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RESUMEN

La purpura de Henoch-Schénlein es una vasculitis de pequefios vasos, que resulta de inflamacion
mediada por inmunoglobulina A. A diferencia de lo que sucede en los adultos, la variedad hemorragico-
ampollosa se presenta raramente en la infancia. La presencia de lesiones cutaneas polimérficas, el
tiempo variable de presentacion y las erupciones atipicas representan un desafio dermatoldgico para
el pediatra. A pesar de la extension y gravedad de las ampollas, este tipo de lesiones no confiere un
pronéstico especial a los pacientes. Se presenta el caso de una nifia con purpura de Henoch-Schénlein

hemorragico-ampollosa.
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ABSTRACT

Henoch-Schoénlein purpura is a small-sized blood vessel vasculitis, resulting from immunoglobulin

A mediated inflammation. Conversely to adults, hemorrhagic bullous evolution has seldom been
described in childhood. Polymorphism of skin lesions, variable time of presentation and atypical rashes
can represent a dermatologic challenge for the pediatrician. Despite the extent and severity of bullous
lesions, their presence does not appear to have any prognostic significance. We describe a case of a girl

with hemorrhagic bullous Henoch-Schénlein purpura.
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INTRODUCCION

La purpura de Henoch-Schdonlein (PHS) es la vasculitis
primaria mas frecuente en la edad pediatrica. Se carac-
teriza por el dafio en vasos de pequefio calibre y afec-
cion en piel, tracto gastrointestinal (TGI), articulaciones
y rifion. Las lesiones cutaneas suelen presentarse como
papulas purpuricas de 2 a 10 mm de didmetro, localiza-
das en forma simétrica en miembros inferiores y nalgas.!

En cerca del 12% de los casos ocurren otras manifesta-
ciones cutaneas como nédulos, maculas, hematomas,
lesiones urticariformes o semejantes a eritema multifor-
me, y excepcionalmente ampollas hemorragicas.?
Aungue algunos autores le atribuyen su primera des-
cripcién a Wananukul y cols,® ésta fue descrita como
PHS asociada con lesiones vesiculares inusuales diez
afios antes por Garland y Chusid,* y desde entonces ha
sido reportada por otros autores. Sin embargo, a dife-
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rencia de lo que sucede en poblacion adulta, esta varie-
dad de PHS es muy poco frecuente en los nifios.!

PRESENTACION DE CASO

Paciente de sexo femenino de 13 afios de edad quien
consulté por la presencia de lesiones rojas elevadas y
ampollas de una semana de evolucion. En la exploracion
dermatoldgica se observo una dermatosis diseminada y
bilateral en extremidades inferiores con predominio en
piernas y en menor grado en muslos, caracterizada por
petequias, papulas purpuricas y placas purpuricas re-
dondas y anulares con ampollas flacidas de contenido
hemorragico y necrosis central de 2 a 5 cm de diametro,
levemente dolorosas (Figura 1). En el resto de la explo-
racion fisica sin datos que comentar. Se niega sintoma-
tologia asociada con excepcioén de discreta fatiga. La
ingesta de medicamentos y la presencia de infecciones
previas a la dermatosis fue negada.

Con la sospecha clinica de eritema multiforme am-
polloso versus PHS versus otra vasculitis cutanea se
realizé una biopsia de piel. Los resultados de la bio-
metria hematica, quimica sanguinea, niveles de IgA,
y fracciones C3 y C4 del complemento se encontraron
dentro de parametros normales. En el examen general
de orina (EGO) se encontré hematuria microscopica.
Los anticuerpos antinucleares y anticitoplasma de neu-
trofilos fueron negativos. La biopsia demostré vasculitis
leucocitoclastica. Se inicid tratamiento con prednisona a
dosis de 0.5 mg/kg/dia debido a la aparicion de nuevas
lesiones en glateos, rodillas, caras externas de muslos
y a la presencia de dolor abdominal, nauseas y vémito.
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En la cita de control al mes, se observaron maculas
hiperpigmentadas residuales, costras heméticas y lesio-
nes hemorragico-ampollosas activas. Debido a la pre-
sencia de hematuria microscopica y cilindros hialinos en
el EGO y a la actividad cutanea, se incremento la dosis
de prednisona a 1 mg/kg/dia y se interconsulté con el
Servicio de Inmunologia que agreg6 hidroxicloroquina
a dosis de 200 mg/dia. Con este manejo remitieron las
lesiones cutaneas y el EGO se normalizg, por lo cual se
inicié disminucién paulatina primero del esteroide y des-
pués de la hidroxicloroquina hasta su suspension. No ha
habido recaida a los 6 meses de seguimiento.

DISCUSION

La PHS es la vasculitis primaria mas frecuente en pobla-
cion pediétrica. Sus criterios diagnésticos incluyen: par-
pura palpable (criterio imperativo) y al menos uno de los
siguientes: dolor abdominal difuso, biopsia (de piel o re-
nal) con depdsitos granulares de IgA, artiritis o artralgias
y afeccion renal (hematuria y/o proteinuria).®Los depési-
tos granulares de inmunoglobulina A (IgA) y C3 son cla-
sicos de la PHS; sin embargo, no constituyen un criterio
diagnostico sine qua non.’En el caso que nos ocupa, la
paciente present6 de forma inicial purpura palpable sin
artralgias, dolor abdominal o hematuria macroscopica
que sugeria el diagnostico de PHS clésica, y llamaba
la atencion la presentacion de ampollas hemorragicas
y centros necréticos que recordaban también la imagen
del eritema multiforme.

Las ampollas hemorragicas se han reconocido como
una manifestacion cutdnea de la PHS, sobre todo en

Figura 1.

Presencia de petequias, papulas purpdri-
cas y placas purpduricas redondas y anu-
lares con ampollas flacidas de contenido
hemorrégico y necrosis central en extre-
midades inferiores.
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adultos donde se reporta una frecuencia entre el 16 y
60% de los casos.® Sin embargo, la variedad hemorra-
gico-ampollosa es rara vez observada en poblacion pe-
diatrica, con sélo 31 casos reportados hasta la fecha y
una frecuencia estimada del 2%.” Veinte de los casos
de PHS hemorragico-ampollosa fueron recopilados por
Trapani y cols.! y nosotros encontramos otros 11 casos
descritos, ademas del nuestro.

En los 32 pacientes (contando el nuestro) con PHS
hemorragico-ampollosa, se identificé un ligero predomi-
nio en mujeres, con una relacion de 1.5 a 1. El tiempo
de aparicién de las ampollas hemorragicas vari6 entre
2 dias y 2 semanas después del inicio de los signos y
sintomas de PHS. La localizacién mas frecuente de las
ampollas hemorragicas fue distal en extremidades infe-
riores. La gravedad de las lesiones cutaneas fue varia-
ble, pero no implica un mayor riesgo de complicaciones
sistémicas, ya que si bien hasta un 30% de los pacien-
tes presenté afeccion renal, ninguno de ellos desarro-
l16 glomerulonefritis rapidamente progresiva, y hasta el
momento de los diferentes reportes se encontraban en
remisién. Las manifestaciones cutaneas mas severas
se han tratado con pulsos de metilprednisolona, predni-
solona oral o hidrocortisona, y en algunos casos se ha
requerido agregar algin otro inmunosupresor/inmuno-
modulador.14624

El mecanismo por el cual se forman las ampollas he-
morragicas en pacientes con PHS no ha sido del todo
aclarado. Kobayashi y cols.*? han sugerido que la meta-
loproteinasa 9 (MMP9), cuyos niveles encontraron eleva-
dos en el liquido de las ampollas, podria ser la respon-
sable de su formacion al degradar componentes de la
membrana basal como la colagena tipo VII. Por otro lado,
Ishii y cols.* refieren que la formacion de las ampollas
puede no estar relacionada con la extensién o intensi-
dad de la inflamacién cutédnea y como se ha sugerido por
otros autores, entre ellos Chan y cols.,*® sea la presion el
factor mas probable relacidnado con su patogénesis.

La biopsia de piel se puede evitar cuando se cumple
el resto de criterios diagndsticos de PHS. Sin embargo,
la mayoria de los pacientes con lesiones atipicas y sin-
tomas de aparicion tardia deberan someterse a biopsia
para confirmar el diagnostico.® En el caso de la PHS
hemorragico-ampollosa el hallazgo histopatoldgico es
de ampollas subepidérmicas y la presencia de vasos de
pequefo calibre en la dermis con inflamacion neutrofili-
ca, necrosis fibrinoide y leucocitoclasia;??> mientras que
en el eritema multiforme se pueden observar cambios
epidérmicos con espongiosis, exocitosis, queratinocitos
necroticos y grados variables de necrosis; dermatitis de
interfase con vacuolizacién de la basal; e infiltrado peri-
vascular predominantemente linfocitario en la dermis.?

Hasta el momento no existe un consenso sobre el
tratamiento de las manifestaciones cutaneas aisladas;
sin embargo, algunos autores han recomendado el uso

de esteroides sistémicos en cuanto aparecen las am-
pollas para reducir su gravedad y/o probables secuelas
cuando existen lesiones cutaneas graves.?2226

En conclusién, la presentacion hemorragico-ampollo-
sa representa una manifestacion cutadnea poco comun
pero bien reconocida en los nifios, que puede ocasionar
confusidn en el diagndstico; sin embargo, no confiere un
valor prondstico en la evolucion de la PHS.
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