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QUAL O SEU DIAGNOSTICO?

Purpura palpavel em menina com 8 anos de idade
Palpable Purpura in girl 8 years old
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Paciente feminina, branca, 8 anos de idade, apre-
sentava lesdes cutaneas em membros inferiores e na-
degas hé cerca de 4 dias (Figuras 1 e 2). Uma semana
antes completou tratamento com antibidtico para uma
infeccdo das vias aéreas superiores. Algumas lesdes
cutaneas eram purpuricas e outras petequeais, todas
palpaveis, ndo desapareciam a digito-pressdo e ndo eram
associadas a dor ou prurido local. Apresentava também
equimose em membro inferior direito.

Com a evolugdo do quadro apresentou dor abdomi-
nal em célicas, nduseas, artralgia tibio-tarsica esquerda e
mantinha as lesdes cutaneas. Nos exames laboratoriais
apresentava anemia, auséncia de altera¢des no leuco-
grama, plaquetas normais, anti-estreptolisina O normal,
complemento discretamente elevado, imunoglobulina A
(IgA) normal, hematuria microscdpica, proteindria de 24
horas de 0,547 mg/dL e creatinina normal.

Figura 2. Lesdes em membros inferiores.

Qual é a melhor hipotese diagnodstica?

a) Poliangeite Microscopica

b) Lupus Eritematoso Sistémico Juvenil
¢) Vasculite Crioglobulinémica

d) Purpura de Henoch-Schonlein

e) Sindrome de Churg-Strauss

A Purpura de Henoch-Schonlein (PHS), também cha-
mada de vasculite IgA, é a vasculite sistémica mais comum
na infancia e ocorre geralmente entre 3 e 15 anos de idade,
sendo 90% de todos os casos na faixa etaria pediatrica. A PHS
€ mais prevalente no sexo masculino com taxas de 1,2:1 a
Figura 1. Lesdes em nadegas. 1,8:1. Estudos demonstram incidéncia anual de 10-20 por
100.000 criancas abaixo dos 17 anos de idade.*
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A PHS é uma vasculite leucocitoclastica associada a
depdsitos de IgA. Quanto a patogénese, fatores genéti-
cos, ambientais e imunoldgicos parecem estar envolvidos,
mas a causa subjacente permanece desconhecida. Cerca
de 50% dos casos sdo precedidos por uma infec¢do das
vias aéreas superiores, principalmente as causadas por
Streptococcus sp. Outros agentes infecciosos, picadas de
insetos e vacinas sdo implicados como possiveis agentes
desencadeantes.??

O quadro clinico classico inclui purpura palpavel na
auséncia de trombocitopenia e coagulopatia, artralgia/
atrite, dor abdominal e lesdo renal. Estas manifestacdes
clinicas podem se desenvolver ao longo de dias ou sema-
nas e podem variar na ordem de apresentacao.>*

O diagnodstico geralmente é baseado nas mani-
festagdes clinicas, principalmente quando o quadro é
cldssico, como o caso em questdo, com purpura palpavel
em extremidades e nadegas. Nos pacientes com apre-
sentacdes incompletas ou incomuns a bidpsia de um
6rgao afetado, como pele ou rim, confirma o diagndsico.
Nenhum exame laboratorial é diagnostico. Os niveis
séricos de IgA se elevam em 50-70% dos casos. Outros
exames de rotina sdo inespecificos podendo haver
anemia refletindo algum grau de sangramento oculto
gastrointestinal, porém ndo ha plaquetopenia. O exame
qualitativo de urina (EQU) pode revelar hematuria e/
ou proteindria, devendo ser solicitado para todos os
pacientes. A creatinina sérica deve ser solicitada em
todos os adultos (maior chance de lesdo renal) e em
criangas que apresentarem alteragdes no EQU.?

Os critérios diagndésticos de acordo com o consenso
de 2005 da European League Against Rheumatism (EU-
LAR), Paediatric Rheumatology European Society (PRES)
e Paediatric Rheumatology International Trials Organisa-
tion (PRINTO) estabelecem como critério obrigatério a
presenca de purpura e/ou petéquias palpaveis, predo-
minantemente em membros inferiores, na auséncia de
coagulopatia ou trombocitopenia. O paciente também
deve apresentar um ou mais dos seguintes: dor abdo-
minal, artrite ou artralgia, envolvimento renal e vasculite
leucocitoclastica ou glomerulonefrite proliferativa com
depdsitos de IgA.2

O diagnostico diferencial deve incluir outras cau-
sas de purpura (septicemia, pUrpura trombocitopénica
idiopatica, sindrome hemolitico-urémica e coagulopatias
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como a hemofilia), outras vasculites (poliangiite micros-
copica, sindrome de Churg-Strauss, granulomatose de
Wegener, crioglobulinemia mista e poliarterite nodosa),
outras causas de artrite/artralgia (doengas autoimunes
como lUpus eritematoso sistémico juvenil e artrite idio-
patica juvenil, e atrite séptica), neoplasias (leucemia)
e nefropatias (nefropatia por IgA — Doenca de Berger,
a qual geralmente apresenta envolvimento renal mais
grave, enquanto a PHS esté associada com mais manifes-
tacOes extra-renais).>®

O tratamento requer principalmente medidas de
suporte, incluindo hidratacdo adequada, repouso e anal-
gesia. Outros tratamentos especificos vdo depender do
surgimento de complica¢cdes como anemia mais severa,
intussuscepcao, hipertensdo arterial sistémica, sindrome
nefrética, insuficiéncia renal, artrite severa ou alteracdes
de sensério.*®

O prognostico a curto e longo prazo geralmente
é excelente. Dois tercos das criangas ndo apresentam
novos episodios, o restante tem pelo menos uma recor-
réncia normalmente quatro meses apos a apresentagao
inicial, de menor intensidade e/ou duracdo. Menos de 1%
desenvolve complicagdes a longo prazo, quando desen-
volve geralmente é doenca renal.*
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