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Educação Médica Continuada

Resumo: Vasculite é a inflamação da parede dos vasos. Pode variar em gravidade desde doença
autolimitada de um único órgão até doença grave com risco de morte por falência de múlti-
plos órgãos. Existem várias causas, embora só se apresente por poucos padrões histológicos
de inflamação vascular. Vasos de qualquer tipo e em qualquer órgão podem ser afetados, resul-
tando em ampla variedade de sinais e sintomas. Diferentes vasculites com apresentações clíni-
cas indistinguíveis têm evolução e tratamento muito diferentes. Essa condição representa desa-
fio para o médico, incluindo classificação, diagnóstico, exames laboratoriais pertinentes, trata-
mento e seguimento adequado. Neste artigo são revistos a classificação, a etiologia, a patogê-
nese e os critérios diagnósticos das vasculites cutâneas.
Palavras-chave: Anticorpos anticitoplasma de neutrófilos; Púrpura; Técnica direta de fluores-
cência para anticorpo; Vasculite; Vasculite/classificação; Vasculite/etiologia; Vasculite/patologia;
Vasculite alérgica cutânea; Vasculite de hipersensibilidade

Abstract: Vasculitis is an inflammation of vessel walls. It may range in severity from a 
self-limited disorder in one single organ to a life-threatening disease due to multiple-organ
failure. It has many causes, although they result in only a few histological patterns of 
vascular inflammation. Vessels of any type in any organ can be affected, a fact that results
in a broad variety of signs and symptoms. Different vasculitides with indistinguishable 
clinical presentations have very different prognosis and treatments. This condition presents
many challenges to physicians in terms of classification, diagnosis, appropriate laboratory
workup, treatment, and the need for careful follow-up. This article reviews the classification,
etiology, pathology and diagnostic criteria of cutaneous vasculitis.
Keywords: Allergic cutaneous vasculitis; Antineutrophil cytoplasmic antibodies; Direct
fluorescent antibody technique; Hypersensitivity vasculitis; Purpura; Vasculitis;
Vasculitis/classification; Vasculitis/etiology; Vasculitis/pathology

Vasculite cutânea de pequenos vasos: etiologia, patogênese,
classificação e critérios diagnósticos – Parte I *

Small vessel cutaneous vasculitis: etiology, pathogenesis,
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INTRODUÇÃO
As vasculites, que podem ser definidas como

processo de inflamação vascular imunologicamente
mediado,1, 2 determinam dano funcional e estrutural
na parede dos vasos.3, 4 De acordo com o tipo celular
predominante no infiltrado inflamatório do processo,
as vasculites são classificadas em neutrofílicas, linfocí-
ticas e granulomatosas.5 Classificam-se ainda quanto à
localização, com envolvimento de pequenos e/ou
grandes vasos.6-15

A vasculite necrotizante caracteriza-se por áreas
segmentares de infiltração transmural por neutrófilos,
ruptura da arquitetura da parede do vaso e necrose
fibrinóide associada.16 A expressão histopatológica
usada para esse conjunto de alterações é vasculite leu-
cocitoclástica (VL).17-20 Esses fenômenos podem ocor-
rer na presença ou ausência de inflamação de caráter
granulomatoso.21-26 O edema endotelial e debris de
granulócitos (leucocitoclasia) são vistos com freqüên-
cia, porém não estão necessariamente presentes no
diagnóstico.27-29

A venulite necrotizante cutânea apresenta como
características histopatológicas o acometimento das
pequenas vênulas pós-capilares na derme.30,31

Constitui o protótipo dermatológico da vasculite cutâ-
nea de pequenos vasos (VCPV) sendo caracteristica-
mente mediada por imunocomplexos.6,22

As características observadas no exame histopa-
tológico dependem da localização e também do
tempo de evolução da lesão previamente biopsiada.
Nas lesões com menos de 12 horas de instalação ou
naquelas com mais de 48 horas, observa-se infiltrado
linfocitário, além de poderem estar ausentes a leuco-
citoclasia e a necrose fibrinóide.32 A ausência desses
elementos impede o diagnóstico definitivo de vasculi-
te necrotizante.32

Nas fases tardias do processo de instalação da
vasculite pode haver mecanismos patogênicos diferen-
tes dos descritos e ainda não totalmente conhecidos,
que determinam a evolução do processo para infiltra-
do cutâneo linfocitário.18-21, 32-34

Não há consenso mundial na classificação das
vasculites. Uma das propostas, de Ghersetich, Jorizzo
e Lotti,5, 29 as divide em dois grandes grupos – vasculi-
te cutânea de pequenos vasos e vasculite necrotizante
de grandes vasos (VNGV) – levando em consideração
seus aspectos clínicos, etiopatogênicos e histopatoló-
gicos.

A dimensão do vaso sangüíneo correlaciona-se
intimamente com sua profundidade nas camadas da
pele: quanto mais profunda a localização, maior será
o diâmetro do vaso (Figura 1). Os "pequenos vasos"
incluem capilares, vênulas pós-capilares e arteríolas
não musculares que constituem vasos tipicamente
inferiores a 50μm de diâmetro e são encontrados

sobretudo na derme papilar superficial. Os "vasos de
médio calibre" têm diâmetro entre 50 e 150μm, e con-
têm em sua parede camada muscular. Estão localiza-
dos na derme reticular profunda e próximo da junção
dermo-hipodérmica. Os vasos superiores a 150μm de
diâmetro não são encontrados na pele. Portanto, as
biópsias cutâneas em que o tecido subcutâneo não é
representado são inadequadas para a investigação das
vasculites que acometem vasos de médio calibre. As
biópsias cutâneas devem ser realizadas através de
punch profundo ou de biópsia cirúrgica profunda.

A terminologia vasculite de hipersensibilidade
(VH) foi estabelecida pelo American College of
Rheumatology (ACR) em 1992, correspondendo à
expressão VCPV, aqui apresentada.12 A definição das
vasculites na conferência de Chapel Hill (EUA) e os cri-
térios para a classificação das vasculites do ACR estão
contidos no quadro 1.11,12

Nova classificação para as vasculites cutâneas,
proposta por Fiorentino em 2003, baseia-se no calibre
dos vasos acometidos15 e, na opinião dos autores,
parece mais racional e adequada (Quadro 2).

Há ainda um grupo heterogêneo de doenças
capazes de simular vasculite cutânea (VC) e que pro-
duzem hemorragia e oclusão vascular, classificado
como de pseudovasculites (Quadro 3).35

Os achados histopatológicos das vasculites
cutâneas encontram-se expostos no quadro 4 e nas
figuras 2 e 3. Essas alterações podem ser classificadas
em: sinais histológicos de vasculite aguda; alterações
secundárias à vasculite ativa; seqüela histológica de
vasculite; e alterações indicativas do subtipo ou da
etiologia das vasculites.

Os mecanismos patogênicos implicados nas
diferentes vasculites cutâneas encontram-se sumariza-
dos no quadro 5. A fisiopatogenia pode ser decorren-
te de cinco grandes mecanismos:11, 36, 37 infecção direta
do vaso; mediada por reação tipo 1 de Gel e Coombs;
reação do tipo 2 de Gel e Coombs; doença mediada
por imunocomplexos; e mecanismos de hipersensibi-
lidade.

VASCULITE CUTÂNEA DE PEQUENOS VASOS
Os possíveis agentes precipitantes da VCPV

podem ser divididos em quatro grupos, que se relacio-
nam a:3, 4, 38-42

Infecções
a. Infecções bacterianas: Streptococcus beta-

hemolítico do grupo A, Staphylococcus aureus,
Mycobacterium leprae

b. Infecções virais: hepatites A, B, C, herpes sim-
ples, vírus influenza

c. Protozoários: Plasmodium malariae
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d. Helmintos: Schistosoma mansoni, Schisto-
soma haematobium, Onchocerca volvulus

Drogas
a. Anticoncepcionais hormonais, derivados do

soro, vitaminas, vacina antiinfluenza, sulfonamidas,
fenolftaleína, ácido amino-salicílico, estreptomicina,
hidantoína, insulina, diuréticos tiazídicos, fenotiazina,
estreptoquinase, tamoxifeno

Produtos químicos
a. Inseticidas e derivados do petróleo

Alérgenos alimentares
a. Proteínas do leite, glúten
A VCPV pode ocorrer em associação com outras

doenças:3, 4, 38, 39, 41, 43

Doenças crônicas: artrite reumatóide, doença
de Behçet, lúpus eritematoso sistêmico, síndrome de
Sjögren, síndrome do bypass intestinal, fibrose cística,
cirrose biliar primária, retocolite ulcerativa, crioglobu-
linemia, estados de hipercoagulabilidade, infecção
pelo HIV.

Neoplasias malignas: doenças linfoproliferativas
(leucemias e linfomas); tumores sólidos (carcinoma

do pulmão, da mama, da próstata, do cólon; neopla-
sias da cabeça e do pescoço e renal).

A etiologia da VCPV permanece desconhecida
em cerca de 60% dos pacientes.3, 4, 38, 41, 44 A maioria dos
fatores etiológicos tem sido relacionada por associa-
ção, sendo a demonstração direta menos freqüente.
Fatores etiológicos verdadeiramente comprovados são
a proteína M estreptocócica, M. tuberculosis e o antí-
geno de superfície da hepatite B.45-47

Segundo Fiorentino, a etiologia das vasculites
cutâneas pode ser assim atribuída: idiopática (45% a
55%), infecciosa (15% a 20%), doenças inflamatórias
(15% a 20%), medicamentosa (10% a 15%), neoplásica
(2% a 5%).15, 48-55

PATOGÊNESE
A expressão VCPV é utilizada para descrever as

vasculites confinadas à pele;15 não define etiologia, mas
apenas o local do acometimento patológico. Apesar
disso, obtém-se com freqüência história de exposição a
novas medicações ou agentes infecciosos.39, 40, 56-63

A VL corresponde à reação imunológica do tipo
III de Gel & Coombs, em que existe ambiente de
excesso de antígenos, os quais acabam determinando
a VCPV.64, 65

FIGURA 1: Dimensão dos vasos, localização e principais vasculites associadas
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Vasculite de vasos de grande calibre

1. Idade superior a 50 anos quando 
do diagnóstico inicial

2. Cefaléia recente ou de novo padrão
3. Exame clínico anormal da artéria 

temporal
4. Velocidade de hemossedimentação

elevada
5. Biópsia da artéria temporal com 

vasculite
S: 93,5%; E: 91,2% com 3 critérios

1. Idade inferior a 40 anos quando 
do diagnóstico inicial

2. Claudicação de extremidades
3. Pulso da artéria braquial diminuído
4. Gradiente pressórico entre os 

membros superiores maior que 10
mmHg

5. Sopro na aorta ou artérias subclávias
6. Arteriografia anormal
S: 90,5%; E: 97,8% com 3 critérios

1. Perda de peso > 4kg
2. Livedo reticular
3. Dor ou sensibilidade testicular
4. Mialgia, miopatia ou dor muscular

ao toque
5. Neuropatia
6. Pressão diastólica > 90 mmHg
7. Insuficiência renal
8. Vírus da hepatite B(sorologia)
9. Arteriografia anormal
10. Biópsia de artéria evidenciando 

neutrófilos
S: 82,2%; E: 86,6% com 3 critérios

• Segundo o Comitê Japonês da 
Doença de Kawasaki:

1. Febre alta de início abrupto 
presente por cinco ou mais dias

2. Conjuntivas oculares hiperemiadas
3. Alterações da cavidade oral 

incluindo eritema, secura, mucosa
orofaringe hiperemiada

4. Alterações nas extremidades distais
dos membros incluindo rubor e 
edema indurado de mãos e pés, e 
descamação periungueal

5. Exantema eritematoso polimorfo 
(morbiliforme, escarlatiniforme, 
maculopapular, eritema marginado)
propagando-se das extremidades 

Arterite granulomatosa da aorta e seus
ramos maiores, com predileção por
ramos extra-cranianos da artéria carótida
Freqüentemente acomete a artéria tem-
poral. Em geral ocorre em pacientes
com mais de 50 anos e com freqüência é
associada à polimialgia reumática 

Inflamação granulomatosa da aorta e
seus ramos principais. Geralmente ocor-
re em pacientes com menos de 50 anos

Inflamação necrotizante de artérias de
pequeno e médio calibre sem glomeru-
lonefrite ou vasculite em arteríolas,
vênulas ou capilares. 

Arterite envolvendo vasos de pequeno,
médio e grande calibre associada à sín-
drome linfonodal e mucocutânea
Artérias coronárias geralmente estão
envolvidas.
Aorta e veias podem estar envolvidas
Geralmente ocorre em crianças

1. Arterite de células gigantes
(arterite temporal)

2. Arterite de Takayasu

1. Poliarterite nodosa sistêmica

2. Doença de Kawasaki

Continua

QUADRO 1: Definições e critérios para as vasculites

Vasculite de vasos de médio calibre
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para o tronco, com duração 
aproximada de uma semana

6. Aumento não supurado dos 
linfonodos cervicais.
O diagnóstico exige 5 dos 6 
critérios acima

1. Idade inferior a 16 anos quando 
do diagnóstico inicial

2. História de uso de medicações ao 
tempo do aparecimento dos sintomas

3. Púrpura palpável 
4. Erupção cutânea maculopapular
5. Biópsia com resultado positivo
S: 71%; E: 83,9% com 3 critérios

1. Inflamação nasal ou oral
2. Radiografia de tórax evidenciando 

nódulos, infiltrados ou cavitação
3. Hematúria microscópica ou 

cilindros hemáticos na urina
4. Inflamação granulomatosa na 

biópsia
S: 88,2%; E: 92% com 2 critérios

1. Asma
2. Eosinofilia (> 10%)
3. Neuropatia
4. Infiltrados pulmonares (não fixos)
5. Eosinófilos extravasculares na 

biópsia
S: 85%; E: 99,7% com 4 critérios

1. Púrpura palpável
2. Idade inferior a 20 anos quando 

do diagnóstico inicial
3. Angina mesentérica
4. Neutrófilos na parede dos vasos 

na biópsia
S: 87%; E: 88% com 2 critérios

Angiíte leucocitoclástica cutânea isolada
sem vasculite sistêmica ou glomerulonefrite.

Inflamação granulomatosa envolvendo
o trato respiratório e vasculite necroti-
zante acometendo vasos de pequeno e
médio calibre (capilares, vênulas, arte-
ríolas e artérias). Glomerulonefrite
necrotizante é comum.

Inflamação granulomatosa rica em
eosinófilos envolvendo trato respirató-
rio e vasculite necrotizante acometen-
do vasos de pequeno e médio calibre.
Associação com asma e eosinofilia.

Vasculite, com depósitos imunes predomi-
nantemente de IgA, acometendo peque-
nos vasos (arteríolas, vênulas e capilares).
Tipicamente acomete pele, intestino e glo-
mérulos Associação com artralgia e artrite.

Vasculite, com depósitos imunes de crioglo-
bulinas, acometendo pequenos vasos (arte-
ríolas, vênulas ou capilares). Associação
com crioglobulinas séricas. Geralmente
pele e glomérulos são envolvidos.

Vasculite necrotizante, com pouco ou
nenhum depósito imune, acometendo
pequenos vasos (arteríolas, vênulas e
capilares). Arterite necrotizante envol-
vendo vasos de pequeno ou médio
calibre pode estar presente.  Glomeru-
lonefrite necrotizante é muito comum
Capilarite pulmonar pode ocorrer.

1. Vasculite de hipersensibilidade
(vasculite leucocitoclástica cutânea)
ou vasculite cutânea dos pequenos
vasos

2. Granulomatose de Wegener

3. Síndrome de Churg-Strauss

4. Púrpura de Henoch-Schönlein

5. Vasculite crioglobulinêmica
(essencial)

6. Poliangiíte microscópica

S, sensibilidade; E, especificidade.
Fonte adaptada: Janette et al,11 Carlson et al36 e Colégio Americano de Reumatologia.12

Vasculite de vasos de pequeno calibre
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A VL inicia-se com a deposição dos imunocom-
plexos na parede das vênulas pós-capilares da derme,
o que pode ser influenciado por fatores como:42,66-84

pressão hidrostática, principalmente nas áreas pen-
dentes do organismo; fluxo sangüíneo turbulento na
circulação terminal da pele;42, 85, 86 estado funcional do
sistema macrofágico tecidual, o qual pode estar par-
cialmente deficiente, não removendo com eficácia os
imunocomplexos depositados; 42 liberação plaquetária
de histamina e serotonina; 87, 88 capacidade das hemá-
cias em transportar imunocomplexos relacionados ao
complemento e fixá-los no sistema macrofágico;42 ativa-
ção do sistema fibrinolítico, o qual está exarcebado nas
fases iniciais da doença, propiciando a vasopermeabili-
dade e a deposição inicial dos imunocomplexos.5

Os imunocomplexos circulantes interagem com
o endotélio e ativam as células endoteliais, provocan-

do a liberação de altos níveis do ativador tecidual do
plasminogênio (t-PA), que ativa inicialmente o sistema
fibrinolítico.77, 89-97

Dessa forma, o endotélio atua na regulação da
hemostasia, na permeabilidade capilar e no tônus vas-
cular, com função primordial nas reações imunológi-
cas locais.79 Em condições fisiológicas normais a
superfície endotelial tem características anticoagulan-
tes.79 O desequilíbrio entre propriedades anticoagu-
lantes e pró-coagulantes, nas fases tardias da doença,
conduz à trombose do vaso e ao estabelecimento clí-
nico da púrpura palpável e necrose local.98

Os imunocomplexos depositados ativam a cas-
cata do complemento produzindo C3a e C5a, respon-
sáveis pela degranulação dos mastócitos e atração dos
neutrófilos para a área lesada (Figura 4, fase 1).43, 70, 99

Os neutrófilos aderem à superfície endotelial e

392 Brandt HRC, Arnone M, Valente NYS, Criado PR, Sotto MN.
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* excluídas as vasculites infecciosas e incluída vasculite de pequenos e médios vasos
ANCA: Anticorpos anticitoplasma de neutrófilos
Fonte adaptada: Fiorentino.15

1 – Predominantemente de pequenos vasos
1.1) Vasculite cutânea de pequenos vasos
1.2) Vasculite associada à malignidade
1.3) Vasculite crioglobulinêmica
1.4) Urticária vasculite
1.5) Púrpura de Henoch-Schönlein
1.6) Edema agudo hemorrágico do lactente 

2 – Predominantemente de vasos de médio calibre
2.1) Poliarterite nodosa

2.1a) Forma clássica
2.1b) Forma cutânea

3 – Vasos de médio calibre e pequenos vasos
3.1) Associadas ao ANCA (“pauciimunes”):

3.1.1) Poliangiíte microscópica
3.1.2) Granulomatose de Wegener
3.1.3) Síndrome de Churg-Strauss

3.2) Vasculite induzidas por droga associada ao ANCA
4 – Vasculites associadas com doenças auto-imunes e do tecido conectivo

4.1) Artrite reumatóide
4.2) Lúpus eritematoso sistêmico
4.3) Síndrome de Sjögren
4.4) CREST (calcinose, Raynaud, envolvimento esofágico, esclerodactilia, telangiectasia)
4.5) Esclerodermia sistêmica progressiva

5 – Dermatoses neutrofílicas com desordens vasculares associadas
5.1) Vasculites crônicas fibrosantes localizadas

5.1.1) Erythema elevatum diutinum
5.1.2) Granuloma facial

5.2) Vasculite nodular
5.3) Síndrome de Sweet
5.4) Pioderma gangrenoso
5.5) Doença de Behçet
5.6) Picadas de artrópodes
5.7) Púrpura hipergamaglobulinêmica de Waldenström
5.8) Doenças inflamatórias intestinais

QUADRO 2: Vasculites cutâneas
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migram para o tecido perivascular, local em que
podem ocorrer fagocitose e degradação de imuno-
complexos.39,99 Nesse momento os neutrófilos sofrem
desintegração do núcleo (cariorréxis ou leucocitocla-
sia), com liberação de enzimas lisossomais.70 O resul-
tado final é lesão que danifica o endotélio vascular,
sendo favorecida pela produção neutrofílica de radi-
cais livres de oxigênio e ferro, que são particularmen-
te tóxicos ao endotélio (Figura 4, fase 2).39

Dados clínicos demonstram que os imunorrea-
gentes só são detectados nas lesões inicias da VCPV,
variando de três a 12 horas.68-71 Toda a cadeia de even-
tos, que inclui a deposição de imunocomplexos e
complemento até sua remoção, ocorre em período de
18 a 24 horas.68-71, 99

Sob vários estímulos o endotélio é ativado (leu-
cotrieno B4, histamina dos mastócitos, imunocomple-

xos, anóxia, trombina e várias citocinas que são secre-
tadas devido à interação dos imunocomplexos e seu
receptor Fc nos linfócitos locais (Figura 4, fase 3)39, 68-77

Com a exposição das células endoteliais, fibroblastos
e outros tipos celulares à IL-1 e ao TNF-α, ocorre a
produção da IL-8, que se torna a principal substância
a exercer função quimiotáxica para os neutrófilos.
Estabelece-se estado inflamatório pela presença das
citocinas pró-inflamatórias.68-77 Nessas circunstâncias
há expressão de várias moléculas de adesão no endo-
télio, aumentando o influxo de neutrófilos para o
meio extravascular. O dano conseqüente do endotélio
provocaria a exposição de antígenos na membrana
celular dessas células, antígenos reconhecidos pelas
células imunológicas como não próprios.82, 88-99 Alguns
autores observaram aumento relevante da IL-2 duran-
te as fases ativas de vasculite sistêmica.100-104 A ativação
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Doença

Púrpuras pigmentosas crônicas
Púrpura solar ou senil
Escorbuto
Púrpura trombocitopênica idiopática
Erupção induzida por vírus, droga, picada de artrópode

Endocardite infecciosa
Vasculite séptica (vasculopatia séptica)
Fenômeno de Lúcio

Mixoma atrial
Embolismo por colesterol

Síndrome do anticorpo antifosfolípide
Púrpura trombocitopênica trombótica
Vasculopatia livedóide
Necrose cutânea induzido por warfarin
Purpura fulminans
Coagulação intravascular disseminada
Gamopatia monoclonal (crioglobulinas)
Anemia falciforme

Derivados do ergot
Metisergida
Cocaína

Síndrome do martelo hipotenar

Calcifilaxia
Amiloidose
Radiodermite
Hiperoxalúria primária

Mecanismo

Hemorragia (incompetência vascular, desordens da
coagulação e fibrinólise)

Infecção

Embolismo

Trombose

Vasoespasmo (induzido por droga)

Trauma vascular

Alteração parede dos vasos

QUADRO 3: Vasculites cutâneo-símile (Pseudovasculites)

Fonte adaptada: Carlson et al.35

RevABDV82N5.qxd  26.10.07  10:55  Page 393



dos linfócitos e seu envolvimento na patogênese con-
figuram passo fundamental no desenvolvimento de
alguns tipos de vasculite sistêmica.100-115

Na fase tardia da VL (Figura 4, fase 4), as células
T e as dendríticas têm potencial para iniciar resposta
imunológica, agora mediada por células, ou contri-
buir para a perpetuação do processo inflamatório.
Muitas células endoteliais participam como células
apresentadoras de antígenos, liberando mediadores
inflamatórios que provocam a expressão de antígenos
de classe I e II do MHC na superfície endotelial, crian-
do também ambiente de hipercoagulabilidade, com
microtrombose vascular, isquemia tecidual, extravasa-
mento de hemácias e necrose.20, 21, 32-34, 116, 117

Dessa forma se estabelece a natureza dinâmica

da VCPV, em que o infiltrado dérmico a princípio se
apresenta neutrofílico, observando-se tardiamente
predomínio de linfócitos. A fase inicial hiperfibrinolí-
tica, caracterizada clinicamente por lesões urticadas,
é seguida por fase hipofibrinolítica, com aspecto clí-
nico de púrpura palpável, devido à redução da libera-
ção do ativador tecidual do plasminogênio e aos altos
níveis do inibidor do ativador do plasminogênio. A
redução da atividade fibrinolítica determina deposi-
ção de fibrina e trombose. 

Os mecanisnos fisiopatogênicos implicados nas
diferentes vasculites mostram-se definidos no quadro 5.118

EXAME HISTOPATOLÓGICO
O padrão clássico da VCPV é a VL, a qual se

394 Brandt HRC, Arnone M, Valente NYS, Criado PR, Sotto MN.

An Bras Dermatol. 2007;82(5):387-406.

* Necessário para o diagnóstico de vasculite; † Outros tipos de injúria vascular podem apresentar este padrão; ‡ Depósito intraluminal de 
fibrina pode ser encontrado em lesões arteriais não vasculíticas como hipertensão maligna e síndrome do anticorpo antifosfolípide.

1. Sinais histológicos de vasculite aguda (ativa)
1.1 Pequenos vasos na derme (vênulas e arteríolas) (necessários dois de três* critérios) (Figura 2)

* Infiltrado inflamatório perivascular† e/ou intravascular
* Dano e/ou destruição da parede do vaso por infiltrado inflamatório
* Deposição de fibrina intramural e/ou intraluminal (“necrose fibrinóide”)

1.2 Vasos musculares dérmicos e subcutâneos (pequenas artérias e veias) (os dois critérios são necessários)
* Infiltrado na parede vaso muscular por células inflamatórias
* Deposição de fibrina intramural e/ou intraluminal (necrose fibrinóide)‡

2. †Alterações secundárias à vasculite ativa (sugestivo de, mas não diagnóstico) (Figura 2)
Extravasamento de hemácias (petéquia, púrpura, hematoma)
Poeira nuclear, perivascular (leucocitoclasia)
Edema endotelial, descolamento ou necrose
Necrose de glândula écrina (ou regeneração com hiperplasia células basais)
Ulceração
Necrose/infarto

3. Seqüela histológica de vasculite (sinais da cronicidade e lesões cicatriciais de vasculite) (Figura 2)
† Laminação (casca de cebola) dos constituintes da parede vascular (proliferação concêntrica dos pericitos e células 
de músculo liso)
† Obliteração luminal (endarterite obliterante)

� Proliferação da camada íntima ou média dos elementos celulares levando a oclusão luminal com 
preservação da lâmina elástica interna

* Perda completa ou segmentar da lâmina elástica nos vasos médios e grandes associado com tecido cicatricial 
acelular
Angioendoteliomatose reativa
Neovascularização da camada adventícia

4. Alterações indicativas do subtipo ou da etiologia das vasculites (Figura 3)
Fibrose lamelar

� Erythema elevatum diutinum, granuloma facial, ou pseudotumor inflamatório
Dermatite granulomatosa em paliçada (necrotizante) ou granuloma de Winkelmann 

� Granuloma extravascular “vermelho” (eosinófilos, figuras em chama)
Síndrome de Churg-Strauss

� Granuloma extravascular “azul” (neutrófilos, poeira nuclear)
Granulomatose Wegener, vasculite reumatóide, síndrome de Churg-Strauss (raro)

Dermatite vacuolar de interface (pode haver depósito de mucina na derme)
� Doenças do tecido conectivo, como lúpus eritematoso e dermatomiosite

Dermatoses “pustulosas” com abscessos neutrofílicos intra-epitérmicos ou subepidérmicos

QUADRO 4: Critérios diagnósticos histológicos para vasculites cutâneas 
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caracteriza por inflamação angiocêntrica segmentar;
edema das células endoteliais; necrose fibrinóide da
parede vascular, infiltrado inflamatório em torno e
dentro da parede dos vasos sangüíneos da derme,
composto por grande número de neutrófilos, os quais
apresentam leucocitoclasia; extravasamento de hemá-
cias; na fase tardia podem ocorrer trombose e hialini-
zação das vênulas pós-capilares e necrose fibrinóide
da parede vascular, bem como predomínio de linfóci-
tos e monócitos no infiltrado119-126 (Figuras 5A, B e C).

A necrose fibrinóide da parede vascular é a
característica mais relevante na distinção histopatoló-
gica entre uma verdadeira VL e outras reações ou der-
matoses vasculares neutrofílicas.66, 67 Nessas outras der-
matoses o fenômeno de necrose fibrinóide da parede
vascular está ausente. As reações ou dermatoses vascu-
lares neutrofílicas incluem também a VL.48, 127-130

IMUNOFLUORESCÊNCIA DIRETA
A correlação clinicopatológica é sempre obriga-

tória no diagnóstico das vasculites. O clínico deve ter

em mente o fato de que a doença tem espectro contí-
nuo de evolução natural. A biópsia cutânea simples-
mente representa um dado momento dessa evolução.
Dessa forma, as lesões que se tenham instalado há
pouco tempo ou aquelas que já se estabeleceram há
muito tempo podem não demonstrar as características
neutrofílicas necessárias para firmar-se o diagnóstico.
Entretanto, a observação de antígenos e imunorreagen-
tes nos vasos da derme pela imunofluorescência direta
pode ser útil ao diagnóstico (Figura 5D). Na VCPV os
estudos de microscopia eletrônica demonstram a pre-
sença de depósitos elétron-densos e amorfos, sugesti-
vos de imunocomplexos. Esses depósitos localizam-se
na membrana basal da parede venular pós-capilar, no
lado do lúmen, nas lesões recém-instaladas. Observa-se
também material semelhante nos vacúolos citoplasmá-
ticos dos neutrófilos perivasculares.3, 4, 38-40, 99

Nas vasculites leucocitoclásticas cutâneas os
níveis de complemento costumam ser normais.3, 4, 18, 38-

40, 42, 99 Encontram-se, entretanto, achados positivos na
imunofluorescência direta (IFD) em cerca de 50% dos
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FIGURA 2: A – Vaso sangüíneo dérmico com necrose endotelial e
deposição de material fibrinóide em sua parede B – Vaso
sangüíneo da derme reticular profunda com alteração 
fibrinóide de sua parede e agressão por células inflamatórias C
– Vaso sangüíneo de maior calibre da hipoderme permeado por
células inflamatórias e necrose de suas paredes D – Interstício
dérmico permeado por figuras de leucocitoclasia E – Necrose
da epiderme com formação de clivagem dermoepidérmica;
vasos sangüíneos da derme superficial com trombose e altera-
ção fibrinóide, além de extravasamento de eritrócitos  F – Vaso
sangüíneo com proliferação concêntrica de elementos celu-
lares de suas paredes

FIGURA 3: A – Vaso sangüíneo da hipoderme com processo de
reparação de trombose    B – Fibrose dérmica de padrão estori-
forme em lesão de erythema elevatum diutinum C – Granu-
loma justavascular vermelho, com deposição de material fibri-
nóide, paliçada histiocitária e eosinófilos D – Granuloma jus-
tavascular azul, com exsudação de neutrófilos, íntegros de
degenerados e material fibrinóide

A BA B

C D

C D

E F
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Mecanismo Patogênico* Síndrome vasculítica Padrão de vasculite Estudo sorológico

Infecção direta Infecções por Rickettsia Linfocítica de pequenos IgG para Rickettsia sp
vasos

Tipo I Vasculite eosinofílica Eosinofílica de pequenos Eosinófilos (sangue periférico)
Anafilático vasos

Síndrome de Churg-Strauss Eosinofílica/neutrofílica p-ANCA
principalmente de pequenos Eosinófilos (sangue periférico)
e médios vasos

Tipo II Granulomatose de Wegener Neutrofílica principalmente c-ANCA
Citotóxico de pequenos e médios vasos
Anticorpos citolíticos

Poliangiíte microscópica Neutrofílica principalmente p-ANCA
de pequenos e médios vasos

Tipo III Púrpura de Henoch-Schönlein Neutrofílica de pequenos 
Imunocomplexos vasos

Vasculite leucocitoclástica Neutrofílica de pequenos 
cutânea (vasculite de vasos
hipersensibilidade)

Vasculite crioglobulinêmica Neutrofílica principalmente Crioglobulinas (soro)
de pequenos e médios Vírus da hepatite C

Poliarterite nodosa Neutrofílica de médios  Vírus da hepatite B
vasos Vírus da hepatite C

Tipo IV Arterite de células gigantes Granulomatosa de médios Velocidade de
Hipersensibilidade tardia (arterite temporal) vasos hemossedimentação (sangue

periférico)
Síndrome de Sneddon Linfocítica de médios Anticorpos antiendotélio

vasos†/ endarterite Anticorpos
obliterante antifosfolípides (variável)

* Classificação de Gel e Coombs;65 † Endotelite; c-ANCA: anticorpos anticitoplasma de neutrófilos, padrão citoplasmático; p-ANCA: 
anticorpos anticitoplasma de neutrófilos, padrão perinuclear.
Fonte adaptada: Schmitt & Gross,64 Jennette et al11 e Carlson et al.36

QUADRO 5: Mecanismos patogênicos implicados nas vasculites cutâneas

pacientes.3, 4, 18, 38-42, 99 A IFD tem demonstrado deposi-
ção granular, em freqüência decrescente, de IgM, IgG
e C3 dentro e ao redor da parede dos vasos sangüí-
neos.3, 4, 18, 38-42 Esses achados podem variar de acordo
com a série de doentes estudados. Alguns autores
relatam a IgA como imunoglobulina mais comumen-
te encontrada (82% dos casos), seguida por IgM
(56%) e IgG (20%).15, 131-136 Vale ressaltar que os depó-
sitos de IgA foram, em sua maioria, encontrados nas
vasculites que não preenchiam critérios para o diag-
nóstico de púrpura de Henoch-Schönlein (PHS).3,4,18,38-

42,99,131 Além disso, fora do contexto da PHS, depósitos
vasculares de IgA podem ocorrer em várias circuns-
tâncias: na pele não lesada dos pacientes com nefro-
patia por IgA, no alcoolismo, nas reações a drogas

(carbamazepina) e na dermatite herpetiforme.49, 137-148

Também se encontram depósitos de IgA na VL relacio-
nada à doença intestinal inflamatória, espondilite
anquilosante e outras espondiloartropatias soronega-
tivas, na síndrome de Sjögren, na artrite reumatóide
e nas vasculites associadas a neoplasias malignas,
como carcinoma da próstata e broncogênico, para-
proteinemia e linfoma.142-148

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS
A VCPV é caracterizada por variado espectro de

lesões cutâneas, sendo a púrpura palpável a lesão der-
matológica mais comum.1-5

Em geral, a pele é freqüentemente o único
órgão envolvido, porém pode haver comprometimen-
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FIGURA 4: Patogênese da vasculite cutânea de pequenos vasos (vasculite leucocitoclástica)

to sistêmico, e as lesões cutâneas representam o sinal
inicial desse envolvimento.5

No início, a maioria dos pacientes apresenta
púrpura. Com a evolução da doença, as lesões podem
variar em tamanho, de puntiforme a vários centíme-
tros, tornando-se papulosas, papulonodulares, vesicu-
lares, bolhosas, pustulosas ou ulceradas, com infartos
superficiais.1-4, 38-40, 43, 149 As lesões geralmente ocorrem na
mesma etapa evolutiva, apresentando-se em surtos,
localizadas inicialmente nas pernas, tornozelos ou
outras áreas pendentes ou sob maior pressão hidrostá-
tica. São incomuns na face, nas mucosas, em áreas
intertriginosas, palmar e plantar 3-5,38 Os sintomas
variam de prurido moderado até dor intensa e regri-
dem em três ou quatro semanas.3,4,40 Podem deixar cica-
trizes atróficas e hipo ou hipercromia residual. O frio,
a estase sangüínea e alterações constitucionais podem
predispor ao desenvolvimento da vasculite. 3-5, 40, 43

Formas clínicas de aspecto anular da VL têm
sido descritas em circunstâncias diversas, tais como
urticária vasculite (normo ou hipocomplementêmica),
mieloma múltiplo, gamopatia monoclonal, gravidez,

eritema anular recorrente com púrpura, sarcoidose,
PHS, doença inflamatória intestinal, erythema eleva-
tum diutinum e edema agudo hemorrágico do lacten-
te.150-154 As mucosas podem ser acometidas com lesões
geralmente assintomáticas, embora possam determi-
nar queimação ou prurido.

O curso costuma ser autolimitado, porém as
lesões podem recorrer ou tornar-se crônicas ou inter-
mitentes, durante meses ou anos. 5 Os episódios
podem estar associados com mal-estar, artralgia, febre
e mialgia. 5,15 Pode haver fenômeno de Koebner ou
patergia em áreas manipuladas.155 Cerca de 10% dos
pacientes terão doença recorrente no intervalo de
meses a anos.15

Manifestações sistêmicas associadas à VCPV são
incomuns, porém podem estar presentes, como as
relacionadas a seguir: 

� Rins: nefrite com hematúria microscópica,
proteinúria, insuficiência renal aguda ou crônica.

� Pulmões: tosse, hemoptise.
� Ouvido, nariz e garganta (principalmente nas

vasculites granulomatosas): congestão dos seios para-
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nasais, formação de crostas no septo nasal, hemorra-
gias, ulcerações, nariz em sela, estenose da traquéia.

� Articular: artralgia, artrite.
� Coração: angiíte miocárdica, pericardite.
� Olhos: vasculite retiniana, ceratite, conjunti-

vite, edema de papila por pseudotumor cerebral.
� Sistema nervoso central: cefaléia, diplopia,

hipoestesia, parestesia.
� Trato gastrointestinal: cólica, náusea, vômito,

melena, diarréia, hematêmese.
� Miscelânea: febre, pancreatite, perda de

peso, aumento da fadiga, sudorese noturna. 
A síndrome de Sjögren pode estar associada à

VCPV em percentual que varia de 20 a 30% dos casos.3, 4, 40

As lesões variam de petéquias à púrpura palpável com
equimoses extensas e até mesmo vesículas.156, 157

Lesões de vasculite pustulosa, com pústulas
sobre base purpúrica, podem ocorrer não apenas na
VCPV, mas também em outras afecções, como doen-
ça de Behçet, síndrome artrite-dermatose associada
à doença intestinal, gonococcemia, meningococce-
mia crônica e outras erupções cutâneas primárias
idiopáticas.3,4,158-161 A histopatologia dessas lesões
varia conforme a etiologia e, dependendo da lesão
submetida a exame histopatológico, observa-se
espectro que varia desde a VL até reação vascular
neutrofílica.3-5 Essa reação vascular pode cursar com
alterações vasculares diversas, porém sem necrose
fibrinóide na parede vascular, leucocitoclasia menos
pronunciada e menor extravasamento de hemácias,
semelhante ao que ocorre na síndrome de Sweet, e
para as quais se adota a denominação reações vascu-
lares neutrofílicas.5, 15 �
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FIGURAS 5 A, B e C: Pequenos vasos sangüíneos da derme superficial com alteração fibrinóide de suas paredes, exsudato de neutrófilos íntegros e
degenerados (leucocitoclasia) e extravasamento de eritrócitos; D: Imunofluorescência direta com depósitos de imunocomplexos nas paredes dos

vasos da derme
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b) podem ser observadas reações do tipo II
(citotoxicidade mediada por anticorpos), como
na granulomatose de Wegener 
c) podem ocorrer os quatro tipos das reações de
Gel e Coombs no espectro fisiopatogênico das
vasculites
d) a vasculite de Churg-Strauss tem envolvimen-
to das reações do tipo I de Gel e Coombs 

5. Nos diversos estudos sobre fatores etiológicos
das vasculites, em média a etiologia permanece obs-
cura em cerca de:

a) 10% dos casos
b) 35% dos casos
c) 55% dos casos
d) 90% dos casos

6. Na vasculite leucocitoclástica a deposição de imu-
nocomplexos nos vasos não é dependente da(o):

a) pressão hidrostática, principalmente nas
áreas pendentes do organismo
b) estado funcional do sistema macrofágico teci-
dual
c) tipo de imunoglobulina em questão
d) ativação do sistema fibrinolítico, o qual está
exarcebado nas fases iniciais da doença, propi-
ciando a vasopermeabilidade e a deposição ini-
cial dos imunocomplexos

7. Qual das afirmativas é incorreta?
a) os imunocomplexos circulantes interagem
com o endotélio e ativam as células endoteliais,
provocando a liberação de altos níveis do ativa-
dor tecidual do plasminogênio (t-PA)
b) o endotélio atua na regulação da hemostasia,
na permeabilidade capilar e no tônus vascular
c) em condições fisiológicas normais a superfí-
cie endotelial tem características anticoagulantes
d) o desequilíbrio entre propriedades anticoa-
gulantes e pró-coagulantes, nas fases precoces da
doença, conduz à trombose do vaso e ao estabe-
lecimento clínico da púrpura palpável e necrose
local

8. Assinale a alternativa incorreta em relação aos
imunocomplexos:

a) os imunocomplexos depositados ativam a
cascata do complemento produzindo C3a e C5a
b) são responsáveis pela degranulação dos mastó-
citos e atração dos neutrófilos para a área lesada
c) os imunorreagentes são detectados em qual-
quer lesão de vasculite cutânea dos pequenos
vasos, independente do tempo

Questões e resultados das questões

1) Quais características não participam da vasculite
necrotizante?

a. áreas segmentares de infiltração transmural
por neutrófilos
b) áreas segmentares de infiltração intimal por 
neutrófilos, ruptura da arquitetura da parede do
vaso e necrose de coagulação
c) áreas segmentares de infiltração transmural
porneutrófilos e ruptura da arquitetura da pare-
de do vaso
d) necrose fibrinóide da parede vascular

2. Assinale a afirmativa incorreta em relação às vasculites:
a) as características observadas no exame
histopatológico dependem da localização e 
também do tempo de evolução da lesão previa-
mente biopsiada
b) venulite necrotizante cutânea apresenta
como características histopatológicas o acometi-
mento das pequenas vênulas pós-capilares na 
derme
c) vasculite eosinofílica geralmente é observada
nos casos de vasculites sistêmicas, tais como
poliarterite nodosa e síndrome de Churg-Strauss, 
ou de vasculites que ocorrem no contexto das
doenças auto-imunes do tecido conectivo
d) nas lesões com menos de 12 horas de instalação
ou naquelas com mais de 48 horas de evolução
observa-se invariavelmente grande infiltrado 
neutrofílico, além de poder estar ausente a 
leucocitoclasia

3. Em relação ao calibre dos vasos da pele, assinale
a alternativa correta:

a) os "pequenos vasos" incluem capilares, vênulas
pós-capilares e arteríolas não musculares que
constituem vasos tipicamente inferiores a 50μm
de diâmetro
b) os "pequenos vasos" constituem vasos tipica-
mente inferiores a 30μm de diâmetro e são
encontrados sobretudo na derme reticular pro-
funda
c) os "vasos de médio calibre" são aqueles com
diâmetro entre 30 e 100μm e que contêm cama-
da muscular em sua parede 
d) os vasos superiores a 150μm de diâmetro são
encontrados na tela subcutânea da pele

4. Em relação aos mecanismos patogênicos implica-
dos nas diferentes vasculites cutâneas, qual alternati-
va está incorreta?

a) exclusivamente relacionados aos fenômenos
do tipo III de Gel e Coombs
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d) a deposição de imunocomplexos e comple-
mento até sua remoção ocorre em período que
varia de 18 a 24 horas

9. A respeito dos estímulos que ativam o endotélio:
a) leucotrieno B4, histamina dos mastócitos,
imunocomplexos, anóxia, trombina e várias cito-
cinas são ativadores do endotélio
b) os fibroblastos não participam do processo 
c) as moléculas de adesão permanecem cons-
tantes, sem alteração numérica
d) a ativação dos linfócitos e seu envolvimento
na patogênese não é relevante no desenvolvi-
mento de alguns tipos de vasculite sistêmica

10. Sobre a fase tardia da vasculite leucocitoclástica,
é incorreto afirmar:

a) células T e células dendríticas têm potencial
para iniciar resposta imunológica
b) células endoteliais participam como células
apresentadoras de antígenos
c) não são observadas microtrombose vascular,
isquemia tecidual, extravasamento de hemácias e
necrose
d) há expressão de antígenos de classe I e II do
MHC na superfície endotelial

11. Faz parte do padrão clássico encontrado na his-
topatologia da vasculite cutânea dos pequenos vasos,
exceto:

a) inflamação angiocêntrica segmentar com
edema das células endoteliais
b) necrose fibrinóide da parede vascular
c) infiltrado inflamatório em torno e dentro da
parede dos vasos sangüíneos da derme, compos-
to por grande número de neutrófilos, os quais
apresentam leucocitoclasia
d) não se observa extravasamento de hemácias

12. Qual das afirmativas é incorreta?
a) a correlação clinicopatológica é sempre obri-
gatória no diagnóstico das vasculites
b) depósitos de imunocomplexos na VCPV são
localizados na membrana basal da parede venu-
lar pós-capilar, no lado do lúmen do vaso, nas
lesões recém-instaladas
c) nas vasculites leucocitoclásticas cutâneas
(vasculites de hipersensibilidade de Zeek) os
níveis de complemento costumam ser normais
d) a necrose fibrinóide da parede vascular não é
a característica mais relevante na distinção histo-
patológica entre uma verdadeira vasculite leuco-
citoclástica e outras reações ou dermatoses vas-
culares neutrofílicas

13. Em relação aos níveis do complemento sérico
nas vasculites leucocitoclásticas, pode-se afirmar que:

a) estão normais
b) estão diminuídos
c) estão elevados
d) altera-se apenas a fração C1q

14. A VCPV é caracterizada por espectro variado de
lesões cutâneas, sendo mais comum a presença de:

a) urticas
b) equimoses
c) nódulos purpúricos
d) púrpura palpável

15. Nas VCPV o padrão de imunofluorescência mais
habitualmente observado é:

a) deposição contínua e linear de
IgM>IgG>C3 dentro e ao redor da parede dos
vasos sangüíneos
b) deposição granular de IgM>IgG>C3 dentro
e ao redor da parede dos vasos sangüíneos
c) deposição contínua e linear de
IgG>IgM>C3 dentro e ao redor da parede dos
vasos sangüíneos
d) deposição granular de C3>IgG>IgM dentro
e ao redor da parede dos vasos sangüíneos

16. Fora do contexto da púrpura de Henoch-
Schonlein, depósitos vasculares de IgA podem ocor-
rer, em várias circunstâncias, na pele não lesada de
pacientes com as seguintes afecções, exceto:

a) hemossiderose
b) alcoolismo
c) artrite reumatóide
d) dermatite herpetiforme

17. Observam-se formas clínicas de aspecto anular
da vasculite leucocitoclástica nas seguintes situações,
exceto:

a) urticária vasculite
b) sarcoidose
c) mieloma múltiplo
d) doença de Behçet

18. Assinale a alternativa incorreta:
a) o curso das vasculites cutâneas geralmente é
autolimitado
b) as lesões podem recorrer ou tornar-se crôni-
cas ou intermitentes, durante meses ou anos
c) os episódios podem estar associados com
mal-estar, artralgia, febre e mialgia
d) cerca de 50% dos pacientes terá doença
recorrente no intervalo de meses a anos

RevABDV82N5.qxd  26.10.07  10:55  Page 405



Como citar este artigo / How to cite this article: Brandt HRC, Arnone M, Valente NYS, Criado PR, Sotto MN. Vasculite cutânea
de pequenos vasos: etiologia, patogênese, classificação e critérios diagnósticos – Parte I. An Bras Dermatol. 2007;82(5)387-406.

Gabarito

1. D                    
2. D
3. A 
4. A 
5. C 
6. A 
7. C
8. A                     
9. A
10. B 

13. A
14. D
15. B
16. A
17. C
18. B 
11. C                              
19. C
12. A                               
20. D

Manifestações mucocutâneas da dengue. An Bras
Dermatol. 2007;82(4):291-305.

An Bras Dermatol. 2007;82(5):387-406.

406 Brandt HRC, Arnone M, Valente NYS, Criado PR, Sotto MN.

19. A respeito das manifestações sistêmicas associa-
das à vasculite cutânea dos pequenos vasos:

a) rins e pulmões estão sempre acometidos
b) na congestão dos seios paranasais, devemos
afastar quadro de sinusite associada
c) observa-se com freqüência artralgia, sendo a
artrite ausente em todos os casos
d) cólicas abdominais, náuseas e vômitos são
decorrentes da medicação utilizada, mas não são
sintomas de vasculite

20. Formas de vasculite pustulosa podem ser obser-
vadas nas seguintes condições, exceto:

a) gonococcemia
b) púrpura fulminante
c) doença de Behçet
d) vasculite cutânea dos pequenos vasos
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