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Resumo

Introducio: A pirpura de Henoch-Schonlein (PHS) € a vasculite
mais comum nas criangas. Tem geralmente uma evolugio benigna
com resolu¢io espontinea, sendo a corticoterapia controversa.

Objectivos: Caracterizar os casos de PHS diagnosticados num
servi¢o de urgéncia.

Métodos: Revisao casuistica (Janeiro/1996 a Dezembro/2006),
com andlise do sexo, idade, distribui¢do anual e sazonal. Nos
ultimos sete anos foram também analisadas situacoes clinicas
precedentes e/ou acompanhantes, manifestagdes clinicas,
orientacdo terapéutica e evolucdo.

Resultados: Nos onze anos identificaram-se 230 casos de
PHS, 118 (51%) dos quais em criangas do sexo feminino. A
idade média foi cinco anos e nove meses. A distribuicdo anual
teve uma mediana de 21 casos/ano. Entre Janeiro/2000 e
Dezembro/2006, foram analisados 98 casos. Febre e/ou infec-
¢do respiratdria prévias estavam registadas em 41 (42%). A
purpura esteve presente em todas as criangas, constituindo a
forma de apresentagdo mais comum (81; 83%). Vinte e quatro
criangas (24%) necessitaram de internamento por envolvi-
mento renal ou gastrointestinal, 19 das quais (79%) na
Unidade de Internamento de Curta Duracdo. Receberam corti-
coides 19 (19%). Mantiveram vigilancia na consulta de medi-
cina/nefrologia 22 criangas (22%) por proteintria e/ou hema-
tdria persistentes ¢ uma crianga (1%) por insuficiéncia renal
aguda. Das 22 criangas seguidas no hospital, oito (36%) apre-
sentaram recidiva, sendo que cinco destas oito (63%) criangas
tiveram o episddio inaugural de PHS ap6s os seis anos.

Discussao: O nimero de diagndsticos por ano, com algumas
oscilacdes, tem-se mantido relativamente estavel. A evolugdo
na maioria das criangas foi favordvel no episédio agudo. No
entanto, algumas criangas, pelo envolvimento renal e/ou gas-
trointestinal exuberante necessitaram de internamento. A inci-
déncia de recidivas foi maior no grupo de criangas que teve o
primeiro episédio de PHS apds os 6 anos.

Palavras-chave: Purpura de Henoch-Schonlein, vasculite,
complicacdes
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Henoch- Schonlein purpura — Case series from a
Central Hospital, 1996 — 2006

Abstract

Background: Henoch-Schonlein purpura (HSP) is the most com-
mon vasculitis in childhood. It has generally a benign evolution
with spontaneous resolution, being corticotherapy controversial.

Aim: To characterize the cases of children with HSP diag-
nosed at an Emergency Service.

Methods: Case review (January/1996 to December/2006), analy-
sing gender, age, year and seasonal distribution. For the last seven
years, other preceding and/or accompanying clinical events, clini-
cal manifestations, treatment and outcome were also analysed.

Results: During eleven years, 230 HSP cases were identified,
118 (51%) of them in girls. The mean age was five years and
nine months. The annual distribution had a median of 21
cases/year. Between January/2000 and December/2006, 98
medical records were analysed. Fever and/or respiratory infec-
tions were recorded in 41 (42%). Purpura was presented in all
children, being the most common presenting symptom (81;
83%). Twenty four children (24%) needed admission to inpa-
tients, 19 of them (79%) at the Short Stay Unit due to renal or
gastrointestinal involvement. Treatment with steroids was
given to 19 (19%). Twenty two children (22%) had follow-up
in general pediatrics/nephrology clinics, due to persistent
hematuria and/or proteinuria, and one child (1%) due to acute
renal failure. From the twenty two children followed up in the
hospital, eight (36%) had a relapse. Five of these eight (63%)
children had the inaugural episode of HSP after six years.

Discussion: With some variation, the number of cases per year
has been relatively stable. In most of the children the outcome
of the acute episode was good, however some children had
renal and/or gastrointestinal envolvement that required hospi-
talization. The incidence of recurrence was higher in the group
of children who had the first episode of HSP after 6 years.

Key-Words: Henoch-Schonlein purpura, vasculitis, compli-
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Introducio

A ptrpura de Henoch-Schonlein (PHS) é a vasculite mais
comum em idade pediétrica. E uma piirpura nio trombocito-
pénica caracterizada por vasculite generalizada envolvendo os
pequenos vasos da pele, articulagdes e sistemas gastrointes-
tinal e renal. A idade média de aparecimento ¢ seis anos,
sendo descrito predominio no sexo masculino'. A sua etiolo-
gia permanece desconhecida, existindo alguns factores descri-
tos como potenciais desencadeantes, tais como infeccdes
respiratérias superiores (sendo o agente mais frequentemente
encontrado o Streptococcus § hemolitico grupo A), vacinas e
farmacos entre outros'. A fisiopatologia ¢ igualmente mal
conhecida, havendo no entanto referéncia a importancia da
IgA, particularmente IgA1', que se deposita nas células do
mesangio e conduz a activag@o da via alternativa do comple-
mento com consequente deposicdo de C3 e properdina’.

A PHS €, na maioria dos casos, uma doenca benigna e auto-li-
mitada com duragdo média entre quatro a seis semanas. No
entanto, podem surgir complicagdes, nomeadamente hematiria
e/ou proteintria que, em 1-3% dos casos, evoluem para insufi-
ciéncia renal terminal'. Estas altera¢des poderdo manifestar-se
apenas na adolescéncia ou até mesmo na idade adulta’.

Os factores de melhor progndstico sdo a baixa idade no epi-
sddio inaugural’, a auséncia de envolvimento renal ou hema-
tdria e/ou proteinuria ligeira isoladas*’.

Cerca de 30% das criangas com PHS apresentam recidivas'.
Estas sdo mais frequentes nas formas graves no primeiro episo-
dio e com envolvimento renal (risco 4-7 vezes mais elevado de
mau progndstico’), o qual se relaciona com os seguintes facto-
res: sexo feminino, idade superior a seis anos, plrpura persis-
tente (mais de quatro semanas), dor abdominal grave e/ou
hemorragia digestiva e diminui¢cdo da actividade do factor
XTI+,

As mulheres com antecedentes de nefrite por PHS na infan-
cia, devem ser cuidadosamente vigiadas durante e apds a gra-
videz, pelo maior risco de desenvolverem hipertensao, protei-
nuria e pré-eclampsia’.

O tratamento com corticoides é controverso. Alguns estudos,
aconselham a corticoterapia nos casos de sintomatologia
abdominal ou articular graves e quando o risco de nefropatia
¢ elevado (sindrome nefrético ou crescentes na bidpsia renal).
No entanto a corticoterapia, apesar de interferir na evolucdo
da nefrite ja estabelecida, ndo previne o seu aparecimento®’*.
Uma meta-andlise recente'’, sugere que a corticoterapia,
administrada precocemente, poderd ter mais beneficios nas
complicacdes a curto e longo prazo da PHS do que o anterior-
mente descrito. No entanto estdo ainda por definir as indica-
¢oes precisas da sua utilizagdo.

A vigilancia das criangas que ndo apresentam envolvimento
renal, deverd incluir realizagdo de exame sumadrio de urina
semanalmente, enquanto doenca activa e depois, mensal-
mente, durante seis meses. As que apresentam envolvimento
renal, nomeadamente sindrome nefritico/nefrético, deverdo
ser referenciadas a Consulta de Nefrologia Pedidtrica*”.

O objectivo do estudo foi caracterizar os casos de PHS diag-
nosticados no Servigo de Urgéncia (SU) ao longo dos tltimos
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onze anos, analisando as manifestag¢des clinicas e procurando
avaliar a incidéncia de complicacdes e a utilizacdo de cortico-
terapia na populacdo em estudo.

Métodos

Revisdo casuistica dos casos de PHS diagnosticados no SU,
entre Janeiro de 1996 e Dezembro de 2006, com base na ana-
lise dos respectivos processos clinicos.

Definiu-se PHS com base nos critérios de classificagdo de
PHS do Colégio Americano de Reumatologia', devendo estar
presentes pelo menos dois dos seguintes critérios: 1) pirpura
palpavel (com relevo, ndo relacionada com trombocitopénia);
2) idade inferior a 20 anos; 3) dor abdominal (difusa que se
intensifica as refei¢des ou associada a hemorragia digestiva) e
4) alteragdes na biopsia cutinea (histologia evidenciando gra-
nuldcitos na parede das arterfolas e vénulas).

De cada processo foram analisadas as seguintes varidveis:
idade, sexo, distribui¢do anual e sazonal. Nos tultimos sete
anos (2000-2006) foram também analisadas situagdes clinicas
acompanhantes e/ou precedentes (relagdo temporal inferior a
duas semanas entre a situagdo clinica e o inicio das manifes-
tacdes de PHS), manifestacdes clinicas, orientacdo terapéutica
e evolugdo.

Resultados

Nos onze anos a que se refere o estudo foram identificados
230 casos de PHS, 118 (51%) em criancas do sexo feminino.
A idade média foi de cinco anos e nove meses (9 meses — 13
anos). Cento e setenta e oito criangas (77%) tinham menos de
oito anos, 211 (92%) menos de 10 anos e apenas trés criancas
(1%) menos de dois anos. A distribui¢do anual oscilou entre
12 e 28 casos/ano, com mediana de 21 casos/ano. Entre
Setembro e Janeiro ocorreram 126 (55%) episodios de PHS.

Em média, no episddio, cada crianca recorreu a urgéncia 1,6
vezes. A maioria (159; 69%) foi observada apenas uma vez.

Nos tltimos sete anos do estudo (Janeiro 2000 a Dezembro
2006), foram diagnosticados 137 casos de PHS. Destes, 39
foram excluidos desta avaliacdo mais detalhada por informa-
¢do insuficiente nos processos clinicos.

Dos 98 casos analisados, 43 (44%) apresentaram outras situa-
¢des clinicas precedentes ou acompanhantes, sendo a febre
sem foco e as infec¢des respiratdrias as mais comuns (41/98;
42%). Oito criangas (8%) tinham recebido previamente anti-
bioterapia (a maioria amoxicilina).

Nas manifestagdes clinicas a purpura esteve presente em
todas as criangas, constituindo a forma de apresentacdo mais
comum (81; 83%), seguida da artralgia (11; 11%) e edema
(10; 10%) (Figura).

A localizacdo preferencial da purpura foi a nivel dos membros
inferiores em 93 casos (95%) e nadegas em 50 (51%); outras
localizacdes menos comuns foram os membros superiores em
35 casos (36%), tronco e face em onze casos (11%), cada.
Foram observadas lesdes bolhosas em trés criancas (3%),
equimoses em seis (6%) e lesdes de necrose numa (1%).
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Figura — Primeiras manifestagdes clinicas da Purpura de Henoch
Schonlein (n=98; Janeiro 2000 a Dezembro 2006)

O edema subcutineo manifestou-se em 41 criancas (42%),
com localiza¢do predominante nos pés e maos.

O envolvimento articular foi constatado em 69 criancas
(70%), tendo precedido o aparecimento da purpura em seis
criancas (6%). Manifestou-se por artralgia e edema em 40
criancas (41%); artralgia em 19 (19%) e edema em dez (10%).
As articulacdes mais frequentemente atingidas foram as
tibiotdrsicas e joelhos (Quadro I). Cerca de metade (37/69
criancas; 54%) apresentou envolvimento de mais de uma arti-
culagdo, tendo a maioria (25/37; 68%) envolvimento de duas
articulagoes.

Quadro | — Localizagéo e caracteristicas do envolvimento articular na
Pudrpura de Henoch Schénlein (n=98; Janeiro 2000 a Dezembro 2006)

Articulagao Artralgia Edema
Tibiotarsica 38 40
Joelhos 28 25
Pés 16 -
Cotovelo 10 6
Punhos 8 8
Méaos 6 -
Anca 2 -

As manifestacdes gastrointestinais atingiram 35 criangas
(36%). As queixas mais comuns foram a dor abdominal em 33
(34%), seguida de voémitos em 18 (18%). Onze criangas
(11%) apresentaram hemorragia digestiva, baixa em dez e alta
em uma. A sintomatologia abdominal precedeu o apareci-
mento da purpura em quatro criancas (4%).

O envolvimento renal (hematuria e/ou proteintiria) foi obser-
vado em 19 criangas (19%) (Quadro II). Seis (6%), tinham
proteintria nefrdtica. Numa crianga (1%) as alteracdes renais
progrediram para insuficiéncia renal aguda. Oito criancas
(8%) apresentavam hipertensdo arterial. Realizaram bidpsia
renal quatro criancas (4%), que mostrou glomerulonefrite
proliferativa com depdsitos de IgA.

Das 45 criangas do sexo masculino quatro tiveram orquite
(4/45; 9%), tendo numa delas sido uma das primeiras
manifestacdes da doenga. Uma crianca (1%) apresentou
hemorragia ocular.
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Quadro Il - Manifestagbes renais na Purpura de Henoch Schénlein
(n=98; Janeiro 2000 a Dezembro 2006)

Hematuria microscépica isolada

Hematuria microscépica + Proteinuria nao nefrética
Hematuria microscépica + Proteinuria nefrética
Hematuria macroscopica isolada

Hematuria macroscopica + Proteinuria nao nefrética
Hematuria macroscopica + Proteinuria nefrética
Proteinuria nefrética

e =L SR S \ I &) ]

Insuficiéncia renal aguda

No que se refere aos exames laboratoriais, todas as criangas
foram submetidas a exame sumadrio de urina e/ou Combur 10;
e 36 criangas (37%) a hemograma, estudo da coagulacdo, fun-
cdo renal (ureia e creatinina) e proteinas totais e albumina.
Uma (1%) apresentava alteragdo da funcdo renal.

Vinte e quatro criancas (24%) necessitaram de internamento,
19 das quais (19/24; 79%) na Unidade de Internamento de
Curta Durag@o, com uma dura¢do média de internamento de
1,7 dias; e cinco (5/24; 21%) no servico de Medicina com
uma média de 22,2 dias de internamento (4 — 48 dias). Os
principais motivos de internamento foram as manifestacdes
renais e/ou gastrointestinais.

Vinte e duas criangas (22%) receberam tratamento com anti-
inflamatdrios ndo esteroides (ibuprofeno) e treze com parace-
tamol (13%). A corticoterapia foi realizada em 19 (19%). No
episédio agudo, o principal motivo da corticoterapia foi o
envolvimento gastrointestinal e/ou articular; a manutencio
desta terapéutica a longo prazo deveu-se a presenga de com-
plicacdes renais.

Relativamente ao seguimento destas criancas, 76 (78%)
foram acompanhadas pelo seu médico assistente, e 22 crian-
cas (22%) foram seguidas a nivel hospitalar, das quais doze na
consulta de Medicina e dez na de Nefrologia. Dez criancas
tiveram alta tendo uma média de tempo de seguimento de
13,6 meses (6 meses — 3 anos) ¢ mantiveram acompanha-
mento doze criancgas: trés na consulta de Medicina e nove na
de Nefrologia.

Em treze criangas (13%) o acompanhamento a nivel hospi-
talar deveu-se ao envolvimento renal (hemattiria e/ou protei-
ndria persistentes). Destas, sete necessitaram de terapéutica
com corticoides; oito com enalapril e trés realizaram ciclos de
ciclofosfamida. Quatro das sete criancas submetidas a corti-
coterapia mantiveram as alteracdes renais.

Em sete das treze criangas seguidas a nivel hospitalar (pelo
envolvimento renal) verificou-se resolucdo das alteracdes
renais, ao fim de uma mediana de 11 meses (5 — 36 meses).
Quatro criancas tiveram alta hospitalar, ao fim de uma me-
diana de 40,5 meses de acompanhamento (19 meses — 6 anos).

Entre as 22 criangas que mantiveram seguimento a nivel hos-
pitalar, 8 (8/22; 36%) tiveram recidiva da PHS. Cinco (5/8;
63%) destas criangas, apresentavam a data do 1° episédio de
PHS >6 anos de idade. As caracteristicas da recidiva foram
semelhantes as do episddio inicial, tendo todas apresentado
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purpura e cinco envolvimento renal. A primeira recidiva sur-
giu em média ao fim de seis meses (2 meses — 2 anos).

Discussao

Nos ultimos onze anos foram diagnosticados no SU 230 casos
de PHS, com uma variag@o entre os 12 e 28 casos/ano. Apesar
de na literatura ser descrito que os casos de PHS sdo mais
frequentes entre o Outono e Primavera', neste estudo, verifi-
cou-se um predominio entre Setembro e Janeiro. Ao contrario
do descrito noutras revisdes, ndo constatimos um predominio
no sexo masculino. A média de idades (5A9M) foi seme-
Ihante a descrita noutras séries'".

Da andlise mais detalhada dos 98 casos ocorridos entre
Janeiro 2000 e Dezembro 2006, verificimos que cerca de
metade apresentou outras situacdes clinicas precedentes e/ou
acompanhantes, sendo a infec¢@o respiratdria superior a mais
frequente. Comparativamente com outras revisdes''?, e no que
concerne a apresentacdo clinica, constatdimos semelhante
incidéncia de manifestagdes cutdneas mas menor envolvi-
mento articular, gastrointestinal (nomeadamente dor abdomi-
nal) e renal, embora a percentagem de sindrome nefrético
tenha sido semelhante. A incidéncia de orquite também foi
idéntica. Nenhuma crianga apresentou invaginagao intestinal.

Como seria de esperar, dada a natureza benigna da doenca, a
maioria das criangas teve alta apds a ida ao SU com orien-
tacdo para vigilancia no médico assistente. Os principais
motivos de internamento foram o envolvimento gastrointes-
tinal e/ou renal.

Na fase aguda de doenca a corticoterapia foi instituida essen-
cialmente devido ao envolvimento articular e/ou gastrointes-
tinal; enquanto a longo prazo foi pelo envolvimento renal.
Apesar da corticoterapia instituida, a maioria das criancas
manteve as alteracdes renais. No entanto, hd que ter em conta
0 pequeno nimero de criancas submetidas a corticoterapia,
pelo que ndo se podem inferir conclusdes relativamente aos
potenciais beneficios da mesma.

Em relacdo as recidivas, a sua incidéncia foi semelhante a da
literatura'”>, com manifestacdes semelhantes as do episddio
inaugural. As recidivas foram mais comuns nas criangas que
tiveram o primeiro episddio apds os seis anos de idade.

Evidenciando a natureza benigna da doenca, verificimos que a
maioria das crian¢as manteve seguimento no médico assistente.

Em resumo, esta casuistica permitiu reafirmar a benignidade
da PHS, constatada por uma baixa incidéncia de compli-
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cacdes a curto prazo. No entanto hd que destacar a importan-
cia do seguimento das criangas a longo prazo, dado o elevado
risco de aparecimento de complica¢des renais na adoles-
céncia/idade adulta.

A habitual resolucdo espontanea, leva-nos a optar pelo trata-
mento conservador como primeira escolha, reservando os
corticéides para situacdes clinicas mais graves.
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