com distribuicdo cutanea atipica
pelo acometimento da face e membros superiores e auséncia de lesdes nas nadegas que,
junto aos membros inferiores, é o local em que as lesdes purpuricas sdo mais comumente
observadas. Descrigcao do caso: M. D. X,, 2 anos e 2 meses, masculino, histéria pré-
via recente de infeccdo do trato respiratdrio superior. Paciente apresenta dor abdominal,
edema e lesdes purpdricas bilaterais nos membros inferiores e superiores, além de pre-
senca de papulas eritematosas na face. Auséncia de lesdes cutaneas nas nadegas e tronco.
Laboratorialmente, presenca de leucocitose e trombocitose. O exame histopatoldgico re-
velou infiltrado perivascular superficial e profundo com presenca de eosindfilos, neutrd-
filos e leucocitoclasia com incipiente dano a parede vascular. A imunofluorescéncia direta
identificou depdsitos de imunoglobulina A nas paredes dos vasos superficiais. Foi interna-
do, sendo necessario apenas tratamento sintomdtico. Apresentou evolucdo satisfatdria do
quadro, recebendo alta hospitalar para acompanhamento ambulatorial. Discussao: na
purpura de Henoch-Schénlein a manifestagdo clinica mais frequente € a plrpura palpdvel
atrombocitopénica, que se localiza tipicamente nas nadegas e membros inferiores. E uma
doenca multissistémica, podendo afetar, além da pele, outros érgaos, como intestino, arti-
culagdes e principalmente rins. O curso, em geral, é benigno, autolimitado e monociclico,
necessitando apenas de tratamento de suporte clinico.
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Vasculite na infancia ¢ Childhood vasculitis

ABSTRACT

Introduction: Schonlein-Henoch purpura is the most common vasculitis in children,
mediated by immunoglobulin A immune complex storages, which may be preceded by
upper respiratory infections. Objective: to report a case of an atypical cutaneous ma-
nifestation, with lesions on the face and upper limbs and absence of lesions on the but-
tocks, where they are commonly observed. Case description: MDX, 2 years and 2
months old, male, recent previous history of upper respiratory tract infection. The patient
presents abdominal pain, swelling and bilateral palpable purpura located on the lower and
upper limbs, as well as erythematous papules on the face. Absence of cutaneous lesions
on the buttocks and trunk. Laboratory exams show leukocytosis and thrombocytosis.
Histopathologic exam revealed superficial and deep perivascular infiltration with eosino-
phils, neutrophils and leukocytoclastic vasculitis. Direct immunofluorescence study detec-
ted immunoglobulin A deposition within the walls of small vessels. He was admitted to the
hospital, receiving only symptomatic treatment. The patient’s condition improved and he
was discharged and scheduled for outpatient follow-up. Discussion: the most frequent
symptom of Schonlein-Henoch purpura is non-thrombocytopenic palpable purpura that
tends to appear in areas such as buttocks and lower limbs. It is a multisystem disease, whit-
ch affects, besides the skin, mainly intestines, joints and kidneys. This disorder often pre-
sents a benign, self-limited and monocyclic course, requiring only symptomatic treatment.

Keywords: Purpura, Schoenlein-Henoch; Vasculitis; Child; Respiratory tract infections.

INTRODUCAO

A purpura de Henoch-Schonlein
(PSH), ou purpura anafilactoide, é a
vasculite sistémica mais comum na in-
fancia. Apresenta ligeira predominan-
cia no sexo masculino, curso benigno,
monociclico e autolimitado. Em 20%
dos casos, podem ser observadas recor-
réncias e/ou cronicidade.'

E uma vasculite mediada por depésito
de imunocomplexos, contendo imuno-
globulina A na parede de pequenos va-
sos. Usualmente, é precedida por uma
infeccdo do trato respiratdrio superior,
sendo sugerida essa condicao como um
fator desencadeante do quadro.?

A PHS ¢é caracterizada pela identifi-
cacao de lesdo cutanea purpurica pal-
pavel, principalmente nas nadegas e
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membros inferiores, podendo ser acom-
panhada de artralgia ou artrite, dor ab-
dominal, sangramento intestinal e ne-
frite.> Raramente, a doenca pode afe-
tar outros 6rgaos, como testiculos, pul-
maoes e cérebro.*

Relata-se a seguir um caso de pacien-
te pré-escolar de 2 anos e 2 meses apre-
sentando papulas eritematosas na face
e papulas purptricas nos antebracos e
membros inferiores, poupando a regiao
glitea e tronco.

DESCRICAO DO CASO

Paciente de 2 anos e 2 meses, mas-
culino, com queixa de surgimento de
lesGes cutaneas associadas a inapetén-
cia, vomitos e precedidas por infec-
¢do do trato respiratério superior. Na
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internacao, apresentava irritabilidade,
dor abdominal difusa, edema nas extre-
midades, dor a mobilizacdo dos mem-
bros, lesdes purptricas nos membros
inferiores e superiores e papulas erite-
matosas na face (Figura 1). Auséncia de
alteracOes cutaneas nas nadegas e tron-
co. Hemograma, ureia, creatinina e ele-
mentos anormais e sedimento (EAS)
sem alteracOes. Exame histopatologico
de lesao da face interna da coxa exibiu
vasculite leucocitocléstica e eosinofilia
compativel com purpura de Henoch-
Schonlein. Na imunofluorescéncia di-
reta, presenca de depdsito de IgA nas
paredes dos vasos superficiais, assim
como de IgM e fibrinogénio (Figura
2). Foram iniciados hidratacao veno-
sa, ranitidina, dipirona e albendazol.
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Figura | — Paciente com lesGes purpuricas nos membros inferiores
e superiores e papulas eritematosas na face

Fonte: Imagem produzida pelas autoras (2016).

Figura 2 — A) Exame histopatolégico com presenca de infiltrado perivascular superficial
e profundo, presenca de neutrofilos e participacdao de eosinoéfilos associada a discreta
leucocitoclasia, além de incipiente dano a parede vascular; e B) imunofluorescéncia
direta revelando depésito de IgA nas paredes dos vasos superficiais

Fonte: Imagem produzida pelas autoras (2016).

Evoluiu com melhora do quadro, rece-
bendo alta hospitalar para acompanha-
mento ambulatorial.

DISCUSSAO

A PHS ¢ a vasculite mais comum na
infadncia. Consiste na inflamacao dos
pequenos vasos, acometendo pele, in-
testino, articulagdes e principalmente
rins.! Predomina nas criangas na faixa
etaria escolar (entre 4 e 7 anos), mas
pode ocorrer de 1 a 19 anos de idade.®

A causa ainda é desconhecida, no en-
tanto existem diversos fatores desen-
cadeantes, como: infeccoes das vias
aéreas superiores (precedem cerca
de 50% dos casos), vacinas, medica-
mentos, alimentos, picadas de insetos

e exposicao ao frio. O diagnostico é

frequentemente clinico.®

Segundo o Colégio Americano de
Reumatologia, o diagndstico de PHS
caracteriza-se pela presenga de purpura
palpavel (manchas elevadas na pele que
nao desaparecem com a digitopressao) e
auséncia de plaquetopenia, associada a
dois ou mais dos seguintes critérios: dor
abdominal; idade de inicio (antes dos 20
anos); e alteracoes histopatologicas pela
presenca de granuldcitos nas paredes de
arteriolas ou vénulas.”

Para a Sociedade Europeia de
Reumatologia Pediatrica, além da pur-
pura palpavel atrombocitopénica, é ne-
cessario, no minimo, um dos seguintes
achados: dor abdominal difusa; artrites
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ou artralgia; acometimento renal (hema-
tliria ou proteintria); ou exame histopa-
tologico com depdsito predominante de
imunoglobulina A na parede de peque-
nos vasos. De acordo com essa escola, as
manifestacoes articulares e renais assu-
mem importancia diagnostica.®

O achado clinico mais frequente é a
lesdo cutanea de parpura palpavel na
auséncia de plaquetopenia (encontrada
em 100% dos pacientes) com localiza-
cao predominantemente nos membros
inferiores e nddegas, podendo ocorrer
menos frequentemente na face, no cou-
ro cabeludo, nos membros superiores e
raramente no tronco. As lesdes surgem
em surtos com intervalos de uma sema-
na ou mais e atividade com duracao en-
tre 3 e 12 semanas.’

O edema subcutdneo é observado
predominantemente nas maos e pés,
em até 30% dos pacientes. Artralgia e/
ou artrite em 60 a 84% dos casos, prin-
cipalmente nas articulacoes dos joelhos
e tornozelos, o que dificulta ou impos-
sibilita a deambulacao.?

O acometimento gastrointestinal
(estdbmago e intestino) ocorre em tor-
no de 50 a 85% dos casos, tendo sido
a apresentacao inicial em até 19% dos
pacientes. Os sintomas podem ser: dor
abdominal, nduseas, vomitos, sangra-
mento intestinal (enterorragia ou me-
lena) e, raramente, perfuracao intes-
tinal. A dor abdominal varia de c6li-
cas leves a dor intensa simulando ab-
dome agudo.'® Além disso, geralmente
¢é intermitente!' — podendo ser difu-
sa ou periumbilical — e piora apds as
refeicdes.!?

A nefrite ocorre em 10 a 50% dos pa-
cientes, em geral nos trés primeiros me-
ses da doenga. Doenga renal grave € ob-
servada em 1 a 4,5% de todas as crian-
cas e adolescentes com PHS, e em 7,5%
sdo permanentes. As alteragoes renais
mais frequentes sao leves e, via de re-
gra, evidenciadas nos exames de urina
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tais como hematuria, proteinuria e po-
dem persistir por até trés meses.°

As complicacdes mais comuns de PHS
sdo: angina mesentérica, perfuracdo in-
testinal, obstrucao duodenal, hemor-
ragia gastrointestinal, intussuscepcao,
glomerulonefrite, cistite hemorragica,
sindrome nefrotica, faléncia renal e
obstrucao ureteral.’

As afeccOes que cursam com lesoes
cutaneas petequiais e purpuricas sao
importantes diagnosticos diferenciais.
Dentre elas, podemos citar febre ma-
culosa, endocardite bacteriana e me-
ningococcemia. A presenca de parpura
sem sintomas sistémicos pode ser con-
fundida com abuso infantil.?

O rash tipico associado a presenca
de trombocitopenia sugere puarpura
trombocitopénica idiopdtica ou
trombotica, sepse, leucemia e sindrome
hemolitico-urémica. As vasculites que
apresentam lesdes purpuricas tam-
bém devem ser consideradas, como
poliarterite nodosa, granulomatose de
Wegener, crioglobulinemia. A bidpsia
cutanea é, muitas vezes, fundamental
nessa diferenciagao.!?

As causas mais importantes de ab-
dome agudo, como apendicite e pan-
creatite aguda, devem ser aventadas
devido a presenca significativa de dor
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O caso relatado apresentou um curso
benigno, necessitando apenas de trata-
mento sintomatico. Até o momento da
alta, ndo foi evidenciado acometimento
renal. O paciente foi encaminhado para
acompanhamento ambulatorial visan-
do monitoramento de possiveis recidi-
vas ou complicagoes, que nao foram
diagnosticadas em consulta posterior,
na qual constatou-se auséncia de lesdes
cutaneas e exames laboratoriais de EAS
e funcao renal sem alteracoes.

No Hospital Universitdrio Antonio
Pedro, de 2012 até 2016, foram reali-
zados 6.704 exames histopatoldgicos
de pele. Desse total, foram achadas 45
vasculites leucocitoclasticas, das quais
apenas uma foi concluida, complemen-
tarmente a clinica, como purpura de
Henoch-Schonlein.
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