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Resumo

A Purpura de Henoch — Scholein, ¢ uma vasculite IgA mediada, com incidéncia anual de
20 pacientes a cada 100.000 criangas e adolescentes. Manifesta-se incialmente entre 4 a
6 anos, podendo aparecer mais tardiamente até os 20 anos de idade. E a vasculite mais
prevalente da pediatria, sendo mais comum em caucasianos € meninos 2:1. O objetivo
desse trabalho ¢ abordar a fisiopatologia da PHS, principalmente o acometimento renal
(que se relaciona ao pior prognostico da doenca) e buscar algum consenso sobre a
terapéutica de fase aguda ser eficaz ou ndo para impedir a nefrite. A metodologia consiste
em uma revisdo de literatura de artigos publicados nos ultimos 10 anos em diversas bases
de dados. A PHS, acomete diversos sistemas como, gastrointestinal, articular e o de pior
progndstico o renal. O diagnostico ¢ essencialmente clinico e segue os critérios de
diagnostico do consenso EULAR/PRES/PRINTO (European League Against
Rheumatism/Paediatric Rheumatology European Society/ Paediatric Rheumatology
International Trials Organisation) de diagnostico da Purpura de Henoch-Scholein. Ou os
critérios do Colégio Americano de Reumatologia para o diagndstico de Purpura de
Henoch-Scholein. Notoriamente, a deposicdo de imunocomplexos que consiste na
fisopatologia da purpura anfilactoide, ¢ o fator desencadeante para a manifestacdo da
nefrite por IgA, devido a isso, a davida entre ser ou nao eficiente o uso de medicagdes na
PHS para prevencao da glomerulonefrite associada. Conclusdo — Conforme os estudos
atuais, pouco ou nenhum beneficio foi observado no uso de corticoesteroides no
tratamento da PHS para evitar a manifestagdo da nefrite.
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Abstract

Henoch-Schonlein Purpura (HSP) is an IgA-mediated vasculitis with an annual incidence
of 20 patients per 100,000 children and adolescents. It typically presents between the ages
of 4 to 6 years but can manifest later, up to the age of 20. It is the most prevalent vasculitis
in pediatrics, being more common among Caucasians and boys, with a 2:1 ratio. The aim
of this study is to address the pathophysiology of HSP, focusing primarily on renal
involvement (which is associated with a worse prognosis) and to explore whether there is
a consensus on the effectiveness of acute-phase therapy in preventing nephritis. The
methodology consists of a literature review of articles published in the last 10 years across
various databases. HSP affects multiple systems, including the gastrointestinal and
articular systems, with renal involvement being the one with the worst prognosis. The
diagnosis is essentially clinical and follows the diagnostic criteria of the
EULAR/PRES/PRINTO  (European League Against Rheumatism/Paediatric
Rheumatology European Society/Paediatric Rheumatology International Trials
Organisation) consensus for Henoch-Schonlein Purpura, or the criteria of the American
College of Rheumatology for the diagnosis of Henoch-Schonlein Purpura. Notably, the
deposition of immune complexes, which underlies the pathophysiology of anaphylactoid
purpura, is the triggering factor for the manifestation of IgA nephritis. This raises the
question of whether the use of medications in HSP is effective in preventing associated
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glomerulonephritis. According to current studies, little to no benefit has been observed in
the use of corticosteroids in the treatment of HSP to prevent the onset of nephritis.

Keywords: Henoch-Scholein purpura. Nephritis. IgA vasculitis.

Introduciao

A Puarpura de Henoch Scholein, ou IgA mediada, ¢ a vasculite mais comum da
pediatria, todavia, ndo ¢ uma patologia frequente acometendo 0,02 da populacdo
pediatrica, principalmente na faixa etdria pré escolar se manifestando tardiamente até os
20 anos, devido a isso, muitos casos acabam sendo mal manejados, ou apenas
diagnosticados quando sua manifestacio mais complicada (glomerulonefrite) ¢
identificada, prejudicando a qualidade de vida do paciente. Essa revisdo busca abordar os
aspectos da fisiopatologia da purpura anfilactoide, e através da literatura chegar a um
consenso em relagdo a terapéutica da PHS ser efetiva na preven¢do da nefrite. Ademais,
conhecendo a fisiopatologia dessa doenga e suas manifestacdes sist€émicas, torna possivel
diagnosticar precocemente e intervir se necessario nos estagios iniciais de suas
complicagdes.

Método

Utilizados artigos de fontes diversas como o Google Scholar, PUBMED, Elsevier.
O objetivo era encontrar artigos nos ultimos cinco anos acerca da Parpura Anfilactéide e
a nefrite, compreendendo sua fisiopatologia, e assim, tornar possivel uma conclusao
acerca das evidéncias sobre tratamento da PHS na profilaxia da nefrite por IgA, todavia,
devido a escassez de materiais que abordassem diretamente a relagdo entre ambos, abri o
rool para publica¢des nos ultimos 10 anos, publicadas em revistas internacionais online,
utilizando como critério de pesquisa as palavras chaves “nephrits”, “Purpura de Henoch
Scholein”, “IgA vasculitis, management”, “renal disease” e, 23 artigos foram inicialmente
selecionados, sendo incluidos nessa revisdo apenas aqueles que abordassem a relagao
entre 0 manejo da PHS e a nefrite ou a fisiopatologia da purpura de modo que fosse
possivel correlacionar e entender melhor se existe indicagdo de tratamento da purpura
com corticoides para evitar a vasculite por IgA. Selecionados desses 23, 11 artigos, nos
quais a populagdo pediatrica era o principal enfoque e/ou abordassem a parte imunoldgica
da patologia em questdo. Foram excluidos desse trabalho aqueles que abordassem o
tratamento da vasculite por IgA apenas em maiores de 18 anos, os que eram pagos,
estudos observacionais de apenas uma etnia ou que baseassem seus dados em um grupo
populacional pequeno e os que tivessem pacientes em tratamento de outras patologias.

Resultados

O consenso sobre a fisiopatologia da Puarpura de Henoch Scholein ainda ¢
insipiente, todavia, o que se sabe sobre a PHS e a sua relagdo com deposi¢dao de
imunocomplexos (IgA) ¢ amplamente aceita (Oni, 2019). A PHS, por ser uma vasculite
sistémica, apresenta como sintomas iniciais na maioria da populacdo pediatrica uma fase
autolimitada, na qual as lesdes purptricas aparecem, seguida de dor abdominal, artralgia
e em alguns casos a hematiria macroscopica (Hastings, 2022). Nos casos onde se
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identifica a purpura palpavel, a recomendacdo do uso de corticoesteroides ¢ discutivel,
pois alguns estudos ndo apontam beneficio devido a autolimita¢do e baixa gravidade (Oni,
2019). Em relagdo ao impacto renal que ¢ o mais prolongado, também ndo ha consenso
acerca do uso preventivo de corticoides na dose de Img/kg/dia devido a comprovagdo de
pouca ou nenhuma diferenca na prevencdo da glomerulonefrite (Gohari, 2020) e o
KDIGO (Kidney diseases: improving global outcomes).

Fisiopatologia da PHS e tratamento da nefrite

Alguns estudos incitam a possibilidade de essa vasculite estar associada a fatores
genéticos, principalmente levando em consideracdo sua maior predomindncia na
populacao asiatica. Outros estudos, levantam a teoria de estar associado a doengas virais,
visto sua maior prevaléncia em periodos nos quais ocorrem variagdo do clima, suscitando
aparecimento de sindromes gripais (influenza, norovirus € VSR), principalmente por
essas patologias serem muito prevalentes em criangas.

A fisiopatologia da Purpura de Henoch Scholein, baseia-se na deposi¢do de
imunocomplexos em pequenos vasos (arteriolas, capilares e vénulas), devido
imunoglobulinas A (IgA) deficientes da enzima galactose (Gd-IgA1), em virtude disso o
corpo passa a produzir auto anticorpos contra a IgG especificos para a Gd-IgA1 formando
complexos imunes que se depositam na area mesangial renal, esse processo tem uma
duracdo média de 23 dias (Demir, et al., 2020), acarretando uma lesdo glomerular que
culmina na nefrite, contudo, sabe-se que essa € uma manifestacao tardia da PHS, podendo
se manifestar algumas semanas apds a purpura. Além do acometimento renal (hematuaria
microscopica e macroscopica) a PHS, cursa com puarpura palpéavel principalmente na
regido de nadegas e membros inferiores (sendo a manifestacdo obrigatoria para o
diagnédstico de PHS), dor articular (presente em boa parte dos pacientes) comumente em
tornozelo, joelho podendo ocorrer também em quadril e punhos, dor abdominal (a qual
pode ocorrer antes ou apos o aparecimento das lesdes purpuricas) que ocasionalmente
ocorre juntamente de melena ou hematémese. De forma pouco frequente, podemos ver a
inflamacdo testicular e acometimento do sistema nervoso (alterando niveis de
consciéncia).

A nefrite por IgA, ¢ a sindrome nefritica mais prevalente no mundo, consiste em
uma glomerulopatia cronica, devido a forma andémala da IgA, esse imunocomplexo
comeca a se depositar nos glomérulos, aumentando a proliferagdo das células mesangiais
e em virtude disso, alterando o funcionamento ideal dessa estrutura. E importante ressaltar
que a IgA1 ¢ uma imunoglobulina que atua na primeira linha de defesa dos rins, todavia,
devido a falhas no processo de glicosilagdo, que tornam a IgA1 uma forma deficiente de
galactose,acabam propiciando sua deposicao. Tal sindrome tende a cursar com hematuria
microscopica, proteintria sem edema e ocasionalmente hematiria macroscopica. E a
complicacdo mais séria da Vasculite por IgA, pois relaciona-se ao tnico 6rgao que altera
as taxas de morbimortalidade.

Sobre o tratamento da nefropatia por IgA, nenhum estudo até o momento
comprovou eficicia de tratamento profilatico em pacientes com PHS, as pesquisas atuais
na area ainda apresentam grupos de estudos muito pequenos, tornando os dados pouco
confiaveis. O Cochrane Sistematic Review group refere que devido a falta de estudos de
qualidade, persiste a caréncia de fundamento acerca do tratamento para a nefrite.
Entretanto, um novo consenso internacional, propds como possibilidade de tratamento a
predinisolona oral naqueles pacientes que a funcdo renal estd normal e apresentam
leve/moderada presenca de proteintria, e a utilizagdo dela via oral ou EV em casos de
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acometimento renal moderado. Nos casos mais severos, a proposta ¢ uso de
corticoesteroides e ciclofosfamida EV. Pensando em protecao dos rins a longo prazo na
presenca de um episddio de nefrite, a utilizacdo dos IECAs ou BRAs, principalmente nos
pacientes com proteintria persistente.

Consideracoes Finais

Apesar da crescente de estudos sobre a Purpura de Henoch Scholein e nefropatias
por IgA, ainda ¢ notdria a falta de evidéncias abundantes em relagdo ao progndstico e
tratamento da sua manifestacdo mais complexa, a nefrite. Parte pela fisiopatologia que
ainda carece de uma plena compreensao, outras pelo fato de muitas vezes a PHS ndo ser
diagnosticada, diminuindo o publico alvo dos estudos. Através dessa revisdo foi notdrio
o papel do Reumatologista pediatrico e do Nefrologista pediatrico, pois muitas fontes
traziam que as condutas deveriam ser avaliadas por um médico dessas especialidades.
Portanto, ¢ possivel inferir a necessidade de estudos em grupos populacionais maiores, a
importancia de manter a atencdo em acerca do sintoma norteador da PHS, purpura
palpavel, para realizar diagnostico precoce e acompanhar em servigo especializado
sempre que possivel esses pacientes, principalmente devido a nefrite ser uma
manifestagdo tardia dessa patologia. E, nos casos que nao for possivel referenciar a um
servigo especializado, utilizar a imunossupressdo com corticoesteroides para tratamento
da nefrite ativa e se presenca de proteinuria utilizar IECA ou BRA.
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