REVISTA MEDICA DE COSTA RICA Y CENTROAMERICA

CUMMARY

Henoch Schonlein purpura
(HSP) is the leading type
of systemic vasculitis in the
world. It attacks the small
vessels and it manifests itself
most commonly in the skin,
gastrointestinal tract, joints and
kidneys. The course is benign
and self-limited. The prognostic
of HSP is linked directly to the
extent of the renal involvement.
The therapy consists of oral
corticosteroids; however there
are discrepancies between
authors on its effectiveness.

' INTRODUCCION

La primera anotacion historica de

FISIOPATOLOGICO, CLINICO Y

TERAPEUTICO

Jean Alonso Rojas*

la purpura de Henoch-Schonlein
(PHS) surgi6 en 1801, por el
médico inglés William Heberden,
quienrealizé ladescripcion clinica
de un paciente de 5 afios con
rash purptirico, dolor abdominal,
y hematuria macroscopica.'
Décadas mas tarde, Johan
Schonlein y Eduard H. Henoch
completaron la  descripcion
clinica agregando el componente
articular.’ La incidencia de PHS
varia, segun la region, en un
estudio epidemioldgico realizado
en Holanda, se reportd una
incidencia de 6.1/100,000 nifios®.
Esta es similar a la reportada en
Taiwan y la Republica Checa,

de 12.9/100,000
nifios 'y 10.2/100,000 nifios
respectivamente.*'* El propodsito
de este articulo es
revision de la

la cual fue

realizar
clinica,
fisiopatologia y manejo de PHS.

| “TIOPATOGENIA

La etiologia de la PHS se
desconoce, sin embargo se ha
vinculado enfermedades
infecciosas, principalmente
las infecciones del tracto
respiratorio'®?*. El agente mas
comunmente asociado con PHS
es el estreptococo beta hemolitico
del grupo A. Sin embargo existe

una

con
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relacion con otros agentes como el
Parvovirus B19, M. pneumoniae,
Yersinia sp., C. jejuni y H.
pylori.*"* Se considera que existe
cierto grado de predisposicion
genética que interfiere en el
desenlace de PHS. En este
proceso interfiere la IL-1B, el
antigeno

clase I y polimorfismos genéticos

leucocitario humano

del sistema renina-angiotensina-
aldosterona.’*'® La patogenia
de la PSH no estd claramente
establecida, no obstante se ha
descrito el depdsito de complejos
principalmente  de
la IgAl polimérica, en vasos

inmunes,

sanguineos de pequefio calibre.’
Generando activacion del
complemento, reclutamiento de
polimorfonucleares y disminucion
marcada del factor estabilizante
de fibrina, generando sangrado

como resultado final.>!"

’NlFESTACIONES
INICAS
Las principales manifestacion

clinicas de la PHS son cutaneas,
gastrointestinales, articulares y
renales.'*?2¢ La afeccion cutanea
se identifica como una purpura
palpable localizada en gluteos y
superficie extensora de miembros
inferiores, no obstante puede
comprometer torax, miembros
superiores y cara. ' La mayoria
de los pacientes cursan con intenso
dolor abdominal tipo cdlico, en

ocasiones asociado a vOmitos.

Rara vez ocurre hemorragia
digestiva, invaginacion intestinal,
ulceraciones o enteropatia pierde
proteinas.*? La PHS afecta
esencialmente las articulaciones
grandes de miembros inferiores,
con
dolor moderado y limitacion
funcional.”!* La afeccion renal

inflamacion  periarticular,

es relativamente  frecuente,

presentdndose con hematuria
macro-microscopica, proteinuria,
sindrome nefrotico/nefritico,
y en casos avanzados puede
progresar a insuficiencia renal e
hipertension.'®!7?  Usualmente
se instaura durante los primeros
meses de la enfermedad.'- ¢ 172026
La afeccion neurologica es rara,
sin embargo se han documentado
casos de cefaleas, alteracion del
comportamiento  y hemorragia
del SNC. A nivel pulmonar se
han documentado casos aislados
de hemorragia alveolar difusa,
fibrosis intersticial y neumonia

intersticial .13

" JIAGNOSTICO
El diagnostico de PHS es
esencialmente  clinico.  Los

criterios diagnosticos actualizados
por EULAR, PRINTO Y PRES
(2008) requieren la presencia de
purpura palpable, con al menos
uno de los siguientes:
abdominal difuso, artritis aguda
o artralgias, alteracion renal o
histologia que demuestre una
vasculitis leucocitoclastica con

dolor

predominio deposito de IgA o
glomerulonefritis con depdsito
predominante de IgA."

. 'RATAMIENTO

Existe controversia respecto al
tratamiento de PHS,
estudios

algunos
indican el uso de
(1-2mg/kg/1-
disminuir el
dolor abdominal y prevenir la

prednisona oral
2semana) para

aparicion de dano renal.>? Sin
embargo estudios prospectivos
recientes, indican que no existe
una disminucion significativa en
la duracion del dolor abdominal,
pero si en la intensidad; con
respecto a la progresion del
deterioro renal, estos estudios no
demuestran una prevencion en la
aparicion de dafio renal pero si
pueden alterar su curso."'®

| -VOLUCION

La mayoria de pacientes con PHS
presentan un curso benigno y
auto limitado.>'* Las recurrencias
tienden a presentarse en el primer
afio, y son de menor intensidad.
El grado de afeccion renal es el
principal marcador pronostico de
PHS. En el estudio de H. Narchi,
se document6 que la presencia de
proteinuria o hematuria aislada
esta asociada con bajo riesgo de
deterioro renal; y el sindrome
nefrotico-nefritico se asocia a
mayor riesgo de insuficiencia
renal. 12,17,24
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. ESUMEN

La purpura de Henoch Schonlein
es el tipo mas frecuente de
vasculitis sistémica. Ataca los
vasos de pequefio calibre, y
en piel, tracto
articulaciones

se manifiesta
gastrointestinal,
y rifiones. El curso es benigno
y autolimitado. El prondstico

es directamente proporcional

al grado de compromiso renal.
La terapia para PHS consiste
en corticosteroides orales: sin
embargo hay discrepancia entre

autores con respecto a su eficacia.
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