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RESUMO

Este relato apresenta os resultados preliminares de uma revisdo sistematica sobre a vasculite
urticariforme hipocomplementémica (HUV), vinculada ao Programa Anima de Iniciac&o Cientifica
— PRO-CIENCIA. A HUV é uma condico rara, mediada por complexos imunes, caracterizada
por lesdes urticariformes, baixos niveis séricos de complemento e manifestacdes sistémicas,
como artralgia, inflamagao ocular e acometimento renal. O estudo destaca a escassez de
literatura sobre a HUV, sua complexidade fisiopatoldgica e a relacdo confusa com o lUpus
eritematoso sistémico. Com base no protocolo PRISMA-P 2015, foram analisados estudos de
2009 a 2024 em bases como PubMed e BVS. Os resultados preliminares indicam associacao
com lesBes renais graves, como glomerulonefrite membranoproliferativa e inflamacgéo tubulo-
intersticial, reforcando a importancia de bidpsias para diagndstico. As opcdes terapéuticas
incluem imunossupressores, anti-histaminicos e terapias biologicas. Conclui-se que estudos
adicionais sdo necessarios para diagndsticos precisos e melhoria da qualidade de vida dos
pacientes.

PALAVRAS-CHAVE: Vasculite urticariforme hipocomplementémica. Revisdo sistematica.
Manifestacfes sistémicas.

INTRODUCAO

A Vasculite Urticariforme Hipocomplementémica (HUV) foi descrita pela primeira vez pelo
pesquisador Dr. Frederic McDuffie em 1973, no artigo “Hypocomplementemia with cutaneous
vasculitis and arthritis: possible immune complex syndrome”, publicado no peridédico cientifico
Mayo Clinic Proceedings. McDuffie, que trabalhou na Mayo Clinic por 15 anos, identificou e

relatou as principais caracteristicas dessa condi¢cdo (MCDUFFIE, 1973).

A HUV foi classificada como um dos subtipos da Urticaria Vasculite (UV), ao lado da Vasculite
Urticariforme Normocomplementémica (NUV) e da Sindrome de Vasculite Urticariforme
Hipocomplementémica (HUVS). A UV, cuja etiopatogenia ainda permanece pouco
compreendida, € associada a hipersensibilidade do tipo 3, caracterizada pela deposi¢cdo de
imunocomplexos nos pequenos e médios vasos e pela subsequente ativacdo da cascata do
sistema complemento (RODRIGUES, 2021; CAU, 2018). A doenga ocorre em qualquer faixa
etaria, sendo mais prevalente a partir dos 50 anos, e afeta duas vezes mais mulheres do que
homens (LORICERA, 2014 apud DEACOCK, 2008).
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Embora a NUV represente aproximadamente 80% dos casos de UV, apresentando-se como uma
forma leve e autolimitada, a HUV destaca-se pela maior gravidade de suas manifestacoes,
frequentemente associadas a presenca de autoanticorpos anti-C1q. Esses autoanticorpos ligam-
se a regido semelhante ao colageno do C1q, promovendo alteracdes significativas nos niveis de
complemento, incluindo C1q, C4 e C3 (ION, 2020). Estudos indicaram que a HUV apresenta um
carater epidemioldgico extremamente raro, com menos de 500 casos relatados na literatura, e €
predominantemente observada em mulheres, com uma forte propensdo a manifestacdes
sistémicas, como doenca pulmonar obstrutiva crbnica, artrite e artrose (MARZANO, 2022;
NATIONAL ORGANIZATION OF RARE DISEASE, 2021).

A relacdo entre a HUV e o Lupus Eritematoso Sistémico (LES) foi amplamente debatida na
literatura, devido a sobreposicao de caracteristicas clinicas e imunoldgicas. Enquanto alguns
pacientes com HUV progrediram para LES, outros apresentaram caracteristicas da HUV apds o
diagndstico de LES, tornando o entendimento dessa relacdo desafiador (MARZANO, 2022).

Diante da escassez de estudos e da complexidade diagndstica e terapéutica da HUV, este estudo
prop6s realizar uma revisdo sistematica com o objetivo de examinar os principais aspectos
clinicos, diagnésticos e terapéuticos dessa condicdo rara. Buscou-se, ainda, identificar lacunas
no conhecimento, fornecer subsidios para diagndsticos mais assertivos e tratamentos mais

eficazes e, consequentemente, melhorar a qualidade de vida dos pacientes.
METODOS

Este estudo foi elaborado obedecendo as orientagbes contidas no Preferred Reporting Items for
Systematic Reviews and Meta-Analyses Protocols (PRISMA-P) 2015, e posteriormente sera
registrado na base de dados PROSPERO - International Prospective Register of Systematic

Reviews.

A pergunta de pesquisa foi: “Quais séo as evidéncias clinicas que abordam as manifestagfes, o
diagnéstico diferencial e o0s possiveis tratamentos para a Vasculite Urticariforme

Hipocomplementémica?”.
Estratégia de Busca

A revisado da literatura foi realizada por meio da busca nas seguintes bases de dados: PubMed,
e Biblioteca Virtual em Saude (BVS). Os termos de busca foram relacionados a cada um dos
componentes da estratégia PICO. Foram utilizados os seguintes termos: Urticarial Vasculitis and
Type; Hypocomplementemic Urticarial Vasculitis andNormocomplementemic Urticarial Vasculitis
and Hypocomplementemic Urticarial Vasculitis Syndrome;Hypocomplementemic Urticarial
Vasculitis and Clinical aspects; Hypocomplementemic Urticarial Vasculitis anddiagnostics;



Hypocomplementemic Urticarial Vasculitis and treatment, e periodo equivalente aos ultimos
guinzeanos, de 2009 a 2024.

Critérios de Elegibilidade

Os estudos elegiveis deveriam apresentar os seguintes aspectos: |) ser artigo original; 1) ser
conduzido em humanos; Ill) tratar caracteristicas clinicas distintivas e métodos diagndsticos para
Vasculite Urticariforme Hipocomplementémica; IlI) Comparar com outras Vasculites
Urticariformes para destacar semelhancas e diferencas nos sinais clinicos e resultados dos
métodos diagndsticos; IV) ser publicado em portugués, inglés ou espanhol; V) Ser estudo

experimental ou observacional.
Andlise dos Dados

Para a elaboracdo da sintese narrativa que destaca os principais resultados e a abordagem
descritiva das caracteristicas, foram extraidas as seguintes informacdes de cada artigo
selecionado: nome do autor principal, ano de publicacdo e coleta dos dados da pesquisa, pais
onde o estudo foi conduzido, delineamento, descricdo e tamanho da amostra, método

empregado para avaliar a exposi¢ao, variaveis de ajuste na andlise e principais resultados.
RESULTADOS E DISCUSSOES

A estratégia de busca identificou um total de 452 publicacGes nas bases de dados eletrdnicas e
PubMed,Biblioteca Virtual em Saude (BVS). Dessas, 134 eram duplicatas, as quais foram
excluidas, resultando em 318 referéncias. Apds a analise dos titulos e resumos, leitura na integra

e aplicacdo dos critérios de elegibilidade, 75 estudos foram selecionados.

A vasculite urticariforme hipocomplementémica (HUV) é amplamente reconhecida como uma
condi¢cdo autoimune rara, caracterizada por manifestacdes clinicas variaveis que frequentemente
desafiam o diagnostico e manejo terapéutico. Os textos de Jayakanthan et al. (2017) e Agrawal
et al. (2019), juntamente com os estudos correlacionados, destacam a complexidade dessa

doenca e a importancia de abordagens diagnosticas e terapéuticas abrangentes.

Do ponto de vista imunoldgico, os anticorpos anti-C1g emergem como um marcador central na
identificacdo e manejo da HUV. Jayakanthan et al. (2017) destacam sua relevancia diagnostica
e prognostica, indicando correlagdo com baixa idade, niveis elevados de taxa de sedimentagao
de eritrocitos (ESR) e niveis reduzidos de C3. Esses achados reforcam seu uso como
marcadores de atividade da doenca, especialmente em pacientes mais jovens, ainda que nao
sejam especificos para um unico tipo de vasculite. De forma complementar, Damman et al.
(2019) relatam que os niveis elevados de anti-C1q sdo mais prevalentes em pacientes com HUV
em comparacgdo a vasculite urticariforme normocomplementémica (NUV), indicando um papel

especifico na diferenciacdo entre essas condicgdes.



As manifestacdes cutaneas sdo consistentemente descritas como um ponto de partida para a
suspeita diagnostica. Segundo Agrawal et al. (2019), a urticaria persistente, frequentemente
associada a angioedema, é o achado mais comum, corroborado por Jachiet et al. (2015), que
relatam alta prevaléncia de manifestagdes cutaneas, como lesdes pruriginosas (60%) e parpura
(35%). Boyer et al. (2020) reforcam esses achados, apontando a associacao da urticaria crénica

com hipocomplementemia e reducéo dos niveis de C1q.

O envolvimento renal é destacado como um aspecto critico da HUV. Segundo Jayakanthan et
al. (2017), os anticorpos anti-C1q estéao fortemente correlacionados com lesdes renais graves,
como glomerulonefrite e insuficiéncia renal aguda. Mehta et al. (2022) e Corthier et al. (2022)
enfatizam a importancia das bidpsias renais para diferenciar a HUV de outras condicfes
autoimunes, como o lUpus eritematoso sistémico (LES). Enquanto Agrawal et al. (2019) relatam
envolvimento renal em 14% dos casos, Boyer et al. (2020) descrevem acometimento em até
60%, com predominio de glomerulonefrites membranoproliferativas. Essa discrepancia pode

refletir variacdes no perfil populacional dos estudos e na gravidade da doenca.

As manifestagdes sistémicas extrapolam o envolvimento renal e cutaneo. Agrawal et al. (2019)
e Damman et al. (2019) descrevem artralgias e artrite como achados frequentes, enquanto
Jachiet et al. (2015) apontam para o envolvimento musculoesquelético em 82% dos pacientes.
Manifestacbes pulmonares, gastrintestinais e oftalmoldgicas sdo descritas em até 20% dos

casos, reforcando a natureza sistémica da HUV.

Dessa forma, os dois textos se complementam ao evidenciar a relevancia de marcadores
imunoldgicos, como anti-C1q, e de biopsias histopatologicas no diagnéstico da HUV. Ambos
destacam a necessidade de uma abordagem multidisciplinar, integrando dados clinicos,
laboratoriais e histopatolégicos para otimizar o manejo da doenca. A urticaria persistente e o
envolvimento renal emergem como marcadores centrais, exigindo monitoramento continuo para
prevenir complicacdes graves e melhorar o progndstico. Assim, a colaboracdo entre
especialistas, como dermatologistas, reumatologistas e nefrologistas, é essencial para 0 manejo

eficaz dessa condi¢c&o autoimune rara.
CONCLUSOES

Conclui-se que a vasculite urticariforme hipocomplementémica (HUV) € uma condi¢céo autoimune
rara e complexa, caracterizada por manifestacbes amplas que incluem urticaria persistente,
envolvimento sistémico e altera¢des imunoldgicas marcantes, como a presenca de anticorpos
anti-C1q. A integragdo de dados clinicos, laboratoriais e histopatoldgicos, com énfase na biopsia
renal e cutanea, é essencial para o diagndéstico preciso e diferenciacdo de outras doencas

autoimunes, como o lupus eritematoso sistémico. O manejo eficaz requer uma abordagem



multidisciplinar, com monitoramento continuo e intervencdes terapéuticas individualizadas,
visando mitigar complicacfes graves e melhorar o prognostico dos pacientes.
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