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Resumo

Os autores descrevem um caso clinico cldssico de Purpura de Henoch-Schénlein (PHS) em menina de 4 anos de
idade, com febre, dor abdominal, artrite e purpura palpavel atrombocitopénica, apresentando remissdo com-
pleta da fase aguda com o uso exclusivo de sintomaticos em cerca de 12 dias. Programado acompanhamento
clinico e laboratorial posterior para vigilancia de recorréncias e monitorizagdo da pressao arterial, proteinuria e
hematuria por periodo minimo de seis meses até definicdo ou ndo da alta hospitalar. A gravidade e/ou a duragdo
dos sintomas extrarrenais, associados a faixas etdrias maiores sao os fatores clinicos de risco mais significativos
para o desenvolvimento da nefrite da PHS (NPHS). A doenga renal contribui como a principal morbidade em
longo prazo. As evidéncias cientificas ndo demonstram até a atualidade que o uso de corticosteroides por curtos
periodos influencie na prevengdo da doenga renal persistente. Os autores fazem revisdo bibliografica e documen-
tam que estudos multicéntricos e randomizados sdo necessarios para elaboragdo de consensos de tratamento e
seguimento dos pacientes com PHS.

Abstract

The authors report a typical case of Henoch-Schénlein purpura (HSP) in a four-years-old girl presenting fever,
abdominal pain, arthritis and nonthrombocytopenic palpable purpura. Complete remission of the acute phase
occurred at twelve days using symptomatic. The minimum length of follow-up for possible recurrences and the
monitoring of the blood pressure, proteinuria and hematuria should be six months. Severity and/or duration of
extrarenal symptoms and older age are the most significant risk factors for developing of HSP nephritis (PHSN).
Renal involvement contributes to long-term morbidity. Up to now there is no evidence that the use of corticoste-
roids for short periods prevents persistent renal disease. The authors present a literature review and document
that studies and multicenter trials are necessary to developing guidelines for treatment and follow-up of the
patients with HSP.
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INTRODUCAO

Em 1802, Willian Heberden publicou o caso clinico de
um menino de 5 anos com edema, artralgia, hematduria, dor
abdominal, melena e lesdes purpuricas nas pernas. Em 1837,
Johann Schoénlein descreveu a associacdo entre artralgia e
purpura. Posteriormente, Eduard Henoch observou o acome-
timento gastrointestinal e renal, originando o nome Purpura
de Henoch-Schonlein (PHS)®.

A PHS é a vasculite sistémica mais comum na infancia
que afeta os pequenos vasos. Geralmente, seu curso é au-
tolimitado; tem ligeiro predominio em meninos. O padrao
monociclico e de bom progndstico é o mais observado na
pediatria, embora possam aparecer manifestagées renais por
periodos mais longos?.

Os sintomas clinicos sdo bem reconhecidos: todos
0s pacientes apresentam rash purpurico, 75% desenvolvem
artrite, 60% a 65% tém dor abdominal, e 40% manifestam
doenga renal. Contudo, a patogénese permanece desconhe-
cida. Ndo ha diretrizes estabelecidas sobre o tratamento e o
seguimento da PHS3.

RELATO DE CASO

ECV, 4 anos, sexo feminino, branca, DN: 20/02/2008,
natural do RJ. Apresentou manchas vermelhas de diferentes
tamanhos em membros inferiores em 30/01/2012, sem outros
sintomas. Apds 24h, evoluiu com o aparecimento de menor
numero de manchas vermelhas em membros superiores e
temperatura de 37,5°C. Procurou atendimento em posto de
saude, sendo encaminhada ao Hospital Municipal Miguel
Couto (HMMC) com hipétese de PHS. Cerca de dez dias an-
tes, a crianga havia apresentado resfriado com coriza, tosse e
febre, com involug3o espontanea. A admiss3o, encontrava-se
em bom estado geral, hipocorada +/4, hidratada, eupneica,
aciandtica, anictérica, afebril, com lesGes cutaneas purpuri-
cas, maculopapulosas eritematosas, petéquias e equimoses
predominantemente em membros inferiores (Figura 1), regido
glutea, planta (Figura 2) e dorso dos pés, mas acometendo a
palma das maos (Figura 3) e antebracos. Apresentava, também,
dor a manipulacdo, edema sem flogose em tornozelos e maos
(Figura 4) e dificuldade de deambulacdo. Prescrita analgesia
com paracetamol. Exames laboratoriais: leucocitose com dis-
creto desvio para a esquerda; aumento de proteina C reativa
(PCR - t), da desidrogenase latica (LDH) e da velocidade de
hemossedimentacdo (VHS); resultados normais dos niveis de
plaquetas, da atividade protrombina, do international norma-
tized ratio (INR), da PTTA e do EAS. A boa evolugdo laboratorial
é mostrada pelos Quadros 1 e 2, em concomitancia com a
melhora clinica descrita abaixo.

No segundo e terceiro dias de internacgdo, evoluiu com
aumento do numero de lesGes em membros inferiores, parada
de deambulacgéo, picos subfebris, ma aceitacdo da dieta, mas
estavel hemodinamicamente. Iniciada hidrata¢do venosa. No
terceiro dia, apresentou clareamento das lesdes cutaneas em

Figura 1. Purpura palpdvel na superficie extensora dos membros inferiores,
evidenciadas por lesGes cutaneas hemorragicas, que ndo desaparecem a vitro
pressdo, desde petéquias a equimoses.

Figura 2. PUrpura palpdvel em planta dos pés.

Figura 3. Purpura palpavel em palma das méos.
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Figura 4. Edema e petéquias no dorso das maos.

membros inferiores, melhora discreta da artralgia e do edema
de tornozelos, maos e pés, porém, mantendo auséncia de de-
ambulacdo. Iniciou quadro de dor abdominal difusa. Realizada
ultrassonografia abdominal sem alteragdes.

No quinto e sexto dias de internacdo apresentou me-
Ihora da dor abdominal, retorno da deambulagdo e sem dister-
mias. Recebeu alta no sétimo dia de internagdo e encontra-se
bem apds 6 meses de acompanhamento no Hospital Federal
dos Servidores do Estado (RJ).

HPP: Saudavel até a internagéo.

HGPN: M3e - Gesta lll, Para Il; um aborto esponténeo,
uma consulta de pré-natal, nega o uso de medicamentos, fumo
ou uso de drogas ilicitas.

Crianga nascida de parto normal, 2490g, estatura 48
cm, PC 35 cm, Capurro somatico de 35 semanas, Apgar 8 e 9
nos 12 e 52 min, respectivamente. Desenvolvimento neurop-
sicomotor normal. Vacinas atualizadas.

H. FAMILIAR: Pais ndo consanguineos. Mde com hiper-
tensdo arterial. Pai e irma saudaveis.

Quadro 1. Evolugdo Laboratorial.

CONSIDERACOES GERAIS

A PHS é a vasculite mais comum da infancia. Os critérios
diagndsticos sugeridos pela Sociedade Europeia de Reuma-
tologia Pediatrica, mas ainda ndo validados, baseiam-se na
purpura palpavel atrombocitopénica associada a, no minimo,
um dos seguintes achados: dor abdominal difusa, biépsia com
deposicdo predominante de imunoglobulina A, artrites ou
artralgia, e acometimento renal (hematuria ou proteindria).
Até 40% das criangas com PHS necessitam de hospitalizagdo
para tratamento das manifestagGes agudas, que podem incluir
glomerulonefrite, hipertensdo arterial, dores, hemorragia
gastrointestinal ou artrite®.

Epidemiologia

A PHS ocorre em 10 a 22 por 100.000 pacientes a cada
ano. Criangas com menos de 10 anos de idade representam
mais de 90% dos pacientes. O pico de incidéncia é maior na
faixa etdria de 4 e 6 anos, alcangando indices, neste grupo, de
70,3 por 100.000 criangas anualmente. Gardner-Medwin et al.®
registraram dados baseados numa larga amostra populacio-
nal (1,1 milhdo de criangas abaixo de 17 anos), comparando
diferentes etnias na Inglaterra. A incidéncia anual estimada
foi de 20,4 por 100.000 criangas no Reino Unido, com uma
incidéncia maior em criangas de origem indiana (24 por
100.000), comparada com as caucasianas (17,8 por 100.000)
e com as negras (predominantemente afrocaribenhas: 6,2
por 100.000). Varios agentes infecciosos sdo relacionados
ao desenvolvimento da PHS. Do ponto de vista imunoldgico,
raciocinamos que devem existir muitos polimorfismos ligados
a susceptibilidade a doenga, a gravidade e aos fatores de risco
que geram o acometimento renal.

Apesar da maior incidéncia na infancia, todas as faixas
etarias sdo acometidas, inclusive, adolescentes e adultos. O
progndstico mais favoravel e as formas mais leves de apresen-
tacdo clinica sdo presentes em menores de 2 anos. A doenca é

Data Ht% Leuco Neutr % Linfo % Plaquetas  Prot.-T  Albumina PCR-T VHS INR PTTA
31/01 34,2 14000 66 27 219000 5,6
01/02 32,3 14000 75 20 220000 5,9 4,5 51 1,15 34,9
02/02 33,3 12500 63 28 206000 6,8 4 1,08 34
03/02 30,7 15000 53 37 231000 2,5

Quadro 2. Evolugdo Laboratorial.

Data Glicose Creatinina Uréia Sédio Potassio TGO TGP Gama GT LDH EAS
31/01 136 4,3 Normal
01/02 121 0,4 25 138 4,4 25 4 8 405
02/02 93 0,4 16 134 4,2 17 7 9 Normal
04/02 22 7 6 546
10/02 Normal
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mais grave e causa maior comprometimento renal em adultos.
Gestantes com histérico de PHS na infancia estdo sob maior
risco de complica¢des, tais como hipertensdo arterial e pro-
teindria durante o pré-natal’.

Imunofisiopatologia

Os pacientes com PHS apresentam a imunoglobulina
A (IgA) em imunocomplexos que sdo depositados em peque-
nos vasos. Esta reacdo é responsavel pelo aparecimento de
petéquias e da purpura palpavel. Pode ocorrer hemorragia
gastrointestinal quando os imunocomplexos se depositam nos
vasos da parede intestinal. A deposicdo na regido mesangial
renal poderd resultar em glomerulonefrite crescente prolife-
rativa de intensidade leve a grave.

Os complexos de IgA sdo formados e depositados na
pele, no intestino e nos glomérulos, resultando em resposta
inflamatdria localizada. Posteriormente, a vasculite leucocito-
clastica se instala com necrose de pequenos vasos sanguineos.

A IgA é encontrada no soro e nas secre¢Ges das muco-
sas. Ha dois isotipos: IgA1 e IgA2. A IgA das mucosas €, prin-
cipalmente, da forma polimérica e 60% de IgA2, enquanto a
IgA sérica é, principalmente, IgA1, 90% monomérica. Na PHS,
os complexos sdo formados com a forma polimérica de IgA1l.
Niveis elevados de uma forma anormal de IgA1, deficiente de
galactose, tém sido encontrados em pacientes portadores da
nefrite associada a PHS, quando comparados com pacientes
com PHS sem nefrite e com pacientes sadios®.

A etiologia da PHS ndo é claramente elucidada, embora
se conheca a resposta imunoldgica mediada porimunocomple-
x0s, que pode ser desencadeada por infeccdo, medicamento,
ou fator ambiental.

Infeccdes do trato respiratdrio superior sdo descritas como
precursoras da PHS, particularmente pelo Streptococcus 8 hae-
molyticus do grupo A. Pacientes com NPHS tém culturas positivas
para este agente em mais de 30% dos casos, assim como titulos de
antiestreptolisina mais elevados. Outros organismos envolvidos
sdo: Mycoplasma, adenovirus, parvovirus B19, varicela zoster,
herpes simples, Helicobacter pylori, Haemophilus parainfluenzae
e Staphylococcus aureus resistentes a meticilina’®.

Além da agdo dos imunocomplexos IgA associados e dos
possiveis agentes que colaboram para o desencadeamento da
PHS, outros fatores individuais sdo gerenciados por citocinas
e moléculas de adesdo envolvidas na modula¢do da resposta
inflamatdria e na ativacdo celular endotelial.

A maioria das criangas apresenta respostas imunoldgi-
cas que levam ao bom prognéstico da PHS.

Manifestagdes clinicas

Atriade de purpura, dor abdominal e artrite pode surgir
em qualquer sequéncia, embora os dois Ultimos ndo estejam
presentes em todos os pacientes. A maioria dos casos é pre-
cedida por sintomas respiratdrios das vias aéreas superiores,
e o inicio da doenca pode ser acompanhado por mal-estar e
febre baixa. A duracdo dos sintomas varia de dias a semanas,
cursando de forma insidiosa em alguns pacientes. Cerca de

um tergo das criangas apresentam sintomas por menos de 14
dias, um terco por 2 a 4 semanas e outro terco por mais de
4 semanas. A recorréncia dos sintomas ocorre em cerca de
30%, geralmente nos primeiros quatro meses de resolugdo
da sintomatologia inicial. As recorréncias sdo mais frequentes
nos pacientes que desenvolverdo doenga renal®.

O acometimento cutaneo

Todos os pacientes com PHS apresentam rash sem
prurido, que se inicia de forma discreta e breve, como papulas
eritematosas que evoluem para as lesGes petequeais e pur-
puricas, caracteristicas da doenca. O diagndstico de purpura é
definido como lesdes hemorragicas cutaneas que ndo clareiam
a vitropressdo, com didametros de cerca de 10 mm ou mais, e,
geralmente, localizada nas superficies extensoras dos membros.
Estas lesGes podem se alargar e se transformar em equimoses
palpaveis. Com o passar do tempo, as leses vdao mudando de cor.
Iniciam com coloragdo avermelhada, evoluem para a cor plrpura
e, posteriormente, para cor de ferrugem, antes do esmaecimento
por periodo de aproximadamente 10 a 14 dias. O rash ou lesdes
purpuricas agrupadas predominam nas areas de maior pressao
(Figura 5): membros inferiores, cintura e nadegas, mas pode se
estender para os membros superiores, face e tronco.

Figura 5. Lesdes maculopapulosas de cor purpura ou de cor avermelhada,
alargadas ou agrupadas, em areas de maior pressdo pela imobilizagdo do
acesso venoso.
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Raramente, criancgas apresentam lesGes hemorragicas
bolhosas na PHS. Esta forma é mais comum em adultos; em
criangas, cria um dilema diagndstico, mas ndo parece influen-
ciar no bom progndstico na maioria das vezes. A pressdo é pro-
vavelmente o fator desencadeante na formacdo das bolhas'®**,

Recorréncia dos sintomas purpureos pode ocorrer me-
ses apds o primeiro surto acompanhados das manifesta¢des
abdominais em um terco dos pacientes. Em geral, o quadro é
mais brando e tende a desaparecer com o tempo.

A PHS pode evoluir de uma forma crénica na minoria
de pacientes e se caracteriza pela persisténcia das alteracGes
cutaneas, gastrointestinais e/ou renais por um periodo conti-
nuo maior que 12 meses.

O acometimento articular

Cerca de 75% dos pacientes com PHS apresentam
manifestac¢des articulares. Joelhos e tornozelos sdo mais aco-
metidos. Os sintomas vdo desde a dor as manifestacGes de
artrite com edema e diminuigdo do movimento. A tendéncia
é a melhora rdpida com resolu¢do completa®.

0O acometimento gastrointestinal

Entre 50% a 75% dos pacientes com PHS desenvolvem
quadro abdominal, que varia de cdlicas leves a dor abdomi-
nal intensa, simulando abdéme agudo. A dor em cdlica pode
ocorrer cerca de uma semana apoés o inicio do rash purpurico.
Vomitos e hemorragia gastrointestinal (oculta ou sangue vivo)
aparecem em 30% dos pacientes, mas as formas graves sao
raras. Outras complicagdes também raras sdo a intussuscep-
¢do e a perfuracdo intestinal. A ultrassonografia abdominal é
importante para a definicdo diagndstica®?.

O acometimento renal

Adoencarenal é a sequela mais grave da PHS, ocorren-
do em 20% a 50% dos pacientes. A mortalidade pela PHS é rara,
mas a doenca renal pode causar a morte. O risco é maior em
pacientes acima de 10 anos com os seguintes sintomas asso-
ciados: purpura com carater persistente, dor abdominal grave
ou episddios recorrentes. O quadro, geralmente, se inicia no
primeiro més e raramente ocorre apos seis meses de doenga.
Pode se apresentar com gravidade diferenciada: hematuria
microscopica isolada, cilindros de hemdcias, proteintdria com
hematuria microscépica ou macroscépica, sindrome nefritica
aguda, sindrome nefrdtica ou quadro misto nefritico/nefrotico.
A doenca renal costuma involuir espontaneamente na maioria
das vezes. Embora a glomerulonefrite progressiva possa se
desenvolver, principalmente, em pacientes com proteindria
persistente.

Complicagdes raras

Outros 6rgdos envolvidos com menor frequéncia sdo:
o sistema nervoso central (vasculite cerebral), as gonadas
(a orquite) e os pulmdes (hemorragia pulmonar). Outra com-
plicacdo rara é a obstrucdo uretérica®.

Como diagnosticar a PHS?

O diagndstico é basicamente clinico: rash cutaneo tipico,
purpura predominante em membros inferiores (principal pista),
geralmente acompanhada de dor abdominal e artralgia com
ou sem artrite. Ndo ha teste laboratorial especifico para a PHS.
As dosagens do complemento e anticorpos antinucleares sdao
normais. Os niveis de IgA sérica estdo elevados em cerca de
metade dos pacientes. Os testes da coagula¢do sdao normais.
O aumento das plaquetas é raro. As provas de funcdo renal e
as dosagens de eletrdlitos estardo alteradas nos casos de uma
nefrite na fase aguda. A maioria dos pacientes ndo necessita
de bidpsia cutanea e/ou renal para o diagndstico, com exce-
¢do daqueles que apresentem lesdes atipicas na pele ou um
acometimento renal grave.

A lesdo cutanea caracteristica da PHS é a vasculite
leucocitocldstica com acimulo de neutréfilos e células mo-
nonucleares perivasculares. Este achado histopatoldgico se
refere ao rompimento dos leucécitos no tecido, em particular,
aos debris nucleares caracteristicos. Esta decomposi¢do ndo
é especifica da PHS, mas fortalece a suspeita diagndstica. Os
estudos de imunofluorescéncia mostram a deposicdo de IgA e
C3 na pele afetada. A causa da PHS é desconhecida, mas é pro-
vavel que a IgA tenha um papel pivo na patogénese da doenga.

A NPHS é caracteristicamente uma glomerulonefrite
proliferativa focal segmentar. Ha casos graves com uma glome-
rulonefrite rapidamente progressiva, que geralmente mostram
um alto percentual de mudancgas glomerulares crescentes na
bidpsia renal.

Quando a bidpsia renal é necessaria?
As indicacGes para bidpsia renal, segundo McCarthy
& Tizard sdo:

e Danorenal agudo/Sindrome nefritica na fase inicial;

e Funcdo renal normal associada a sindrome nefrdtica
persistente por 4 semanas;

e indices de proteina/creatinina urindrias > 250mg/
mmol por 4 a 6 semanas, compativeis com sindro-
me nefrética, sem melhora espontanea;

e  Proteinuria persistente: indices de proteina/creati-
nina urinarias > 100mg/mmol por mais de 3 meses
deve ser considerada a bidpsia se o diagndstico é
duvidoso;

Diagnéstico diferencial

O diagndstico diferencial compreende: meningococ-
cemia, dengue, llipus eritematoso sistémico, poliarterite
nodosa, granulomatose de Wegener, vasculite de hipersensi-
bilidade por reacdo a medicamentos, etc®. Todas estas doencas
apresentam achados clinicos semelhantes a PHS, mas com
caracteristicas diferenciadas. A meningococcemia com qua-
dro toxémico e de rapida evolugdo. A dengue acompanhada
de outros sintomas, como a diarreia e os vomitos associados
a hemoconcentracgdo, leucopenia e/ou a plaquetopenia. A
granulomatose de Wegener tem acometimento do trato
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respiratdrio superior e inferior (sinusites, otites, infiltrados
pulmonares) associada a acometimento renal, rash, artrite/
artralgia, etc. Na vasculite de hipersensibilidade por drogas,
a histdria clinica é fundamental. A PHS também pode ocorrer
com outras formas de doenca autoinflamatdria, como a febre
familiar do Mediterraneo em areas endémicas.

O tratamento

A PHS tem resolugdo espontdanea em 94% das crian-
cas e o tratamento com sintomaticos é a primeira escolha.
InternagBes ocorrem em até 40% dos pacientes devido as
manifestacGes agudas: dores intensas, artrite, hipertensado
arterial, glomerulonefrite ou hemorragia gastrointestinal.
Estudos sobre o curso natural e o tratamento da doenca sdo
limitados devido as reavalia¢des clinicas em periodos variaveis
e as defini¢des diferentes de gravidade e complicacGes.

Estudo retrospectivo, conduzido por Pamela et al.4,
com 1988 criangas internadas, no periodo de 2000 a 2007,
demonstrou que o tratamento se baseou em um ou a combi-
nagdo dos seguintes medicamentos: corticosteroides (56%),
opiaceos (36%), anti-inflamatdérios ndo esteroidais (AINES,
35%) e anti-hipertensivos (11%). Antagonicamente, na classi-
ficagdo inicial dos pacientes, 1507 (73%) foram considerados
como formas leves pela escala de gravidade publicada por
Feudtner®. Apesar da falta de estudos bem controlados, o uso
de corticosteroides parece ser uma pratica clinica, que nem
sempre segue critérios de gravidade.

As metanalises ndo demonstram relacdo entre o uso
de corticosteroides, recorréncia, cronicidade e progndstico
da PHS2

Avasculite cutanea raramente necessita de tratamento.
Raros estudos mostram sucesso com o uso de corticosteroides
nas formas bolhosas®.

A artropatia debilitante pode ser tratada com AINES
com rapida resolu¢do. Num ensaio clinico de 171 pacientes
randomizados para receber prednisolona oral ou placebo, a
prednisolona reduziu a gravidade dos sintomas articulares
e mostrou tendéncia para menor dura¢do da dor, mas sem
significancia®.

Ainda ndo ha ensaios clinicos randomizados que justifi-
quem a eficacia do uso dos corticoides nos sintomas gastroin-
testinais. Rosenblum & Winter?¢, em estudo ndo randomizado,
demonstraram que os pacientes tratados com corticosteroides
pareceram ter resolucdo mais rapida dos sintomas gastroin-
testinais, mas, em 72h, ndo houve diferenga entre os grupos.
Outro estudo, mais recente, randomizou 40 pacientes para
receberem prednisolona ou placebo, nenhuma diferenca foi
observada no grau de acometimento gastrointestinal®’.

Na vasculite grave do trato gastrointestinal, ha registros
bem sucedidos com o uso de metilprednisolona, imunoglobu-
lina em doses imunomoduladoras e plasmaferése.

Zaffanello & Fanos®® realizaram extensa revisdo sobre
o tratamento da nefrite na PHS, ndo encontrando evidéncias
substanciadas quanto a terapéutica adequada em relagéo a
progressdo para a insuficiéncia renal.

A indicac¢ao precoce dos corticosteroides previne ou ame-
niza o desenvolvimento da NPHS?

Em 1992, Mollica et al.* publicaram estudo prospectivo
com 164 criangas com PHA, sem nefrite, tratadas com predni-
sona ou sem tratamento. Nenhum paciente do grupo predni-
sona desenvolveu nefropatia dentro de 6 semanas, comparado
com 12% (10/84) do grupo n3o tratado. Posteriormente, dois
do grupo ndo tratado apresentaram nefropatia em 24 e 72
semanas. Contudo, desses 12 pacientes, somente dois tiveram
doenca persistente apds 12 meses do inicio da PHS. O estudo
nao foi randomizado nem com grupo placebo controlado.

Outro estudo avaliou 353 criancas noinicio da PHS, que
foram randomizadas para usar prednisolona ou placebo. Apds
12 meses, ndo houve redugdo na prevaléncia de nefropatia
entre os dois grupos?.

Recente revisdo Cochrane demonstrou progndsticos
semelhantes em relacdo a doenca renal persistente no pe-
riodo de 12 meses entre os grupos tratados com placebo ou
corticosteroides?.

As evidéncias mostram que a reducdo na incidéncia de
nefrite com o uso precoce de corticosteroides é conflitante??.

Quando indicar corticosteroides na NPHS?

Deve-se considerar a gravidade do acometimento
renal por si s6 ou a associagdo com outros achados clinicos?
O progndstico favoravel é possivel mesmo em pacientes com
doenca grave na fase inicial. Estudo com 78 criancas classifi-
cadas quanto a gravidade clinica e aos achados histoldgicos
ndo evidenciou fatores que tivessem valor preditivo?. Outra
revisdo mostrou o risco relativo de 11,9 de comprometimento
renal em longo prazo entre a apresentacdo nefritica/nefrética
e a hematuria microscépica isolada?*, embora mesmo alguns
pacientes com sintomas clinicos graves iniciais tenham apre-
sentado total recuperagdo. Especialistas recomendam que,
nessas situacdes, a histopatologia podera orientar o uso ou
ndo dos corticosteroides. As indicacGes para bidpsia foram
citadas anteriormente.

Tratamento da doencga renal estabelecida

O tratamento é direcionado para a prevencdo da
doenca renal grave em longo prazo naqueles pacientes con-
siderados de maior risco. Fatores associados ao progndstico
menos favoravel sdo: grau de acometimento renal, pacientes
com idade maior de 8 anos no inicio, acometimento abdominal
grave, purpura persistente e piora progressiva histoldgica da
bidpsia renal?.

Em fungdo do nimero pequeno de criangas com NPHS
grave, ha a falta de estudos para estabelecer o beneficio do
tratamento. Apenas dois ensaios clinicos randomizados foram
identificados pela Cochrane. Um comparou o uso exclusivo
da ciclofosfamida com nenhum tratamento especifico em
criancas com PHS e indices nefroticos de proteinuria. O estudo
ndo mostrou beneficios com a ciclofosfamida®. O segundo
estudo ndo concluiu, estatisticamente, que a ciclosporina A
pudesse ser mais efetiva que a prednisolona ou metilpredni-
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solona na indugdo de remissdo da doenca renal®. Ha outros
registros de tratamento com prednisolona, metilprednisolona,
ciclofosfamida, azotioprina, ciclosporina, dipiridamol, warfa-
rina e plasmaferése, mas sem evidéncias que comprovem a
melhor prética terapéutica na NPHS®. A maioria dos estudos
é retrospectiva e com amostras populacionais pequenas. Os
inibidores da ECA sdo a primeira escolha para a hipertensao
arterial e devem ser considerados na proteindria persistente.
Na atualidade, os dados sdo insuficientes para a elaboracdo
de diretrizes de tratamento na NPHS.

COMENTARIOS GERAIS

A PHS sem nefrite é autolimitada, com resolugdo na
maioria dos pacientes com tratamento sintomatico.

No caso apresentado, sem duvida, o bom estado geral
da paciente facilitou a decisdo do uso exclusivo de sintomaticos.

E valido o comentdrio de que a paciente preencheu
todos os critérios diagnosticos da PHS e a bidpsia cutanea nao
foi realizada por ndo ser mandatdria em casos tipicos. Tivemos
duvidas em relagao a antibioticoterapia, devido as leucocito-
ses com discreto desvio para a esquerda. Como ja citado, o
estreptococo beta-hemolitico do grupo A é um dos possiveis
desencadeantes. Contudo, a clinica foi soberana e o aumento
do ndmero de leucdcitos pode ser um achado na PHS. O uso
de anti-hipertensivos é inquestiondvel, mas desnecessario no
caso até a atualidade.

Estima-se, pelo menos, um episddio de recorréncia em
um terco dos pacientes, com destaque para as manifestagdes
cutaneas e abdominais, num periodo até dois anos apds o
primeiro surto. O envolvimento renal nem sempre é detectavel
no inicio da doenga e é a principal complicagdo tardia. Ocorre
em 10% a 50% dos pacientes, geralmente nos primeiros trés
meses da doencga. As alteragées mais frequentes sdao hema-
turia microscopica e proteindria leve. As menos comuns sao
a sindrome nefrética e a hipertensao arterial, podendo estar
relacionadas com pior evolugdo. O EAS deve ser monitorado
inclusive nos assintomaticos.

Aincidéncia de artrite e/ou artralgia varia em torno de
50% a 80% dos pacientes. Ndo ha dados mencionados na lite-
ratura que relacionem a presenca de artrite e a cronicidade da
PHS, mesmo porque o comprometimento articular é comum.

A rotina laboratorial minima inicial: hemograma, bio-
quimica, EAS, TAP, PTT nem sempre é realizada, como mos-
trado por estudos. Esses exames sdo disponiveis inclusive em
unidades primarias.

Os poucos estudos epidemioldgicos internacionais e
nacionais demonstram que as variagdes de conduta nao re-
fletem diferencas nos quadros clinicos dos pacientes. Estudos
futuros deverdo avaliar se as diferencgas de tratamento e de
acompanhamento das criangas com PHS estdo ou ndo asso-
ciados com as respostas clinicas.

Ressalta-se que, pelo SUS, os pacientes internados em
emergéncias com doengas que necessitem de acompanhamen-

to em outras unidades podem ser remanejados pelo Sistema
de Regulacdo (SISREG) ou pelo Nucleo Interno de Regulagdo
ao nivel municipal, estadual e federal.

Desta forma, a paciente foi acompanhada no HMMC
até a alta hospitalar, com seguimento posterior no Setor de
Reumatologia e Imunologia do HFSE, criando uma rede Unica
de assisténcia de saude.
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