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RESUMEN

Introduccidn.- E! Sindrome de Henoch Schénlein, fue descrito desde hace dos siglos, a
pesar de su antigiiedad; poco se sabe al respecto en cuanto al mecanismo etiopatogénico,
siendo una enfermedad rara y no contamos con estadisticas en nuestro pais.

Material y métodos.- Se realizd un estudio retrospectivo en el Hospital Infantil del
Estado de Sonora, de 10 afios (1989-1999); fueron 55 casos estudiados: 34 ninas y 21
varones; la mayoria pertenecia al area urbana, el diagndstico de Purpura de Henoch
Schonlein se baso principalmente en los hallazgos clinicos-dermatolégicos, efectuandose
los exdmenes de laboratorio y gabinete pertinentes para descartar otras patologias con
cuadro clinico similar.

Resultados.- De los 55 nifios revisados, 34 fueron femenino (62%) y masculino (38%),
con una relacion 0.6:1 (grafica 4). Todos fueron diagnosticados clinicamente. El menor fué
de un afio seis meses y el mayor de 14 afios. La incidencia en grupo de edad fue de tres
a seis anos (43%) (gréfica 1).

Sélo 11 nifios (20%), habia antecedente de cuadro faringeo previo, no se encontrd
estreptococo Beta hemolitico. Las complicaciones fueron renales: tres nifios con Sindrome
Nefrético (5.4%), dos nifios con Invaginacion y Perforacién Intestinal que se resolvieron
quirurgicamente.

Conclusiones.- La Parpura de Henoch Schonlein, se observa con mayor frecuencia
entre los cuatro y los 15 afios de edad. No se encontrd diferencia significativa en cuanto al
sexo, lo cual concuerda con lo reportado en fa literatura, siendo la relacién 0.6:1.

La etiologia de la Purpura Vascular Aguda, aldn es desconocido, pero existen factores que
se consideran predisponentes como et alérgico y los infecciosos.

En los casos que revisamos, encontramos que el 100% presentaban lesiones cutaneas, lo
cual facilitd el diagndstico.




INTRODUCCION
El Sindrome de Henoch-Schénlein, fué descrito hace casi dos siglos, y a pesar de
su antigledad, poco se sabe sobre su mecanismo etiopatogénico. Es una
enfermedad relativamente rara, y no contamos con una estadistica sobre su
incidencia en nuestro pais ().
Se |le conoce de diversas maneras y se ha hecho mucho hincapié de que la
etiologia mas probable sea la de hipersensibilidad, o bien, por infecciones
bacterianas por estreptococo beta hemolitico del grupo A como él mas probable,
ademas de otros factores etiologicos como son los virus, algunos medicamentos y
alimentos @,
La consideran la mayoria de los investigadores como una enfermedad
inmunologica debido a gue se han encontrado en la pared arterial complejos
Inmunes circulantes, asi como en otros tejidos afectados .
Se le ha relacionado mucho con la enfermedad de Berger o Nefropatia por Iga
cuestiondandose que esta puede ser una variante de Nefritis, de la purpura de
Henoch-Schénlein.
Sobre las probables implicaciones de estas dos enfermedades hace falta estudios
prospectivos que puedan aclararlos, ya que en cuanto a la biopsia renal ocurre la
misma caracteristicas histopatolégicas de la enfermedad de Berger y la Nefritis de
Henoch-Schéniein ©. La primera puede desarrollar insuficiencia renal del 6 al 11%

en un seguimiento de 15 afios®




Hay pocos avances en cuanto al tratamiento sintomatico. Hay estudios sobre los
estercides en el dolor abdominal, pero la verdad es que la enfermedad en la
mayoria de los casos tiende a autolimitarse

En realidad, es poco lo que se encuentra escrito en la literatura sobre avances en
la enfermedad y sus complicaciones.

La mayoria de los casos, la enfermedad tiene buena evolucidn, siendo &l
pronostico favorable, siempre y cuando no haya complicaciones renales y
neurolégicas ya que estas tienden a ensombrecer él pronostico.

En este trabajo se dara la informacion del estado actual y los avances de ia
enfermedad, sin llegar a profundizar en los aspectos inmunolégicos que implican
la enfermedad.

Posteriormente se revisaran las principales caracteristicas clinicas de los
pacientes con purpura de Henoch-Schénlein estudiadas en el servicio de medicina
interna del Hospital Infantil del estado de Sonora, y finalmente haremos una
correlacion de los hallazgos clinicos de importancia y las complicaciones
comparandolos con los de la literatura.

La importancia de esta tesis, es pensar que la Purpura de Henoch-Schénlein su
diagnostico es de 100 % clinica, y el laboratorio solo nos va a orientar en caso de

haber complicaciones renales o bien para descartar otras enfermedades similares.




Definicion.- La purpura de Henoch-Schonlein es también conocida como purpura
vascular anafilactoide, alérgica, reumatica. Es un tipo de purpura no
trombocitopénica caracterizada por una inflamacion de pequefos vasos
sanguineos (vasculitis) generalizada, que se acompana de erupcion tipo purpurico
y urticariforme pleomorfico asociada con sintomas gastrointestinales, articulares
del sistema nervioso central con tendencia a presentar complicaciones renales @.
Historia.- Antes de 1800, Williams Heberden describid por primera vez el
sindrome caracteristico. En 1830 Schénlein observo ia tipica erupcidn con
manifestaciones articulares, Henoch en 1870 la asocid con manifestaciones
gastrointestinales y renales.

Osler sefiald la similitud entre esta enfermedad y las reacciones de
hipersensibilidad, eritema multiforme y la enfermedad del suero. Afos mas tarde &l
mismo reporté 50% de nefritis en cinco de sus pacientes. En 1914 Ostler publicd el
caso de un nific con purpura vascular asociada con hemiplejia. Fue hasta en 1915
cuando Frank utilizd por primera vez el término de anafilactoide y esta idea la
desarrollé Glanzman poco tiempo después .

Epidemiologia.- |.a Purpura de Henoch-Schénlein anafilactoide es casi exclusiva
de la edad pediatrica, el sexo mas afectado en esta revision fue el femenino con
una relacién de 0.6: 1

Es muy rara en el adulto y poco comun que se presente en menores de dos anos.
El grupo de edad mas frecuente fue de dos a diez afios, no hay predileccién por
niveles socio econdmicos, culturales ni étnicos, raramente tiene presentacion

familiar.




Etiopatogenia.- La etiologia de la parpura vascular permanece atn oscura.
Existen factores que se consideran desencadenantes del padecimiento, siendo los
mas probables el alérgico y el infeccioso ©. En el alérgico se relacionan con la
aplicacién de vacunas, piguetes de insectos, exposicion a ciertos medicamentaos ¥
alimentos. En cuanto al infeccioso el estudio Osler propuso la hipétesis de que los
pacientes con urticaria y con algunas formas de purpura pudieran tener reacciones
anafilacticas a ciertas proteinas a semejanza del paciente con enfermedad del
Suero.

Por esta razon y posteriormente por el término, la purpura anafilactoide se ha
asociado a la patogenia de la PA por hipersensibilidad a diversos antigenos
inespecificos. También se ha relacionado el estreptococo Beta hemolitico dentro
de los procesos infecciosos .

Aislandose en algunos pacientes, sin poderse comprobar su mecanismo, otros
agentes infecciosos que han desencadenado la enfermedad: Micoplasma,
Varicela, parvovirus y mononucieosis infecciosa. Algunas drogas se encuentran
implicadas, siendo las mas frecuentes: penicilina, salicilatos, fenilbutazona,
fenacetinas, yoduros, propiltiouracilo, fenacetinas. En la actualidad se admite la
hipétesis de que la enfermedad se debe a un mecanismo inmunolégico y de que la
lesidn renal es una glomerulonefritis por complejos inmunolégicos circulantes, en
donde la igA desempefia un papel preponderante. Esta hipdtesis se apoya en la
demostracion de depdsitos de IgA y de C3 en los glomérulos, aunada a veces a
IgG y properdina. La ausencia de los componentes iniciales del sistema del
complemento sugiere que su activacidon es por via altema. Se ha corroborado

también la presencia de IgA y de C3 en los vasos cutaneos e intestinales y los




niveles de IgA en la sangre se encuentran elevados, igual que la mesangiopatia
por IgA. Se trata de una IgA polimérica.

Llama la atencién que en los rifiones que han sido trasplantados se encuentren los
depodsitos de IgA, casi siempre sin manifestaciones clinicas y sin que haya
ocurrido una recaida del episodio purpurico @9,

Los componentes del complemento no se modifican de modo importante. Algunos
estudios sugieren la intervencion de factores genéticos: Se ha informado la
presencia de la enfermedad en varios miembros de una familia y se ha
encontrado asociacién con los ANTIGENOS DE HISTOCOMPATIBILIDAD HLA-
BW35. Se ha informado de casos con deficiencia hereditaria de C2 y se sabe que
el locus de C2 se encuentra en la misma regidon del cromosoma 6 que el sistema
HLA.

Los argumentos anteriores indican una anomalia en el sistema IgA y recuerdan ia
similitud que existe a este respecto con los datos sefalados en la mesangiopatia
por IgA.

Histopatologia.- En la piel donde se localizan las lesiones purpuricas, se pueden
observar pequefios vasos del corion, con infiltrado perivascular agudo,
compuestos por polimorfonucleares y células redondas.

En ocasiones se observan eosindfilos y eritrocitos concomitantemente con
trombos, en los pequerios vasos dérmicos, no hay células gigantes.

Muchos neutrofilos estan fragmentados, es por eso que los autores prefieren
Hamar a esta forma de vasculitis leucocitoclastica.

En la pared de los vasos sanguineos es caracteristico la presencia de arteriolitis

necrotizante fibronoide. En este trastomo hay infiltracion celular con incidencia




variable entre el 22 al 66 % de los pacientes con sindrome de Henoch-Schénlein,
ya que esta complicacion puede aumentar la morbilidad. Afortunadamente |a
enfermedad grave afecta a una minoria del paciente®.

La lesién principal ocurre en el gloméruto. A la microscopia éptica pueden ser
laves a proliferaciones mesangiales difusas afectando todos los giomeruios,
produciendose asi la entidad patologica llamada nefritis.

Los hallazgos histolégicos de la nefritis pueden ser de 6 tipos, como se ilustra en

el cuadro siguiente:




Clasificaciéon Morfolégica de Glomerulonefritis PHS desarrollada por el
International Study of Kidney Disease in Children

1. Anormalidades giomerulares minimas
1. Proliferacién mesangial pura; (a) focal, {b)
difusa

. Semilunas / lesiones segmentales <50%

IV.  Semilunas / lesiones segmentales 50- Proliferacién mesangial
75% (a) focal

V. Semilunas / Lesiones segmentales >75% (b) difusa

V% Pseudomesangiocapilares




La posicién en la tabla de este tipo no denota su severidad, la cual esta
principaimente determinada por la frecuencia de las semilunas asociadas
mediante la inmunoflourescencia se encuentran un porcentaje muy alto,
generalmente depositos IgA y fibrina.

Principalmente en el mesangio y en ocasiones a lo largo de las paredes de los
capilares glomerulares, encontrandose con menor frecuencia en forma granular
IgGy C3.

En tanto que ei hallazgo de IgA Y fibrina no se relaciona con el tipo de histolégico,
en cambio la detencién de C3 se asocia con formas de lesidon histopatologica
progresivas >4

A la microscopia electrénica se ha comprobado la presencia de una materia
granular, al parecer polimeros incompletos de fibrina y derivados de fibrindogeno
que en forma de depdsitos estan localizados en el subendotelio de los vasos
glomerulares. Debido a estos hallazgos, sé penso la posibilidad de que estuviera
implicado la coagulacién intravascular sin haberse comprobado por el momento &
15).

Hay que tener presente que la vasculitis es generalizada y que puede afectar
también a otros 6rganos como el pulmén, corazédn, y sistema nervioso central,
caracterizado este ultimo por una arteriolitis necrotizante fribrinoide involucrado al
parénquima cerebral y vasos meningeos ©.

Cuadro clinico.- Las primeras manifestaciones se encuentran en la piel con
localizacion caracteristica predominante en miembros inferiores y regiones gluteos
pudiendo afectar también al tronco extremidades superiores y cara en menor

escala, con morfologia que varia desde erupcién macular pequefia o maculo




papular que puede ser confluente y excepcionaimente con papulas hemorragicas,
© bien como una lesidon maculo

Papulosa eritomatosa que palidece a la presidn convirtiéndose mas tarde en
petequias o purpura sin prurito la intensidad del cuadro a menudo varia de un
episodio a otro, sin tener alteraciones en el tiempo de coagulacién, tiempo de
sangrado tiempo de protombina y plaquetas.

El dolor abdominal puede ocurrir en dos terceras partes de los pacientes con
purpura de Henoch-Schénlein es uno de los sintomas mas caracteristicos, los
refieren de tipo cdlico en regién periumbilical de leve a intenso, suele
acompanarse de vomitos distensién abdominal el dolor es producido por pequefias
hemorragias submucosas y subserosas presentando sangrados de pequefias a
grandes cantidades. Es frecuente que se encuentre como sangre oculta en las
heces pudiendo llegar hasta melena franca y hematemesis importante. Esto sé
autolimita en la mayoria de los casos pero en ocasiones se complica ameritando
cirugia 19,

La artritis se presenta alrededor del 65% de los pacientes, siendo mas frecuentes
las articulaciones de la rodilla y tobillo. Puede ser oligoarticular. Ocasionalmente
se encuentra hinchado todo un segmento de una extremidad.

Las articulaciones suelen estar tumefactas, sensibles y dolorosas a la
movilizacion. Esta sintomatologia se resuelve después de algunos dias, sin dejar
deformidades aunque puede recidivar durante la fase activa de la enfermedad.

Ei edema es debido a la afeccién periarticula, y en algunas veces presenta

derrame serosos no hemorragicos ©.




Otros de los sistemas involucrados es el renal, el cual reviste mucha importancia
ya que es un principal determinante para su pronostico. Las manifestaciones
renales se observan en la mayoria de las veces en el primer mes de padecimiento,
es frecuente que una gran parte de los pacientes con purpura de Henoch-
Schonlein, las caracteristicas clinicas de la nefritis sean asintomaticas y se
encuentran apocadas por las manifestaciones cutaneas, articulares y intestinales.
La frecuencia es variable fluctuando entre un 22% a 66% dependiendo de los
diferentes autores. Dentro de las manifestaciones renales desde el punto de vista
clinico el edema es él mas frecuente (29.6%), siguiendo la hematuria microscopica
(18.7%), y la hipertensién arterial (18.7%), ademas nos puede dar manifestaciones
de sindrome nefritico cursando con proteinuria o bien como sindrome nefrético o
nefritico con alteraciones en el sedimento urinaric como son hematuria
microscapica proteinuria y leucocituria .

Afortunadamente la mayoria de los casos de nefritis sé autolimitan en un promedio
de seis meses a partir de su inicio sin dejar lesiones renales pudiendo persistir
anomalias en el sedimento urinario por mucho tiempo en la minoria de ios casos
sin que se trate de un fallo progresivo.

Una de las manifestaciones mas graves afortunadamente poco frecuente es la
afeccion al sistema nervioso central iniciando con cefalea, cambios en la conducta
depresion del estado de consciencia llegando en ocasiones a presentar
convulsiones las cuales pueden ser parciales, generalizadas, complejas o bien
presentarse como un estado epiléptico.

En situaciones mas graves el paciente puede presentar afasia, hemiparesia,

paraparesia, cuadriplejia, ceguera cortical, y corea ©.
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El sistema nervioso suele afectarse presentandose como una mononeuropatia
(nervio facial, radial, femoral, cidtico, peroneal). O como polineuropatia (Sindrome
de Guillan Barré, polirradiculoneuropatia, plexopatia braquial.

Complicaciones.-

e Gastrointestinal.- El sintoma mas frecuente es el dolor abdominal (35% a 85%)

refiriéndolo como tipo célico o calambre que varia de intensidad como se vio en
el cuadro clinico se acompafia de distensién abdominal y vomitos, presentando
sangrado de tubo digestivos pudiendo presentar sangre oculta en heces,
melena y hematemesis.

En una reciente revision de complicaciones quirdrgicas de 58 nifios con purpura

de Henoch-Schdnlein el problema mas comun es la invaginacion, perforacion e

infarto intestinal respectivamente. En un paciente de esta serie se reporto un caso

de obstruccién intestinal crénica ileal, el nifio presentaba cuadro tipico de purpura

vascular desapareciendo los sintomas persistiendo con dolor abdominal y

distension. ‘2.

No esta claro aun el mecanismo fisiopatoldgico, se sospecha que sea secundario

a la isquemia producida por 1a vasculitis. Es relativamente frecuente que e! cuadro

abdominal sugiera un cuadro apendicular llegando en algunés casos a la

laparatomia Exploradora.

o Renal.- Es variable la complicacién renal, entre el 22 % al 66 % dependiendo
mucho del método de deteccidon de los diferentes autores y sobre todo contar
con un buen laboratorio para examenes especiales.

Hay una buena correlacion clinica patolégica ala cual nos dice que la gravedad

aumenta en relacion directa al porcentaje de glomérulos afectados con formacion

1




de semillas, se dice que con mas del 50 % de semillas es frecuente el sindrome
nefrotico, pudiendo progresar a sindrome nefritico, hasta llegar a insuficiencia
renal crénica (",

Otras de las nefritis que deben de tomarse en cuenta desde el punto de vista
histopatoldgico, son las formas proliferativas difusas generalizadas tipo Il y V.

Es evidente la correlacion que existe entre el grado de proteinuria e insuficiencia
renal con el tipo de lesion que reporta la biopsia renal, asi como la proteinuria de

24 hrs.

o Sistema nervioso central.- Es una de las complicaciones mas severas, su

frecuencia es rara, se piensa que por ser la vasculitis generalizada en
ocasiones pasa desapercibido el ataque al sistema nervioso, ya que se puede
presentar solo con cambios de conducta y cefalea ©.
La complicacién de la vasculitis puede producir hemorragias intracraneanas, las
cuales pueden ser. subaracnoideas, subdurales, hemorragias corticorticales,
intraparenquimatosas, e infarto cerebral 19,
Presentando convulsiones que van desde focales, generalizadas complejas, hasta
estado epiléptico con edema cerebral secundario, la fisiopatologia, se puede
explicar con una arteriolitis necrotizante fibrinoide con infiltrado inflamatorio
afectando los vasos meningeos y del parénquima cerebral.
Las convulsiones pueden estar asociadas a hipertension arterial severa, disturbios
metabdlicos, o puede ser un signo de hemorragia intracraneana, esta puede
preceder el ataque de la enfermedad o puede presentarse posterior a las

manifestaciones cutaneas, abdominales y/o renales de la enfermedad.
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Cuando hay un déficit neurolégico focal se presenta: Corea, Ceguera cortical,
Afasia, Hemiparesia, Paraplejia, Cuadriplejia, Monoparesia, ©

o Sistema nervioso periférico.- Como lo comentamos en el cuadro clinico, no es

comun la afeccién al sistema nervioso periférico y puede manifestarse como
Mononeuropatia (Facial, Radial, Femoral, Ciatico y Peroneal.) Polineuropatii o
Plexopatia Braquial.
Se ha observado la asociaciéon con infeccion por virus de mononucleosis en las
primeras tres semanas de iniciada la enfermedad.
Como es de suponerse los signos neurolégicos en la Parpura de Henoch-
Schénlein aumentan la morbilidad importantemente.
Estas manifestaciones pueden explicarse por vasculitis o hemorragia a nivel de |a
vasa nervorum. ©
Otras de las complicaciones menocs frecuentes, pero que pueden ocurrir son, el
infarto al miocardio y la torsién testicular.
Laboratorio.- Los datos de laboratorio no ayudan mucho para el diagnéstico.
La biometria hemética nos puede reportar leucocitosis con eosinofilia, con
velocidad de sedimentacién aumentada, estos mismos datos de cualquier proceso
infeccioso lo daria.
Las pruebas de tendencia hemorragica como son: plaguetas, tiempo de
protombina, parcial de trombopiastina, tiempo de sangrado y coagulacién estan
normales, ya que se considera como una purpura no trombocitopénica. La prueba
de torniquete suele ser positiva,
De los examenes para ia enfermedad de la colagena como son las células LE,

factor reumatoide, anticuerpos antinucleares son negativos.
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Las inmunoglobinas, es la prueba de laboratorio que mas nos puede ayudar sin
ser definitivas, ya que la igA, IgM y C3, estan aumentadas hasta en un 50 % de
los pacientes con Purpura de Henoch-Schénlein.

Los niveles de properdina bajan hasta un 50 % dentro del primer mes de la
enfermedad.

Cuando el rifidn se encuentra afectado, los hallazgos indicativos incluyen
hematuria, la cual puede ser microscépica o macroscopica; Proteinuria, con
elevacion del nitrégeno uréico y de creatinina en sangre ©

La prueba del guayaco es positiva cuando hay sangre oculta en heces. En
bactericlogia fue el estreptococo beta hemolitico del grupo A 25 % de los casos,
sin embargo el papel etipatogénico del estreptococo es discutible ya que la
incidencia es igual a la esperada a nifios sin purpura de Henoch-Schoniein,
ademds de que Hunt y Col. encontraron sdlo dos casos de Purpura Vascular en un
grupo de 5,000 nifios con escarlatina ', ya que el diagnéstico es 100 % clinico, el
laboratorio es de muy poca ayuda, éste nos servira para valorar la evolucion
cuando hay afeccion renal, la cual es muy importante, ya que estos parametros
nos ayudaran a indicar la biopsia renal en caso de que la proteinuria sea mayor a
1 gr. por dia, sindrome nefritico y/o nefrético y en evidencia de insuficiencia renal.
Tratamiento.- En cuanto al tratamiento, se recomienda el conservador en la
mayoria de los casos, que consiste en eliminar el agente etiologico si es
identificado.

Se utilizan esquemas de erradicacion con penicilina en los casos en que se aisla

el estreptococo beta hemolitico.
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El ayuno, reposo y soluciones perenterales se indican cuando hay sintomas de
compromiso gastrointestinal %°"

El uso de esteroides no previene ni modifica el curso de las lesiones renales "
Diagnéstico diferencial.- Es comun que esta enfermedad en médicos que no
tienen mucho contacto con nifios, la confundan con diatesis hemorragicas,
leucemia, y otros trastornos hemorragicos, las cuales son faciles de descartar
debido a que en los examenes de laboratorio la tendencia hemorragica, las
pruebas de coagulacién son normales en la purpura de Henoch-Schénlein.

Las Septicemia y las alteraciones dermatoldgicas que producen las meningitis por
meningococo, son otras entidades que deben de tomarse en cuenta, excluyendo
estas posibilidades ya que los niflos con septicemia, se observan en maias
condiciones generales, y en la meningitis hay datos neurolégicos ademas de que
el nifio luce mal. También hay que pensar en la nefritis por IgA: La diferencia
consiste en que ésta ultima no produce alteraciones cutaneas.

El dolor abdominal es frecuente que simule un cuadro de abdomen agudo,
semejando muy a menudo un cuadro apendicular. En cuanto a la hemorragia
intestinal se confunde en ocasiones como una urgencia quirurgica, es por esto que
todo paciente con dolor abdominal se le debe de interrogar intencionadamente
sobre artralgias y bajo examen minucioso buscar alteraciones dermatolégicas tipo
purpuricas (%

Cuando las manifestaciones renales son las que predominan la enfermedad puede

semejar una glomerulonefritis aguda posestreptocécica, ambas presenta cuadro

respiratorio previo y manifiestan cuadros de nefritis' ®
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La poliarteritis nodosa en ocasiones es dificil de diferenciar, pero en la mayoria
s comun que presente manifestaciones neurolégicas periféricas y cardiacas
debido a que la poliarteritis nodosa afecta mas frecuentemente a las arterias de
pequefio y mediano calibre

Dentro de las enfermedades de la colgaban que es necesario descartar por su
importancia son: lupus eritematoso sistémico, artritis reumatoide juvenil y la fiebre
reumatica; en estos casos los examenes de laboratorio nos orientarian mucho.
Una de las enfermedades que mas se le parece y que ultimamente ha despertado
el interés de los investigadores, es |la enfermedad de Berger o nefropatia por IgA,
ya que sus alteraciones renales son muy parecidas a la nefropatia de Henoch-
Schénlein; se ha llegado a pensar que tal vez la enfermedad de Berger sea
paralela a la nefritis de la plrpura de Henoch-Schénlein © 29,

Las lesiones renales caracteristicas de la enfermedad de Berger es la proliferacién
mesangial focal y segmentaria, encontrandose depdsitos de IgA en los dos
sindromes, ademas de C3 y properdina similar a la plrpura vascular.

Hacen falta estudios prospectivos con seguimiento para despejar esta incégnita.
En la enfermedad de Berger, el cuadro tipico clinico se presenta como una
hematuria macroscopica, precedido por leve infeccidbn de vias respiratorias
superiores, o cuadros febriles, algunos pacientes presentan apatia, malestar
general, dolor abdominal, generalmente no hay hipertension, oliguria, ni edema. La
evolucion es progresiva teniendo a la insuficiencia renal o a la hipertension arterial
aproximadamente en el 15% de los niflos, principalmente en aquellos con

proteinuria persistente entre los periodos de hematuria ©
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Pronostico.- El prondstico de la purpura de Henoch- Schénlein, por lo general es
bueno; en la mayoria de los casos se autolimita, aumentando la morbilidad en las

complicaciones renales, asi en las complicaciones del sistema nervioso.
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OBJETIVOS

e En el presente trabajo se revisara la incidencia de la purpura de
Henoch-Schoniein, en el Servicio de Medicina Interna en el Hospital
infantil del estado de Sonora, Ingresados desde enero de 1989 a
diciembre de 1998.

¢ Analizaremos el cuadro clinico mas frecuente, asi como su manejo
meédico, y las complicaciones que se presentan, para conocer mas

todo lo concerniente a esta enfermedad.
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MATERIAL Y METODOS

Se revisaron en este estudio 55 nifios con diagnostico de purpura de Henoch-
Schonlein controlados en el hospital infantil del estado de sonora desde enero de
1989 a diciembre de 1999.

34 eran nifias y 21 varones, la mayoria perteneciente al area urbana. La edad
varid de uno a 14 afios encontrandose la mayor incidencia entre seis a seis afos
de edad. (Graf. 1). El diagnostico de la purpura de Henoch-Schénlein se basé
principalmente en los hallazgos clinicos dermatoldgicos caracteristicos como son
la presencia de la tipica erupcion eritematosa purpdrica; y/o las manifestaciones
abdominales articulares y renales.

Asi como después de haberse descartado otras patologias con cuadro clinico

similar mediante la clinica, laboratorio y gabinete.
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RESULTADOS

El predominio fue ligeramente para el sexo femenino de los 55 pacientes, 34
fueron femenino (62%) y 21 masculino (38%) con una relacion 0.6: 1 (graf. No.4).
Durante los diez afios de esta revision ingresaron al Hospital 47,842 pacientes de
los cuales 55 cursaban con purpura de Henoch-Schénlein, resultando el 0.1% del
total de ingresos (incidencia de aproximadamente 1 en cada 1000 ingresos).

El inicio de la enfermedad fue agudo en 34 pacientes y el resto de los 21 pacientes
fué progresiva.

El paciente menor fué de un afo seis meses y el mayor de 14 afios, siendo la
incidencia mayor entre el grupo de edad de tres a seis afos (43%) (graf. No. 1).

En los 55 pacientes estudiados no se refiere antecedentes familiares con purpura
de Henoch-Schdénlein.

En 11 nifos(20%) habia antecedente de cuadro faringeo previo, siendo los
gérmenes aislados: estreptococo alfa, neisseira, estafilococos aureus, diplococos
gram positivos, y haemophilos sp. Generalmente se aislaron dos ¢ mas cepas por
lo que no fueron significativos los hallazgos. En el resto de los pacientes no hubo
antecedentes de administracidon de medicamentos, vacunas, picadura de insecto.
Los hallazgos clinicos mas frecuentes fueron las lesiones cutaneas, dolor
abdominal, fiebre, malestar general, altralgias. (graf. No.3).

Las Lesiones cutaneas caracteristicas por lesiones purpuricas, se presento en
todos los pacientes (100%), siendo la localizacion mas frecuente en miembros

inferiores y gluteos (graf. No.2).
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El dolor abdominal estuvo presente en 20 pacientes (36%) de variable intensidad,
acompanandose de sangrado en tubo digestivo en seis pacientes (11%), 12 nifos
presentaron vomito (22%); de las complicaciones, dos nifos presentaron
Invaginacion intestinal y perforacion con reseccion, resolviéndose quirdrgicamente
{4%) (graf. No. 9), representando el 3.6%.

Las alteraciones articulares se presentaron en 15 nifios (27%), no especificando
en el reporte la localizacién de las mismas; ninguna de las artritis dejo secuelas
posteriores (graf. No.1).

En cuanto a las alteraciones renales de la purpura de Henoch-Schénlein
encontramos tres nifnos(5.4%) con hematuria y proteinuria; dos de estos casos se
complicaron con el sindrome nefritico, diagnosticandose dos de ellos por biopsia
percutanea, reportandose glomérulonefritis proliferativa difusa de intensidad
minima (tres y cinco afnos de edad), siendo un 5.4% del total (graf. No.9)

Otras de las complicaciones fué la de un paciente con necrosis en gluteos, que
representa el 1.82% del total (graf. No.9)

En cuanto a los examenes de laboratorio: en la biometria hematica, un nifio
presenta anemia de 8.7 gr,. Sin alteraciones en el resto de los pacientes.

Las plaquetas se tomaron en §3 pacientes, reportandose en uno de ellos una
cuenta de 30,000, y tiempo de sangrado de 8 minutos con 20 segundos, sin
significancia clinica.

En el examen general de orina como se comenté anteriormente cuatro casos de

eritrocituria microscopica y ¢inco casos con proteinuria.
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CONCLUSIONES

La purpura de Henoch-Schonlein en el nifio se observa con mayor frecuencia
entre los cuatro y los 15 afios de edad; en el grupo estudiado la mayor incidencia
ocurrié en la edad pre-escolar 24 nifios 43% (Graf.1)

No se encontrd diferencia significativa en cuanto al sexo, lo cual concuerda con lo
reportado en la literatura, siendo la relacion 0.6: 1 (graf. No. 4).

La etiologia de la purpura vascular aguda aln es desconocida, pero existen
factores que se consideran predisponentes, como el alérgico y los infecciosos.

Se ha relacionado con la alergia por la presencia de sintomas de urticaria, eritema
difuso, y extravasaciones subcutdneas y submucosas de sangre y linfa,
reportandose en el sustrato IgA (18).

En los 55 casos que se analizaron, no hubo fallecimientos. Los que se
complicaron con problema de perforacion intestinal se resocivieron quirdrgicamente
3.6% (graf. No.9)

Los que se complicaron con nefritis, actualmente estan sin evidencias clinica y
laboratoriales de dafio renal 5.4% (graf. No.9)

Se ha observado una alta incidencia de infecciones respiratorias altas,
precedentes en series grandes; se han encontrado la purpura vascular precedida
de este tipo de infeccion hasta en un 72% de los casos. Y en una cuarta parte de
ellos se aislo el estreptococo beta hemolitico (¥2.

En los casos que revisamos, encontramos que 11 pacientes (20%) de los nifios
habia antecedente previos de faringitis; se aislaron gérmenes de diferentes

variedades no patogenas.
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El inicio de las manifestaciones clinicas es variable, siendo un desorden
multisistémico que afecta predominantemente la piel, articulaciones, tracto
gastrointestinal y rifiones, aunque en rara vez involucra a otros érganos. Se
observa que en los primeros estadios de la enfermedad aparecen
manifestaciones cutaneas, trastornos gastrointestinales, articulares y neurologicos
o bien el cuadro clinico se inicia con una combinacion de todos ellos®.

En los casos que revisamos, el 100% de ellos presentaban lesiones cutaneas, lo
cual facilitd el diagndstico, ya que como mencionamos anteriormente estas
pueden estar ausentes en un inicio y dificultar el diagndstico (graf. No.2).

La localizacion de lesiones se ha observado con mas frecuencias en los miembros
inferiores y gliteos y menos frecuentemente en forma generalizada (graf. No.3).

En nuestros casos también observamos con mayor frecuencia en miembros
inferiores y gluteos (48%) y generalizada en 7%.

Los examenes de gabinete como Rx. convencional no son de mucha utilidad, ya
que solo nos orientara en ias complicaciones abdominales, asi como [a tomografia
axial computarizada en el caso de complicaciones neurolégicas, como son los
hematomas intracraneanos.

En relacién al manejo de esteroides fué conservador en 15 pacientes (27%), se
administrd hidrocortisona a 10 mg/kg/dia IV o Prednisona de 1-2 mgfkg/dia
durante tres dias en promedio en aquéllos pacientes de dolor abdominal intenso y
evolucionaron desfavorablemente dos de ellos (4%).

El nimero de casos por afto quedd en 5.5 % y la incidencia hospitalaria contra el
resto de los egresos representa un 0.1 % que como resultado es una frecuencia
muy baja, pero que siempre hay que pensar en este padecimiento como un
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problema benigno, pero estar pendiente para que las complicaciones no
desencadenen un proceso fatal.

E! prondstico de los nifios con purpura vascular aguda es favorable en la mayoria
de los casos. Durante la fase aguda la muerte puede ocurrir por las
complicaciones gastrointestinales insuficiencia renal aguda, hipertension arterial o
trastomo del sistema nervioso central. La enfermedad renal crénica provoca
morbimortalidad posteriormente (cuadro No. 3).

De los 55 casos que analizamos no hubo fallecimientos; las complicaciones
gastrointestinales, las nefritis, necrosis de piel actualmente estén sin evidencias

clinicas y laboratoriales de dafio renal.
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COMENTARIO

La purpura vascular es motivo de preocupacion, tanto para los padres como para
el Médico General, ya que este sindrome lo asocian con enfermedades graves
principalmente con leucemia y purpura trombocitopénica.

La finalidad de esta tesis es aportar informacion de que se trata de una
enfermedad benigna y en la mayoria de los casos se autolimita.

Lo méas importante siempre que un nifio presente lesiones purpuricas con
alteraciones abdominales y articulares, hay que pensar como primera posibilidad
de que se trata de una Purpura de Henoch-Schénlein.

Es necesario que todos los Pedidtras y Médicos Generales estén enterados de
esta patologia, ya que reviste cierta importancia sobre todo para la informacién de
los padres y prondstico del nifio, tomando en cuenta que cuando haya afeccion
renal, es necesaria la intervenciéon por un Neurdlogo Pediatra.

A pesar de que su incidencia es relativamente poco frecuente debemos de tener
presente el cuadro clinico y las complicaciones, ya que estas pueden cambiar el

curso de la enfermedad.
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