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Henoch-Schonlein purpura: recurrence and chronicity

Purpura de Henoch-Schénlein: recorréncia e cronicidade
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Resumo

Objetivos: Descrever um grupo de pacientes com puUrpura de
Henoch-Schénlein seguido em nosso servigo, com énfase nos casos
recorrentes e cronicos, e comparar pacientes com doenga monociclica ou
recorrente segundo caracteristicas clinicas e demograficas.

Métodos: Foram avaliados dados de 67 pacientes atendidos desde o
inicio da doenga. Doze pacientes foram excluidos, pois abandonaram o
seguimento antes de 3 meses de acompanhamento, sendo incluidas 55
criancas no estudo. Recorréncia foi definida pela presenca de novo quadro
apés um periodo de 3 meses sem sintomas, e cronicidade como
persisténcia de manifestagdes cutdneas, abdominais e renais por um
periodo = 12 meses.

Resultados: Foi observada recorréncia em 8/55 pacientes (14,4 %)
e cronicidade em quatro (7,2%). Em 29/55 pacientes (52,7%), foi
constatada infecgdo como fator desencadeante. Curso monociclico
esteve presente em 43 pacientes (26 meninas, média de idade de 5,4
anos). Acometimento gastrointestinal e renal foi observado em 55,8 e
20,9% dos pacientes, respectivamente. Dentre os 12 pacientes com
purpura de Henoch-Schénlein recorrente ou crénica, trés apresentaram
artrite, quatro tiveram sinais e sintomas de comprometimento abdominal
e sete de doenga renal: hematuria microscépica em cinco, hematuria
macroscdpica em um e hematuria com proteintria em um paciente. Idade
de inicio tardia foi a Unica variadvel relacionada com a presenca de
recorréncia (p < 0,05).

Conclusdes: Como observado na literatura médica, o curso
monociclico € mais freqliente nas criangas com inicio da doenga em idade
mais precoce. Pacientes com purpura de Henoch-Schénlein devem ser
seguidos a longo prazo, uma vez que recorréncias e/ou cronicidade sdo
observadas em mais de 20% dos casos.

J Pediatr (Rio J). 2007;83(2):177-180: Purpura
Henoch-Schonlein, purpura, nefrite, vasculite.
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Abstract

Objectives: To describe a group of patients treated at our service for
Henoch-Schénlein purpura, with emphasis on recurrent and chronic
cases, and to compare clinical and demographic characteristics of
patients with monocyclic and recurrent disease.

Methods: Data on 67 patients who had been treated since disease
onset were analyzed. Twelve patients were excluded because they failed
to return for follow-up consultations after less than 3 months, leaving a
total of 55 children in the study sample. Recurrence was defined as the
presence of a fresh episode after a period of at least 3 months without
symptoms, and cases were defined as chronic when cutaneous,
abdominal and renal manifestations persisted for a period of 12 months or
more.

Results: Recurrence was observed in 8/55 patients (14.4%) and
four cases were chronic (7.2%). In 29/55 patients (52.7%), infection was
identified as the trigger factor. A monocyclic clinical course was observed
in 43 patients (26 of whom were girls, with a mean age of 5.4 years).
Gastrointestinal and renal involvement was observed in 55.8 and 20.9%
of patients, respectively. Among the 12 patients with recurrent or chronic
Henoch-Schénlein purpura, three had arthritis, four exhibited signs and
symptoms of abdominal involvement and seven of kidney disease:
microscopic hematuria in five, macroscopic hematuria in one and
hematuria with proteinuria in one other. Late onset was the only variable
related to recurrence (p < 0.05).

Conclusions: As is observed in medical literature, monocyclic cases
are more common among children with early onset disease. Patients with
Henoch-Schénlein purpura should be followed over the long term, since
recurrent and chronic cases account for more than 20% of the total.

J Pediatr (Rio J). 2007;83(2):177-180: Henoch-Schénlein purpura,
purpura, nephritis, vasculitis.
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Introducao

A purpura de Henoch-Schénlein (PHS) é a vasculite sisté-
mica mais comum na infancia, sendo caracterizada por pur-
pura ndo-trombocitopénica palpavel, eventualmente
acompanhada de artrite e/ou artralgia, dor abdominal, he-
morragia gastrintestinal e/ou nefrite.

Apesar da sua causa ser desconhecida, é sabido que a
imunoglobulina A (IgA) tem papel importante na imunopato-
génese. Em até 50% dos casos, um quadro de infecgdo das
vias respiratérias superiores (IVAS) pode preceder a doenca
em dias ou semanas?-2. Tem sido proposta a participacdo do
estreptococo beta-hemolitico do grupo A como fator desen-
cadeante, bem como o uso de medicamentos e vacinas e con-
tato com alérgenos alimentares especificos, como corantes e
conservantes!-2.

Aproximadamente 1/3 dos pacientes tém pelo menos
uma recorréncia, com destaque para as manifestacdes cuta-
neas e abdominais, especialmente em um periodo de até 2
anos apos o primeiro surto!3,

Alguns pacientes podem cursar com doencga renal cro-
nica, caracterizada por glomerulonefrite, hipertensao arterial
sistémica e comprometimento da fungdo renal*->.

O objetivo deste estudo foi descrever um grupo de paci-
entes com PHS seguido em nosso servigo, com énfase na des-
cricdo dos casos recorrentes e cronicos.

Métodos

O presente estudo foi previamente aprovado pela comis-
sdo de ética médica da Universidade Federal de Sé&o
Paulo/Hospital Sao Paulo.

Foi realizada revisdo retrospectiva dos prontuarios de pa-
cientes com primeiro surto de PHS atendidos em nosso ser-
vigo no periodo de 1995 a 2004. O diagndstico foi baseado nos
critérios do American College of Rheumatology®. O tempo de
seguimento minimo de 3 meses foi considerado critério de in-
clusdo. Foram excluidos todos os casos encaminhados ape-
nas para um parecer do especialista, bem como os pacientes
que abandonaram o acompanhamento por fatores diversos
ou portadores de outras comorbidades.

Cinguienta e cinco pacientes foram estudados quanto as
suas caracteristicas demogréficas (idade e sexo), clinicas (fa-
tor desencadeante, presenca de purpura, artrite, dor abdo-
minal, hemorragia gastrintestinal e acometimento renal) e
terapéuticas (uso de corticéide e profilaxia com penicilina
benzatina). Atualmente, em nosso servigo, prescrevemos
penicilina benzatina de rotina a cada 21 dias, por periodo va-
riavel entre 6 e 24 meses, para os pacientes com PHS recor-
rente ou crbnica, mesmo sem evidéncia soroldgica de
infeccdo estreptocdcica, com base na possibilidade do desen-
cadeamento da doencga pelo estreptococo, bactéria preva-
lente em nosso meio. Também é rotina o uso de corticdide por
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via oral ou endovenosa nos casos de acometimento gastrin-
testinal moderado/grave, hemorragia pulmonar, comprome-
timento do sistema nervoso central e orquiepididimite.

No comprometimento renal, dependendo do estudo his-
toldgico a bidpsia renal, pode haver a necessidade do uso de
imunossupressor; em Nosso servico, a azatioprina € o medi-
camento de escolha na maioria dos casos.

Foi considerada recorréncia a ocorréncia de um novo epi-
sodio de purpura ap6s 3 meses sem sinais ou sintomas. Cro-
nicidade foi definida como persisténcia de alteragdes
cutdneas, gastrintestinais e/ou renais por um periodo conti-
nuo maior que 12 meses.

Foram adotadas as seguintes definicdes com relacdo ao

acometimento renal: hematuria microscopica
(> 10 eritrdcitos/campo), hematuria macroscopica (> 100
eritrécitos/campo), proteinuria (> 5 mg/kg/24 h) e hiperten-
sdo arterial sistémica (> p90 da pressao arterial sistdlica e

diastdlica para idade e estatura).

Os fatores desencadeantes foram pesquisados através de
entrevista com os pais, incluindo ocorréncia de infecgdes (in-
feccdo das vias aéreas superiores/inferiores ou gastroente-
rocolite aguda), ingestdo de alimentos ndo habituais e uso de
medicamentos ou vacinas nos 7 dias precedentes ao inicio do
quadro clinico.

Para analise estatistica, foram utilizados o teste t de Stu-
dent para variaveis continuas e teste de Fisher ou qui-qua-
drado para as varaveis categoricas. Foi considerado
estatisticamente significante um p < 0,05.

Resultados

Os dados demograficos e clinicos dos 55 pacientes sdo
apresentados na Tabela 1. Foi observada recorréncia em oito
(14,4%) e cronicidade em quatro (7,2%) pacientes.

Quando comparamos o grupo de pacientes com curso
monociclico (n = 43 pacientes) com o grupo de pacientes com
recorréncia ou cronicidade (n = 12), observamos diferenca
significativa entre a média de idade (5,4 versus 8,4 anos, res-
pectivamente; p = 0,011).

Vinte e sete pacientes fizeram uso de corticdide, e 21 ti-
veram como indicagdo o acometimento gastrintestinal. Em
nenhum caso houve complicagdes graves, como sangra-
mento ou perfuragao intestinal. No caso de necessidade de
corticoterapia por via endovenosa, usamos a metilpredniso-
lona na dose de 1 a 2 mg/kg/dia, dividida em duas a quatro
doses diarias, sempre associada a ranitidina por via endove-
nosa. Por via oral, o corticéide de escolha é a prednisolona ou
prednisona, também associadas a ranitidina por via oral. Seis
pacientes também utilizaram corticoide, devido a presenca
de orquite ou acometimento cutaneo grave.

Os oito pacientes com recorréncia apresentaram quadro
cutaneo nos surtos subseqientes. Além disso, trés pacientes
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apresentaram artrite; quatro, dor abdominal; e sete, acome-
timento renal: hematuria microscépica (n = 5), macroscé-
pica (n = 1) e hematuria com proteintria (n = 1).

Quatro pacientes evoluiram com cronicidade (alteragdo
de sedimento urinario) e foram submetidos a bidpsia renal.
Uma menina de 9 anos com quadro cutdneo e renal crénico
apresentou glomerulite proliferativa mesangial difusa necro-
sante com crescentes fibrocelulares e depdsitos mesangiais
de IgA e C3. Um menino de 6 anos com hematuria macrosco-
pica teve diagndstico de glomerulonefrite proliferativa me-
sangial difusa com depdsito de IgA. Uma menina de 11 anos
que persiste com hematuria e proteindria apresentou depé-
sito mesangial de IgA. Por fim, em uma menina de 10 anos,
também com hematuria e proteinUria persistentes por 18
meses, foi observada presencga de lesdes minimas.

Pacientes com purpura recorrente apresentaram acome-
timento renal com maior freqiiéncia quando comparados aos
pacientes com doenga monociclica (p = 0,015). Também ob-
servamos que a presenga de artrite no primeiro surto foi cor-
relacionada com a cronicidade (p = 0,022).

Discussao
O padrdo monociclico da PHS é o mais comumente obser-

vado na pratica pediatrica didria. No entanto, cerca de 20 a
30% dos pacientes poderdo apresentar recorréncia, especi-
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almente nos 2 anos apds o primeiro episddio?-3. No presente
estudo, encontramos taxas de recorréncia e de cronicidade
de 14,4 e 7,2%, respectivamente.

A PHS é descrita em criangas de todas as idades, sendo
mais prevalente em escolares®”. Em nosso meio, Silva et al.
observaram um pico de incidéncia aos 6 anos de idade, dado
este similar ao encontrado em nossa série de pacientes. Ob-
servamos uma maior freqiéncia em meninas (31 meninas
para 24 meninos), diferindo da literatura, em que a maioria
dos estudos relata uma discreta predominéancia do sexo mas-

culinot37-2,

Sano et al.*? avaliaram 134 pacientes com PHS e obser-
varam que a idade de inicio da doenga maior do que 4 anos
esteve associada, entre outros fatores, ao comprometimento
renal com pior progndstico. Ndo observamos associacdo en-
tre idade e progndstico renal; entretanto, notamos correla-
cdo desta com a taxa de recorréncia, ou seja, a média de
idade dos pacientes com recorréncia foi maior do que naque-
les com curso monociclico (8,4 e 5,4 anos, respectivamente;
p=0,011).

Recomenda-se a investigagdo de possiveis fatores desen-
cadeantes em pacientes com PHS, uma vez que estes podem
ser responsaveis pelos casos recorrentes. Em estudo re-
cente, Gonzéles-Gay et al.! descreveram a presencga de IVAS

Tabela 1 - Caracteristicas demograficas e clinicas dos 55 pacientes com PHS de acordo com o curso monociclico ou recorrente/crénico

Curso

Total (n = 55)

Monociclico (n = 43)

Recorrente/crénico™(n = 12)

Idade (anos)* 6,0£2,5DP

Sexo (feminino/masculino) 31/24 (56/44%)
Historia de infecgéo 29 (52,7%)
Purpura 55 (100%)
Artrite 32 (58,1%)

Dor abdominal 25 (45,4%)

Acometimento renal 9 (16,3%)
Hematuria microscopica 7 (12,7%)
Hematuria macroscépica 1(1,8%)
Proteinuria e hematuria 1(1,8%)

26/17 (60/40%)

5,4+2,5DP 8,4+2,4 DP

5/7 (41/59%)

26 (60,4%) 3 (25%)
43 (100%) 12 (100%)

29 (67,4%) 3 (25%)
21 (48,8%) 4(33,3%)
2 (4,6%) 7 (58,3%)
2 (4,6%) 5(41,6%)

- 1 (8,3%)

- 1(8,3%)

DP = desvio padréo; PHS = purpura de Henoch-Schénlein.
*p=0,01.

" 0 grupo de pacientes com curso recorrente/crénico foi composto por oito pacientes com curso recorrente e por 4 pacientes com curso cronico.
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precedendo a PHS em 41% dos casos e observaram correla-
cdo positiva entre este fator e o aumento da incidéncia de ne-
frite, porém sem influéncia no prognostico final da doenca.
Em nosso estudo, detectamos histéria de infeccdo prévia em
aproximadamente 50% dos casos, incluindo IVAS e gastro-
enterocolite aguda, sem correlagdo com recorréncia, cronici-
dade ou progndstico. Embora muitos estudos proponham a
participacdo do estreptococo beta-hemolitico como fator de-
sencadeante da PHS'38, ndo ha estudos controlados com-
provando o beneficio do uso da penicilina benzatina como
profilaxia das recorréncias. Em nosso servico, esta conduta
foi indicada para oito pacientes com recorréncia, sendo que a
resposta foi considerada boa em todos os casos.

Nao observamos relagdo estatisticamente significante
entre o uso de corticoide, recorréncia, cronicidade e
progndstico.

O comprometimento renal é o principal determinante
prognostico da PHS, ocorrendo em 10 a 50% dos pacientes,
geralmente nos primeiros 3 meses da doenca>°. As altera-
cOes mais freqlientes sdo hematuria microscépica e proteinu-
ria leve. Outros achados menos comuns sdo a sindrome
nefrdtica e a hipertensédo arterial, podendo estar correlacio-
nadas com pior evolugdo e insuficiéncia renal cronica®8-10-11,
No presente estudo, observamos ocorréncia de hematuria
microscépica em 12,7% dos pacientes, sendo esse percen-
tual maior naqueles com recorréncia (41,6%). Ainda quanto
ao acometimento renal, de um modo geral, notamos correla-
cao significativa (p = 0,015) entre a sua presenca e a possi-
bilidade de recorréncia cutanea. Apesar das alteragdes
anatomopatoldgicas encontradas em quatro de nossos paci-
entes biopsiados, nenhum deles evoluiu para faléncia renal.
Cabe ressaltar que o seguimento deste grupo de pacientes
deve seralongo prazo, com analises periddicas do sedimento
urinario e da fungdo renal (uréia e creatinina séricas e depu-
ragao da creatinina).

Silva et al.> relataram artrite e/ou artralgia em 78% dos
casos, o que se assemelha aos nossos dados (58,1%). Em-
bora tenhamos observado relagdo estatisticamente signifi-
cante entre a presenga de artrite e a cronicidade (p = 0,022),
devemos interpretar este achado com cautela, umavez que o
comprometimento articular € comum na PHS e ndo ha dados
semelhantes mencionados na literatura.

Sugerimos a padronizagdo da investigacao dos possiveis
fatores desencadeantes nos casos recorrentes e cronicos:
guestionamento dos pais e pacientes sobre possiveis infec-
cOes ocorridas no paciente ou nos contatos diarios nos 30 dias
precedendo a PHS e no curso da doenga, bem como interro-
gatério detalhado sobre a dieta rotineira e eventual, incluindo
o consumo de alimentos ricos em corantes e conservantes e o
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uso de medicamentos como vitaminas, antiinflamatoérios e
antibidticos. A pesquisa pode incluir a exclusdo de alimentos
potencialmente desencadeantes e realizacdo de testes alér-
gicos especificos, como o radio-allergo-sorbent-test (RAST).

Nossos dados reforgam a necessidade de um seguimento
periddico de todas as criangas com PHS, em especial nos ca-
sos de pacientes com alteracdes renais, como, por exemplo,
hematuria e proteinUria persistentes ou hipertensao arterial.
O sedimento urinario deve ser monitorado mesmo nos paci-
entes assintomaticos. Recomenda-se o encaminhamento
para o especialista (reumatologista ou nefrologista pediatri-
CO0S) Nos casos com apresentacgdo atipica.
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