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RESUMEN
En un periodo de cuatro anos, se estudiaron
en el Hospital Nacional de Ninos de Costa
Rica 21 pacientes, portadores de la triada de
lesiones purptricas, sangrado gastrointesti-
nal y poliartralgias, conocido como Sindrome
de Schonlein-Henoch.

Un 90% de los casos eran mayores de 3 anos
y menores de 12 anos de edad (edad limite
superior de admision en el Hospital).

Las manifestaciones clinicas iniciales mas
Jrecuentes fueron: artralgias en 71%, dolor
abdominal en 57% y hematuria microscépica
en 33%.

La purpura en piel se presento en el l00% de
los casos y constituyo el signo pivote para la
sospecha diagnéstica. En mas del 50% de los
casos afectd los cuatro miembros y en los
restantes solamente en los miembros inferio-
res y gluteos,

En 12 de 16 pacientes, el cultivo faringeo fue
positivo por Streptococo B. hemoliticoy en 14
de 18 la antiestreptolisina 0 estuvo por enci-
ma de 333u.

A pesar que solamente el 33% de los pacien-
tes presentaron alteraciones en el examen
general de orina, un 87% presentaron algin
tipo de lesion morjfolégica en la biopsia renal
practicada. La lesion morfologica renal mas
frecuente fue la glomerulonefritis _focal y seg-

mentaria endocapilar (10/16), que en la
mayor parte de los casos fue considerada
como leve.

El seguimiento posterior, demostré pronta
desaparicion de los sintomas y signos, de la
hematuria y la albuminuria y normalizacion
del nitrogeno uréico y la creatinina. Esto
ocurrio en la mayoria de los casos, en los 6
meses posteriores al inicio. Solamente una
paciente, la cual se inici6 como sindrome
nefrotico, permanece sintomatica, presentan-
do en la actualidad, 8 arios 3 meses después
de su cuadro inicial, hipertensién arterial y
albuminuria. En este paciente la biopsia ini-
cial mostro necrosis cortical y una biopsia de
seguimiento, efectuada un ano después, una
severa glomerulonefritis proliferativa endo y
extracapilar (cuadro 3).

En la actualidad solo se le practica biopsia
renal a los Ninos que se inicien con un sindro-
me nefrético o con una insuficiencia renal
oligtirica de evolucién prolongada, especial-
mente en ninos mayores de 5 anos.

En pacientes con sindrome nefritico-nefroti-
co, hipertension arterial o histologia renal con
dano severo inicial se recomienda su segui-
miento por tiempo indefinido, aunque su
evolucién en los primeros 5 anos , hubiese
sido aparentemente favorable (5, 12).

Palabras clave: Sindrome de Schiinlein--Henoch,
pirrpura, hematuria.
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SUMMARY
Twenty one children with Schonlein-Henoch
syndrome were studied, during a four year
period, at the National Children Hospital from
SandJosé, Costa Rica. They showed the triad
of purpuric lesions, gastrointestinal bleeding,
and polyarthralgia.

Ninety per cent (90%) of the cases were over
three and under 12 years of age (Children
over 12 years of age are not allowed in the
Hospital).

The more frequent initial symptons were arth-
ralgia (7 1%), abdominal pain (57%), microsco-
pic hematuria (33%). Purpuric skin lesions
were present in 100% and therefore is the
main symptom for the diagnosis. Inmore than
50% of the cases the lesions were located in
the four extremities and in the other 50% of
cases in the inferior extremities and in the
gluteal region only.

A positive pharyngeal culture for Streptoccus
beta hemolyticus was found in 12 out of 16
patients, in which the culture was done,
Antistreptolysin O was over 333U.in 14 of 18
patients.

Although urinary sediment abnormalities we-
re only found in 33% of the 21 cases, 15 out
of 17 kidney biopsies (87%) showed some
kind of abnormality. The more frequent morp-
hologic lesion was mild focal and segmental
endocapilar glomerulonephritis which was
Jound in 10 of 17 biopsies.

The follow up of the 21 patients showed that
in 20 of them (95%), a relatively rapid disape-
areance of symptoms and signs, as well as
the microscopic hematuria and aJbuminuria.
Blood Urea Nitrogen and Creatinine returned
to normal levels in all cases. Jn most of the
twenty cases, the disease resolution ocurred
in the first six months after the disease star-
ted. Only one patient who initially started
with a nephrotic syndrome, stayed sympto-
matic. She is currently, six years and three
months after the initial picture, with arterial
hypertension and albuminuria. In this pa-
tient, the initial biopsy showed cortical necro-
sis, and a subsequent biopsy, done one year
later, showed severe focal and segmental,
endo and extracapillary glomerulonephritis.

We currently performa kidney biopsy in those
patients that present with either a nephrotic
syndrome or with a severe and prolonged
acute renal failure, particularily in those pa-
tients older than 5 years old.

Patients with a nephritic-nephrotic syndro-
me, arterial hypertension or severe
hystological changes on the renal biopsy at
onset, should be followed for an undetermi-
ned period of years, despite an apparently
favorable outcome during the initial 5 years.
(5, 12).

Key Works: Schinlein-HenochSyndrome purpura,
hematuria.

INTRODUCCION
La asociacién de lesiones purpiiricas en los cua-
tro miembros y poliartralgias fue descrita por
Schonlein (1) hace mas de 150 afnos en Nifios.
Henoch describi6 el sangrado gastrointestinal y
renal posteriormente, completando asi la des-
cripcién del sindrome que hoy mas comunmen-
te conocemos como Sindrome de Schonlein-He-
noch (P.Sch.H.), también llamado Purpura Reu-

matica, Parpura Anafilactoide o Parpura Alér-
gica.

La nefropatia, habitualmente una glomerulone-
fritis aguda , es relativamente frecuente en Ninos
(15% del total en Francia) (3), pero lo mas impor-
tante es que esta nefropatia, que clinicamente
puede confundirse con una glomerulonefritis
aguda postestreptocéccica, es la manifestacion
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potencialmente mas peligrosa de la enfermedad,
pues se ha demostrado que puede evolucionar
hacia una glomerulonefritis cronica terminal. La
etiologia de ]a enfermedad es desconocida, apa-
rentemente desencadenada por multiples facto-
res (infecciosos, medicamentosos, etc.) (4, 5).

Como la P.Sch.H. se presenta en pacientes pedia-
tricos con frecuencia en Costa Rica, se considerd
convenientes revisar:

1. Las caracteristicas clinicas, de laboratorio e
histopatologicas renales de la enfermedad en
nuestro medio.

2. Su evolucién y pronéstico.

MATERIAL Y METODOS

El estudio comprende todos los paciente ingresa-
dos al Hospital Nacional de Nifios con el diagnés-
tico de Parpura de Schonlein-Henoch, en un
periodo de 4 anos, que presentaron ademas del
brote tipico, al menos uno de los otros componen-
tes del Sindrome, como artralgias, sangrado di-
gestivo y/o compromiso renal. Se incluyeron so-
lamente los casos en que el brote tipico fue visto
y evaluado por uno o varios de los autores de la
presente revision que son las personas que prin-
cipalmente han tenido a su cargo el manejo y
diagnostica de estos pacientes en el Hospital. Un
total de 21 pacientes, 9 varones y 12 mujeres
reunieron los requisitos antes mencionados.

Una vez confirmada la presencia del brote purpu-
rico tipico, se desarroll6 el siguiente protocolo: a
todos los pacientes se les practicé uno o varios
sedimentos de orina y a la mayoria se les hicieron
los siguientes examenes de laboratorio y gabine-
te: nitrogeno uréico, creatinina sérica, comple-
mento C3, antiestreptolisina 0, hemograma com-
pleto, células LE, velocidad de eritrosedimenta-
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cidén, urocultivo, albuminuria de 24 horas y pie-
lograma endovenoso.

A 16 pacientes se les practicé ademas 17 biopsias
renales percutaneas, tuvieran o no alteraciones
en el sedimento urinario o en la albuminuria de
24 horas.

El material de biopsia fue fijado en formalina al
10% e incluido en parafina. Se obtuvieron cortes
de aproximadamente 3u. de espesor y se tifieron
con hematoxilina eosina, PAS y tricromico.

RESULTADOS

Veintiun pacientes, 9 varones y 12 mujeres com-
ponen nuestra serie; como es habitual en esta
enfermedad, no hubo casos en nifnos menores de
1 ano y el 90.4% del total tenia mas de 3 anos de
edad (cuadro 1). Una vez en el Hospital, en todos
se demostré la presencia del brote tipico papular
y/o petequial, con o sin equimosis, con su distri-
bucién caracteristica. Sin embargo, este signo no
fue siempre lo que motivé la consulta de los
padres, sino el dolor abdominal en primer lugar,
y los dolores articulares en segundo lugar.

El dolor abdominal fue generalmente de intensi-
dad leve a moderada, de caracter a veces célico y
en otras constante. A menudo se localizé en
epigastrio, o periumbilical, pero en otras ocasio-
nes fue difuso, sin signo de rebote, ni resistencia
de la pared abdominal. No hubo casos de invagi-
nacion intestinal como ha sido descrito.

La hematuria macroscopica y el sangrado diges-
tivo poco frecuentes como sintoma de inicio del
cuadro.
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Una vez hospitalizados, se les hizo un interroga-
torio mas dirigido. El cuadro 2 resume en orden
de frecuencia los sintomas y signos encontrados
después de ingresado el paciente. Llama la aten-
cién el comienzo con oliguria e insuficiencia renal
aguda en dos pacientes, uno de los cuales ingreso
semicomatoso, convulsionando y amerité diadlisis
peritoneal. El otro presenté al ingreso un sindro-
me nefrético con azotemia y hematuria micros-
copica, perosin hipertension arterial. Después de
varias semanas entré en remision espontanea
con so6lo dieta hiposédica, pero desarrollé poste-
riormente hipertension arterial cronica y albumi-
nuria residuales y actualmente requiere trata-
miento constante con diuréticos, propanolol e
hidralazina, para controlar su hipertension arte-
rial. A esta paciente se le practicaron dos biopsias
renales; una durante su episodio inicial de sin-
drome nefrético y otra un ano después.

Los signos mas importantes hallados en el exa-
men fisico de nuestros pacientes fueron: el brote
tipico, el edema y las ariralgias, con o sin flogosis.

El brote comprometio6 los miembros inferiores en
todos los casos sin excepcion y en doce también
los superiores. En uno de los pacientes el escroto
tenia equimosis y dolor a la palpacién del testicu-
lo izquierdo. En varios pacientes se presentaron
recidivas del brote, en uno de ellos casi tres afios
después del episodio inicial.

El edema (76%) fue siempre leve o moderado, con
tendencia a localizarse en la parte distal de las
extremidades, el cuero cabelludoy los parpados,
faltando sn el abdomen y sin signos clinicos de
hipervolemia como bradicardia , hipertension o
visceromegalia. Solo la paciente con Sindrome
Nefrético se presentd con anasarca.
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Las artralgias (71%) con o sin signos inflamato-
rios localizados comprometieron exclusivamente
articulaciones grandes, generalmente varias en
forma simultdnea y asimétrica. El compromiso
articular fue siempre transitorio, con maxima
intensidad al iniciarse el cuadro, cediendo al
desaparecer el brote y todas las otras manifesta-
clones subjetivas, sin dejar secuelas. En los casos
en que se presentaron recaidas, algunos tuvieron
de nuevo artralgias. La fiebre, aunque fue descri-
ta por los padres en algunos pacientes antes del
ingreso al hospital, s6lo se comprob6 en un caso
y fue de corta duracion.

De los examenes de laboratorio efectuados al
ingreso a cada paciente, se hallaron las siguiente
alteraciones:

a. Cultivos faringeos, 12/16 fueron positivos
por estreptococo beta hemolitico, que en
general coincidié con un numero similar de
pacientes con niveles elevados de A. S. O.

b. Leucocitosis (mas de 10.000 leucocitos/
ml) generalmente con desviacion izquier-
da, se observo en 15/19 pacientes.

c. Elevacionen lavelocidad de eritrosedimen-
tacién (promedio = 35 mm/h.) en 10/13
pacientes.

ch. Compromiso renal manifestado a través
del sedimento urinario en 7 /13 pacientes,
en tres de los cuales habia ademaés eleva-
cién del nitrogeno uréico y la creatinina
sérica.

La correlacion entre los hallazgos histopatologi-
cos y la clinica se resumen en el cuadro 3.

De los nueve pacientes a quienes se les hizo
biopsia renal sin tener alteraciones en la orina,
siete presentaron una glomerulonefritis endoca-
pilar focal y segmentaria, una de las cuales tenia
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Cuadro 1
Sexo y edad de 21 nifios con Plirpura
de Schénlein-Henoch
Hospital Nacional de Nifios Dr. Carlos Saenz
Herrera.
Edad Total Sexo
Fem Masc
TOTAL 21 12 9
1-2 2 1 1
3-6 9 6 3
7-12 10 5 5
Cuadro 2
Manifestaciones clinicas iniciales en 21
casos de Piirpura de Schénlein-Henoch
(no incluye manifestaciones cutGneas)
Hospital Nacional de Nifnos Dr. Carlos Saenz
' Herrera.
Manifestaciones clinicas N2 de casos—l
Edema 16 ‘*
Artralgias 15 ‘
Hematuria (6 micro y 1 macro) 7
Sangrado digestivo
(rectorragia 2, melena 1) 3 |
| Insuficiencia renal aguda 2 i ‘
| Covulsiones generalizadas 2
Dolor abdominal 12

proliferacion extracapilar también . S6lo un pa-
ciente no mostraba lesiones en la biopsiay en otro
fue insuficiente el material para interpretaciéon.

Evolucién posterior y seguimiento:
Dieciséis pacientes fueron controlados durante
un promedio de treinta y siete meses con sedi-

mentos urinarios, nitrégeno uréico y creatinina
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seriados, y en ocasiones con proteinurias en
muestras de veinticuatro horas. El promedio de
seguimiento para los otros cuatro Nifios sin

biopsia renal fue de cuarenta y ocho meses.

Tanto los sintomas como las alteraciones urina-
rias desaparecieron durante los tres primeros
meses en todos, excepto en la paciente con sin-
drome nefrético inicial, que hastalafecha presen-
ta hipertensién arterial. El sintoma mas persis-
tente fue el dolor abdominal, el cual a menudo
requirié tratamiento con antiespasmdodicos ora-
les y en dos casos Prednisona por varias sema-
nas. En varios pacientes hubo recidivas del brote
y/o artralgias, y en uno, dichas artralgias reapa-
recieron casi tres anos
inicial.

después del ataque

DISCUSION

Estos veintitin pacientes, reunidos en un perio-
dode 4 anos, de ninguna manera representan la
verdadera incidencia de la enfermedad en Costa
Rica, ya que la muestra se tomo exclusivamente
de los niflos que consultan o son referidos al
Hospital Nacional de Nifios (HNN). En esta serie
hay predominio del sexo femenino, al contrario de
lo que se ha reportado en México y Estados
Unidos (4., 5, 6).

El promedio de nifios en edad escolar si es similar
a otros reportes (4, 5, 6, 10). El dolor abdominal,
a veces intenso, acompanado de leucocitosis con
desviacién izquierda, puede confundirse con
apendicitis aguda por ejemplo, pero en estos
ninos la fiebre es raray el abdomen generalmente
es blando y depresible. Hay ademas un elevado
porcentaje de ninos que al interrogatorio se que-

jan de dolor articular también, lo que debe indu-
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Cuadro 3

Correlacién clinico patolégica en 16 pacientes con Plirpura

de Schénlein-Henoch.

Hospital Nacional de Nifos Dr. Carlos Saenz Herrera.

digestivo, se encontré una
gastritis erosiva en uno y
una duodenitis erosiva en
otro. Actualmente en el

cirlo a uno a buscar los otros componentes del
sindrome. En nuestros pacientes los signos y
sintomas mas llamativos fueron, ademas del
brote, las artralgias, las manifestaciones urina-
rias y el dolor abdominal ocup6 el cuarto lugar

como causa de consulta.

La complicacion gastrointestinal clasicamente
asociada con P.Sch. H. esla intosucepcion intes-
tinal, y ésta debe sospecharse en los pacientes
que presenten un cuadro de oclusion intestinal.
Tomomasa y cols. (11) le practicaron endoscopia
gastroduodenal y rectal a 9 ninos que presenta-
ban sintomas de sangrado digestivo y dolor abdo-
minal (en 4/9 casos), o simplemente dolor abdo-
minal y vomitos (en 5/9 casos). En el primer
grupo de cuatro ninos, encontraron una duodeni-
tis erosiva en todos, y en dos de ellos, ademas
ulceras rectales. De los cinco nifios sin sangrado
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Ne de H.N.N. a todos los pacien-
Exdmen orina Forma comienzo
Ptes tes con P.Sch.H. que pre-
Diagnoatico sentan evidencia de san-
Histolégico Sin Hemat. | IRA  Hipert. ¢ 8
alta y/o Arte- | grado digestivo se les prac-
Album. rial tica de rutina un estudio
Total 16 9 7 2 3 endoscéopico del tubo di-
Sin lesiones 1 1 - . . gestivo,
focal y segmentaria £ dad i ¢l
endocapilar enfermedad no esta clara-
mente establecida (1, 2) se
Glomerulonefritis 4 1 3 1 2 harelacionado con frecuen-
focal y segmentaria ) infecci
endo y extracapilar cia con infecciones por es-
treptococo beta hemolitico
Material insuficiente 1 1 - - = (10).

Ann tomando en cuenta el
hecho de que entre el 20 y 30% de los Nifos
escolares son portadores del estreptococo beta
hemolitico, el elevado ntimero de cultivos faringe-
os positivos (12/16) y la elevacion concomitante
del titulo de antiestreptolisinas O (14/18) sugiere
que en nuestro medio al menos, este germen
podria jugar un papel importante como agente
etiologico. Esta relacién causa y efecto ha sido
sugerida por varios autores, pero Vernier y cols.
(7), enun estudio dirigido, no pudieron demostrar
tal relacion a través de determinaciones seriadas
de A.S.O. También nos llamo6 la atencion la
tendencia en estos ninos a presentar leucocitosis
con desviacion izquierday eosinofilia. Desgracia-
damente no hicimos determinaciones seriadas
para medir la duracién de la respuesta leucoci-
taria.



Acta MEDICA COSTARRICENSE VOLUMEN 35 N2 3; 1992

Fairley y cols. (9) estudiaron la epidemiologia de
un brote de la enfermedad durante el otofio e
invierno de 1987-1988 en Hartford, Connecticut.
Se identificaron dieciséis casos en siete meses, lo
que significa una incidencia de 1.7 casos por
10.000 Nifnos por ano. La incidencia fue propor-
cionalmente mucho mas alta en los nifios de
zonas urbanas y de bajo nivel socioeconémico.

Nielsen en Dinamarca (10) estudi6 1222 casos de
P.Sch.H que se presentaronentre 1977 y 1983. El
no observé tendencia a la aglomeracion de los
casos en ninguna region del pais en particular. Si
encontré una incidencia anual fija de 1.4 casos
por 10.000 Ninos por ano de O a 14 anos, y sélo
0.8 casos por 100.000 nifios por ano en mayores
de 15anos . Hubomas casos durante elinvierno
que durante el verano. El 17% habia tenido una
infeccion respiratoria alta una semana antes,
para lo cual habia recibido antibiéticos. Ademas,
en el 18% del cultivo faringeo resulté positivo por
Estreptococo B hemolitico del grupo A., y el 17%
tenia elevacion de los niveles de ASO. La enferme-
dad fue mas frecuente en nifios que asistian a
guarderias que en los que no lo hacian. Esto
sugiere nuevamente que existe probablemente
uno o varios agentes infecciosos que pueden
desencadenar el cuadro.

El compromiso renal, reflejado a través de altera-
ciones en el sedimento urinario fue de 33% de los
casos, pero alrevisar las nueve biopsias practica-
das en pacientes sin cambios en la orina (una se
reporté como material insuficiente) ocho tenian
una GNPE focal y segmentaria, en una de las
cuales habia también proliferacion extracapilar
en algunos glomérulos. Esto aumenta el porcen-
taje de pacientes con compromiso renal amas de
50% de los casos.

El seguimiento posterior, basados en la evolu-
ciénclinicay de laboratorio, demostré una pronta
desaparicién de los sintomas y signos, de la
hematuria y albuminuria, y normalizacién del
nitrégeno uréico y de la creatinina.

Esto ocurrié en la mayoria de los casos, en los
primeros 3 a 6 meses de haberse presentado la
enfermedad. Sélo una paciente que se inicié
como un sindrome nefrético, permanece sinto-
matica (hipertension arterial, 8 afilos 3 meses
después del cuadro inicial). La gravedad del sin-
drome nefroético secundario a esta enfermedad en
ninos, ha sido descrita (5, 8).

De acuerdo a Roy Meadow (5), el curso futuro en
la enfermedad puede relacionarse con tres facto-
res:

a) Formade presentacion clinica: aquellas que
comienzan con s6lo hematuria microscopi-
ca, el 100% estaran sanos dos afios des-
pués; los que se inician con hematuria
apreciable, el 75% también estan bien en
dos anos; pero de aquellos con sindrome
nefriticonefrético, el 40% estaran norma-
les, el 20% tendra alteraciones minimas y
el resto (40%) tendra insuficiencia renal
dos afios después. Sin embargo, no siem-
pre esto sucede, ya que a diez anos plazo
€1 50% de los que se iniciaron con sindrome
nefritico-nefrético se habran recuperado
totalmente.

b} Severidad de los cambios histologicos rena-
les: (proliferacion endo y extracapilar).

c) Edaddel paciente: curso mas benigno en
ninos menores de 5 afios.

Nuestra serie muestra una tendencia a coincidir
con los puntos anteriores; la gran mayoria de los
casos tuvo alteraciones leves en el sedimento
urinario y en la biopsia renal, y los dos casos que
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se iniciaron con insuficiencia renal aguda oligui-
rica tenian alteraciones en la biopsia, uno leve y
otro moderado, y evolucionaron a la curacién
rapida. El caso que se inicié con sindrome nefré-
tico, presentaba necrosis cortical en la primera
biopsia y un afio después una glomerulonefritis
proliferativa, endo y extracapilar focal y segmen-
taria, hipertension arterial y albuminuria y fue el
unico paciente que tuvo secuelas posteriores. En
la actualidad sélo le practicamos biopsia renal a
los ninos mayores de 5 afios que inicien su cuadro
con un sindrome nefrético, o en aquellos ninos
que presenten una insuficiencia renal aguda
oligurica de evolucion prolongada. Sin embargo,
Goldstein y cols (12) reportaron que 17/78 pa-
cientes seguidos por un promedio de 23.4 anos,
sufrieron deterioro de su funcién renal, siete de
los cuales habian tenido una aparente recupera-
cion en los primeros cinco anos y su enfermedad
renal de presentacion habia sido aparentemente
leve.

Ademas, todos los pacientes con lesiones glome-
rulares severas con mas del 50% de los glomé-
rulos afectados tuvieron mala evolucion; y de
veinticuatro mujeres que tuvieron cuarenta y
cuatro embarazos exitosos, dieciséis tuvieron hi-
pertension arterial, proteinuria persistente o am-
bas.

Laincidencia de compromiso renal en las diferen-
tes series reportadas es muy variable, oscilando
entre el 12 y el 70% (3, 5, 7, 10).
una muestra de 1499 pacientes en edad inferior

Crumb reviso

a los dieciséis anos y encontré una incidencia
media de nefropatia del 29%. Esta cifra se aseme-
jamuchoalanuestraque fue del 33% en los casos
clinicos.
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