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CASO INTERATIVO

Uma crianca com rash e artrite: qual o seu diagnéstico?

A child with rash and arthritis: what is the diagnosis?
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U:20 Cr: 0,3 Na:139,2 K: 4,16 Ca: 11,8 Cl: 106

Queixa principal: manchas vermelhas no corpo

Em setembro de 2018 houve aparecimento subito de
manchas vermelhas em membros inferiores (MMII). No dia
seguinte, houve aumento no numero de lesGes e surgiram
edema e dor em MMII, impedindo a deambulagdo. A m3e ne-
gava febre e outros sintomas e referiu resfriado ha 2 semanas.
Indicada a internagao.

O exame fisico mostrava paciente em bom estado geral,
afebril, pesando 14400g e medindo 109,5cm. Poliadenopatia
cervical posterior e anterior bilateral, com didametro inferior a
1cm, consisténcia fibroelastica, movel e indolor.

Auséncia de visceromegalias.

MMII com varias lesGes purpuricas palpaveis, de contornos
mal definidos, menores que 1cm (figuras 1 e 2). Edema bilateral
de pés, mole, frio. Dor a movimentagao passiva. Edema de mao
direita.

Figura 1. purpura palpdvel e edema bilateral de pés.

! Médica residente de Pediatria Hospital Municipal Jesus.

2 Médica do Servigo de Gastroenterologia Pediatrica e Professora da disciplina de satde da crianga e do adolescente UNESA.

3 Médico do Servico de Pediatria e Gastroenterologista Pediatrico - Hospital M Jesus.

4 Professora da Disciplina de Saude da Crianga e adolescente-UNESA e Pneumologista e Alergista Pediatrica do Hospital Municipal Jesus.

> Médica do servigo de Reumatologia Pediatrica do Hospital Municipal Jesus- Professora da disciplina de Pediatria da Fundag&o Tecnico Educacional Souza Marques.
5 Pediatra. Aposentada. Hospital Federal dos Servidores do Estado. Rio de Janeiro, RJ.

7 Professora de Pneumologia Pediatrica. Universidade Federal do Estado do Rio de Janeiro (UNIRIO) . Médico do Departamento de Pneumologia. Instituto
Fernandes Figueira /FIOCRUZ. Rio de Janeiro, RJ.

Endereco para correspondéncia:

Patricia Barreto Costa.
IFF. Av. Rui Barbosa 716. Rio de Janeiro, RJ. Brasil. CEP: 22250-020. E-mail: pfbcosta@gmail.com

Residéncia Pediatrica 2019;9(1):11-14. DOI: 10.25060/residpediatr-2019.v9n1-02

11



Figure 2. purpura palpavel e edema bilateral de pés.

Gli: 84 BT: 0,04 BD:0,0 BI:0,0 TGO: 28 TGP: 6

Ptn totais: 7,5

Albumina: 4,5

Hem: 4.63 / Hb: 12,8 / Hct: 39

Leuco: 12.700(0, 2,0, 0, 2, 66, 21, 9)

Plaguetas: 429.000

EAS: pH: 6,0 / 2 a 3 pidcitos por campo /Auséncia
de proteinuria

Evolugao

A dor e o edema melhoraram e a paciente voltou a
deambular, mas a partir do 32 dia de internagdo apareceu
dor abdominal apds as refei¢bes, que persistiu até o 72dia,
quando foi avaliada pelo Setor de Reumatologia e orientada
conduta que redundou em remissao.

Perguntas
1- A triade constituida por purpura palpavel,
principalmente em MMII, artrite/ artralgia e dor
abdominal leva a hipdtese de:
A) purpura trombocitopénica idiopatica
B) granulomatose de Wegener
C) purpura de Henoch-Schoenlein
D) doenga de Churg-Strauss
E) todas as respostas acima

A classificagdo para a PHS inclui:?
* umcritério mandatdrio, que é purpura palpavel ou
petéquia com predominio nos membros inferiores
e +1dos4seguintes
o Dor abdominal
o Artrite ou artralgia
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o Comprometimento renal
. Histopatologia com depdsito de IgA

2- Na nova classificagdo das vasculites, a purpura de
Henock-Shonlein é denominada:
A) granulomatose com poliangeite
B) granulomatose eosinofilicacom poliangeite
C) micropoliangeite microscépica
D) vasculite por IgA
E) vasculite de médios vasos

e As vasculites sdo definidas de acordo com as
dimensBes dos vasos acometidos (pequenos, médios e
grandes vasos). A nomenclatura do consenso de Chapel Hill foi
atualizada em 2012. Os epdnimos usados foram substituidos
por nomes descritivos sempre que possivel:%?

e Purpura de Henock-Schonlein (PHS) - vasculite por IgA(VIgA)
¢ Granulomatose de Wegener (GW) ->

¢ Sindrome de Churg-Strauss (CS) >
liangeite (GEPA)

granulomatose com poliangeite (GPA)

granulomatose eosinofilica com po-

¢ Novas subcategorias foram adicionadas:*?

e vasculites isoladas (p.ex vasculite de sistema
nervoso central)

e vasculites associadas a doengas sistémicas (p. ex:
[Upus eritematosos sistémico)

e vasculites com provével etiologia (p. ex: vasculite
associada ao virus da hepatite B)

3- Que afirmativa sobre a vasculite por IgA é
verdadeira?

A) Na crianga o comprometimento renal grave
é frequente.

B) A principal manifestagdo renal é a proteinuria.

C) Aprincipal manifestagdo renal é a hipertensao
arterial.

D) A nefrite da PHS e nefropatia por IgA sdo a
mesma doenca.

E) A principal manifestagdo gastrointestinal na
crianga é a hematoquezia.

e O comprometimento renal, que determina o
progndstico a longo termo, é relatado em 20-55%
das criangas e 49-83% dos adultos.*

e Nas criangas o comprometimento renal tende a
ser leve, podendo se manifestar como hematuria
isolada. A hematuria é a manifestacdao mais
comum.1l ManifestacOes graves como sindrome
nefrética e insuficiéncia renal ocorrem mais
frequentemente em adultos.*



A nefrite da PHS e nefropatia por IgA sdo
glomerulopatias que se caracterizam por
depdsito mesangial de imunocomplexos por
IgA1 anormalmente glicosilada e algumas vezes
podem ser indistinguiveis. Na nefropatia por IgA
os imunocomplexos se depositam exclusivamente
nos rins. Ha muita evidéncia indireta que sugere
uma relagdo muito préxima entre ambas.>%”

A principal manifestacdo do trato gastrointestinal
é a dor abdominal.4 Outros sintomas sdo nauseas,
vOmitos e melena/hematoquezia.*

O envolvimento dos pulmdes e do sistema nervoso
éraro.!

O envolvimento dos pulm&es e do sistema nervoso é raro.!

4-

Que exame complementar é um critério diagndstico
da vasculite por IgA?
A) Pesquisa de anticorpos citoplasmaticos
antineutrofilicos
B) Exame histopatolégico demonstrando
inflamacdo granulomatosa
C) Presencade nddulos, cavidades ou infiltrados
fixos na TC de térax
D) Exame histopatolégico demonstrando
depdsitos com predominio de IgA.
E) Aumento dos niveis séricos de IgA

Na pratica o diagndstico da vasculite por IgA é
clinico.? Ndo ha testes laboratoriais especificos, mas
a demonstragcdo numa bidpsia de imunocomplexos
com predominio de IgA é um dos critérios
diagnosticos.®

Leucocitose, trombocitose, proteina C reativa e IgA
sérica elevadas podem ser observadas.®

Um teste positivo para os anticorpos
anticitoplasmaticos antineutrofilicos (ANCA)
tem alta sensibilidade e especificidade para o
diagnodstico das chamadas vasculites associadas
a ANCA (granulomatose com poliangeite,
granulomatose eosinofilica com poliangeite e
poliangeite microscdpica), quando associado a um
contexto clinico adequado.®

O comprometimento pulmonar é raro na
PHS, mas os pulm&es sdo um dos d6rgdos mais
frequentemente comprometidos nas vasculites
sistémicas.’

Na GEPA 100% dos pacientes apresentam quadro de
asma. Vinte e cinco a 55% dos pacientes com PAM
apresentam sindrome de hemorragia alveolar difusa.'
Nédulos parenquimatosos bilaterais, alguns
cavitarios ou sindrome de hemorragia alveolar
podem ocorrer em 52-94% dos casos de GPA.%°
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e Na arterite de Takayasu pode haver
comprometimento da artéria pulmonar e
subsequente hipertensdo pulmonar em até 86%
dos pacientes.®

5- As duas vasculites mais comuns em criangas sdo:

A) Vasculite por IgA e arterite de Takayassu

B) Doenga de Kawasaki e granulomatose de
Wegener

C) Vasculite por IgA e doenga de Kawasaki

D) Doenga de Churg-Stauss e granulomatose de
Wegener

E) Vasculite por IgA e doenga de Kawasaki

e Dados obtidos de registros nacionais mostram que
a PHS e a doenga de Kawasaki sdo as vasculites
mais frequentes na infancia.?

e Namaioria dos paises, a vasculite por IgA é a mais
frequente com uma incidéncia de 13-20/100000
em pacientes menores de 17 anos, com pico
de incidéncia de 70/100000 nas criangas entre
4-6anos de idade.?

e A DKtem uma incidéncia anual que varia de 3,7-
239/100000 em pacientes abaixo dos 5 anos,
dependendo da populagdo estudada. A maior
incidéncia ocorre em pacientes japoneses® e é
importante diagndstico diferencial com doengas
exantematicas.

6- Sobre o tratamento da vasculite por IgA, pode-se

afirmar que:
A) O uso precoce de corticoides previne a
nefropatia.

B) O tratamento geralmente é de suporte.

C) Otratamento com gamaglobulina endovenosa
deve ser precoce.

D) Anti-inflamatérios sdo a conduta para a dor
abdominal.

E) Imunossupressores sem corticoterapia
estdo indicados para os quadros de nefrite.

O tratamento da PHS é de suporte.’?

A artrite responde bem aos anti-inflamatérios nao
esteroidais. Corticosteroides estdo indicados para dor
abdominal e comprometimento cutineo graves.?

N3o ha estudos demonstrando que o uso precoce de
corticosteroides previne a doenga renal.?

O tratamento da nefrite por PHS e da nefropatia por IgA
sdo o mesmo e a conduta depende do nivel de proteinuria e da
taxa de filtragdao glomerular. Além do tratamento de suporte,
corticoterapia isolada ou associada a imunossupressores tém
sua indicagdo.”
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