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Resumen

Introduccion. La purpura de Henoch-Schénlein (PHS) es la vasculitis mas frecuente en nifios. Objetivo:
conocer la presentacion clinicay evolucion de los pacientes con PHS que se han tratado en el hospital en
los dltimos 5 afios.

Material y métodos. Estudio retrospectivo en pacientes que acudieron al Hospital Infantil de México
Federico Gomez, del 1 de enero de 2000 al 31 de diciembre de 2005, con diagnostico de PHS.

Resultados. Se encontraron 105 pacientes con una mediana de edad de 6 afios. EI tiempo promedio de
seguimiento fue de 15 meses. Todos presentaron lesiones dérmicas, 49.5% dolor abdominal y 41% artri-
tis; 45 (42.9%) pacientes manifestaron nefropatia, con un promedio de aparicion de 4.5 meses después de
las lesiones dérmicas. S6lo en 37.7% de los casos con nefropatia desaparecieron las alteraciones urinarias.
Se realiz6 biopsia renal en 14 pacientes. La lesion histopatoldgica méas frecuente fue el grado Il1A. La
edad de presentacion tuvo relacion estadisticamente significativa con la presencia de nefritis, los mayores
de 10 afios tuvieron mayor incidencia de nefritis y los menores de 5 afios menor incidencia (Chi cuadra-
da, P <0.05). La incidencia global de insuficiencia renal crénica fue de 0.95%.

Conclusion. La edad de presentacion es un factor pronostico para la evolucion de la enfermedad. Si
bien la parpura es una vasculitis, la principal complicacion a largo plazo es renal, por lo que el seguimien-
to de los pacientes debe ser supervisado por un nefrélogo pediatra.
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Purpura de Henoch-Schonlein.

Introduccion

La purpura de Henoch-Schénlein (PHS) es la vas-
culitis mas frecuente en pediatria, con una inci-
dencia anual de aproximadamente 13 a 22 casos
por cada 100 000 nifios.*? Involucra comunmen-
te los pequefios vasos en piel, intestino y glomé-
rulo, asociado con purpura, célico, hematuria,
artralgias o artritis. Generalmente su incidencia
disminuye con la edad.® Si bien se desconoce la
causa, se sabe que la inmunoglobulina A (IgA)
juega un papel fundamental en la fisiopatologia
de la enfermedad; existe elevacion en la concen-
tracion sérica de IgA en 50-70% de los pacientes
con PHS, principalmente en el inicio de la enfer-
medad y a expensas de la subclase IgA1l. La inci-
dencia es mayor en otofio e invierno. Se ha aso-
ciado a infecciones virales o bacterianas, asi como
a diversos farmacos y toxinas.*

La afeccidn renal es la complicacion mas fre-
cuente y potencialmente mas grave de la PHS, se
presenta en 20 a 49% de los pacientes.>® Las ma-
nifestaciones renales incluyen hematuria, protei-
nuria, sindrome nefritico, sindrome nefrético y sin-
drome nefrotico-nefritico; generalmente aparecen
en las primeras cuatro semanas del inicio de la
PHS vy rara vez preceden a la aparicion de las le-
siones dérmicas.” Algunos pacientes pueden tener
manifestaciones de nefritis hasta un afio después
de la purpura.®

El presente trabajo tuvo como propoésito cono-
cer la presentacion clinica y evolucion de los pa-
cientes con PHS que se han tratado en nuestro
hospital en los Gltimos cinco afios.

Material y métodos

Se realiz6 un estudio retrospectivo de 105 pacien-
tes que acudieron al Hospital Infantil de México
Federico Gomez del 1 de enero de 2000 al 31 de
diciembre de 2005 con diagnostico de PHS, para
lo cual debian contar con por lo menos dos de los
siguientes criterios propuestos por el Colegio
Americano de Reumatologia:® 1. Purpura palpa-
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ble sin trombocitopenia, 2. Edad menor a 20 afos
al inicio de los sintomas, 3. Angina intestinal,
dolor abdominal difuso que empeora después de
ingerir alimentos, o el diagnéstico de isquemia
intestinal que generalmente se acomparia de eva-
cuaciones con sangre, 4. Biopsia de piel con vas-
culitis leucocitoclastica.

La presencia de dos o mas criterios tiene una
sensibilidad de 87.1% vy especificidad de 87.7%.°

Las biopsias renales se clasificaron segun lo pro-
puesto por el ISKDC (International Study of Kid-
ney Diseases in Children):** I lesiones glomerula-
res minimas, ausencia de medias lunas; 11: ausencia
de medias lunas; Ila: proliferacion mesangial pura;
I1b: proliferacion endocapilar focal y segmentaria;
Ilc: proliferacion endocapilar difusa; I11: presencia
de proliferacidn extracapilar en menos de 50% de
los glomérulos; Illa: en asociacion con prolifera-
cion endocapilar focal y segmentaria; 111b: con pro-
liferacion endocapilar difusa; IV: proliferacion ex-
tracapilar en 50 a 75% de los glomérulos; IVa: en
asociacion con proliferacion endocapilar focal y
segmentaria; 1Vb: con proliferacién endocapilar
difusa; V: proliferacion extracapilar en mas de 75%
de los glomérulos; Va: en asociacion con prolifera-
cion endocapilar focal y segmentaria; Vb: con pro-
liferacion difusa; VI: glomerulonefritis pseudomem-
branoproliferativa. En todas las biopsias renales se
realiz6 inmunofluorescencia para IgA.

Definiciones clinicas

Acrtritis. Edema de las articulaciones o edema pe-
riarticular doloroso.

Sangrado intestinal. Presencia de evacuaciones
sanguinolentas, melena o sangre oculta en heces
positiva.

Nefritis por plrpura. Presencia de hematuria
(macro o0 microscopica) con o sin proteinuria.

Hematuria. Mas de cinco eritrocitos por campo
seco fuerte o presencia de hemoglobina >1+ en el
examen general de orina.
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Proteinuria significativa: 4 a 40 mg/m? SC/h en
coleccién de orina nocturna de 12 horas.

Proteinuria nefrotica: mas de 40 mg/m?SC/h en
coleccién de orina nocturna de 12 horas.

Hipertension arterial. Presion arterial sistélica o
diastolica > al percentil 95 para género, edad y
talla.t?

El analisis estadistico se hizo utilizando el pro-
grama SPSS versidn 13. Las diferencias entre los
pacientes que hicieron nefritis y sin nefritis se de-
terminaron por Chi cuadrada.

Resultados

Sesenta y dos pacientes fueron de sexo femenino
y 43 del masculino. La mediana de edad fue de
seis afios (variacion de 1 a 14 afios), 12 pacientes
fueron mayores de 10 afios.

La presentacion por meses del afio se muestra
en la figura 1; hubo picos en enero (15), febrero
(14) y octubre (12); 59% de los casos se presenta-
ron en los meses de otofio e invierno y 41% du-
rante primavera y verano.

Las caracteristicas demograficas de los pacientes
y las manifestaciones clinicas se muestran en el cua-
dro 1. El tiempo promedio de seguimiento fue de
15 meses.

Todos los pacientes tuvieron las manifestacio-
nes dérmicas; 52 pacientes presentaron dolor ab-
dominal (49.5%), 43 artritis (41%), y sangrado
de tubo digestivo 10 pacientes (9.5%). Un pacien-
te con orquitis (0.95%); 45 pacientes (42.9%)
tuvieron nefropatia, 23 al inicio del padecimien-
to y 22 durante el seguimiento. La mediana de
presentacion de las manifestaciones renales fue de
4.5 meses (variacién de 0 a 29 meses) después de
la presentacidn de las manifestaciones dérmicas.

Sesentay cinco pacientes recibieron tratamien-
to con prednisona al diagnosticarse PHS (dosis
promedio 1 mg/kg/dia y tiempo promedio de un
mes [variacion de una semana a dos meses]), que
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se indicd para tratamiento de dolor abdominal con
0 sin sangrado o por nefritis.

Se analizaron las diferentes variables como: sexo,
edad, manifestaciones dérmicas, articulares y gastro-
intestinales, tratamiento con esteroides en los pa-
cientes que presentaron nefritis y aquellos sin nefri-
tis. Se encontr6 que la edad de presentacion tuvo
relacion estadisticamente significativa con la presen-
cia de nefritis, los mayores de 10 afios tuvieron ma-
yor incidencia de nefritis y los menores de cinco afos
menor incidencia (Chi cuadrada P <0.05).

Las manifestaciones renales se detallan en el cua-
dro 2. De los 45 pacientes con nefropatia la mayo-
ria cursé con hematuria (82%), 27 pacientes tu-
vieron proteinuria (60%), que fue significativa en
33.3% y nefrotica en 26.7%. Siete pacientes
(15.5%) tuvieron sindrome nefritico agudo, mani-
festado por hematuria e hipertension arterial. Tres
pacientes presentaron elevacion aguda de creatini-
na y sélo uno de ellos evolucioné a insuficiencia
renal cronica. El tiempo de seguimiento de estos
45 pacientes fue en promedio de 18 meses (varia-
cion 2 a 36 meses), en 17 casos desaparecieron las
alteraciones urinarias (37.7%), persisten con hema-
turia 12 (26.6%), hematuria y proteinuria 10
(22.2%) y seis con proteinuria (13.3%).

Se realizo biopsia renal en 14 pacientes; el diag-
nostico histopatoldgico y la evolucion de estos
nifios se detallan en el cuadro 3. La indicacion de
biopsia fue proteinuria nefrética en todos los pa-
cientes, ademés de elevacion de creatinina en el
caso cuatro. Trece tuvieron inmunofluorescencia
positiva para IgA en mesangio. En la paciente dos
se indico la biopsia renal por proteinuria nefroti-
ca, sin embargo el tejido obtenido fue insuficien-
te para diagndstico histopatoldgico por no tener
glomérulos; la inmunofluoresencia para IgA fue
negativa y no se realiz6 nueva biopsia renal por
presentar disminucion progresiva de la proteinu-
ria hasta desaparecer.

La lesion histopatologica més frecuente fue el
grado Illa, proliferacién mesangial con prolifera-
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cion extracapilar en menos de 50% de los glomé-
rulos (30.7%), tan solo una paciente con prolife-
racion endo y extracapilar difusa en mas de 75%
de los glomérulos (tipo Vb) evolucioné a insufi-
ciencia renal crénica terminal y fue trasladada a
otra institucion para continuar su manejo; equi-
vale a una incidencia global de insuficiencia renal
crénica de 0.95%, considerando a todos los pa-
cientes con PHS y de 2.2% en los que presentaron
nefropatia por PHS.

Discusion

La PHS es la vasculitis mas frecuente en la infancia.
Si bien puede presentarse en todas las edades, desde
nifios de seis meses hasta adultos de 86 afios, ® la
mayor parte de los casos ocurre en la etapa escolar;
el promedio de edad en la serie que aqui se reporta
fue de seis afios, similar a lo reportado en otros estu-
dios. A diferencia de lo que se reporta en otras se-
ries, se encontrd predominio del sexo femenino.

La presencia de pUrpura cutadnea es requisito
para el diagnéstico de la enfermedad. Las mani-
festaciones clinicas mas frecuentes después de las
lesiones dérmicas fueron los sintomas abdomina-
les que incluyeron: dolor, sangrado intestinal o
vomito en 52% de los pacientes. Se encontro ar-
tritis en 41% y nefropatia en 42.9%.

En la literatura se ha reportado la artritis como la
segunda manifestacion mas frecuente. En 20% de los
pacientes, tanto la artritis como el dolor abdominal
pueden presentarse hasta dos semanas antes de las
lesiones dérmicas.*®* La menor incidencia de artritis
en este estudio puede deberse a su caracter retros-
pectivo. Las manifestaciones renales rara vez prece-
den a las lesiones dérmicas, pero es frecuente que se
presenten meses después de que las lesiones en piel
han desaparecido. No se encontraron complicacio-
nes abdominales; sin embargo, se sabe que la PHS
puede ocasionar infarto y perforacion intestinal asi
como intususcepcion en 1 a 5%.

Cuadro 1. Caracteristicas demograficas y presentacion clinica

n (%) Todos 105 (100%)
Masculino 43 (40.9)
Femenino 62 (59)

Edad

<5 afios 27 (25.7)

5-10 afios 66 (62.8)

>10 afios 12 (11.4)

Manifestaciones

Lesiones dérmicas 105 (100)
Artritis/artralgias 43 (41)
Dolor abdominal 52 (49.5)
Sangrado de tubo digestivo 10 (9.5)
Vémito 15 (14.3)
Orquitis 1 (0.95)
Tratamiento previo

PDN 58 (31.4)
PDN + AZA 4(2.2)
PDN+AZA+CFM 2(1.1)
CFM + PDN 1(0.5)
Antibidticos 3(1.6)
Ninguno 37 (20)

Con nefropatia 45 (42.9%)

Sin nefropatia 60 (57.1%)

16 (35.5) 27 (45)
29 (64.4) 33 (55)
7 (15.5) 20 (33.3)*
28 (62.2) 38 (63.3)
10 (22.2) 2 (33)*
45 (42.9) 60 (57.1)
17 (37.8) 26 (43.3)
25 (37.8) 27 (43.3)
6 (13.3) 4(6.7)
6 (13.3) 9 (6.7)
0 1(16)
25 (55.6) 33 (55)
3(6.7) 1(17)
2 (4.4) 0
1(2.2) (() )
0 3(5
14 (31.1) 23 (38.3)

*Valor de P <0.05 por Chi cuadrada comparando pacientes con nefropatia vs sin nefropatia

PDN: prednisona; AZA: azatioprina; CFM: ciclofosfamida
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La edad de presentacidon es un factor prondsti-
co para la evolucidn de la enfermedad, se sabe
que los adultos tienen hasta 85% de incidencia de
nefritis y 13% puede evolucionar a uremia termi-
nal; los nifios menores de dos afios tienen menos
complicaciones abdominales y nefritis. La edad al
inicio del padecimiento fue el Gnico dato clinico
que en esta serie se asocio al desarrollo de nefro-
patia, siendo significativamente mas frecuente en
nifios mayores de 10 afios y menos frecuente en
nifilos menores de cinco afnos; esto también hasido
reportado en otras series.'

En 17/45 (37.8%) pacientes las alteraciones uri-
narias desaparecieron en el seguimiento. En este
hospital se realiza biopsia renal cuando los pacien-
tes presentan deterioro progresivo en la funcién
renal, proteinuria nefrotica inicial o proteinuria
significativa por mas de ocho semanas. La hema-
turia macro o microscépica por si sola no amerita
biopsia renal.

De 14 pacientes, en quienes se realizd biopsia
renal, la lesion histoldgica mas frecuente fue la pro-
liferacion mesangial con proliferacion extracapi-
lar en menos de 50% de los glomérulos (grado Il1a)
que se encontrd en 4/14 pacientes (30.7%), y con-
tinta siendo similar a lo reportado por Mota y

Mes de inicio de PHS

Ndmero de casos

Ene Feb Mar Abr May Jun Ju  Ago Sep Oct Nov Dic

Figura 1. Presentacion de purpura de Henoch Schénlein por
meses del afo.
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col.® en 1975, quienes encontraron que 19/52
(36%) pacientes con nefritis por PHS y biopsia
renal tuvieron grado llla.

En la serie que aqui se informa, tan solo un pa-
ciente evoluciond a uremia (0.9%), sin embargo
el tiempo de seguimiento promedio es aun muy
corto.

La nefritis por PHS fue la causa de uremia termi-
nal en 1.7% de los nifios en Europa. Se ha reportado
evolucion a insuficiencia renal cronica 20-24 afios
después del diagndstico de 9 a 35% de los nifios,
segun diversas series.®1%1" E| riesgo de desarrollar in-
suficiencia renal crénica esta relacionado con la pre-
sentacidon clinica inicial, siendo mas frecuente en
aquellos pacientes que tuvieron sintomas renales mas
graves al inicio de la enfermedad, tales como sin-
drome nefritico-nefrotico, sindrome nefrético y/o
retencion de azoados.***® Sin embargo se ha descri-
to que aln pacientes con alteraciones urinarias mi-
nimas pueden llegar a insuficiencia renal crénica
después de décadas. En una serie de 52 pacientes,
Ronkainen y col.*® vieron que 17% tenian deterioro
en la funcion renal en el seguimiento a 24 afios, y
que la gravedad de la biopsia inicial no se correla-
cionaba con el riesgo a una mala evolucion. Es im-
portante sefialar que 70% de los embarazos de las
mujeres que padecieron PHS en la infancia se com-
plicaron con hipertension y proteinuria.

El 50% de los pacientes con PHS y uremia que
reciben trasplante renal presentan depdsitos de
IgA en el injerto, 25% pueden tener evidencia

Cuadro 2. Manifestaciones renales
en 45 pacientes con PHS

Manifestaciones renales n (%)

Hematuria 37 (82.2)
Proteinuria significativa 15 (33.3)
Proteinuria nefrotica 12 (26.7)

Elevacion de creatinina 3(6.7)
Hipertension arterial 7 (15.5)
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clinica de recurrenciay 10% pierden el rifion nue-
vamente por esta causa.

A pesar de muchos intentos terapéuticos, no
existe un consenso internacional para el tratamien-
to de la nefritis por PHS. No existen estudios pros-
pectivos, aleatorizados y controlados en esta en-
fermedad. La interpretacion de los resultados
disponibles en la literatura es dificil ya que gene-
ralmente son series pequefias de casos. Hay quien
emplea tratamiento con esteroides para prevenir
la nefritis, sin embargo otros autores no han visto
que esta practica provea beneficios. Existe eviden-
cia clinica de que los esteroides son utiles en el
manejo de la artritis y el dolor abdominal, pero
no influyen en la purpura, la duracion de la enfer-
medad o la frecuencia de recurrencias.?® Las for-

mas mas agresivas de tratamiento, tales como bo-
los de metilprednisolona, ciclofosfamida, azatio-
prina y plasmaféresis, se han intentado en los es-
tados graves con proliferacién extracapilar difusa,
ya que los pacientes tienen alto riesgo de evolu-
cionar a uremia terminal.®2!2?

En los casos de proteinuria persistente se ha su-
gerido el tratamiento con inhibidores de enzima
convertasa, antagonistas de receptores de angioten-
sina o ciclosporina, ya que existe evidencia de que
dichos medicamentos disminuyen la progresion del
dafo renal al disminuir la proteinuria.=2°

Si bien la parpura es una vasculitis, la principal
complicacion a largo plazo es renal por lo que el
tratamiento debe ser siempre supervisado por un
nefrélogo pediatra.

Cuadro 3. Hallazgos clinicos y
anatomopatoldgicos de 14 nifos
con biopsia renal

Tiempo de
biopsia
Grado segin  después

1 M 7 Il 4 50
2 F 7.8 NA 4 95
3 F 45 Il 4 50
4 F 5 Vb 0 >95
5 M 8.2 lllb 4 * 50
6 F 9 Vi 6 95
7 F 10.4 Vb 2 <90
8 F 9.1 lllia 5 50
9 F 41 lllia 1 <90
10 F 9.1 Vb 0 95
11 F 141 Ilia 3 <90
12 M 8 Vb 0 50
13 F 12 llia 5 90
14 M 11 Il 5 95

Proteinuria Depuracion
Edad clasificacion deliniciode Percentil
NUm. Género (afnos) del ISKDC PHS (meses) de TA m?2SChr)

(mg/ deCr Seguimiento
(mL/min) Tratamiento Evolucion (afios)
18.2 111 PDN, AZA A 2
66.6 1746 PDN B 2.2
450 96.25 AZA © 0.6
561 36.1 MP, PDN, CFM, AZA E 0.2**
152 11820 CsA ECA A 2
25.3 12190 PDN,ECA @ 25
1383 69 MP, PDN, CFM D 2.8
29.4 12230 PDNECA B 11
72.8 66.30 PDN D 0.1**
101.3 39.6 MP, PDN,
CFM, AZA, ECA A 3.6
47 126.00 PDN @ 14
324 119.00 PDN, AZA @ 1
19.16 167.00 PDN, AZA A 0.8
144.4 132.00 PDN @ 14

M: masculino; F: femenino; NA: muestra inapropiada para diagnostico; *recaida; **seguimiento en otro hospital; PDN: prednisona; MP:
metilprednisolona; AZA: azatioprina; CFM: ciclofosfamida, CsA: ciclosporina, ECA: inhibidor de enzima convertidora de angiotensina; A:
clinicamente sano y examen de orina normal; B: hematuria microscépica; C: hematuria y proteinuria significativa; D: proteinuria nefrética; E:

insuficiencia renal crénica; Cr: creatinina
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HENOCH-SCHONLEIN PURPURA IN CHILDREN: REPORT OF 105 PATIENTS

Introduction. Henoch-Schonlein purpura (HSP) is the most frequent vasculitis in children. Objective: To
describe the clinical presentation and clinical outcome in children with HSP treated in our hospital in the
last 5 years.

Material and methods. A retrospective study was performed in HSP patients diagnosed between January
1st 2001 and December 31st 2005.

Results. HSP was diagnosed in 105 patients, median age 6 years old. All had the skin manifestations,
49.5% abdominal pain and 41% arthritis; 45 patients developed HSP nephritis (42.9%), mean presenta-
tion time was 4.5 months after HSP diagnosis. Renal biopsy was performed in 14 patients, and the most
common histopathological finding was HSP nephritis grade 111 A. Age of onset older than 10 years was
statistically significant for nephritis development (Chi Square <0.05). Chronic renal insufficiency inci-
dence was 0.95%.

Conclusions. The main complication of HSP is nephritis. Follow-up should include evaluation by a
pediatric nephrologist. Age of onset older than 10 years is an important risk factor for HSP nephritis.

Key words. Henoch-Schénlein purpura; nephritis; vasculitis; hematuria.
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