
Obrigada por ver esta apresentação

Gostaríamos de recordar-lhe que esta 
apresentação é propriedade do autor. 

É-lhe fornecida pela Sociedade Portuguesa de 
Pediatria no contexto do 17º Congresso 

Nacional de Pediatria, para seu uso pessoal, 
tal como submetido pelo autor

© 2016 pelo autor



Nefropatia Ig A
Púrpura Henoch-Schonlein

Helena Pinto
Unidade Nefrologia pediátrica

Centro Hospitalar S. João do Porto

Porto, 3 Novembro 2016



Nefropatia IgA

Nefropatia Ig A

Glomerulonefrite primária mais frequente em todo o Mundo

A prevalência varia de acordo com as diferentes áreas geográficas
Ásia: 35-45%; Europa: 30-40% 

Kiryluk LiY, et al. Geographic differencs in genetic susceptibilty to Ig A nephropathy: GWAS replicacation study and Geospatial Risk Analysis. Plos genet 8 (6): e1002765
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Nefropatia Ig A

Factores genéticos

Kiryluk LiY, et al. Geographic differencs in genetic susceptibilty to Ig A nephropathy: GWAS replicacation study and Geospatial Risk Analysis. Plos genet 8 (6): e1002765
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Etiopatogénese: formação de Ig A1 galactose-deficiente

Kiryluk K et al. Genetic studies of IgA nephropathy: past, presente and future. Pediatr Nephrol, 2010; 25: 2257-2268.
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Etiopatogénese

Kiryluk K et al. Genetic studies of IgA nephropathy: past, presente and future. Pediatr Nephrol, 2010; 25: 2257-2268.
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Locus (genes)

ITGAM, ITGAX
CARD9 
VAV3
DEFA1, DEFA3, DEFA4, DEFA5, DEFA6
TNFSF13
LIF, OSM, HORMAD2, MTMR3
PSMB8, PSMB9, TAP1, TAP2
HLA-DQA1, HLA-DQB1, HLA-DRB1

Imunidade Intestinal
Inflamação

Kiryluk K et al. Discovery of new risk loci for IgA nephropathy implicates genes involved in immunity againts intestinal pathogens . Nature genetics, 2014; 46: 1187-1196. 
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Apresentação clínica muito variável

Hematúria microscópica isolada (60-92%)

Hematúria macroscópica coincidente com infeção respiratória superior (13-26%)

Hematúria microscópica e proteinúria (62-75%)

Síndrome nefrótico (12-21%)

Síndrome nefrítico (12%)

Formas raras

Diagnóstico: necessita sempre realização de biópsia renal

Hogg R. Idiopathic immunoglobulin A nephropathy in children and adolescents. Pediatr Nephrol, 2010; 25: 823-829.
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A prevalência e história natural da nefropatia Ig A dependem da indicação para 
realização de biópsia renal : 

Europa e EUA: atitude expectante, limitando a biópsia renal aos 
casos que desenvolvem proteinuria

Japão, China, Coreia: realização de biópsia renal após rastreio 
(universal) positivo para hematúria/proteinúria em idade escolar 

Evolução natural: muito variável

Assintomáticos/ remissão espontânea
Estabilidade clínica 

Perda progressiva de função renal (5-15%)
IRCT: 25-55 anos
TSR: 91-93% 10 anos; 82-87% 20 anos após diagnóstico

Coppo R. The Oxford IgAnephropathy clinicopathological classification is valid for children as well as adults. Kidney international, 2010; 77: 921-927.
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Factores clínicos de risco para progressão DRC

Proteinúria

Hipertensão arterial

Função renal no diagnóstico

Hematúria?
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Factores clínicos de risco para progressão DRC

J Am Soc Nephrol, 2007; 18: 3177- 3183.
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Factores clínicos de risco para progressão DRC

Necessidade de biópsia renal em 
crianças com hematúria microscópica 
e proteinúria > 500 mg/dia/1.73m2

Kidney International, 2014; 86: 828-836 .
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Factores clínicos de risco para progressão DRC
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Factores clínicos de risco para progressão DRC



Nefropatia IgA

Factores clínicos de risco para progressão DRC
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Ratio Ig A/C3

IgA elevado: 16% crianças e adolescents (50–70 % adultos)

C3: habitualmente normal ou ligeiramente elevado

Ratio IgA/C3 elevado é um indicador de pior prognóstico em adultos
com nefropatia Ig A (Kamatsu H, 2004).

Quanto mais elevado é o MEST score, mais elevado é o ratio IgA/C3 
1.55 for MEST < 1 vs. MEST≥1 (AUC 0.78, specificity 0.74, sensitivity 0.6) 
2.26 for MEST < 3 vs. MEST ≥ 3 (AUC 0.67, specificity 0.54, sensitivity 0.54)

Miserska-Wasiak M et al. Relationship between serum IgA/C3 ratio and severity of histological lesions using the Oxford classification in children with IgA nephropathy. Pediatr Nephrol, 2015: 30: 113-1120.
Kamatsu H, et al. Relationship between serum IgA/C3 ratio and progression og IgA nephropathy. Intern Med 43 (11): 1011.   
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Exame histopatológico

MO imunofluorescência/imunohistoquímica: presença 
dominante ou co-dominante de depósitos de Ig A 
(podem tb ser Ig G, Ig M e C3 +)

Grande diversidade de lesões histológicas

Lesões ativas Lesões crónicas/ escleróticas

Proliferação mesangial Glomerulosclerose segmentar e focal

Hipercelularidade endocapilar Atrofia tubular/ fibrose intersticial

Crescentes epiteliais Esclerose arteriolar

Necrose glomerular
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Exame histopatológico

Roberts I et al. The Oxford classification of IgA nephropathy: pathology definitions, correlations, and reproducibility. Kidney International, 2009; 76: 546-556.
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Kidney international, 2009; 76: 546-556.  Kidney International, 2009; 76: 534-545. Kidney international, 2010; 77: 921-927. 
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Classificação de Oxford da nefropatia Ig A

MEST score

Cattran DC. The Oxford classification of IgA nephropathy: rationale, clincopathological correlations, and classification. Kidney international, 2009; 76: 534-545.
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Classificação de Oxford da nefropatia Ig A: correlação clinico-patológica

Cattran DC. The Oxford classification of IgA nephropathy: rationale, clincopathological correlations, and classification. Kidney international, 2009; 76: 534-545.
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Classificação Oxford da nefropatia Ig A

Associação entre variáveis histopatológicas e declínio da função renal

Cattran DC. The Oxford classification of IgA nephropathy: rationale, clincopathological correlations, and classification. Kidney international, 2009; 76: 534-545.
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Tratamento
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J Am Soc Nephrol , 2007; 18: 1880–1888.



Nefropatia IgA

J Am Soc Nephrol , 2007; 18: 1880–1888.
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Tratamento
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Prednisolona
Azatioprina
Heparina
Dipiridamol
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Tratamento
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Tratamento: outros imunossupressores
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Tratamento: imunossupressores, não esteróides
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Tratamento
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Tratamento



Nefropatia IgA

Tratamento

Tratar
+ efeitos alterais

Não Tratar 
+ evolução para DRC
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Tratamento

BAIXO RISCO
Proteinuria <0.2g/dia/1.73m2
TFG normal
MEST 0

Vigilância clínica e 
analítica

RISCO MODERADO
Proteinuria 0.2-0.5g/dia/1.73m2
TFG normal
Qualquer MEST 

Inibidor SRAA 
3-6 meses

Corticóides

Se
Proteinuria > 0.5g/dia/1.73m2

RISCO ELEVADO
Proteinuria > 0.5-1g/dia/1.73m2
Qualquer MEST 

Inibidor SRAA
Considerar caso-a-caso

início de corticóides

RAPIDAMENTE PROGRESSIVA
Diminuição rápida da TFG
IRA
Proteinúria nefrótica 
Crescentes

Inibidor SRAA
Corticóides

Outros 
imunossupressores

VIGILÂNCIA ClÍNICA DURANTE DÉCADAS
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O FUTURO… biomarcadores específicos e novas terapêuticas

Coppo R. Biomarkers and targeted new therapies for IgA nephropathy. Pediatr Nephrol, june 2016; DOI: 10.1007/s00467-016-3390-9
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Púrpura de Henoch-Schönlein

Púrpura de Henoch-Schönlein

Vasculite de pequenos vasos, sistémica, mais frequente em idade pediátrica

Atingimento preferencial da pele, trato GI, rim, (SNC, pulmão, gónadas) 

Incidência: 6 a 24: 100 000 crianças < 17 anos (Gardner-Medwin et al, 2002)

Mais frequente no sexo masculino 

Mais prevalente: 3- 10 anos

Habitualmente precedida de intercorrência vírica ou bacteriana

Frequentemente autolimitada nas crianças, mas pode recorrer (1/3 dos casos), 
habitualmente nos primeiros 4 meses após resolução inicial

Pohj, M. Henoch-Schönlein purpura nephritis. Pediatr Nephrol, 2015: 30, 245-252.
Gardner-Medwin JM et al. Incidence of Henoch-Schönlein purpura in children of diferente ethnic origins. Lancet, 2002: 307, 1197-1202 



Púrpura de Henoch-Schönlein

Ozen S et al. EULAR/PRINTO/PRES criteria for Henoch-Schonlein purpura, childhood polyarteritis nodosa, childhood Wegener granulomatosis and childhood Takayasu arteritis: Ankara 2008. Part
II: Final classification criteria. Ann Rheum Dis, 2010; 69: 798-806.
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Nefrite púrpura de Henoch-Schönlein: etiopatogénese

Pohj, M. Henoch-Schönlein purpura nephritis. Pediatr Nephrol, 2015: 30, 245-252.
Narchi H. Risk of long term renal impairment and duration of follow-up recommended for Henoh Schonlein purpura with normal or minimal urinary findings: a systematic review. Arch Dis
Child, 2005; 90: 916-920  
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Púrpura de Henoch-Schönlein

20-60% desenvolvem nefrite PHS (Pohl, 2015)

Quando? (Narchi H, 2005)
85% nas primeiras 4 semanas após início dos sintomas
91% nas primeiras 6 semanas
97% nos primeiros 6 meses 

Manifestações:
Hematúria microscópica isolada
Proteinúria e hematúria microscópica ou macroscópica
Síndrome nefrítico 
Síndrome nefrótico
Síndrome nefrítico-nefrótico

Pohj, M. Henoch-Schönlein purpura nephritis. Pediatr Nephrol, 2015: 30, 245-252.
Narchi H. Risk of long term renal impairment and duration of follow-up recommended for Henoh Schonlein purpura with normal or minimal urinary findings: a systematic review. Arch Dis
Child, 2005; 90: 916-920  
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Nefrite púrpura de Henoch-Schönlein

5-7% desenvolvem síndrome nefrítico ou nefrótico

20% evoluem para Doença renal crónica

Lesões graves e ativas podem ocorrer após um período longo de estabilização 
com alterações urinárias mínimas ou remissão completa (       follow-up longo)

Pohj, M. Henoch-Schönlein purpura nephritis. Pediatr Nephrol, 2015: 30, 245-252.
Brogan P, et al. Small vessel vasculites. Pediatr Nephrol, 2010; 25: 1025- 1035
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Nefrite púrpura de Henoch-Schönlein: Diagnóstico 

Diagnóstico clínico, na maioria dos casos

Biópsia: lesões cutâneas atípicas ou envolvimento renal grave  

Indicações para biópsia renal:

Síndrome nefrítico/nefrótico
Lesão renal aguda, hipertensão e oligúria
Proteinúria nefrótica
Proteinúria persistente após 4 semanas
TFG < 80 ml/min/1.73m2 persistente 

Pohj, M. Henoch-Schönlein purpura nephritis. Pediatr Nephrol, 2015: 30, 245-252.
Brogan P, et al. Small vessel vasculites. Pediatr Nephrol, 2010; 25: 1025- 1035
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Exame histopatológico

Roberts I et al. The Oxford classification of IgA nephropathy: pathology definitions, correlations, and reproducibility. Kidney International, 2009; 76: 546-556.
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Nefrite púrpura de Henoch-Schönlein: Diagnóstico

Davin JC, Coppo R. Henoch Schonlein purpura nephritis in children. Nature Reviews, 2014; 10: 5-63-573 
Brogan P, et al. Small vessel vasculites. Pediatr Nephrol, 2010; 25: 1025- 1035

Mais grave

Lesões inflamatórias 
agudas mais exuberantes

Proliferação glomerular 

Crescentes: > 20-30%

Lesões agudas podem desaparecer ou evoluir para lesões 
escleróticas, cicatriciais

Progressão DRC               “surtos” de inflamação aguda     
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Nefrite púrpura de Henoch-Schönlein: EVOLUÇÃO

Davin JC, Coppo R. Henoch Schonlein purpura nephritis in children. Nature Reviews, 2014; 10: 5-63-573.
Brogan P, et al. Small vessel vasculites. Pediatr Nephrol, 2010; 25: 1025- 1035
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Nefrite por Púrpura de Henoch-Schönlein: 
pode-se prevenir?  

Dudley J et al. Randomised, double blind, placebo-controlled trial to determine wether steroids reduce the incidence and severity of nephropathy in Henoch-Schonlein Purpura. Arch Dis
Child 2013;98:756–763.  
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Nefrite púrpura de Henoch-Schönlein: TRATAMENTO



Davin JC, Coppo R. Henoch Schonlein purpura nephritis in children. Nature Reviews, 2014; 10: 5-63-573.
Brogan P, et al. Small vessel vasculites. Pediatr Nephrol, 2010; 25: 1025- 1035
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Nefrite púrpura de Henoch-Schönlein: TRATAMENTO

“Following the KDIGO guidelines, … may delay a potentially more effective 

treatment and increase the risk of CKD progression in patients”

Davin JC, Coppo R. Henoch Schonlein purpura nephritis in children. Nature Reviews, 2014; 10: 5-63-573.
Brogan P, et al. Small vessel vasculites. Pediatr Nephrol, 2010; 25: 1025- 1035Pediatr Nephrol, 2013; 28 (10): 1897-1903. 
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Nefrite púrpura de Henoch-Schönlein: Seguimento 

Pohj, M. Henoch-Schönlein purpura nephritis. Pediatr Nephrol, 2015: 30, 245-252.
Brogan P, et al. Small vessel vasculites. Pediatr Nephrol, 2010; 25: 1025- 1035

PHS
Tira teste urinária: 

Semanal durante 1º mês
1x/mês durante 6 meses

Depois 6-6 meses 

Negativa Positiva

Mantém 
vigilância 

Hematuria
Repetir em 3 ocasiões

diferentes

Proteinúria

Relação prot/creatinina prot/creat> 0.5

Prot/creat < 0.5
Mantém vigilância
Repete em 3 ocasiões diferentes

NEFROLOGIA 
PEDIÁTRICA

Persist. Positiva
Macroscópica
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Tratamento

Hematuria microscópica 
persistente

Proteinas/creat > 0.5 <1

PDS 1 mg/kg, 3-4 
semanas

Hematúria macroscópica
Proteinas/creat < 1

Prednisolona
2 mg/kg/dia

Sindrome nefrítico
Sindrome nefrótico

Metilprednisolona ev
PDS oral

Proteinúria nefrótica 
Histologia desfavorável

Corticóides
Outros 

imunossupressores

VIGILÂNCIA ClÍNICA DURANTE DÉCADAS

Rapidamente progressiva
IRA

Plasmaferese
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