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O que é vasculite por IgA?

A vasculite por imunoglobulina A (IgA), ante-
riormente conhecida como púrpura de Henoch-
-Schönlein, teve sua nomenclatura modificada 
após a Conferência do Consenso Internacional 
de Chapel Hill de 2012, considerando o depósito 
predominante de IgA1 deficiente em galactose 
na parede dos vasos acometidos, como achado 
mais característico da fisiopatologia da doença.1

Esta doença envolve vasos predominante-
mente de pequeno calibre, com acometimento 
preferencial cutâneo, articular, gastrintestinal e 
renal.2-6

As infecções de vias aéreas superiores prece-
dem o quadro entre 30% e 50% das crianças e 
adolescentes com vasculite por IgA, sugerindo um 
agente infeccioso como desencadeante. Outros 

possíveis fatores desencadeantes incluem medi-
camentos (aspirina, penicilinas, cefalosporinas) e 
alimentos (chocolate, leite, ovos, feijão, peixe).2

Qual é a incidência, faixa etária e 
predomínio de sexo nos pacientes 
com vasculite por IgA?

A vasculite por IgA é a vasculite primária 
mais frequente na faixa etária pediátrica, com 
incidência de 3 a 30 casos por 100.000 crianças 
e adolescentes/ano.1-3

Pode acometer qualquer faixa etária, inclu-
sive adultos, com média de idade de início da  
doença de 6 anos, sendo que 90% dos casos 
ocorrem em menores que 10 anos, com predo-
mínio do sexo masculino em relação ao sexo fe-
minino (relação 1,5:1).1-3
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O critério de classificação do EULAR/PRINTO/
PRES foi validado internacionalmente para a po-
pulação pediátrica, incluindo pacientes do Bra-
sil. O critério mandatório é a púrpura (geralmen-
te palpável) ou petéquia com predomínio em 
membros inferiores (não relacionada à plaque-
topenia) e associada a pelo menos outro critério 
clinico, laboratorial ou histológico: envolvimen-
to gastrintestinal, articular, nefrite e/ou achados 
histopatológicos (Quadro 1).4

Como é realizado o diagnóstico  
de vasculite por IgA?

O diagnóstico de vasculite por IgA é reali-
zado empregando-se o critério de classificação 
do EULAR (Liga Europeia contra o Reumatismo), 
PRINTO (Organização Internacional de Ensaios 
Clínicos em Reumatologia Pediátrica) e PRES (So-
ciedade Europeia de Reumatologia Pediátrica).4

Quadro 1. Critérios de classificação do EULAR/PRINTO/PRES para vasculite por IgA.

Critério mandatório: púrpura (geralmente palpável) ou petéquia com predomínio  
em membros inferiores (não relacionada a trombocitopenia) associada a um dos critérios abaixo:

Dor abdominal Aguda, em cólica e difusa. Inclui intussuscepção e sangramento gastrintestinal

Histopatologia Vasculite leucocitoclástica ou glomerulonefrite proliferativa com depósito de IgA

Artrite/artralgia Aguda, edema ou dor e/ou limitação articular

Nefrite Proteinúria acima de 0,3g/24h ou relação albumina/creatinina >30mmol/mg urina 
isolada manhã

Hematúria > 5 hemácias/campo ou Cilindros hemáticos

EULAR (European League Against Rheumatism), PRINTO (Paediatric Rheumatology International Trials Organization),  
PRES (Paediatric Paediatric Rheumatology European Society)

Quais são os principais diagnósticos 
diferenciais da vasculite por IgA?

Os diagnósticos diferenciais incluem várias 
doenças pediátricas que se apresentem com pe-
téquias e púrpuras não relacionadas à plaqueto-
penia; dor abdominal aguda e recorrente, artrite, 
nefrite e orquite.

Dentre esses diagnósticos diferenciais des-
tacam-se: doenças autoimunes sistêmicas que 
apresentam vasculites (como lúpus eritematoso 
sistêmico juvenil, doença inflamatória intesti-
nal, poliarterite nodosa e síndrome de Behçet),  
doenças auto-inflamatórias (febre familiar do 
mediterrâneo), infecções (dengue, mononucleo-
se e citomegalovirose), doenças renais (glome-
rulonefrites) e doença relacionada a IgG4.1,2,7-11

O edema hemorrágico agudo é uma varian-
te da vasculite por IgA que ocorre predominan-
temente em lactentes. As crianças apresentam 
lesões purpúricas, equimoses e hematomas pre-
dominante na região malar da face e membros, 
associadas a edema indolor das mãos e pés.11

Alguns pacientes podem apresentar artrite ou 
artralgia dolorosa como manifestação inicial da 
doença (antes do aparecimento das lesões cutâ-
neas características), mimetizando febre reumá-
tica ou neoplasias (leucemias e linfomas).1,2,7-11

Além disto, a púrpura ou petéquia pode não 
ser a primeira manifestação clínica, determinan-
do atraso no diagnóstico. Nestes casos pode ge-
rar dúvidas diagnósticas, tais como: orquite/or-
quiepididimite versus torção testicular e abdome 
agudo versus dor abdominal pela vasculite.2,12
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Quais são as principais  
manifestações clínicas  
na vasculite por IgA?

A manifestação clínica característica em 
100% dos pacientes com vasculite por IgA é a 
petéquia e/ou a púrpura (geralmente palpável 
com lesão elevada, cor vermelha-arroxeada e 
que não desaparece à dígito-pressão), de loca-
lização predominantemente em membros infe-
riores e nádegas. Outras localizações incluem 
membros superiores, face, couro cabeludo e, 

raramente, tronco. Estas lesões são geralmen-
te indolores e não causam prurido. As lesões 
cutâneas aparecem em surtos, com intervalos 
de uma semana, sendo que a duração do quadro 
ativo é de um a dois meses, com desapareci-
mento completo e sem deixar cicatrizes. Cerca 
de 30% dos pacientes tem edema subcutâneo, 
habitualmente doloroso, predominantemente 
em mãos, pés e couro cabeludo.2,4,5,6

A Tabela 1 inclui as frequências das princi-
pais características clínicas evidenciadas nos pa-
cientes com vasculite por IgA.

Tabela 1. Principais características clínicas e exames complementares dos pacientes com vasculite por IgA.2,5,7

Características %

Púrpura (geralmente palpável) ou petéquias 100

Artrite ou artralgia 69-79

Dor abdominal 50-62

Dor abdominal intensa 17-32

Sangramento gastrintestinal 10-17

Intussuscepção intestinal 1-3

Nefrite
Hematúria isolada
Proteinúria isolada > 0,1g m2/dia
Hematúria associada a proteinúria > 0,1g m2/dia
Síndrome nefrótica ou nefrítica 
Doença renal aguda ou crônica 

20-80
19-31
7-47

11-26
1-3
1-4

Orquite/orquiepididimite 9-20

Lesões vesiculares e/ou bolhosas, habitual-
mente hemorrágicas, podem ocorrer em até 2% 
dos pacientes com vasculite por IgA. Essas ma-
nifestações podem representar um curso mais 
grave e prolongado da doença, com cicatrizes 
residuais, e podem preceder as lesões cutâneas 
típicas.12

O envolvimento articular da vasculite por IgA 
ocorre entre 69% e 79% dos pacientes. Aco-
mete habitualmente grandes articulações, com 
artralgia ou artrite aguda dolorosa e migratória 
(geralmente acometendo joelhos e tornozelos). 

Raramente tem envolvimento poliarticular, aco-
metendo cinco ou mais articulações.2,5,6

Dor abdominal ocorre entre 50% e 62% dos 
pacientes. A manifestação gastrintestinal pode 
ser a apresentação inicial da vasculite por IgA, 
ocorrendo em cerca de 20% dos pacientes, antes 
do aparecimento das lesões cutâneas caracterís-
ticas. Os sinais e sintomas mais frequentemente 
observados são dor abdominal periumbilical em 
cólica, náuseas, vômitos e diarreia sanguinolen-
ta. A dor abdominal pode ser relevante e mimeti-
zar apendicite aguda em até 22% dos pacientes. 
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Habitualmente, a dor abdominal apresenta-se 
com intensidade variável e é relacionada à gra-
vidade do sangramento da parede intestinal. A 
complicação aguda mais grave da vasculite por 
IgA é a invaginação intestinal, que ocorre em até 
3,5% dos pacientes. A ultrassonografia abdomi-
nal é o exame mais adequado para o seu reco-
nhecimento precoce e acompanhamento.2,5,6

A nefrite é o principal determinante prognós-
tico da vasculite por IgA, tendo sido descrita em 
20% a 80% dos pacientes, geralmente nos pri-
meiros três meses da doença. As alterações renais 
mais frequentes são hematúria e/ou proteinúria 
transitórias, com duração habitual de um a três 
meses. Síndrome nefrótica, síndrome nefrítica, 
doença renal aguda e crônica podem ocorrer en-
tre 1% e 5% dos pacientes, em períodos varia-
dos de até 20 anos. A biópsia renal é indicada nos 
pacientes com alterações renais graves e/ou per-
sistentes (para excluir principalmente as formas 
com crescentes) e que apresentem: síndrome ne-
frótica; síndrome nefrítica; doença renal aguda ou 
crônica; hematúria e/ou proteinúria > 0,1 g/m2/dia 
persistente por mais de três meses.1,2,5

O envolvimento escrotal, com orquite/or-
quiepididimite, é caracterizado pelo edema es-
crotal agudo e doloroso, ocorrendo em até 20% 
dos pacientes. A confirmação do diagnóstico é 
realizada pela ultrassonografia testicular com 
Doppler, sendo necessária a exclusão da torção 
do cordão espermático. Pacientes com apenas 
petéquias ou púrpuras na bolsa escrotal não são 
considerados com orquite/orquiepididimite. En-
volvimento escrotal recorrente pode ocorrer em 
até 1% dos pacientes com vasculite por IgA.6

Quais são os principais exames 
complementares indicados na 
vasculite por IgA?

Um aspecto relevante nos pacientes com 
vasculite por IgA é que as plaquetas nunca es-
tarão diminuídas, sempre normais ou aumenta-
das. A presença de plaquetopenia sugere outro 
diagnóstico.1,2

Alterações dos exames complementares nos 
pacientes com vasculite por IgA são inespecíficas 
e indicativas da presença de atividade da vascu-
lite, sangramento gastrintestinal e/ou nefrite. As 
principais alterações laboratoriais são: anemia 
aguda, leucocitose moderada (até 20.000/mm3), 
alterações do sedimento urinário (hematúria, 
leucocitúria, proteinúria, cilindrúria e dismor-
fismo eritrocitário), assim como elevações da 
proteinúria de 24 horas (ou relação proteinúria/
creatinúria em amostra isolada de urina), ureia 
e creatinina. As provas de atividade inflamatória 
(velocidade de hemossedimentação e proteína C 
reativa) podem estar normais ou elevadas.2,5

Qual é o tratamento  
da vasculite por IgA?

Os pacientes com vasculite por IgA que 
apresentem preferencialmente lesões cutâneas 
não necessitam de tratamento específico, ape-
nas manutenção das condições de hidratação e 
controle da dor abdominal e/ou artralgia com 
analgésicos, como paracetamol. Repouso rela-
tivo no primeiro mês é indicado, pois atividade 
física pode recidivar as lesões purpúricas.1

O tratamento da vasculite por IgA deve ser 
inicialmente direcionado para identificação e re-
moção dos possíveis agentes etiológicos envol-
vidos, tais como: infecções, alimentos, drogas, 
etc. As lesões cutâneas, habitualmente, não res-
pondem aos anti-inflamatórios não-hormonais 
e aos anti-histamínicos. Colchicina ou dapsona 
podem ser utilizados nos casos de púrpuras re-
cidivantes ou crônicas.1,2,5

Os anti-inflamatórios não-hormonais, como 
naproxeno (10 mg/kg/dia de 12 em 12 horas), 
podem ser usados entre uma e duas semanas 
nos pacientes com artrite e sem envolvimento 
renal (hematúria, proteinúria ou doença renal 
aguda ou crônica).5

A ranitidina (5,0 mg/kg/dia de 12 em 12 ho-
ras) é indicada em todos os pacientes com vascu-
lite por IgA com sintomas gastrintestinais, mes-
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mo naqueles com intensidade leve, com redução 
significativa da dor abdominal e sangramentos 
digestivos, parecendo também atenuar o quadro 
cutâneo.1,2,5

Corticosteroide não previne o desenvolvi-
mento da nefrite. Entretanto, estes estão sem-
pre indicados para os casos mais graves, espe-
cialmente quando existe comprometimento 
gastrintestinal (dor abdominal moderada a in-
tensa, sangramento gastrintestinal e/ou invagi-
nação intestinal), nefrite grave, orquiepididimi-
te, hemorragia pulmonar e comprometimento 
neuropsiquiátrico. Os corticosteroides mais uti-
lizados são: prednisona ou prednisolona (1,0 a 
2,0 mg/kg/dia por 3 a 7 dias, com posterior re-
dução em duas a seis semanas) e pulsoterapia 
com metilprednisolona (30 mg/kg/dia, dose 
máxima de 1,0 grama, por 3 dias consecutivos). 
Estes últimos são indicados nos pacientes com 
maior gravidade da doença, como nefrites gra-
ves, sangramento gastrintestinal e invaginação 
intestinal.2,5,6

O tratamento de nefrite é indicado nas for-
mas graves, particularmente nas glomerulone-
frites rapidamente progressivas (com crescentes 
na histologia renal), reduzindo a presença de 
crescentes fibrosos e a evolução para doença 
renal aguda e crônica. O seguimento conjunto 
com reumatologista e nefrologista pediátricos 
é sempre indicado. Nos pacientes refratários ou 
dependentes de corticosteroides, os imunossu-
pressores (azatioprina, micofenolato mofetil ou 
ciclofosfamida endovenosa) estão recomenda-
dos. Nos pacientes com proteinúria persistente, 
inibidores da enzima de conversão da angioten-
sina devem ser considerados na nefrite da vas-
culite por IgA para prevenir lesão glomerular 
secundária. Outras terapias para os casos refra-

tários aos imunossupressores incluem gamaglo-
bulina endovenosa e rituximabe.1-3,5,6,13

É mesmo recomendado o seguimento 
em longo prazo de todos os pacientes 
com vasculite por IgA?

Recomenda-se o seguimento em longo pra-
zo com reumatologista pediátrico para todas as 
crianças e adolescentes que têm o diagnóstico 
de vasculite por IgA, com avaliações periódicas 
da função renal por toda a vida, mesmo naque-
les que não apresentarem de início alterações 
renais.

Estudo brasileiro recente avaliou 296 crian-
ças e adolescentes com vasculite por IgA. Dos 
118 pacientes que não apresentaram nefrite nos 
primeiros três meses da doença, 33/118 (28%) 
apresentaram apenas envolvimento renal duran-
te o seguimento em médio e longo prazo (protei-
núria não-nefrótica persistente e/ou hematúria), 
alguns até 15 anos após a doença, reforçando a 
necessidade de seguimento à longo prazo.5

Além disso, os pacientes que apresentarem 
alterações laboratoriais renais, transitórias ou 
persistentes, devem ser também rigorosamente 
acompanhados por toda a vida, pelo maior risco 
de desenvolverem doença renal crônica, desen-
cadeada por fatores como por exemplo gravidez 
ou cirurgias, mesmo na ausência de doença renal 
ativa.

Atualmente, todas as mulheres grávidas que 
apresentarem vasculite por IgA na infância ou na 
adolescência deverão ser rigorosamente moni-
toradas no pré-natal, mesmo naquelas que não 
apresentarem nefrite inicial ou evolutiva.5
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