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RESUMO

A Parpura de Henoch-Shénlein € uma vasculite de causa idiopatica, que se caracteriza pelo deposito predominante de [gA
na parede dos pequenos vasos, envolvendo tipicamente pele, intestino, articulagdes e glomérulo renal. O acometimento
cutaneo ocorre principalmente em membros inferiores e regido glatea, sendo raramente encontrado em face e membros
superiores. Relatamos o caso de uma paciente do sexo feminino, com seis anos de idade, que apresentava lesdes pur-
puricas em regido auricular, periorbital, malar, mentoniana e membros superiores, além de artralgia e volvo intestinal.
Apbs tratamento cirargico e pulsoterapia com glicocorticoide, houve regressao dos sintomas, sem maiores complicagdes.
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INTRODUCAO

A Purpura de Henoch-Schénlein (PHS) € o tipo mais comum de
vasculite em criangas de trés a 10 anos de idade, sendo carac-
terizada pelo surgimento de lesdes purpuricas, principalmente
em membros inferiores e regido glutea, podendo cursar com
dor abdominal, artralgia e nefrite.!

Estudos epidemiolégicos revelam maior predominancia
em meninos.? Em trabalho brasileiro, Silva et al. encontraram
uma incidéncia predominante em meninas na faixa etaria de
seis anos de idade em contraste com a literatura mundial.>*

Essa sindrome foi descrita primeiramente em 1801 por
Heberden, mais tarde em 1837 Schonlein definiu a associagao
entre o acometimento cutaneo através das lesdes purpuricas
e artralgia. Em 1874, Henoch descreve o quadro de purpura,
dor abdominal e melena como uma sindrome.’

E descrito a seguir, um caso de PHS que apresentou
purpura em membros inferiores, superiores e face, além de
volvo intestinal e artralgia nas regioes de tornozelos, punhos
e interfalangianas proximais de maos.

RELATO DE CASO

Crianga de seis anos, do sexo feminino, branca, natural e pro-
cedente de Minas Gerais, foi encaminhada ao Hospital Monte
Sinai de Juiz de Fora (MG), no dia 27 de maio de 2008. Trés dias
antes da internagdo teve inicio um quadro de edema subcutaneo
na regido lombar e dor em membros inferiores, sendo que 24
horas ap6s, houve acentuac@o do edema e surgiram purpuras nos
membros inferiores, superiores e regido glutea além de artralgia
nas articulagdes de punho esquerdo, interfalangianas proximais
de maos e tornozelo direito. Na admissao estava ltcida, corada,
anictérica, aciandtica, afebril, hidratada, sem alterag¢oes de ab-
dome e sistema cardiovascular. Apresentava lesdes purpuricas
em membros inferiores, maos, face e regido auricular conforme
demonstrado na Figura 1. Os exames complementares solici-
tados na admissdo e alta hospitalar estdo citados na Tabela 1.
A dosagem sérica de IgA apontou niveis normais de 268
mg/dL (29 2270 mg/dL) e o exame simples de urina (EAS) ndo
evidenciava alteragoes. Prescreveu-se inicialmente prednisona
20 mg de 12/12h, paracetamol, anti-histaminico e omeprazol.
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Figura 1. Lesdes purpuricas de face com predominio em regido malar,
maxilar e mandibular.

Com essa terapia, apresentou melhora significativa do edema
subcutaneo, entretanto houve uma disseminacao das lesdes
purpuricas atingindo a face, além de apresentar evolugdo da
artralgia nos membros superiores e dor abdominal.

A paciente foi submetida a ultrassonografia abdominal que
revelou grande quantidade de liquido na cavidade abdominal
e diminuicdo da mobilidade das algas intestinais; a radiografia
simples de abdome mostrou distensdo das alcas abdominais.
Nesse dia, houve agravamento da dor abdominal, além do
aparecimento de nauseas e vomitos. Foi iniciado reidratagdo
e antiemético por via intravenosa e seu caso diagnosticado
como purpura de Henoch-Schonlein. Por haver suspeita de
necrose intestinal, a paciente foi encaminhada a cirurgia. Apos
arealizagdo de laparotomia nao foi encontrado necrose de alga,
apenas um quadro de abdome agudo oclusivo com volvo intes-
tinal acometendo a por¢ao ileal, que foi revertido com sucesso.

A paciente foi tratada com pulsoterapia de metilpredniso-
lona intravenosa (30 mg/kg/dose) durante trés dias e apods a
cirurgia recebeu nutri¢ao parenteral e metronidazol associado
a ampicilina intravenosa.

Foram realizadas bidpsias de apéndice vermiforme e pele
das regides de braco e perna direita que evidenciaram res-
pectivamente vasocongestao serosa ¢ hiperplasia linfoide da
mucosa, ¢ na derme observou-se edema com extravasamento
de eritrocitos e capilares superficiais profundos ectasicos
exibindo depodsito de material fibrinoide perivascular com
neutréfilos permeando suas paredes, infiltragdo de neutrofilos
no intersticio ¢ degeneragao de colageno. Sendo assim, obteve-
se a comprovagao histopatologica da presenca de vasculite
leucocitoclastica, em que os achados mais intensos foram na
amostra de pele do brago direito.

Com melhora dos sintomas, a paciente recebeu alta utilizan-
do prednisona em doses decrescentes de 20 mg/dia inicialmente
até a suspensdo que ocorreu apos 30 dias.

DISCUSSAO

A etiologia da PHS ¢ desconhecida, mas alguns fatores desen-
cadeantes sdo descritos, como por exemplo: infecgdes de vias
respiratorias superiores, infecgdes causadas por estreptococos
do grupo A, adenovirus, parvovirus B19 e micoplasma.!

A analise histologica da pele continua sendo a forma mais
confiavel de se diagnosticar a PHS.%” A deposigdo de IgA e
C3 detectada através da imunofluorescéncia direta (IFD) ¢
inespecifica, e parece ser mais observada em criangas de menor
idade. Embora esse exame possa levar ao diagnostico da PHS
quando associado aos sintomas clinicos, ndo € obrigatoriamente
positivo.® Além disso, a IFD tem maior sensibilidade de revelar
o deposito de IgA nos vasos, se realizada dentro de 48 horas
do inicio da doenga, isso porque, os imunocomplexos sio re-

Tabela 1. Relacao dos exames laboratoriais da paciente no dia da admissao e da alta hospitalar

Exames laboratoriais Admissao Alta hospitalar Valores de Referéncia
Hemoglobina 14,5 g/dL 13 g/dL 11,5a 16 g/dL
Hematocrito 42,2% 38,2% 36 a47%
Hematimetria 4,97 milhdes/mm3 4,21 milhdes mm3 4 a 5,6 milhoes mm3
VHS 62 mm/h 35,6 mm/h Até 10 mm/h
Plaquetas 365.000 mm3 361.000 mm? 140.000 a 450.000 mm?
Leucometria 24.700 mm? 16.200 mm? 3.500 a 10.000 mm?
PCR 37,95 mg/L 0,57 mg/dL Até 6 mg/dL
Creatinina 0,5 mg/dL 0,3 mg/dL 0,4a1,3 mg/dL
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movidos ou destruidos da parede dos vasos apés esse periodo.’
No caso relatado a paciente ndo foi submetida a IFD, porque
foi admitida no hospital trés dias apds o inicio dos sintomas,
o que diminui a eficacia do exame.

Os sintomas da PHS sao caracterizados basicamente em
quatro grupos: lesdes cutaneas que ocorrem em 100% dos
casos; dores abdominais, nduseas e vomitos que ocorrem em
65% dos casos, artrite ¢ artralgia que ocorrem em 70% dos
casos e acometimento renal em 25% dos casos.!?

No caso da manifestagdo cutanea, a lesao classica apresenta
distribui¢do predominante em regido glitea, joelhos, extremi-
dades dos membros inferiores e abdomen e raramente envolve
membros superiores, tronco, face € mucosas.!!

O acometimento de face na PHS ¢ raro, Nussinovitch et
al.'? analisando 155 criangas com este diagnostico, observaram
que apenas 4,5% apresentavam purpuras ou edema nas regides
de membros superiores e face. Nesse relato a paciente apre-
sentava além das lesGes classicas, acometimento de membros
superiores, principalmente nas extremidades, e acometimento
de face com presenga de lesdes purpuricas nas regides auricular,
periorbital, malar e mentoniana.

Araz3o para a incidéncia de o acometimento facial ser pequena
ainda ndo esta bem elucidada; alguns autores sugeriram que a lo-
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caliza¢do da PHS depende da gravidade, que geraria maior pressao
intravascular nos membros inferiores e regido glutea, facilitando
dessa forma o extravasamento plasmatico nestas regides.'?

Quadros de volvo e necrose intestinal sdo complicagdes
cirargicas que ocorrem em 0,7-13,6% dos casos e necessitam
de intervengdo rapida e eficaz para evitar perda de segmentos
intestinais.®

Burke e Marks'® observaram que pacientes com episodios
repetidos de vomitos, apesar de possuirem contagem normal
de hemoglobina, plaquetas, leucécitos e tempo de protrombina,
desenvolvem purpura facial ap6s alguns dias. Essas manifes-
tagdes, quando cessado os vomitos, comecavam a regredir em
torno de 24 horas. Vomitos ou tosse podem produzir pirpura
facial através do aumento da pressdo intratoracica ¢ conse-
quentemente diminui¢do do retorno venoso.'* Isso geraria um
aumento subito da pressao capilar nesse local e extravasamento
plasmatico, formando assim as purpuras na regido facial em
detrimento de localizac¢des inferiores.'*

O uso de corticosteroides é recomendado nos casos mais
graves de PHS, principalmente nas manifestagdes gastrointesti-
nais, obtendo maior eficacia quanto mais precocemente usado.*

Conclui-se que o acometimento facial, embora incomum,
deve ser lembrado em caso de PHS.
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