HENOCH-SCHONLEIN PURPURA

THE NOAT COMMNON ORM < RICPSY OF MTRCTED
)T VRSCLUTY / - COmaN DENONSTRATES

WA OEROSITION

Purpura de Schonlein-
Henoch




Purpura de Schonlein Henoch

En 1837, Johann
Schonlein

Artritis o artralgias

Eduard Henoch,
reconocio la afectacion
intestinal y renal en este
sindrome y asi adquirio el
nombre de purpura de
Schoénlein-Henoch (PSH).

Dolor cdlico
abdominal

Es una vasculitis
leucocitocldstica, la
mdAs comun en |a
infancia.

O hemorragia
gastrointestinal

Purpura palpable

Nefritis




Etiologia

» Desconocida

» Estreptococo betahemolitico grupo A, Yersinia o Mycoplasma
(Mmdas raramente)

» virus (EB, varicela, parvovirus B-19, etc.).

» Ofros desencadenantes pueden ser farmacos (peniciling,
ampiciling, eritromicina, quinina), alimentos, exposicion al frio o
picaduras de insectos.



Es una vasculitis mediada por

IgA de |os pequenos vasos.

Hay aumento en la produccion
Patogenia ae 19A

Aumento de inmunocomple|os
circulantes de IgA

Y depdsitos de IgA en las

biopsias de piel y de rinon.




Epidemiologia

La PSH puede afectar todos los grupos de edad

Mds frecuente en ninos de dos a seis anos.

La incidencia en la infancia es de 10,5 a 20,4/100 000
niNos por ano, alcanzando un maximo de 70,3/100 000
al ano en la franja de edad de dos a seis anos.

Hay un ligero predominio en ninos, y una menor
incidencia en ninos de raza negra

Los casos tienen un predominio estacional, siendo mas
frecuentes en invierno .




A
n Cutaneas,

Articulares,

Clinico

) Gastrointestinales

‘]F’ Renales.




Manifestaciones
cutdneas

El exantema palpable
eritematoso violdceo
de ftipo urficarial
aparece en el 80-100%
de los casos.

Simétrico, en miembros
inferiores y nalgas
preferentemente.

Regresa en una o dos
semanas. Suele
reproducirse al iniciar
la deambulacion.




En ninos menores de dos
anNos se puede encontrar
angioedema de caraq,
cuero cabelludo, dorso
de manos y pies.

En lactantes se ha
llamado a este cuadro
"edema agudo

hemorragico" o "vasculitis
aguda leucocitoclastica
benigna".

Son cuadros
eminenfemente cutdneos
con escasa participacion
renal o digestiva.




Manifestaciones
Articulares

Artritis o artralgias, transitorias, no
migratorias, presentes en un 40-75% de los
CQasos.

Se inflaman grandes articulaciones como
tobillos o rodillas.

La inflamacion es preferentemente
periarticular y no deja deformidad
permanente.

Puede preceder al rash y ser la primera
manifestacion en un 25% de 1os casos.




Manifestaciones Gastrointestinales

» Elsinftoma mds frecuente es
el dolor abdominal presente
en el 40-85% de los casos.

» Se asocia con vomitossi es
grave.

» Suele aparecer después del
exantema.

» Se puede encontrar
sangrado en heces en la
mitad de los casos (macro o
micro).




Manifestaciones

Renales.

Son las que marcan la gravedad o €l
peor prondstico a largo plazo.

Pueden ir desde una hematuria
aislada microscopica hasta la
presencia de una glomerulonefritis
rapidamente progresiva.

La prevalencia varia enfre 20 y 50%.




El sinfoma mds comun es la hematuria aislada.

Mds raramente se asocia con proteinuria

. Si la afectacion renal progresa, se produce un sindrome nefritico con
hematuria, hipertension, azotemia y oliguria.

También puede aparecer un sindrome nefrofico con edemas y excrecion
de proteinas en orina de 24 horas > 50 mg/kg vy cifras de albumina en
suero < 2,5 mg/dl.



La persistencia de proteinuria en rango nefrotico es predictiva de eventual fallo renal y debe ser
revisada en Servicios de Nefrologia con controles de biopsia renal.

Se puede clasificar la nefropatia de la PSH en :

Lesiones glomerulares minimas.

Progresion mesangial (focal o difusa).

Por inmunofluorescencia se observan depodsitos de IgA en el mesangio del glomérulo




Oftras

manifestaciones
clinicas menos
frecuentes

Manifestaciones
neurolégicas. Cefal
e as, cambios sutiles
del comportamiento,

hipertension,
hemorragias del SNC, y
muy raramente
neuropatias periféricas.

Manifestaciones
pulmonares. N e
umonias
intersticiales y,
maAs grave,
hemorragia
pulmonar.

2- Manifestaciones
hematolégicas. Di &t
e sis hemorragica,
trombocitosis, déficit
de factor VIlI, déficit de
vitamina K e
hipotrombinemia que
podrian producir una
coagulopatia.

Manifestaciones
testiculares.
Dolor,
inflamacion o
hematoma
escrotal con
riesgo de torsion
testicular.




DIAGNOSTICO

» El 1990 la Academia Americana de Reumatologia (ACR) propuso unos
criterios clasificatorios.

» En 2005, el grupo de trabajo de vasculitis de la Sociedad Europea de
Reumatologia Pedidtrica (PRES), bajo el respaldo de la European League
Against Rheumatism (EULAR), propuso unos nuevos criterios clasificatorios
para las vasculifis en Pediatria, que fueron validados en 2008.



Tabla 1. Criterios diagnosticos de la parpura de Schonlein-Henoch segin EULAR/PRES

Criterio Definicion

Criterio obligatorio: Pirpura (frecuentermente palpable) o petequias, predominante en extremidades
inferiares y no debida a trombacitopenia

Purpura En caso de pdrpura con distribucidn atipica se requiere |a demostracion de depdsito

Al menos uno de los sipuientes otenos

1. Delor abdaminal

de IgA en una biopsia

Dolor abdominal cdlico difuso de inicio agudo reportado por anamnesis y exploracion
fisica. Puede acompanarse de invaginacidn yfo sangrado gastrointestinal

2. Histopatologia

3. Artritis o artralgias

4. Afectacicn renal

Tipicamente vasculitis leucocitoclastica con depdsito predominante de IgA o
glomerulanefritis proliferativa con depdsito de IgA

Artritis de inicio agudo definida como tumefaccion articular o dodor articular con
limitacion de la movilidad y/fo artralgia de inicio agudo definida coma dolor articular
sin tumefaccdn ni limitacian de la movilidad

Proteinuria »0.3 g/24 horas o cociente albidmina/creatinina en orina »30 mmol/mg
en mwestra de orina matutina

Hermaturia o cilindros de hematies: »5 hematies /campo de gran aumento o cilindros
de glébulos rajos en el sedimento o *2+ en la tira reactiva




Figura 1. Exantema (purpura palpable)
predominante en las extremidades inferiores,
caracteristico de |la purpura de Schonlein-Henoch




Tabla Z. Manifestaciones clinicas de la pdrpura de Schonlein-Henoch

i rgano afectado

Incidencia

Dve s cripeidn

Piel

100%

Fundamertal para el diagndstico. Inicialmente peede aparscer un ExXantema
maculopapulasa o urticariforrme gue pasteriomments evaleciona a pudnpura
palpable [2-10 mm de diametra), simétricarmenite distribuida sobre la superficie
extensora de extremidades inferiores ¥ nalgas, aungue peede aparecer e=n otras
lacaliracones. Entre estas lesiones pusde encontrarse petequias puntiformes y
equimosis coalescentes (Figura 1). Las lesiones pueden progresar al tronco o la cara
Tarnbién pueden aparecer lesiones bullosas (Figura Z)

El exanterma desaparece &m semanas

Artioulaciones

Gastrointe<tina

TS-B23%

S0O-F53E

S5e trata generalmentes de una oligoartritis

Aferta preferenternente a articulaciones de las extremidades inferiores. [tobillos y
radillas) y es caracteristicamente dolorasa, limitands la deambulacian
Autolimitada

Doder abdaminal (65%): peneralmente dolor abdominal cdlico leve-moderado gue
pueede acompanarse de wimitos; &n algunos casos el dolor abdominal pueede ser
muy intenso y limitarbe

Sangrado gastrointestimal (30%): microscapico (20%) @ macroscdpico [10%). E
sangrado masiva es muy poco frecuente

La invaginacidn intestinal es una complicacidn bien reconocida pero rara

La pancreatitis, el hidrops wvesioular, la enteropatia pierde-prateina y la perforacian
imtestinal son complicaciones raras

Eena

Z0-EE

Manifestaciones mas habituales: hernaturia ricroscdpica aislada (903€), v &n un
10-25% hematwria macrosodpica

La proteinuria acompadia la hematuria e en &3 de pacientes, siendo la
proteinuria aislada poco frecuente

Puede desammollarse una hipertensidn arterial monosintomatica o asociada a la
afectacitom remal

Posibles complicaciones grases: nefritis aguda, sindrorme nefratico, afectacidn
mixta nefritis-nefrético (6-72%¢), insuficiencia renal aguda

Entre los pacientes con complicaciones rnenales el 91% las desarrallan en las &
primeras semanas de enfermedad y &l 97% en los primenos seis meses

Urogenital

L0-20% de nifios

Generalmente se manifiesta como orquitis, gue peede simular una torsién testiowlar

Meuraldgico

i 4

Cefalea; mas raramente convulsiones, hermormmagia intracraneal o vasculitis cerebral

Pulmonmar

<1%

Faramente &n nifios. Feede presentarse clinicarnenie cormae una mreumonia
intersticial, con hermorragia alseolar difusa en la biopsia

Otras manifestaciones

MLy raras

Mioitis, carditic, uweitis anterior




DIAGNOSTICO

o Purpuro
DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL trombocitopénica

idiopdtica,

Coagulacion
infravascular
diseminada,

Sindrome hemolitico
urémico,

5|s’rem|co

ofros tipos de
vasculitis




» Enlos casos que debutan con dolor abdominal intenso sin objetivarse
todavia las lesiones purpuricas, el diagndstico diferencial serd el del
abdomen agudo: apendicitis, pancreatitis aguda, invaginacion intestinal,
perforacion intestinal y colecistitis, entre otras.




PRUEBAS DE

LABORATORIO

Hemograma: puede mostrar anemia y/o
leucocitosis.

* Velocidad de sedimentacién globular:
normal o elevada.

e Coagulacion: normal.

e Bioquimica: puede haber aumento de
creatinina en los pacientes con
afectacion renal. La albimina puede
estar disminuida (en relacidon a la
afectacion renal o gastrointestinal).

e Antiestreptolisinas (ASLO): un aumento
progresivo en el titulo nos permitird
diagnosticar los casos relacionados con
infeccion estreptococica previa.

e Estudio de sepsis: en pacientes con
purpura cuyo diagnostico no esta claro.

e Sedimento o tira reactiva en orina e
Indice proteina/creatinina: para detectar
hematuria y/o proteinuria



En casos de
diagnodstico
dudoso o de
afectacion
renal
significativa, se

recomienda
ampliar el
estudio con las
siguientes
exploraciones

Anficuerpos antinucleares (ANA), Anfi-ADN de
doble hebra (anti-ADNdSs), anticuerpos
antficitoplasma de neutrofilos (ANCA): para
descartar dentro del diagndstico diferencial el
lupus eritematoso sistémico y las vasculitis ANCA
positivas.

* Fracciones C3 y C4 del complemento: para
descartar en el diagndstico diferencial la nefritis
lUpica. Generalmente, los niveles serdn normales
en la PSH, aunque ocasionalmente pueden estar
disminuidos.

* Inmunoglobulinas: en la PSH habitualmente hay
un aumento de IgA con IgG e IgM normales.
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Tabla 3. Principales pruebas de imagen en la parpura de Schonlein-Henoch

Prueba md 30N Posibles hallazgos

Ecografia renal Afectacion renal Hiperefrigencia renal

Radiografia abdominal yfotdrax  Sospecha perforacion del tracto Escape aéreo
gastrointestinal

Ecografia abdominal

Afectacion gastrointestinal grave o
Invaginacian

Engrasamiento de [a pared intestinal, disminucion
del penistaltisma, invaginacion




TRATAMIENTO

» En caso de artralgias significativas o dolor abdominal importante, los ninos
pueden requerir ingreso para controlar los sinftomas. En estos pacientes se
recomienda reposo, a pesar de que no parece modificar la evolucion de
la enfermedad.



» .Piel

» Articulaciones
‘ 1 mg/kg/dia de prednisona

» Tracto gastrointestinal



» En caso de sangrado significativo o dolor abdominal intenso, debe
vigilarse el estado hemodindmico del paciente y considerar con el equipo
de Gastroenterologia en casos graves la realizacion de endoscopia.

» En pacientes con vasculitis graves del fracto gastroinestinal se han
descrito casos de buena respuesta al tratamiento con inmunoglobulinas
endovenosas, metilprednisolona endovenosa y plasmaféresis




Afectacion Renal

» La afectacionrenal puede ser grave al debut y resolverse

>

completamente, mientras que en ofros ninos condicionard secuelas a
largo plazo.

La realizacion de una biopsia renal puede ser de utilidad para decidir
iniciar fratamiento en ninos con afectacion de la funcidn renal, y se
recomienda plantearla en los siguientes casos:




Deterioro agudo de la funciéon renal o sindrome nefritico al debut.

Sindrome nefrotico con funcion renal normal a las cuatro semanas del
debut.

Proteinuria en rango nefrétfico a las 4-6 semanas.

En casos de diagnodstico dudoso y proteinuria persistente durante mas de
fres meses.



Entre los pacientes con afectacion renal se han identificado una serie de
marcadores de peor prondstico: edad al debut >8 anos.

Afectacion abdominal

PUrpura persistente y aumento en la gravedad de la lesion histoldgica.




» Los ninos que al debut presentan sindrome nefritico o sindrome nefrético
tienen un riesgo 12 veces superior de desarrollar dano renal permanente
que los que solo presentan alteraciones en el sedimento. Las ninas fienen
un riesgo 2,5 veces superior que los ninos de secuelas renales.



Seguimiento y Pronostico

Semanas1ad:

Urianalisis y TA semanal

Figura 4. Propuesta de seguimiento ambulaterio en los pacientes con pirpura de Schonlein-Henoch

Semanas 5a 12

Urianalisis y TA bisemanal

Sexto mes:

Uriamilisis y Th en |a visita

K

F

LY

ul

HTA, proteinuria o hematwria
microscopica en alguna visita:
estudio funcidn renal

w

Determinar |a frecuencia de
revisiones segin resultados

T

Mo afectacion renal

Hematuria
miCrosCopica

Revision anual-
Li'iilfﬁiijrl'i.!nhhriﬂ:

ALTA
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