BHBuMMARY

Henoch-Schonlein purpura is a
mediated small vessel vasculitis
that predominantly affects chil-
dren. It is a multisystem disease
most commonly affecting skin,
joints, gastrointestinal tract,
and Kkidneys; the last one's
requiring the greater careo The
cause remains unknown,
although it has a very strong
inmunologic component. We
present here the case of an 18
year's old patient, otherwise
healthy person who presented
with a history of small popular
lesions, migratory arthralgias
and edema. Few days later
developed abdominal pain and
vomiting turning these, his chief
complaint. We review the
clinical manifestations, differen-
tial diagnoses, and histopatholo-
gical features of this disease.
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Abreviaturas
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FENTRODUCCION

La purpura de Henoch-Schonlein es
una de las vasculitis mas comunes
de la infancia, caracterizada por la
triada clasica de purpura no
trombocitopénica, dolor abdominal
tipo colico y artritis (1) Fue por
primera  vez  reportada  por
Herberden en 1806. La asociacion
de pdarpura y dolor articular fue
descrito por Schonlein en 1837,
quién la denomind "peliosis reu-

maética". Henoch agregd la des-
cripcién de cuatro nifios con lesiones
en piel y dolor abdominal tipo
cblico, sangrado digestivo y dolor
articular en 1874, y en 1899 sefial6 el
compromiso renal. (1,8,12). Frank
propuso el término anafilactoide en
1915, guiado por el razonamiento, la
patogénesis posiblemente
involucraba una  reaccion  de
hipersensibilidad a un agente ex-
terno. (12) Es wuna enfermedad
multisistémica que afecta piel, ar-
ticulaciones, TGl y rifiones.(1)

CASO CLINICO

Se trata de un paciente de 18 afios,
vecino del Coyol de Alajuela sin
antecedentes morbidos de impor-
tancia quién consultd en maultiples
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ocasiones el servicio de emergen-
cias del Hospital San Rafael con
historia de dolor abdominal y vo-
mitos. Tres semanas previo a su
ingreso presentd cuadro de odino-
fagia, eritema faringeo, rinorrea de
2 dias de duracion. Diez dias
después presentd rash petequial en
ambos miembros inferiores (cara
medial de muslos y ambos pies)
asociados a "inflamacion” que le
molestaba al deambular. Evolucio-
né con dolor en ambos pies y ede-
ma bipodalico importante, el rash
se torno macular y dias después
agreg0 artralgias en ambas manos
de un dia de evolucion con impo-
tencia funcional; y posteriormente
inicia con dolor abdominal, hi-
porexia, sensacion febril no cuan-
tificada y vomitos de contenido
gastrico con estrias sanguinolentas
por lo cual realiza su primera con-
sulta al servicio de emergencias. En
este servicio se le realiz6 lavado
géstrico, negativo y un tacto rectal,
negativo también. La quimica
sanguinea determiné una he-
moglobina de 16.8g/dl; hematocrito
de 50; leucocitos en 16100 con
73% segmentados; plaquetas en
355000; urea en 15.8 mg/dl; crea-
tinina 1.6mg/dl; con glucosa en 120
mg/dl. Un examen general de orina
con proteinas + (30 mg/dl) sin otras
alteraciones. Fue manejado
sintomaticamente con buscapina y
cimetidina y se egres6 con
tratamiento sintomético. Seguida-
mente el paciente realizo dos nue-
vas consultas al servicio de emer-
gencias por empeoramiento del

dolor abdominal, donde finalmen-
te se decide ingresar.

Dentro de los hallazgos de gabine-
te y laboratorio durante su inter-
namiento tenemos: Amilasuria
1739; amilasemia 175; guayaco +;
tiempo de protrombina 23.5%;
tiempo parcial de tromboplastina
38 seg; INR 2.56. Proteinuria
335mg/24 hr; los valores posterio-
res de creatinina se mantuvieron
inferiores a 1 mg/dl. Factor reuma-
tico, anticuerpos antinucleares y
HIV negativos. Pruebas de funcion
hepatica, bilirubinas, velocidad de
eritrocidementacion y proteina C
reactiva dentro de limites
normales. Hemocultivo y copro-
cultivo negativos.La placa de torax
no mostro patologia. El ultra-
sonido, un dia después de su ingre-
so, evidencio un bazo homogéneo
aumentado de tamafio, dilatacion
de asas intestinales x liquido y
moderada cantidad de liquido libre
en estrecho pélvico; sin otros ha-
llazgos patoldgicos. Se le realiz6
un  esofagogastroduodenoscopia
con diagndstico de duodenitis ul-
cerativa, una rectosigmoidoscopia
con diagndstico de edema de mu-
cosa. Finalmente las biopsias de
piel y duodeno reportaron vasculi-
tis leucocitoclastica compatible
con purpura de Henoch-Schonlein.
El curso evolutivo del paciente fue
satisfactorio, manejandose con
tratamiento sintomatico a base de
hidratacién, antiespasmodicos; no
requiriendo el uso de terapia
con corticosteroides.

PJIScusioN

La PHS es una enfermedad vascu-
litica que afecta pequefios vasos y
que ocurre mas comunmente en la
infancia. (1,5). Estudios epide-
miologicos han mostrado una inci-
dencia anual de aproximadamente
13.5-18/100000 nifios. A pesar de
ser una patologia que puede ocurrir
en edades desde los 6 meses a la
adultez, 50% de los casos ocurren
en menores de 5 afios y 75% en
menores de 10 afios. (11). En la
mayoria de los reportes existe una
mayor prevalencia en los varones
(1.11), con una relacién de 2:1. (2).
Asi mismo existe una variacion en
la incidencia en cuanto a estaciones
climaticas, dandose un aumento de
casos en el invierno (1,9). La
informacién en cuanto a esta
enfermedad en adultos esta
confinada a pequefios estudios con
poco seguimiento, sin embargo en
este grupo etareo la incidencia y
severidad de sus manifestaciones
clinicas parece no ser la misma que
en nifios. (7). Los mecanismos
patogénicos que conlleva la PHS
aun  permanecen desconocidos.
(5,6,11) Sin embargo muchos de
los casos ocurren posterior a una
infeccion de via aérea superior.
Dentro de los microorganismos
implicados se  menciona al
streptococco, (9.11) pero también
adenovirus, parvovirus y myco-
plasma. Ademas la exposicion a
alergenos en medicamentos (peni-
cilina, alopurinol, quinidina), co-
midas, picaduras de insectos y



otros han sido implicados en algu-
nos casos; estos hallazgos aunados
a la mayor incidencia en invierno
sugieren un factor precipitante in-
feccioso en un individuo suscepti-
ble. (1,11). Se ha sugerido que la
nefropatia por IgA y la PHS repre-
sentan un espectro de presentacio-
nes clinicas del mismo o similar
trastorno, en el caso de la primera
con aunsencia de manifestaciones
extrarenales. En general se consi-
dera como una patologia mediada
por complejos inmunes con la pre-
sencia de IgAs en dichos complejos
afectando predominantemente
capilares glomerulares, gastroin-
testinales y en la dermis. (6, 8,10).

La susceptibilidad para sufrir PHS
podria tener un origen genético,
varios estudios sugieren que la de-
ficiencia del sistema del comple-
mento (C4) por una delecion de los
genes predisponga a sulfrir la
riefropatia por IgA y la nefritis de
la PHS. (8). En cuanto a los ha-
llazgos histopatolégicos, las biop-
sias de piel muestran una vasculitis
leucocitoclastica con infiltracion
perivascular de polimorfonucleares
y células mononucleares en
arteriolas precapilares y venulas
postcapilares. (1,9), asi mismo se
puede ver necrosis de pequefios
vasos y trombos plaquetarios (1).
La inmunofluorecencia muestra
depositos de IgA en las paredes ar-
teriolares de tejido con o sin lesio-
nes. (9) La afeccion renal primaria
se trata de una glomerulonfritis
proliferativa con compromiso de
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celulas endoteliales y mesangia-
les; a su vez la proliferacion celu-
lar extracapilar puede dar lugar a
"formaciones crecientes”. (1.9) La
historia natural de la enfermedad
comprende un cuadro autoli-
mitado en la mayoria de los casos,
el inicio de los sintomas usual-
mente es agudo, con fiebre y pur-
pura palpable abarcando las extre-
midades y los glateos. Las lesio-
nes purpureas se dan en grupos si-
métricos con predileccion por su-
perficies extensoras de las extre-
midades; siendo méas abundantes a
nivel de rodillas, tobillos y co-
dos.(9) Estas se originan como
maculas eritematosas, que progre-
san en papulas purpureas, no pru-
rigmosas que en casoS Severos
pueden ser confluentes.(8).

Las manifestaciones gastrointesti-
nales ocurren en aproximadamen-
te 2/3 de los pacientes usualmente
manifestado por un dolor abdomi-
nal periumbilical, el cual puede
ser lo suficientemente severo co-
mo para simular un abdomen qui-
rargico; ademas se presentan vo-
mitos, diarrea y heces sanguino-
lentas.(8,9). EI compromiso arti-
cular ocurre en 60-84% con artral-
gias y edema periarticular a nivel
de rodillas, tobillos, codos y mu-
fiecas; asociando un dolor incapa-
citante.(7,10). La afeccion renal
es una manifestacion comdn pero
inconstante de la PHS, su inciden-
cia varia con la poblacién estudia-
da. (4) En 80% de los nifios, ésta
se presenta en las primeras cuatro

semanas de iniciada la enferme-
dad. (1, 8,11). El espectro de afec-
cion renal varia desde hematuria
microscopica aislada hasta nefritis
o0 sindrome nefrético con falla re-
nal.(1,3). Solamente un 2% a 5%
progresa a la etapa final da la insu-
ficiencia renal. (1). No existe un
test serolégico especifico para
diagnosticar PHS, a pesar de que
se ha sugerido una correlacién en-
tre los niveles de suero de IgA 'y
los hallazgos clinicos; por lo que
esto no ha sido demostrado con-
sistentemente. (8) La clasificacion
del Colegio Americano de Reuma-
tologia de 1990 ha sido de gran
utilidad como criterios diagnosti-
cos, para diferenciar la PHS de
otras vasculitis. Los cuatro crite-
rios identificados, de los cuales
dos son necesarios para el diag-
nostico, son: (9,11)
- Inicio a una edad menor de 20
afios
- Pdrpura palpable
- Angina intestinal (dolor abdo-
minal difuso o isquemia
intestinal con diarrea
sanguinolenta.
- Evidencia de granulocitos en
las paredes arteriolares o
venulares por biopsia

Dentro del diagnostico diferencial
se mencionan otras vasculitis co-
mo la poliarteritis y la granuloma-
tosis de Wegener. De igual manera
se debe considerar el lupus erite-
matoso sistémico, los cuadro de
pancreatitis, la purpura tromboci-
topénica, endocarditis, coagula-
cion intravascular diseminada en-
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tre muchas otras maés.(1,2) En
cuanto al prondstico de la enfer-
medad, de acuerdo a la literatura la
PHS en una enfermedad benigna,
autolimitada que en promedio
puede durar un mes, no obstante
esta puede llevar un curso por va-
rios afios con tendencia a recurren-
cias hasta en el 50% de los ca-
s0s.(2,8) Existe un consenso gene-
ral que la morbilidad a largo plazo
estd asociada predominantemente
al compromiso renal;(11) estando
intimamente ligada a la presencia o
ausencia de la glomerulonefritis en
estos pacientes. Desafortunada-
mente, actualmente no existen
marcadores que predigan cuales
individuos con PHS estan en riesgo
de desarrollar la misma.(10) A su
vez, entre los pacientes que si
presentan afeccion renal, se ha de-
mostrado que, aquellos con los ha-
Ilazgos clinicos e histopatoldgicos
mas severos, son los que tienen
mayor riesgo a largo plazo de una
falla renal.s in embargo, en vista
del deterioro renal inesperado que
sufren algunos pacientes, se
recomienda el seguimiento a largo
plazo para todos los casos de
glomerulonefritis. (11) Ademas, en
cuanto al grupo etareo, se ha visto
que en adultos, el prondstico es
relativamente peor al de la po-
blacion infantil (7). En cuanto al
tratamiento actual, las manifesta-
ciones extrarenales de la enferme-

dad son manejadas por las medidas
sintomaticas  apropiadas, con
tratamiento de soporte para los
casos moderaros, vigilando el es-
tado de hidratacion y monitorizan-
do las complicaciones renales y
abdominales .(8) Comunmente se
utilizan corticosteroides para tratar
el dolor abdominal, el edema
subcutaneo y la nefritis; sin em-
bargo no existen estudios prospec-
tivos controlados que demuestren
su eficacia, lo mismo sucede con el
manejo de los casos severos de
glomerulonefritis .(2)

[JESUMEN

La parpura de Henoch-Schonlein
es una vasculitis de pequefios va-
S0s que se presenta de predominio
en nifios. Es una enfermedad mul-
tisistémica que afecta principal-
mente la piel, el sistema articular,
gastrointestinal y renal; requirien-
do éste la mayor atencién. Su
etiopatogenia es aun desconocida,
sin embargo presenta un fuerte
componente inmunoldgico.
Presentamos aqui el caso de un
paciente de 18 afos, quién previo
buen estado general presenta rash
petequial en miembros inferiores
asociado a artralgias migratorias y
edemas importantes, quién poste-
riormente inicia con dolor abomi-
nal y vomitos volviéndose estos

sus sintomas principales. En este
articulo hacemos una revision de
las principales manifestaciones
clinicas, diagndsticos diferenciales
y hallazgos histopatologicos de esta
enfermedad.
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