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1. INTRODUCCION

La purpura de Henoch-Schénlein (PHS) es una vasculitis de pequefios vasos,
gue resulta de inflamacién mediada por inmunoglobulina A. A diferencia de lo
gue sucede en los adultos, la variedad hemorragico-ampollosa se presenta
raramente en la infancia. La presencia de lesiones cutaneas polimorfas, el
tiempo variable de presentacion y las erupciones atipicas representan un
desafio dermatoldgico para el pediatra. A pesar de la extension y gravedad de
las ampollas, este tipo de lesiones no confieren un prondstico especial a los
pacientes. Se presenta el caso de una nifia con purpura de Henoch-Schdnlein

hemorragico-ampollosa.

2. ANTECEDENTES:
2.1 DEFINICION

La PHS es una vasculitis de pequefios vasos, que resulta de inflamacién
mediada por inmunoglobulina A (IgA).* Se trata de una condicién autolimitada,
por lo general con resolucion en 6 a 8 semanas, sin embargo pueden surgir
complicaciones.? La PHS afecta piel, tracto gastrointestinal, articulaciones y
rifion.®  Las lesiones de la piel suelen presentarse como lesiones maculo-
papulares eritematosas, petequias y lesiones purpuricas palpables de 2 a 10
mm de diametro en extremidades inferiores y las nalgas, pero también puede

afectar extremidades superiores, la cara, y el tronco.**



2.2 EPIDEMIOLOGIA

Es la vasculitis mas frecuente de la infancia, con una incidencia anual de 13 a
22 casos por cada 100 000 nifios, y su incidencia disminuye con la edad.’
Presenta predominio masculino (proporcion hombre a mujer de 1.5: 1), y por lo

general afecta a nifios de entre los 3y los 8 afios de edad.?
2.3 DIAGNOSTICO

En 1990, un comi3é del Colegio Americano de Reumatologia (ACR por sus
siglas en inglés) establecié los criterios para clasificar los siete tipos de
vasculitis, incluyendo a la PHS (o vasculitis por IgA). Los criterios del ACR para

el diagnéstico de PHS son los siguientes:
e PUrpura palpable

e Edad de inicio <20 afos

e Dolor abdominal agudo

e Biopsia que muestra los granulocitos en las paredes de las pequeias

arteriolas y / o vénulas.®

En 2005, la Liga Europea contra el Reumatismo (EULAR) y la Sociedad
Pediatrica de Reumatologia Europea (PRES) desarrollaron nuevos criterios. El
criterio obligatorio es purpura (normalmente palpable y en grupos) o petequias,
con predominio en las extremidades y sin trombocitopenia o coagulopatia. Los

pacientes también deben tener uno o méas de los siguientes:
e Dolor abdominal (generalmente difuso, con aparicion aguda)

e Artritis o artralgia (de aparicién aguda)



e Afectacion renal (proteinuria, hematuria)

e Vasculitis leucocitoclastica o glomerulonefritis proliferativa, con depésito

predominante de inmunoglobulina A (IgA).”
2.4 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
En cuento al diagnostico diferencial de la PHS se encuentran los siguientes:

* Pdrpura de cualquier etiologia: septicemia, trombocitopenia inmune
primaria, sindrome urémico hemolitico, leucemia, coagulopatias.

« Edema agudo hemorragico de la infancia: es una vasculitis
leucocitoclastica de la infancia que cursa con fiebre, purpura, equimosis,
y edema inflamatorio de las extremidades que resuelve en 1 a 3
semanas.

» Vasculitis por hipersensibilidad: inflamacién de los vasos que ocurre
después de la exposicion a farmacos, infecciones o sin un factor
desencadenante identificado. Los pacientes presentan fiebre, urticaria,
linfadenopatia y artralgias sin glomerulonefritis.

e Otras vasculitis de pequefios vasos: granulomatosis de Wegener,
poliangeitis microscopica, granulomatosis eosinofilica con poliangeitis
(sindrome de Churg Strauss), y la inflamacion vascular secundaria a un
trastorno del tejido conectivo (por ejemplo, lupus eritematoso sistémico)

0 a una enfermedad infecciosa (por ejemplo, hepatitis B o C).®
2.5 PURPURA AMPOLLOSA HEMORRAGICA

Se han reportado hasta ahora pocos casos de una presentacién de PHS con

ampollas hemorragicas, lo que confiere en ocasiones un reto diagnéstico. Al



contrario de los adultos, la evolucion hemorragica ampollosa se presenta
raramente en la infancia. La presién es probablemente un factor etiolégico.> La
dermatosis en la PHS puede ser polimorfa, sin embargo la presentacion
vesiculoampollosa o hemorragica es poco frecuente en los nifios. Esta
variedad fue descrita por primera vez por Trapani et al,' y mas tarde varios
otros autores han informado de la misma. La presencia de lesiones cutaneas
polimdrficas, el tiempo variable de presentacién y las erupciones atipicas
representan un desafio dermatolégico para el pediatra.® Actualmente no hay
consenso sobre el tratamiento de las manifestaciones cutaneas aisladas,
aunque algunos autores han recomendado el uso de esteroides para las
lesiones graves de la piel. Este tipo de lesiones no confieren un prondstico

especial a los pacientes

La biopsia de piel se puede evitar cuando se cumplen otros criterios para esta
enfermedad.’ Sin embargo, la mayoria de los pacientes con lesiones atipicas
en la piel y sintomas de aparicion tardia se someteran a biopsia para confirmar

el diagnéstico.*
2.6 PRONOSTICO:

Las manifestaciones digestivas condicionan el prondstico a corto plazo, en el
momento de la pdrpura; mientras que, la afectacion renal condicionard el
pronéstico a largo plazo.’

Las lesiones hemorrdgico-ampollosas no confieren un peor prondstico a la

enfermedad.’



2.7 TRATAMIENTO

Dado que la PSH resuelve espontaneamente en el 94% de los nifios, sélo se
realiza tratamiento de sostén. El mismo consiste en reposo y analgesia en caso
de dolor abdominal o artralgias. Los AINEs pueden agravar los sintomas
gastrointestinales y deben evitarse en pacientes con conocida afectacion

renal.'®

En el caso de afeccién cutanea el reposo disminuye la aparicibn de nuevas
lesiones, no precisando, en general, tratamiento especifico afiadido. En caso
de lesiones ampollosas, se ha reportado éxito del tratamiento con corticoides
sistémicos. Se han utilizado también agentes ahorradores de corticoides, como

la dapsona y la colchicina.?

El tratamiento temprano con esteroides es el mas apropiado para los nifios con
afectacion renal o sintomas graves. La administracion de prednisona oral de 1
a 2 mg por kg al dia durante dos semanas, se ha utilizado para tratar el dolor
abdominal de moderado a grave, el compromiso articular importante y para
acelerar la resoluciéon de la PSH.® Un ensayo doble ciego aleatorizado hall6
gue el tratamiento precoz con prednisona, reduce el dolor abdominal y articular
en los nifios. Aunque la prednisona no previene la enfermedad renal, fue Gtil en

el tratamiento de la misma después que esta comenzd.’

3. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La PHS hemorragico-ampollosa es una manifestacion cutdnea poco comun

pero bien reconocida en los nifios, que puede ocasionar confusion en el



diagnéstico. El siguiente trabajo presenta el caso de un paciente femenino de
13 afos de edad con esta variedad de PHS, con lo que se pretende mejorar la

pronta identificacioén y tratamiento de estos casos.

4. JUSTIFICACION

La PHS es un padecimiento muy comun en la infancia, sin embargo la
presentacion hemorragico-ampollosa representa una manifestacion cutanea
poco comun pero bien reconocida en los nifios, que puede ocasionar confusion
en el diagndstico, por lo que la presentacion de un caso pretende apoyar a la
comunidad médica a la pronta identificacion de estos pacientes para su pronto

tratamiento.

5. OBJETIVO GENERAL

Descripcién de un caso de PHS hemorragico-ampollosa en un paciente

femenino de 13 afios de edad.

6. PRESENTACION DE CASO

Paciente de sexo femenino de 13 afios de edad quién consultd por la
presencia de lesiones rojas elevadas y ampollas de una semana de evolucion.
En la exploracion dermatolégica se observé una dermatosis diseminada y
bilateral en extremidades inferiores con predominio en piernas y en menor

grado en muslos, caracterizada por petequias, papulas purpuricas y placas
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purpuricas redondas y anulares con ampollas flaccidas de contenido
hemorrégico y necrosis central de 2 a 5 cms de diametro, levemente dolorosas
(figura 1). En el resto de la exploracion fisica sin datos que comentar. Se niega
sintomatologia asociada con excepcion de discreta fatiga. La ingesta de
medicamentos y la presencia de infecciones previas a la dermatosis fue

negada.

Figura 1
Con la sospecha clinica de eritema multiforme ampolloso vs. PHS vs. otra
vasculitis cutdnea se realizé una biopsia de piel. Los resultados de la biometria
hematica, quimica sanguinea, niveles de IgA, y fracciones C3 y C4 del
complemento se encontraron dentro de pardmetros normales. En el examen
general de orina (EGO) se encontré hematuria microscopica. Los anticuerpos
antinucleares y anticitoplasma de neutréfilos fueron negativos. La biopsia

demostré vasculitis leucocitoclastica. Se inici6 tratamiento con prednisona a
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dosis de 0.5 mg/kg/dia debido a la aparicion de nuevas lesiones en gluteos,
rodillas, caras externas de muslos y a la presencia de dolor abdominal,
nauseas y vomito.

En la cita de control al mes, se observaron maculas hiperpigmentadas
residuales, costras hematicas y lesiones hemorragico-ampollosas activas.
Debido a la presencia de hematuria microscopica y cilindros hialinos en el EGO
y a la actividad cutanea, se increment6 la dosis de prednisona a 1mg/kg/dia y
se interconsulté con el servicio de inmunologia que agreg6 hidroxicloroquina a
dosis de 200 mg/dia. Con este manejo remitieron las lesiones cutaneas y el
EGO se normalizé, por lo cual se inicié disminucién paulatina primero del
esteroide y después de la hidroxicloroquina hasta su suspension. No ha habido

recaida a los 6 meses de seguimiento.

7. DISCUSION Y CONCLUSIONES

La PHS es la vasculitis primaria mas frecuente en poblaciéon pediatrica. Sus
criterios diagndsticos incluyen: purpura palpable (criterio imperativo) y al menos
uno de los siguientes: dolor abdominal difuso, biopsia (de piel o renal) con
depdsitos granulares de IgA, artiritis o artralgias y afeccion renal (hematuria y/o
proteinuria).” Los depésitos granulares de inmunoglobulina A (IgA) y C3 son
clasicos de la PHS, sin embargo, no constituyen un criterio diagnéstico sine
qua non.” En el caso que nos ocupa, la paciente presenté de forma inicial
purpura palpable sin artralgias, dolor abdominal o hematuria macroscépica que
sugirieran el diagnéstico de PHS clasica, y llamaba la atencion la presentacion
de ampollas hemorragicas y centros necréticos que recordaban también la

imagen del eritema multiforme.
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Las ampollas hemorragicas se han reconocido como una manifestacion
cutanea de la PHS, sobretodo en adultos donde se reporta una frecuencia
entre el 16% y el 60% de los casos.™ Sin embargo, la variedad hemorragico-
ampollosa es rara vez observada en poblacién pediatrica, con sélo 31 casos
reportados hasta la fecha y una frecuencia estimada del 2%.*? Veinte de los
casos de PHS hemorragico-ampollosa fueron recopilados por Trapani y cols.® y
nosotros encontramos otros 11 casos descritos, ademas del nuestro.

En los 32 pacientes (contando el nuestro) con PHS hemorragico-ampollosa, se
identific6 un ligero predominio en mujeres, con una relacion de 1.5 a 1. El
tiempo de aparicion de las ampollas hemorragicas varié entre 2 dias y 2
semanas después del inicio de los signos y sintomas de PHS. La localizacion
mas frecuente de las ampollas hemorragicas fue distal en extremidades
inferiores. La gravedad de las lesiones cutaneas fue variable, pero no implica
un mayor riesgo de complicaciones sistémicas, ya que si bien hasta un 30% de
los pacientes presentd afeccidbn renal, ninguno de ellos desarrolld
glomerulonefritis rapidamente progresiva, y hasta el momento de los diferentes
reportes se encontraban en remision. Las manifestaciones cutdneas mas
severas se han tratado con pulsos de metilprednisolona, prednisolona oral o
hidrocortisona, y en algunos casos se ha requerido agregar algun otro
inmunosupresor/inmunomodulador.® %

El mecanismo por el cual se forman las ampollas hemorragicas en pacientes
con PHS no ha sido del todo aclarado. Kobayashi y cols.*” han sugerido que la
metaloproteinasa 9 (MMP9), cuyos niveles encontraron elevados en el liquido
de las ampollas, podria ser la responsable de su formacion al degradar

componentes de la membrana basal como la colagena tipo VII. Por otro lado,
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Ishii y cols.’® refieren que la formacién de las ampollas puede no estar
relacionada con la extensién o intensidad de la inflamacion cutanea y como se
ha sugerido por otros autores, entre ellos Chan y cols.*, sea la presion el factor

mas probable relacionado con su patogénesis.

La biopsia de piel se puede evitar cuando se cumplen el resto de criterios
diagnésticos de PHS. Sin embargo, la mayoria de los pacientes con lesiones
atipicas y sintomas de aparicion tardia deberan someterse a biopsia para
confirmar el diagnéstico.'* En el caso de la PHS hemorragico-ampollosa el
hallazgo histopatolégico es de ampollas subepidérmicas y la presencia de
vasos de pequefio calibre en la dermis con inflamacion neutrofilica, necrosis
fibrinoide y leucocitoclasia;*’mientras que en el eritema multiforme se pueden
observar cambios epidérmicos con espongiosis, exocitosis, queratinocitos
necroticos y grados variables de necrosis; dermatitis de interfase con
vacuolizacion de la basal; e infiltrado perivascular predominantemente

linfocitrario en la dermis.?!

Hasta el momento no existe un consenso sobre el tratamiento de las
manifestaciones cutaneas aisladas, sin embargo algunos autores han
recomendado el uso de esteroides sistémicos en cuanto aparecen las ampollas
para reducir su gravedad y/o probables secuelas. cuando existen lesiones

cutaneas graves.h %

En conclusion, la presentacion hemorragico-ampollosa representa una
manifestacion cutanea poco comun pero bien reconocida en los nifios, que
puede ocasionar confusion en el diagndstico, sin embargo no confiere un valor

pronéstico en la evolucion de la PHS.
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