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RESUMO - A sindrome vasculite urticariforme
hipocomplementémica é uma vasculite leucoci-
toclastica que se apresenta com lesdes urtica-
riformes, associada a febre, artralgias, artrite e
colica abdominal. Outras manifestacdes sisté-
micas incluem a presenca de glomerulonefrite,
uveite, episclerite, doenca pulmonar obstrutiva e
alteracbes neurolégicas. Alguns casos associados
ao lupus eritematoso sistémico (LES) tém sido des-
critos, com o diagnéstico baseando-se na presencga
de critérios bem definidos de LES prévia ou con-

INTRODUCAO

A sindrome vasculite urticariforme hipocomple-
mentémica é um tipo de vasculite incomum, me-
diada por imunecomplexos, caracterizada pelo
aparecimento de lesdes urticariformes dolorosas
de duracgdo prolongada, acompanhadas de febre,
artralgias e colica abdominal®*.

A relacdo com o ldpus eritematoso sistémico
(LES) é complexa, j& que alguns pacientes apre-
sentam FAN positivo, imunecomplexos circulantes,
artrite e glomerulonefrite, o que torna dificil a
separagdo em duas doencas distintas quando asso-
ciados a hipocomplementemia®4®. A presenca de
um anticorpo 1gG com capacidade de precipitacdo
de Cl1lq tem sido encontrada nos pacientes com
sindrome vasculite urticariforme, porém néo serve
como marcador diagnostico para diferenciar do
LES, j& que estes anticorpos também tém sido en-
contrados nestes pacientes'*®.

A associacdo de LES com vasculite urticariforme
hipocomplementémica tem sido bem relatada, sen-
do caracterizada pela presenca de critérios que
permitem o diagnoéstico do primeiro, inicialmente’.
A sindrome vasculite urticariforme hipocomple-
mentémica como manifestacao inicial de LES € rara,
sendo encontrado dois relatos de caso na litera-
tura®®. Relatamos a experiéncia de dois outros
casos de LES que se apresentaram inicialmente
como vasculite urticariforme.

Caso 1 — Paciente feminina, 26 anos, internada
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comitantemente ao aparecimento da vasculite
urticariforme. A apresentacdo de vasculite urti-
cariforme precedendo o diagndstico de LES é rara,
0 que motivou o relato destes dois casos. Enfatiza-
se a positivacdo do anticorpo anti-Ro/ss-A por oca-
sido do diagnoéstico de LEs, alertando para a neces-
sidade de avaliacédo peridédica nos casos de vas-
culite urticariforme.

UNITERMOS: Vasculite urticariforme. Hipocomplemente-
mia. Lapus eritematoso sistémico.

no Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina
da Universidade de Sdo Paulo (usP) em marco de
1988, com historia de lesbes eritemato-prurigi-
nosas e dolorosas em placas de inicio h& dois anos,
com duragdo de 2 a 3 dias, sendo acompanhadas de
poliartralgias, febre e episddios de dor abdominal
tipo colica. Ao exame fisico se apresentava febril
(39°c), com lesBes urticariformes disseminadas,
dor abdominal difusa a palpacdo e episclerite a
avaliacdo oftalmoldgica. Os exames laboratoriais
mostravam hemoglobina = 8,8g/L; hematécrito =
28%; leucocitos de 4.200/mm3, com 48% de segmen-
tados, 14% de bastonetes, 36% de linfécitos; pla-
guetas = 520.000/mm?; reticulécitos = 2%; hapto-
globina =369g/L (nl de 120-400g/L); Coombs direto/
indireto negativos; FAN positivo (1/200); cél. LE
negativo; anti-DNA, anti-ENA, anti-Ro/sSs-A, anti-La/
SS-B negativos; ¢3 = 53mg/dL (nl de 55-120mg/dL);
CH50 = 162mg/dL; VHS = 53mm/12 hora; muco-
proteinas = 13mg/dL; fator reumatodide negativo;
crioglobulinas negativo; imunecomplexos circu-
lantes >400mcg/mL (nl até 35mcg/mL); uréia, crea-
tinina e urina | normais. A bidpsia de leséo urti-
cariforme mostrou-se compativel com vasculite
leucocitoclastica, sendo diagnosticada sindrome
vasculite hipocomplementémica. Evoluiu sem res-
posta a vérias terapéuticas que incluiram anti-
histaminicos (hidroxizina), cimetidina, indome-
tacina, colchicina e azatioprina. Ap6s 11 meses,
passou a apresentar artrite de interfalangianas
proximais, hematdria, proteindria, cilindrdria e
positivacdo do anticorpo anti-rRo/ss-A e células LE.
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Realizada biépsia renal compativel com glomeru-
lonefrite proliferativa focal e diagnosticado LES.
Iniciada pulsoterapia com metilprednisolona 1g/d/
3 dias e pulsoterapia mensal com ciclofosfamida,
tendo sido suspensa por manifestacdes gastro-
intestinais importantes. Atualmente em uso de
prednisona e clorambucil, com boa evolucéo renal e
persisténcia de algumas lesbes urticariformes.

Caso 2 — Paciente feminina, 43 anos, internada
em outubro de 1987 no Hospital das Clinicas da
Faculdade de Medicina da usp com urticaria em
tronco, membros superiores e inferiores de inicio
h& 5 anos, pruriginosas e dolorosas em queimacao,
acompanhadas de febre e poliartralgias. O exame
fisico era normal, com excecdo das lesfes urticari-
formes. A investigacao laboratorial mostrava FAN,
células LE, fator reumatdide, crioglobulinas, anti-
RO/SS-A e anti-La/ss-B negativos; diminuicdo de c3,
c4 e cH50 e a bhidpsia da lesdo revelou vasculite
leucocitoclastica. Apesar de discreto rash malar, o
diagndstico de sindrome vasculite hipocomple-
mentémica foi estabelecido, ja que néo existiam
outras manifestages clinico-laboratoriais que per-
mitissem o diagnoéstico de LES.

Evoluiu sem resposta ao uso de prednisona
20mg/d e azatioprina 150mg/d, sendo reinternada
apés trés meses com quadro de sinovite de interfa-
langianas, vasculite de mé&os e rash malar. Na
ocasido houve positivacdo do anti-rRo/Ss-A, FAN (pa-
dré&o pontilhado > 1/200) e de células LE. Feito
diagndstico de lUpus eritematoso sistémico, atual-
mente vem fazendo uso de prednisona e hidro-
xizina com controle das manifestacoes.

DISCUSSAO

A partir de 1971, com os relatos de Agnello,
seguidos por McDuffie, em 1973, tem-se conheci-
mento de indmeros casos de vasculite urticari-
forme, os quais eram chamados de sindrome rela-
cionada ao LES pela presenca de algumas manifes-
tacdes clinicas e sorolégicas em comum?2310,

Em 1980, Zeiss et al. melhor caracterizaram
esses pacientes do ponto de vista clinico e sorolé-
gico, designando vasculite hipocomplementémica*.
Os aspectos clinicos consistem de urticériacronica,
em que as lesdes se diferenciam da urticaria co-
mum por terem uma maior duracéo (48-72 horas) e
serem dolorosas, em queimacao, podendo deixar
lesBes residuais como purpura ou hiperpigmen-
tacaol?4112. A histologia das lesGes mostra a pre-
senca de vasculite leucocitoclastica!l. Outras ma-
nifestagdes podem ocorrer e incluem febre, artral-
gias, artrite, dor abdominal, glomerulonefrite,
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doenca pulmonar obstrutiva, convulsdes, meningi-
te asséptica e mononeurite*s. Observa-se uma di-
minuicdo acentuada dos niveis séricos de c1qg, com
menor grau de diminui¢éo de clr e c1s, reducao de
c2, c3 e c4 com preservacao das ultimas fragdes do
complemento e da via alternativa*. A presenca de
clq precipitinas de baixo peso molecular que se
ligam & por¢éo Fc do c1q sdo responsaveis por estas
alteracdes'*. Estas 1gG clq precipitinas também
tém sido encontradas em pacientes com LES sem
vasculite urticariforme, tornando, assim, essas
entidades amplamente relacionadas®.

A evolucéo de pacientes com sindrome vasculite
urticariforme hipocomplementémica em LES foi
relatada em apenas dois casos na literatura, o que
faz com que essas manifestacgdes clinicas devam ser
reconhecidas como formas de apresentacao inicial
de LES, como nestes dois casos relatados®®. Aler-
tamos a positivagdo do anticorpo anti-rRo/Ss-A por
ocasido do diagnoéstico de LES e enfatizamos a ne-
cessidade de reavaliacdo periédica nos casos de
vasculite urticariforme.

SUMMARY

Hypocomplementaemic urticarial vasculitis as
first manifestation of systemic lupus erythema-
tosus

Hypocomplementaemic urticarial vasculitis
syndrome is a leukocytoclastic vasculitis charac-
terized by urticarial lesions, associated with fever,
arthralgias, arthritis and abdominal pain. Other
systemic manifestations include glomerulonephri-
tis, uveitis, episcleritis, chronic obstructive pulmo-
nary disease and neurological abnormalities. So-
me cases associated with systemic lupus erythema-
tosus have been described and SLE diagnosis was
made by previous or concomitant diagnostic cri-
teria before onset of urticarial vasculitis. Urti-
carial vasculitis prior to SLE diagnosis is rare. The
development of anti-Ro/SS-A antibody for the di-
agnosis of SLE is emphasized. The authors alert to
the importance of periodically searching for this
marker in patients with urticarial vasculitis. [Rev
Ass Brasil 1997; 43(4): 311-3.]
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