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RELATO DE CASO

Vasculite urticariforme com comprometimento renal glomerular.

Relato de caso*

Urtical vasculitis with renal glomerular disease. Case report.
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RESUMO

JUSTIFICATIVA E OBJETIVOS: A vasculite urticariforme
(VU) corresponde entre 5% a 10% das urticdrias cronicas, de-
vendo-se distinguir suas lesoes daquelas da urticdria cronica idio-
pdtica, que é a forma mais comum. Apesar de comumente ser
de origem idiopdtica, pode ocorrer em associagio com doencas
autoimunes, reagdo a drogas, infeccoes ou malignidade, podendo
ocorrer de forma sistémica ou limitada a pele. O diagndstico de
VU deve ser considerado na presenga de urticdria persistente com
achados clinicos e sorolégicos sugestivos, ou evidéncia de doenca
sistémica. O objetivo deste estudo foi mostrar um caso raro de
acometimento renal da forma normocomplementémica da vas-
culite urticariforme.

RELATO DO CASO: Paciente do sexo masculino, 38 anos, pre-
viamente higido, que apresentava lesdes papulares eritémato-vio-
ldceas extensas. Exames laboratoriais iniciais nio apresentavam
alteragoes significativas; exame qualitativo de urina demonstrava
alteragao progressiva da funco renal e niveis nefréticos de protei-
nuria. A imunofluorescéncia renal foi negativa. Sorologias foram
todas negativas e exames imunoldgicos nao reagentes. Dosagem
de complemento sérico (C3 e C4) foi normal. Realizou-se pulso-
terapia com corticoide endovenoso e seguimento com corticoide
oral, obtendo-se boa resposta clinica. A lesdo cutinea apresentou
regressio espontinea sem o uso de medicagio tépica.
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CONCLUSAO: O diagnéstico da doenga sistémica a partir de
uma alteragio cutdnea salienta a importincia da investigagao adi-
cional das les6es vasculares de pele.

Descritores: Idiopdtica, Normocomplementémica, Proteindria,
Vasculite cutinea, Vasculite urticariforme.

SUMMARY

BACKGROUND AND OBJECTIVES: Urticarial vasculitis
(UV) corresponds between 5% to 10% of chronic urticaria, and
their lesions must be distinguished from those of chronic idio-
pathic urticaria, which is more common. Although commonly
idiopathic, it may occur associated with autoimmune diseases,
drug reactions, infections or malignancy, which may occur in a
systemic presentation or limited to the skin. The diagnosis of UV
should be considered in the presence of persistent urticaria with
suggestive clinical and serologic findings, or evidence of systemic
disease. The case report illustrates a rare renal complication of the
normocomplementemic form of urtical vasculitis.

CASE REPORT: Male patient, 38 years, previously healthy, who
presented extensive erythematous-violaceous papules. Initial lab-
oratory tests showed no significant changes, qualitative urine test
showed progressive impairment of renal function and levels of
nephrotic proteinuria. Renal immunofluorescence was negative.
Serology and immunological tests were all negative. Dosage of
serum complement (C3 and C4) was normal. We performed in-
travenous steroid pulse therapy and follow up with oral steroids,
obtaining good clinical response. The skin lesions regressed spon-
taneously without the use of topical medication.
CONCLUSION: The diagnosis of systemic disease from a skin
change emphasizes the importance of further investigation of cu-
taneous vascular lesions.

Keywords: Cutaneous vasculitis, Idiopathic, Normocompleten-
temic, Proteinuria, Urticarial vasculitis.

INTRODUCAO

A vasculite urticariforme (VU) corresponde entre 5% a 10% das
urticdrias cronicas, devendo-se distinguir suas lesoes daquelas da
urticdria cronica idiopdtica, que é mais comum'. Ao contrdrio da
urticdria idiopdtica, as lesdes da VU perduram por mais de 48h
(duram de 72 a 96h); ao invés de prurido, causam dor e sensacio
de queimagio; freqiientemente tém um componente purpirico;
e, desaparecem com hiperpigmentagio pés-inflamatéria residu-
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al’. A VU comumente estd associada a artralgia e dor abdomi-
nal e, raramente, a glomerulonefrite’. Acomete principalmente o
tronco e as extremidades com duracio média da doenca de trés
anos’. Ocorre em cerca de 30% dos pacientes com sindrome de
Sjogren e em 20% dos pacientes com lipus eritematoso sistémi-
co (LES)%. Pode ocorrer também durante infecgées (hepatite C,
hepatite B'), pelo uso de medicamentos, gamopatias monoclo-
nais com IgM ou IgG, neoplasias hematolégicas, mononucleose
infecciosa', deficiéncias hereditdrias do complemento!, exposi¢io
a radiagao ultravioleta ou ao frio, apds exercicio e na sindrome de
Schnitzler. Nio se conhece a sua causa, mas estd provavelmente
relacionada a deposi¢dao de imunocomplexos em arterfolas, ca-
pilares e vénulas pés-capilares da pele®*. Ao se depositarem nos
pequenos vasos sanguineos, os imunocomplexos atuariam como
desencadeadores da cascata do complemento®. Os antigenos que
precipitariam a formagao dos autoanticorpos nio sio identifica-
dos na maioria dos casos, mas as medicagoes e virus como Hepa-
tite B e hepatite C sdo causas frequentes®.

O objetivo deste estudo foi relatar um caso de vasculite urtica-
riforme associada a comprometimento glomerular com padrio
progressivo em paciente imunocompetente.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 38 anos, branco, ex-tabagista,
previamente higido, apresentava lesées papulares eritémato-
-violdceas extensas nos membros inferiores e nddegas, com
aspecto de purpura palpdvel, pruriginosas, indolores, acompa-
nhadas de artralgia no joelho e punho direitos. Precedendo o
quadro de erupgio cutnea relata episédio de epistaxe. Negava
demais sintomas associados. Devido a nio regressio das lesoes
apds o uso de antibidticos, antivirais orais e corticéide tdpico,
paciente procurou atendimento médico. Exames laboratoriais
da chegada sem alteracdes significativas; exame qualitativo de
urina demonstrando proteintria (3+/4+), mais de 50 hemdcias
por campo, 40 a 50 leucécitos por campo, cilindros hialinos
com inclusio de leucécitos; urocultura negativa e relagao pro-
teindria/creatinintria (Rp/c) 3,89. Sorologias para citomegalo-
virus IgM e IgG; anti-HCV, anti-HIV, VDRL, anti-HBc total,
HBsAg, Epstein-Baar IgM, Borrelia burgdorferi e Chagas ne-
gativas. Exames imunolégicos: p-Anca, c-Anca, FAN Hep-2 e
anti-DNA nio reagentes. Dosagem de complemento sérico (C3
e C4) normal. Apés 10 dias da primeira consulta, o paciente
apresentou manchas extensas em membros inferiores, com bor-
das elevadas e crostas hemdticas no centro das lesoes, ainda com
alguns locais de lesdes purpricas palpdveis, sem uso de tera-
pia tépica ou sistémica (Figura 1). Foi realizada biépsia de pele
com punch, que evidenciou dermatite perivascular e intersticial
superficial com infiltrado inflamatério composto de histidcitos
e eosindfilos, necrobiose da derme e extravasamento de hemad-
cias. A presenca de restos de leucdcitos, hemdcias na derme,
infiltrado linfocitdrio com eosinéfilos perivascular superficial,
foram associados com a clinica e os achados foram compativeis
com vasculite urticariforme (Figura 2). Apos trés semanas, hou-
ve regressao espontinea completa das lesoes, porém o paciente
passou a apresentar hipertensio arterial sistémica, edema de
membros inferiores e edema facial matinal. Repetidos exames
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laboratoriais apés 2 meses de evolugio: creatinina 1,6 mg/dL;
ureia 70,4 mg/dL; hemoglobina 11,8 g/dL; exame comum de
urina com 4+/4+ sangue e proteinas, Rp/c 3,48, sedimento uri-
ndrio apresentando cilindros granulosos e hemdcias dismérficas.
Proteinograma sérico normal e nivel IgA sérico elevado. Reali-
zada bidpsia renal: amostra exibindo 10 glomérulos vidveis e 3
esclerosados. Compartimento glomerular com presenga de 4rea
segmentar muito pequena com aumento de matriz mesangial (1
glomérulo). O intersticio exibiu discreto infiltrado linfocitdrio e
fibrose de discreta a moderada. Os tiibulos exibem duas peque-
nas dreas de atrofia (Figura 3). Imunofluorescéncia, a fresco, de
fragmento de bidpsia renal negativa para anticorpos anti-IgG,
anti-IgM, anti-IgA, antifibrinogénio, anti-C3 e anti-Clq. De-
vido a persisténcia e progressao da alteragio da fungio renal e
dos niveis nefréticos de proteindria optou-se por realizagio de
pulsoterapia com corticoide por via venosa e manuten¢io com
corticoide oral.

Figura 1 — Mancha eritematosa com bordos elevados, crostas hemdticas
centrais e lesbes purpuricas palpdveis satélites localizada em membro in-
ferior direito do paciente.

Figura 2 — Bi6psia de pele demonstrando infiltrado linfocitico perivas-
cular e intersticial.
No detalhe fragmento de nicleos de células inflamatérias na derme (A) e maior

aumento do componente inflamatério perivascular (B). Limina corada pelo mé-
todo hematoxilina-eosina, lente objetiva 200xx e nos detalhes aumento de 400xx.
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Figura 3 — Bidpsia renal demonstrando tufo glomerular com discreto
aumento da matriz mesangial.

No detalhe, processo inflamatério no intersticio com discreta atrofia tubular (A).
Lamina corada pelo método hematoxilina-eosina, lente objetiva 200xx e nos de-
talhes aumento de 400xx.

DISCUSSAO

A vasculite urticariforme ¢ considerada uma entidade clinico pa-
toldégica que se manifesta por urticdria e evidéncia histopatoldgica
de vasculite cutdnea leucocitocldstica de pequenos vasos, além de
envolvimento de vénulas pds-capilares’. Apesar de comumente
ser de origem idiopdtica, pode ocorrer em associagio com do-
engas autoimunes, rea¢io a drogas, infeccoes ou malignidade,
podendo ocorrer de forma sistémica ou limitada a pele'*. Sao co-
nhecidos a0 menos trés subtipos de VU: (1) a forma normocom-
plementémica, que compreende 70% a 80% dos casos, sendo em
geral idiopdtica benigna autolimitada e restrita a pele; (2) uma
forma hipocomplementémica, que em muitos casos estd asso-
ciada 2 doenca inflamatéria sistémica, com artrite (50%), asma
e doenga pulmonar obstrutiva cronica (20%) e doenca intesti-
nal (20%); e (3) a sindrome de vasculite hipocomplementémica
(SVUH), uma condicio potencialmente grave, em geral associa-
da a anticorpos a regiao similar ao coldgeno do Clg, estando em
100% dos casos associada a irite, uveite, episclerite, angioedema e
doenga pulmonar obstrutiva®. E a forma hipocomplementémica
que estd associada ao LES e 4 sindrome de Sjogren'* Jd os pa-
cientes com complemento sérico normal possuem uma doenca
mais branda®. A vasculite urticariforme representa um continuo
de doencas variando desde urticdria com minimo componente de
vasculite a extenso comprometimento sistémico com pouca lesdo
de pele®. A doenga renal na VU ¢ caracterizada por proteintria e
hematdria (na histologia glomerulonefrite proliferativa, vasculite
necrosante, glomerulonefrite crescéntica, membranoprolifera-
tiva e nefrite tubulointersticial)?. Doenca renal moderada nio-
-progressiva ¢ tipica, entretanto hd alguns relatos ocasionais de
doenga renal terminal com indica¢io de hemodidlise, sendo em
criangas o envolvimento mais grave’. O diagnéstico de VU deve
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ser considerado na presenca de urticdria persistente com achados
clinicos sugestivos, achados sorolégicos ou evidéncia de doenca
sistémica®. Ao exame histopatolégico, a VU demonstra sinais de
vasculite leucocitocldstica (VL) como lesio do endotélio das vé-
nulas pds-capilares, extravasamento de hemdcias, fragmentacio
de leucdcitos com debris nucleares, deposicao de fibrina perivas-
cular e infiltrado com predominio de neutréfilos na maioria dos
casos™”. Pode haver elevacio da velocidade de hemossedimenta-
¢ao (VHS), FAN positivo e anti-DNA de dupla hélice positi-
vos em 24% dos pacientes®. As fragoes do complemento podem
ser indetectdveis ou mesmo normais®. Os pacientes cujos niveis
séricos de complemento permanecem normais durante as cri-
ses frequentemente tém uma doenga autolimitada e demandam
pouca terapia®. Nesses casos, geralmente, as queixas sio apenas
de ordem estética e um breve curso de corticoterapia oral pode
resolvé-las®2. Outros casos, especialmente SVUH, podem causar
envolvimento dos pulmées e de outros érgaos com risco de vida
e periodos de imunossupressao intensa®. As decisoes terapéuticas
na SVUH devem ser individualizadas de acordo com o estado
clinico do paciente"*. H4d relatos de sucesso nestes pacientes com
a utilizagio de colchicina 0,6 mg duas vezes ao dia, dose que
costuma ser bem tolerada®. O uso da dapsona também tem sido
indicada®. Nos casos mais graves e refratdrios, a azatioprina tem
apresentado resultados satisfatérios, porém hd os pacientes que
nao respondem a nenhum desses tratamentos®.

No caso relatado nao houve consumo de complemento e todos os
marcadores sorolégicos foram negativos. Também nio houve ex-
posigio a drogas previamente ao surgimento das lesées na pele. O
paciente desenvolveu uma glomerulopatia proliferativa mesangial
com niveis altos de IgA e marcadores imunoldgicos negativos. O
paciente apresentou boa resposta ao uso de corticoide, sem reci-
diva das les6es de pele e com recuperagao gradual da fungao renal
e diminui¢ao dos niveis de proteintria e creatinindria.

Este caso ilustrou apresentac¢io atipica de vasculite urticariforme
normocomplementémica, com comprometimento renal impor-
tante e progressivo. O diagndstico dessa doenga de envolvimento
sistémico a partir de uma manifestagio cutinea salienta a impor-
tincia da investigagio adicional das lesdes vasculares de pele.
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