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Reporte de caso

Hemorragia cerebral asociada a sindrome de
Henoch-Schoenlein y enfermedad de Kawasaki

Oscar G. Garcia-Gonzalez, Abraham Ibarra-de la Torre, Alfonso Marhx-Bracho,
José Luis Pérez-Gomez

RESUMEN

El sindrome de Henoch-Schoenlein (SHS) y la
enfermedad de Kawasaki (EK) son dos formas comunes
de vasculitis sistémicas que se presentan en la infancia,
siendo el SHS la mas frecuente de estas. Presentamos
el caso de un paciente femenino de cuatro anos
de edad que inicio su padecimiento a los dos anos de
edad, con cuadro febril previo a insuficiencia cardiaca
secundario a isquemia miocardica y hallazgo eco-
grafico de dilataciones aneurismaticas de ambas
arterias coronarias realizandose diagndstico de
enfermedad de Kawasaki, seis meses mas tarde se
presenta cuadro clinico de distensién-dolor abdominal
y purpura no trombocitopenica caracteristicos del
sindrome de Henoch-Schoenlein. A los cuatro afos de
edad presenta cuadro sUbito de cefalalgia y de déficit
motor en el hemicuerpo derecho, una tomografia
craneal (TC) demostré una hemorragia fronto-parietal
izquierda. El tratamiento para esta Ultima, consistié en
evacuacion del hematoma por medio de craniectomia,
presentando evolucién a la recuperacion del déficit
hasta la normalidad.

Las complicaciones hemorragicas en la EK y el
SHS son extremadamente raras y conllevan morbi-
mortalidad elevada, la mayor parte de los casos
reportados fueron tratados con manejo médico para el
cuadro inmunolégico y conservador para el hemato-
ma de acuerdo al tamano y volumen; uno requirié
tratamiento quirdrgico.

Sélo se reporta un caso de hemorragia asocia-
da a EK, pero ninguno en coexistencia con SHS, como
el caso que se presenta.

Palabras clave: sindrome Henoch-Schoenlein, enfer-
medad de Kawasaki, vasculitis, hemorragia
intracraneal.

CEREBRAL HEMORRHAGE ASSOCIATED TO
HENOCH-SCHOENLEIN SYNDROME AND
KAWASAKI DISEASE

ABSTRACT

Henoch-Shonlein syndrome (HSS) and Kawasaki
disease (KD), are the commonest systemic vasculitis in
childhood. There are some cases reported of visceral
hemorrhagic complications, cerebral hemorrhage is
rare. We presented a girl patient of 4 years old, with
symptoms since 2 years of age, characterized by fever,
cardiac failure associated whit myocardial ischemia,
aneurysmatic dilation of both coronary arteries,
echocardiography made the diagnoses of KD. Six
months later, the patient complains abdominal pain and
distention. At 4 years of age complain headache, right
hemicorporal paresis whit a CT scan, showed fronto-
parietal hemorrhage. The treatment required it was
surgical remotion. The outcome improves until complete
recovery. Hemorrhagic complications in KD and HSS
are extremely rare and involve high morbidity and
mortality. Often the treatment required is only medical
and conservative measures forimmunologic disease.
Is rare to need surgical treatment for intracerebral
hemorrhage.

There’s no reported cases of cerebral hemo-
rrhage with both diagnosis (KD and HSS) why the
authors present this case and literature review.
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| sindrome de Henoch Schoenlein (SHS) es

una de las formas de vasculitis mas frecuentes

en la edad pediatrica, ocurre en el rango de
edad de 2 a 8 afos con proporciéon de M:F 2:1'. El
diagndstico clinico se basa en la asociacién de purpu-
ra no trombocitopénica, artritis y dolor abdominal; el
sangrado de tubo digestivo y nefropatia son manifes-
taciones asociadas'. La nefropatia es la complicacion
mas comun y peligrosa, los hallazgos histolégicos son
necesarios para confirmar el diagnostico, consisten en
vasculitis necrotizante de los pequefnos vasos con de-
positos de IgA e inmunocomplejos®. En casos raros
el SHS conduce a serias hemorragias en vias respira-
torias®, gastrointestinal*, testiculos®, vejiga® y piel’. La
hemorragia cerebral es rara, de acuerdo a lo reporta-
do en la literatura®'2, es mas frecuente en la region
parietotemporal®.

La enfermedad de Kawasaki es una vasculitis
sistémica necrotizante con afectacion de arterias de
tamafno grande, mediano y pequeno. El 80% de los
casos se presentan en ninos menores de cuatro anos,
asociada al sindrome del ganglio linfatico mucocu-
taneo, cuadro autolimitado que consiste en lesiones
mucosas con edema, eritema y erosiones, lesiones
cutaneas tipo edema y eritema de palmas y plantas
con aumento de tamano de los ganglios linfaticos cer-
vicales. La vasculitis afecta, tipicamente, al miocardio,
con lesiones en las arterias coronarias grandes
(extramurales) y lesiones miocéardicas secundarias de
tipo isquémico. En el 20% de los casos hay secuelas
cardiacas. Es la causa mas frecuente de cardiopatia
adquirida en nifos en los Estados Unidos de Norte-
america. Los vasos afectados muestran trombosis
intraluminal y dilataciones aneurismaticas. La causa
mas probable es una infeccién o la acciéon de una toxi-
na con un mecanismo inmunolégico secundario. Este
mecanismo se ve apoyado por la existencia de:
linfocitos T activados, linfocitos B policlonales y
anticuerpos anticélulas endoteliales, que desaparecen
en la fase de curacién. El tratamiento consiste en
gammaglobulinas y acido acetilsalicilico, que disminu-
ye el diametro de la dilatacion y previene las secuelas
coronarias™.

PRESENTACION DEL CASO
Femenino de cuatro anos de edad con diagnos-

ticos de sindrome de Henoch-Schoenlein (SHS) y
enfermedad de Kawasaki (EK). Esta ultima fue
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diagndsticada a los dos anos de edad por cuadro cli-
nico de insuficiencia cardiaca que requirié manejo en
UCI, con evidencia en ECG y ecocardiografia de
isquemia y miocarditis con dilataciones aneurismaticas
medianas de ambas coronarias, resolviéndose con
administracién de gammaglobulinas (fase aguda) y de
ocho meses con acido acetilsalicilico y prednisona.

Figura 1. Ecocardiografia donde se demuestra la dilatacion mediana
de 7mm de la arteria coronaria izquierda (flecha), dilatacion
aneurismatica caracteristica de la enfermedad de Kawasaki.

El SHS se presento seis meses después por cua-
dro clinico de fiebre, petequias, dolor y distension
abdominal asi como adenomegalias cervicales con an-
tecedente de una infeccién de vias respiratorias
superiores y estudios de laboratorio compatibles.

Dos afnos después acude al servicio de urgen-
cias con cuadro clinico de 36 hs de evolucion
caracterizado por cefalalgia holocraneana inicialmen-
te de leve-moderada intensidad que se intensifica en
las siguientes horas; asi como la presencia de déficit
motor en hemicuerpo derecho que condiciono dificul-
tad para efectuar la marcha ademas de vémito en
repetidas ocasiones.

En la exploracion fisica a su ingreso se encuen-
tra con somnolencia, irritable, con isocoria y respuesta
fotomotora adecuada, paresia facial central derecha y
desviaciéon de la comisura labial hacia la izquierda, la
fuerza muscular con déficit en hemicuerpo derecho 3/
5 de predominio pélvico con hiperreflexia y signo de
Babinski.

Los examenes de laboratorio a su ingreso
reportaron 13.9 g/dl de hemoglobina, 39% de hema-
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tocrito, 326,000 plaquetas, 89.2% de actividad de TP
y 40.9 seg. de TPT.

La TAC de craneo evidencio una zona de hemo-
rragia fronto-parietal izquierda con dos densidades
distintas, edema perilesional y discreto efecto de
masa.

Figura 2. Tomografia contrastada de craneo (A) axial y (B) coronal
que demuestra la presencia de un hematoma parenquimatoso
frontoparietal izquierdo (3.35 x 3.88 cm, A) con dos densidades dis-
tintas, edema perilesional y efecto de volumen con compresion y
desplazamiento del sistema ventricular. En el estudio de control
posquirurgico (C y D) es evidente el area de craniectomia frontoparietal
y la evacuacion del hematoma

Después presenta deterioro a expensas de som-
nolencia-estupor persistente, vomito en proyectil y
bradicardia. Por lo que se realiza intervencién quirGr-
gica, efectuandose una craniectomia fronto-parietal
izquierda y plastia dural, con hallazgo trans quirtrgico
de un hematoma parenquimatoso en dos fases con
una zona superficial de hemorragia reciente y otra zona
profunda con coagulos organizados, con un volumen
aproximado del hematoma de 70-80cc.

El curso posoperatorio con evolucion favorable,
presentando mejoria del déficit motor hasta una fuer-
za muscular 4/5, iniciandose terapia fisica y
rehabilitaciéon una vez su egreso a hospitalizacién.

DISCUSION

El sindrome de Henoch-Schoenlein es una
vasculitis sistémica de pequefios vasos mediada
inmunolégicamente, que afecta casi siempre la piel,

tracto gastrointestinal, articulaciones y rinones™. Debi-
do a su naturaleza sistémica, la afeccién de otros
organos y sistemas como el cardiopulmonar, geni-
tourinario y sistema nervioso central (SNC) puede
presentarse'®®,

Las complicaciones neurolégicas son raras; sin
embargo, cuando se presentan son en particular seve-
ras. La afeccion del SNC, descrita inicialmente por
Osler en 1914, se caracteriza por sintomas leves tales
como cefalalgia, irritabilidad, neuropatia periférica, al-
teraciones conductuales y estado de alerta llegando a
presentar sintomas severos como crisis convulsivas o
encefalopatia.

Los sintomas neurolégicos varian en relacion a
las areas afectadas y la severidad de la vasculitis ce-
rebral, la cual puede facilmente detectarse en
imagenes de resonancia magnética (RM).

La hemorragia intracraneal es una complicacion
rara de la enfermedad, encontrando ocho casos repor-
tados en la literatura.

Cuadro 1. Caracteristicas clinicas y demograficas de nifios con sin-

drome de Henoch- Schoenlein y hemorragia cerebral descritos en la
literatura.

Pruebas de
coagulacion
anormales

Localizacion de la
hemorragia

Sintomas y signos
Neurologicos

Hemorragias no-
Autor Sexo cutanees aociadas Tratamiento Evolucion

Somnolencia Hemorragia
Hipertension sistemica No gastrointestinal

Hemianopsia

Médico
Scataelaetal(1) M Lobulo occipital derecho (esteroides,dureticos)  izquierda

Parieto-occipital
Clarketal2) M izquierdo

Temporo-parieto-
occpital derecha

Pérdida de estado de alerta
Cefalalgia, crisis convulsivas.

Médico (reesticion hidrica  Hemianopsia

>TPyTTP esteroides, fenobarbital)  derecha

Hemiplegia izquierda, midriasis Hemorragia Quirirgico Recuperacion
Babinski (+) No gastrointestinal y renal ~(evacuacion de hematoma)  completa

gastrointestinal
Altinors etal(3) M
Cefalalgia, crisis convulsivas.

diplopia, paresia de extremidad
pelvica izquierda No

Médico (reestriccion  Recuperacion
Chiarettietal(4)  F  Frontoparietal derecha Hemorragia renal hidrica esteroides) completa
Parietal izquierda y

hemorragia Hemorragia

subaracnoidea Vemito, somnolencia cefalalgia No gastrointestinal

Recuperacion
NgCCetal(s)  F (No especificado) completa
Temporo-parieto-
occipital derecha y
parietal izquierda

Actividad del
Factor XIll
disminuida

Hemianopsia
Medico (esteroides, homonima
diureticos fenobarbital)  izquierda

Recuperacion

Hemorragia

Tadashictal () F Cefalaigia,

Misraetal(7) M Occipital derecha Cefalalgia No Hemorragia renal Medico
Hemianopsia
Cefalalgia, amaurosis bilateral homnima
Wen ot al (8) F Occipital izquierda estado confusional No Hemorragia renal ___Medico(Plasmaeresis) ___derecha

* Cuadro modificado de Chiaretti, Child Nerv Syst 2002; 18: 365-7.

Histolégicamente la vasculitis cerebral se carac-
teriza por inflamacién, inducida por inmunocomplejos
de IgA circulantes, como se observa en lesiones intes-
tinales, renales y en la piel.

El diagnostico por lo general se realiza con TC
y RM en nifios que presentaron alteraciones conduc-
tuales, anomalias en el electroencefalograma (EEG)
tales como déficit neurolégico focal y signos de au-
mento de presién intracraneal®.

El tratamiento en los casos de hemorragia
parenquimatosa en el SHS pocas veces requiere inter-
vencion quirdrgica. En la mayoria de los casos, el
manejo médico (esteroides, restriccion hidrica) es su-
ficiente para controlar la hipertensioén intracraneal y
reducir la evidencia y severidad de las secuelas
neuroldgicas posteriores, como lo demuestran las evo-
luciones favorables en casi la totalidad de los casos
reportados en la literatura.
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En relacion a la enfermedad de Kawasaki como
causa de hemorragia cerebral es aln mas rara que
cualquier otra vasculitis en la edad pediatrica, Unica-
mente encontramos en la literatura un caso
reportado™. No existen casos reportados de la asocia-
cion de sindrome de Henoch-Schoenlein y la
enfermedad de Kawasaki con presentacion de hemo-
rragia cerebral, no documentamos que los casos
encontrados en la literatura hubiesen ocurrido fuera de
la etapa aguda de la enfermedad, como ocurri6 en el
caso que presentamos.
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