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RESUMEN
Introducción. La púrpura de Schönlein-
Henoch (PSH) es la vasculitis leucocitoclástica 
de pequeños vasos más común en la infancia. 
Se caracteriza por púrpura palpable y/o 
compromiso articular, abdominal o renal. 
Objetivo :  Describir las características 
epidemiológicas, clínicas, de laboratorio y 
evolutivas en pacientes con PSH.
Población y métodos. Estudio observacional, 
descriptivo, retrospectivo. Se incluyeron 
pacientes menores de 15 años durante el período 
1/1/2008 al 31/12/2017 que cumplían con los 
criterios de Ankara para el diagnóstico de PSH.
Resultados. Se incluyeron 339 pacientes con PSH; 
la distribución fue similar en ambos sexos; edad 
promedio de presentación: 7,02 años (± 3,02). 
El 78 % presentó forma típica y el 22 %, atípica, 
con compromiso articular previo a la aparición de 
la púrpura. Manifestaciones articulares: el 82 %; 
compromiso abdominal: el 54 %; manifestaciones 
renales: el 19 %. El 68 % de los pacientes que 
tuvieron compromiso renal lo manifestaron 
dentro del primer mes desde el debut. El síntoma 
más frecuente fue la hematuria aislada y el 22 % 
de los pacientes con compromiso renal presentó 
formas moderadas-graves de nefritis. El 15 % de 
los pacientes presentó recurrencia/s.
Conclusión. Las manifestaciones articulares 
fueron más frecuentes de lo descrito en otras 
series y el compromiso renal fue menor. Si 
bien este compromiso suele manifestarse en 
los primeros meses de evolución, se destaca la 
necesidad del seguimiento de estos pacientes 
con controles urinarios y de tensión arterial en 
la evaluación pediátrica.
Palabras clave: Púrpura de Schonlein-Henoch, 
niños, estudios retrospectivos.
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INTRODUCCIÓN
La púrpura de Schönlein-Henoch 

(PSH) es la vasculitis leucocitoclástica 
de pequeños vasos más común en la 
infancia.1-5 Su incidencia es variable 
según las áreas geográficas. Oscila 
entre 10 y 20/100 000 por año en 
los menores de 17 años. La edad 
promedio de presentación es 6 años; 
predomina en el sexo masculino 
( r e l a c i ó n  2 : 1 )  d e  a c u e r d o  c o n 
la mayoría de la bibliografía y se 
presenta más comúnmente en otoño 
e invierno.1-3,4,6

Se caracteriza por púrpura palpable 
(condición que debe estar siempre 
presente) y compromiso articular, 
abdominal o renal.1,4 Raramente, puede 
afectar otros órganos, como el cerebro, 
los pulmones, el corazón, los ojos, 
los testículos, entre otros, dado que 
es una enfermedad sistémica.7-10 Es 
autolimitada, benigna; se resuelve de 
manera espontánea en dos semanas en 
un tercio de los casos, en 2-4 semanas 
en otro tercio, y el resto, en más 
de 4 semanas.2,9,11-14 El pronóstico a 
largo plazo está relacionado con el 
compromiso renal.

OBJETIVO
Descr ib ir  las  caracter ís t icas 

epidemiológicas, clínicas, evolutivas 
y de laboratorio en pacientes con 
PSH. Analizar factores de riesgo 
relacionados con el compromiso renal 
y la recurrencia.

POBLACIÓN Y MÉTODO
Diseño: observacional, descriptivo, 

retrospectivo.
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Lugar: Consultorio de Moderado Riesgo, 
Pediatría Ambulatoria. Período: del 1/1/2008 al 
31/12/2017.

Criterios de inclusión:
Pacientes  de 1  a  15  años de edad que 

cumplieron los criterios del Consenso de Ankara 
(2008) atendidos desde el debut de la enfermedad.

Criterios de exclusión:
D i a g n ó s t i c o  d e  o t r a s  e n f e r m e d a d e s 

reumatológicas, inmunológicas, hematológicas o 
renales previas o que estuvieran en tratamiento 
con medicaciones que pudieran ocasionar 
púrpura. Pacientes con menos de 2 semanas de 
seguimiento desde el debut.

Recolección de datos:
Se revisaron las historias clínicas y se 

consideraron los criterios del Consenso de Ankara 
(2008):
• Púrpura comúnmente palpable o petequias, 

con predominio en los miembros inferiores 
(MM. II.), no relacionada con trombocitopenia 
(siempre presente) y, al menos, uno de los 
siguientes: 

• Dolor abdominal difuso de tipo cólico, 
de  comienzo agudo,  manifestado por 
el interrogatorio o por el examen físico. 
Podía incluir invaginación y sangrado 
gastrointestinal.

• Artr i t is  de comienzo agudo,  definido 
como dolor con tumefacción o dolor con 
limitación del movimiento. Artralgia: dolor sin 
tumefacción y sin limitación del movimiento.

• Compromiso renal: proteinuria > 0,3 g/24 h, 
cociente albúmina/creatinina en una muestra 
aislada de orina de la mañana > 30 mmol/
mg. Hematuria: > de 5 glóbulos rojos/campo 
en el sedimento de orina o 2 o + en tiras 
reactivas. Presencia de cilindros hemáticos en 
el sedimento.

• Histopatología: vasculitis leucocitoclástica 
típica con depósitos predominantemente 
d e  i n m u n o g l o b u l i n a  A  ( I g A )  o 
glomerulonefritis proliferativa con depósitos 
predominantemente de IgA.2,15

Variables:
Características epidemiológicas: edad, sexo, 

estación del año.
Características clínicas: antecedentes previos 

(infecciones respiratorias, medicamentos, 
inmunizaciones, 15 días antes).

Forma típica: comienzo con púrpura. Atípica: 
compromiso articular, abdominal o renal previo 
al comienzo de la púrpura (48 horas antes).

Compromiso articular:  artralgia, artritis; 
abdominal: dolor, vómitos, enterorragia; renal: 
hematuria, proteinuria, síndrome nefrítico/
nefrótico con o sin caída de filtrado (< 90 ml/
min/1,73 m2, estimado según la fórmula de 
Schwartz). Nefritis leve: hematuria asintomática, 
macro- o microscópica y/o proteinuria no nefrótica 
(> 5 y < 50 mg/k/día o índice proteína/creatinina 
–IPC– < 2 mg/mg). Nefritis moderada/grave: 
caída de filtrado glomerular estimado < 90 ml/
min/1,73 m2 y/o proteinuria persistente en rango 
nefrótico (> 50 mg/k/día o IPC > 2 mg/mg) con 
o sin síndrome nefrítico y/o hipertensión arterial 
(HTA: tensión arterial > Pc 90 según las tablas de la 
Organización Mundial de la Salud –OMS–).

Análisis  de laboratorio inicial :  recuento 
leucocitario, hematocrito, hemoglobina, recuento 
de plaquetas, proteína C reactiva (PCR), dosaje de 
IgA, complemento, eritrosedimentación.

Características evolutivas: 
Tiempo de seguimiento, internación, medicación/es 

recibida/s.
Recurrencia: paciente con diagnóstico previo de 

PSH, asintomático por, al menos, cuatro semanas, 
que presentó nuevamente lesiones cutáneas y/o 
manifestaciones sistémicas de vasculitis.16,17

Figura 1. Selección de los pacientes con púrpura de 
Schönlein-Henoch

401 pacientes con 
diagnóstico presuntivo de PSH

PSH: púrpura de Schönlein-Henoch; HC: historias clínicas.

HC analizadas: 339

• Menos de dos semanas de 
seguimiento: 37

• No cumplieron criterios de 
Ankara: 15

• Enfermedad reumatológica: 4; 
inmunológica: 2; hemato-
oncológica: 2; renal crónica: 2
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Púrpura persistente: pacientes que no estuvieron 
libres de síntomas desde el diagnóstico inicial 
hasta un año o más de seguimiento.

Análisis estadístico
Las variables continuas se presentaron con 

medidas de tendencia central y de dispersión 
según la distribución de la muestra. Las variables 
categóricas se presentaron como frecuencias 
absolutas y porcentajes. Para la relación entre 
variables cualitativas, se utilizó la prueba de chi2/
Fisher exact test según la distribución de la tabla de 
doble entrada. Se consideró un valor de p < 0,05 
como estadísticamente significativo. Se utilizó, 
para el análisis, el programa SPSS Statistics V19. 

Consideraciones éticas
El protocolo fue revisado y aprobado por la 

Coordinación de Docencia e Investigación y el 
Comité de Bioética Hospitalario.

RESULTADOS
Se  revisaron las  h is tor ias  c l ín icas  de 

339 pacientes. Los motivos de exclusión se 
detallan en la Figura 1. (Promedio: 31 pacientes/
año).

Características epidemiológicas y clínicas: 
La edad promedio de presentación fue 

7,02 ± 3,02 años, con distribución similar en ambos 
sexos (Figura 2). Las características demográficas 
y antecedentes previos se describen en la Tabla 1. 
La mediana de tiempo de seguimiento fue de 

75 días (rango intercuartil –RIQ–: 40-120). Los 
casos se presentaron con mayor frecuencia en 
otoño (n = 107), y siguieron en orden decreciente 
invierno (n = 86), primavera (n = 81) y verano 
(n = 65).

Figura 2. Distribución según edad y sexo de los pacientes con diagnóstico de púrpura de Schönlein-Henoch

 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14

Tabla 1. Características demográficas y antecedentes 
previos al inicio de la púrpura de Schönlein-Henoch

 N = 339
Edad al inicio (años) 

Media  7,02 
Desvío estándar  3,026

Sexo, n (%) 
Masculino  172 (51)
Femenino   169 (49)

Tiempo de seguimiento (días) 
Mediana 75
RIQ 40-120

Estación del año, n (%) 
Verano 65 (19)
Otoño 107 (32)
Invierno 86 (25)
Primavera 81 (24)

Antecedentes previos, n (%) (N: 329) (**) 
CVAS 204 (62)
Estreptococo beta hemolítico 82 (25)
Mycoplasma 17 (5)
Medicación 2 (0,6)
Vacunas 1 (0,3)
Otros  4 (1) (*)
Sin antecedentes 19 (6)

(*) Alimentos, infección gastrointestinal.
(**) 10 sin datos. 
CVAS: catarro de vías aéreas superiores; 
RIQ: rango intercuartil.
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Manifestaciones clínicas
Forma de comienzo: 265 pacientes (el 78 %) 

presentaron forma clínica típica y 74 (el 22 %), 
atípica (Tabla 2). En algunos casos (41; el 12 %), 
se constataron síntomas poco usuales, como 
cefalea (14; el 4 %), púrpura ampollar (7; el 2 %), 
compromiso testicular (4; el 10 %), miositis (1; 
el 0,3 %), conjuntivitis hemorrágica (1; el 0,3 %), 
epistaxis (1; el 3,2 %), hemoptisis (3; el 1 %).

Las manifestaciones articulares se observaron 
en  e l  82  % de  los  pac ientes ,  con  mayor 
compromiso de los MM. II., y las articulaciones 
más afectadas fueron los tobillos y las rodillas 
(Tabla 3).

El compromiso abdominal se constató en 
el 54 % de los casos; el dolor fue el síntoma 
más frecuente. Dos pacientes presentaron 
invaginación intestinal, confirmada por ecografía 
y radiología. En estos, el sangrado intestinal fue 
profuso, mientras que, en el resto, fue escaso 
e intermitente. El 8 % de los pacientes (n = 26) 
presentó edema de cuero cabelludo, que requirió 
tratamiento con corticoides.

La afectación renal se detectó en 65 pacientes 
( e l  1 9  % ) .  L a  h e m a t u r i a  a i s l a d a  f u e  l a 
manifestación más frecuente. Se detectó HTA 
en 14 pacientes; en todos los casos, formó parte 
de la presentación como síndrome nefrítico. La 
mayoría de los pacientes (44; el 68 %) comenzaron 
con el compromiso renal dentro del primer mes 
del diagnóstico de PSH y 15 (el 23 %), dentro de 
los primeros 2 meses. En el análisis univariado, 
se encontraron como factores asociados al 
compromiso renal estadísticamente significativos 
la edad (> 10 años) (p = 0,004), el compromiso 
abdominal (p = 0,005) y la recurrencia (p = 0,000).

Los pacientes con nefritis moderada-grave 
(n = 14), definidos según criterios clínicos, 

fueron tratados conforme el protocolo propuesto 
por  Niaudet  modif icado:  t res  pulsos  de 
metilprednisolona (1 g/1,73 m2) endovenosa, 
seguida de prednisona (30 mg/m2/día) por vía 
oral durante un mes, luego con 30 mg/m2 días 
alternos por dos meses y, finalmente, 15 mg/m2 
días alternos durante 15 días (Tabla 3). Se indicó 
ciclofosfamida a razón de 2 mg/kg/día durante 
dos meses a los pacientes no respondedores 
a los corticoides. Presentaron respuesta total, 
definida como proteinuria normal y filtrado 
glomerular normal, 8 pacientes; 4 pacientes 
presentaron respuesta parcial (proteinuria 
residual, no nefrótica) con filtrado glomerular 
normal.  No respondieron al  tratamiento 
2 pacientes (persistencia de la proteinuria en 
rango nefrótico y/o falta de recuperación del 
filtrado glomerular). De los 2 pacientes no 
respondedores a los corticoides, uno respondió 
totalmente a la ciclofosfamida y el restante quedó 
con proteinuria residual. En 8 pacientes, se realizó 
una biopsia renal, y el hallazgo histopatológico 
más frecuente fue la proliferación mesangial focal 
(III. a Clasificación del International Study of Kidney 

Tabla 2 Forma de presentación y síntomas al inicio

 N = 339
Forma clínica: n (%)
Típica 265 (78)

Púrpura 252 (95)
Púrpura, compromiso abdominal 7 (3)
Púrpura, compromiso articular 5 (2)
Púrpura, abdominal, articular 1 (0,4)

Atípica 74 (22)
Compromiso articular 51 (69)
Compromiso abdominal 21 (28)
Articular y abdominal 1 (1)
Compromiso renal 1 (1)

Tabla 3. Manifestaciones clínicas

 Frecuencia  Porcentaje 
 N = 339 (%) 
Púrpura  339 100
Síntomas articulares 278  82

Artralgia 199 
Artritis 79 

Articulaciones afectadas 
MM. II. 257 
MM. SS. 4 
MM. SS. y MM. II. 18 

Síntomas abdominales 182  54
Dolor abdominal 126 
Hemorragia digestiva 29 
Dolor, vómitos 27 

Compromiso renal 65  19
Anomalías renales mínimas 51  78

Hematuria aislada 27
Proteinuria no nefrótica 5
Hematuria y proteinuria no nefrótica 19

Nefritis moderada/grave 14  22
Sme. nefrótico 1
Sme. nefrítico 1
Proteinuria nefrótica 10
Caída de filtrado 2

Edema 
Cuero cabelludo 26
Escrotal 45
Sacro 15

MM. II.: miembros inferiores; MM. SS.: miembros superiores.
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Disease in Children –ISKDC–).18 Los pacientes que 
presentaron proteinuria persistente no nefrótica 
recibieron inhibidores de la enzima de conversión 
de angiotensina II (n = 24).

Recurrencia: 52 pacientes (el 15 %) presentaron 
una o más recurrencias. La mediana del tiempo 
transcurrido desde el inicio de la enfermedad 
hasta la aparición de la recurrencia fue de 
65 días (r = 30-540). La manifestación clínica más 
frecuente de la recurrencia fue la púrpura aislada 
(27; el 52 %), mientras que el resto presentó 
púrpura acompañada de otro compromiso. Las 
variables asociadas a la recurrencia en esta serie 
fueron el compromiso abdominal (p = 0,006) y 
renal (p = 0,000). 

Internación:  Requir ieron internación 
63 pacientes (el 19 %). Los motivos se describen 
en la Tabla 4.

Recibieron antinflamatorios no esteroides 
(AINES) 56 pacientes (el 16,5 %), corticoides el 
16 %. Los AINES fueron utilizados en la mayoría 
por compromiso articular; los corticoides, por 
compromiso abdominal grave, compromiso 
abdominal más articular o por alteraciones 
renales graves, y los antibióticos, por infección 
por estreptococo o Mycoplasma.

Purpura persistente:  Cuatro pacientes 
presentaron púrpura persistente durante, al 
menos, un año de seguimiento, con síntomas 
intermitentes abdominales y renales; dos de ellos, 
con hisopado de fauces positivo para estreptococo 
en varias oportunidades.

Análisis de laboratorio 
Presentaron leucocitosis (> 15 000) 45 pacientes 

(el 13 %); plaquetas > 450 000 mm3: 57 pacientes 
(el 16,8%). PCR: mediana de 0,8 (mg/dl) (r = 0-18); 
eritrosedimentación: mediana de 15,5 mm/1 h 
(r = 2-88). En 89 pacientes (el 26%), se determinó 
el valor de IgA, que, en el 95 % de los casos, fue 
elevado para la edad. Los valores de C3 y C4 se 
obtuvieron en 153 pacientes (el 45%), en todos 
los casos con resultado normal. Abandonaron el 
seguimiento 111 pacientes (el 33 %).

DISCUSIÓN
En esta revisión de 10 años de experiencia 

de un consultorio de moderado riesgo en un 
hospital público, se registraron 339 pacientes 
con diagnóstico de PSH (según los criterios de 
Ankara). La edad de presentación fue similar a la 
reportada por diversos autores. Se verificó que, 
si bien puede presentarse a cualquier edad, es 
más frecuente en los niños en edad escolar. No se 
hallaron diferencias según sexo. Esto difiere de 
otras series en las que ha sido reportada mayor 
prevalencia en el sexo masculino.3,18

La distribución estacional fue similar a lo 
reportado.2-4,19 En dichos estudios, se ha observado 
que la PSH suele manifestarse más comúnmente 
durante los meses de otoño e invierno. En más 
del 80 % de los pacientes, se constató la presencia 
de patología de vías aéreas superiores. Si bien la 
causa de la distribución estacional es desconocida, 
es probable que esté relacionada con la acción 
de factores desencadenantes, tales como agentes 
infecciosos.

En todos los casos, se constató la presencia 
de púrpura (criterio para el diagnóstico). Si bien 
suele estar presente desde el comienzo, se han 
descrito formas “atípicas” de la enfermedad en 
las que la presencia de otros signos y síntomas 
anteceden a las lesiones en la piel. Estas formas 
se describen en el 15 % de una serie de 430 niños 
de entre 2 y 14 años de edad en Turquía2 y en un 
25 % en otro estudio realizado en Italia (n = 150).3 
En nuestra experiencia, se ha encontrado un 22 %, 
que se inició, generalmente, con compromiso 
articular.

Además del compromiso cutáneo, la PSH 
se caracteriza por el compromiso de diversos 
órganos.  Las manifestaciones articulares 
y abdominales han sido reportadas como la 
segunda y tercera manifestación clínica más 
frecuentes, pero la prevalencia varía según 
las publicaciones. El dolor abdominal ha sido 
evaluado en diversos estudios y varía entre el 
35 % y el 50 % de los pacientes, y el compromiso 
articular,  entre el 45 % y el 75 %.2,3,17,19 El 
compromiso abdominal se registró en la mitad de 
los niños que fueron asistidos por esta patología 
durante los 10 años. Se encontró, principalmente, 
el dolor abdominal como síntoma y, en menor 
proporción, el sangrado gastrointestinal. La 
invaginación ha sido reportada como una 
complicación infrecuente (el 1 %), lo que concordó 
con nuestros hallazgos (2 pacientes). Si bien la 
hemorragia digestiva en estos casos fue profusa, 
presentaron buena evolución clínica.

Tabla 4. Motivos de internación

 Frecuencia Porcentaje (%)
 N = 63
Compromiso articular 27 43
Dolor abdominal 14 22
Dolor abdominal y enterorragia 11 17,5
Compromiso articular y enterorragia 9 14
Compromiso renal 2 3
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En nuestro trabajo, el compromiso articular 
fue superior a lo descrito en la literatura. Esta 
información puede haber sido sobreestimada 
debido al carácter retrospectivo de la recolección 
de datos de las historias clínicas. En concordancia 
con las publicaciones, el compromiso articular se 
presenta más comúnmente en los MM. II.

El curso clínico de los pacientes con PSH 
es favorable en la mayoría. La morbilidad 
en la etapa aguda, así como la necesidad de 
internación, está relacionada, principalmente, 
con el compromiso abdominal y/o articular. La 
morbilidad a largo plazo está relacionada con el 
grado de compromiso renal.20 Su incidencia varía 
entre el 10 % y el 60 % de acuerdo con los diversos 
estudios.2,3,17,19

En este estudio, se ha detectado la presencia 
de alteraciones renales en el  19 % de los 
pacientes, y, en más del 80 % de estos casos, las 
manifestaciones se iniciaron dentro de los dos 
meses del debut. Esto último coincide con otros 
reportes.3,19 La frecuencia que se ha detectado fue, 
por el contrario, inferior a la reportada por otros 
autores.2,3,17,19 El tiempo de seguimiento de los 
pacientes en nuestro estudio tuvo una mediana 
de 75 días y cerca del 30 % de los pacientes 
abandonaron el seguimiento, por lo cual las 
alteraciones renales, que podían presentarse a más 
largo plazo, pudieron haber sido subevaluadas. 
En coincidencia con otros estudios, la hematuria 
fue el hallazgo más frecuente.2,3,19 El 22 % de los 
pacientes que presentaron compromiso renal 
tuvieron nefritis moderada-grave. En la serie 
descrita, se utilizó el protocolo propuesto por 
Niaudet modificado, basado en criterios clínicos. 
Aún existen controversias sobre el tratamiento en 
estos pacientes.

Diversos factores han sido relacionados con 
mayor riesgo de compromiso renal:21 edad 
mayor de 10 años, presencia de compromiso 
abdominal, púrpura persistente y alteraciones en 
el análisis de laboratorio (leucocitosis, aumento 
del recuento de plaquetas, antiestreptolisina O 
–ASTO–, disminución de C3 y C4). En la serie 
descrita, se ha encontrado una asociación con 
la edad (> a 10 años), compromiso abdominal y 
recurrencias.

Estas últimas han sido mencionadas en 
diversas publicaciones, con una frecuencia 
variable: el 7 % en Turquía, el 15 % en España, el 
33 % en EE. UU., el 35 % en Italia.3,18,19,22 En nuestra 
serie, se detectaron recurrencias en el 15 % de 
los casos, con una mediana de 65 días hasta su 
aparición.

Los análisis de laboratorio no son utilizados 
para el diagnóstico de PSH. En nuestros datos, se 
encontró un 13,3 % de leucocitosis, inferior a lo 
reportado.2,3 En la literatura, se mencionan valores 
aumentados de IgA entre un 20 % y un 50 %.23 Si 
bien, en los pacientes analizados en este estudio, 
no se realizó el dosaje de IgA en forma rutinaria, 
en aquellos en los que se llevó a cabo, se encontró 
elevado en el 95 % de los casos.

Una debilidad de nuestro estudio fue la 
ausencia de datos evolutivos a largo plazo. Por 
un lado, el tiempo de seguimiento pudo verse 
afectado por el abandono (aproximadamente, 
el 30 % de los pacientes) y, por otro, por los 
cambios en el protocolo de seguimiento que se 
fueron realizando. En los últimos años, el tiempo 
se fue prolongando debido a la importancia de 
continuar pesquisando el compromiso renal luego 
de la etapa aguda.

El pronóstico de los pacientes con PSH es, 
generalmente, muy bueno; en ausencia de 
compromiso renal significativo, la mayoría se 
recuperan dentro del primer mes de evolución. 
La mayor parte de los pacientes que presentan 
compromiso renal lo desarrollan en los primeros 
dos meses (el 90 %) y el 97 %, dentro de los 
seis meses.20 Sin embargo, el seguimiento 
debe extenderse durante el primer año de la 
presentación inicial. Durante los primeros dos 
meses, es recomendable el control semanal de la 
tensión arterial y el análisis de orina para luego 
espaciar estos controles en forma mensual o cada 
dos meses. Ya que pueden existir manifestaciones 
tardías, se recomienda que anualmente se realicen 
controles urinarios y monitoreo de la tensión 
arterial en la evaluación pediátrica habitual de los 
niños con el antecedente de PSH.

Se debe monitorear la función renal en los 
niños con anomalías urinarias, y los que presentan 
proteinuria persistente, HTA, insuficiencia renal 
deben ser evaluados por un especialista en 
Nefrología Infantil. Las mujeres embarazadas 
con antecedente de PSH deben ser monitorizadas 
debido al mayor riesgo de presentar HTA.24 n
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