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A nefropatia por IgA é a glomerulonefrite primaria mais frequente no mundo,
e a vasculite por IgA — a classica purpura de Henoch-Schonlein — € a sua
expressao sistémica, especialmente na infancia. Compreender que ambas
nascem do mesmo defeito imunoldgico ajuda a explicar um achado que
intriga muitas familias: a urina que “escurece” poucos dias depois de um

simples resfriado.

1. Duas doengas, um mesmo mecanismo

A nefropatia por IgA (NIgA), descrita por Berger em 1968, caracteriza-se pela
deposigao de imunocomplexos contendo IgA1 no meséangio glomerular. A vasculite por
IgA (IgAV) — denominacéo atual da purpura de Henoch-Schonlein — € uma vasculite
de pequenos vasos mediada pelos mesmos imunocomplexos, que se depositam nao so
nos rins, mas também na pele, nas articulagdes e no trato gastrointestinal.

A visdo contemporanea entende as duas como um espectro da mesma doenga: o
substrato molecular é idéntico, e a diferenca esta na extensdo do acometimento.
Quando a deposigéao é restrita ao rim, falamos em NIgA; quando é sistémica e cursa
com purpura palpavel, falamos em IgAV. A IgAV com comprometimento renal
significativo &, histologicamente, indistinguivel da NIgA.
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POR QUE ISSO IMPORTA NA PRATICA

Uma crianga que se apresenta com purpura de Henoch-Schdnlein e outra que
chega com hematuria isolada apds uma faringite podem compartilhar
exatamente a mesma alteragdo imunologica. O olhar do pediatra para o rim deve

ser o mesmo nos dois cenarios.

Epidemiologia e contexto pediatrico

A IgAV é a vasculite mais comum da infancia, com pico entre 3 e 10 anos, discreto
predominio no sexo masculino e clara sazonalidade — concentra-se no outono e no
inverno, em paralelo as infeccdes respiratérias. A maioria dos casos pediatricos é
autolimitada, mas o prognaostico a longo prazo ¢é ditado essencialmente pelo grau de
acometimento renal.

A NIgA, por sua vez, costuma manifestar-se um pouco mais tarde — adolescentes e
adultos jovens —, embora possa surgir em criangas. E uma causa relevante de doenca
renal crénica: uma parcela substancial dos pacientes evolui para perda progressiva de
funcao ao longo de décadas, o que justifica 0 acompanhamento mesmo de quadros
aparentemente brandos.

Como se formam os imunocomplexos: a hipétese dos

quatro golpes

A IgA1 possui uma regido de dobradiga (hinge) rica em residuos de serina e treonina,
decorada por O-glicanos. A patogénese € descrita como um processo sequencial de
“multi-hits” (multiplos golpes), em que cada etapa prepara a seguinte:

Producgao de IgA1 deficiente em galactose (Gd-lgA1). Por uma
desregulacao das enzimas de glicosilacdo (notadamente reducao da

a C1GALT1), parte das moléculas de IgA1 deixa de receber galactose nos O-
glicanos, expondo residuos terminais de N-acetilgalactosamina (GalNAc).
Essa Gd-IgA1 é produzida sobretudo pelos plasmadcitos das mucosas.
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Geracao de autoanticorpos. Os residuos de GalNAc expostos funcionam
e como um neoantigeno: o sistema imune passa a produzir autoanticorpos

(das classes IgG e IgA) que reconhecem especificamente a Gd-IgA1.

Formacao dos imunocomplexos circulantes. A ligagao desses
e autoanticorpos a Gd-IgA1 — que ainda tende a se autoagregar em formas
poliméricas — origina imunocomplexos grandes. Por seu tamanho, escapam

a depuracao hepatica e permanecem em circulagao.

Deposi¢cdo mesangial e injuria renal. Os imunocomplexos depositam-se no
mesangio, ativam as células mesangiais (proliferagédo, produ¢ao de matriz e

° de citocinas) e o sistema complemento — predominantemente pelas vias
alternativa e da lectina, com depdsito de C3 e auséncia caracteristica de
C1q. O resultado é a inflamagéo glomerular.

Vale notar que a simples presenca de Gd-IgA1 néo basta para causar doenga — até
um quarto dos parentes de primeiro grau de pacientes tém niveis elevados sem nunca
adoecer. S&0 necessarios 0s golpes subsequentes (autoanticorpos, formagéo e
deposig¢ao dos complexos), o que explica a forte agregacao familiar e o componente
genético da doenca.

A ligagao entre infecgoes, resfriados e hematuria

Talvez o trago clinico mais caracteristico — e 0 que mais gera duvida nas familias —
seja a hematuria macroscopica que surge junto com uma infecgao de via aérea
superior ou do trato gastrointestinal. O sangramento aparece em geral de 1 a 3 dias
apos o inicio do resfriado ou da faringite, fendmeno conhecido como hematuria

sinfaringitica (“sin” = simultanea a faringite).

O mecanismo € coerente com a fisiopatologia: a infecgdo da mucosa estimula o tecido
linfoide associado as mucosas, que responde com um aumento agudo da produgao de
IgA1 — inclusive da forma deficiente em galactose. Isso eleva transitoriamente a
formagao e a deposigao de imunocomplexos no mesangio, intensificando a inflamacgao
glomerular e, com ela, o sangramento. Entre os episddios, a hematuria costuma

persistir de forma apenas microscopica.
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL QUE NAO PODE FALHAR

A hematuria sinfaringitica distingue-se da glomerulonefrite pés-estreptocécica
pelo intervalo: na NIgA a hematuria € concomitante a infec¢ao (1-3 dias); na
poOs-estreptococica, surge 1 a 3 semanas depois. Essa janela temporal € uma
das pistas clinicas mais uteis a beira do leito.

Apresentacao clinica

Nefropatia por IgA

+ Hematuria macroscoépica recorrente associada a infec¢des (o padrao
sinfaringitico).

+ Hematuria microscopica persistente, frequentemente com proteinuria, detectada

de forma incidental em exame de rotina.

* Menos comumente, sindrome nefrética, hipertensao ou injuria renal aguda.

Vasculite por IgA (Henoch-Schonlein)

A tétrade classica reune:

Purpura palpavel, simétrica, com predominio em membros inferiores e nadegas,

sem plaquetopenia.
¢ Artrite ou artralgia, sobretudo de grandes articulagdes.
¢ Dor abdominal, que pode ser intensa e, raramente, complicar com intussuscepgao.

o Acometimento renal (nefrite da IgAV), variando de hematuria isolada a quadros

nefriticos/nefroticos.

Diagnéstico

O diagndstico articula avaliagao clinica, exame de urina, laboratério e — quando
indicada — a bidpsia renal, que permanece o padrao de referéncia. Ainda nao ha
biomarcador sérico validado para uso clinico de rotina: a dosagem de Gd-IgA1,
embora promissora, segue restrita a pesquisa, sobretudo pela falta de padronizagao
dos ensaios.
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Avaliacgao inicial

o Sedimento urinario: hematuria de origem glomerular — hemacias dismorficas e,
quando presentes, cilindros hematicos.

¢ Proteinuria: quantificada pela relacao proteina/creatinina ou albumina/creatinina em
amostra isolada.

e Funcao renal e pressao arterial: creatinina, estimativa de TFG e aferigao

cuidadosa da PA, marcadores prognosticos importantes.

Bidpsia renal

E o exame definidor quando ha proteinuria significativa, alteracdo de funcéo renal ou
duvida diagnostica:

+ Imunofluorescéncia (achado-chave): depdsito mesangial dominante ou
codominante de IgA, em geral acompanhado de C3 e, com frequéncia, IgG/IgM, em
padrao granular grosseiro. O C1q tipicamente é negativo, o que ajuda a afastar
nefrite lUpica.

* Microscopia 6ptica: hipercelularidade mesangial, podendo haver proliferagao

endocapilar, crescentes e graus variados de esclerose.

Classificagao de Oxford (MEST-C) — parametros histolégicos de valor progndstico

Letra Parametro O que avalia
M Hipercelularidade mesangial Proliferagcao das células do mesangio
E Hipercelularidade endocapilar Proliferacao dentro dos capilares

glomerulares

S Esclerose segmentar Cicatriz em parte do tufo glomerular
T Atrofia tubular / fibrose Dano crénico do intersticio
intersticial
C Crescentes Proliferacéo extracapilar (marcador de
atividade)

Particularidades na vasculite por IgA
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Em criangas com a tétrade classica, o diagndstico costuma ser clinico, reservando-se
a bidpsia para casos atipicos ou com nefrite expressiva. A bidpsia de pele mostra
vasculite leucocitoclastica com depésito de IgA nas paredes dos pequenos vasos
— espelho cutaneo do mesmo mecanismo que age no glomérulo.

PEROLAS CLIiNICAS

» Hematuria simultanea ao resfriado sugere NIgA; semanas depois, pensa-se em
pos-estreptococica.

* IgA mesangial + C1q negativo € o par que aponta para nefropatia/vasculite por
IgA e afasta lupus.

* Na IgAV, mesmo apods a resolucdo da purpura, o rim deve ser monitorado: a
urina pode alterar-se semanas depois do quadro agudo.

Prognéstico e seguimento

A maioria das criangas com IgAV evolui bem, mas o subgrupo com nefrite e, sobretudo,
com proteinuria persistente exige vigilancia prolongada. Na NIgA, os principais
marcadores de pior evolugao sao proteinuria mantida, hipertensao, reducédo da TFG ao
diagndstico e achados histolégicos desfavoraveis (especialmente os parametros T e C
do MEST-C). Por isso, mesmo apés a melhora clinica, recomenda-se acompanhamento
periddico com exame de urina, fungao renal e pressio arterial — a doenga pode ser
silenciosa por anos.
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NA PRATICA (CONDUTA DO SITE)

Vasculite por IgA: exame de urina (com relagao proteina/creatinina) e pressao
arterial no inicio e pelo menos mensalmente por 6 meses (KDIGO 2025),
mesmo sem alteragao inicial; depois, seguimento de longo prazo com o
reumatologista pediatrico e avaliagdes periddicas da fung¢ao renal (SBP, DC de
Reumatologia n° 5/2019). O corticoide nao previne a nefrite (SBP 2019; KDIGO
2025) e fica para as formas graves (dor abdominal moderada a intensa,
sangramento digestivo, orquite, nefrite grave), por decisdo do especialista ou do
hospital: prednisona ou prednisolona 1-2 mg/kg/dia por 3—7 dias, com redugao
em 2—6 semanas (SBP 2019). Anti-inflamatério ndo hormonal sé sem
envolvimento renal (SBP 2019).

Encaminhar ao nefrologista pediatrico se houver proteinuria persistente,
hematuria com proteinuria, hipertensao ou alteragao da fungao renal — com
urgéncia se houver sindrome nefrética ou nefritica (indicagbdes de bidpsia: SBP
2019; KDIGO 2025). @ Pronto-socorro: dor abdominal intensa ou sangue nas
fezes (risco de invaginagéo), edema escrotal doloroso (afastar tor¢ao), oliguria,
edema importante, hipertensdo com sintomas ou queda da funcao renal. Ver
também Hematuria, proteinuria e edema e A pele nas doencas sistémicas.

MENSAGEM PARA AS FAMILIAS

Ver a urina escurecer durante um resfriado assusta, mas costuma refletir um
mecanismo ja conhecido e tratavel quando bem acompanhado. O essencial é
nao interromper o seguimento: a maior parte do desfecho renal se decide no
monitoramento de longo prazo, ndo no episodio agudo.

Casos clinicos comentados

CASO 1

Menino de 9 anos com episodio de urina "cor de coca-cola" (hematuria
macroscopica) que surgiu cerca de 2 dias apos o inicio de uma faringite. Ja teve
episodio semelhante no inverno passado. Pressé&o arterial normal, sem edema;

entre os episddios, o0 exame de urina mostra hematuria microscépica.
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A pista temporal mais importante para o diagndstico é:

O A) Ahematuria surgiu 3 semanas ap6s a faringite, sugerindo causa

estreptocdcica

O B) Ahematuria é sinfaringitica (1-3 dias apds a infecg&o), sugerindo
nefropatia por IgA

O C) Ahematuria ndo tem relagdo com infeccdes

O D) Indica infecgéo urinaria bacteriana

O E) E sempre sinal de litiase renal

Gabarito: B) A hematuria concomitante a infecgao (1-3 dias) é o padrao
sinfaringitico da nefropatia por IgA. Na glomerulonefrite pos-estreptocécica, a
hematuria surge 1-3 semanas depois.

Se realizada bidpsia renal, o achado de imunofluorescéncia esperado seria:

O A) Deposito dominante de IgG com C1q intenso

O B) Auséncia de qualquer depésito

O C) Depodsito mesangial dominante de IgA, com C1q tipicamente negativo

O D) Deposito linear de IgG na membrana basal

O E) Dep6sito isolado de C4

Gabarito: C) O achado-chave é o depédsito mesangial dominante/codominante

de IgA, em geral com C3; o C1q negativo ajuda a afastar a nefrite lupica.

A principal diferenga em relagdo a glomerulonefrite pds-estreptocécica é:
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O A) O intervalo entre a infeccéo e a hematuria (concomitante na NIgA;
semanas depois na pds-estreptocdcica)

O B) Acorda urina

O C) Aidade do paciente

O D) O sexo do paciente

O E) Nao ha diferenca

Gabarito: A) A janela temporal € a pista mais util a beira do leito: NIgA =

hematuria simultadnea a infecgao; pds-estreptocdocica = 1-3 semanas apos.

CASO 2

Menina de 6 anos com purpura palpavel simétrica em membros inferiores e
nadegas, dor abdominal e artralgia de tornozelos, surgidas apés um quadro
respiratorio. Plaguetas normais. A familia pergunta se € preciso vigiar os rins.

O diagndstico mais provavel é:

O A) Puarpura trombocitopé&nica imune

O B) Vasculite por IgA (purpura de Henoch-Schénlein)

O €) Meningococcemia

O D) Dermatite de contato

O E) Eritema multiforme
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Gabarito: B) Purpura palpavel simétrica em nadegas/membros inferiores +
artralgia + dor abdominal, com plaquetas normais, € a apresentacgao classica da
vasculite por IgA (Henoch-Schonlein).

O achado que ajuda a diferenciar de uma causa por plaquetopenia é:

O A) Apresenca de febre

O B) Alocalizagéo no tronco

O C) Apurpura é palpavel e ocorre com plaquetas normais (no é
trombocitopénica)

O D) O prurido intenso

O E) Aauséncia de dor abdominal

Gabarito: C) Na IgAV a purpura é palpavel e cursa com contagem de plaquetas

normal, diferenciando-a das purpuras por plaquetopenia (ex.: PTI).

Sobre o seguimento renal apos a resolugao da purpura:

O A) Manter vigilancia (urina, presséo arterial e fungéo renal), pois a nefrite
pode surgir/evoluir semanas depois

O B) N3&o é necessario nenhum seguimento

O ) Basta um Unico exame no dia da alta

O D) So investigar se houver nova purpura

O E) O rim nunca é acometido na IgAV
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Gabarito: A) A nefrite da IgAV pode aparecer ou progredir semanas apos o
quadro agudo; por isso o rim deve ser monitorado mesmo apos a resolugao da
purpura — o desfecho renal se decide no seguimento.
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9. Comparagao com as referéncias

Ministério

da Saude

Versao

consultada

Diagndéstico
da IgAVv

Vigilancia

renal

Biopsia

renal

DC de Reumatologia
n°® 5, Vasculite por
IgA deve ser
acompanhada em
longo prazo?,
novembro de 2019

Clinico; plaquetas
nunca baixas
(plaquetopenia
sugere outro
diagnostico)

Reumatologista e
fungao renal por
toda a vida, mesmo

sem nefrite inicial

Sindrome nefrotica
ou nefritica, lesao
renal aguda ou
cronica,
hematuria/proteinuria
> 0,1 g/m?dia por >
3 meses

Sem
posicéo
especifica
localizada

Sem
posicao
especifica

localizada

Sem
posicéo
especifica
localizada

Sem
posicao
especifica
localizada

Sem
posicao
especifica
localizada

Sem
posicao
especifica

localizada

Sem
posicéo
especifica
localizada

Sem
posicao
especifica
localizada

Sem
diretriz
especifica
localizada

Sem
diretriz
especifica

localizada

Sem
diretriz
especifica
localizada

Sem
diretriz
especifica
localizada
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Borlan Fernan
Vasculitis por |
(purpura de Sc
Henoch), Protc
AEP, 2020

Critérios
EULAR/PRINT
(2010)

PA e urina (cot
proteina/creati
pelo menos 6 |
semanal no 1°
quinzenal no 2
6° e no 12° mé
depois, PA ant

Proteinuria gre
(proteina/creal
250 mg/mmol)
semanas ou

persistente; le:
aguda; sindror
nefrética ou ne
(critérios SHAI



Ministério

da Saude
Corticoide N&o previne nefrite; Sem Sem Sem
formas graves: 1-2 posicéo posicéo diretriz
mg/kg/dia por 3—7 especifica especifica  especifica
dias e redugéo em localizada localizada localizada

2—6 semanas; pulso
de metilprednisolona
nas mais graves

Uso controver:
previne nefrite
vasculite ceret
hemorragia pu
doenca digesti
e nefrite grave

Leitura: as referéncias convergem no diagnostico clinico da vasculite por IgA (purpura

palpavel com plaquetas normais), no tratamento de suporte nas formas leves, no

corticoide reservado as formas graves e na vigilancia renal mesmo quando a urina

inicial € normal, porque a nefrite costuma surgir nos primeiros 3 meses. A divergéncia

€ a duragao dessa vigilancia: o KDIGO 2025 (diretriz internacional de nefrologia, a

mais recente) pede urina no inicio e ao menos mensalmente por 6 meses; a AEP, por

pelo menos 6 meses, com controles no 12° més e pressao arterial anual depois; a SBP

vai além e recomenda seguimento com o reumatologista pediatrico e controle da

funcéo renal por toda a vida, apoiada num estudo brasileiro em que 28% das criangas

sem nefrite inicial tiveram alteracao renal anos depois. O Ministério da Saude, a AAP e

o NICE néo tém protocolo especifico. Conduta do site: segue a SBP (seguimento de

longo prazo e indicagdes de bidpsia e de corticoide), com a frequéncia minima de

exames dos primeiros 6 meses do KDIGO 2025, que a SBP nao fixa.
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