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Aspectos clinicos, laboratoriais e terapéuticos de 46 criancas
com purpura de Henoch-Schonlein

Clinical, laboratorial, and therapeutic aspects of 46 children with Henoch-Schonlein purpura
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Resumo

As caracteristicas clinicas, laboratoriais e terapéuticas de 46
criangas com diagnéstico de purpurade Henoch-Schonlein sdo
apresentadas, destacando-se apresengade purpurapalpavelem
100%, deedema subcutaneoem 30%, de artrite/artralgiaem 78 %,
de comprometimento gastrintestinal em 56% e renal em 30%.
Alteracoes laboratoriais foramdiscretas, destacando-se 0o aumen-
todalgA séricaem 12% e da ASLO em 27%. Hematiiria e/ou
proteintriatransitdrias estiveram presentes em 30% e apenas 2
criangas evoluiram com sindrome nefrética. Anti-inflamatérios
ndo hormonais e corticosterdides foramutilizados em 43% dos
casos. Recorréncias, especialmente das lesdes cutaneas, foram
observadas em 22% das criancas. Em geral, o prognéstico foi
bom, destacando-se, neste aspecto, aimportanciadoenvolvimen-
torenal.

J. pediatr. (Rio). 1994; 70(4):234-239: pirpura, nefrite,
artrite, dor abdominal.

Introducao

A purpura de Henoch-Schonlein (PHS) € a sindrome
vasculitica mais comum da infancia, caracterizando-se pelo
comprometimento de vasos de pequeno calibre (capilares,
arteriolas e vénulas). De etiologia desconhecida, é também
referida como purpura ndo trombocitopénica, ptrpura ana-
filactSide ou pirpura alérgica.!-2-3

A descricdo original da doenca provavelmente pertence
a Willan em 1808, porém Schonlein foi o primeiro a reco-
nhecer a associag@o entre a purpura e sintomas articulares
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Abstract

Forty-six children with Henoch-Schonlein purpura were
studied. Their clinical manifestations included palpable purpura
in 100%, subcutaneous edema in 30%, arthritis/arthralgia in
78%, gastrointestinal involvementin 56% and renal abnormal-
ities in 30%. Serum IgA was elevated in 12%, ASLO titers in
27% and microscopic hematuria and proteinuria were detectedin
30% of the children, including two with nephrotic syndrome.
Treatment withnon-steroidal antinflammatory drugs or cortico-
steroid was indicated in43% of the children. Recurrence of the
disease was observed in 22% and the prognosis seems to be
related to severity of renal involvement.

J. Pediatr. (Rio). 1994, 70(4):234-239: purpur, nephritis,
arthritis, abdominal pain.

em 1837 e Henoch, em 1874, relatou o primeiro caso em
crianca enfatizando os sintomas abdominais.*

Apesar de ser uma doenca potencialmente benigna
quando acomete criangas, o conhecimento das manifesta-
¢oes clinicas e dos fatores que podem interferir no prognés-
tico desta sindrome merecem ser destacados.

Este trabalho tem por objetivo discutir os aspectos
clinicos, laboratoriais e terap€uticos de 46 criancas com o
diagnostico de PHS, admitidas ao Ambulatério de Reuma-
tologia Pediatrica do Instituto da Crianga do Hospital das
Clinicas-FMUSP entre 1986 e 1992.

Pacientes e Métodos

O diagnéstico de PHS foi baseado na presenca de purpu-
ra palpavel com distribuicdo preferencial em membros
inferiores e regides gliteas, acompanhada ou ndo de sinto-
mas abdominais e/ou articulares. A partir de 1990, com a
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publicacdo dos critérios diagndsticos propostos pelo Ame-
rican College of Rheumatology>, os mesmos passaram a ser
utilizados, fato que ndo acarretou mudancas na populagéo
anteriormente classificada.

A avaliagdo de cada paciente incluiu a andlise retrospec-
tiva dos dados de histdria, exame fisico, exames laboratori-
ais: hemograma completo com plaquetas, velocidade de
hemossedimentacdo, eletroforese de proteinas, dosagem
quantitativa de imunoglobulinas, anti-estreptolisina O, com-
plemento total e fragdes (CH50, C3, C4) anticorpos antinu-
cleares, uréia e creatinina séricas, sedimento urindrio quan-
titativo, proteinudria de 24hs, clearance de creatinina.

Bidpsias de pele foram realizadas em 28 criancas e
incluiram avaliagdo histoldgica por microscopia comum e
imunofluorescéncia para pesquisa de depdsitos de imuno-
globulinas, especialmente IgA. Bidpsia renal ndo foi reali-
zada em nenhuma crianga.

Anti-inflamatérios ndo hormonais (AAS e naproxeno)
foram indicados pela presenca de artralgia/artrite e/ou por
dor abdominal. Prednisona (1-2mg/kg/dia) foi indicada por
comprometimento abdominal e/ou renal importantes.

O tempo de seguimento das criangas variou de 8 meses
a6 anos, com média de 2a4m e mediana de 1a 8m . Apds dois
anos de seguimento, 29 criangas receberam alta assintoma-
ticas e com funcdo renal normal.

Resultados

A idade das criangas por ocasido do inicio dos sintomas
varioude 2 a8ma 12 a 7m, com média de 7 a 3m e mediana
de 7 a 5m. Dezoito criancas eram do sexo masculino e 28 do
feminino, com uma propor¢ao M:F de 1:1,5.

A distribuicdo de casos novos em relagéio aos meses do
ano foi relativamente homogénea, o mesmo ocorrendo quan-
do a distribuicdo foi correlacionada as estagdes do ano.

Em 13 criangas (28%) havia referéncia a infec¢do do
trato respiratério precedendo de seis dias, em média, a
apresentacgdo do quadro clinico, sendo que em quatro, houve
indicag@o de antibioticoterapia (penicilina benzatina em trés
e associac@o sulfametoxazol/trimetoprim em uma).

As manifestacdes clinicas das 46 criangas sdo apresenta-
das na tabela 1.

As lesdes purpuricas estiveram presentes em todas as
criangas, em geral discretamente elevadas, com variagoes de
tamanho (desde alguns milimetros de didmetro até 3-4cm),
isoladas ou coalescentes, raramente com ulceragdo central
ou infeccdio bacteriana secunddria. A distribuigdo foi simé-
trica e mais evidente em membros inferiores e nadegas.

Em 15% das criangas havia presenca de petéquias per-
meando as lesdes purpudricas mais caracteristicas. Outras
formas de envolvimento cutianeo vasculitico (dlceras, lesGes
isquémicas, etc) ndo foram observadas. Houve recorréncia
das lesdes cutdneas em 10 criancas (22%), e a duracdo do
quadro cutdneo variou de uma semana a quatro meses, com
média de 3 semanas. Lesdes hipercromicas remanescentes
foram observadas em praticamente todas as criangas, com
desaparecimento em prazos varidveis de até um ano.
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Tabela 1 - Manifestacdes clinicas em 46 criancas portadoras de
plrpura de Henoch-Schonlein

Achados clinicos n’ %o
Lesdes cutineas 46 100
Pirpura 46 100
Petéquias 7 15
Edema 14 30
Artrite/Artralgia 36 78
Comprometimento gastrintestinal 26 56
Dor abdominal 26 56
Vomitos 6 13
Sangramentos 4 9
Hipertensao 6 13

Edema subcutaneo esteve presente em 14 criangas (30%),
discreto habitualmente, com localizacdo preferencial em
pés, maos, pernas e palpebras.

Manifestagdes articulares foram observadas em 36 cri-
ancas (78%), caracterizadas por artralgia e/ou artrite, em
geral pauciarticular, com componente doloroso intenso,
envolvendo por ordem de freqiiéncia, joelhos, tornozelos,
punhos e mais raramente cotovelos, coxofemurais, metacar-
pofalangeanas e tarsos.O quadro articular precedeu o quadro
purpurico em 26% dos casos, porém, com maior freqiiéncia,
houve concomitincia nas apresentagdes.

Envolvimento gastrintestinal esteve presente em 26
(56%)criangas com franco predominio em meninos (M:F=2,
25:1) e traduziu-se por dor abdominal nas 26 (100%),
vOmitos em 6 (13%) e sangramento gastrintestinal em quatro
(9, 0%). A dor abdominal geralmente foi em célica, de
intensidade varidvel, sendo que 7 (15%) criangas referiram
dores de forte intensidade. O sangramento gastrintestinal foi
mais comum em meninos (M:F=3:1) e com maior freqiién-
cia ocorreu em criangas com sintomatologia dolorosa mais
intensa. Em 19% dos casos, a manifestacdo gastrintestinal
foi a apresentag@o inicial da PHS.

Hipertensdo arterial foi constatada ao exame fisico em 6
(13%) criangas.

Os achados laboratoriais sdo apresentados na tabela 2.

Dos nove pacientes com anemia, dois apresentavam
sangramento gastrintestinal . A velocidade de hemossedi-
mentagdo esteve elevada em metade das criangas.

A eletroforese de proteinas ndo mostrou alteracdes
significativas, exceto elevacdes discretas da fragdo alfa-2
globulina em 18 criangas (40%) e hipoalbuminemia em
duas. Em relagcdo as imunoglobulinas, o aumento de IgM
foi mais freqiiente (22%) que o de IgA (12%), sendo comum
niveis elevados de mais de uma classe de imunoglobulinas
na mesma crianga.

Fator reumatéide (FR), anticorpos antinucleares e crio-
globulinas ndo foram detectados em nenhuma crianga.
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Tabela 2 - Achados laboratoriais em 46 criangas portadoras de
puirpura de Henoch-Schonlein

Achados laboratoriais n° de criancas com alteracbes / %

n’ total de criangas

Anemia (Hbd 11g/dl) 9/46 20
Leucocitose (T 10.000 mm3) 5/46 11
Plaquetose (T 400.000 mm?>) 14/ 46 30
T VHS (T 20mm / 1* hora) 23/46 50
T ASLO (T 333U Todd) 11/40 27
T Ig A sérica 4/32 12
Complemento sérico

1 CH50 2/40 5

lcs 0/30 0

lca 1/30 3
Imunecomplexos circulantes 6/25 24
Uréia/creatininaséricas 3/46 6
Sedimento urindrio

Hematdria 9/46 19

Leucocitidria 14/46 30
Proteindria de 24hs (T200mg) 10/46 22
d Clearance de creatinina 0/28 0

As alteracdes da funcdo renal foram transitérias em
todas as criancas, com exce¢do de duas. Anormalidades
urindrias, traduzidas por hematdria, leucocituria e proteinu-
ria, estiveram presentes em 14 criangas (30%), quase sempre
transitérias, com normalizacdo em dois a trés meses. Apenas
duas criangas apresentaram proteintrias superiores a S0mg/
kg/hora, associadas a hipoalbuminemia, caracterizando o
quadro de sindrome nefrotica.

A biopsia de pele revelou padrdo de vasculite leucocito-
clastica em 20 criancas e foi normal em 8. A imunofluores-
céncia revelou depdsitos vasculares de IgA em 3, (30%) das
10 criancas nas quais foi realizada.

Vinte criangas (43%) necessitaram algum tipo de tera-
péutica, por periodos que variaram de quatro dias a oito
meses:
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Acido acetil-salicilico - utilizado em 6 criangas por
comprometimento articular, sendo que uma apresentou in-
tolerancia gastrica.

Naproxeno - utilizado em 12 criancas, por dor abdominal
e/ou comprometimento articular.Em tr€s foi necesséaria a
substituicdo do naproxeno por prednisona, por dor abdomi-
nal intensa (2 criancas) e sindrome nefrética (uma
crianga).Nao foram detectados efeitos colaterais.

Prednisona - utilizada em 8 criangas, por dor abdominal
intensa e/ou sangramento gastrintestinal (7 criancas) e sin-
drome nefrética (2 criangas).

A duragdo do tratamento foi superior a um més em
apenas uma crianga, que utilizou prednisona por oito meses
por sindrome nefrética. A outra crianca com sindrome
nefrética foi perdida para seguimento apds 2 meses do
diagnéstico.

Recidivas ocorreram em 10 (22%) criangas, limitadas a
pele em oito e associada a dor abdominal em duas.

Discussao

A PHS acomete multiplos orgdos/sistemas com freqiién-
cias semelhantes nas diferentes séries - tabela 3 .

A purpura palpdvel é a manifestagcdo clinica mais fre-
qiiente da purpura de Henoch-Schonlein, estando presente
em praticamente 100% dos casos, com localizac¢do simétrica
em membros inferiores e nddegas. A localizagdo preferenci-
al do exantema purpirico encontra explicacdo na maior
pressdo intra-vascular destas regides, devido a forca gravi-
tacional, o que nao impede que comprometa bracos, face e
raramente tronco. !-2-3-6-10

Em geral, as lesdes aparecem em surtos com intervalos
de uma semana ou mais, e a duracdo do quadro cutineo ativo
varia de 3 a 8 semanas. Sdo inicialmente pequenas, com
aspecto urticariforme. Em um a dois dias, tornam-se maio-
res, purpuricas, confluentes, observando-se concomitante-
mente o aparecimento de petéquias que podem coalescer,
dando origem a dreas equimdticas. Nao sdo dolorosas e
podem ser pruriginosas. Ap6s uma a duas semanas, adqui-
rem colora¢do acastanhada que pode persistir por meses.

Tabela3 - Freqiiéncia das manifestagdes clinicas da purpura de Henoch-Schonlein

n® Parpura(%) Artrite(%) Edema(%) GI(%) Renal(%)
Gairdner® 12 100 92 - 92 100
Derhametcol’ 59 100 69 - 51 46
Allen et col® 131 100 70 70 69 33
Ansell® 75 100 74 - 61 47
Emeryetcoll0 43 100 79 63 63 37
Este estudo 46 100 78 14 56 30
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Aparecimento de necrose ou cicatriz cutinea é raro.!-2-0

Lesdes mucosas como hemorragia conjuntival, epistaxes e
petéquias orais e em palato sio menos fregiientes.

Neste estudo, recorréncia das lesdes cutineas foi obser-
vada em 10 criangas (22%). Na literatura (1), até 40% dos
pacientes apresentam uma ou mais recorréncias dentro das
primeiras 6 semanas de doenga. Silber? refere que o quadro
cutaneo pode persistir por vérias semanas ou pode ser
transitério e recorrente por meses ou Mesmo por anos.

Edema subcutaneo com localizagcdo preferencial em
maos e pés e, mais raramente, em couro cabeludo, regido
periorbitdria e abdomen pdde ser detectado em até 70% dos
casos, principalmente em criancas com idades inferiores a
trés anos. Pode ser doloroso e eventualmente € a tnica
manifestacdo cutdnea em lactentes acometidos pela doen-
cad.

Neste estudo, este sinal foi observado em 30% das
criangas, especialmente nas mais jovens, sempre acompa-
nhado das lesdes purpdricas e, em alguns casos, suas carac-
teristicas foram superponiveis as do edema angioneur6tico,
o que poderia ser utilizado como argumento a uma possivel
etiologia alérgica da PHS.

Artralgia e/ou artrite sdo manifestacdes freqiientes da
doenca. Em geral, acomete grandes articula¢des, € pauciar-
ticular, migratéria, com componente doloroso importante.
O acometimento de cada articulacdo dura de um a dois dias
e resolve-se espontaneamente, sem seqiielas, sugerindo o
comprometimento articular da febre reumatica. Contudo, ao
contrario desta, a resposta ao dcido acetil-salicilico ndo
costuma ser muito boana purpira de Henoch-Schonlein?9-10,
Raramente o quadro articular precede as lesdes cutineas,
podendo sugerir outros diagndsticos diferenciais como ar-
trites reativas, infecciosas € mesmo neoplésicas (leucemia
linfoblastica aguda).

O comprometimento gastrintestinal é freqiiente, tendo
sido detectado em 56% das criancas no presente estudo. Os
sintomas/sinais mais freqiientes sdo dor abdominal, sangra-
mento gastrintestinal, intussuscepg¢do, obstru¢do intestinal,
conseqiientes a vasculite e edema que comprometem a
parede intestinal. A dor abdominal é em célica e sua inten-
sidade € varidvel, correlacionada a gravidade do sangramen-
to da parede intestinal, as vezes, detectado apenas pela
pesquisa de sangue oculto nas fezes.!-3:0-8.11

O sangramento gastrintestinal pode ser grave levando a
necessidade de transfusdo sanguinea, e cerca de 2% dos
pacientes sdo levados a cirurgia por duvidas diagnésticas ou
complica¢des como intussuscepgdo, perfuragcdo intestinal.
Sio descritos na literatura!? e ocorreram neste estudo, casos
de criancas admitidas com quadros clinicos de abdomen
agudo, ainda sem lesdes cutaneas aparentes, comportando
diagnoésticos diferenciais de apendicite, adenite mesentéri-
ca, diverticulite e eventualmente submetidas a laparotomia
exploradora.

A intussuscep¢do é a complicag@o mais grave do envol-
vimento gastrintestinal e traduz-se geralmente por dor abdo-
minal intensa e subita, sangramento e massa abdominal
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palpavel. Segundo alguns autores!2, pode ser prevenida
pelo uso de corticoterapia sist€mica, porém a necessidade de
intervengdo cirtrgica é sempre uma possibilidade.

O comprometimento renal é o principal determinante
progndstico da purpiira de Henoch-Schonlein. 2-13:14.15.16.17
Doenca renal importante ocorre em cerca de 1,5% de todas
as criangas com PHS e em 7, 5-10% daquelas com alteracdes
renais persistentes!, apesar de alguns estudos de biGpsias
renais de pacientes com PHS indicarem freqiiéncias de
alteragdes histoldgicas em até 80% dos casos.

As alteracGes renais mais freqiientes sdo hematiria
microscopica (25%) e/ou proteintria (35%)!7 tansitérias,
com dura¢des, habitualmente, inferiores a quatro semanas.
Cerca de 20% das criangas com alteracdes do sedimento
urindrio, que persistem apds o primeiro més, apresentam
recuperagdo completa até o terceiro més, e as demais
evoluem com hematiria e/ou proteindria persistentes ou
com sindrome nefritica e/ou nefrética.!> A maioria das
criancas desenvolve nefrite nas primeiras trés semanas de
doencga, ndo sendo freqiiente a les@o renal aparecer apds o
desaparecimento das outras manifestacdes clinicas.!#

Neste estudo, duas criangas (4%) apresentaram altera-
¢Oes renais importantes e/ou persistentes, com quadro clini-
co inicial de sindrome nefrética. A bidpsia renal ndo foi
indicada em nenhum dos casos, e uma crianga respondeu
adequadamente a corticoterapia.

Hipertensao e insuficiéncia renal aguda sdo alguns dos
fatores sugestivos de mau prognéstico em relacdo a gravida-
de do envolvimento renal.1®

Raramente, comprometimento de outros orgaos/siste-
mas pode ser observado como presenca de hemorragia
pulmonar, infiltrado pulmonar transitériolg, cefaléia, con-
vulsdes, hemiparesia, comalg, dor testicular e edema escro-
tal20, engurgitamento vascular da episclera?!.

As alteracdes laboratoriais, quando presentes, sdo indi-
cativas da presenca de vasculite e/ou de sangramentos e/ou
de comprometimento renal, podendo traduzir-se por anemia
(secunddria as perdas sanguineas), alteracdes do sedimento
urindrio, da proteinuria de 24hs, da uréia, creatinina, etc. A
velocidade de hemossedimentacdo apresenta-se normal ou
com elevagdes discretas; alguns testes indicativos de dano
vascular podem apresentar-se aumentados como o fator VIII
antigeno (fator de Von-Willebrand) e o tempo de trombo-
plastina parcial ativado (TTPA).!-3

Niveis elevados de IgA podem ser encontrados em 20-
50% das criangas com PHS durante os primeiros trés meses
de doenca, tendendo a se normalizar posteriormente.Até o
presente, ndo existe explicagdo para este fato e a dosagem de
IgA nio parece ser iitil ao diagndstico.22-23

Fator reumatéide da classe IgA (FR-IgA) pode ser
detectado em cerca de 50% dos casos, sem correlagdo com
a severidade ou duracdo da doenga®*, e o encontro de
anticorpos anti-citoplasma de neutréfilos (ANCA) tem sido
refggido por alguns autores, de significado, todavia, obscu-
ro0.

Os valores do complemento total e fracdes costumam



2 3 8Jornal de Pediatria- Vol. 70, N°4, 1994

estar normais e suas determinacdes podem auxiliar no
diagnostico diferencial com a nefrite pds-estreptocdcica,
onde estes resultados encontram-se diminuidos, especial-
mente na fase aguda da doenga.2®

A biépsia de pele ndo é procedimento diagnéstico
habitual, revelando uma vasculite de vasos de pequeno
calibre (leucocitoclastica), e a imunofluorescéncia, quando
realizada nas primeiras 24-48hs de doenca, pode mostrar
depésitos de IgA na parede dos vasos.?

A bidpsia renal, quando indicada, pode revelar os varios
padrdes histolégicos de lesdao glomerular, e a imunofluores-
céncia demonstrar presenga de dep6sitos de IgA no mesan-
gio.26

Pelas semelhancas das alteragdes histoldgicas renais,
alguns autores consideram que a PHS e a nefropatia por IgA
(doenga de Berger) poderiam ser variantes de uma mesma
patologia. Porém, o curso cronico e a evolugdo lentamente
progressiva da doenca de Berger, ao contrdrio do curso
agudo e transitorio da grande maioria dos casos com PHS,
colocariam estas duas entidades em categorias distintas, na
opinido de outros autores.?’

O tratamento da PHS deve ser dirigido para a identifica-
¢do e remocao dos possiveis agentes etiolégicos envolvidos:
infec¢des, antigenos alimentares, drogas, células neopldsi-
cas, etc.

O encontro de titulos elevados de ASLO em 27% das
criancas do presente estudo poderia sugerir o Estreptococos
como agente causal da PHS.20

As lesdes cutaneas habitualmente ndo respondem a anti-
inflamatodrios, anti-histaminicos ou mesmo corticosterdi-
des. Alguns autoreszg, entretanto, referem bons resultados
com o uso de dapsona na dose de 50-100 mg/dia, em casos
de lesdes cutineas recorrentes ou de evolugdo prolongada.
O quadro articular (artralgia ou artrite) responde adequada-
mente ao uso de anti-inflamatdrios nao hormonais, como o
naproxeno (10-15 mg/kg/dia) ou o ibuprofeno (40-60 mg/
kg/dia), utilizados enquanto os sinais e sintomas persistirem.
O uso dos salicilatos deve ser evitado pela possibilidade de
agravar ou desencadear alteracbes gdastricas e ainda por
promover disfungdo plaquetaria.

O uso de corticosteréides tem sido recomendado nos
casos severos, especialmente quando existe comprometi-
mento gastrintestinal, existindo, contudo, uma impressao
que sua eficacia estaria relacionada a introdugio precoce da
drogal. Quando indicados, corticosterdides e imunossu-
pressores podem ser utilizados para tratamento das lesdes
renais. Recentemente, a plasmaferese tem sido indicada
para melhorar a fungdo renal em casos de doenca renal
rapidamente progressiva associada a PHS20. E possivel que
a plasmaferese seja o tratamento de escolha para todas as
manifestacdes graves da doenca, sejam elas renais, abdomi-
nais ou neurolégicas, uma vez que este seria um meio efetivo
e rapido de remover os imunecomplexos patogénicos (IgA)
da circulagdo, prevenindo obstrugdes vasculares subseqiien-
tes?.
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O prognéstico da PHS é bom, e, apesar das lesdes
cutineas poderem recorrer, as alteracdes articulares, gas-
trintestinais costumam se resolver em seis a oito semanas. A
mortalidade na fase aguda da doenca estd relacionada a
complicagOes gastrintestinais e insuficiéncia renal aguda. A
longo prazo, a morbidade e a mortalidade estio relacionadas
a insuficiéncia renal cronica, calculando-se que a nefrite da
PHS ¢é responsavel pela insuficiéncia renal de cerca de 15%
das criangas em programas de didlise na Europa.!!

Atualmente na Unidade de Reumatologia Pediétrica do
Instituto da Crianga, recomenda-se o seguimento de crian-
cas com PHS, com avaliagdes periddicas da fungdo renal,
por pelo menos dois anos, para aquelas que ndo apresenta-
ram alteracOes renais inicialmente, ou as apresentaram de
forma leve e transitéria.

Criangas com graus mais importantes de envolvimento
renal deverdo ser acompanhadas preferentemente pelo ne-
frologista pediatrico e possivelmente deverdo ter seguimen-
tos especializados por toda vida, pela possibilidade de
complicacdes tardias desencadeadas por fatores como gra-
videz, mesmo na auséncia de doenca renal ativa.!3
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