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RESUMEN

PURPURA DE HENOCH-SCHONLEIN
(HENOCH-SCHONLEIN PURPURA)

*Yoann Mariel Alonso Rojas

La parpura de Henoch-Schénlein (PHS) es un trastorno mediado por la
inmunoglobulina A (IgA) aguda. La etiologia de la PHS se desconoce, las
principales manifestaciones clinicas de PHS son cutaneas,
gastrointestinales, articulares y renales. El diagnéstico es clinico, en la
mayoria de los pacientes el curso es autolimitado
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SUMMARY

Henoch-Schdnlein purpura (HSP) is an acute immunoglobulin A (IgA)—
mediated disorder. The etiology of HSP is unknown, the main clinical
manifestations of HSP are cutaneous, gastrointestinal, articular and renal.
The diagnosis is clinical, in most patients the course is self-limited
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INTRODUCCION

La primera anotacion histérica de la parpura
de Henoch-Schonlein (PHS) surgié en
1801, por el médico inglés William
Heberden, quien realiz6 la descripcion
clinica de un paciente de 5 afios con rash
purpurico, dolor abdominal, y hematuria
macroscépica. Décadas mas tarde, Johan
Schonlein y Eduard H. Henoch completaron
la descripciébn clinica agregando el
componente articular.

La incidencia de PHS varia segun la regién,
en un estudio epidemioldgico realizado en
Holanda, se reporté una incidencia de
6.1/100,000 nifios. Esta es similar a la
reportada en Taiwan y la Republica Checa,

Acquired cardiopathy, valvular cardiac, mitral valve, tricuspid valve.

la cual fue de 12.9/100,000 nifios vy
10.2/100,000 nifios respectivamente .

ETIOLOGIA

La etiologia de la PHS se desconoce, sin
embargo se ha vinculado con
enfermedades infecciosas, principalmente
las infecciones del tracto respiratorio.

El agente mas comldnmente asociado con
PHS es el estreptococo beta hemolitico del
grupo A, motivo por el cual los titulos del
anticuerpo antiestreptolisina suelen
positivarse en estos paciente. Sin embargo
existe relacion con otros agentes como el
Parvovirus B19, M. pneumoniae, Yersinia
sp., C. jejuni y H. pylori. Se considera que
existe cierto grado de predisposicion
genética que interfiere en el desenlace de
PHS.
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FISIOPATOGENIA

En la PHS, los procesos que participan en
su desarrollo no estan descritos con
exactitud, sin embargo se han planteado
varias teorias, como la hipétesis del
mimetismo  celular, la hipétesis de
activacion bystander, la hipétesis de auto
alteracion y la hipotesis de super antigenos.

En el estudio realizado por Yao-Hsu Yang y
col del National Taiwan University Hospital,
se plantea un modelo en donde se asocia la
vulnerabilidad genética del individuo, y la
respuesta inflamatoria generada por la
invasion de un patégeno. Al ingresar el
patégeno al organismo, usualmente a
través de la mucosa de la via aérea, los
linfocitos T, y las células presentadoras de
antigenos se encargan de transportar el
patbgeno al tejido linfoide donde
contribuyen las células TCD4 +, secretando
TGF B, y estimulando a su vez la
proliferacion de células TH3.

Estas ultimas, se encargan de realizar la
activacion de células B, que al reconocer el
antigeno estimulan la diferenciacion a
Células capaces de secretar IgA. Se
desencadena una formacién de complejos
inmunes de IgAl polimérica, depositandose
principalmente en vasos sanguineos de
pequefio calibre, causando las
manifestaciones clinicas caracteristicas de
la PHS. En la actualidad se ha
documentado la participacion de un
receptor de plasmina que se asocia a la
nefritis (NAPIr), en el cual el antigeno de
estreptococo se adhiere, involucrandose en
la afectacion renal. Ademas puede existir
una reaccion cruzada entre la IgA circulante
y células endoteliales, que propicie la
activacion de la via alternativa del
complemento, contribuyendo a la lesion
celular.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Las principales manifestacion clinicas de la
PHS son cutaneas, gastrointestinales,
articulares y renales. La afeccion cutanea
se identifica como una puarpura palpable
localizada en gluteos y superficie extensora
de miembros inferiores, no obstante puede
comprometer térax, miembros superiores y
cara.

La mayoria de los pacientes cursan con
intenso dolor abdominal tipo célico, en
ocasiones asociado a vomitos. Rara vez
ocurre hemorragia digestiva, invaginacion
intestinal, ulceraciones o enteropatia pierde
proteinas. La PHS afecta esencialmente las
articulaciones grandes de miembros
inferiores, con inflamacion periarticular,
dolor moderado y limitacion funcional. La
afeccidon renal es relativamente frecuente,
presentandose con hematuria
macromicroscopica, proteinuria, sindrome
nefrético/nefritico, y en casos avanzados
puede progresar a insuficiencia renal e
hipertension. Usualmente se instaura
durante los primeros meses de la
enfermedad. La afecciébn neurolégica es
rara, sin embargo se han documentado
casos de cefaleas, alteracion del
comportamiento y hemorragia del sistema
nervioso central. A nivel pulmonar se han
documentado casos aislados de hemorragia
alveolar difusa, fibrosis intersticial y
neumonia intersticial.

DIAGNOSTICO

El diagnostico de PHS es esencialmente
clinico. Los criterios diagnosticos
actualizados por EULAR, PRINTO Y PRES
(2008) requieren la presencia de purpura
palpable o petequias, con predominio en
miembros inferiores, no asociada
trombocitopenia y al menos uno de los
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cuatro siguientes: dolor abdominal difuso de
inicio agudo, histologia que demuestre una
vasculitis leucocitoclastica con predominio
de depdsito de IgA o glomerulonefritis con
depésito predominante de IgA, artritis
aguda o artralgias, y alteracion renal
(proteinuria 0 hematuria).

TRATAMIENTO

En la mayoria de los pacientes el curso es
auto limitado, por lo cual el abordaje esta
orientado a ofrecer medidas de soporte,
como analgesia y reposo. En mudltiples
estudios se documenta el uso de
prednisona oral a dosis de (1-2mg/kg/1-
2semana) para disminuir el dolor abdominal
y prevenir la aparicibn de dafio renal. Sin
embargo estudios prospectivos recientes,
indican que no existe una disminucion
significativa en la duraciébn del dolor
abdominal, pero si en la intensidad; con
respecto a la progresion del deterioro renal,
estos estudios no demuestran una
prevencion en la aparicion de dafio renal
pero si pueden alterar su curso.

El uso de antiinflamatorios no esteroideos,
podria propiciar un deterioro en las
manifestaciones gastrointestinales, por lo
cual su uso no es recomendado. En el caso
de pacientes con dafio renal severo se
recomienda el manejo con esteroides a
dosis elevadas, en combinacién con el uso
de inmunoglobulina intravenosa, y de ser
necesario plasmaferesis. El uso de
ciclofosfamida para el control de Ila
nefropatia recientemente ha demostrado
adecuada respuesta.

SEGUIMIENTO Y EVOLUCION

La mayoria de pacientes con PHS
presentan un curso benigno y auto limitado,

de aproximadamente 4 a 8 semanas de
duracion. La recurrencia de la enfermedad
suele ocurrir en 30 a 40% de los pacientes,
durante el primer afo, y por lo general
tienden a ser breves y de menor intensidad.
El grado de afeccién renal es el principal
marcador prondstico de PHS, en el estudio
de H. Narchi, se documenté que Ila
presencia de proteinuria o0 hematuria
aislada estd asociada con bajo riesgo de
deterioro renal; y el sindrome nefrético-
nefritico se asocia a mayor riesgo de
insuficiencia renal.

El dafio renal suele ocurrir en los primeros 6
meses desde el inicio de la enfermedad,
motivo por el cual H. Narchi, recomienda
realizar un seguimiento periddico durante
los primeros 6 meses, con andlisis de orina
y mediciones de presion arterial, si los
resultados se encuentren normales, el
paciente es dado de alta. Sin embargo
alteraciones en los resultados, conlleva a la
necesidad de evaluar la funcion renal del
paciente, y la presion arterial
peri6dicamente hasta obtener valores
dentro de rangos normales. En el caso de
identificarse un sindrome nefrético/nefritico
se recomienda la evaluacion del paciente
por parte de un nefrélogo pediatrico.

OBSERVACIONES

La PHS es el tipo méas frecuente de
vasculitis sistémica, predominantemente en
la edad pediatrica. Ataca los vasos de
pequefio calibre, y se manifiesta principal
en piel, tracto gastrointestinal,
articulaciones y rifiones. El curso es
generalmente benigno y autolimitado, el
manejo suele ser de soporte, con excepcion
de cuadros con afeccion renal severa. El
pronostico es directamente proporcional al
grado de compromiso renal.
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