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RESUMO

INTRODUCAO: A purpura de Henoch-Schonlein (PHS) caracteriza-se por purpura palpével associada a dor abdomi-
nal, artralgia ou atingimento renal. A variante bolhosa é rara em pediatria, geralmente com bom prognostico.

CASO CLINICO: Menino de 3 anos e 8 meses com febre e lesées purpuricas que evoluiram para purpura palpavel e
edema tibiotéarsico bilateral com limitacdo da marcha. Por persisténcia de febre, agravamento das lesdes cutaneas
com aparecimento de vesiculas, bolhas purpuricas e ulceracoes, edema articular com incapacidade para a marcha e
para ortostatismo e dor abdominal, foi reavaliado no servico de urgéncia. Analiticamente proteina C reativa 29 mg/L
e albumina 3 g/dL, sem outras alteracdes. Decidido internamento sob amoxicilina/acido clavulanico e metilpredniso-
lona. Apresentou boa evolucdo clinica, mantendo lesdes cicatriciais e manchas hiperpigmentadas.

DISCUSSAO: A purpura de Henoch-Schonlein bolhosa é rara em idade pediatrica e um desafio diagnostico. A corti-
coterapia pode ser benéfica em alguns casos, sendo necessarios mais estudos que corroborem a sua utilizacao. Na
generalidade dos casos tem bom prognéstico.

PALAVRAS-CHAVE: Crianca; Dermatopatias Vesiculobolhosas/diagndéstico; Dermatopatias Vesiculobolhosas/trata-
mento; PUrpura Henoch-Schonlein/diagndéstico; PUrpura Henoch-Schénlein/tratamento
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ABSTRACT

skin lesions and hyperpigmented patches.

ullous/diagnosis; Skin Diseases, Vesiculobullous/therapy

INTRODUCTION: Henoch-Schénlein purpura is characterized by palpable purpura associated with abdominal pain, arthral-
gia or kidney lesion. The bullous variant is rare in children and generally has a good prognosis.

CASE REPORT: A 3-year and 8-month-old boy with fever and purpuric lesions that evolved to palpable purpura and bilateral
tibiotarsal edema with inability to walk, was diagnosed with Henoch-Schénlein purpura and discharged to the attending phy-
sician and pediatric consultation. Due to persistent fever, increased cutaneous lesions (appearance of vesicles and violaceous
blisters, some ulcerated lesions), joint edema with inability to walk and stand and abdominal pain, he was reevaluated in the
emergency room. Blood analysis with C-reactive protein 29 mg/dL and albumin 3 g/dL, no other alterations. He was hospital-
ized under amoxicillin/clavulanic acid and methylprednisolone. He presented good clinical evolution, maintaining cicatricial

DISCUSSION: Bullous Henoch-Schonlein purpura is rare in pediatric age and a diagnostic challenge. Corticosteroids may be
beneficial in some cases, but more studies are needed to corroborate its use. Most cases have a good prognosis.
KEYWORDS: Child; Purpura, Schoenlein-Henoch/diagnosis; Purpura, Schoenlein-Henoch/therapy; Skin Diseases, Vesiculob-

INTRODUCAO

A purpura de Henoch-Schonlein (PHS) é a vasculite sis-
témica mais comum em idade pediatrica com atingimen-
to cutdneo, articular, gastrointestinal e renal. Os crité-
rios de diagnostico foram definidos pela EULAR/PRES
(European League against Rheumatism/ Paediatric
Rheumatology European Society), nos quais a purpura
palpavel é critério obrigatério, associada a pelo menos
uma das seguintes manifestacoes:

o Artrite aguda ou artralgia;
o Dor abdominal (geralmente difusa, inicio subito);

« Envolvimento renal (qualquer forma de hemattria ou
proteinuria);

» Vasculite leucocitoclastica ou glomerulonefrite proli-
ferativa com depdsitos de IgA.!

A PHS ocorre predominantemente entre os 3 e os 15
anos de idade e metade dos casos sao precedidos por
infecao das vias aéreas superiores. A maioria dos casos
¢é autolimitada, com recorréncia reportada em 30%.2 As
manifestacdes dermatoldgicas sdo caracterizadas por
purpura palpavel de predominio nos membros inferio-
res, que podem pontualmente evoluir para vesiculas e
bolhas resultando em necrose cutanea, a qual ndo apre-
senta, contudo, valor prognéstico.®

CASO CLINICO

Reportamos o caso clinico de um rapaz de 3 anos e 8 me-
ses, sem antecedentes de relevo para além de dermatite
atopica, que recorreu ao servico de urgéncia (SU) por
dermatose eritematosa de predominio nos membros in-

feriores e febre com dois dias de evolucao. Histdéria de
lesdo impetiginada do halux do pé direito tratada com
acido fusidico tépico trés semanas antes do inicio do
aparecimento das lesoes cutaneas.

Inicialmente apresentava maculas e papulas eritemato-
-purpuricas nas superficies extensoras dos membros,
que evoluiram, emdias (D) 3 de doenca, para lesdes pur-
puricas palpaveis nos membros inferiores, associadas a
edema bilateral das articulacoes tibiotarsicas e artralgia,
com limitacao da marcha, mas sem incapacidade. No SU
foi feito o diagndstico de PHS e teve alta com tratamen-
to sintomatico (analgésicos), controlo seriado no médico
assistente e orientado para consulta de Pediatria. Nas
48 horas seguintes verificou-se aumento progressivo
do nuimero de lesdes e agravamento do edema articular,
sem alteracdo da tensdo arterial (TA) ou da tira-teste de
urina (TTU), pelo que manteve apenas vigilancia clinica.

Em D10 de doenca mantinha febre com intervalos de
apirexia de 4-6 horas, temperatura axilar méxima 39°C,
tendo-se constatado agravamento clinico, com incapa-
cidade total para a marcha e para o ortostatismo, dor
abdominal difusa e aumento do niimero de lesdes, com
dor exuberante ao toque, o que motivou nova admissao
no SU. Ao exame objetivo apresentava TA>P95 para a
idade, hiperemia da orofaringe, purpura palpavel com
vesiculas, bolhas hemorragicas, necrose cutanea e ulce-
racoes dispersas pelo corpo, com maior predominancia
nos membros inferiores e gliteos (Fig.s 1 e 2) e edema
periorbitario bilateral e dos pés. Sem sinais clinicos de
abdémen agudo, hemorragia digestiva ou hematuria
macroscopica. O estudo analitico revelou hemoleu-
cograma, funcao renal, estudo da coagulacao e urina
tipo Il sem alteracdes, mas PCR 29 mg/L e albumina
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FIGURA 1. Lesdes purpuricas palpaveis dos membros inferiores
(A) e membros superiores (B), D10 de doenca.

FIGURA 2. Lesoes ulceradas (A) e com perda de substancia (B),
D10 de doenca.

3 g/dL. Perante o contexto clinico, e pela suspeita de
sobreinfecdo cutanea, foi decidido o seu internamen-
to sob amoxicilina/acido clavulanico endovenoso (EV)
30 mg/kg/dose 8/8 horas, metilprednisolona 1 mg/kg/
dia EV, analgesia com paracetamol e ibuprofeno e ainda
morfina antecedendo a realizacdo de cuidados de pen-
so. Manteve-se hemodinamicamente estavel, com TA
no P50-95 e em apirexia sustentada desde a admissao,
com evolucdo paulatinado quadro cutaneo (Figs3e4)e
melhoria do edema e do componente articular. Cumpriu
10 dias de antibioterapia e iniciou reducdo de cortico-
terapia apdés cinco dias de tratamento (D15 de doenca)
que foi suspensa ao 11° dia. Repetiu estudo analitico
em D8 de internamento, mantendo hemoleucograma
sem alteracoes, PCR negativa, velocidade de sedimen-
tacdo 21 mm/h e lgA 213 mg/dL (normal 27-195 mg/dL).
Teve alta 48 horas apoés suspensao do antibidtico, com
melhoria das lesdes cutaneas, a maioria em fase de ci-
catrizacdo e sem sinais de sobreinfecdo, sem limitacdo
da mobilidade articular dos membros inferiores e sem
sinais inflamatodrios articulares associados. Foi seguido
em consulta de pediatria, mantinha evolucdo clinica fa-
voravel, sem lesdes de novo, mantendo dreas cicatriciais
hiperpigmentadas (Fig. 5), TAsem alteracbese TTU com
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FIGURA 3. Evolucéo das lesdes cutaneas apods tratamento, D15 de
doenca.

FIGURA 4. Evolucdo das lesdes cutaneas apos 10 dias de cortico-
terapia.



FIGURA 5. Lesdes cicatriciais residuais apds 2 anos.

vestigios de proteinas. Teve alta da consulta dois anos
apos o episédio inicial, sem outras intercorréncias.

DISCUSSAO

A PHS é uma vasculite de pequenos vasos, mediada por
imunocomplexos IgA. Trata-se de uma vasculite comum
em idade pediatrica, com manifestacoes clinicas varia-
veis, sendo a purpura e as artralgias geralmente a apre-
sentacao clinica inicial. As erupcoes bolhosas sao mani-
festacOes raras, cuja patofisiologia permanece incerta
e podem constituir um desafio diagnéstico em doentes
com PHS.* Apesar de considerado um fendmeno raro, a
incidéncia de PHS bolhosa pode estar subestimada pela
dificuldade diagnostica. A presenca de vesiculas/bolhas
nao parece ter valor prognostico, sendo uma apresen-
tacdo autolimitada, podendo, no entanto, constituir uma
comorbilidade importante.

Nao existe ainda consenso no tratamento da PHS bolho-
sa pela falta de estudos e dada a raridade da situacéo.
Alguns estudos apontam para a corticoterapia como for-
ma de reduzir a severidade da dor abdominal e o risco
de desenvolvimento de patologia renal, sem interferir,
contudo, na probabilidade de recorréncia. Alguns auto-
res sugerem que o uso precoce de prednisolona pode
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reduzir a gravidade e extensao das lesées bolhosas, um
pouco pelo seu efeito anti-inflamatdério. No entanto, séo
necessarios mais estudos que corroborem a utilizacdo
da corticoterapia na PHS bolhosa.? No caso do nosso
doente, a evolucao das lesdes e as queixas articulares
melhoraram apds inicio desta terapéutica. A PHS bolho-
saé, regrageral, uma patologia de tratamento em ambu-
latério. Por vezes, o internamento justifica-se, quer pelo
risco de sobreinfecao das lesdes, quer pelas comorbili-
dades associadas, quer pela incapacidade funcional.

A PHS é uma doenca autolimitada na maioria dos casos,
com recorréncia estimada em cerca de 30% dos doen-
tes. O prognostico depende da severidade do atingimen-
to renal. A maior parte dos estudos refere resolucao das
lesdes cutaneas, com persisténcia de cicatriz e pigmen-
tacdo em cerca de 25% dos casos,’® situacdo presente no
doente que manteve lesdes cicatriciais e areas hiperpig-
mentadas objetivadas nas reavaliacbes em ambulatorio.

CONCLUSAO

A PHS bolhosa é uma entidade rara em idade pediatrica
e o0 seu diagndstico representa um desafio. A utilizacao
de corticoides pode ser benéfica para alguns doentes,
necessitando-se ainda de mais estudos que corroborem
a sua utilizacdo. Na generalidade dos casos, a PHS tem
um bom progndstico.
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