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Introdução:
A púrpura de Henoch-Schönlein (PHS), também conhecida como púrpura anafilactóide ou púrpura reumática, é a vasculite sistêmica mais comum nas crianças,com incidência anual de 140 casos por milhão.O pico de incidência ocorre na primeira e segunda décadas de vida,e 90% dos pacientes tem menos de 10 anos de idade.A histopatologia da biópsia de pele dos pacientes com PHS mostra vasculite leucocitoclástica dos pequenos vasos sanguíneos localizados na derme superficial.A biópsia demonstra coloração granular grosseira para IgA nos vasos sanguíneos de pequeno calibre e ao seu redor,e há uma predileção pela deposição de IgA  no mesângio.A maioria dos pacientes tem níveis séricos aumentados de IgA e imunocomplexos circulantes contendo esta imunoglobulina, além dos depósitos de IgA nas paredes dos vasos sanguíneos inflamados.O seu diagnóstico é essencialmente clínico, baseado na presença de dois ou mais dos critérios propostos pelo Colégio Americano de Reumatologia, em crianças com manchas elevadas na pele que não desaparecem à digito pressão (púrpura palpável).
Quadro clínico: 

A PHS ocorre, predominantemente, em crianças na faixa etária escolar (média de 6 anos), podendo incidir entre um e 19 anos de idade .As manifestações cutâneas da PHS incluem púrpura plaquetopênica palpável, pápulas urticariformes e placas,com concentração em nas nádegas e nos membros inferiores,podendo ocorrer também em: face, couro cabeludo, braços e raramente no tronco. Em geral, as lesões aparecem em surtos com intervalos de uma semana ou mais e com duração total do quadro ativo entre três e 12 semanas.Tendem a acometer os vasos sanguíneos de pequeno calibre da derme superficial,sendo os vasos de médio calibre raramente  afetados pela PHS. Em geral, as lesões aparecem em surtos com intervalos de uma semana ou mais e com duração total do quadro ativo entre três e 12 semanas.A erupção persistente por mais de um mês é um preditor significativo de recidiva da doença e sequelas  renais.

Nas articulações,evidencia-se artralgias ou artrite das grandes articulações, principalmente joelhos e tornozelos e, menos comumente, punhos e cotovelos. Os padrões migratórios de acometimento articular são comuns.A dor associada à artrite da PHS pode ser incapacitante, mas a artrite não causa deformidades.Os sintomas abdominais resultam do edema das paredes intestinais e da hemorragia induzida pela vasculite mesentérica,e a dor abdominal pode começar até dois meses antes da púrpura.Nos casos típicos, a dor abdominal é espasmódica e pode piorar depois da ingestão de alimentos. O acometimento gastrintestinal das crianças com PHS pode causar intussuscepção,e ao contrário da intussuscepção idiopática, que geralmente é ileocólica, a intussuscepção associada à PHS habitualmente é ileoileal.

A glomerulonefrite quase sempre começa depois do desenvolvimento das manifestações cutâneas. A manifestação clínica característica da nefrite associada à PHS é hematúria, geralmente macroscópica, embora seja microscópica nos casos típicos. A hematúria pode ser transitória, persistente ou recidivante. A lesão renal mais comum é glomerulonefrite endocapilar proliferativa focal.A histopatologia da biópsia de pele dos pacientes com PHS mostra vasculite leucocitoclástica dos pequenos vasos sanguíneos localizados na derme superficial.A biópsia demonstra coloração granular grosseira para IgA nos vasos sanguíneos de pequeno calibre e ao seu redor e há uma predileção pela deposição de IgA no mesângio. A maioria dos pacientes tem níveis séricos aumentados de IgA e imunocomplexos circulantes contendo esta imunoglobulina, além dos depósitos de IgA nas paredes dos vasos sanguíneos inflamados.

Achados laboratoriais:
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Diagnóstico:

A condição fundamental do diagnóstico de púrpura de Henoch-Schönlein (PHS) é púrpura não trombocitopênica causada pela inflamação dos vasos sanguíneos da derme superficial. As alterações patológicas típicas da PHS são vasculite leucocitoclástica e deposição de imunoglobulina A (IgA) nas paredes dos vasos sanguíneos afetados. A tétrade de púrpura, artrite, glomerulonefrite e dor abdominal é comum. Contudo, não é preciso que todos os quatro elementos estejam presentes para firmar o diagnóstico.A presença de dois ou mais dos quatro critérios abaixo, em crianças com púrpura palpável, define o diagnóstico.
[image: image2.png]Quadro 39-1 Critérios de dlassificagao’ da pirpura de
Henoch-Schonlein (PHS), propostos em 1990 pelo American
College of Rheumatology

1. Pirpura palpével
2. Idade de inicio < 20 anos
3. Angina intestinal
4. Bi6psia com granuiditos nas paredes dos vasos sanguineos
A presenga de dois critrios classificou a PHS com sensbildace de 875 ¢

especficidade de 88% em um grupo de pacientes com vesculites sistémicas
diersas.





Diagnóstico diferencial:

  Esta doença deve ser diferenciada das outras vasculites que afetam vasos de pequeno calibre pequeno calibre,dos distúrbios autoimunes associados à doença articular e às erupções,e de algumas infecções. 
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Outras vasculites
Vasculite de hipersensibiidade
Poliangite microscopica
Granulomatose eosinoffica com poliangite (sindrome de
Churg-Strauss)
Granulomatose com poliangite (granulomatose de Wegener)
Grioglobulinemia mista
Poliarterite nodosa

Doengas autoimunes sistémicas
Lopus eritematoso sistémico
Attrite reumatoide
Doengas renais
Nefropatia de IgA

Infecgdes
Infecces virais ou bacterianas agudas
Neoplasias malignas
Leucemias da infancia
Diversos.
Edema hemorragico agudo do lactente





Tratamento:

O tratamento da PHS deve individualizado para cada paciente e conduzido, preferencialmente, pelo reumatologista ou nefrologista pediátrico. Este deve ser dirigido para identificação e remoção dos possíveis agentes envolvidos: infecções, alimentos, drogas, vacinas, etc. As púrpuras habitualmente melhoram sem necessidade de tratamento, não respondem aos antiinflamatórios não hormonais e anti-alérgicos. Geralmente, os analgésicos são indicados para artralgia; antiinflamatórios não hormonais para controle das artrites; corticosteróides para dor abdominal importante, nefrites graves, orquite, assim como em outras alterações graves e raras.A ranitidina é usada geralmente em todos os casos com dor abdominal, podendo ser associada aos corticosteróides.Os imunossupressores,gamaglobulina endovenosa ou plasmaferese são usados raramente e geralmente nos pacientes com nefrites ou outras manifestações graves e que não melhoraram aos corticosteróides.

A evolução dos pacientes geralmente é adequada, apesar das púrpuras poderem recorrer. As manifestações articulares e gastrintestinais costumam se resolver entre um e dois meses. A longo prazo, a preocupação é com os rins. Os pacientes devem ser seguidos e realizados exames de sangue e de urina periodicamente.

Atualmente, recomenda-se o seguimento de crianças com PHS, com avaliações semestrais dos exames de sangue e de urina, por pelo menos 5 a 10 anos, para aqueles que não apresentarem alterações renais inicialmente. Os pacientes que apresentarem alterações laboratoriais renais transitórias ou persistentes devem ser rigorosamente acompanhados por toda vida com reumatologista ou nefrologista pediátrico, pelo maior risco de desenvolver insuficiência, mesmo na ausência de doença renal ativa.
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