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RESUMO: A Vasculite por Imunoglobulina A (IgAV), anteriormente conhecida como
parpura de Henoch-Schénlein, é uma forma de vasculite ndo-trombocitopénica que afeta
principalmente criancas, com uma incidéncia anual variando entre 3 e 26,7 por 100.000
habitantes. Clinicamente, caracteriza-se por uma erupc¢io purpdrica palpivel, dor
abdominal, comprometimento renal e artralgia. A etiopatogenia envolve uma interagio
complexa de fatores genéticos, ambientais e imunolégicos, com infec¢des virais, como o
virus Epstein-Barr, sugeridas como gatilhos. O manejo da IgAV ¢ predominantemente
sintomdtico, e a nefrite é o principal fator prognéstico. Apesar da natureza frequentemente
autolimitada da doenca, complica¢des graves podem ocorrer, exigindo acompanhamento a
longo prazo. Este trabalho revisa a fisiopatologia, o diagnéstico e as abordagens terapéuticas
da IgAV, visando contribuir para um melhor entendimento da doenca.
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ABSTRACT: Immunoglobulin A wvasculitis (IgAV), formerly known as Henoch-
Schénlein purpura, is a non-thrombocytopenic vasculitis predominantly affecting children,
with an annual incidence ranging from 3 to 26.7 per 100,000 inhabitants. Clinically, it is
characterized by palpable purpuric rash, abdominal pain, renal involvement, and arthralgia.
The pathophysiology involves a complex interplay of genetic, environmental, and
immunological factors, with viral infections, such as Epstein-Barr virus, suggested as
potential triggers. Management of IgAV is primarily symptomatic, and nephritis serves as
the main prognostic factor. Although the disease is often self-limiting, severe complications
may arise, necessitating long-term follow-up. This study reviews the pathophysiology,
diagnosis, and therapeutic approaches for IgAV, aiming to enhance the understanding of
this condition.
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INTRODUCAO

A Vasculite por imunoglobulina A (IgAV), anteriormente conhecida como ptrpura
de Henoch-Schénlein, é uma forma de wvasculite nio-trombocitopénica que afeta
principalmente pequenos vasos sanguineos. Embora seja mais comum em criangas, com um
pico de incidéncia entre 4 e 6 anos, a IgAV pode ocorrer em qualquer idade, com
apresentacdes clinicas distintas entre criangas e adultos. Estima-se que a incidéncia anual
varie de 3 a 26,7 por 100.000 habitantes, dependendo da localizagio geogrifica, sugerindo uma
combinacio de fatores genéticos, ambientais e imunoldgicos na sua etiopatogenia.+

A principal caracteristica clinica da IgAV é o surgimento de uma erupgdo cutinea
purptrica palpdvel, geralmente associada a outros sintomas como dor abdominal,
envolvimento gastrointestinal, artrite ou artralgia, e, em alguns casos, comprometimento
renal. A doenca pode se manifestar de forma leve e autolimitada em muitos pacientes,
porém, complicacSes graves, como a nefrite e a invaginacdo intestinal, sio possiveis e
determinam o prognéstico de longo prazo.”

Do ponto de vista patofisiolégico, a IgAV é considerada uma doenca autoimune,
mediada pela deposi¢io de imunocomplexos de IgA nos pequenos vasos. Esses
imunocomplexos desencadeiam uma resposta inflamatéria, que resulta na lesdo dos vasos
sanguineos e nas manifestacSes clinicas observadas. Infecces, especialmente as virais, tém
sido identificadas como possiveis gatilhos, com destaque para o virus Epstein-Barr (EBV),
que estd associado a outras doencas vasculiticas.?

O manejo da IgAV ¢ majoritariamente sintomdtico, sendo que a maioria dos
pacientes apresenta uma resolucio espontinea do quadro clinico. No entanto, pacientes com
comprometimento renal ou complicacSes graves, como a invaginacdo intestinal, podem
necessitar de intervencdes mais agressivas, incluindo o uso de corticosteroides ou
procedimentos cirirgicos. Apesar dos avangos no entendimento da IgAV, ainda existem
lacunas no conhecimento sobre a sua fisiopatologia, diagndstico precoce e tratamento,
especialmente no que diz respeito a modelos animais e novas terapias farmacolégicas.”

O objetivo deste trabalho é revisar a fisiopatologia, o diagnéstico e as abordagens
terapéuticas da IgAV, com base na literatura recente, a fim de contribuir para o melhor

entendimento da doenga e suas implicacdes clinicas.
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METODOLOGIA

Este artigo consiste em uma revisio bibliogrifica, com a analise de artigos cientificos
publicados nos tltimos anos sobre a Vasculite por IgA. A pesquisa foi realizada em bases de
dados cientificas como PubMed, Scielo e Google Scholar, utilizando os descritores "vasculite
por IgA", "piarpura de Henoch-Schonlein", "fisiopatologia da vasculite” e "tratamento da
IgAV". Foram selecionados trabalhos que tratassem da fisiopatologia, manifestaces
clinicas, diagnéstico e tratamento da doenga.

Os critérios de inclusdo dos artigos envolveram publicagdes que descreviam estudos
clinicos e revisdes com énfase em aspectos imunoldgicos, diagnésticos e terapéuticos da
IgAV. Foram excluidos os estudos que n3o apresentavam relevincia clinica significativa
para a compreensio da doenca em larga escala. Além disso, optou-se por utilizar diretrizes e
consensos internacionais como parte do referencial tedrico para discutir as abordagens

terapéuticas recomendadas.

DISCUSSAO

A Vasculite por imunoglobulina A (IgAV), também conhecida como Parpura de
Henoch-Schonlein, é a forma mais comum de vasculite sistémica em criancas e afeta
pequenos vasos, caracterizando-se por ser uma vasculite nio-trombocitopénica. Sua
incidéncia anual varia de 3 a 26,7 por 100.000 habitantes, dependendo da regido geografica. A
IgAV atinge principalmente a faixa etdria peditrica, com um pico de incidéncia entre os 4
e 6 anos de idade, sendo mais comum em meninos e em determinadas épocas do ano,
sugerindo que fatores sazonais e ambientais podem ser desencadeadores importantes.?

A apresentacdo clinica da IgAV ¢ diversa, com manifesta¢des que incluem uma
erupcdo purpurica palpavel, frequentemente acompanhada de dor abdominal, sangramento
gastrointestinal, artrite ou artralgia, e, em casos mais graves, comprometimento renal. A
inflamagdo testicular (orquite) também pode ocorrer, sendo observada em até 149 dos
pacientes do sexo masculino. Em adultos, a doenca tende a ter uma apresentacio diferente,
com menor incidéncia de dor abdominal e maior prevaléncia de envolvimento articular.3

A etiopatogenia da IgAV ainda nio estd completamente esclarecida, mas acredita-se
que fatores genéticos, ambientais e imunolégicos estejam envolvidos. Infecgdes,
especialmente as virais, tém sido associadas a doenga, sendo o virus Epstein-Barr (EBV) um

dos principais agentes implicados em sua patogénese. O sistema imunolégico parece
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desempenhar um papel central, com a ativagio de anticorpos e a liberagio de citocinas pré-
inflamatérias, que contribuem para o quadro clinico da vasculite. Apesar disso, estudos com
modelos animais sdo escassos, o que limita a compreensio mais aprofundada da doenca e o
desenvolvimento de novas terapias.?

Aproximadamente 850 dos pacientes com IgAV apresentam envolvimento
gastrointestinal, que pode variar de sintomas leves, como nduseas e vOmitos, até
complicacSes graves, incluindo perfuracio intestinal e isquemia mesentérica. O duodeno,
particularmente sua segunda porcido, é a regido mais frequentemente afetada. Além disso,
h4d uma forte associagdo entre a IgAV e o virus Epstein-Barr, que j4 foi relacionado a
patogénese de outras doencas vasculiticas, como a poliarterite nodosa.3

A manifestacdo cutinea da IgAV ¢ observada em todos os pacientes e consiste em
petéquias ou purpura, geralmente palpaveis e localizadas predominantemente nos membros
inferiores e nas niddegas. Essas lesGes surgem em surtos, durando de uma a duas semanas, e
tendem a desaparecer sem deixar cicatrizes. Outras 4reas afetadas podem incluir os
membros superiores, o rosto e o couro cabeludo. Edema subcutineo doloroso é comum,
ocorrendo em aproximadamente 30% dos casos, e estd mais presente nas mios, pés e couro
cabeludo. Em situagdes raras, lesdes vesiculares ou bolhosas podem aparecer e estdo
associadas a formas mais graves da doencga.>?

O envolvimento articular, observado em até 799 dos pacientes, é outra manifestagio
comum da IgAV, afetando principalmente grandes articula¢des, como joelhos e tornozelos.
A artrite ou artralgia pode ser aguda e migratéria, com resolugio espontinea na maioria dos
casos. O envolvimento poliarticular é raro, e, quando presente, afeta cinco ou mais
articulagdes.’*

Entre 50% e 629% dos pacientes também apresentam dor abdominal, que pode ser a
manifestacdo inicial da doenca, precedendo as lesdes cutineas em até 20% dos casos. Essa
dor é geralmente periumbilical e pode ser intensa o suficiente para imitar um quadro de
apendicite, sendo observada em cerca de 2200 dos pacientes. A complicagio gastrointestinal
mais grave é a invaginagio intestinal, que ocorre em até 3,5% dos casos. A ultrassonografia
abdominal é o método de escolha para o diagnéstico precoce e acompanhamento dessa
complicagdo.®?

A nefrite, por sua vez, é o principal determinante prognéstico da IgAV, afetando

entre 20% e 80% dos pacientes, geralmente nos primeiros trés meses de doenga. As
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manifestacSes renais incluem hematdria e proteintria, que podem ser transitdérias ou
persistentes. Em casos mais graves, a doenga pode evoluir para sindrome nefrética ou
nefritica, com possivel desenvolvimento de insuficiéncia renal aguda ou crdénica. A bidpsia
renal é recomendada em pacientes com manifestacGes renais graves ou persistentes,
especialmente aqueles que apresentam sindrome nefrética, nefritica ou comprometimento
renal progressivo.47

O tratamento da IgAV ¢ sintomético na maioria dos casos, com foco no alivio dos
sintomas e na prevencdo de complicagdes. Anti-inflamatérios nido esteroidais (AINEs) e
anti-histaminicos geralmente n3o apresentam eficécia significativa, enquanto colchicina e
dapsona podem ser indicadas em casos de pdrpura recorrente ou crdnica. O manejo clinico
também pode incluir o uso de analgésicos para controle da dor abdominal e da artralgia, com
hidratacdo adequada. Em casos leves, a doenca tende a ser autolimitada, com resolugio
espontinea apés algumas semanas ou meses.5%7

E importante destacar que o acompanhamento a longo prazo é fundamental,
especialmente em pacientes com envolvimento renal. A monitorizagio periédica da funcio
renal é essencial, mesmo na auséncia de sintomas aparentes, devido ao risco de progressio
para doenca renal crénica. Além disso, mulheres que apresentaram IgAV durante a infincia
ou adolescéncia devem ser monitoradas de perto durante a gestacido, independentemente de
terem ou n3o manifestado nefrite ao longo da vida, j4 que fatores como a gravidez podem
desencadear a progressio da doenga renal em pacientes previamente assintomaticos.?

Dessa forma, a IgAV é uma condi¢do multifacetada que requer uma abordagem de
tratamento individualizada, levando em consideracio a gravidade do quadro clinico, o

envolvimento de 6rgios-alvo e o risco de complicac¢des a longo prazo.”

CONCLUSAO

A Vasculite por IgA é uma doenga complexa, que afeta principalmente criangas e se
manifesta de forma multifacetada, variando de sintomas leves e autolimitados a
complica¢Bes graves, como nefrite e invaginagio intestinal. A fisiopatologia da doenga
envolve a deposi¢do de imunocomplexos de IgA nos pequenos vasos sanguineos,
desencadeando uma resposta inflamatéria. No entanto, a etiologia exata da IgAV ainda nio
est4 totalmente esclarecida, com infecgdes virais, como o EBV, desempenhando um papel

potencial como fator desencadeante.
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O manejo clinico da IgAV é predominantemente sintomdtico, com colchicina e
dapsona sendo indicadas em casos mais graves ou recorrentes. A nefrite continua sendo o
principal fator prognéstico, exigindo monitoramento a longo prazo para evitar complica¢des
renais crénicas. Embora a doenca seja, em muitos casos, autolimitada, a necessidade de
acompanhamento continuo, especialmente em pacientes com comprometimento renal, é
evidente.

Por fim, é imperativo que mais pesquisas sejam conduzidas para elucidar os
mecanismos imunolédgicos subjacentes & IgAV, e que se desenvolvam novos tratamentos
baseados em uma compreensio mais profunda da doenca. A inclusio de modelos animais e
ensaios clinicos controlados pode fornecer respostas importantes para melhorar o

prognéstico e a qualidade de vida dos pacientes afetados pela IgAV.
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