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Resumo

Parpura de Henoch-Schonlein (PHS) é uma doenga caracterizada pela inflamagéo sistémica de vasos de pequeno
calibre, mediada por IgA. A tétrade classica é composta por plrpura palpavel ndo trombocitopénita, artrite, dor
abdominal e glomerulite com hematria. A doenga é desencadeada por inimeras infecces virais e bacterianas e é, em
geral, autolimitada. Porém, ha casos em que a PHS acomete multiplos 6rgdos e, através de fatores predisponentes,
torna-se recorrente e grave. Portanto, o objetivo do estudo é analisar a incidéncia e fatores predisponentes para
recorréncia da Purpura de Henoch-Schonlein em pacientes pediatricos. Trata-se de uma revisdo bibliografica
sistematica, que utilizou as plataformas PubMed (Medline), Scientific Eletronic Library On-line (SciELO) e Cochrane
Library como bases de dados para a selecéo dos artigos cientificos, todos na lingua inglesa, com recorte temporal de
2017 a 2022. De acordo com as literaturas analisadas, conclui-se que a incidéncia média anual da Parpura de Henoch-
Schonlein em pacientes pediatricos é de 9 por 100.000 habitantes, que varia de acordo com a localidade. Ademais, Os

2


http://dx.doi.org/10.52076/eacad-v3i3.311

e-Académica, v. 3, n. 3, 3233311, 2022
(CCBY 4.0) | ISSN 2675-8539 | DOI: http://dx.doi.org/10.52076/eacad-v3i3.311

principais fatores de risco para a recorréncia da patologia sdo as PHS com envolvimento renal, pacientes em
corticoterapia, além das alergopatias, como rinite alérgica e dermatite atopica.
Palavras-chave: Vasculite por IgA; Plrpura de Henoch-Schénlein; Incidéncia; Fatores de risco; Recorréncia.

Abstract

Henoch-Schoénlein purpura (HSP) is a disease characterized by systemic inflammation of small vessels, mediated by
IgA. The classic tetrad is composed of non-thrombocytopenic palpable purpura, arthritis, abdominal pain, and
glomerulitis with hematuria. The disease is triggered by numerous viral and bacterial infections and is usually self-
limiting. However, there are cases in which HSP affects multiple organs and, through predisposing factors, becomes
recurrent and severe. Therefore, the aim of the study is to analyze the incidence and predisposing factors for
recurrence of Henoch-Schonlein purpura in pediatric patients. This is an integrative literature review, which used the
PubMed (Medline), Scientific Electronic Library On-line (SciELO) and Cochrane Library platforms as databases for
the selection of scientific articles, all in English, with a temporal cut of 2017 to 2022. According to the literature
analyzed, it is concluded that the average annual incidence of Henoch-Schénlein Purpura in pediatric patients is 9 per
100,000 inhabitants, which varies according to the location. In addition, the main risk factors for the recurrence of the
pathology are HSP with renal involvement, patients on corticosteroid therapy, in addition to allergopathies, such as
allergic rhinitis and atopic dermatitis.

Keywords: IgA Vasculitis; Henoch-Schénlein Purpura; Incidence; Risk factors; Recurrence.

1. Introducéo

A Purpura de Henoch-Schéonlein (PHS) é uma vasculite leucocitocléstica sistémica de vasos sanguineos de pequeno
calibre mediada pela imunoglobulina A (IgA), com tropismo para a pele, trato gastrointestinal, articulagdes e rins. Trata-se de
uma reacdo anafilactoide, ou seja, clinicamente indistinguivel com a reacdo anafilatica, porém ndo mediada por
imunocomplexos IgE (Hetland et al., 2017; Leung et al., 2020; Chen & Mao, 2015).

E a vasculite sisttmica mais comum em criancas, mas também pode ocorrer em adultos, e tem como caracteristicas
clinicas mais reconhecidas a pdrpura palpavel ndo trombocitopénica, artrite e dor abdominal. Para completar a tétrade da PHS,
inclui-se a glomerulite com hematdria (Doenca de Berger ou Nefropatia por IgA) (Trnka, 2013).

Acredita-se que a patologia seja desencadeada por uma série de infeccfes virais e bacterianas, sendo os principais
agentes etioldgicos o Parainfluenza, Parvovirus humano B19, Streptococcus, em associagdo com citocinas e quimiocinas, as
quais promovem uma reacdo inflamatoria (Jelusic & Sestan, 2021).

Ademais, estudos demonstram predisposicdo genética para a patogénese, gravidade e morbidade a longo prazo através
da relagdo de porcdes dos alelos dos antigenos leucocitarios humanos (HLA) (Davin & Coppo, 2014; Saulsbury, 2010; Maritati
et al., 2020; Reamy et al., 2020). Foi observado que testes diagndsticos ndo sdo necessarios para investigacdo da PHS, tendo
em vista que o diagndstico € clinico, com uma maior suspeita para 0s casos em que 0s pacientes, além de possuirem purpura
palpavel, também desenvolvem artralgias (75% dos pacientes) e dor abdominal (50 a 65%) (Pohl, 2015; Song et al., 2021; Guo
& Lan, 2016).

Laboratorialmente, os achados sdo aumento de IgA e plaquetas normais ou aumentadas. O tratamento clinico € de
suporte e autolimitado, e pode haver associacdo com a corticoterapia em casos complicados que envolvem o sistema renal,
Nervoso e o trato gastrointestinal (Di Pietro et al., 2019; Guliaev et al., 2018; Pillebout & Sunderkétter, 2021).

Por outro lado, ha casos em que a inflamacéao sistémica da doencga persiste e impede que haja a completa resolucéo,
com complicacdes que podem ser fatais, principalmente quando ha envolvimento de mdltiplos 6rgdos, em especial 0s rins.
Existem fatores predisponentes para a PHS recorrente, sendo necessario o reconhecimento destes para melhor compreender
essa vasculite sistémica. Dessa forma, o objetivo do seguinte estudo é analisar a incidéncia e fatores predisponentes para
recorréncia da PUrpura de Henoch-Schénlein em pacientes pediétricos.
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2. Metodologia

Trata-se de uma revisdo bibliogréafica integrativa, de natureza quantitativa, cuja abordagem segue os fundamentos de
metodologia cientifica propostos por Kdche (2016). que utilizou as plataformas PubMed (Medline), Scientific Eletronic
Library On-line (SciELO) e Cochrane Library como bases de dados para a selecdo dos artigos cientificos. Foram utilizadas
literaturas publicadas com recorte temporal de 2017 a 2022, na lingua inglesa, que abordavam sobre a analise da incidéncia e
fatores de risco para recorréncia da Pdrpura de Henoch-Schénlein em pacientes pediatricos. Para catalogar, analisar e gerenciar
o0s artigos selecionados, foi utilizado o software Mendeley® versdo 2.64.0 e, em seguida, as principais informacdes foram
sintetizadas em uma planilha por meio do software Microsoft® Excel®.

Os descritores utilizados seguiram a descricdo dos termos DeCS (Descritores em Sadde) e Medical Subject Headings

(MeSH), no idioma inglés, com os operadores booleanos “OR” e “AND”, como mostra o Quadro 1.

Quadro 1 — Estratégia de busca do estudo.
("lgA  Vasculitis"[MeSH Terms]) OR ("IgA vasculitis"[All
Fields])) OR ("henoch schonlein purpura”[All Fields])) AND
("incidence"[MeSH Terms])) OR ("incidence"[All Fields]))) AND
("risk factors"[MeSH Terms])) OR (“risk factors"[All Fields]))
AND  ("recurrence”[MeSH Terms])) OR ("recurrence”[All
Fields])) OR (“recurrent"[All Fields]))) AND (“adrenal cortex
hormones"[MeSH Terms])) OR (“'steroid"[All Fields])

Fonte: Autores (2022).

Nesta revisdo, os critérios de exclusdo utilizados foram: Documentos de projetos de dissertacdo, resumos em eventos,
editoriais, artigos que ndo cumpriam os critérios de inclusdo e duplicatas, conforme a Figura 1, baseada no checklist PRISMA

(identificacéo, selecdo, elegibilidade e inclusdo).

Figura 1 — Flowchart da filtragem de artigos para a confec¢éo do estudo.

Registros selecionados apos critérios de
103 resultados encontrados nos portais exclusio:
PubMed e Cochrane Library com base na PubMed: 27
estratégia de busca ;
g S Cochrane Library: 11 ‘
v

7 duplicatas foram
excluidas da pesquisa

v
11 artigos foram avaliados na integra com > | 4 artlgogofrtl) ;:f’;f?glgﬁﬁggs paraa
base nos critérios de elegibilidade ¢

Fonte: Autores (2022).
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3. Resultados e Discussao

A escolha dos artigos a serem utilizados nesta revisédo foi realizada por meio da leitura do titulo, resumo e, por fim, da

leitura do artigo na integra, sendo realizada uma andlise criteriosa e substancial dos artigos, fundamentada nos critérios de

inclusdo e exclusdo supracitados.

De acordo com o mecanismo de busca, foram encontrados 103 resultados, sendo eles na base de dados PubMed

(Medline) e Cochrane Library, com 0 na base SciELO.

Desses, 65 artigos foram excluidos com base nos critérios de exclusdo para a pesquisa e, além disso, ndo abordavam o

tema de forma objetiva. Foram analisados, conforme os critérios de elegibilidade, 38 artigos, dentre os quais 27 foram

excluidos. Sendo assim, 11 artigos foram avaliados na integra e, em seguida, 4 atenderam os objetivos esperados. Todos 0s

cinco artigos escolhidos foram expostos na Tabela 1, seguindo a ordem de ano de sua publicagéo.

Tabela 1 — Artigos selecionados nas bases de dados PubMed (Medline) e Cochrane Library.

Titulo da obra
Incidence and risk
factors for
recurrent Henoch-
Schénlein purpura
in children from a
16-year nationwide
database
Predisposing
factors of childhood
Henoch-Schonlein
purpura in Anhui
province, China

Henoch-Schonlein
purpurain
pediatrics: Ten
years of experience
at a moderate risk
office of a general
hospital

Time of Onset and
Risk Factors of
Renal Involvement
in Children with
Henoch-Schonlein
Purpura:
Retrospective Study

Autor Obijetivo
Lei etal., 2018 Incidéncia e fatores de risco para purpura
Henoch-Schonlein recorrente em criangas
de um banco de dados nacional de 16
anos.
Xu et al., 2019 Analisar a distribuicdo de fatores

predisponentes, a associa¢do dos fatores
predisponentes com manifesta¢oes
clinicas e recaida/recorréncia de PHS.

Descrever as caracteristicas
epidemioldgicas, clinicas, laboratoriais e
evolutivas de pacientes com Pdrpura de

Henoch-Schdnlein.

Gomez et al., 2019

Carucci et al., 2022 Pesquisar fatores predisponentes para o
desenvolvimento da nefrite relacionada a

Puarpura de Henoch-Schénlein

Fonte: Autores (2022).

Observacoes
A incidéncia anual de Puarpura de Henoch-
Schonlein recorrente foi baixa, porém, as
criangas que tiveram rinite alérgica subjacente,
também apresentaram envolvimento renal e
receberam tratamento com esterdides por > 10
dias, sendo necessaria a notificagdo sobre a
possibilidade de recorréncia.
De 2015 a 2017, participam do estudo 1.200
criangas portadoras de PHS. Os fatores
climéticos predispuseram a ocorréncia da
doenga, mais comum durante o inverno e
primavera do que no verdo. A manifestacéo
mais frequente foi a purpura cutanea, seguida
por artrite/artralgias, dor abdominal e
nefropatia. Na admissdo, em mais da metade
dos pacientes houve infeccdo, sendo este o
fator predisponente mais frequente da PHS.
Um total de 339 pacientes foram incluidos no
estudo. As manifestacBes articulares foram
mais comuns, enquanto o envolvimento renal
0 menos comum. Embora geralmente ocorra
nos primeiros meses de inicio da doenga, vale
a pena notar que esses pacientes precisam de
acompanhamento com controles urinarios e de
pressdo arterial como parte da avaliagdo
clinica-laboratorial.
A idade no momento do diagnéstico e a dor
abdominal  foram  fatores de  risco
independentes para envolvimento renal em
pacientes com PHS. N&o foram evidenciadas
diferencas em relacdo ao sexo, doencas
alérgicas, recorréncias da pele, envolvimento
gastrointestinal, musculoesquelético, escrotal e
dados laboratoriais  (glébulos  brancos,
neutrofilos, linfécitos, plaquetas, proteina C-
reativa, taxa de sedimentacdo eritrocitaria e
concentracdo sanguinea).

A purpura de Henoch-Schénlein (PHS) é uma vasculite autoimune leucocitoclastica, com uma patogénese ainda ndo

totalmente esclarecida, que afeta criangas menores de 16 anos e apresenta uma gama de sintomas tipicos, dentre os quais a

puUrpura ndo trombocitopénica palpavel, artrite/artralgia ndo deformante, dor abdominal, sangramento gastrointestinal e

glomerulonefrite com hematlria. Ademais, complicagdes como a invaginagdo ileo-ileal, orquioepididimite, torcéo testicular,
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hemorragia conjuntival, além de sintomas neuropsiquiatricos, como cefaleia, convulsdes e coma podem surgir (Lei et al., 2018;
Xu et al., 2019).

Embora a PHS seja geralmente considerada uma patologia autolimitada, também pode ser fatal caso a inflamacéo
sistémica persista, ou caso varios 6rgdos estejam envolvidos. Em pacientes com sindrome nefritica, mais especificamente a
Doenca de Berger (Nefropatia por IgA), ocorre depoésitos da imunoglobulina no mesangio, estrutura glomerular responsavel
por sua estruturacdo, o que leva a hematdria (Carucci et al., 2022).

Estudos demonstram que cerca de 40% dos casos de PHS infantil possuem envolvimento renal, com maior
prevaléncia em pacientes do sexo masculino maiores de 10 anos. Laboratorialmente, os achados de leucocitose, trombocitose,
altos niveis de antiestreptolisina O (ASLO), queda do complemento (C3) e proteindria sdo preditivos para doenga renal
terminal (Gomez et al., 2019; Carucci et al., 2022).

De acordo com o estudo desenvolvido por Lei et al. (2018), no qual foram identificados 1.002 pacientes menores de
18 anos com PHS durante 16 anos, foi observado que, dentre eles, 164 obtiveram > 2 episodios da doenca, com 16,4% de taxa
de recorréncia, sendo a taxa de incidéncia de 7,05 por 100 pessoas-ano, e 83,6% de pacientes com um episoédio de PHS
permaneceram livres da pdrpura secundéria, sendo os intervalos de tempo médios entre o primeiro e o0 segundo e o segundo e
terceiro episodios de 9,2 e 6,4 meses, respectivamente. Foi visto, ademais, que a PHS recorrente ocorreu com mais frequéncia
em pacientes com envolvimento renal, em corticoterapia > 10 dias, com alta significancia estatistica (p < 0,0001), e que
possuiam rinite alérgica (p = 0,026).

Dessa forma, percebe-se que, embora a incidéncia anual da PHS recorrente fosse baixa, pacientes nefropatas, com
rinite alérgica e em uso de corticosteroides com duragdo maior que 10 dias possuiam maior probabilidade de recorréncia, visto
que seus resultados de associagdo aumentada podem ser explicados pelo fato de que os pacientes prescritos com corticoterapia
tiveram uma manifestacdo de doenca mais grave, que € um fator de risco para recorréncia, sendo necessaria a notificagao (Lei
et al., 2018).

Segundo Xu et al. (2019), em seu estudo (n = 1.200) entre janeiro de 2015 e dezembro de 2017 na provincia de
Anhui, China, os testes laboratoriais e histérico médico de criancas menores de 18 anos foram revisados, associados ao inicio
da Purpura de Henoch-Schénlein. Observou-se que a incidéncia anual de PHS foi de 8,13-9,17 por 100.000 habitantes, e
ocorreu mais comumente na primavera e inverno do que no verdo, sendo que em 100% dos pacientes houve a ocorréncia da
purpura cutanea, seguida de artrite/artralgia ndo deformante (43,6%), dor abdominal (40,17%) e envolvimento renal (18,17%).

Em mais de 50%, possiveis infec¢des foram identificadas (n = 611), e histéricos de alergia, lesdes, cirurgias prévias,
vacinacdo e picada de carrapato foram declarados, respectivamente, por 231 pacientes, 15 pacientes, 12 pacientes, 4 pacientes
e 3 pacientes, 0 que corrobora com o estudo proposto por Lei et al. (2018), no qual alergopatias sdo precursoras da doenca.
Ademais, concluiu-se que a infeccdo fosse o fator predisponente mais frequente, independentemente dos fenétipos clinicos e
da recorréncia (Xu et al., 2019).

Sob outra perspectiva, Gdmez et al. (2019) incluiram, em um estudo observacional, descritivo e retrospectivo de 10
anos de duragdo, 339 pacientes menores de 15 anos, com distribuicdo masculina e feminina semelhante. A idade média no
inicio do estudo foi de 7,02 anos (x 3,02). A forma tipica foi observada em 78% e a forma atipica, em 22%, com envolvimento
articular antes do inicio da purpura. Houve predominancia de manifestacdes articulares (82%), envolvimento abdominal (54%)
e manifestacdes renais (19%), nas quais o sintoma mais comum foi hematuria isolada, e 22% dos pacientes com envolvimento
renal tinham nefrite moderada a grave, com recorréncia observada em 15% dos pacientes.

J& no estudo proposto por Carucci et al. (2022), 132 pacientes pediatricos com PHS foram avaliados, sendo separados

em grupos com e sem nefrite, por meio de exame de urina. Foi observado que a idade maior e a incidéncia de dor abdominal
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foram significantemente maiores em pacientes com envolvimento renal. Por outro lado, foram observados os impactos das
doengas alérgicas na PHS com envolvimento renal (PHSN). Segundo os autores, a dermatite atopica é um fator de risco para
PHS e PHSN em criangas. As crianc¢as atopicas sao mais propensas a desenvolver HSP, entretanto, as alergopatias nao estdo

associadas a um aumento do envolvimento renal. Dessa forma, serdo necessarios mais estudos prospectivos e de longo prazo.

4. Consideracdes Finais

De acordo com as literaturas analisadas, conclui-se que a incidéncia média anual da Purpura de Henoch-Schénlein em
pacientes pediatricos é de 9 por 100.000 habitantes, que varia de acordo com a localidade.

Os principais fatores de risco para a recorréncia da patologia sdo as PHS com envolvimento renal, pacientes em
corticoterapia, além das alergopatias, como a rinite alérgica e dermatite atopica. Assim, mais ensaios randomizados
prospectivos sdo necessarios para clarear esse possivel mecanismo subjacente entre o uso de esteroides a longo prazo e as
recorréncias de PHS.

Por outro lado, observa-se grande divergéncia nas literaturas e dificuldade em determinar outros fatores
predisponentes para a recorréncia da doenga, visto que as obras apresentam alguns dados com baixa significancia estatistica e

replicam que mais estudos sejam realizados a fim de elucidar tal problematica.
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