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EDITORIAL

Os estudos epidemiológicos recentes indicam uma alta prevalência de algum tipo de Transtornos Mentais
(TM) em crianças e/ou adolescente em todo o mundo. O reconhecimento, a intervenção e os cuidados preven-
tivos de TM na população pediátrica ajudam a delimitar e reduzir os efeitos na sua personalidade, ainda não
completamente formada, contribuindo para um desenvolvimento saudável. A falta de reconhecimento preco-
ce, a persistência e o agravamento dos sintomas nos estágios posteriores de seu desenvolvimento podem
causar prejuízos, não só à sua vida diária como da família e da sociedade.

A relação entre fatores genéticos e ambientais na origem dos TM é considerada dinâmica e cumulativa na
capacidade de influenciar o desenvolvimento e alterar suas condições futuras. O resultado negativo de situa-
ções vividas na infância, os fatores de risco genético, biológico, psicológico e ambiental, além das complexas
interações entre eles, podem trazer como consequência o surgimento de TM. Entre os mais prevalentes encon-
tram-se os Transtornos do Neurodesenvolvimento, Transtornos Depressivos, Transtornos de Ansiedade, Trans-
tornos Disruptivos, do Controle de Impulsos e da Conduta, sendo frequente a presença de mais de um destes
no mesmo indivíduo. Essas inter-relações podem dificultar o diagnóstico e, por consequência, a intervenção
precoce por profissionais da saúde não familiarizados com essas características clínicas. No entanto, o
indicativo de um TM na infância e na adolescência não deve ser confundido com características normais da
fase de desenvolvimento, que podem apresentar semelhança com sintomas patológicos.

A alta prevalência de TM nessas fases demanda do profissional da saúde a utilização de técnicas de
auxílio na identificação e necessidade de tratamento especializado. A função do pediatra é de extrema impor-
tância e indispensável, tanto na avaliação clínica quanto na interpretação dos resultados de algum instru-
mento de triagem que o ajude a identificar risco para TM. Uma alternativa seria o uso de escalas já validadas,
como a Lista de Sintomas Pediátricos (LSP), que é um instrumento de triagem para identificação de pacientes
com potenciais diagnósticos de TM. É de fácil administração, entendimento e interpretação dos resultados.
Fornece dados sobre o desenvolvimento e funcionamento emocional e psicossocial da criança e/ou adoles-
cente, suficientes para que o profissional da saúde, junto com os pais, possa decidir sobre a orientação e
conduta a ser tomada.

Sandra Regina Baggio Muzzolon

Psicóloga Clinica, Mestrado e Doutorado em Saúde da Criança e do Adolescente
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ARTIGO ORIGINAL

TRIAGEM PARA PROBLEMAS EMOCIONAIS E PSICOSSOCIAIS
EM CRIANÇAS E ADOLESCENTES COM SOBREPESO E
OBESIDADE
SCREENING FOR EMOTIONAL AND PSYCHOSOCIAL PROBLEMS IN OVERWEIGHT AND
OBESE CHILDREN AND ADOLESCENTS

Tainara C. Dalmina1, Adriana C. Bresolin2, Gleice F. C. P. Gabriel2, Milene M. S. Rove2, Nelson O. Osaku2,
Marcos A. da S. Cristovam2, Fabiano Sandrini3

Instituição vinculada: Universidade Estadual do Oeste do Paraná - Cascavel-PR. Coordenação do curso de Medicina.

Resumo

Objetivo: avaliar o risco para problemas emocionais e psicossociais em crianças e adolescentes com
sobrepeso e obesidade através da aplicação da LSP (Lista de Sintomas Pediátricos).

Métodos: estudo epidemiológico transversal de crianças e adolescentes com sobrepeso e obesidade do
ambulatório de pediatria geral do Hospital Universitário do Oeste do Paraná. As variáveis analisadas
foram: sexo, idade, índice de massa corpórea e a relação destes com a LSP. Para análise estatística foi
utilizado os testes t de Student e Qui-quadrado, com significância estatística para p < 0,05.

Resultados: participaram 72 sujeitos com idade entre seis e 16 anos, sendo que 68% tinham menos de 12
anos. Destes, 47,2% eram meninas e 52,8% meninos, quanto ao índice de massa corpórea, 61,1% eram obesos
e 38,9% apresentavam sobrepeso. A LSP foi positiva em 20,6% das meninas e em 15,8% dos meninos. A
maioria dos participantes com LSP positiva tinham menos de 12 anos e eram obesos. Não houve diferença
estatística entre idade, sexo e IMC e positividade da LSP.

Conclusão: não houve relação entre problemas emocionais e psicossociais em crianças e adolescentes
com sobrepeso e obesidade.

Palavras-chave: lista de sintomas pediátricos; triagem; crianças; adolescentes; sobrepeso; obesidade.

1. Médica residente de Pediatria do 2º ano do Hospital Universitário do Oeste do Paraná (HUOP), Cascavel, PR, Brasil. 2. Professores
assistentes de Pediatria do curso de medicina da Universidade Estadual do Oeste do Paraná (UNIOESTE), Cascavel, PR, Brasil. 3. Professor
adjunto de Pediatria do curso de medicina da Universidade Estadual do Oeste do Paraná (UNIOESTE), Cascavel, PR, Brasil.
Todos os autores: Currículo Lattes.

MASC: Rua: João de Matos, 1145, bloco B, ap. 09 Coqueiral 85807-530 Cascavel-PR

Telefones: (45) 99974-2386 (45) 3902-1889

e-mail: ma.cristovam@uol.com.br

Abstract

Objective: to evaluate the risk to emotional and psychosocial problems in overweight and obese
children and adolescents through the Pediatric Symptoms Checklist (PSC), Portuguese version.

Methods: cross-sectional epidemiological study of overweight and obese children and adolescents
from the general pediatrics outpatient clinic of the University Hospital of the West of Paraná. The analyzed
variables were: gender, age, body mass index and their relation with the PSC. For statistical analysis,
Student’s t-test and Chi-square test were used, with statistical significance for p < 0.05.

Results: seventy-two subjects aged between six and 16 years were enrolled, 68% of whom were less
than 12 years old. About these, 47.2% were girls and 52.8% boys, regarding body mass index, 61.1% were
obese and 38.9% were overweight. The PSC was positive in 20.6% of the girls and in 15.8% of the boys. Most
participants with positive PSC were less than 12 years old and obese. There was no statistical difference
between age, sex and BMI and PSC positivity.

Conclusion: there was no relationship between emotional and psychosocial problems in overweight
and obese children and adolescents.

Key words: pediatric symptoms checklist; screening; children; adolescents; overweight; obesity.
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Introdução

A obesidade resulta do desequilíbrio calórico crôni-
co, no qual há maior consumo do que gasto de calorias
diários. Vários fatores estão envolvidos na gênese da
obesidade, como metabolismo, fatores hereditários,
comportamentais, socioeconômicos e culturais1.

O excesso de peso na infância e adolescência é um
problema mundial, acometendo países desenvolvidos e
em desenvolvimento. As consequências da obesidade in-
cluem condições patológicas frequentes como
dislipidemia, diabetes mellitus tipo 2, problemas ortopé-
dicos, apneia do sono, hipertensão, além de transtornos
emocionais e psicossociais, como bullying, ansiedade,
depressão, estresse, baixa autoestima entre outros, susci-
tando tratamento especializado e, posteriormente, reabi-
litação para reintegração social2,3.

Sabe-se que as consequências físicas e psicológicas
decorrentes do excesso de peso na infância e adolescência
estão associadas à baixa qualidade de vida e baixo desem-
penho escolar destes pacientes, porém alguns estudos
apontam que nem sempre a obesidade está relacionada a
problemas emocionais, pois há crianças que utilizam
mecanismos compensatórios para se destacar em outras
atividades. Desta forma, os resultados de estudos sobre a
associação entre problemas psicológicos e excesso de peso
em crianças e adolescentes ainda são inconsistentes, não
havendo consenso na literatura. Assim, há necessidade
de mais estudos na área a fim de se conhecerem os aspec-
tos psicológicos das crianças e adolescentes com diagnós-
tico de obesidade infantil4.

O objetivo deste estudo foi avaliar o risco para pro-
blemas emocionais e psicossociais em crianças e adoles-
centes com sobrepeso e obesidade através da aplicação
do questionário LSP (Lista de Sintomas Pediátricos)5.

Métodos

Estudo epidemiológico de corte transversal de crian-
ças e adolescentes com idade entre seis e 16 anos, atendi-
das no ambulatório de pediatria geral do Hospital Uni-
versitário do Oeste do Paraná, do município de Cascavel,
Paraná. A coleta de dados foi realizada através da aborda-
gem dos pacientes durante consultas de rotina entre os
meses de junho e dezembro de 2016. Os participantes fo-
ram pesados com roupas leves e descalços, em balança
digital da marca LíderR (modelo P-300C, série 31403, ano
de fabricação: 2014) e a estatura foi medida em
antropômetro de parede (modelo E150 A, Tonelli Equi-
pamentos Médicos Ltda., Brasil) com pacientes descalços.
Após a realização das medidas antropométricas, foi cal-
culado o índice de massa corpórea (IMC), através da divi-
são do peso (em quilogramas) pela estatura (em metros)
ao quadrado, e o resultado foi avaliado conforme tabelas
de crescimento para crianças e adolescentes de cinco a 19
anos da Organização Mundial de Saúde (OMS, 2007)6. Fo-
ram selecionados os pacientes de seis a 16 anos que esta-
vam com excesso de peso (sobrepeso ou obesidade), os
quais foram caracterizados como sobrepeso os com IMC
> p85 e < p97, e obesidade os com IMC > p97. Após carac-
terizado sobrepeso ou obesidade, o responsável e o paci-
ente foram convidados a participar do estudo de forma
voluntária, sendo explicado sobre a importância e objeti-
vos da pesquisa e em seguida foi entregue o Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) para assinatu-
ra dos responsáveis e o Termo de Assentimento Livre e
Esclarecido pelo paciente. Foi então solicitado que o res-
ponsável pelo paciente respondesse a versão brasileira

do PSC (Pediatric Symptoms Checklist), a Lista de Sinto-
mas Pediátricos (LSP), que é um instrumento de triagem
para problemas emocionais e/ou psicossociais para cri-
anças e adolescentes de seis a 16 anos, consistindo de 35
itens, de fácil aplicação, entendimento e interpretação dos
resultados, além de rápido preenchimento, que refletem
a impressão dos pais sobre o comportamento e desenvol-
vimento de seu filho. A pontuação que indica a frequência
em que a situação proposta na questão ocorre, é de zero
para “nunca”, de um para “às vezes” e de dois para “fre-
quentemente”. O ponto de corte estabelecido para esta
pesquisa foi igual ou superior a 28 pontos, situação esta
que o resultado foi considerado positivo, ou seja, a crian-
ça ou o adolescente teria indicação de ser referido para
avaliar sua saúde mental7.

Análise estatística: para descrição das variáveis quan-
titativas foram consideradas média, mediana, valor mí-
nimo, valor máximo e desvio padrão. Para sumarização
das variáveis qualitativas foram consideradas frequências
e percentuais.  A comparação dos grupos definidos pela
positividade da LSP, em relação a variáveis quantitati-
vas, foi realizada considerando-se o Teste t de Student
para amostras independentes. Para avaliação da associa-
ção entre variáveis qualitativas e o resultado da LSP foi
considerado o Teste do Qui-quadrado. Para avaliação da
associação conjunta entre sexo, idade e IMC com o resul-
tado da avaliação da LSP foi ajustado o modelo
multivariado de Regressão Logística. Valores de p meno-
res que 0,05 indicaram significância estatística.

Foram critérios de exclusão do estudo: crianças e ado-
lescentes com diagnóstico de Deficiência Mental ou trans-
tornos psiquiátricos, presença de doenças crônicas exceto
obesidade e sobrepeso, bem como crianças em tratamen-
to psicoterápico.

Este trabalho teve a aprovação do Comitê de Ética em
Pesquisa da Universidade Estadual do Oeste do Paraná,
de Cascavel-PR, sob parecer número 1.558.854/2016.

 Resultados

Foram entregues 72 questionários, sendo todos pre-
enchidos. Nenhum responsável se recusou a assinar o
TCLE e não houve desistência na participação da pesqui-
sa pelas crianças e adolescentes. As variáveis analisadas
para cada paciente foram pontuação na LSP, idade, sexo,
peso, estatura e IMC. Na tabela 1, são apresentadas as
estatísticas descritivas para idade, peso, estatura, classifi-
cação do instrumento LSP e os valores de p.

Na tabela 2, são apresentados os resultados para a
associação entre LSP e as variáveis idade, sexo e IMC.

Não houve associação entre positividade da LSP entre
crianças (entre seis e 12 anos) e adolescentes (de 12 a 16
anos), bem como não houve significância estatística entre
LSP positiva e sexo e entre pacientes com sobrepeso e
obesidade.

Na tabela 3, são apresentados os percentuais observa-
dos de positividade da LSP para os diferentes perfis defi-
nidos pela combinação idade, sexo e IMC.

Na tabela 4, são apresentados os valores de p para
associação entre LSP positiva e efeito conjunto entre ida-
de, sexo e IMC.

Independentemente do sexo e IMC, não houve associ-
ação entre faixa etária estudada e LSP. Da mesma forma,
independentemente da idade e IMC, não houve associa-
ção entre sexo e LSP, o mesmo ocorrendo em relação
ao IMC.
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 Discussão

A obesidade em crianças e adolescentes pode ter
consequências tanto físicas quanto psicológicas, resultan-
do em consequências para a saúde mental, incluindo an-
siedade, depressão, baixa autoestima, entre outros pro-
blemas8. Dado o aumento da obesidade entre os jovens,
aumenta também a preocupação dos profissionais de saú-
de com as implicações desta condição nesta população.
Para auxiliar na avaliação dorisco para problemas emoci-
onais nestes pacientes, há escalas de avaliação já valida-
das, como a LSP7.

Vlierberghe10, utilizando outro instrumento de cole-
ta de dados, o CBCL (Child Behavior Checklist), evidenciou,
diferentemente do presente estudo e do estudo de
Muzzolon7, que os participantes com mais idade apresen-
taram maior prevalência de risco para Transtornos Men-
tais em relação aos mais jovens. Este resultado pode ser
em parte relacionado ao fato de a adolescência ser um
período em que surgem interesses e expectativas diferen-
tes, levando os indivíduos desta faixa etária a ficarem
mais incomodados que quando crianças em relação à apa-
rência. Desta forma, o estigma da obesidade sofrido por
esta população muitas vezes desperta sentimentos de
mágoa e revolta, contribuindo para uma autoimagem
negativa, isolamento social e outros sintomas caracterís-
ticos de problemas emocionais e/ou psicossociais9,11.

Embora neste estudo não houve relação entre sexo e
peso excessivo, a porcentagem de meninas com LSP posi-
tiva foi maior que de meninos. Estudos utilizando o ins-
trumento Youth Self Report/11-18 (YSR/11-18) em adoles-
centes obesos de 11 a 18 anos e o CBCL (Child Behavior
Checklist ) em crianças entre 7 e 13 anos, constataram que
crianças e adolescentes obesas apresentaram mais pro-
blemas psicoemocionais. Este resultado pode ser explica-
do por uma maior preocupação das adolescentes com o
corpo, e até mesmo uma percepção incorreta e
superestimação do peso corporal, o que aumenta o sofri-
mento emocional levando a problemas como ansiedade,
depressão e retraimento social. Este resultado também
pode estar relacionado ao fato de que as mulheres apre-
sentam mais problemas de compulsão alimentar, e tam-
bém porque provavelmente a obesidade afete emocio-

nalmente mais as meninas que os meninos, havendo as-
sim uma maior procura por adolescentes do sexo femini-
no para tratamento de obesidade2,4,10-13,16,17.

Na literatura há vários estudos que não encontraram
associação entre o excesso de peso e psicopatologia infan-
til utilizando outros instrumentos de triagem que não a
LSP, o que corrobora com esta pesquisa11,14,15.

Possíveis causas para pontuação negativa da LSP para
a maioria dos pacientes pode ter sido o ponto de corte e
também que as respostas dadas pelos pais ou responsá-
veis não tenham sido coerentes com a realidade, pois al-
guns pais relutam em afirmar a realidade dos fatos reco-
nhecidos como negativos ou inadequados, já que muitas
vezes esses são característicos da personalidade de seus
filhos. A dificuldade que alguns deles tem em reconhecer
que o filho possui problemas psicossociais pode em par-
te, justificar os resultados desta pesquisa, visto que a obe-
sidade e os problemas emocionais que ela acarreta ainda
são muito estigmatizados pela sociedade14,15.

Uma das limitações desta pesquisa foi o pequeno nú-
mero de participantes em comparação com outros estu-
dos na literatura. Isto se deve, em parte, ao fato de os
pacientes não terem sido selecionados de ambulatório
especializado em tratamento de obesidade, e sim de pe-
diatria geral, o que influenciou no tamanho da amostra.
Segundo Mather, pacientes que procuram ajuda para tra-
tamento de obesidade em ambulatório especializado de-
monstram maior sofrimento psíquico e mais Transtornos
Alimentares que indivíduos obesos que não o fazem17.
Outra limitação se deve ao fato de não ter sido compara-
do pacientes com excesso de peso a indivíduos eutróficos,
e ainda, a LSP ser um instrumento de coleta de dados
pautado na respostas dos pais, e não nas do sujeito da
pesquisa.

Desta forma, concluiu-se que este estudo não mostrou
relação entre problemas emocionais e/ou psicossociais
em crianças e adolescentes com sobrepeso e obesidade. A
despeito destes resultados, a utilização da LSP deve ser-
vir como primeira fonte de rastreamento para problemas
emocionais nesta população, sendo necessária avaliação
clínica rigorosa e acompanhamento ambulatorial
frequente.

Tabela 1. Associação entre resultado da LSP e idade, peso e estatura.

Variável PSC n Média Mediana Mínimo Máximo Desvio Padrão Valor do p*
Idade (anos) Negativo 59 10,8 11 6 16 3,0 0,987

Positivo 13 10,8 10 6 16 3,5
Peso (Kg) Negativo 59 56,6 57 24,3 125 21 0,883

Positivo 13 57,5 60 27 94 21,8
Estatura (m) Negativo 59 1,48 1,5 1,12 1,84 0,17 0,958

Positivo 13 1,48 1,48 1,23 1,7 0,16
(*) Teste t de Student para amostras independentes; significância estatística se p < 0,05.

Tabela 2. Associação entre LSP e as variáveis idade, sexo e IMC.

                                                                            Idade
LSP Até 12 anos Mais de 12 anos Valor de p*

n        % n        %
Negativo 40     81,6 19     82,6 0,920
Positivo 9      18,4 4      17,4
Total 49     100 23     100

                                                Sexo
LSP Feminino Masculino

n        % n        %
Negativo 27     79,4 32     84,2 0,597
Positivo 7      20,6 6      15,8
Total 34      100 38     100
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Tabela 3. Percentuais de positividade da LSP nas combinações entre idade, sexo e IMC.

                                                                                                 LSP
Idade Sexo IMC Negativo Posit ivo Total

n      % n      %
Até 12 anos Feminino Sobrepeso 8      88,9 1      11,1 9

Obeso 10      76,9 3      23,1 13
Masculino Sobrepeso 7      77,8 2      22,2 9

Obeso 15      83,3 3      16,7 18
Mais de 12 anos Feminino Sobrepeso 3        75 1        25 4

Obeso 6        75 2       25 8
Masculino Sobrepeso 5     83,3 1    16,7 6

Obeso 5      100 0        0 5

Tabela 4. Associação entre LSP e efeito conjunto entre idade, sexo e IMC.

Variável Valor de p*
Idade 0,893
Sexo 0,594
IMC 0,983

(*)Modelo multivariado de regressão logística; significância estatística se p < 0,05.
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Resumo

Objetivo: determinar as características clínicas e laboratoriais de crianças com Púrpura de Henoch-
Schönlein em um Hospital Universitário, uma vez que existem poucos dados na literatura brasileira sobre
essa doença vasculítica.

Método: trata-se de um estudo retrospectivo e descritivo. Foram incluídos pacientes de até 14 anos de
idade com diagnóstico clínico de Púrpura de Henoch-Schönlein, atendidos no período de 2004 até 2014.

Resultados: foram incluídos 57 pacientes. A média de idade de inicio da doença foi de 6,9±2,8 anos, com
predomínio nos meses de outono e com maior frequência no sexo feminino (60%). As alterações mais
frequentes foram: lesões purpúricas (100%), edema articular (70%) e artralgia (61%). Purpúra palpável
estava localizada nos membros inferiores em 98% (56) dos participantes, nos membros superiores e glúteos
em 45% (26) e 40% (23) dos casos, respectivamente. Em 43% (25) dos pacientes havia dor abdominal. Foram
obtidos os valores pressóricos de 40 pacientes e em 27% (11) havia hipertensão arterial. Proteinúria foi
detectada em 10% (6) dos pacientes e 14% (8) apresentava hematúria. Em 35% dos pacientes foi necessário
internamento, por edema articular em 50%, dor articular em 40% e dor abdominal em 30%. Dentre as
crianças internadas, 50% (9) tiveram hipertensão arterial, contra 9% (2) das não internadas (p=0,003).

Conclusão: a doença apresentou maior frequência nas meninas e nos meses de outono, os sintomas
mais frequentes foram cutâneos e articulares. Os internamentos ocorreram principalmente por acometi-
mento articular e as crianças internadas apresentaram maior percentual de hipertensão arterial.

Palavras-chave: Henoch-Schönlein, púrpura, vasculite, criança.

Abstract

Aim: this study aimed to determine the clinical and laboratory characteristics of children with Henoch-
Schönlein purpura in a university hospital, since there are few data in the Brazilian literature on this
vasculitic disease in childhood.

Methods: this is a retrospective and descriptive study. We included patients until age 14 diagnosed with
Henoch-Schönlein purpura, from 2004 until 2014.

Results: fifty-seven patients were enrolled. The mean age of the disease onset was 6.9 ± 2.8 years, with
predominance in the autumn months and more frequently in females (60%). Purpuric lesions (100%), joint
swelling (70%) and arthralgia (61%) were the most frequent disorders. The most affected anatomical site
were the lower limbs in 98% (56) of the participants, followed by the upper limbs and buttocks in 45% (26)
and 40% (23) of the cases, respectively. In 43% abdominal pain was present. We obtained blood pressure of
40 patients and 27% had hypertension. Proteinuria was detected in 10% of the patients and 14% had
haematuria. 35% of the patients required hospitalization: 50% by joint oedema, 40% by joint pain and 30%
by abdominal pain. Among the hospitalized children, 50% (9) had arterial hypertension, compared to 9%
(2) of the non-hospitalized patients (p = 0.003).

Conclusion: the disease was more frequent in females and in the autumn months and the most frequent
symptoms were in skin and joint. Hospitalizations were mainly due to joint involvement and the
hospitalized children had higher percentage of hypertension.

Key words: Henoch-Schönlein, purpura, vasculitis, child.
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Introdução

A Púrpura de Henoch-Schönlein (PHS) é a síndrome
vasculítica mais comum na infância. É uma doença
imunologicamente mediada, que acomete a pele, as arti-
culações, os rins, o trato gastrointestinal e mais raramen-
te outros sistemas. A incidência da PHS oscila entre 13,5 e
20,4 de casos novos a cada 100.000 crianças e a faixa etária
mais prevalente é de 6 a 12 anos1-3. A descrição original da
doença provavelmente pertence a Willan em 1808, po-
rém Schönlein foi o primeiro a reconhecer a associação
entre a púrpura e sintomas articulares em 1837 e Henoch,
em 1874, relatou o primeiro caso em criança enfatizando
os sintomas abdominais1.

No Brasil, Kiss et al.1 avaliaram retrospectivamente as
características clínicas e laboratoriais de 46 crianças com
diagnóstico de PHS e havia púrpura palpável em 100%
(46) dos pacientes, edema de articulações em 30% (14),
artrite/artralgia em 78% (36) e comprometimento
gastrointestinal em 56% (26). Hematúria e proteinúria
ocorreram em 19% (9) e 15% (7) respectivamente. Outro
estudo retrospectivo brasileiro avaliou 142 pacientes
pediátricos com PHS. Todos os pacientes apresentavam
púrpura palpável, 69% (98) apresentavam artrite, 62% (88)
dor abdominal, 32% (45) dor abdominal intensa, 10% (14)
sangramento gastrointestinal, 9% (13) orquite (edema
escrotal agudo doloroso acompanhado das lesões
purpúricas palpáveis) e um paciente (0,7%) apresentou
acidente vascular cerebral por vasculite de SNC2. Este tra-
balho tem por objetivo discutir os aspectos clínicos e
laboratoriais de 57 crianças com o diagnóstico de PHS
atendidas em um hospital universitário entre 2004 e 2014.

Métodos

Estudo retrospectivo e descritivo, foram incluídas to-
das as crianças de até 14 anos de idade com diagnóstico
clínico de PHS atendidas em hospital de nível terciário,
durante o período de janeiro de 2004 à dezembro de 2014.

O estudo foi aprovado pelo Comitê de Ética em Pes-
quisa da instituição com o número 43189215.2.0000.0096.
Foram revisados os prontuários dos pacientes de até 14
anos de idade com diagnóstico de PHS, definido com base
nos critérios estabelecidos pela Liga Europeia Contra
Reumatismo e pela Sociedade Europeia de Reumatologia
Pediátrica3 (Púrpura palpável presente e pelo menos mais
um critério: 1. dor abdominal difusa; 2. biópsia cutânea
com depósito de IgA; 3. artrite aguda ou artralgia de qual-
quer articulação; 4. alteração renal). Foram excluídos os
pacientes portadores de outro diagnóstico e com dados
incompletos no prontuário.

O levantamento dos dados foi realizado por meio de
protocolo elaborado pelos autores com os seguintes da-
dos: idade de início, sexo, pródromo, apresentação clínica
e sintomas associados, pressão arterial (PA), internamento,
sazonalidade da doença.

creatinina para o sexo masculino de 0,72mg/dl a 1,25mg/
dl e para o sexo feminino de 0,57mg/dl a 1,11mg/dl.

As características evolutivas da doença foram
investigadas através do tempo de acompanhamento e
necessidade de encaminhamento para outras especialida-
des, como nefrologia. Nos pacientes internados foi avali-
ado o motivo da internação.

As medidas de tendência central e de dispersão foram
expressas em médias e desvio padrão, para as variáveis
contínuas de distribuição simétrica e em medianas, valo-
res mínimo e máximo, para as de distribuição assimétrica.
As variáveis categóricas foram expressas em frequências
absolutas e relativas. Para verificar a associação entre as
variáveis de interesse, foram aplicados os testes Qui Qua-
drado de Pearson, Qui Quadrado de Yates, t de Student e
Exato de Fisher. O valor de p utilizado foi < 0,05.

Resultados

Foram revisados 101 prontuários e em 57 o diagnósti-
co de PHS foi confirmado. O restante dos 44 prontuários
foi excluído por falta de dados pertinentes ao estudo (11
prontuários), outro diagnóstico diferente de PHS (24 pron-
tuários) ou ainda por não ter sido encontrado pelo Servi-
ço de Arquivo da instituição (9 prontuários). A média de
idade de início da doença foi de 6,9±2,8 anos. O sexo foi o
feminino em 60% (34) das crianças avaliadas. A distribui-
ção da população estudada por faixa etária está demons-
trada na figura 1.

O outono foi a estação do ano com maior número de
casos de PHS registrados, com 35% (20) e havia infecção
prévia de vias aéreas superiores (IVAS) em 33% (19) dos
pacientes (tabela 1).

As lesões cutâneas encontradas foram: púpura,
petéquia, pápula e bolha. As lesões purpúricas foram en-
contradas em 100% (57) dos pacientes (figura 2A),
petéquias e pápulas também estiveram presentes em
26,3% (15) e 23% (13) dos casos, respectivamente (figura
2B e C). Um paciente (1,75%) apresentou bolhas. Houve
pacientes que apresentavam mais de um tipo de lesão
cutânea simultanea.

Havia lesões em mais de uma região anatomica na
maioria dos pacientes. Considerando cada região separa-
damente, os membros inferiores estavam acometidos em
98,2% (56) dos participantes, seguidos pelos membros
superiores e glúteos em 45,6% (26) e 40% (23) dos casos,
respectivamente.

Havia dor articular em 61,4% (35) das crianças e em
70% (40) delas foi observado edema articular. As articula-
ções mais acometidas estão descritas na tabela 2.

Havia febre em 28% (16) dos pacientes, com duração
de 1 à 2 dias e dor abdominal ocorreu em 43,8% (25), com
duração de até 7 dias. Outros sinais e sintomas foram:
prurido em 14% (8) dos pacientes, vômito em 12,3% (7),
cefaleia em 7% (4) e diarreia em 5,3% (3), sendo em 1,75%
(1) sanguinolenta.

Foram obtidos os valores pressóricos de 40 pacientes,
dos quais 27,5% (11) foram classificados com hipertensão
arterial e outros 27,5% (11) como limítrofes, na primeira
aferição pressórica. Após 3 meses, 5% (2) continuaram
hipertensos e 7,5% (3) mantiveram-se limítrofes. Após 24
meses de acompanhamento, não havia nenhum paciente
hipertenso.

Os valores obtidos de proteinúria e hematúria, atra-
vés da análise laboratorial do parcial de urina dos 57 pa-
cientes, foram analisados de acordo com o tempo de acom-

Para a determinação da presença de hipertensão arte-
rial foi utilizada a tabela de Classificação da pressão arte-
rial para crianças e adolescentes até 17 anos de idade da
VI Diretriz Brasileira de Hipertensão Arterial4.

Foi realizada avaliação dos dados da urinálise no
momento da primeira consulta e na evolução e da função
renal por meio dos valores de creatinina se. A avaliação
do parcial de urina foi por citometria de fluxo com valo-
res de referência: Eritrócitos: <22.000/ml; Proteínas: até
20mg/dl e Hemoglobina: ausente. Para a avaliação da
função renal foram utilizados os valores de referência de
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panhamento. No primeiro exame, 10,5% (6) das crianças
apresentaram proteinúria, porém, em 2 meses, nenhum
parcial de urina indicou essa alteração (tabela 3). Havia
hematúria no primeiro parcial de urina em 14% (8) dos
casos e nenhum paciente persistiu com hematúria depois
de 24 meses de acompanhamento.

Os valores correspondentes à creatinina para análise
de função renal também foram analisados de acordo com
o tempo de acompanhamento. Dos 57 pacientes, nenhum
apresentou alterações nos níveis de creatinina.

Foram internados 35% (20) dos pacientes. Nesses o
sexo foi masculino em 55% (11) dos casos. Os critérios de
internamento foram: dor abdominal, dor articular, febre,
edema articular, vômito, e diarreia com sangue. Dos cri-
térios citados, o edema, a dor articular e a dor abdominal
foram observados em 50% (10), 40% (8) e 30% (6) dos
casos, respectivamente. O vômito foi indicação em 15%
(3), febre em 5% (1) e diarreia com sangue em 5% (1).

Das 40 crianças com PA aferida, 18 foram internadas.
Dessas 18, 50% (9) estavam hipertensas. Das 22 crianças
com PA aferida e que não foram internadas, 9% (2) esta-
vam hipertensas (p=0,003 – figura 3).

Discussão

A faixa etária mais frequente neste estudo foi seme-
lhante à relatada na literatura, de 6 a 12 anos (52,5%),
seguida pela faixa etária de 2 a 6 anos (37%)5,6. Diferente
do resultado encontrado na maioria dos estudos, nos quais
o predomínio é do gênero masculino5-8, no presente estu-
do o sexo feminino (60%) predominou. Um estudo re-
trospectivo norte americano com 34 pacientes pediátricos,
atendidos no período de 10 anos, obteve resultados seme-
lhantes ao nosso com 59% (20) de pacientes do sexo femi-
nino9.

O outono e o inverno são estações do ano com mais
casos registrados10,11. Neste estudo, foi observado tam-
bém maior número de crianças com PHS no outono, se-
guido pela primavera. Esse dado é relevante por reforçar
a teoria de uma possível IVAS desencadeando a PHS.

No presente estudo, 33% (19) das crianças apresenta-
ram histórico de IVAS antes do quadro purpúrico, resul-
tado inferior ao do estudo caso-controle realizado em
Madrid com participação de 70 pacientes pediátricos com
PHS e 58 controles, no qual houve uma porcentagem de
IVAS significativamente maior do que nos controles
(65,7% vs. 25,9%)12. É provável que essa diferença de re-
sultados seja explicada pela metodologia retrospectiva
adotada no presente trabalho.

O comprometimento gastrintestinal é variável segun-
do os dados da literatura: dor abdominal (55 a 72%), dor
abdominal intensa (15 a 60%) e sangramento
gastrointestinal (8,8 a 24%)7,11,13. Foram encontrados re-
sultados semelhantes ao do presente estudo em dois estu-
dos recentes realizados em Israel7,8. Em um deles, reali-
zou-se um estudo de coorte retrospectivo com 163 paci-
entes pediátricos atendidos no período de 15 anos, dos
quais 53% (86) apresentaram dor abdominal7. No outro
estudo israelense, foi feita uma avaliação retrospectiva
de 89 pacientes pediátricos no período de 13 anos, encon-
trando 34% (30) de dor abdominal8.

Embora no presente estudo o sangramento
gastrointestinal tenha sido detectado em um paciente, na
literatura a incidência de hemorragia gastrintestinal va-
ria de 5% a 10%5,6,12. Uma hipótese para a baixa incidência
de sangramentos gastrointestinais no presente estudo,
com relação à literatura, seria a infreqüente realização do
exame de sangue oculto nas fezes.

O comprometimento renal é o principal determinante
prognóstico da PHS, ocorrendo entre 10 e 50% dos paci-
entes5-8. As alterações renais mais freqüentes são hematúria
e proteinúria transitórias, com durações habitualmente
inferiores a 1 mês1,5,7. Por sua vez, após o primeiro mês de
doença, cerca de 30% das crianças que persistem com es-
sas alterações do sedimento urinário apresentam recupe-
ração completa até o terceiro mês, raramente evoluindo
com hematúria e/ou proteinúria persistentes, síndromes
nefrítica ou nefrótica1,2,5,7.

No estudo retrospectivo brasileiro de Kiss et al. com
46 pacientes, as alterações laboratoriais do sedimento
urinário mais freqüentes foram hematúria, acometendo
19% (9) e proteinúria, em 15% (7) dos pacientes. Ambas as
alterações foram transitórias, com duração inferior a 3
meses em todos os casos1. A porcentagem de crianças com
alterações no sedimento urinário foi menor no presente
trabalho. Porém, assim como no estudo citado, dos 10,5%
(6) de pacientes com proteinúria no primeiro parcial de
urina realizado, nenhum apresentava a alteração após 3
meses de seguimento. No entanto, neste estudo, um caso
de hematúria manteve a alteração após 6 meses de acom-
panhamento, com resolução do quadro apenas após 24
meses de acompanhamento.

Neste estudo, apesar de a hipertensão arterial não ter
sido critério de internamento, os resultados demonstram
que, entre os pacientes internados, a elevação da pressão
arterial é significativamente mais frequente, chegando a
acometer metade da amostra. O estudo recente de
Masarweh et al. com 163 pacientes estudados retrospecti-
vamente, segue a mesma tendência, demonstrando dife-
rença significativamente maior (p=0,006) de hipertensão
arterial entre as crianças internadas, em comparação com
as que não tiveram indicação para internar (37% vs. 5%)7.
A relevância desse resultado está no fato de que a pressão
arterial não deve ser subestimada no momento da avali-
ação clínica do paciente com PHS.

Os dados encontrados no presente estudo reforçam a
necessidade de um seguimento periódico de todas as cri-
anças com PHS, em especial nos casos de pacientes com
alterações renais, como, por exemplo, hematúria e
proteinúria persistentes ou hipertensão arterial. O sedi-
mento urinário deve ser monitorado mesmo nos pacien-
tes assintomáticos. Recomenda-se o encaminhamento
para o especialista nos casos com apresentação atípica e
sintomas persistentes.

Artralgia e/ou artrite também são manifestações fre-
qüentes da PHS. Em geral, acomete grandes articulações,
com apresentação pauciarticular e migratória2,3,12,13. No
presente estudo, a artralgia ocorreu em 61,4% e as articu-
lações mais acometidas foram tornozelos, joelhos, pu-
nhos e cotovelos. Um estudo retrospectivo realizado na
Faculdade de Medicina da Universidade de São Paulo
(FMUSP) com 46 crianças diagnosticadas com PHS aten-
didas em um período de 7 anos encontrou acometimento
articular em 78% (36) dos participantes1. Outro estudo
retrospectivo realizado em São Paulo avaliou 142 pacien-
tes pediátricos com PHS atendidos no período de 21 anos,
obteve 69% (98) de envolvimento articular2. Portanto o
acometimento articular e edema são sintomas frequentes
na PHS e associados a lesão purpurica palpável devem
sinalizar para esse diagnóstico.
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Figura 1. Distribuição do número de pacientes por faixa etária
(n=57).

Tabela 1. Distribuição dos pacientes conforme a estação do ano da ocorrência da PHS e fatores
precendentes.

n %
Estação do ano
Outono 20 35
Primavera 15 26
Inverno 13 23
Verão 9 16
Fatores precedentes
Infecção prévia de Vias Aéreas Superiores 19 33
Uso de medicamento* 15 26
Vacina contra Haemophilus influenzae tipo B 1 1,75

* Analgésicos, Anti-inflamatórios não esteroidais e/ou antimicrobianos.

Tabela 2. Distribuição dos pacientes conforme o tipo de acometimento articular e localização.

n %
Acometimento articular
Edema articular 40 70
Dor articular 35 61,4
Grupos articulares acometidos
Tornozelos 30 52,6
Joelhos 21 36,8
Punhos 19 33,3
Cotovelos 7 12,3

Tabela 3. Número de pacientes com proteinúria e hematúria de acordo com o tempo de acompanhamento.

n %
Proteinúria
Ao diagnóstico 6 10,5
2 meses 3 5,2
3 meses 0 0
24 meses 0 0
Hematúria
Ao diagnóstico 8 14
1 mês 2 3,5
3 meses 1 1,75
24 meses 0 0

Figura 2 A – máculas, manchas e pápulas purpúricas no mem-
bro inferior. B – pápulas eritematosas no mebro superior. C –
edema de tronozelos, manchas equimóticas com pápulas
purpúricas centrais no dorso dos pés.
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NÍVEIS SÉRICOS DE IGE TOTAL EM PACIENTES ASMÁTICOS
TOTAL SERUM IGE IN ASTHMATIC PATIENTS

Cristine Secco Rosario1, Thais Fernanda Cequinel2, Daiana Rossette2, Alexandre Gilberto Silva2, Ícaro de Almeida Toledo Pires2,
Luis Felipe Fantinati Lazanha2, Savas Sobral Silveira2, Monica Nunes Lima Cat3, Herberto José Chong Neto4,
Carlos Antonio Riedi4, Nelson Augusto Rosário Filho5

Resumo

Objetivos: pacientes asmáticos podem apresentar níveis séricos de IgE total (TIgE) Avaliar os níveis de
TIgE em pacientes asmáticos e as características clínicas desses pacientes.

Métodos: análise retrospectiva de 1664 pacientes asmáticos; 189 foram excluídos por outras condições
que pudessem interferir na contagem de eosinófilos e IgE total, como parasitoses (n=1475). Testes cutâneos
foram realizados com extratos padroniizados de 11 alérgenos, FDA Allergenics®, em 663 pacientes. IgE
total foi determinada por quimioluminescência. O diagnóstico e classificação da asma foram baseados no
GINA 2015.

Resultados: 891 (60,4%) eram meninos, a mediana de idade foi de 5,6 anos (0,2-20 anos); 86,8% tinham
rinite alérgica, 8% tinham dermatite atópica e 20,7% tinham conjuntivite alérgica. 12,4% não tinham
doença alérgica concomitante. Asma foi considerada leve a moderada em 1165 (78,9%) e grave em 310
(21,1%) dos pacientes. 362 (54,6%) pacientes tinhas TCA positivo; 89,9% para D. pteronyssinus. As conta-
gens de eosinófilos foram semelhantes na asma leve (mediana 304/mm³), moderada (mediana 296/mm³)
e grave (249/mm³). (Anova de Kruskal-Wallis p=0,27). Foi gerada curva ROC para IgE total x eosinófilos
>400mm³.  A área sobre a curva foi 0,66 (IC 95%: 0,62-0,70; p<0,01), com sensibilidade de 70,3% e 1-
especificidade de 57,3%, para IgE=186kU/mL.

Conclusão: TIgE não se correlacionaram à gravidade da asma e aumentaram conforme a idade neste
grupo.

Palavras-chave: asma, IgE total, eosinófilos.

Abstract

Aim: total serum IgE levels (TIgE) are elevated in allergic diseases and correlate with asthma severity
in children. The objective is to determine sIgE in asthmatic patients and associate to clinical characteristics.

Methods: this is a retrospective analysis of 1664 asthmatic patients; 189 were excluded due to other
conditions that might interfere in sTgE, such as helminthiasis (n=1475). Skin prick tests (SPT) with
standardized extracts of 11 allergens, FDA Allergenics® , were obtained in 663 patients. Tests were considered
positive if wheal diameter was ? 3mm. Total serum IgE was determined by chemiluminescence. Asthma
diagnosis and severity classified according to GINA 2014.

Description: 891 (60.4%) were male, median age 5.6 years (0.2 – 20 years); 86.8% had allergic rhinitis,
8% atopic dermatitis and 20.7% allergic conjunctivitis. 12.4% had no allergy-related comorbidities. Asthma
was considered mild to moderate in 1165 (78.9%) and severe in 310 (21.1%). 362 (54.6%) had positive skin
prick tests: 89.8% D. pteronyssinus; 70.7% B. tropicalis; 14.4% Lolium perenne; 8% B. germanica; 15.2% dog
epithelium and 5.5% cat epithelium. There was a linear relationship between age and sIgE (p<0.001). TIgE
was similar in both mild to moderate and severe groups (p=0.72). Subjects with positive SPT had higher
TIgE (p=0.004). Patients with severe asthma had more eosinophilia (p=0.001) and those with conjunctivitis
had higher TIgE. ROC curve was generated for total serum IgE and eosinophil counts >400cells/mm³. The
area under the curve was 0.66 (95% CI 0.62-0.70; p<0.01) and sensitivity was 70,3% and 1-specificity was
57,3%, for IgE = 186kU/mL.

Comments: TIgE did not correlate with asthma severity and increased with age in this group.

Key words: asthma; total IgE; eosinophil count.
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Introdução

A prevalência de doenças alérgicas vem aumentando
mundialmente nos últimos anos. Em Curitiba, estudos
epidemiológicos transversais em crianças e adolescentes,
partes de um projeto internacional, demonstraram au-
mento na frequência de rinite alérgica e dermatite atópica
e estabilização em asma1. A imunoglobulina E (IgE) e os
eosinófilos desempenham um papel importante na
fisiopatologia das reações alérgicas, bem como nas rea-
ções  imunológicas contra parasitas.

Níveis séricos de IgE total (TIgE) geralmente estão
elevados em pacientes com doenças atópicas. O mesmo é
observado em doenças não atópicas, como parasitoses
intestinais e algumas imunodeficiências primárias2. Cri-
anças com TIgE elevados tem risco de desenvolver
sibilância precoce, nos primeiros anos de vida3.

A demonstração de sensibilização mediada por
anticorpos IgE a um determinado alérgeno já classifica o
paciente como atópico. Portanto, é importante analisar
os padrões de sensibilização alérgica destes pacientes, para
relacioná-los aos sintomas de asma e rinite4.

Estudos relacionam a gravidade da asma com o au-
mento nos níveis de TIgE, porém, há alguns grupos de
pacientes asmáticos cujos níveis de TIgE não se relacio-
nam à gravidade da asma5. Recentemente, foi evidencia-
do que pacientes com TIgE mais elevados tem maior ris-
co de hospitalizações por crises de asma6. Assim sendo, a
dosagem de TIgE nos pacientes asmáticos pode auxiliar
na estratificação da gravidade da asma e na identificação
dos que tem maior risco de exacerbações e hospitalizações
pela doença.

Objetivo

Avaliar os níveis de TIgE em pacientes asmáticos e as
características clínicas desses pacientes. Os objetivos se-
cundários são relacionar TIgE com eosinófilos no sangue
periférico, comorbidades e gravidade da asma e avaliar
padrão de sensibilização a aeroalérgenos.

Método

Análise retrospectiva de 1664 pacientes asmáticos que
seguiram o protocolo de atendimento na primeira con-
sulta entre 2007 e 2014 do Serviço de Alergia e Imunologia
do Departamento de Pediatria da Universidade Federal
do Paraná, aplicado desde 1980. Foram excluídos 189 pa-
cientes devido a outras condições que pudessem interfe-
rir nos níveis de TIgE, tais como helmintíases, síndrome
de HiperIgE e outras imunodeficiências primárias
(n=1475). O diagnóstico da asma, bem como a classifica-
ção da gravidade, foram baseados no GINA 20147. O mé-
todo empregado para as dosagens dos níveis de TIgE foi a
quimioluminescência.

Em 663 pacientes, foram analisados resultados de tes-
tes cutâneos alérgicos (TCA) com extratos padronizados
(FDA Allergenics®) de 11 alérgenos: Dermatophagoides
pteronyssinus, Blomia tropicalis, Blattella germanica, Lolium
perenne, epitélio de cão, epitélio de gato, Alternaria alternata,
Penicillium notatum, Cladosporium herbarum, Aspergillus
fumigatus e Bombyx mori; além dos controles positivo
(histamina 10mg;mL) e negativo (solução salina a 0,4%).
Os testes foram considerados positivos quando o diâme-
tro médio da pápula era superior a 3mm.

Resultado

Foram selecionados para análise 1475 pacientes as-
máticos, com mediana de idade de 5,6 anos (variando de
0,2 a 20 anos). A tabela 1 mostra os dados demográficos
desses pacientes.

Destes pacientes, 663 realizaram TCA para alérgenos,
dos quais 301 (45,4%) foram negativos. A tabela 2 mostra
o perfil de sensibilização alérgica dos 362 pacientes que
tiveram teste positivo para um ou mais alérgenos.

O gráfico 1 ilustra a distribuição do log de IgE para
estratificação por subgrupo de idade.

O gráfico 2 ilustra a distribuição do log IgE de acordo
com a gravidade da asma.

A  tabela 3 compara a média geométrica e mediana
dos níveis séricos de IgE total em pacientes com TCA
negativo, TCA positivo para apenas um alérgeno e TCA
positivo para mais de um alérgeno. Pacientes com TCA
positivo tinham maiores chances de apresentar níveis de
TIgE elevados (OR 8,4; IC 95% 4,1-17,1; p=0,00).

Observou-se que os pacientes que apresentavam
conjuntivite alérgica associada à asma tinham risco 1,7
maior de ter a TIgE elevada (OR 1,7; IC 95%1,2-2,5;
p=0,006).

Não houve correlação entre o aumento no número de
eosinófilos por milímetro cúbico de sangue e TIgE (r=0,24),
no entanto, observou-se uma tendência a ter um número
maior de eosinófilos em sangue periférico em pacientes
com TIgE elevados (OR 1,35; IC 95% 1,06 – 1,74; p=0,01).

As contagens de eosinófilos foram semelhantes na
asma leve (mediana 304/mm³), moderada (mediana 296/
mm³) e grave (249/mm³). (Anova de Kruskal-Wallis
p=0,27). Foi gerada curva ROC para IgE total x eosinófilos
>400/mm3 (figura 1).  A área sobre a curva foi 0,66 (IC
95%: 0,62-0,70; p<0,01), com sensibilidade de 70,3% e 1-
especificidade de 57,3%, para IgE=186kU/mL.

Discussão

Níveis séricos de IgE total não se correlacionaram com
a gravidade da asma. TENOR5 foi o maior estudo
observacional que avaliou TIgE em pacientes asmáticos e
demonstrou, assim como no presente estudo, que pacien-
tes asmáticos tem TIgE mais elevados que a população
geral, porém, TIgE não são significativamente diferentes
entre os subgrupos (leve, moderada, grave) de adultos e
adolescentes. Na coorte de Wilson NM et al8, os níveis de
TIgE não predisseram a gravidade dos sintomas, o que
pode significar que os sintomas de asma nem sempre são
mediados por IgE.

Notou-se uma relação linear entre sIgE e a idade, o
que vem sido demonstrado desde o fim da década de 609.

A sensibilização a Dermatophagoides pteronyssinus e
Blomia tropicalis foi maior nesta população do que em po-
pulações semelhantes, conforme demonstrado por
Poleshuck et al10. Estudos anteriores com pacientes
atópicos nesta população já haviam demonstrado dife-
rentes padrões de sensibilização11,12.

O estudo TENOR, que incluiu mais de 4700 pacientes
nos Estados Unidos, mostrou que crianças asmáticas que
tinham TIgE mais elevados foram mais vezes à emergên-
cia por crise de asma13. Já em lactentes com sibilância
recorrente, TIgE não é fator preditor de asma14. Em paci-
entes indianos, observou-se associação entre TIgE,
eosinofilia no sangue periférico, eosinofilia no escarro e
a gravidade da asma15. Revisões recentes não recomen-

O projeto foi aprovado pelo Comitê de Ética em Pes-
quisa em Seres Humanos do Hospital de Clínicas da Uni-
versidade Federal do Paraná, parecer número 1125795.
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dam o uso de TIgE para diagnóstico de asma, porém, pode
ser utilizado em associação com outros marcadores para
identificar atopia16.

Gráfico 1. Log de IgE de acordo com subgrupos de idade.
p < 0,001 (Anova de Kruskal-Wallis).

Gráfico 2. Log de IgE de acordo com a gravidade da asma.
p = 0,70 (Anova de  Kruskal-Wallis).

a gravidade da asma na população estudada. As conta-
gens de eosinófilos no sangue periférico não se
correlacionaram à gravidade da asma neste grupo, po-
rém, houve associação entre IgE sérico e contagem de
eosinófilos. Esses pacientes apresentam maiores taxas de
sensibilização a aeroalérgenos do que as demais
populações.

Conclusão

Níveis séricos de IgE total não se correlacionaram com

Tabela 1. Dados demográficos dos pacientes asmáti-
cos. (n=1475).

Masculino 891 60,4%
Feminino 584 39,6%
Idade

0-12 meses 113 7,7%
12-24 meses 193 13,1%
24-60 meses 497 33,7%
60-120 meses 499 33,8%
>120 meses 173 11,7%

Asma sem comorbidades 183 12,4 %
Asma + Rinite 1281 86,8%
Asma + Dermatite Atópica 118 8%
Asma + Conjuntivite 306 20,7%
Asma + RCA + DA 34 2,3%
Classificação da asma

Leve 555 37,7%
Moderada 610 41,3%

Tabela 2. Perfil de sensibilização alérgica dos
pacientes. (n=362).

Alérgeno Número de pacientes
com TCA positivo (%)

Dermatophagoides pteronyssinus 325  (89,8)
Blomia tropicalis 256  (70,7)
Lolium perenne 52  (14,4)
Blattella germanica 29  (8,0)
Epitélio de cão 55  (15,2)
Epitélio de gato 20  (5,5)
Bombyx mori 19  (5,2)
Aspergillus fumigatus 4    (1,2)
Cladosporium herbarum 3    (0,9)
Alternaria alteranata 2    (0,6)
Penicillium notatum 1    (0,3)

Tabela 3. Valores de sIgE (média geométrica e mediana em kU/L) de acordo com o TCA.

TCA Negativo TCA + 1 alérgeno TCA + mais de um alérgeno
Média geométrica de sIgE 137,4 217,8 357,6
Mediana de sIgE 47 259,9 446,6

p = 0,04 p = 0,01
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Figura 1. Curva ROC para IgE total x eosinófilos >400/mm³.
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Resumo

Objetivo: a Síndrome de Hiper-IgE  (SHIE) é uma imunodeficiência primária caracterizada por infec-
ções recorrentes, abscessos cutâneos e pulmonares. Os quadros de pneumonia iniciam-se na infância e
dermatite no período neonatal. Há característica facial típica, alterações do tecido conjuntivo/ósseo e
alterações vasculares. Os níveis de IgE são altos (>2000 UI/ml) e pode haver eosinofilia. Foi desenvolvido
sistema de pontuação para estimar a probabilidade do diagnóstico.

Descrição: J.R.O., 13 anos, encaminhada ao ambulatório de Imunologia Pediátrica aos 4 anos com
diagnóstico de histoplasmose mucocutânea nasal com 3 anos, e posterior evolução com abscesso em região
cervical. Histórico de gastroenterite e desidratação com 1 ano de vida; aos 2 anos apresentou pneumonia
com derrame pleural. Teve hipótese de defeito de função de fagócitos mas exame Di-hidrorodamina
(normal) descartou o diagnóstico. Na evolução apresentou duas internações por abscesso pulmonar, abs-
cesso em região malar com necessidade de drenagem, otite média aguda supurada bilateral,
broncopneumonia. Em 2013 foi confirmada deficiência de anticorpos IgG anti-pneumococos. Critérios de
Grimbacher com 57 pontos foi compatível com SHIE.  Em 2016, doença foi comprovada através de teste
genético pela presença de mutação 1110-1 G>A splice. Atualmente estável clinicamente, porém permanece
com tosse produtiva e em acompanhamento no ambulatório de imunologia.

Comentários: a SHIE deve ser lembrada em pacientes com infecções cutâneas e pulmonares recorren-
tes, pele eczematosa e respostas inflamatórias reduzidas. Um escore pode ser instituído como triagem. O
diagnóstico definitivo é por teste genético, mas dados clínicos, laboratoriais e exames de imagem são
alertas, devendo-se realizar acompanhamento adequado com a profilaxia pertinente.

Palavras-chave: Hiper–IgE; imunodeficiência; imunologia.

Abstract

Objective: Hyper-IgE Syndrome (SHIE) is a primary immunodeficiency characterized by recurrent
infections, leading to cutaneous and pulmonary abscesses. The pictures of pneumonia begin in childhood
and dermatitis in the neonatal period. There is a typical facial feature, connective tissue / bone changes and
vascular changes. IgE levels are high (> 2000 IU / ml) and there may be eosinophilia. Due to the complex
clinical picture, a scoring system (Grimbacher) was proposed to estimate the probability of diagnosis.

Description: J.R.O., 13 years old, referred to the Pediatric Immunology outpatient clinic at 4 years due
to nasal mucocutaneous histoplasmosis at 3 years. Posterior evolution with abscess in the cervical region.
History of gastroenteritis and dehydration with 1 year of life; At 2 years presented pneumonia with pleural
effusion. Raised hypothesis of phagocyte defect but DHR examination (normal) ruled out the diagnosis.
Many subsequent complications: two hospitalizations due to pulmonary abscess, abscess in the malar
region with need for drainage, acute suppurative bilateral otitis media, bronchopneumonia. In 2013
confirmed anti-pneumococcal antibody deficiency. Grimbacher criteria with 57 points - very likely for
SHIE. In 2016, disease confirmed by genetic testing (mutation 1110-1 G> A splice). Currently stable, but
remains with productive cough and in follow-up at the immunology clinic.

Comments: SHIE should be remembered in patients with recurrent cutaneous and pulmonary infections,
eczematous skin and reduced inflammatory responses. A score can be set up as a screening. The definitive
diagnosis is through genetic testing, but clinical, laboratory and imaging warning signs and appropriate
follow-up with appropriate prophylaxis should be performed.

Key words: Hyper-IgE; immunodeficiency; immunology.
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Introdução

A Síndrome de Hiper-IgE inicialmente descrita em
1966 como Síndrome de Job, é uma imunodeficiência pri-
mária caracterizada clinicamente por infecções recorren-
tes, levando frequentemente a abscessos cutâneos e pul-
monares, e formação de pneumatoceles1. Os quadros de
pneumonia iniciam-se na infância, causadas por
Staphylococcus aureus, Streptococcus pneumoniae e
Haemophilus influenzae. Pode haver infecções das
pneumatoceles por Pseudomonas aeruginosa e fungos
como Aspergillus e Scedosporium, associadas a altas taxas
de morbimortalidade1. Os quadros de dermatite iniciam-
se no período neonatal e são tipicamente associados a
infecção por S. aureus. Pacientes também podem ser aco-
metidos simultaneamente por candidíase mucocutânea1,4.

Há duas formas genéticas de SHIE: uma forma domi-
nante causada por mutações em STAT3 (Signal Transducers
and Activators of Transcription 3), que é uma das sete prote-
ínas STAT humanas, e é ativado em resposta a várias
citocinas, hormônios e fatores de crescimento; e uma for-
ma recessiva, para o qual a causa genética não é clara.
Estas duas síndromes diferentes têm apresentações, cur-
sos e resultados distintos e compartilha muito pouco em
termos de patogênese6. A forma dominante é caracteriza-
da por características não imunológicas, do tecido
esquelético, tecido conjuntivo e anormalidades pulmo-
nares, além de infecções recorrentes e eczema. Por outro
lado, a forma recessiva possui características somáticas e
tem infecções graves e complicações neurológicas2,3,6.

Os pacientes apresentam fácies típicas (figura 1), com
alargamento da fronte e da base nasal e características
faciais grosseiras, associadas também a varias alterações
do tecido conjuntivo e ósseo, incluindo escoliose,
hiperextensibilidade, fraturas patológicas, dentição pri-
mária retida, craniossinostose e alterações vasculares1,2.

Os níveis de IgE séricos são altos (>2000UI/ml) e pode
estar presente eosinofilia. As outras classes de
imunoglobulinas apresentam-se em níveis séricos nor-
mais1,2.

Devido ao quadro clínico complexo e a variedade da
síndrome Hiper–IgE, foi proposto sistema de pontuação
(Critérios de Grimbacher) para estimar a probabilidade
de um indivíduo ser portador da síndrome. O diagnóstico
é muito provável se a pontuação for maior que 40, entre
20 e 40 zona indeterminada, e se menor que 20 diagnosti-
co improvável1,2,6.

Descrição do Caso

J.R.O., feminina, 13 anos, encaminhada ao ambulató-
rio de imunodeficiências do Serviço de Alergia e
Imunologia do Hospital de Clínicas da Universidade Fe-
deral do Paraná aos 4 anos e 5 meses de idade devido ao
quadro de histoplasmose mucocutânea nasal (crescimen-
to de Staphylococcus aureus) com 3 anos – uso de antifúngico
por 6 meses e ao término do tratamento evoluiu com
aparecimento de abscesso em região cervical. Criança com
histórico de gastroenterite e desidratação aos 12 meses de
vida, aos 2 anos teve pneumonia com derrame pleural e
internada em unidade de terapia intensiva.

A hipótese diagnóstica foi doença granulomatosa crô-
nica da infância-DGCI. Em consultas subsequentes inicia-
dos sulfametoxazol + trimetoprim e vitamina C diária e
solicitados exames para proceder à investigação. Com 5

anos e 11 meses apresentou episódio de otite não supura-
da com boa evolução. Realizado teste de di-hidrorodamina
(DHR) aos 6 anos e 9 meses, com resultado normal;
suspenso profilaxia anti-infecciosa e prescrito vitamina
A, D e zinco.

Aos 8 anos criança necessitou de nova internação de-
vido a abscesso pulmonar. Iniciado investigação para
Sindrome de Hiper-IgE e profilaxia com fluconazol
100mg/dia e sulfametoxazol + trimetoprim em dias al-
ternados. Aos 9 anos teve abscesso em região malar ne-
cessitando de drenagem e antibioticoterapia por sete dias,
otite media aguda supurada bilateral usando amoxicilina
com clavulanato por sete dias e após cefalexina por sete
dias. Prescrito fluconazol para dias alternados e mantido
sulfametoxazol + trimetoprim. Dosagem de anticorpos
IgG para sete cepas de  pneumocos, pré e pós vacina de
polissacarídeos pneumocócicos 23 confirmou deficiência
de produção de  anticorpos anti-pneumococos.

Necessitou internamento devido broncopneumonia
recebendo ceftriaxona e vancomicina, e na internação fei-
to primeira dose de imunoglobulina, e após dois anos
nova internação por quadro de tosse persistente e radio-
grafia de tórax com presença de abscesso pulmonar, ad-
ministrados meropenem e vancomicina. A tabela 1 ilus-
tra alguns exames realizados durante investigação.

Em 2016 teste genético realizado em Seattle Children’s
Hospital confirmou Síndrome de Hiper IgE pela detecção
de mutação 1110-1 G>A splice.

Paciente encontra-se em uso continuo de acido fólico,
sulfato ferroso, sulfametoxazol + trimetoprim, fluconazol
e formoterol + budesonida inalatório. Estável clinicamente
e em acompanhamento no ambulatório de imunologia,
permanece com tosse produtiva diária.

Discussão

A síndrome hiper-IgE é uma imunodeficiência pri-
mária que cursa com abscessos freqüentes, erupções
cutâneas eczematoides persistentes e elevação extrema
de IgE no soro. Há anormalidades na dentição, nos ossos
e nos tecidos tão comuns como anormalidades
imunológicas, estabelecendo que a síndrome hiper-IgE é
um distúrbio multissistêmico1,2.

A SHIE deve ser investigada em pacientes com infec-
ções cutâneas e pulmonares recorrentes, pele eczematosa
e respostas inflamatórias reduzidas4. Um escore de sinais
e sintomas pode ser utilizado como triagem3,5. O diag-
nóstico definitivo é por teste genético, mas dados clíni-
cos, laboratoriais e exames de imagem servem de alerta,
devendo-se realizar acompanhamento adequado com a
profilaxia pertinente1,2.

As mutações em STAT3 estão associadas às formas
esporádicas e dominantes da síndrome hiper-IgE, uma
imunodeficiência primária envolvendo aumento da res-
posta imunológica inata, infecções recorrentes e caracte-
rísticas somáticas complexas3,6.

O conhecimento das diversas características da
síndrome de Hiper-IgE pode facilitar o diagnóstico de
diversos casos, tornando possível o aconselhamento ge-
nético e a melhora na assistência ao paciente. Os pacien-
tes se beneficiam de tratamento com antibióticos para
minimizar complicações infecciosas, e devem também
receber avaliações completas.
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Figura 1. Fácies da paciente J.R.O. descrita no caso. Figura 2. Radiografia de Tórax: lesão cavitária em terço superior
à direita.

Tabela 1. Exames da paciente.

Exame Resultados
IgE total 2008: > 2000 UI/ml; 2016: 8952 UI/ml
Dosagem de anticorpo anti-pneumococo 2013: sem resposta pós vacinal
Cultura de escarro 2015: Pseudomonas aeruginosa – cepa mucóide
Tomografia de tórax 2015:  pneumatocele à direita
Rx de tórax 2017 : lesão cavitária em terço superior à direita (figura 2)
Critérios de Grimbacher 57 pontos: IgE > 2000 UI/ml; 7 episódios de abscessos; 6

episódios de pneumonia; pneumatocele; histoplasmose;
erupção neonatal; sinusite (1 a 2 por ano); 1 dente retido;
hiperextensibilidade; fácies típicas; palato ogival; fenda
palatina
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Resumo

Objetivo: apresentar um caso de angioedema hereditário com deficiência do inibidor de C1 esterase,
com início precoce.

Relato do caso: o angioedema hereditário com deficiência do inibidor de C1 esterase é uma doença
rara, com início dos sintomas na segunda década de vida e pouco conhecida entre os médicos. No caso
relatado, a inexistência de história familiar, presente em 80% dos casos de angioedema hereditário, e o
início dos sintomas no primeiro ano de vida, caracterizaram uma apresentação atípica de angioedema
hereditário.

Comentários: o angioedema hereditário apresenta-se com amplo espectro de manifestações clínicas, e
além de raro é pouco difundido entre os profissionais de saúde, o que pode levar ao atraso no diagnóstico
e maior morbimortalidade. Apresentações atípicas não são comuns e o diagnóstico precoce pode reduzir a
morbimortalidade.

Palavras-chave: angioedema hereditário; deficiência do inibidor de C1; criança.

Abstract

Objective: to present a case of hereditary angioedema due to C1 esterase inhibitor deficiency, with
atypical manifestations of the disease.

Case report: hereditary angioedema due to C1 inhibitor deficiency is a rare disease, easily confused
with other. The atypical case reported here did not have abdominal pain and family history, characteristics
of hereditary angioedema, rather angioedema in the first year of life.

Comments: hereditary angioedema presents as a broad spectrum of clinical manifestations that might
delay the diagnosis, symptoms worsening and even permanent handicap if neglected. Therefore, atypical
presentations must be considered and properly treated to reduce morbidity and mortality associated to
hereditary angioedema.

Key words: hereditary angioedema; C1 inhibitor deficiency; pediatrics.
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Introdução

Angioedema é definido como edema localizado e auto-
limitado dos tecidos subcutâneo e submucoso1. Isso se
deve a  aumento temporário da permeabilidade vascular
causado pela liberação de mediadores vasoativos, como
bradicinina1. Acadêmico do Curso de Medicina da Uni-
versidade Federal do Paraná. Curitiba, PR, Brasil.

A forma hereditária dessa condição, angioedema he-
reditário (AEH), descrito por Osler em 1886, é uma doen-
ça autossômica dominante rara, de prevalência variando
entre 1:10.000 a 1:150.000, caracterizada por episódios re-
correntes de angioedema de face, mãos e pés, abdômen,
genitália e vias aéreas. O AEH está intimamente associa-
do à C1-INH (inibidor de C1 esterase), glicoproteína da
família das serpinas, que inibe a calicreína ativada, o fator
XII da cascata de coagulação e ainda previne a ativação do
componente C1 do sistema complemento. De acordo com
as bases biológicas da doença, o AEH é atualmente divi-
dido em três tipos: AEH com deficiência quantitativa de
C1-INH, anteriormente designado como tipo I (cerca de
85% dos casos); AEH com disfunção de C1-INH, antigo
tipo II (cerca de 15% dos casos); e AEH com C1-INH nor-
mal, previamente  denominado tipo III1,3.

O início dos sintomas do AEH com déficits quantitati-
vos e/ou qualitativos em C1-INH geralmente ocorre du-
rante a infância ou adolescência4. Cerca de um terço dos
pacientes com AEH com deficiência ou disfunção da C1-
INH apresentam os primeiros sintomas clínicos aos 5 anos
de idade2. Entretanto, pacientes com essa condição de-
vem manifestar sinais e sintomas somente na segunda
década de vida em diante5.

Clinicamente, tais pacientes apresentam edema sub-
cutâneo ou submucoso recorrente e localizado, com du-
ração de dois a cinco dias. Entre os órgãos mais
comumente envolvidos, destacam-se o trato
gastrointestinal, as vias aéreas superiores e a pele. En-
quanto dor abdominal intermitente e angioedema de face
e extremidades são sintomas muito frequentes, não se
observa prurido nem urticária nos casos de angioedema
hereditário1,2,6.

Para o diagnóstico da variante AEH com déficit quan-
titativo em C1-INH, demanda-se a confirmação
laboratorial. Níveis baixos de C4 são usados como
rastreamento e a comprovação é obtida através de níveis
plasmáticos de C1-INH 50% inferiores ao valor normal1.

O tratamento do AEH com deficiência quantitativa de
C1-INH visa à redução da morbimortalidade. Muitos
medicamentos estão disponíveis para o tratamento dos
episódios agudos, como C1-INH derivado de plasma,
antagonista de receptor de bradicinina B2 (Icatibanto),
entre outros. Além do tratamento farmacológico, é im-
portante que seja feita profilaxia a curto e longo prazo,
em pacientes que realizarão procedimentos cirúrgicos ou
com crises frequentes e graves, respectivamente, bem
como educação dos pacientes e familiares a respeito da
doença2.

O presente estudo tem como objetivos relatar um caso
de AEH com deficiência quantitativa de C1-INH em paci-
ente pediátrico, bem como promover uma breve revisão
de literatura sobre o tema.

Relato de Caso

Universidade Federal do Paraná (HC-UFPR), aos 2 anos e
3 meses de idade com queixa de “alergia ao ovo”.

Apresentou edema de face associado à dispneia grave
aproximadamente 8 horas após receber vacina anti-
influenza com 1 ano de idade, e foi tratado com
adrenalina.

Desde então, tem episódios recorrentes de edema em
membros superiores e inferiores e de face, onde geral-
mente recebe adrenalina, mas não responde bem ao tra-
tamento, cedendo em média após 3 dias. Relata ingesta
prévia de ovo sem intercorrências. Consome alimentos
que apresentam ovo na sua composição, e não manifesta
sintomas. Nega sintomas de asma e rinite, sem outras
internações, e sem sintomas associados ao edema. Pais
não apresentam história de edema, apenas um primo
apresenta quadro semelhante, pela ingesta de frutos do
mar mas a mãe tem asma. Estava em uso de ranitidina e
hidroxizina. Amamentação exclusiva até os 6 meses, e
após passou a ingerir leite de vaca. Ao exame físico apre-
sentava edema em mão esquerda, sem outras alterações.
Nesta consulta, foi prescrito loratadina e hidroxizina.

Para investigação foram solicitados os seguintes exa-
mes laboratoriais: Hemoglobina: 12,2 g/dL; Hematócrito:
34,8%; Leucócitos: 6290/mm3 ; Eosinófilos: 1%; Segmen-
tados: 31%; Linfócitos: 56%; Plaquetas: 322000/mL; IgE
total< 25UI/mL; IgE específica para alimentos como ovo,
trigo, leite, soja e amendoim< 0,10kUA/L; IgE específica
para ácaros< 0,10kUA/L; IgE painel FX3  para trigo, aveia,
milho, gergelim, trigo negro negativa; C4< 6,3mg/dL
(VR: 10 a 40); CH50: 12; Inibidor de C1 Esterase:
8,6 mg/dL.

Foi diagnosticado Angioedema Hereditário (AEH)
tipo I e prescrito ácido tranexâmico nas crises.

Realizado nova dosagem de CH50: 198 unidades (VR:
90 a 280), C1q: 155mg/dL (VR: 83 a 125) e C4: 5 mg/dL,
três anos após o exame inicial.

Em consultas subsequentes, relatou ter apresentado
episódios de edema membros superiores e inferiores, com
duração de até 3 dias e resolução espontânea. Mas em
outros, apresentou angioedema em face, bipalpebral e
bilateral, e em lábios.

Aos 6 anos, paciente foi submetido a apendicectomia
videolaparoscópica, devido a uma apendicite aguda
flegmonosa. Evoluiu bem, sem intercorrências, com boa
cicatrização.

Na última consulta, foi relatado que paciente conti-
nua mantendo crises recorrentes de angioedema e edema
de membros e face com o uso de ácido tranexâmico nas
crises. Necessitando, em duas ocasiões, de plasma fresco.
O AEH tipo I não está controlado. Foi solicitado nova
coleta laboratorial e prescrito inibidor de C1 esterase
derivado de plasma, via endovenosa nas crises.

Discussão

Ao longo dos últimos anos, o diagnóstico e o trata-
mento do AEH têm sido cada vez mais discutidos. Atri-
bui-se a isso não somente o fato de que novos subgrupos
vêm sendo identificados, como também à letalidade de
até 40% associada a essa rara doença quando não devida-
mente tratada1-3,5,7.

O AEH com déficit de C1-INH manifesta-se com
angioedema de repetição e dor abdominal intermitente,
existindo história familiar para sinais e sintomas simila-
res em até 75% dos casos2,7. Apesar de existirem diver-
gências na literatura quanto à idade de inicio dos sinto-

F.P.V.A., sexo masculino, atualmente com 7 anos, na-
tural e procedente de Curitiba-PR, procurou o serviço de
Alergologia e Imunologia do Hospital de Clínicas da
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mas, um estudo envolvendo 211 pacientes portadores de
AEH observou que os pacientes iniciaram seus sintomas
em média com 11,2 anos8. Nosso paciente apresentou os
primeiros sinais e sintomas precocemente no primeiro
ano de vida, caracterizando uma apresentação incomum.
Na ocasião, exibiu edema de face e dispneia horas após
receber vacina anti-influenza. A partir de então, passou a
manifestar angioedemas de repetição em mãos, pés e face,
sem resposta a adrenalina e anti-histamínicos1,8. Refor-
çam a singularidade do caso em estudo o fato de não
terem sido relatadas crises de dores abdominais e de
inexistir história familiar sugestiva.

Quando na ocasião do primeiro contato com o serviço
de Alergologia e Imunologia do HC-UFPR, aos 2 anos e 3
meses, foi referida “alergia ao ovo” e o paciente apresen-
tava edema em mão esquerda, sem demais alterações, o
que não ocorria anteriormente. Diante dessa apresenta-
ção, solicitados exames laboratoriais, que descartaram a
alergia ao ovo.

ção laboratorial, nem sempre prontamente disponível2,7.
Neste caso, contribuiu para o atraso diagnóstico de
angioedema hereditário o fato de não existirem familia-
res com sinais e sintomas similares, além de não terem
sido referidas dores abdominais.

Quanto ao tratamento, preconiza-se que seja instaura-
do o quanto antes para reduzir a mortalidade associada
ao angioedema hereditário, intimamente associada à as-
fixia por angioedema de laringe7. Outro objetivo do tra-
tamento é o de promover qualidade de vida aos pacientes
e familiares, aspecto especialmente importante dado que
cerca de apenas 5% desses pacientes são assintomáticos.
Quando sintomáticos, algum grau de incapacidade tende
a se manifestar durante 20 a 100 dias por ano2,7.

O tratamento é dividido de acordo com a necessidade
em três formas. A primeira é a profilaxia de longo prazo,
com objetivo de reduzir a frequência e intensidade das
crises. Exemplos de medicações são agentes antifibri-
nolíticos, como o ácido tranexâmico; andrógenos atenua-
dos, como danazol; e concentrado de C1-INH derivado
de plasma (pdC1-INH). A segunda é a profilaxia de curto
prazo, que envolve a utilização de andrógenos atenuados
ou pdC1-INH. Por último, a abordagem das crises com
ácido tranexâmico ou Icatibanto. Adicionalmente, reco-
menda-se eliminar fatores desencadeantes e educar ade-
quadamente o paciente quanto ao que deve ser feito nas
agudizações. Os pacientes também devem receber o de-
vido aconselhamento genético e familiares de primeiro
grau devem ser testados7,9.

Neste relato, a recorrência dos episódios de edema
antes da visita ao HC-UFPR era abordada utilizando-se
anti-histamínicos por 3 dias, em média. Uma vez firmado
o diagnóstico de AEH tipo I, orientou-se a utilização de
ácido tranexâmico nas crises, como preconizado pelas
diretrizes7.

O paciente recebeu o devido acompanhamento a par-
tir de então e, aos 5 anos de idade, ainda ocorriam crises
recorrentes de angioedema associadas a edema em mem-
bros e em face. Em tais episódios, utilizou-se ácido
tranexâmico1,7,9. Em 20% dos casos de AEH, os pacientes
tem crises de dores abdominais graves que simulam ab-
dômen agudo, sendo submetidos a laparotomia branca.
Nosso paciente apresentou episódio de apendicite aos seis
anos, onde acompanhamos o caso junto a cirurgia
pediátrica para confirmação diagnóstica para evitar uma
cirurgia que pudesse ser desnecessária. Após essa
reavaliação, foi prescrito ao paciente o pdC1-INH com o
objetivo de diminuir o tempo e a intensidade das crises.

O diagnóstico de AEH com deficiência de C1-INH con-
sidera critérios clínicos e bioquímicos. Quanto aos critéri-
os clínicos primários, consideram-se edema de laringe,
angioedema subcutâneo não-inflamatório que se estenda
por mais 12 horas, dor abdominal de causa orgânica inde-
finida que se mantenha por mais de 6 horas. O critério
clínico secundário envolve histórico familiar de
angioedema. Bioquimicamente, o diagnóstico é funda-
mentado pela deficiência quantitativa e/ou funcional de
C1-INH (ambas <50% e em duas amostras distintas). A
confirmação diagnóstica é obtida quando são cumpridos
pelo menos um critério clínico primário e um bioquímico7.
No caso em estudo, a investigação laboratorial afastou a
alergia ao ovo, e identificou importantes reduções em
C4, CH50 e C1NH. A associação entre os baixos valores
de C1NH com a história clínica de angioedema subcutâ-
neo não-inflamatório por mais de 12 horas, sem urticária,
permitiu a confirmação diagnóstica de AEH com defici-
ência de C1-INH.

A correta identificação do AEH com déficit de C1-
INH geralmente ocorre em longo período após o início
dos sintomas, variando de 8,5 a 20 anos2. Em média, por-
tadores de angioedema hereditário visitam 4,4 médicos
antes que o diagnóstico possa ser firmado7. A proporção
de erros diagnósticos pode atingir 65%. Explica-se parci-
almente tais equívocos pelo relativo desconhecimento da
doença, dada a sua raridade; por ser confundida com ou-
tras condições, como angioedema histaminérgico e do-
enças linfoproliferativas; e pela necessidade de confirma-
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ORIENTAÇÕES GERAIS

O original – incluindo tabelas, ilustrações e referências bibliográficas – deve estar em
conformidade com os “Requisitos Uniformes para Originais Submetidos a Revistas
Biomédicas”, publicado pelo Comitê Internacional de Editores de Revistas Médicas.

Cada seção deve ser iniciada em nova página, na seguinte ordem: página de rosto,
resumo em português, resumo em inglês, texto, agradecimentos, referências bibliográficas,
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bibliográficas.
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b) título abreviado (para constar na capa e topo das páginas), com máximo de 50
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c) nome de cada um dos autores (o primeiro nome e o último sobrenome devem obriga-
toriamente ser informados por extenso; todos os demais nomes aparecem como iniciais);

d) titulação mais importante de cada autor;

e) endereço eletrônico de cada autor;

f) informar se cada um dos autores possui currículo cadastrado na plataforma Lattes do
CNPq;

g) a contribuição específica de cada autor para o estudo;

h) declaração de conflito de interesse (escrever “nada a declarar” ou a revelação clara
de quaisquer interesses econômicos ou de outra natureza que poderiam causar constrangi-
mento se conhecidos depois da publicação do artigo);

i) definição de instituição ou serviço oficial ao qual o trabalho está vinculado para fins de
registro no banco de dados do Index Medicus/MEDLINE;

j) nome, endereço, telefone, fax e endereço eletrônico do autor responsável pela corres-
pondência;

k) nome, endereço, telefone, fax e endereço eletrônico do autor responsável pelos con-
tatos pré-publicação;
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cias bibliográficas, tabelas e legendas das figuras;

n) contagem total das palavras do resumo;

o) número de tabelas e figuras.

RESUMO

O resumo deve ter no máximo 250 palavras ou 1.400 caracteres, evitar o uso de abrevi-
aturas. O resumo das comunicações breves deve ter no máximo 150 palavras. Todas as infor-
mações que aparecem no resumo devem aparecer também no artigo. O resumo deve ser
estruturado, conforme descrito a seguir:

Resumo de artigo original

Objetivos: informar por que o estudo foi iniciado e quais foram as hipóteses iniciais, se
houve alguma. Definir precisamente qual foi o objetivo principal e informar somente os obje-
tivos secundários mais relevantes.

Métodos: informar sobre o delineamento do estudo (definir, se pertinente, se o estudo
é randomizado, cego, prospectivo, etc.), o contexto ou local (definir, se pertinente, o nível de
atendimento, se primário, secundário ou terciário, clínica privada, institucional, etc.), os paci-
entes ou participantes (definir critérios de seleção, número de casos no início e fim do estudo,
etc.), as intervenções (descrever as características essenciais, incluindo métodos e duração)
e os critérios de mensuração do desfecho.

Resultados: informar os principais dados, intervalos de confiança e significância es-
tatística.

Conclusões: apresentar apenas aquelas apoiadas pelos dados do estudo e que con-
templem os objetivos, bem como sua aplicação prática, dando ênfase igual a achados positivos
e negativos que tenham méritos científicos similares.

Resumo de artigo de revisão

Objetivo: informar por que a revisão da literatura foi feita, indicando se ela enfatiza
algum fator em especial, como causa, prevenção, diagnóstico, tratamento ou prognóstico.

Fontes dos dados: descrever as fontes da pesquisa, definindo as bases de dados e os
anos pesquisados. Informar sucintamente os critérios de seleção de artigos e os métodos de
extração e avaliação da qualidade das informações.

Síntese dos dados: informar os principais resultados da pesquisa, quantitativos ou
qualitativos.

Conclusões: apresentar as conclusões e suas aplicações clínicas, limitando genera-
lizações aos domínios da revisão.

Resumo de comunicação breve

Para observações experimentais, utilizar o modelo descrito para resumo de artigo
original.

Resumo de relatos de caso

Utilizar o seguinte formato:

Objetivo: informar por que o caso merece ser publicado, com ênfase nas questões de
raridade, ineditismo ou novas formas de diagnóstico e tratamento.

Descrição: apresentar sinteticamente as informações básicas do caso, com ênfase nas
mesmas questões de ineditismo e inovação.

Comentários: conclusões sobre a importância do relato para a comunidade pediátrica
e as perspectivas de aplicação prática das abordagens inovadoras.

Abaixo do resumo, fornecer de três a seis palavras-chave ou expressões-chave que
auxiliarão a inclusão adequada do resumo nos bancos de dados bibliográficos. Empregar
palavras ou expressões integrantes da lista de “Descritores em Ciências da Saúde”, elabo-
rada pela BIREME e disponível nas bibliotecas médicas ou na Internet (http://decs.bvs.br). Se
não houver descritores adequados na referida lista, usar termos novos.

ABREVIATURAS

Devem ser evitadas, pois prejudicam a leitura confortável do texto. Quando usadas,
devem ser definidas ao serem mencionadas pela primeira vez. Jamais devem aparecer no título
e no resumo.

TEXTO

O texto dos artigos originais deve conter as seguintes seções, cada uma com seu
respectivo subtítulo:

a) Introdução: sucinta, citando apenas referências estritamente pertinentes para mos-
trar a importância do tema e justificar o trabalho. Ao final da introdução, os objetivos do estudo
devem ser claramente descritos.

b) Métodos: descrever a população estudada, a amostra e os critérios de seleção;
definir claramente as variáveis e detalhar a análise estatística; incluir referências padroniza-
das sobre os métodos estatísticos e informação de eventuais programas de computação.
Procedimentos, produtos e equipamentos utilizados devem ser descritos com detalhes sufi-
cientes para permitir a reprodução do estudo. É obrigatória a inclusão de declaração de que
todos os procedimentos tenham sido aprovados pelo comitê de ética em pesquisa da instituição
a que se vinculam os autores ou, na falta deste, por um outro comitê de ética em pesquisa
indicado pela Comissão Nacional de Ética em Pesquisa do Ministério da Saúde.

c) Resultados: devem ser apresentados de maneira clara, objetiva e em seqüência
lógica. As informações contidas em tabelas ou figuras não devem ser repetidas no texto. Usar
gráficos em vez de tabelas com um número muito grande de dados.

d) Discussão: deve interpretar os resultados e compará-los com os dados já descritos
na literatura, enfatizando os aspectos novos e importantes do estudo. Discutir as implicações
dos achados e suas limitações, bem como a necessidade de pesquisas adicionais. As conclu-
sões devem ser apresentadas no final da discussão, levando em consideração os objetivos do
trabalho. Relacionar as conclusões aos objetivos iniciais do estudo, evitando assertivas não
apoiadas pelos achados e dando ênfase igual a achados positivos e negativos que tenham
méritos científicos similares. Incluir recomendações, quando pertinentes.

O texto de artigos de revisão não obedece a um esquema rígido de seções. Sugere-
se uma introdução breve, em que os autores explicam qual a importância da revisão para a
prática pediátrica, à luz da literatura médica. Não é necessário descrever os métodos de
seleção e extração dos dados, passando logo para a sua síntese, que, entretanto, deve apre-
sentar todas as informações pertinentes em detalhe. A seção de conclusões deve correlacionar
as idéias principais da revisão com as possíveis aplicações clínicas, limitando generalizações
aos domínios da revisão.

O texto de relatos de caso deve conter as seguintes seções, cada uma com seu respec-
tivo subtítulo:

a) Introdução: apresenta de modo sucinto o que se sabe a respeito da doença em
questão e quais são as práticas de abordagem diagnóstica e terapêutica, por meio de uma
breve, porém atual, revisão da literatura.

b) Descrição do(s) caso(s): o caso é apresentado com detalhes suficientes para o
leitor compreender toda a evolução e seus fatores condicionantes. Quando o artigo tratar do
relato de mais de um caso, sugere-se agrupar as informações em uma tabela, por uma questão
de clareza e aproveitamento do espaço. Evitar incluir mais de duas figuras.

c) Discussão: apresenta correlações do(s) caso(s) com outros descritos e a importân-
cia do relato para a comunidade pediátrica, bem como as perspectivas de aplicação prática das
abordagens inovadoras.

O texto do “Caso do Mês” é destinado para apresentar pacientes em que a imagem seja
do aspecto clínico ou de exames complementares foram relevantes para o diagnóstico. O texto
deve conter na primeira página até 300 palavras com a descrição do caso, na segunda página
até 300 palavras com uma mensagem clínica ou pontos de aprendizado que o caso permite.
As imagens devem ter resolução de 300x300dpi e o numero máximo de referencias é de 5.
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mações dessa natureza no artigo, elas devem ser seguidas pela observação “observação não
publicada” ou “comunicação pessoal” entre parênteses no corpo do artigo.  Os títulos dos
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xadas sob a forma de arquivos nos formatos .jpg, .gif ou .tif, com resolução mínima de 300 dpi,
para possibilitar uma impressão nítida; na versão eletrônica, a resolução será ajustada para
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tivos números.
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♦ Declaração de que todos os autores viram e aprovaram a versão submetida, no corpo

da mensagem do e-mail.
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