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RESUMEN

AUTOR: PALACIOS PARRA ELIZABETH

TITULO: "PURPURA DE HENOCH-SCHONLEIN EXPERIENCIA EN UMAE DR. GAUDENCIO
GONZALEZ GARZA DEL CMN LA RAZA"

ASESOR: MC. FRANCISCO CRUZ OLIVO

INTRODUCCION: La purpura de Schénlein-Henoch es la vasculitis mas comun en la infancia.
Constituye una vasculitis sistémica de los pequefios vasos, cuya etiopatogenia esta relacionada
con la produccion de complejos inmunes mediados por IgA en respuesta a diversos agentes
desencadenantes.()

JUSTIFICACION: La prevalencia de purpura de Henoch-Schénlein en nifios es muy frecuente, la
variedad del cuadro clinico puede llevar a un error diagnostico, por lo que la detecciéon oportuna
permite la intervencion médica adecuada y a tiempo para prevenir complicaciones.

OBJETIVO: Conocer la prevalencia de purpura de Henoch-Schénlein, presentacién clinica y
principales complicaciones en poblaciéon de nifios de 3 a 16 afios de UMAE Dr. Gaudencio
Gonzalez Garza del CMN LA RAZA en Distrito federal México, en el periodo del 1 enero del 2013
al 1 enero 2015.

MATERIAL Y METODOS: Se realizd un estudio descriptivo, observacional, retrospectivo y
transversal. Se incluyeron pacientes pediatricos de ambos géneros entre 3 y 16 afios, con
diagnostico de purpura de Henoch-Schonlein, atendidos en el servicio de Medicina interna
Pediatrica, ademas de recolectarse sus datos mediante la revisién de cada expediente. Los datos
fueron concentrados en una hoja de calculo de Excel® 2010, en la que se calcularon todas las
medidas de tendencia central.

RESULTADOS

La prevalencia de PHS, durante el periodo de estudio (del 2013 al 2015) fue de 3.5%.

De los 40 pacientes, 9 pacientes (22%) son menores de 5 afos, 28 pacientes (70%) se encuentran
entre 5 y 10 afios, y 3 pacientes (8%) entre 11 y 16 afios. Se investigo el factor desencadenante
asociados al padecimiento, infeccion respiratoria (42%), 19 pacientes con infeccion gastrointestinal
(48%), 4 pacientes (10 %) no tuvieron sin asociacién especifica con la presencia de PHS.

La presentacion inicial de los pacientes, 19 pacientes (47%) purpura palpable, 20 pacientes (50%)
presentaron dolor abdominal, 1 paciente (3%), presento sangrado de tubo digestivo bajo y ninguno
artritis. Las principales manifestaciones renales que se presentaron durante la evolucion del
padecimiento fueron de los 40 pacientes, 22 pacientes (55%) con hematuria microscépica, 14
pacientes (35%) sindrome nefrético, y 4 pacientes (10%) con elevacion de creatinina. Se realizo
biopsia renal a 3 pacientes, debido a que presentaban proteinuria en rango nefrético. De las
principales complicaciones asociadas al PHS, fueron 33 pacientes sin complicaciones, 4 pacientes
con insuficiencia renal aguda y 3 pacientes con invaginacion intestinal.

CONCLUSIONES

En nuestra serie se concluyo que la prevalencia de purpura de Henoch-Schénlein durante el
periodo de estudio fue de 3.5%, que el diagnostico se realizo en base a los criterios establecidos
por la EULAR, PRINTO Y PRES (2008), y que en la mayoria de los casos la resolucién de cuadro
clinico fue en forma espontanea, en nuestra serie se administraron corticoesteroides, por la
presencia de dolor abdominal, que es la manifestacion clinica inicial de una posible complicacion
grave. La incidencia de complicaciones asociadas a PHS es baja como se reporta en la literatura,
en nuestro caso 4 pacientes con insuficiencia renal aguda y 3 pacientes con invaginacion intestinal,
pero encontramos a 22 pacientes presentaron hematuria microscopica y 14 pacientes sindrome
nefrotico, estas manifestaciones renales aumentan el riesgo de dafo renal a largo plazo.

Por lo que una adecuada vigilancia en los primeros 6 meses posteriores al cuadro de PHS con la
determinacion de hematuria/proteinuria en muestra Unica de orina, puede hacer diagnéstico
oportuno de afectacion renal y asi evitar progresion del dafio, favoreciendo una mejor calidad de
vida del paciente y disminuir gastos hospitalarios asociados a terapias de sustitucion renal.



MARCO TEORICO

La purpura de Schonlein-Henoch es la vasculitis mas comun en la infancia.
Constituye una vasculitis sistémica de los pequefos vasos, cuya etiopatogenia
esta relacionada con la produccion de complejos inmunes mediados por IgA en
respuesta a diversos agentes desencadenantes. Esta secuencia de respuestas se
traduce histolégicamente en inflamacién, trombosis y necrosis de pequefios vasos
sanguineos (vasculitis leucocitoclastica).(")

La purpura de Henoch-Schonlein (PHS) surgié en 1801, por el médico inglés
William Heberden, quien realizé la descripcidon clinica de un paciente de 5 afios
con rash purpurico, dolor abdominal, y hematuria macroscopica. 2

La incidencia de PHS varia, segun la region, en un estudio epidemiolégico
realizado en Holanda, se reportdé una incidencia de 6.1/100,000 nifios. Esta es
similar a la reportada en Taiwan y la Republica Checa, la cual fue de 12.9/100,000
nifios y 10.2/100,000 nifios respectivamente. ?)

Su incidencia es de aproximadamente 14/100.000 habitantes/afio y un 75% de los
casos aparecen en edades comprendidas entre los 2 y los 11 afos. Es
ligeramente mas frecuente en varones (proporcion hombre a mujer: 1,2:1 a 1,8:1)
y menos frecuente en la raza negra ®

La PSH presenta una incidencia en chicos de 10.22 /100.000 por afio. Mas del
90% de los casos reportados son pacientes pediatricos menores de diez afhos, con
un pico de incidencia  a los seis afios de edad.(®)

Esta enfermedad generalmente evoluciona por brotes, y aunque puede afectar a
pacientes de cualquier edad, se reporta que el 75 % de los casos ocurre en edad
pediatrica y que es rara en la edad adulta.(")

Garcia en su estudio pacientes pediatricos estudiados entre los afios 1975 y 2006
fueron de 100. La proporcion de pacientes segun el sexo fue de 53% de sexo
masculino frente a 47% de sexo femenino-*

En cuanto al mecanismo fisiopatoldgico, Yao-Hsu Yang vy col del National Taiwan
University Hospital, proponen cuatro hipotesis que pueden ser desencadenadas
por infecciones. En primer lugar, la hipétesis del mimetismo molecular, es decir,
los microbios pueden compartir epitopos con los de los pequefios vasos
sanguineos de los humanos. Al invadir estos patéogenos el cuerpo humano se
desencadenaria, a raiz de una reaccidn cruzada, una respuesta inflamatoria
humoral y celular en los pequefios vasos.



En segundo lugar, la hipotesis de activacion "bystander”, donde los patégenos al
generar inflamacion inespecifica y dafio celular, pondrian al descubierto antigenos
que habitualmente no estan expuestos al sistema inmunoldgico. Tercero, se
postula la hipotesis de autoalteracion, donde los agentes infecciosos interactuan
con las proteinas de los vasos, generando nuevos antigenos que activarian la
reaccion inflamatoria.

Por ultimo, la cuarta hipdtesis es la que postula la presencia de superantigenos,
donde algunas bacterias y virus se transforman en superantigenos, sin la
necesidad de procesamiento y presentacion por células presentadoras,
interactuando directamente con las células T.

La etiologia de la PHS se desconoce, sin embargo se ha vinculado con
enfermedades infecciosas, principalmente las infecciones del tracto respiratorio. El
agente mas comunmente asociado con PHS es el estreptococo beta hemolitico
del grupo A2

Se postula que la etiopatogenia puede ser debida a una alteracion inmunoldgica,
pues en esta enfermedad se describen una gran variedad de anormalidades de la
IgA, asi como niveles elevados de citosina, FNT alfa e IL-6. Se plantea una
asociacion entre esta respuesta inmunitaria y una causa infecciosa, en la literatura
se describen casos desencadenados por Estreptococo sp, virus de la hepatitis Ay
C, Salmonella sp, Mycoplasma, virus de Epstein Barr, varicela, parvovirus B19,
adenovirus, parainfluenza, campylobacter y yersinia entre otros, también se
invocan determinados farmacos, alimentos, vacunas, exposicién al frio y picaduras
de insectos-®

Han sido descritos nuevos agentes infecciosos en asociacién con la PSH, como
son: Bartonella henselae, encontrandose un 67 % de positividad en los estudios
serologicos. Infestaciones parasitarias como Toxocara canis, Yy Entamoeba
histolytica. También se ha comunicado una asociacion de los virus de hepatitis A
y B con casos de PSH en ninos, asi como coincidiendo con bacteriemia por
Kingella kingae, tuberculosis pulmonar, colitis seudomembranosa por Clostridium
difficile(22

Parece ser que la afinidad de los gérmenes por el endotelio y los hematies se
debe a un esfingofosfolipido neutro en la pared de estas células y su efecto
citotdxico esta mediado por una proteina no estructural del germen, que induce la
apoptosis mediante la ruta del TNF. Este efecto puede explicar el dafio selectivo
hacia los capilares caracteristicos de la PSH, y hacer que las células sean mas
susceptibles al depdsito de IgA que sufren-®)



La patogenia de la PSH no esta claramente establecida, no obstante se ha
descrito el depodsito de complejos inmunes, principalmente de la IgA1 polimérica,
en vasos sanguineos de pequefio calibre. Generando activacion del complemento,
reclutamiento depolimorfonucleares y disminuciéon marcada del factor estabilizante
de fibrina, generando sangrado como resultado final-?)

Los hallazgos histopatolégicos son los tipicos de la vasculitis leucocitoclastica
ligados patogénicamente al depdsito de inmunocomplejos, activacion del
complemento, quimiotaxis de neutrofilos, con dafio secundario de la pared
vascular debido a la liberacién de enzimas por parte de los neutrofilos activados-®)

Los complejos de IgA se forman y se depositan en la piel, intestino y glomérulos,
provocando una respuesta inflamatoria localizada. La vasculitis leucocitoclastica
se desarrollara posteriormente, con la necrosis de los vasos de calibre pequeio.
Normalmente la IgA se encuentra en suero y secreciones mucosas, tiene dos
isotipos: IgA1 y IgA2. En la mucosa la IgA es IgA2 con un 60% en forma
polimérica, mientras que en suero es IgA1 y el 90% monomérica-('3)

En la PSH los complejos se forman con IgA1 poliméricos. Una forma anormal de la
IgA1 conocida como Gal-d IgA1 (refiriéndose a una deficiencia de galactosa de la
O-enlazados glicanos en la region bisagra de IgA1) ha sido identificada altamente
en la nefritis por HSP nefritis en comparacién con HSP sin nefritis-('3)

Los criterios diagndsticos de la purpura de Schénlein-Henoch cumplen los criterios
del American Collage of Rheumatologists (ACR) establecidos en el afio 1990 vy
son: La aparicibn de purpura palpable, dolor abdominal y artritis pueden
presentarse en cualquier orden. La progresion de los sintomas puede darse en el
transcurso de dias o en forma insidiosa en semanas.

Todos los pacientes con PSH desarrollan una erupcién, que comienza con
papulas eritematosas no pruriginosas o urticaria que evoluciona a purpura
palpable. La purpura se define como hemorragias cutaneas mayores a 10 mm de
diametro, que no desaparecen a la vitropresion. EI cambio de color en las lesiones
antes de desaparecer, puede llevar un periodo de aproximadamente diez dias. La
erupcion se localiza generalmente en las zonas de declive o de mayor presion,
tales como las extremidades inferiores, las nalgas y en la superficie extensora de
las extremidades.

La artritis no migratoria ocurre en el 75 % de los pacientes con PSH,
comprometiendo rodillas, tobillos y mas comunmente las pequefias articulaciones.
Los sintomas de la artritis incluyen inflamacién, calor y limitacién en la
movilidad.('®)



El dolor abdominal ocurre en 60-65% de los pacientes, puede simular un dolor
abdominal agudo, es tipicamente cdlico, se produce alrededor de una semana
después de la aparicion de la erupcion. Los vomitos y la hemorragia
gastrointestinal (oculta y manifiesta) se desarrollan en un 30%, se puede
presentarse con un hematoma mural con riesgo de invaginacion .

La nefritis por PHS fue la causa de uremia terminal en 1.7% de los nifios en
Europa. Se ha reportado evolucion a insuficiencia renal crénica 20-24 afos
después del diagndstico de 9 a 35% de los nifios, segun diversas series. El riesgo
de desarrollar insuficiencia renal crénica esta relacionado con la presentacion
clinica inicial, siendo mas frecuente en aquellos pacientes que tuvieron sintomas
renales mas graves al inicio de la enfermedad, tales como sindrome nefritico-
nefroético, sindrome nefrético y/o retencion de azoados.®

La afeccion renal es la complicaciéon renal mas frecuente y potencialmente la mas
grave, se presenta del 20-49% de los pacientes. Se ha demostrado que el
porcentaje de dano renal aumenta progresivamente hasta un 35% después de un
afo del diagnostico de PHS-(")

La enfermedad renal es una secuela tardia, por lo general comienza dentro del
primer mes y rara vez se produce mas de seis meses después de la enfermedad.
Los signos de compromiso renal son: hematuria microscépica y proteinuria. La
enfermedad renal suele remitir de forma espontanea en la mayoria de los
pacientes. Sin embargo, la glomérulonefritis progresiva puede desarrollarse en los
pacientes con proteinuria persistente.La complicaciones renales se presentan 3
semanas posteriores a los sintomas iniciales y se manifiestan como sindrome
nefrético o nefritico- (14)

La afectacion renal oscila entre el 20-50 % de los casos dependiendo de los
diferentes autores, del método de determinar proteinuria/hematuria y de la forma
de seleccion de los pacientes, apareciendo generalmente en el curso del primer
brote de purpura, aunque puede empezar en brotes posteriores. La manifestacion
mas frecuente es la hematuria aislada o bien asociada a proteinuria pudiéndose
observar un sindrome nefrético en el 10 % de los casos evolucionando a
insuficiencia renal terminal un 2-3% de los pacientes que presentan nefropatia- (23

En general, la hematuria y/o proteinuria desaparece durante los primeros 3 meses.
La persistencia de proteinuria de rango nefrético parece ser uno de los mejores
marcadores de evolucion a insuficiencia renal. 23

La presencia de purpura cutanea es requisito para el diagnostico de la
enfermedad. Las manifestaciones clinicas mas frecuentes después de las lesiones
dérmicas fueron los sintomas abdominales que incluyeron: dolor, sangrado
intestinal o vomito en 52% de los pacientes. Se encontré artritis en 41% y
nefropatia en 42.9%.(13)
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Se ha reportado la artritis como la segunda manifestacion mas frecuente en el
20% de los pacientes, tanto la artritis como el dolor abdominal pueden presentarse
hasta dos semanas antes de las lesiones dérmicas.('®)

En un 75% de los pacientes presentan compromiso articular, caracterizado por
una artritis no migratoria, que compromete rodillas, tobillos y pequenas
articulaciones. Los sintomas de la artritis, que incluyen inflamacién, calor y
limitacion en la movilidad, son transitorios los cuales no dejan deformidad y
pueden preceder a la purpura en un 15 a 25% (12

En relacibn con las complicaciones abdominales que aparecen como
consecuencia de la purpura de Henoch-Schonlein, todas se deben a vasculitis y a
la aparicion de hemorragias en el peritoneo visceral y parietal que culminan con
areas de isquemia de diversa magnitud. En relacién con la perforacion del
intestino que acompafa a una purpura de Henoch-Schdnlein, probablemente se
debe a la isquemia que se genera después de la ruptura de un numero
indeterminado de arterias del mesenterio y pared del ileon-(®)

Se acepta que los ninos con purpura de Henoch-Shoénlein padecen dolor
abdominal en 42 a 58 % de los casos y que la incidencia de una lesién de
resolucion quirurgica es de 2 a 6 %, de manera que alrededor de un caso por cada
diez que la padecen requiere laparotomia exploradora.(18)

El fracaso renal agudo que complica la purpura de Schodnlein-Henoch suele
deberse a una glomerulopatia mesangial con proliferacion de células epiteliales,
formacion de semilunas y mayor o menor grado de dafio tubular. (19

Otra complicacién relativamente frecuente es la tumefaccion escrotal aguda
(7,6%- 10%), debiendo efectuarse aqui el diagndstico diferencial con la torsion
testicular. Raramente pueden presentarse vasculitis del SNC, y hemorragia
pulmonar.®

Las manifestaciones neurolégicas como convulsiones, paresias, hematomas
subdurales, hemorragia subaracnoidea, infarto y coma son excepcionales durante
el curso de la enfermedad .La incidencia exacta es aun desconocida; sin embargo,
se ha indicado que una afectacién ligera del SNC, como cefaleas y alteraciones
del comportamiento, ocurre en un tercio de los casos de purpura de Schonlein-
Henoch. (20

La patogenia de la afectacién neuroldgica no es bien conocida, aunque se piense
que probablemente sea multifactorial; parece logico pensar que la vasculitis y el
depdsito de inmunocomplejos también ocurra en el SNC. Sin embargo, no hay
estudios ultraestructurales que lo demuestren. 20



La purpura de Schonlein-Henoch es una manifestacion inicial rara de enfermedad
tuberculosa, puede aparecer como consecuencia de una infeccion tuberculosa,
por una reaccion exagerada a las tuberculoproteinas del mantoux o tras el inicio
del tratamiento tuberculostatico. ")

La nefropatia IgA y la purpura de Schonlein- Henoch son dos entidades que, si
bien tienen distintas caracteristicas clinicas, guardan en comun una misma
expresion histologica renal. Esta se caracteriza por una expansion del mesangio y
un aumento difuso de la celularidad mesangial con depdsitos de IgA mesangiales
como inmunoglobulina predominante-©)

Si bien los depdsitos mesangiales de IgA se han descrito en otras enfermedades
multisistémicas, neoplasicas e infecciosas, se considera que la nefropatia IgA es
una entidad clinica per se, siendo la enfermedad glomerular primaria mas
frecuente en todo el mundo. La purpura de Schonlein-Henoch es considerada una
enfermedad multisistémica, en la que, junto a la lesion renal, se objetiva una
vasculitis leucocitoclastica en la piel y otros érganos-©)

DIAGNOSTICO

No existe ninguna prueba definitiva para realizar el diagnostico de PSH, el mismo
es clinico y debe sospecharse en aquellos pacientes que presentan la triada
clasica: purpura palpable no trombocitopénica, dolor abdominal y artritis. ('3

La biopsia es util para descartar otros diagnosticos. En la PSH es util para mostrar
la caracteristica vasculitis leucocitoclastica y los depdsitos de IgA.
La biopsia renal mostrara una glomérulonefritis membranoproliferativa similar a la
nefropatia por IgA. En 1990, el Colegio Americano de Reumatologia definié los
criterios definidos para el diagndstico de PSH.

Para realizar el diagnostico se requeria la presencia de dos de las cuatro
caracteristicas. Tuvo una sensibilidad de diagnéstico de 87,1% y una especificidad
del 87,7%.

Dichos criterios fueron: pacientes de 20 afios o menores, purpura palpable sin
trombocitopenia, compromiso intestinal de tipo difuso o diagndstico de isquemia
intestinal, cambios histolégicos que mostraran granulocitos en las paredes de las
pequefias arteriolas y vénulas (vasculitis leucocitoclastica).('?)

En 2005, se publico The International Consensus Conference realizado en Viena,
donde se adaptaron los criterios diagnosticos a la poblacion pediatrica. Los
mismos quedaron definidos por: purpura palpable como caracteristica obligatoria,
acompanado de dolor abdominal, artritis, compromiso renal y biopsia que muestre
los depositos de IgA. Se elimind el criterio de edad. ('3



El diagnostico de PHS es esencialmente clinico. Los criterios diagnosticos
actualizados por EULAR, PRINTO Y PRES (2008) requieren la presencia de
purpura palpable, con al menos uno de los siguientes: dolor abdominal difuso,
artritis aguda o artralgias, alteracion renal o histologia que demuestre una
vasculitis leucocitoclastica con predominio depdésito de IgA o glomerulonefritis con
depdsito predominante de IgA. @)

Los criterios diagndsticos de la nefropatia por PHS, fueron la presencia en
cualquier momento evolutivo de alguna alteracion en el sedimento urinario:
hematuria o proteinuria, de un sindrome nefrético o nefritico asi como una
disminucioén del filtrado glomerular o hipertension arterial segun percentil para talla,
edad, y sexo de acuerdo con los parametros de referencia de la Task Force. )

La clasificacion histologica utilizada fue la basada en el Estudio Internacional de
Enfermedades Renales en Nifios (%)

(ISKDC):

I: Lesiones glomerulares minimas.

II: Proliferacion mesangial pura.

lll: Lesiones glomerulares minimas o proliferacion mesangial
con semilunas /lesiones segmentarias < 50% glomérulos.

IV: Estadio Ill con semilunas /lesiones segmentarias 50-

75% glomérulos.

V: Estadio Ill con semilunas/lesiones segmentarias > 75%
glomérulos.

VI: Lesiones membrano-proliferativas o pseudomesangiocapilar.

No hay hallazgos de laboratorio que hagan el diagnostico de purpura de
Schonlein-Henoch. Se podra encontrar en el cuadro hematico leucocitosis (10 000
a 20 000) con desviacion a la izquierda en el 50 % de los casos, trombocitosis,
leve anemia normocrémica. Cuando el recuento de los glébulos blancos es mayor
de 20 000/ mm3 vy la eritrosedimentaciéon esta elevada, existe la posibilidad de
sobreinfeccién bacteriana. Puede haber leve aumento de la velocidad de
sedimentacion globular mayor de 20 mm/h.(13)

Los anticuerpos antinucleares no son utiles para el diagndstico, excepto para
excluir otras enfermedades, al igual que el factor reumatoideo. La IgA sérica
puede estar elevada en el 50-70 % de los pacientes , especialmente la IgA1
polimérica, disminuyendo a sus niveles normales cuando los sintomas
desaparecen, aunque permanecen altos por mas de 12 meses en aquellos con
nefritis severa. (13)



El factor Xlll de la coagulacion puede estar significativamente disminuido. Los
niveles del complemento en suero generalmente son normales, aunque se ha
descrito la asociacion entre la purpura de Schonlein-Henoch y el déficit congénito
del complemento C2 ©

Los hallazgos ultrasonograficos abdominales en pacientes con PHS ya han sido
documentados y en todas las comunicaciones se ha descrito engrosamiento de la
pared intestinal. El engrosamiento de la pared intestinal es debido a edema y
hemorragia de la submucosa y subserosa, secundario a la vasculitis subyacente
que condiciona trombosis de los pequefios vasos sanguineos. (19

Las alteraciones encontradas en la RM craneal son las habitualmente encontradas
en este tipo de complicaciones. Elison et al. describieron pacientes con purpura
de Schonlein-Henoch con crisis convulsivas; sus RM cerebrales como
manifestaciones vasculiticas multifocales, que desaparecieron después de
algunas semanas. 20

El edema hemorragico agudo infantil (EHAI) o enfermedad de Finkeistein, también
conocido como purpura posinfecciosa en “escarapela o en nudos de liston,» o
enfermedad de Seidlmayer, es una forma aguda de presentacion de una vasculitis
leucocitoclastica cutanea, manifestada por fiebre. Sin embargo, no en todo el
mundo ha sido reconocida surgiendo la duda de que si forma parte de una
variante de la purpura de Henoch Schonnlein (PHS) en el grupo de las vasculitis
alérgicas leucocitoclasticas o tiene un origen diferente. (17

TRATAMIENTO

Dado que la PSH resuelve espontaneamente en el 94% de los nifios, soélo se
realiza tratamiento de sostén. 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 resolucion de la PSH en nifios.
@)

Un ensayo doble ciego aleatorizado halld que el tratamiento precoz con
prednisona, reduce el dolor abdominal y articular en los nifios. Aunque la
prednisona no previene la enfermedad renal, fue util en el tratamiento de la misma
después que esta comenzo.



En un metaanalisis publicado en Pediatrics 2007, se encontr6 que los
corticosteroides utilizados en niflos con PSH, redujeron la media de tiempo de
resolucidén del dolor abdominal y disminuyeron las probabilidades de desarrollar
enfermedad renal persistente. Esta terapéutica no afecta a la resolucion de la
purpura.

El tratamiento temprano y agresivo se recomienda para nifios y adultos con
insuficiencia renal grave. Las opciones de tratamiento incluyen esteroides a dosis
altas con inmunosupresores, altas dosis de inmunoglobulina intravenosa,
plasmaféresis y trasplante renal. Gutierrez y cols. en su estudio demostraron que
gammaglobulina intravenosa puede ser una buena opcion terapéutica con pocos
efectos secundarios y buena tolerancia-('")

Acetaminofén y los antiinflamatorios no esteroideos.

Con estos ultimos no se ha demostrado que aumenten la probabilidad de
hemorragia gastrointestinal y deben usarse para controlar el dolor articular y
abdominal, aunque se contraindican si hay un sangrado digestivo activo o
glomerulonefritis )

Corticoesteroides: se utilizan cuando no hay respuesta a los analgésicos y se
presenta un importante compromiso gastrointestinal (afectacién de la ingesta,
interferencia con las actividades o se requiere hospitalizar), aliviando el dolor
generalmente mas rapido, disminuyendo el riesgo de intususcepcion (aunque
controvertido), de procedimientos gastrointestinales (endoscopia, imagenes,
cirugia), recurrencias y el riesgo de compromiso renal, pero no su afectaciéon a
largo plazo-®

Los corticoides disminuyen la inflamacion, pero la patofisiologia de la enfermedad
no se ve afectada. La dosis es de 1 a 2 mg/kg/dia (maxima dosis de 60 a 80 mg al
dia) por una a dos semanas, disminuyéndolos posteriormente lentamente en 4 a 8
semanas. Si no se tolera la prednisona se puede utilizar la metilprednisolona a una
dosis de 0,8 a 1,6 mg/ kg/dia (maxima dosis de 64 mg/dia).

En pacientes pediatricos con PSH que debutan con sindrome nefritico, se ha
recomendado el uso de corticoides solo en caso de presentar proteinuria
persistente, pese a tratamiento con antihipertensivos IECA y ARA Il, y en
alteracion del filtrado glomerular >50 ml/min/1,73 m2. (12

Factor Xlll: Puede mejorar los sintomas gastrointestinales y las lesiones
observadas por endoscopia, especialmente cuando se detecta su deficiencia.

Mofetil micofenolato: se ha utilizado en casos con severo compromiso
gastrointestinal que no han respondido a los corticoides, pero hacen falta mas
estudios que avalen su utilidad en esta situacion-©®
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Inmunoglobulina intravenosa: ha sido utilizada en algunos pacientes con
enfermedad severa, especialmente ante la presencia de hemorragias
gastrointestinales en las que fracasaron los corticoides o su uso estaba
contraindicado, pero la experiencia de utilizacién es escasa, ya que existen muy
pocos casos publicados-(®)

Rituximab: se utiliza cuando el compromiso gastrointestinal y renal no ha
respondido a los corticoides u otros inmunosupresores a la dosis de 375 mg/m2
una vez a la semana durante cuatro semanas, reportando una rapida resolucion
de la sintomatologia, no eventos adversos y remisiones prolongadas.

Generalmente, el pronostico a largo plazo es bueno, presentando la mayoria de
los nifios un curso agudo y autolimitado, y resolviéndose el episodio generalmente
en un mes, a excepcion de los que presentan importante compromiso renal.
Habitualmente la morbilidad de la fase aguda se debe a las complicaciones
gastrointestinales (invaginacion, isquemia intestinal, perforacion intestinal,
pancreatitis) y, a largo plazo, por las complicaciones renales-®)

11



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

La prevalencia de purpura de Henoch-Schénlein en nifios es elevada, un
diagnostico oportuno favorece a una intervencion temprana del tratamiento y con
ello resolucion exitosa de la patologia, en nuestro hospital se presenta los casos
que presentan complicaciones principalmente renales, por lo que al conocer la
presentacion clinica y las principales complicaciones tendremos herramientas
para mantener en vigilancia a largo plazo a los pacientes y asi disminuir la
presencia insuficiencia renal cronica es la complicacion mas grave de la
enfermedad.
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JUSTIFICACION.

La prevalencia de purpura de Henoch-Schdnlein en nifios es muy frecuente, la
variedad del cuadro clinico puede llevar a un error diagnostico, por lo que la
deteccion oportuna permite la intervencion médica adecuada y a tiempo para
prevenir complicaciones.

Por lo anterior, es importante conocer la prevalencia de purpura de Henoch-
Schonlein en nifios en CMN La Raza asi como la presentaciéon clinica y las
principales complicaciones, y asi evitar la progresion de las principales
complicaciones y mejorar la calidad de vida de los nifios.

13



PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢, Cual es la prevalencia de purpura de Henoch-Schonlein, presentacion clinica y
principales complicaciones en poblacién de nifios de 3 a 16 afos de UMAE Dr.
Gaudencio Gonzalez Garza del CMN LA RAZA en el servicio de medicina interna
pediatrica, en el periodo del 1 enero del 2013 al 1 enero 20157
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OBJETIVO GENERAL

Estimar prevalencia de purpura de Henoch-Schonlein, presentacion clinica y
principales complicaciones en poblacién de nifios de 3 a 16 afos de UMAE Dr.
Gaudencio Gonzalez garza del CMN LA RAZA en Distrito federal México, en el
periodo del 1 enero del 2013 al 1 enero 2015.

OBJETIVO PARTICULAR

Describir la prevalencia de purpura de Henoch-Schénlein.
e Describir la presentacion clinica de purpura de Henoch-Schaénlein.

e Describir la distribucién de purpura de Henoch-Schoénlein por grupo de edad
y genero.

e Describir la frecuencia de las complicaciones de la purpura de Henoch-
Schonlein

e Describir la frecuencia de las complicaciones de la purpura de Henoch-
Schonlein por grupo de edad y genero.

15



MATERIAL Y METODOS

TIPO DE ESTUDIO
Observacional, retrospectivo, transversal.

LIMITE DE ESPACIO

Servicio de medicina interna pediatrica de Hospital General Dr. Gaudencio
Gonzalez Garza.

UNIVERSO DE TRABAJO

Pacientes pediatricos, de ambos géneros, de 3 a 16 afos de edad, con
diagnostico de purpura de Henoch-Schonlein tratados en servicio de medicina
interna pediatrica del hospital CMN La Raza en el periodo del 1 de enero del 2013
al 10 de enero 2015.
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CRITERIOS DE SELECCION.

CRITERIOS DE INCLUSION:

a. Edad de 3 a 16 afos.

b. Género masculino y femenino.

c. Con diagnostico de purpura de Henoch-Schonlein con base a los criterios de
EULAR/PRES.

CRITERIOS DE EXCLUSION:

a. Pacientes pediatricos, con enfermedades renales previas a purpura
vascular.

CRITERIOS DE ELIMINACION.

a. No aplica por el tipo de estudio.

17



TIPO DE MUESTREO

No probabilistico a conveniencia. Por el tipo de estudio no se utilizo calculo de la
muestra. Se incluyeron todos los pacientes de ambos géneros con edades
comprendidas entre 3 y 16 afios, con el diagnostico de purpura de Henoch-
Schonlein, en el CMN La Raza atendidos en el servicio de Medicina interna
Pediatrica en el periodo comprendido del 10 de enero 2013 a 10 enero 2015.
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METODOS

I. Se integré una base de datos con todos los pacientes de 3 a 16 afios de edad.
Se incluiran todos los pacientes del servicio de Medicina interna pediatrica de
CMN “La Raza” que cuenten con diagnostico clinico de purpura de Henoch-
Schonlein.

II. Se llend la hoja de captura de datos (Anexo 1) de cada paciente mediante la
revision de su expediente.

Il. Se analizaron los resultados.
Ill. Se hicieron graficas y tablas en base a los resultados.
IV. Se desarrollaron las conclusiones en base dichos resultados.

V. Se imprimié el trabajo completo y se presenté como tesis para obtener el titulo
de Pediatria.
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ANALISIS ESTADISTICO

La estadistica descriptiva se realiz6 mediante medidas de tendencia central.

Se utilizé la hoja de calculo del programa Excel® 2010 para concentraciéon de la

informacion y procesamiento de la misma, presentandola en graficas y tablas.

20



VARIABLES DE ESTUDIO

EDAD?.

DEFINICION CONCEPTUAL: Tiempo de vida transcurrido desde el nacimiento, en
el que se consideran 4 estadios o periodos: infancia, adolescencia o juventud,
madurez y senectud.

DEFINICION OPERACIONAL: Edad en afios y meses referida por el paciente,
padre o tutor y/o lo referido en el expediente clinico.

TIPO DE VARIABLE: Cuantitativa.
ESCALA DE MEDICION: Razon.

INDICADOR: Afios y meses.

GENERO?,

DEFINICION CONCEPTUAL: Condiciéon bioldgica y organica que distingue entre
hombre y mujer.

DEFINICION OPERACIONAL: Género fenotipicamente observado en el paciente
o descrito en el expediente clinico.

TIPO DE VARIABLE: Cualitativa.
ESCALA DE MEDICION: Nominal.

INDICADOR: Hombre o mujer.

INDICE DE MASA CORPORAL?’

DEFINICION CONCEPTUAL: es una medida de asociacién entre la masay
la talla de un individuo.

DEFINICION OPERACIONAL: Se calcula segun la expresiéon matematica:

TIPO DE VARIABLE: Cualitativa

Escala de medicion: Nominal
21
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INDICADOR

Categoria de nivel de peso|Rango del percentil

Bajo peso Menos del percentil 5

Peso saludable Percentil 5 hasta por debajo del percentil 85
Sobrepeso Percentil 85 hasta por debajo del percentil 95
Obeso Igual o mayor al percentil 95

FACTOR ASOCIADO AL INICIO AL PADECIMIENTO?

DEFINICION CONCEPTUAL: Factor o estimulo inicial que se presento al
comienzo del padecimiento.

DEFINICION OPERACIONAL: La presencia de un conjunto de sintomas iniciales.
TIPO DE VARIABLE: Cualitativa.

ESCALA DE MEDICION: Nominal.

INDICADOR: Infeccidn respiratoria, infeccion gastrointestinal, ninguno, otros.

ESTACION DEL ANO?

DEFINICION CONCEPTUAL: los periodos del afio en los que las condiciones
climaticas imperantes se mantienen, en una determinada regién, son normalmente
cuatro y duran aproximadamente tres meses y se denominan:
primavera, verano, otofio e invierno.

DEFINICION OPERACIONAL: Periodo del afio en que se presento la enfermedad,
clasificada por las estaciones.

TIPO DE VARIABLE: Cualitativa
ESCALA DE MEDICION: Nominal

INDICADOR: Primavera, verano, otofio e invierno.
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MANIFESTACIONES RENALES DURANTE EL PADECIMIENTO?

DEFINICION CONCEPTUAL: Conjunto de signos o sintomas que tengan como
afectacion al sistema renal.

DEFINICION OPERACIONAL: La presencia de sintoma o signo durante la
enfermedad que afecte sistema renal.

TIPO DE VARIABLE: Cualitativa
ESCALA DE MEDICION: Nominal

INDICADOR: Hematuria, sindrome nefritico, sindrome nefrético, elevacion de
creatinina.

PURPURA DE HENOCH-SCHOLEIN?6

DEFINICION CONCEPTUAL: Requieren la presencia de purpura palpable, con al
menos uno de los siguientes: dolor abdominal difuso, artritis aguda o artralgias,
alteracién renal o histologia que demuestre una vasculitis leucocitoclastica con
predominio depdsito de IgA o glomerulonefritis con depdsito predominante de IgA.

DEFINICION OPERACIONAL: La presencia de los datos clinicos o biopsia renal.
TIPO DE VARIABLE: Cualitativa
ESCALA DE MEDICION: Nominal

INDICADOR: Cuadro clinico, elevacion sérica IgA, biopsia renal.

TRATAMIENTO?

DEFINICION CONCEPTUAL: conjunto de medios de cualquier clase cuya
finalidad es la curacion o el alivio de las enfermedades o sintomas

DEFINICION OPERACIONAL: medicamento utilizado en el paciente al momento
de la enfermedad.

TIPO DE VARIABLE: cualitativa
ESCALA DE MEDICION: nominal

INDICADOR: Prednisona, ciclosporina, inmunoglobulina, antibiético.
23



BIOPSIA RENAL?

DEFINICION CONCEPTUAL: Es la extraccién de un pequefio fragmento de tejido
del rindn para su analisis.

DEFINICION OPERACIONAL: Que en expediente este consignado la realizacion
de biopsia renal.

TIPO DE VARIABLE: Cualitativa
ESCALA DE MEDICION: Nominal
INDICADOR: Sl o NO

LESION HISTOLOGICA??

DEFINICION CONCEPTUAL: Histologia reportada en el fragmento de tejido del
rindn en su analisis.

DEFINICION OPERACIONAL: Tipo histoldgico reportado en los pacientes que se
realizo biopsia renal.

TIPO DE VARIABLE: Cualitativa
ESCALA DE MEDICION: Nominal

INDICADOR:

I: Lesiones glomerulares minimas.

II: Proliferacion mesangial pura.

lll: Lesiones glomerulares minimas o proliferacion mesangial
con semilunas /lesiones segmentarias < 50% glomérulos.

IV: Estadio Ill con semilunas /lesiones segmentarias 50-

75% glomérulos.

V: Estadio Illl con semilunas/lesiones segmentarias > 75%
glomérulos.

VI: Lesiones membrano-proliferativas o pseudomesangiocapilar.
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COMPLICACION ASOCIADA AL PADECIMIENTO DE PURPURA DE HENOCH-
SCHOLEIN?6

DEFINICION CONCEPTUAL: Presencia de alguna alteracién funcional o
estructural en el organismo del paciente secundaria a la enfermedad.

DEFINICION OPERACIONAL: Que se encuentre documentada en el expediente la
presencia de una complicacién asociada a la enfermedad.

TIPO DE VARIABLE: Cualitativa
ESCALA DE MEDICION: Nominal

INDICADOR: Insuficiencia renal aguda, invaginacion intestinal, hemorragia
cerebral, ninguna.
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RECURSOS.

Recursos humanos

Dra. Elizabeth Palacios Parra. Médico residente tercer afio de Pediatria. Elaboro
protocolo, revisé los expedientes y capturd los datos en la hoja de recoleccion,

analizo resultados, realizé discusidon y conclusiones.

MC. Francisco Cruz Olivo. Médico de base del servicio de Medicina Interna

Pediatrica. Disefio protocolo, analizé resultados, realizo discusion y conclusiones.
Recursos materiales:

El costo del seguimiento, estudios paraclinicos y tratamiento de estos pacientes es
parte del manejo integral establecido por la institucidon, por lo tanto no implica

gasto agregado para el hospital.

Expedientes del servicio de medicina interna pediatrica del Centro Médico
Nacional La Raza, IMSS.

Recursos econémicos

El material de papeleria (hojas blancas, boligrafo, lapiz, carpeta de arillos) fue

proporcionado por el investigador.

Las computadoras son propiedad de los médicos que realizan el protocolo.
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CONSIDERACIONES ETICAS.

El estudio se apega a los principios éticos que tienen su origen en la declaracion
de Helsinki, la Ley General de Salud vigente para la Republica Mexicana y la
normatividad del Instituto Mexicano del Seguro Social.

El trabajo fue aprobado por el comité local de investigacion en salud de la UMAE
con el numero R-2005-3502-108.
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RESULTADOS

Se realizo un estudio descriptivo, observacional, retrospectivo y transversal, en el
servicio de medicina interna pediatrica, de la UMAE Dr. Gaudencio Gonzalez
Garza, en pacientes pediatricos de ambos géneros entre 3 y 16 afios, con
diagnostico de purpura de Henoch-Schonlein.

De un total de 64 expedientes se captaron 40 pacientes con diagnostico de de
purpura de Henoch-Schonlein, que cumplieron con los criterios de inclusion.

Grdfico 1. Pacientes incluidos en estudio por edad.

De los 40 pacientes, 9 pacientes (22%) son menores de 5 afios, 28 pacientes
(70%) se encuentran entre 5 y 10 anos, y 3 pacientes (8%) entre 11 y 16 afios.

Grdfico 2. Pacientes incluidos en estudio por genero.
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Grdfico 3. Pacientes mujeres y su edad en el estudio.

De los 9 pacientes menores de 5 afios, 7 son mujeres y 2 son hombres, entre 5y
10 afos de edad de los 28 pacientes, 15 son mujeres y 13 son hombres, y los que
se encuentran entre 11 y 16 afnos, 1 es mujer y 2 son hombres.

Grdfico 4. Pacientes mujeres y su edad en el estudio.
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Se valoro estado nutricional de acuerdo al IMC, de los 40 pacientes, de los cuales
10 pacientes (25 %), se encontraron en desnutricion (menor al percentil 5), 22
pacientes (55%) en estado nutricional normal y 8 pacientes en sobrepeso (20%)
percentil 85 para la edad y ningun paciente en obesidad.

Grafico 5. Estado nutricional del los pacientes.

Se investigo el factor desencadenante asociados al padecimiento, infeccidn
respiratoria (42%), 19 pacientes con infeccién gastrointestinal (48%), 4 pacientes
(10 %) no tuvieron sin asociacion especifica con la presencia de PHS.

Grdfico 6. Factor descencadenante relacionado a PHS.
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Investigamos la estacion del afo en que se presento el padecimiento, 14
pacientes lo presentaron en primavera (35%), 6 pacientes (15%) en verano, 3
pacientes (7%) en otofio y 17 pacientes (43%) en invierno.

Grdfico 7. Estacion del aiio en que se presento PHS.

La presentacion inicial de los pacientes, 19 pacientes (47%) purpura palpable, 20
pacientes (50%) presentaron dolor abdominal, 1 paciente (3%), presento sangrado
de tubo digestivo bajo y ninguno artritis.

Gradfico 8. Sintoma inicial de PHS.
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Las principales manifestaciones renales que se presentaron durante la evolucion
del padecimiento fueron de los 40 pacientes, 22 pacientes (55%) con hematuria
microscopica, 14 pacientes (35%) sindrome nefrotico, y 4 pacientes (10%) con
elevacion de creatinina.

Grafico 9. Manifestacion renal en pacientes con PHS.

El diagnostico de PHS, en los pacientes de este estudio se realizo mediante el
cuadro clinico en los 40 pacientes.

Grdfico 9. Diagnostico en pacientes con PHS.
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El tratamiento que se empleo en los pacientes de este estudio fue esteroide
(prednisona) en 39 pacientes, y 1 paciente con antibiético.

Grafico 10. Tratamiento en pacientes con PHS.

Se realizo biopsia renal a 3 pacientes, debido a que presentaban proteinuria en
rango nefrético.

Grdfico 11. Biopsia renal en PHS.
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De los 3 pacientes que se realizo biopsia renal, la lesion histologica que se reporto
fue la siguiente, 1 paciente se reporto lesiones glomerulares minimas o
proliferacion mensagial con semilunas, lesiones segmentarias en menos de 50%
de glomérulos, 2 pacientes reportaron proliferacion mesangial.

Grafico 12. Lesion histoldgica en PHS.

De las principales complicaciones asociadas al PHS, fueron 33 pacientes sin
complicaciones, 4 pacientes con insuficiencia renal aguda y 3 pacientes con
invaginacion intestinal.

Grdfico 13. Complicacion de PHS.
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A la remision clinica de la PHS, se encontré que los pacientes persistian con
alteraciones las cuales fueron 16 pacientes con proteinuria no significativa, que

amerito vigilancia médica posterior a su egreso , y 24 paciente sin alteraciones
persistentes.

Grdfico 14. Alteraciones persistentes en pacientes con PHS.
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DISCUSION

Segun Joost Aalberse et al® en su estudio reportan 232 pacientes de 0 a 18
afios de edad con diagnostico de HSP con una incidencia anual en todo el grupo
fue de 6,1 por cada 100 000 nifios, en nuestra investigaciéon se encontré una
prevalencia de 3.5% durante el periodo que se realizo el estudio.

En cuanto a la presentacion por genero en nuestra investigaciéon es mas frecuente
en mujeres 58%(23 pacientes), lo que coincide con Caceres-Mosquera en donde
reportan el diagnostico de PHS en mujeres en 59%.®) coincidiendo también en lo
reportado por Diaz Marrero ®)

En cuanto al grupo etario se encontramos que es mas frecuente entre los 5y 10
afios (15 mujeres y 13 hombres), coincidimos con Caceres-Mosquera en su
estudios en el mismo grupo etario se reporto 62.8%®)

En cuanto al estado nutricional encontramos que el 25% (10 pacientes) se
encontraron en desnutricion leve, el 55%(22 pacientes) en estado eutrofico y solo
20%(8 pacientes) con sobrepeso, no se asocio como factor de riesgo para alguna
complicacion.

En relacion a el factor asociado al inicio PHS fue 48% (19 pacientes) una
infeccion gastrointestinal, el 42%(17) infeccidn respiratoria y 10% (4) no tuvieron
ningun antecedentes patolégico que se relacionara con el inicio PHS. En lo
reportado por Zamora et al" en su estudio el 50 % ( 12 pacientes) presentaron
infecciones de tipo viral, y el 25%(6 pacientes), no presentaron ningun trastorno
previo a la enfermedad.

La presentacion en relacion a la estacion del afo en que se presento el
padecimiento, fue mas frecuente en invierno el 43% (17 pacientes), continua la
primavera en 35% (14 pacientes), en verano 15% (6 pacientes), en otono 7% (3
pacientes). Coincide con lo reportado por Caceres-Mosquera en donde fue la
mayor frecuencia en invierno.

Se investigo la presentacion inicial de PHS y encontramos que fue mas frecuente
en 50% (20 pacientes) el dolor abdominal, el 47% (19 pacientes) iniciaron con
purpura palpable, y 3% (1 paciente) sangrado tubo digestivo bajo, ninguno con
artritis. En el estudio de Caceres-Mosquera, lo mas frecuente fue dolor abdominal
en lo que coincidimos, también en lo reportado por Diaz O, en donde el dolor
abdominal se presento en el 73% de sus pacientes, y la presencia de artritis en
59%, en donde no coincidimos.
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Respecto a las manifestaciones renales coincidiendo con Garcia L et al®: en
donde la hematuria se presento en 57%, el sindrome nefrético en el 8%, vy la
presencia de insuficiencia renal aguda en 11%, nosotros reportamos el 55% (22
pacientes) con hematuria microscépica, el 35% (14 pacientes) con sindrome
nefrético y 10% (4 pacientes) con insuficiencia renal aguda.

El tratamiento que se empleo en los pacientes de nuestra investigacion fue
esteroide (prednisona) en 97% ( 39 pacientes) , y 1 paciente con antibiético por
estar asociado una infeccion respiratoria.

La indicacion para el uso de esteroide fue dolor abdominal al 100%.

Se realizo biopsia renal en 3 pacientes por presentar proteinuria en rango
nefrético, la lesion histologica que se reporto fue la siguiente, 1 paciente estadio
lll, y 2 pacientes estadio Il. Segtin Garcia L et al @ el hallazgo histolégico mas fue
la proliferacion mesangial pura (estadio Il de la ISKDC).

De las principales complicaciones asociadas al PHS, 4 pacientes con insuficiencia
renal aguda que no ameritaron tratamiento de sustitucidn renal y 3 pacientes con
invaginacion intestinal.
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CONCLUSIONES

En nuestra serie se concluyo que la prevalencia de purpura de Henoch-
Schonlein durante el periodo de estudio fue de 3.5%, que el diagnostico se realizo
en base a los criterios establecidos por la EULAR, PRINTO Y PRES (2008), y que
en la mayoria de los casos la resolucion de cuadro clinico fue en forma
espontanea, en nuestra serie se administraron corticoesteroides, por la presencia
de dolor abdominal, que es la manifestacion clinica inicial de una posible
complicacion grave.

La incidencia de complicaciones asociadas a PHS es baja como se reporta en la
literatura, en nuestro caso 4 pacientes con insuficiencia renal aguda y 3 pacientes
con invaginacion intestinal, pero encontramos a 22 pacientes presentaron
hematuria microscépica y 14 pacientes sindrome nefrético, estas manifestaciones
renales aumentan el riesgo de dano renal a largo plazo.

Por lo que una adecuada vigilancia en los primeros 6 meses posteriores al cuadro
de PHS con la determinacion de hematuria/proteinuria en muestra unica de orina,
puede hacer diagnostico oportuno de afectacion renal y asi evitar progresion del
dafo, favoreciendo una mejor calidad de vida del paciente y disminuir gastos
hospitalarios asociados a terapias de sustitucion renal.
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