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RESUMEN

Introduccion. La purpura de Schénlein-
Henoch (PSH) es la vasculitis leucocitocldstica
de pequefios vasos mds comun en la infancia.
Se caracteriza por purpura palpable y/o
compromiso articular, abdominal o renal.
Objetivo: Describir las caracteristicas
epidemiolégicas, clinicas, de laboratorio y
evolutivas en pacientes con PSH.

Poblacion y métodos. Estudio observacional,
descriptivo, retrospectivo. Se incluyeron
pacientes menores de 15 afios durante el periodo
1/1/2008 al 31/12/2017 que cumplian con los
criterios de Ankara para el diagnéstico de PSH.
Resultados. Seincluyeron 339 pacientes con PSH;
la distribucién fue similar en ambos sexos; edad
promedio de presentacién: 7,02 afios (+ 3,02).
E1 78 % present6 forma tipica y el 22 %, atipica,
concompromisoarticular previoalaapariciénde
la parpura. 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 sintoma
mds frecuente fue la hematuria aislada y el 22 %
de los pacientes con compromiso renal present6
formas moderadas-graves de nefritis. E115 % de
los pacientes present6 recurrencia/s.
Conclusion. Las manifestaciones articulares
fueron mds frecuentes de lo descrito en otras
series y el compromiso renal fue menor. Si
bien este compromiso suele manifestarse en
los primeros meses de evolucién, se destaca la
necesidad del seguimiento de estos pacientes
con controles urinarios y de tensién arterial en
la evaluacién pedidtrica.

Palabras clave: Pirpura de Schonlein-Henoch,
nifios, estudios retrospectivos.
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INTRODUCCION

La purpura de Schonlein-Henoch
(PSH) es la vasculitis leucocitoclastica
de pequefios vasos mds comtn en la
infancia.” Su incidencia es variable
segun las dreas geogrdficas. Oscila
entre 10 y 20/100 000 por afio en
los menores de 17 afios. La edad
promedio de presentacién es 6 afios;
predomina en el sexo masculino
(relacién 2:1) de acuerdo con
la mayoria de la bibliografia y se
presenta mds comtnmente en otofio
e invierno.!?4¢

Se caracteriza por ptrpura palpable
(condicién que debe estar siempre
presente) y compromiso articular,
abdominal o renal.'* Raramente, puede
afectar otros érganos, como el cerebro,
los pulmones, el corazén, los ojos,
los testiculos, entre otros, dado que
es una enfermedad sistémica.”'® Es
autolimitada, benigna; se resuelve de
manera espontdnea en dos semanas en
un tercio de los casos, en 2-4 semanas
en otro tercio, y el resto, en més
de 4 semanas.?*!"""* El prondstico a
largo plazo estd relacionado con el
compromiso renal.

OBJETIVO

Describir las caracteristicas
epidemiolégicas, clinicas, evolutivas
y de laboratorio en pacientes con
PSH. Analizar factores de riesgo
relacionados con el compromiso renal
y la recurrencia.

POBLACION Y METODO
Disefio: observacional, descriptivo,
retrospectivo.
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Lugar: Consultorio de Moderado Riesgo,
Pediatria Ambulatoria. Periodo: del 1/1/2008 al
31/12/2017.

Criterios de inclusién:

Pacientes de 1 a 15 afios de edad que
cumplieron los criterios del Consenso de Ankara
(2008) atendidos desde el debut de la enfermedad.

Criterios de exclusién:

Diagnéstico de otras enfermedades
reumatoldgicas, inmunolégicas, hematolégicas o
renales previas o que estuvieran en tratamiento
con medicaciones que pudieran ocasionar
purpura. Pacientes con menos de 2 semanas de
seguimiento desde el debut.

Recoleccion de datos:

Se revisaron las historias clinicas y se
consideraron los criterios del Consenso de Ankara
(2008):
¢ Pdrpura comtnmente palpable o petequias,

con predominio en los miembros inferiores

(MM. 1), no relacionada con trombocitopenia

(siempre presente) y, al menos, uno de los

siguientes:

* Dolor abdominal difuso de tipo célico,
de comienzo agudo, manifestado por
el interrogatorio o por el examen fisico.
Podia incluir invaginacién y sangrado
gastrointestinal.

* Artritis de comienzo agudo, definido
como dolor con tumefaccién o dolor con
limitacién del movimiento. Artralgia: dolor sin
tumefaccién y sin limitacién del movimiento.

e Compromiso renal: proteinuria > 0,3 g/24 h,
cociente albtimina/ creatinina en una muestra
aislada de orina de la mafiana > 30 mmol/
mg. Hematuria: > de 5 glébulos rojos/campo
en el sedimento de orina 0 2 o + en tiras
reactivas. Presencia de cilindros hemdticos en
el sedimento.

¢ Histopatologia: vasculitis leucocitoclastica
tipica con depésitos predominantemente
de inmunoglobulina A (IgA) o
glomerulonefritis proliferativa con depésitos
predominantemente de IgA.>"

Variables:

Caracteristicas epidemiolégicas: edad, sexo,
estacion del afio.

Caracterfsticas clinicas: antecedentes previos
(infecciones respiratorias, medicamentos,
inmunizaciones, 15 dias antes).

Forma tipica: comienzo con parpura. Atipica:
compromiso articular, abdominal o renal previo
al comienzo de la purpura (48 horas antes).

Compromiso articular: artralgia, artritis;
abdominal: dolor, vémitos, enterorragia; renal:
hematuria, proteinuria, sindrome nefritico/
nefrético con o sin caida de filtrado (< 90 ml/
min/1,73 m? estimado segun la férmula de
Schwartz). Nefritis leve: hematuria asintomadtica,
macro- o microscopica y /o proteinuria no nefrética
(>5y <50 mg/k/dia o indice proteina/ creatinina
-IPC- < 2 mg/mg). Nefritis moderada/grave:
caida de filtrado glomerular estimado < 90 ml/
min/1,73 m? y /o proteinuria persistente en rango
nefrético (> 50 mg/k/dia o IPC > 2 mg/mg) con
o sin sindrome nefritico y /o hipertension arterial
(HTA: tensién arterial > Pc 90 segtin las tablas de la
Organizacién Mundial de la Salud -OMS-).

Andlisis de laboratorio inicial: recuento
leucocitario, hematocrito, hemoglobina, recuento
de plaquetas, proteina C reactiva (PCR), dosaje de
IgA, complemento, eritrosedimentacion.

Caracteristicas evolutivas:

Tiempo de segquimiento, internacion, medicacién/es
recibidals.

Recurrencia: paciente con diagnostico previo de
PSH, asintomadtico por, al menos, cuatro semanas,
que present6é nuevamente lesiones cutdneas y/o
manifestaciones sistémicas de vasculitis.!®!”

FIGURA 1. Seleccion de los pacientes con piirpura de
Schonlein-Henoch

401 pacientes con
diagnostico presuntivo de PSH

® Menos de dos semanas de
seguimiento: 37

* No cumplieron criterios de

- Ankara: 15

¢ Enfermedad reumatoldgica: 4;
inmunolégica: 2; hemato-
oncoldgica: 2; renal crénica: 2

\. S

- HC analizadas: 339

PSH: ptirpura de Schénlein-Henoch; HC: historias clinicas.



Piirpura de Schonlein-Henoch en pediatria: Diez afios de experiencia en un consultorio de moderado riesgo en un hospital general | 33

Piirpura persistente: pacientes que no estuvieron
libres de sintomas desde el diagnéstico inicial
hasta un afio o més de seguimiento.

Analisis estadistico

Las variables continuas se presentaron con
medidas de tendencia central y de dispersién
segtn la distribucién de la muestra. Las variables
categdricas se presentaron como frecuencias
absolutas y porcentajes. Para la relacién entre
variables cualitativas, se utilizé la prueba de chi?/
Fisher exact test segtin la distribucion de la tabla de
doble entrada. Se consideré un valor de p < 0,05
como estadisticamente significativo. Se utilizo,
para el andlisis, el programa SPSS Statistics V19.

Consideraciones éticas

El protocolo fue revisado y aprobado por la
Coordinacién de Docencia e Investigacion y el
Comité de Bioética Hospitalario.

RESULTADOS

Se revisaron las historias clinicas de
339 pacientes. Los motivos de exclusién se
detallan en la Figura 1. (Promedio: 31 pacientes/
ano).

Caracteristicas epidemioldgicas y clinicas:

La edad promedio de presentacion fue
7,02 + 3,02 afios, con distribucién similar en ambos
sexos (Figura 2). Las caracteristicas demograficas
y antecedentes previos se describen en la Tabla 1.
La mediana de tiempo de seguimiento fue de

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

TaBLA 1. Caracteristicas demogrdficas y antecedentes
previos al inicio de la piirpura de Schonlein-Henoch

N =339

Edad al inicio (afios)

Media 7,02

Desvio estdndar 3,026
Sexo, n (%)

Masculino 172 (51)

Femenino 169 (49)
Tiempo de seguimiento (dias)

Mediana 75

RIQ 40-120
Estacion del afio, n (%)

Verano 65 (19)

Otofio 107 (32)

Invierno 86 (25)

Primavera 81 (24)
Antecedentes previos, n (%) (N: 329) (**)

CVAS 204 (62)

Estreptococo beta hemolitico 82 (25)

Mycoplasma 17 (5)

Medicacion 2(0,6)

Vacunas 1(0,3)

Otros 4(1) ()

Sin antecedentes 19 (6)

(*) Alimentos, infeccién gastrointestinal.
(**) 10 sin datos.

CVAS: catarro de vias aéreas superiores;
RIQ: rango intercuartil.

FiGura 2. Distribucion segiin edad y sexo de los pacientes con diagnéstico de piirpura de Schonlein-Henoch

Distribucion segun edad y sexo (N: 339)
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Manifestaciones clinicas

Forma de comienzo: 265 pacientes (el 78 %)
presentaron forma clinica tipica 'y 74 (el 22 %),
atipica (Tabla 2). En algunos casos (41; el 12 %),
se constataron sintomas poco usuales, como
cefalea (14; el 4 %), purpura ampollar (7; el 2 %),
compromiso testicular (4; el 10 %), miositis (1;
el 0,3 %), conjuntivitis hemorrdgica (1; el 0,3 %),
epistaxis (1; el 3,2 %), hemoptisis (3; el 1 %).

Las manifestaciones articulares se observaron
en el 82 % de los pacientes, con mayor
compromiso de los MM. 1L, y las articulaciones
maés afectadas fueron los tobillos y las rodillas
(Tabla 3).

El compromiso abdominal se constaté en
el 54 % de los casos; el dolor fue el sintoma
mads frecuente. Dos pacientes presentaron
invaginacién intestinal, confirmada por ecografia
y radiologia. En estos, el sangrado intestinal fue
profuso, mientras que, en el resto, fue escaso
e intermitente. E1 8 % de los pacientes (n = 26)
present6 edema de cuero cabelludo, que requirié
tratamiento con corticoides.

La afectacién renal se detectd en 65 pacientes
(el 19 %). La hematuria aislada fue la
manifestacion mds frecuente. Se detect6 HTA
en 14 pacientes; en todos los casos, formé parte
de la presentacién como sindrome nefritico. La
mayoria de los pacientes (44; el 68 %) comenzaron
con el compromiso renal dentro del primer mes
del diagnéstico de PSH y 15 (el 23 %), dentro de
los primeros 2 meses. En el andlisis univariado,
se encontraron como factores asociados al
compromiso renal estadisticamente significativos
la edad (> 10 afios) (p = 0,004), el compromiso
abdominal (p = 0,005) y la recurrencia (p = 0,000).

Los pacientes con nefritis moderada-grave
(n = 14), definidos segun criterios clinicos,

TaBLA 2 Forma de presentacion y sintomas al inicio

N =339
Forma clinica: n (%)
Tipica 265 (78)
Parpura 252 (95)
Purpura, compromiso abdominal 7 (3)
Puarpura, compromiso articular 5(2)
Parpura, abdominal, articular 1(0,4)
Atipica 74 (22)
Compromiso articular 51 (69)
Compromiso abdominal 21 (28)
Articular y abdominal 1(1)
Compromiso renal 1(1)

fueron tratados conforme el protocolo propuesto
por Niaudet modificado: tres pulsos de
metilprednisolona (1 g/1,73 m?) endovenosa,
seguida de prednisona (30 mg/m?/dia) por via
oral durante un mes, luego con 30 mg/m? dias
alternos por dos meses y, finalmente, 15 mg/m?
dias alternos durante 15 dias (Tabla 3). Se indicé
ciclofosfamida a razén de 2 mg/kg/dia 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 nefrética) con filtrado glomerular
normal. No respondieron al tratamiento
2 pacientes (persistencia de la proteinuria en
rango nefrético y/o falta de recuperacién del
filtrado glomerular). De los 2 pacientes no
respondedores a los corticoides, uno respondié
totalmente a la ciclofosfamida y el restante qued6
con proteinuria residual. En 8 pacientes, se realiz6
una biopsia renal, y el hallazgo histopatolégico
mds frecuente fue la proliferacién mesangial focal
(II1. a Clasificacién del International Study of Kidney

TaBLA 3. Manifestaciones clinicas

Frecuencia Porcentaje
N =339 (%)
Parpura 339 100
Sintomas articulares 278 82
Artralgia 199
Artritis 79
Articulaciones afectadas
MM. II. 257
MM. SS. 4
MM. SS. y MM. II. 18
Sintomas abdominales 182 54
Dolor abdominal 126
Hemorragia digestiva 29
Dolor, vomitos 27
Compromiso renal 65 19
Anomalias renales minimas 51 78
Hematuria aislada 27
Proteinuria no nefrética 5
Hematuria y proteinuria no nefrética 19
Nefritis moderada/grave 14 22
Sme. nefrético 1
Sme. nefritico 1
Proteinuria nefrética 10
Caida de filtrado 2
Edema
Cuero cabelludo 26
Escrotal 45
Sacro 15

MM. IL.: miembros inferiores; MM. SS.: miembros superiores.
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Disease in Children —-ISKDC-)."® Los pacientes que
presentaron proteinuria persistente no nefrética
recibieron inhibidores de la enzima de conversién
de angiotensina II (n = 24).

Recurrencia: 52 pacientes (el 15 %) presentaron
una o mds recurrencias. La mediana del tiempo
transcurrido desde el inicio de la enfermedad
hasta la aparicién de la recurrencia fue de
65 dias (r = 30-540). La manifestacion clinica més
frecuente de la recurrencia fue la ptrpura aislada
(27; el 52 %), mientras que el resto presenté
purpura acompafiada de otro compromiso. Las
variables asociadas a la recurrencia en esta serie
fueron el compromiso abdominal (p = 0,006) y
renal (p = 0,000).

Internaciéon: Requirieron internacién
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 mayoria
por compromiso articular; los corticoides, por
compromiso abdominal grave, compromiso
abdominal mds articular o por alteraciones
renales graves, y los antibiéticos, por infecciéon
por estreptococo o Mycoplasma.

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

Andlisis de laboratorio

Presentaron leucocitosis (> 15000) 45 pacientes
(el 13 %); plaquetas > 450000 mm?: 57 pacientes
(el 16,8%). PCR: mediana de 0,8 (mg/dl) (r = 0-18);
eritrosedimentacién: mediana de 15,5 mm/1 h
(r = 2-88). En 89 pacientes (el 26%), se determiné
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 %).

TaBLA 4. Motivos de internacion

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

DISCUSION

En esta revisién de 10 afios de experiencia
de un consultorio de moderado riesgo en un
hospital publico, se registraron 339 pacientes
con diagnéstico de PSH (segtn los criterios de
Ankara). La edad de presentacion fue similar a la
reportada por diversos autores. Se verificé que,
si bien puede presentarse a cualquier edad, es
mas frecuente en los nifios en edad escolar. No se
hallaron diferencias segtin sexo. Esto difiere de
otras series en las que ha sido reportada mayor
prevalencia en el sexo masculino.*'®

La distribucién estacional fue similar a lo
reportado.**" En dichos estudios, se ha observado
que la PSH suele manifestarse mds cominmente
durante los meses de otofio e invierno. En mads
del 80 % de los pacientes, se constaté la presencia
de patologia de vias aéreas superiores. Si bien la
causa de la distribucién estacional es desconocida,
es probable que esté relacionada con la acciéon
de factores desencadenantes, tales como agentes
infecciosos.

En todos los casos, se constato la presencia
de purpura (criterio para el diagndstico). Si bien
suele estar presente desde el comienzo, se han
descrito formas “atipicas” de la enfermedad en
las que la presencia de otros signos y sintomas
anteceden a las lesiones en la piel. Estas formas
se describen en el 15 % de una serie de 430 nifios
de entre 2 y 14 afios de edad en Turquia? y en un
25 % en otro estudio realizado en Italia (n = 150).3
En nuestra experiencia, se ha encontrado un 22 %,
que se inicid, generalmente, con compromiso
articular.

Ademds del compromiso cutdneo, la PSH
se caracteriza por el compromiso de diversos
6rganos. Las manifestaciones articulares
y abdominales han sido reportadas como la
segunda y tercera manifestacién clinica mds
frecuentes, pero la prevalencia varia segin
las publicaciones. El dolor abdominal ha sido
evaluado en diversos estudios y varia entre el
35 % y el 50 % de los pacientes, y el compromiso
articular, entre el 45 % y el 75 %.%3171% El
compromiso abdominal se registr6 en la mitad de
los nifios que fueron asistidos por esta patologia
durante los 10 afios. Se encontrd, principalmente,
el dolor abdominal como sintoma y, en menor
proporcién, el sangrado gastrointestinal. La
invaginacion ha sido reportada como una
complicacién infrecuente (el 1 %), lo que concordé
con nuestros hallazgos (2 pacientes). Si bien la
hemorragia digestiva en estos casos fue profusa,
presentaron buena evolucién clinica.
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En nuestro trabajo, el compromiso articular
fue superior a lo descrito en la literatura. Esta
informacién puede haber sido sobreestimada
debido al cardcter retrospectivo de la recolecciéon
de datos de las historias clinicas. En concordancia
con las publicaciones, el compromiso articular se
presenta mds cominmente en los MM. II.

El curso clinico de los pacientes con PSH
es favorable en la mayorfa. La morbilidad
en la etapa aguda, asi como la necesidad de
internacién, estd relacionada, principalmente,
con el compromiso abdominal y/o articular. La
morbilidad a largo plazo estd relacionada con el
grado de compromiso renal.® Su incidencia varia
entre el 10 % y el 60 % de acuerdo con los diversos
estudios.?*!"1?

En este estudio, se ha detectado la presencia
de alteraciones renales en el 19 % de los
pacientes, y, en mds del 80 % de estos casos, las
manifestaciones se iniciaron dentro de los dos
meses del debut. Esto tiltimo coincide con otros
reportes.> La frecuencia que se ha detectado fue,
por el contrario, inferior a la reportada por otros
autores.>*'7? El tiempo de seguimiento de los
pacientes en nuestro estudio tuvo una mediana
de 75 dfas y cerca del 30 % de los pacientes
abandonaron el seguimiento, por lo cual las
alteraciones renales, que podian presentarse a mds
largo plazo, pudieron haber sido subevaluadas.
En coincidencia con otros estudios, la hematuria
fue el hallazgo més frecuente.>*" E1 22 % de los
pacientes que presentaron compromiso renal
tuvieron nefritis moderada-grave. En la serie
descrita, se utilizé el protocolo propuesto por
Niaudet modificado, basado en criterios clinicos.
Aun existen controversias sobre el tratamiento en
estos pacientes.

Diversos factores han sido relacionados con
mayor riesgo de compromiso renal:*' edad
mayor de 10 afios, presencia de compromiso
abdominal, parpura persistente y alteraciones en
el anélisis de laboratorio (leucocitosis, aumento
del recuento de plaquetas, antiestreptolisina O
—ASTO-, disminucién de C3 y C4). En la serie
descrita, se ha encontrado una asociacién con
la edad (> a 10 afios), compromiso abdominal y
recurrencias.

Estas ultimas han sido mencionadas en
diversas publicaciones, con una frecuencia
variable: el 7 % en Turquia, el 15 % en Espafia, el
33 % en EE. UU.,, el 35 % en Italia.>'®'%% En nuestra
serie, se detectaron recurrencias en el 15 % de
los casos, con una mediana de 65 dias hasta su
aparicion.

Los andlisis de laboratorio no son utilizados
para el diagnéstico de PSH. En nuestros datos, se
encontré un 13,3 % de leucocitosis, inferior a lo
reportado.>® En la literatura, se mencionan valores
aumentados de IgA entre un 20 % y un 50 %.% Si
bien, en los pacientes analizados en este estudio,
no se realizo el dosaje de IgA en forma rutinaria,
en aquellos en los que se llevé a cabo, se encontrd
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 tiltimos afios, el tiempo
se fue prolongando debido a la importancia de
continuar pesquisando el compromiso renal luego
de la etapa aguda.

El pronéstico de los pacientes con PSH es,
generalmente, muy bueno; en ausencia de
compromiso renal significativo, la mayoria se
recuperan dentro del primer mes de evolucién.
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.?® Sin embargo, el seguimiento
debe extenderse durante el primer afio de la
presentacién inicial. Durante los primeros dos
meses, es recomendable el control semanal de la
tensién arterial y el anélisis de orina para luego
espaciar estos controles en forma mensual o cada
dos meses. Ya que pueden existir manifestaciones
tardfas, se recomienda que anualmente se realicen
controles urinarios y monitoreo de la tensién
arterial en la evaluacion pediétrica habitual de los
nifios con el antecedente de PSH.

Se debe monitorear la funcién renal en los
nifios con anomalfas urinarias, y los que presentan
proteinuria persistente, HTA, insuficiencia renal
deben ser evaluados por un especialista en
Nefrologia Infantil. Las mujeres embarazadas
con antecedente de PSH deben ser monitorizadas
debido al mayor riesgo de presentar HTA.* &
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