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Vasculites

v Inflamacao da parede
dos vasos

v Oclusao
v’ Dilatacao
v Formacao de trombos

——— Inflammation
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Decreased blood flow
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Inflammation
and scarring

No blood flow
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Achados clinicos e laboratoriais que sugerem o diagndéstico de vasculites

Pacientes que subitamente iniciam quadro clinico de:
Febre, perda de peso, fadiga de origem desconhecida

LesOes cutdneas (purpura palpdavel, urticdria yvasculitica, livedo

reticular, nédulos, dlceras)

Hipertensido
Infiltrados ou hemorragia pulmonar

Isquemia miocdrdica, arritmias

Pacientes que apresentam exames laboratoriais ndo explicdveis por outras

...................................

.......................................................................................................................................................................



Classificacéio geral das vasculites - Infernational Chapel Hill Consensus
Conference on the Nomenclature of Systemic Vasculitides 2012

I- Predominantemente de grandes vasos

Doenga de Kawasaki (DK)

III-Predominantemente de vasos de pequeno calibre

A - Vasculites associadas ao anticorpo anticitoplasma de

neutréfilo (ANCA) - Poliangeite microscépica; Granulomatose com

Doengca do anticorpo anti-membrana basal glomerular, vasculite




IV - Vasculites de vasos variados:
Doencga de Behget
Sindrome de Cogan

V- Vasculites de 6rgido tnico
Angeite leucocitocldstica cutdnea
Arterite cutdnea
Vasculite primdria de sistema nervoso central — Arterite Isolada

Outras

V1 — Vasculites associadas com doenga sistémica
Vasculite lipica

Vasculite reumatdide

Vasculite da Sarcoidose

Outros

VII- Vasculite associada com etiologia provavel

Vasculite crioglobulinemica associada a hepatite pelo virus C

Vasculite associada ao virus hepatite B

Aortite associada a Sifilis

Vasculite por imunocomplexos associados a medicamentos
Vasculites associadas a ANCA induzido por medicamentos
Vasculites associadas ao cincer

Outros




Childhood vasculitides in Turkey: a nationwide survey

Ozen et al

Clin Rheumatol (2007) 26: 196

Table 1 Distnbution of patients n the last year

267 pacientes

Disease Total Age Gender,
(*» among vasculitis) (Mean£S5D) F/M (%)
HSP 81.6 0364348 46.6/53.4
KD 9 3.05L1.86 43/57
PAN 5.6 15.454+5.50 49/51
TA 1.5 154842 83 50/50
WG 0.4 10
BD 1.9 12.77£1.97 50/50




VOM,4 anos, masculino, natural e procedente de
Sertdozinho

 Ha 11 dias iniciou quadro de congestao nasal
evoluindo com dor de garganta.

* No dia seguinte iniciou quadro febril, 4 vezes ao dia,
acima de 39°C, diario sem melhora com tratamentos
com antibioticos.

 ApOs 4 dias do quadro, apresentou associado a febre,
edema de maos e pés e rash cutaneo. Ao exame fisico
apresentava adenomegalia bilateral, com ganglio unico
maior que 1,5 com, fissuras labiais e glossite.



VOM,4 anos

Hemograma

Hb:94 HT: 30%
GB:14900 ND5b4% L 38%
Plagqueta: 1 351 000

VHS 60 PCR 05




Doenca de Kawasaki: Epidemiologia

* Incidéncia anual:
— Japao: 90/100 000 <5 anos
— Chicago: 5.95/100 000 <5 anos
ldade: 80% < 4 anos
25% dos casos acima de 5 anos
* Faixas etarias de maior risco para sequelas cardiacas:

— Menores de 1 ano (principalmente < 6 meses)
— Maiores de 5 anos

Sexo:1,50":1 %



Critérios Diagnosticos

1. Febre com duracao acima de 5 dias
2. Hiperemia Conjuntival bilateral

3. Alteracdes em mucosas:

-Eritema labial e/ou fissura nos labios e/ou eritema difuso
em orofaringe e/ou lingua em framboesa

4. Alteracoes de e
-Edema de maos e pés
descamagao periungu

5. Exantema polim
6. Adenomegalia ¢

Febre

1

por mais de 5 dias + 4 dos 5 critérios:

. Conjuntivite bilateral

2. *Alteragées nos labios e mucosa oral
3. *Alterag(”)es em maos e pés

4.* Exantema polimorfo
5.*Adenomega|ia




Doenca de Kawasaki: Critérios Diagnosticos

Hiperemia conjuntival
bilateral nao purulenta
(80-90% dos casos)




Alteracdes nos labios ou
mucosa oral (80-90%)

Queilite (edema, fissuras,
vermelhiddo)

Lingua em framboesa

Eritema difuso de orofaringe :




3. Alteracoes nas extremidades

Edema
mdos e pés (fase aguda)

Descamagdo da pele de dedos dos
pés e/ou mados

(fase sub-aguda)
Beau's lines



FiGura 3: Descamacao perineal na fase aguda da doenca



4. Exantema polimorfo:maculopapular,
eritema multiforme, escarlatiniforme (>90%




5. Linfadenopatia cervical (50% dos casos)

(Unico, 21,5 cm)




Outras manifestacoes clinicas

Alteracoes cardiacas

Artralgia e artrite (30% dos casos)
Irritabilidade extrema

Meningite asséptica

Distensao da vesicula biliar

Diarréia

Pneumonite

Otite média

Eritema e induracao no local da vacina BCG



Manifestacoes cardiacas

e AlteracOes coronarianas (ectasias difusas e
aneurismas):

— 20-25% criancas nao tratadas: aparecimento 10 dias a
4 semanas

— 2-5% criancas tratadas**

e Qutras alteracoes:

— Miocardites, valvulites (mitral), derrame pericardico,
aneurismas de artérias sistémicas, infarto do
miocardio, ruptura de aneurisma coronariano com
hemopericardio

Rowley & Shulman Pediat Clin North Am 46:313, 1999; Sundel et al. J.Pediatrics 142:611,
2003; Meissner & Leung. Pediatrics 112, 1993



Comprometimento de coronarias

e Pode ser assintomatico

* 10% dos casos: paciente nunca preencheu os
critérios para D¢ de Kawasaki

* Pode ocorrer mesmo em pacientes que
receberam tratamento com Ig EV

Aneurisma gigante

Reddy et al. Images Paediatr Cardiol 2005;23]




Alteracoes Laboratoriais

Fase aguda: Globulos brancos normais ou
aumentados (neutrofilia)

VHS aumentado 12-42 semana
Anemia discreta
Trombocitose- 22-32semana

Pidria estéril -12 semana em 1/3 dos
pacientes
Aumento das transaminases



Doenca de Kawasaki atipica/incompleta

* Febre por mais de 5 dias

* Pelo menos mais 2 critérios de doenca de
Kawasaki

* Provas de atividade inflamatoria aumentadas
* Fazer Ecocardiograma

Falcini. Curr Opin Rheumatol 2006,18:33



Tratamento da fase aguda

Internacao
Avaliacao cardiaca: ECG e ECO 2D

lg EV 2g/kg em 8-12 horas nos primeiros 10 dias
de febre

— Febre > 10dias; também é recomendada

AAS: 80-100mg/kg/d em 4 doses, até 24-48h
afebril; depois 3-5mg/kg/dia até 6-8s

— Se tem aneurismas: indefinidamente




Seguimento a longo prazo

* Ecocardiograma entre 6-8 semanas do inicio
do quadro

* Recomendacodes variam de acordo com as
alteracdes coronarianas

* Pacientes que tiveram alteracoes
coronarianas devem ser seguidos por toda
vida

Dajani et al. Guidelines for Long-term management of KD
(American Heart Association) Circulation 89:916, 1994



Prognostico a longo prazo

* Sem alteracOes coronarianas persistentes;

— Estudo no Japao: nao mostrou aumento da
morbidade ou mortalidade apos 25 anos de
seguimento

* Oclusao de coronarias
— Infarto
— Arritmias
— Morte subita

Dajani et al. Guidelines for Long-term management of KD
(American Heart Association) Circulation 89:916, 1994



Vasculite por IgA - Purpura Henoch-
Schonlein




Vasculite por IgA

v’ Incidéncia:
v' Estados Unidos: 13,5/100.000
v'Turquia: 20.4/100.000

v'Idade: 75% antes dos 8 anos (3 a 15 anos)
v'Sexo0:1,5d:1%
v'Doenca benigna; autolimitada

v’ Pacientes devem ser acompanhados apds a
fase aguda (morbidade renal)



Agentes associados

IVAS precedem manifestacoes em 30-50 % dos casos
— InfeccgOes pelo S. pyogenes 30-49%

— Qutros: Adenovirus, varicela-zoster, Mycoplasma pneumoniae,
CMV, HBV; parvovirus B19

— Salmonela, yersinia
Imunizacoes (sarampo, febre amarela)

Drogas (AAS, penicilinas, cefalosporinas)
Alimentos (chocolate, leite, ovo, peixe, feijao)
Picadas de inseto

Exposicao ao frio



Vasculite por IgA

Pdrpura palpavel
Artrite
Dor abdominal

Hemograma: plaquetas normais
ou aumentadas

Urina rotina: normal ou
hematdria; proteindria

Vasculite leucocitoclastica
de pequenos vasos;
depdsitos de IgA




Manifestacoes cutaneas

Lesoes aparecem em surtos,
em intervalos de 1 semana

Duragdo total do quadro: 1-2
meses A

Recorréncias em 40%
(primeiras 6 semanas)







Manifestacoes articulares

v’ Presente em 2/3 dos casos
v’ Primeira manifestacdo em 25% dos casos

v’ Artrite aguda, de grandes articulacdes
v’ Evolui sem deixar sequelas



Manifestacoes gastrointestinais

v Forma de apresentacdo da PHS em 19% dos casos
(diagnostico diferencial de abdome agudo)

v’ Dor abdominal — 78%

v'(mimetiza apendicite aguda em 22% dos casos)

v Nauseas e vomitos — 52%
v’ Diarréia sanguinolenta — 30% dos casos

v’ Complicacdo: invaginacdo (3,5%); maioria em criancas 6
anos; intestino delgado (ileo-ileal)

v'Diagndstico: US




Manifestacoes renais

v'10-50% dos casos (primeiros 3 meses)
v'Hematuria
v'Proteinuria
v'Insuficiéncia renal: 1 a 5%
v'Seguimento

v'Sem manifestacdes renais: 5-10 anos

v'Manifestacdes renais: vida toda (risco de IR em
situacoes como gravidez e cirurgia)




Quadro clinico

v' Outras:
v' Orquite
v Vasculite SNC
v" Hemorragia subconjuntival



EULAR/PRINTO/PRES criteria for Henoch—Schonlein
purpura, childhood polyarteritis nodosa, childhood
Wegener granulomatosis and childhood Takayasu
arteritis: Ankara 2008. Part Il: Final classification
criteria

Seza Ozen,! Angela Pistorio,? Silvia M lusan,® Aysin Bakkaloglu,' Troels Herlin,* Riva
Brik,> Antonella Buoncompagni,® Calin Lazar,® limay Bilge,” Yosef Uziel,® Donato
Rigante,? Luca Cantarini,'" Maria Odete Hilario,'" Clovis A Silva,'2 Mauricio Alegria,'
Ximena Norambuena,'* Alexandre Belot,'® Yackov Berkun,'® Amparo |banez Estrella,!’
Alma Nunzia Olivieri,'® Maria Giannina Alpigiani,'® Ingrida Rumba,?° Flavio Sztajnbok,?’
Lana Tambic-Bukovac,?? Luciana Breda,? Sulaiman Al-Mayouf,2* Dimitrina Mihaylova,?
Vyacheslav Chasnyk,?® Claudia Sengler,?” Maria Klein-Gitelman,? Djamal Djeddi,?®
Laura Nuno,*® Chris Pruunsild,®" Jurgen Brunner,®? Anuela Kondi,® Karaman Pagava,
Silvia Pederzoli,? Alberto Martini,** Nicolino Ruperto®; for the Paediatric Rheumatology
International Trials Organisation (PRINTO)

Ann Rheum Dis 2010;69:798-806. doi:10.1136/ard.2009.116657



Critérios para classificaclo
Pudrpura (critério obrigatério)

Descrigfio

Plirpura (geralmente palpével) ou
peiéguias, com predominiincia em
membros inferiores ¢ ndo relacionada a

trombocitopenia

1. Dor abdominal

Dor abdominal difusa, em célica com inicio
agudo avaliada por histéria ¢ exame

clinico.

2. Histopatologia

Vasculite leucocitocldstica com
predomindincia de depésitos de IgA ou
glomeruloncfrite. proliferativa com
predomindincia de JgA*

3. Artrites ¢ Artralgias

Artrite com inicio agudo definida por
edema articular ou dor articular ¢ limitagio
de movimento

Artralgia de infcio agudo definida como dor
articular sem c¢dema ou limitagio de

movimento

4. Envolvimento renal

Proteindria >0.3 g/24h ou > 30 mmoel/mg
de relagio albumina/creatinina na amostra
de urina

Hematdria ¢ cilindros hemdticos > 5

hemécias por campo

Classificacao definida pelo
EULAR/PRINTO/PRES Ankara
em 2008 - 95%CI0.84 a 096

Obrigatério: Pdarpura ou petéguias com
predomindincia em membros inferiores* ¢
no minimo 1 dos 4 critérios abaixo

Dor abdominal

Histopatolégico*

Artrites ou ariralgias

Envolvimento renal




Tratamento

v Artrite
v analgésicos
v TGI
v esterdides: 1-2 mg/Kg/d
v’ ranitidina: 5mg/kg/d
v Nefrite
v’ esterdides (?)
v' imunossupressores/IgEV?
v Orquite
v esterdides
v Pele



Achados clinicos e laboratoriais que sugerem o diagndéstico de vasculites

Pacientes que subitamente iniciam quadro clinico de:
Febre, perda de peso, fadiga de origem desconhecida

LesOes cutdneas (purpura palpdavel, urticdria yvasculitica, livedo

reticular, nédulos, dlceras)

Hipertensido
Infiltrados ou hemorragia pulmonar

Isquemia miocdrdica, arritmias

Pacientes que apresentam exames laboratoriais ndo explicdveis por outras
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