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Puarpura de Henoch-Schonlein em adulto
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RESUMO

A purpura de Henoch-Schonlein (PHS) € uma vasculite caracterizada pelo depdsito de imunoglobulina A (IgA) provocando
reacdo leucocitocldstica. A etiologia ndo esta totalmente esclarecida. Afeta principalmente criancas e o acometimento em
adultos costuma ser mais raro e com pior prognéstico. Os locais mais afetados compdem uma tétrade: pele, articulagdes,
trato gastrointestinal e rins. O diagnéstico € clinico, sendo que a maioria dos pacientes apresenta elevacdo sérica de IgA
e a biopsia cutanea revela uma vasculite leucocitoclastica. Costuma ser uma doenga benigna e autolimitada, a terapia
de suporte base do tratamento € realizada com repouso e analgesia, além do uso de corticoide em casos mais intensos.
Esse artigo reporta o caso da doenca em um homem de 46 anos admitido com purpura palpavel, proteindria, aumento do
nivel sérico de IgA e vasculite leucocitoclastica a bipsia cutanea. Foi tratado com corticoterapia, evoluindo com melhora
expressiva do quadro.
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ABSTRACT

Henoch-Schonlein purpura (HSP) is a vasculitis characterized by the deposit of IgA causing a leukocytoclastic reaction.
Its etiology is not fully understood. It mainly affects children, and the involvement in adults is usually rarer and with
worse prognosis. The most affected sites make up a tetrad: skin, joints, gastrointestinal tract and kidneys. The diagnosis is
clinical, with the majority of patients presenting elevated serum IgA, and skin biopsy reveals a leukocytoclastic vasculitis.
It usually is a benign and self-limiting disease, with supportive therapy being the basis of treatment along with rest and
analgesia, and the use of corticosteroids in more intense cases. We reported the case of the disease in a 46-year-old
male subject, admitted with palpable purpura, proteinuria, elevated serum IgA level and leukocytoclastic vasculitis on
cutaneous biopsy. He was treated with corticosteroid therapy, evolving with significant improvement of the condition.
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INTRODUCAO

A piirpura de Henoch-Schonlein (PHS) € uma vasculi-
te de pequenos vasos caracterizada pelo depdsito de imuno-
globulina A (IgA) que formam imunocomplexos e provocam
uma reacdo leucocitoclastica com participacdo, especialmen-
te, de neutréfilos. A etiologia ndo estd totalmente esclareci-
da, mas a maioria dos casos € precedida por um gatilho, seja
uma infec¢@o (viral ou bacteriana) ou reacao imunoldgica a
drogas, por exemplo. Atinge principalmente criancas, sendo
a vasculite mais frequente na pediatria. O acometimento de
adultos € mais raro e, geralmente, com pior progndstico.'

Os locais mais afetados e que constituem uma tétrade
clinica sdo: pele (ptrpura palpidvel — diferencial com pur-
pura trombocitopénica imune, PTI), articulacGes (artralgia/
artrite), trato gastrointestinal (dor abdominal do tipo angina,
podendo ocorrer diarreia e hemorragia digestiva) e rins (he-
matdria e proteindria — diferencial com doenga de Berger,
mas pode ser assintomdtica ou até ocorrer uma glomerulo-
nefrite rapidamente progressiva com insuficiéncia renal).!3>¢

O diagnéstico € clinico-epidemioldgico, ou seja, € es-
tabelecido fundamentalmente pelas principais manifestagdes:
purpura, artrite/artralgia, dor abdominal e hematdria; pode
ocorrer anemia e leucocitose leves; e o coagulograma, in-
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cluindo as plaquetas, costuma estar normal. A maioria dos
pacientes apresenta elevacdo no nivel sérico de IgA, com
complemento normal. A bidpsia das lesdes cutdneas indica
uma vasculite leucocitocldstica, com presenca de IgA pela
imunoflorescéncia. Raramente é necessaria bidpsia renal.!¢#

Na maioria dos casos € uma doenga benigna e autolimita-
da. Podem ocorrer recidivas antes da remissdo completa, porém
costuma ter bom progndstico. A terapia de suporte € a base do
tratamento e, em casos mais intensos (acometimento sist€émico),
utiliza-se prednisona oral 1-2 mg/kg/dia, reduzindo a dose gra-
dualmente. Quando ha glomerulonefrite rapidamente progressi-
va, pode ser feita pulsoterapia com metilprednisolona.!-3¢7

O objetivo desse relato € descrever um paciente adul-
to com PHS, dada a sua raridade nessa populacdo, e discutir
aspectos clinicos e terapéuticos, bem como a importancia do
diagndstico precoce com implicacdes progndsticas.

RELATO DO CASO CLINICO

Paciente do sexo masculino, 46 anos, foi admitido no
pronto-socorro do Hospital das Clinicas Samuel Libéanio
(HCSL) em Pouso Alegre, MG, relatando surgimento de
lesdes petequiais em membros inferiores (Figuras 1A, 1B
e 1C), com evolugdo para abdome e dorso e com inicio hd
5 dias. Referiu urina espumosa e edema de membros infe-
riores e de fascies no ultimo més; negou febre, artralgia, dor
abdominal e/ou hematiria. Antecedente de acidente vascular
encefélico isquémico prévio sem sequelas relevantes e hiper-
tensdo arterial sistémica em tratamento irregular.

Exames laboratoriais de admissdo revelaram leucocito-
se discreta (11.300/mm?), plaquetopenia leve (118.000/mm?)
e albumindria (3+) ao exame de urina I. Apresentava, ainda,
proteinuria (2.368 mg/24 h), sem disfuncdo renal (creati-
nina: 1,2 mg/dL) e elevacdo de IgA sérica (1.132 mg/dL).

Figura 1. (A, B, C) Lesdes petequiais em membros inferiores.
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Provas inflamatdrias revelaram discreto aumento da velo-
cidade de hemossedimentacao (VHS: 35 mm/h), sem outros
achados laboratoriais relevantes. No que tange ao diagndstico
diferencial, foi realizada ampla investigagdo reumatoldgi-
ca, incluindo Fator Reumatoide, anticorpos anti-citoplasma
neutrofilico (P-ANCA, C-ANCA) e fator antinuclear (FAN),
todos negativos, e complemento sérico (CH 50, C3 e C4) nor-
mal. Sorologias para hepatites B, C, anti-HIV 1 e 2 e VDRL
resultaram negativos. Os marcadores tumorais solicitados
(antigeno prostatico especifico-PSA, antigeno carcinoem-
brionario-CEA, CA 19-9, alfafetoproteina e CA 125) mostra-
ram-se sem alteracOes e a eletroforese de proteinas resultou
sem pico monoclonal na regido de gamaglobulinas.

Diante desse contexto, solicitou-se bidpsia da lesdo
cutanea para diagndstico. Foi retirada, assim, uma amostra de
face lateral do ter¢o médio da perna direita. O estudo anato-
mopatoldgico revelou moderado infiltrado linfomonocitario
com alguns neutréfilos de disposicdo perivascular e periane-
xial na derme, compativel com vasculite leucocitocléastica.

De posse da bidpsia e com base no quadro clinico-labo-
ratorial apresentado, a despeito da presenca de plaquetopenia
leve nos exames de admissdo e ampla investigacdo, inferiu-se
o diagnéstico de PHS.

Foi prescrito Prednisona 1 mg/kg/dia (60 mg/dia) com
desmame progressivo e captopril 25 mg de 8 em 8 horas com
bom controle pressérico. Apresentando remissao das lesdes
cutaneas e melhora hematolégica, o paciente recebeu alta
hospitalar para seguimento ambulatorial.

DISCUSSAO

Geralmente, a PHS manifesta-se pela triade de sinto-
mas: rash purpurico palpavel em extremidades inferiores,
dor abdominal ou comprometimento renal e artrite. O aco-

Rev Fac Ciénc Méd Sorocaba. 2018;20(3):174-7.



metimento de adultos € mais raro e, geralmente, com pior
prognoéstico.’ Na apresentacdo inicial, um paciente adulto de
46 anos mostrou-se com purpura palpavel e comprometimen-
to renal, sendo levantada a hipdtese de PHS, a despeito da
faixa etdria ndo compativel.

As manifestacdes clinicas costumam ser atipicas nas
faixas etarias extremas, conforme manifestado nesse caso,
uma vez que, geralmente, o quadro € mais intenso em adul-
tos.'9 A nefrite é mais frequente e mais grave nessa populagio.
A hipertensao foi vista como fator de risco para insufici€ncia
renal. O valor preditivo da proteinudria também € diferente en-
tre adultos e criangas — e estd associada a alta taxa de com-
prometimento funcional renal.'®

Nesse caso, um homem de 46 anos foi diagnosticado
com PHS, apresentando proteindria (2.368 mg/24 h), porém
sem disfun¢ao renal, contrariando a literatura.

Outros aspectos interessantes sdo a idade e a presenca
de hipertensiao ndo controlada apresentadas pelo paciente ao
diagndstico, que contribuem para um pior progndstico renal e
evolugdo para insuficiéncia renal cronica. A hipertensdo estd
associada em 15 a 25% e a insuficiéncia renal em 10 a 25%
dos casos.'"”

Nos demais exames laboratoriais, 0 paciente apresen-
tava leucocitose discreta (11.300/mm?), minima elevagido de
proteina C reativa (PCR) em 13 mg/dL e aumento do nivel sé-
rico de IgA (1.132 mg/dL). A elevacido de PCR e do nivel
de IgA sérico sao mais comuns em adultos e, ainda, a leu-
cocitose pode influenciar o prognéstico.! As vasculites que
acometem adultos mediadas por IgA costumam ser marcadas
por maior comprometimento e pior resultado renal, sugerindo
que esses pacientes sejam acompanhados de perto.*

A elevagdo de IgA sérica estd presente em 62% dos ca-
sos de PHS,'" o que estd de acordo com o presente relato.
A plaquetopenia disreta, a despeito de contrariar a definicao
de PHS e considerando o contexto e demais exames, poderia
ser explicada por algum quadro infeccioso subjacente, uma
vez que o paciente apresentou rdpida recuperagdo, € ndo jus-
tificaria os demais achados apresentados, corroborando ainda
mais com a excepcionalidade do caso.

O homem tinha histérico de isquemia cerebral prévia,
0 que pode ter ocorrido, ainda que menos provavelmente, em
decorréncia de vasculite cerebral.'

Na histopatologia, € caracteristico o achado de vas-
culite leucocitocldstica.” O paciente preenchia trés critérios
de diagnésticos pela Classificacdo do Colégio Americano de
Reumatologia:!! purpura palpavel, comprometimento renal
traduzido por proteintiria e vasculite leucocitocléstica a bidp-
sia cutanea. Entretanto, a despeito de ndo ter sido realizada
imunofluorescéncia para verificacdo de depdsitos de IgA te-
cidual, recomendacdo sugerida pela literatura atual, e dada a
inespecificidade dos critérios em ndo distinguir a PHS de ou-
tras vasculites frequentes em adultos, como a crioglobuliné-
mica e poliarterite nodosa,'! apds a exclusio de outras causas
e ampla investigacdo, o diagndstico mais provavel, corrobo-
rado pelos achados de purpura palpavel, vasculite leucocito-
clastica e comprometimento renal associados a elevagcdo de
IgA sérica, € de Vasculite por IgA (PHS).
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No diagnéstico diferencial, ressalta-se que a PHS € clas-
sificada como uma vasculite necrotizante sist€mica, categoria
a qual também pertencem as seguintes doengas: poliarterite
nodosa (PAN), vasculite de hipersensibilidade, angeite granu-
lomatosa alérgica (sindrome de Churg-Strauss), poliangeite
com granulomatose (granulomatose de Wegener), granulo-
matose linfomatoide, arterite de células gigantes, lipus erite-
matoso sistémico (LES), crioglobulinemia mista e doenga de
Kawasaki. A PHS acomete capilares, arteriolas e vénulas, ao
contrdrio do LES, da PAN e da granulomatose de Wegener,
que afetam pequenas artérias e levam a formacao de nédulos,
ulceragdes e livedo reticular.'

No LES, o nivel sérico de complemento geralmente estd
diminuido e os titulos séricos do fator antinuclear e da antideo-
xirribonuclease estdo aumentados.'® Na poliangeite com granu-
lomatose, o comprometimento pulmonar € muito mais comum e
os titulos de anticorpos antineutréfilo estdo aumentados.'®

Petéquias e pirpura podem estar associadas com trom-
bocitopenia, como na purpura trombocitopénica idiopética
(PTI), sepse, leucemia e sindrome hemolitico-urémica.
Porém, nessas doengas, o rash € generalizado e hd um nidme-
ro diminuido de plaquetas.

A glomerulonefrite pds-estreptocdcica também pode
evoluir com rash purpurico, porém o complemento vai estar
diminuido e ndo hé dor articular nem abdominal.'

A doenca de Berger (nefropatia por IgA) € clinica e imuno-
logicamente semelhante 2 PHS mas, usualmente, ndo cursa com
manifestacdes dermatoldgicas, musculos-esquelético ou do TGIL.
Ambas apresentam achados histoldgicos idénticos a bidpsia re-
nal e niveis séricos elevados de IgA. Muitos autores consideram
essas duas doengas como uma tnica entidade, porém outros su-
gerem que elas sdo diferentes, com uma patogenia em comum.'”

Ressalta-se, ainda, a associagdo de PHS com maligni-
dades (manifestacdo paraneopldsica), particularmente tumo-
res s6lidos (61%). Os mais frequentemente relacionados sao
de pulmio, mieloma, préstata e linfoma ndo-Hodgkin."

O paciente foi medicado com prednisona 60 mg/dia e
captopril 25 mg de 8 em 8 horas, além de cuidados de suporte
clinico. Manteve-se estdvel, respondendo a terapéutica e, com
boa evolucdo, teve alta hospitalar apds 9 dias, sendo orienta-
do a continuar o tratamento (alta com prednisona 40 mg/dia)
e seguimento ambulatorial. A melhora clinica € descrita na
literatura apdés iniciar o uso de corticoide.® A PHS € autolimi-
tada em até 89% dos adultos.® Apesar disso, antes da remissdo
completa, podem ocorrem recidivas em alguns casos.? O ini-
bidor de enzima conversora de angiotensina foi mantido com
o objetivo de reduzir a proteintria.'®

CONCLUSAO

A PHS pode ter um desfecho clinico reservado em adul-
tos, apesar de a maioria ser autolimitada. Portanto, além do
diagnéstico, € fundamental estar atento a fatores de risco que
contribuem para as principais complicacdes nessa populacao,
como a insuficiéncia renal crénica. Assim, sdo imprescindi-
veis diagndstico e intervencdo precoces, de forma a evitar
desfechos de maior gravidade.
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