Caso cLiNIcCO
Med Int Méx. 2017 marzo;33(2):285-290.

Parpura de Henoch-Schonlein

Ramirez-Teran AL?, Vega-Memije ME?, Toussaint-Caire S*, Soto V*

Resumen

Comunicamos el caso de una paciente de 24 afos de edad con
purpura de Henoch-Schonlein, quien acudié a nuestro servicio con
manifestaciones cutaneas extensas. Cursaba con evolucion térpida y
complicaciones gastrointestinales y renales. La pdrpura de Henoch-
Schonlein es una vasculitis de pequenos vasos que afecta principal-
mente a pacientes en edad pedidatrica, caracterizada por la tétrada de
purpura palpable, dolor abdominal, artralgias o artritis y dano renal. Es
una enfermedad sistémica, con depdsito de IgA. Por lo general es de
alivio espontaneo, pero en algunos casos tiene graves complicaciones,
principalmente enfermedad renal crénica. El tratamiento con esteroi-
des se recomienda sélo en casos graves. El reconocimiento temprano
de la enfermedad, asi como el tratamiento multidisciplinario evitaran
complicaciones fatales.
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Abstract

This paper reports the case of a 24-year-old female patient with
Henoch-Schonlein purpura, who presented to our department with
cutaneous manifestations. She has torpid evolution, and gastrointes-
tinal and renal complications. Henoch-Schénlein purpura is a small
vessel vasculitis that affects mainly pediatric patients, characterized by
the tetrad of palpable purpura, abdominal pain, arthralgia or arthritis
and kidney injury. It is a systemic disease with IgA. It is usually self-
limiting, but in some cases serious complications may appear, mainly
chronic kidney disease. Steroid treatment is recommended only in
severe cases. Early recognition of the disease and the multidisciplinary
management prevent fatal complications.
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ANTECEDENTES

La purpura de Henoch-Schénlein es una vasculi-
tis de pequefios vasos que afecta principalmente
a pacientes en edad pediétrica, caracterizada por
la tétrada de purpura palpable, dolor abdominal,
artralgias o artritis y dafio renal.! Fue reconocida
en 1801 por Heberden y descrita por Schonlein
en 1837, mientras que Henoch describié la
afectacién gastrointestinal y la renal en 1874 y
1899, respectivamente.? La vasculitis se define
por la inflamacion en los vasos sanguineos que
puede ser primaria o secundaria. De acuerdo
con el Consenso de Chapel-Hill, la vasculitis que
sobreviene en la pdrpura de Henoch-Schénlein
se considera de pequefios vasos.'* Para el diag-
nostico de la enfermedad existen criterios bien
definidos que se describen en el Cuadro 1.3
Afecta con mas frecuencia a hombres menores
de 17 anos; mientras que en adultos suele ser
esporadica.**

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 24 anos de edad, sin
antecedentes de importancia para el padeci-
miento actual, que acudié a nuestro servicio

Cuadro 1. Criterios diagnésticos de pirpura de Henoch-
Schénlein de la Sociedad Europea de Reumatologia Pedia-
trica, la Organizacién de Ensayos Internacionales de Reuma-
tologia Pediatrica y la Liga Europea contra el Reumatismo®

Pirpura palpable no trombocitopénica o petequias
+ uno o mas de los siguientes:

® Dolor abdominal difuso

® Vasculitis leucocitoclastica con depésito de IgA o
glomerulonefritis proliferativa con depdsito de IgA

® Artritis o artralgias

® Dano renal

Proteinuria >0.3 g/24 horas o relacion albuminuria:creatinina
>30 mmol/mg en un estudio matutino o hematuria, con un
conteo de mds de 5 eritrocitos/campo de alto poder 0 >2+
en tira de labstix o estudio de sedimento urinario

Sensibilidad: 100%
Especificidad: 87%

2017 marzo;33(2)

por padecer una dermatosis diseminada a las
extremidades inferiores, con predominio en las
rodillas, caracterizada por papulas eritematosas
(purpura palpable), que confluian irregularmen-
te; acompanadas de aumento de volumen del
area afectada y artralgias, con limitacion de la
movilidad y posicién antidlgica (Figura TA). Al
ingreso de la paciente, en los resultados de los
estudios de laboratorio observamos leucocitosis,
hematuria y aumento de la velocidad de sedi-
mentacion globular (VSG). Con los hallazgos
clinicos se realizé diagndstico de purpura de
Henoch-Schonlein. Se tom¢ biopsia de piel para
estudio con microscopia de luz (Figura 1B) e
inmunofluorescencia directa (Figura 1Cy D); la
paciente se hospitaliz6 para inicio de tratamien-
to sistémico con pulsos de metilprednisolona
(tres dosis, calculada a 1 g/kg). Después de 72
horas de estancia intrahospitalaria la paciente
egres6 con alivio de la dermatosis y sin datos
de afeccion sistémica, por lo que se continu6
tratamiento ambulatorio con prednisona (1 mg/
kg). Tres dias después, la evolucion fue térpida
con un total de cinco reingresos hospitalarios,
todos caracterizados por cuadros de dolor ab-
dominal difuso, melena y hematemesis (Figura
2). Continu6 en vigilancia por los servicios de
Dermatologia, Reumatologia, Nefrologia y Me-
dicina Interna, en tratamiento con esteroide en
reduccion y ahorrador del mismo (azatioprina),
hasta el alivio de la dermatosis, pero con persis-
tencia de proteinuria.

DISCUSION

El diagnéstico de pdrpura de Henoch-Schénlein
en nuestra paciente se realizé de acuerdo con los
criterios propuestos en el Cuadro 1. La causa es
incierta y se han propuesto diversos agentes, en-
tre lo que destacan infecciones bacterianas (con
predominio de estreptococo beta hemolitico
grupo A) y virales, medicamentos, antecedente
de vacunacion, neoplasias (cancer de pulmén
de células pequenas, de eséfago, prostata, he-
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Figura 1. A. Parpura palpable (evolucion clinica). B. Vasculitis leucocitoclastica 60x. C. Inmunofluorescencia
directa positiva para fibrindgeno en las paredes vasculares y la dermis superficial. D. Inmunofluorescencia directa
IgA positiva de manera focal en las paredes vasculares superficiales.

matolégico; estas enfermedades predominan en
adultos), deficiencia de alfa-1 antitripsina y fiebre
mediterranea familiar; todas ellas descartadas en
el caso que comunicamos.?** Nuestra paciente
no estaba en el grupo etario caracteristico de la
enfermedad; sin embargo, se sabe que la edad
de manifestacién es un factor determinante en
la evolucién y severidad de la enfermedad, lo
que pudimos corroborar.®

En términos fisiopatolégicos representa una
reaccion antigeno-anticuerpo, mediada por
inmunocomplejos (predominio de IgA), que

se depositan en vasos pequenos y estimulan el
reclutamiento de neutréfilos, teniendo como fin
la inflamacidn y vasculitis sin reaccién granulo-
matosa. La importancia radica en que el depésito
de estos inmunocomplejos no sélo es en la piel
(donde predomina), sino que afecta a todos los
6rganos y sistemas (mayormente gastrointestinal,
articulary renal).* Los datos clinicos se caracteri-
zan por la tétrada descrita; sin embargo, existen
diferencias de acuerdo con la edad de mani-
festacién. Zhang y colaboradores reportaron
que de 115 adultos estudiados con diagnéstico
de puirpura de Henoch-Schénlein, 78% tuvo
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Dolor abdominal,
melena y hematemesis
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Figura 2. Evolucién clinica de la paciente.

afeccion gastrointestinal,” en comparacion con
24% reportado por Novék y colaboradores.® En
estudios comparativos (46 adultos y 116 nifos)
se encontré que el dolor abdominal, fiebre y
artralgias son menos comunes en adultos, pero
las complicaciones renales son mas frecuentes.’
La nausea, vomito, melena, hematoquecia e
intususcepcién son iguales en nifios y adultos;
mientras que en adultos suele predominar la dia-
rrea.’® Al comparar 65 nifios contra 22 adultos, se
concluyé que la edad de manifestacién mayor a
20 afos, ser de sexo masculino, la sangre oculta
en heces y la plrpura palpable persistente (mas
de un mes) confieren mayor riesgo de nefritis.®
Con base en estos estudios, nuestra paciente
tenfa diversas caracteristicas clinicas y de labo-
ratorio que le conferian un pronéstico reservado,
destacaba la edad de aparicion, la persistencia
de la purpura palpable, la afeccién gastrointes-
tinal con melena y sangre oculta en heces; todo
ello aunado a la persistencia de las alteraciones
en la funcién renal.

En el abordaje diagnostico y terapéutico de
la enfermedad, debe intervenir no sélo el
pediatra, médico general, dermatélogo o gas-

troenterdlogo (médicos con los que el paciente,
por lo general, tiene el primer contacto), sino
que debe realizarse un manejo multidisci-
plinario; por ello, proponemos el uso de un
algoritmo para su diagnéstico y tratamiento
adecuados (Figura 3), con el fin de evitar el
dano renal irreversible que afecta a 5% de los
casos a cinco anos.* No existe el tratamiento
ideal; la enfermedad es de alivio espontaneo
en 94% de los ninos y 89% de los adultos;*
sin embargo, si los sintomas y signos persisten
o se exacerban, deben descartarse complica-
ciones como intususcepcion o perforacién
intestinal. La administracion de esteroides
sistémicos es tema de debate porque no han
demostrado beneficios concluyentes.*'"'2 La
administracion en pulsos de esteroides sélo
debe considerarse en pacientes con proteinuria
en rangos nefréticos y vasculitis mesentérica.*
La combinacién con inmunosupresores se re-
serva si no se observa mejoria significativa con
la monoterapia, existe glomerulonefritis rapi-
damente progresiva o hemorragia pulmonar o
cerebral.’?'* El tratamiento y seguimiento de
un paciente con purpura de Henoch-Schénlein
debe realizarse de manera multidisciplinaria.'
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Parpura palpable + (>1):

1. Dolor abdominal

2. Vasculitis leucocitoclastica
3. Dano renal

4. Artritis o artralgia

Diagndstico
clinico

A

Enfermedad
multisistémica

A 4 i

1

| Biopsia de piel (ML e IFD) | | Exdmenes de laboratorio (EGO, BHC, Cr) | | TA basal |

: |

Sintomitico (AINEs) |

Prednisolona

Rx de abdomen 2\mg/kg por 3 dfas

| Pirpura de Henoch-Schénlein

USG abdominal

A 4

Dolor abdominal persistente TC abdominal
Artralgias ~—»{ SOH Ciclofosfamida
Nefritis Endoscopia Ciclosporina A
+ esteroides
EGO

Mensual durante 6 meses
Proteinuria, hematuria o
ambas

Bl

_>| Cr, U, |—>| Nefrologia

Figura 3. Algoritmo de tratamiento integral.

ML: microscopia de luz; IFD: inmunofluorescencia directa; EGO: examen general de orina; BHC: biometria
hematica completa; Cr: creatinina sérica; TA: tension arterial; AINEs: antiinflamatorios no esteroides; Rx: radio-
grafia; USG: ultrasonografia; TC: tomografia computada; SOH: sangre oculta en heces; U : urea sérica.

CONCLUSION

La pdrpura de Henoch-Schonlein es un pade-
cimiento relativamente frecuente, que debe ser
conocido por todo el personal de salud; debe
tenerse un cuenta que no es enfermedad de una
sola especialidad, y que debemos trabajar de
manera multidisciplinaria para detectar y tratar
en el momento oportuno las posibles complica-
ciones del paciente, con el fin de evitar que a
largo plazo padezca enfermedad renal crénica.
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