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RESUMEN

La purpura de Henoch-Schonlein (PHS), también llamada vasculitis IgA, es la vasculitis
sistémica mas comun en la infancia, aunque también se presenta en adultos. El rasgo
patolégico caracteristico de esta vasculitis es el depdsito de complejos inmunes que con-
tiene IgA en las paredes vasculares de los 6rganos afectados. Esta enfermedad se carac-
teriza por presentar purpura palpable, artritis/artralgias, dolor abdominal, y enfermedad
renal, pudiendo ademas afectar otros érganos. El laboratorio no certifica el diagndstico, el
cual se realiza por criterios de clasificacion, habiendo descartado otras patologias. Pre-
sentamos esta revision por la importancia del diagnéstico adecuado y temprano, a fin de
realizar el tratamiento oportuno en caso de afeccién de un érgano vital.

HENOCH-SCHONLEIN PURPLE. REVIEW OF THE LITERATURE
ABSTRACT

Henoch-Schonlein purpura (PHS), also called IgA vasculitis, is the most common systemic
vasculitis in childhood, although it can also occur in adults. The characteristic pathological
feature of this vasculitis is IgA immune complex deposition in vascular walls of the affec-
ted organs. This disease is mainly characterized by palpable purpura, arthritis / arthralgia,
abdominal pain, and kidney disease, but may also affect other organs. Laboratory studies
are not diagnostic. Diagnosis is based on classification criteria, once other pathologies are
ruled out. In this review we emphasize the importance of accurate and early diagnosis, in
order to carry out timely treatment in case of a vital organ involment.

INTRODUCCION

La purpura de Henoch-Schonlein (PHS), también
llamada vasculitis IgA, se define como una vasculitis
de pequefios vasos, con depdsitos de inmunoglobu-
lina (Ig) A, fundamentalmente a nivel de piel, intestino
y glomérulos, y se asocia a artralgias y/o artritis'. Es
la vasculitis sistémica mas comun en la infancia?, pero
también se presenta en adultos.

Historia
Su primera descripcion clinica proviene del médico

inglés William Heberden, quien describié a dos chicos
con hallazgos clinicos sugestivos de PHS incluyendo
erupcion purpurica, artralgia y dolor abdominal®. Esta
patologia lleva los nombres de dos médicos alemanes
del siglo XIX, Johann Schénlein y su estudiante Eduard
Henoch. Schoénlein describié la asociacion de la pur-
pura no trombocitopénica y el dolor articular en 1837,
a la que llamo purpura reumatica*. Henoch afiadio la
afectacion gastrointestinal y renal en 18745,
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Epidemiologia

La purpura de Henoch-Schénlein afecta tipicamen-
te a nifios de entre 3 y 10 aflos de edad®. Gardner-
Medwin et al. publicaron una gran encuesta de po-
blacion (1,1 millones nifios menores de 17 afios) de
una region multiétnica del Reino Unido. La incidencia
anual se estima en 20,4 por 100.000 nifios en el Reino
Unido, con una mayor incidencia en los nifios de la In-
dia (24 por 100.000) en comparacion con los blancos
caucasicos (17,8 por 100.000) y los negros (en su ma-
yoria afro-caribefios: 6,2 por 100.000)2. Otros estudios
epidemioldgicos de los Paises Bajos y la Republica
Checa colocan la incidencia entre 6,1y 10,2 por cada
100.000 nifios, respectivamente, posiblemente refle-
jando las diferencias en el origen étnico y/o diferencias
metodoldgicas en la recopilacion de datos de estos
estudios’™®. Yang y colaboradores informaron que la
PHS tiene una incidencia anual de 12,9 por 100.000
nifios en Taiwan®. En Latinoamérica faltan estudios a
nivel de poblacion general, encontrandose solo se-
ries de casos en hospitales de referencia’®. La PHS es
mucho menos frecuente en adultos, con una inciden-
cia anual estimada de 5 por cada 100.000 adultos en
Eslovenia®, en 2 estudios retrospectivos de Espafia y
Coresa, se objetivd que del 25 al 30 % de pacientes
con PHS eran adultos. En ambas cohortes, los adultos
presentaron peor compromiso renal en comparacion a
los nifios ™13,

Existe un predominio del sexo masculino, con una
proporcion 1.2:1 a 1.8:1, segun diversas series'" ™,
Es menos frecuente en raza negra, en comparacion
con blancos o asiaticos'.

Etiologia

Una amplia variedad de agentes infecciosos han
sido reportados como posibles desencadenantes
de PHS. Hasta un 80% de los casos son precedidos
por una infeccion del tracto respiratorio superior'. El
estreptococo, el estafilococo y la parainfluenza son
los gérmenes mas comunmente relacionados. Tam-
bién se describen casos después de vacunaciones,
como la vacunas contra H1N1". Varios polimorfismos
respecto a la susceptibilidad, gravedad y riesgo de
afectacion renal se han descrito™?. Muchos de estos
polimorfismos estan relacionados a citoquinas o molé-
culas de adhesion celular implicadas en la modulacion
de respuestas inflamatorias y la activacion de células
endoteliales™.

El rasgo patoldgico caracteristico de esta vasculitis
es el deposito de complejos inmunes que contiene IgA
en las paredes vasculares de los 6rganos afectados y
en el mesangio renal. Por histologia, el aspecto de la
nefritis por PHS es idéntico a la Nefropatia por IgA, y

a  IgA1
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Figura 1 Glicosilacion de la molécula de IgA1. a- La region bisagra
de la molécula de IgA1 es O-glicosilada por la unién de N-acetilgalac-
tosamina (GalNAc) a residuos de serina. b- Las cadenas de glicanos
pueden alargarse con adicion de galactosa (Gal) a GalNAc, y un grado
variable de sialilacién con acido N-acetilneuraminico (NeuNAc)?*.

estudios recientes en pacientes con PHS y Nefropatia
por IgA han detallado un papel potencial de IgA1 en la
patogénesis de ambas condiciones?'??.

La IgA se encuentra en el suero y en secreciones
mucosas, siendo la principal inmunoglobulina en las
mucosas. Se produce mas IgA que todas las otras
clases de la inmunoglobulina combinadas debido a la
sintesis elevada de mucosas y el periodo corto de vida
media de la IgA, de 5-6 dias. De las dos subclases de
IgA, IgA1 es lamas joven y se diferencia de IgA2 por la
introduccion de una secuencia de aminoacidos 13-17
en la region bisagra de la molécula IgA1%.

La region bisagra de IgA1 es glicosilada. N-acetil-
galactosamina (GalNAc) es O-unida a residuos seri-
na (O-glicosilacion) y el alargamiento de las cadenas
glicano se logra por la adiciéon de galactosa (Gal) y
acido N-acetilneuraminico (NeuNAc) (galactosilacion
y sialilacién) a GalNAc (Fig. 1)%.

La Glicosilacion de IgA1 parece desempefiar un
papel importante en el aclaramiento de las molécu-
las de IgA1. Normalmente las moléculas glicosiladas
IgA1 se relacionan con el receptor asialoglicoproteina
(ASGP-R) expresado en los hepatocitos, seguido de la
internalizacion y degradacion de estas moléculas. Los
pacientes con PHS y Nefropatia por IgA expresan la
glicosilacion deficiente de Gal en moléculas de IgA12'.

Mientras la ausencia de Gal expone GalNAc como
un glicano terminal, el estimulo para la formacion de
anticuerpos contra GalNAc es desconocido. Sin em-
bargo, muchos microorganismos expresan GalNAc en
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Glomerular
deposition

Figura 2 Patogenia de la glomerulonefritis por IgA. En pacientes con
nefropatia por IgA, la IgA1 deficiente en galactosa es reconocida por
los anticuerpos IgG anti-glicanos. Los complejos inmunes formados no
pueden entrar en el espacio de Disse debido a su tamafio e interactu-
ar con el receptor de asialoglicoproteina (ASGP-R) en los hepatocitos,
pero son capaces de pasar a través de las fenestras mas grandes en
los capilares glomerulares que recubren el mesangio. Estos complejos
depositados inducen lesion glomerular por activacion de la via alterna
del complemento y el reclutamiento de las células inflamatorias®.

su superficie. Durante una infeccion por estos agentes,
los anticuerpos a GalNAc en bacterias o virus se po-
drian cruzar potencialmente y reaccionar con GalNAc
en la molécula IgA1, con la subsecuente formacion de
complejos inmunes IgA1-1gG que no pueden alcanzar
al ASGP-R en el espacio de Disse en el higado, pero
son capaces de cruzar el endotelio glomerular y depo-
sitarse en el mesangio (Fig. 2)%.

Los complejos inmunes depositados activan la via
alterna del complemento, reclutando a las células in-
flamatorias con la consecuente glomerulonefritis. Los
depodsitos de inmunocomplejos de IgA en otros sitios
(piel, intestino, articulaciones) llevan a las manifestaci-
ones clinicas especificas de la PHS?>25.

Manifestaciones clinicas

Esta enfermedad se caracteriza por la tétrada de
manifestaciones clinicas: purpura palpable (en pacien-
tes sin trombocitopenia o coagulopatias), artritis/artral-
gia, dolor abdominal, enfermedad renal. Dichas mani-
festaciones se pueden presentar en el curso de dias a
semanas y varian en el orden de presentacion.

La erupcién a menudo se inicia con maculas/papu-
las eritematosas a veces pruriginosas que coalescen
y evolucionan a las tipicas purpuras palpables, que
por lo general se producen en los miembros inferiores
hasta los gluteos (Figura 3), aunque también puede
afectar extremidades superiores y cara. En ocasiones,
la erupcion es edematosa, con vesiculas o ampollas
hematicas y se pueden ulcerar. Se pueden presentar
durante varios meses, aunque por lo general desapa-
recen con el tiempo, y pueden ser inducidas por un

traumatismo leve' ™. También se pueden presentar
angioedema y urticaria. Los sintomas comunes adicio-
nales incluyen artralgias y artritis (47 a 84%), con mas
frecuencia en extremidades inferiores, fundamental-
mente rodillas y tobillos. La artritis tipicamente es oli-
goarticular, transitoria, no deformante. Por lo general
se acompafian de edema periarticular®.

Ademas pueden presentar sintomas gastrointesti-
nales, dolor abdominal cdlico (63 a 100%), que puede
ser grave. La intususcepcion y la perforacion intestinal
pueden ocurrir en los casos mas graves. La pancreati-

Figura 3 Purpura de Henoch-Schénlein: rash macular y papular con
vesiculas y ampollas hematicas, con distribucién predominante en
miembros inferiores.
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Tabla 1 Principales manifestaciones clinicas de la PHS®.

Nifos (%) (promedio)| Adultos (%) (promedio)
(=19 afos) (incluye pacientes = 13
anos de edad)
Sexo (M/F) 0.86-5 (1.5) 0.2-4.1 (1.6)
Pdrpura 97-100 (100) 85-100 (100)
Avrtritis 44-93 (70) 8-100 (62)
Afeccion Gastrointestinal 25-100 (66) 18-94 (46)
Afeccion Renal 15-90 (37) a 19-100 (72)
Hematuria Microscopica 4-100 (15)b 10-83 (10)d
Hematuria Macroscopica 8-81(34)c 11-50 (22)d
Proteinuria 45-100 (64)b 21-100 (55)d

Los numeros se basan en el andlisis de series combinadas evaluadas
por G. Rostoker (X), qgue comprende 3029 nifios y 782 adultos con PHS.
a- célculo basado en 2713 pacientes, excluyendo series nefrolégicas;
b- un total de 887 pacientes analizados;
c- un total de 637 pacientes analizados;
d- un total de 482 pacientes analizados.

tis aguda, también descrita, es una complicacién poco
frecuente®, suelen aparecer una semana después de
las lesiones purpuricas. La nefritis por PHS se puede
presentar entre el 20 y 61% de los casos®®. La afec-
cién renal se suele manifestar entre unos dias y unas
pocas semanas después de la presentacion clinica
primaria, pero puede ocurrir hasta 2 meses o (rara vez)
pasado este tiempo, es un poco mas prevalente en
nifos mayores y adultos. Los pacientes con deposi-
ciones con sangre parecen tener un mayor riesgo de
enfermedad renal. La afectacién renal se puede pre-
sentar con diversos grados de severidad, incluyendo
hematuria microscopica aislada, proteinuria, hematu-
ria macroscoépica o microscopica, sindrome nefritico,
sindrome nefrético, o un cuadro mixto nefritico-nefroti-
co. El hallazgo en la biopsia renal son idénticos a los
de la nefropatia 1gA%°3". Otros sintomas incluyen la
afectacion pulmonar (reduccion de la capacidad de
difusion y, en raras ocasiones, hemoptisis, o incluso
infarto pulmonar), encefalopatia y orquitis®.

Los pacientes adultos con PSH presentan mani-
festaciones clinicas similares a los nifios, aunque se
presentan con 2 diferencias principales: la intususcep-
cién es rara y presentan un mayor riesgo de compro-
miso renal'%?. En la mayoria de los estudios los adultos
presentaron con mayor frecuencia sindrome nefrético,
elevacion de creatinina sérica, hipertension arterial. En
un estudio retrospectivo de 250 pacientes franceses
con diagnostico de PSH, con una media de edad de 50
afnos, la presentacion clinica inclufa: pupura palpable
(96%), artritis (61%), sintomas gastrointestinales (48%).
Un tercio de los pacientes presentaron insuficien-
cia renal en los primeros cuatro meses de inicio de la
enfermedad. En un seguimiento de 14.8 afios, persis-
tia el compromiso renal en 80 pacientes (32 %)%*. En el
analisis multivariante, los factores de riesgo asociados
a una peor respuesta renal fueron la insuficiencia renal
inicial y la proteinuria®. En la tabla 1 se presenta el
trabajo comparativo de Rostoker G.34.

Laboratorios

No hay ninguna prueba de laboratorio disponible
para el diagnéstico de PHS. Los recuentos de pla-
quetas son normales o elevados. Los laboratorios de
rutina nos normales, hay un recuento moderadamente
elevado de glébulos blancos y reactantes de fase agu-
da. Los niveles de complementos son normales, aun-
que se han reportado casos de descenso de comple-
mento en nifios con infeccion estreptocécica reciente®
y anticuerpos como anticuerpos anti-nucleares (ANA)
son negativos. El nivel de Inmunoglobulina A (IgA) se
eleva en el 50-70% de los pacientes, en algunos casos
dicha eevacion se relaciona con un mayor compromi-
so renal’®, y existe un pequefio nimero de pacientes
con positividad para anticuerpos anti-citoplasma de
neutréfilos (ANCA)®% . Los estudios de coagulacion
son normales (aunque el factor XllI puede estar bajo).
Cuando se presenta una nefritis significativa, la fun-
cion renal y los electrolitos pueden estar anormales. La
mayoria de los nifios no requieren de una biopsia (piel
y/o rifién) para el diagndstico, con la excepcion de los
ninos con hallazgos cutaneos atipicos o sospecha de
afeccion renal severa. Se reconoce que la actividad de
la enfermedad puede estar vinculada a una rapida dis-
minucioén en el factor Xlll, especialmente en pacientes
con cuadro abdominal severo®-4°,

Diagnéstico

El diagndstico suele ser sencillo clinicamente, con
la erupcion cutanea tipica (purpura sobre todo en
miembros inferiores), a menudo acompafiada de dolor
abdominal y artralgia o artritis manifiesta. La lesion de
la piel de la PHS es la de una vasculitis leucocitoclasti-
ca con acumulacioén perivascular de neutréfilos y mo-
nonucleares. La inmunofluorescencia revela depositos
vasculares de IgA y C3 en la lesion. Recientemente se
ha reportado una deficiencia de Galactosa O-ligado a
glicanos de la region bisagra de IgA1 en adultos con
nefropatia por IgA y en nifios con PHS*'. Sin embargo,
es posible no detectar depdsitos de IgA en el tejido
vascular cutaneo en algunos casos de PHS, especial-
mente si la biopsia se obtuvo del medio de una lesion
donde la presencia proteolitica de enzimas puede dar
lugar a tincion negativa para IgA*.

Se realizaron modificaciones para los criterios de
clasificacion para PHS descritos por Ozen et al. en el
2005. El grupo de trabajo de vasculitis de la Sociedad
Europea de Reumatologia Pediatrica (PRES) propuso
criterios de clasificacion preliminar*®, para algunas de
las vasculitis mas comunes en la infancia, a saber, la
Purpura de Henoch-Schonlein, la Poliarteritis nodosa
infantil (PAN), la Granulomatosis de Wegener infantil
(GW), la arteritis de Takayasu infantil y la enfermedad
de Kawasaki. Posteriormente, con el apoyo de la Liga
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Tabla 2 Criterios finales de clasificacion para Purpura de Henoch-
Schonlein (EULAR / PRINTO / PRES)*.

Purpura palpable (criterio obligatorio), con predominio de miembros inferiores,
NO relacionada con trombocitopenia, y al menos 1 de los 4 siguientes criterios:

Dolor abdominal Dolor abdominal célico, difuso, de aparicién agu-
da, evaluada por la historia y el examen fisico. Se
pueden incluir invaginacion intestinal y hemorragia

digestiva.

Histopatologia Vasculitis leucocitoclastica por lo general, con
predominio de depésitos de IgA, o
Glomerulonefritis proliferativa, con predominio de

depositos de IgA.

Artritis o artralgias Artritis de comienzo agudo se define como dolor
en las articulaciones con hinchazon o limitacion de
movimiento.

Artralgia de comienzo agudo se define como dolor
en las articulaciones sin inflamacion de las mismas

y sin limitacién de movimientos.

Afectacion renal Proteinuria > 0,3 g/24 hs, o> 30 mmol / mg de albu-
mina en orina / creatinina en orina en una muestra
de la manana.

Hematuria o cilindros hematicos: > 5 eritrocitos /
campo de alta resolucioén o cilindros hematicos en
el sedimento urinario 0 > 2 + en tiras de uroanalisis.

En los casos de purpura con distribucion atipica, se requiere demostracion de
IgA en la biopsia

Esta nueva clasificacion proporciona una sensibilidad y especificidad para
PHS (utilizando otras formas de vasculitis como controles) de 100y 87%,
respectivamente.

Europea Contra el Reumatismo (EULAR), la Organiza-
cion Internacional de Ensayos de Pediatria Reumatolo-
gia (PRINTO) y PRES, establecieron un proceso formal
de validacion estadistica con una coleccion de datos
a gran escala que culminé en el Consenso de Anka-
ra-2008 (Tabla 2)*45,

La lesion renal mas frecuente de la nefritis por PHS
es una glomerulonefritis proliferativa focal y segmenta-
ria. Los casos graves de glomerulonefritis rapidamente
progresiva por lo general demuestran un alto porcen-
taje de semilunas.

Indicaciones para la biopsia renal en nifios con

PHS son“:

e Presentacion de sindrome nefritico / nefrético (de
urgencia).

e Aumento de creatinina, hipertension u oliguria
(urgente).

e Proteinuria (albumina urinaria/creatinina en orina per
sistentemente >100mg/mmol) en una muestra de
orina de la mafiana en las primeras 4 semanas;

e Proteinuria persistente (no descenso) después de 4
semanas.

e Considerar la biopsia en casos de tasa de filtracion
glomerular (TFG) <80 ml/min/1.73 m2.

Los cambios glomerulares en la biopsia renal se
agrupan de acuerdo con la clasificacion del Estudio

Internacional de la enfermedad renal en los nifios
(ISKDC: classification of the International Study of Kid-
ney Disease in Children)*, de la siguiente manera:
Grado |: anomalias glomerulares minimas.

Grado II: proliferacion mesangial pura, focal o difusa.
Grado lll: anormalidades glomerulares menores o pro-
liferacion mesangial, con medias lunas o lesiones seg-
mentarias (esclerosis, trombosis, necrosis) en <50%
de los glomérulos.

Grado IV: lo mismo que el grado Ill, pero con medias
lunas o lesiones segmentarias en un 50-75% de los
glomérulos.

Grado V: igual que el grado Ill, pero con medias lunas
o lesiones segmentarias en >75% de glomérulos.
Grado VI: lesiones membranoproliferativas-like.

En el diagnéstico diferencial de la PHS se incluyen
sepsis (sobre todo meningocdcica, endocarditis bac-
teriana), leucemias, las purpuras trombocitopénicas,
abdomen agudo, otras vasculitis sistémicas [Lupus
eritematoso sistémico (LES), PAN, GW, otras vasculitis
leucocitoclasticas], que pueden presentarse con ca-
racteristicas clinicas similares®%744-46.4¢ | g fiebre medi-
terranea familiar también puede imitar o se produce
en asociacion con PHS en las zonas donde ésta es
endémica® 4.

Tratamiento y prondstico

Por lo general es una enfermedad leve con un cur-
so de monociclico, aunque las recurrencias pueden
ocurrir entre meses y unos pocos afios. La mayoria
de los pacientes con PHS se recuperan espontanea-
mente, con cuidados de soporte que incluye una hidra-
tacion adecuada, reposo y tratamiento sintomatico del
dolor. Los antiinflamatorios no esteroideos (AINES)
suelen ser suficientes para el tratamiento sintomatico
del dolor en las articulaciones. La experiencia clinica
y datos observacionales sugieren que el efecto anti-
inflamatorio de los esteroides orales son eficaces para
el alivio de las manifestaciones tales como: erupciones
cutaneas (en especial con necrosis), artritis/artralgias,
dolor escrotal/orquitis, dolor abdominal, sobre todo se-
vero y nefritis®5!.

La nefritis de la PHS ha sido revisada por Zaffanello y
Fanos®. A la conclusion de esta extensa revision biblio-
gréfica, los autores enfatizaron que los tratamientos
prescritos actualmente para la nefritis por PHS no son
adecuadamente guiados por evidencia. Es cada vez
mas claro que el tratamiento profilactico con corticos-
teroides no impide la aparicién de la nefritis por PHS®.
Dicho esto, podria utilizarse de manera temprana los
corticoides en pacientes con sintomas extra-renales
severos y en aquellos con afeccién renal, como se su-
giere en las conclusiones de un estudio realizado por
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Ronkainen et al®'. El tratamiento con prednisona (1-2
mg/kg/dia durante 2 semanas, para nifios o adultos,
con el descenso y suspension siguiente en 2 sema-
nas) o dosis equivalente de metilprednisolona intrave-
nosa (0,8 a 1,6 mg/kg/dia) es eficaz para reducir la
intensidad del dolor abdominal.

Para los pacientes con glomerulonefritis rapidamen-
te progresiva (GNRP) con cambios semi-lunares en la
biopsia, se sugiere tratamiento agresivo con corticoste-
roides, ciclofosfamida, plasmaféresis, azatioprina,
ciclosporina A, micofenolato mofetil, segun diferentes
reportes®?. A pesar del mal prondstico, el tratamiento
de los pacientes con nefritis severa no ha sido rigu-
rosamente estudiado. El manejo inicial de los pacien-
tes adultos con PHS vy afectacién renal se basa en la
severidad de la enfermedad renal al momento de su
presentacion y en la probabilidad de progresion a in-
suficiencia renal, el tratamiento especifico de la nefritis
por PHS deberia ser considerado solo en pacientes
con una marcada proteinuria (>1d/dfa) y/o afectacion
de la funcién renal durante el episodio agudo®. Existe
muy poca evidencia de estudios randomizados que
determinen el manejo 6ptimo de los pacientes adul-
tos con nefritis por PHS, por lo cual el manejo se basa
principalmente en las guias utilizadas en pacientes
con nefropatia por IgA. Un ensayo controlado aleatorio
sugiere que la ciclosporina puede ser mas beneficioso
que los corticosteroides solos en pacientes con prote-
inuria en rango nefrotico, pero el nimero de pacien-
tes en el estudio era demasiado pequefio para sacar
conclusiones definitivas®. Efectos beneficiosos de la
plasmaféresis, rituximab y anakinra fueron reportados
en algunos pacientes, como casos anecddticos®®’.
En pacientes con méas de 6 meses de duracion de la
proteinuria, un inhibidor de la enzima convertidora de
angiotensina (IECA) puede estar indicado para limitar
lesiones glomerulares secundarias®.

El trasplante renal puede ser considerado en aque-
llos pacientes que progresan a una enfermedad renal
terminal, aunque la PHS recurre en una proporcion
sustancial de pacientes, el grado de recurrencia de la
enfermedad en los trasplantados es variable®.

La mayoria de los nifios con PHS tienen una com-
pleta recuperacion sin complicaciones, sin evidencia
significativa de enfermedad renal. EI compromiso
renal es la complicacion mas temible a largo plazo.
Narchi reviso sistematicamente toda la literatura publi-
cada de insuficiencia renal a largo plazo en nifios con
PHS®. Doce estudios con 1133 nifios fueron revisa-
dos. La afectacion renal se produjo en el 34% de los
nifios, el 80% tenian hematuria aislada y/o proteinuria,
mientras que el 20% tenian nefritis aguda o sindrome

Tabla 3 Complicaciones de la Purpura®.

-Insuficiencia Renal
-Obstruccion Ureteral

Renal - Glomerulonefritis
-Sindrome Nefrético

Gastrointestinal -Invaginacion intestinal
-Gangrena y/o perforacion
intestinal

-Hemorragia Gastrointestinal

Sistema Nervioso Central -Hemorragia Cerebral -Convulsiones

-Neuropatias periféricas -Paresias
Otros -Hemorragia Pulmonar
-Orquiepididimitis
con o sin hemorragia
-Miositis -Miocarditis

nefrético. Las complicaciones renales, si ocurren, se
desarrollan en forma temprana, en 4 semanas en 85%
de los niflos y en 6 meses en casi todos los nifos. La
afeccion renal persistente (hipertension, reduccion
de la funcién renal, sindrome nefrético o nefritico) se
produjo en el 1,8% de los nifios en general, pero la in-
cidencia varia con la gravedad de la enfermedad renal
en la presentacion, que se producen en el 5% de los
nifos con hematuria aislada y/o proteinuria, pero en
el 20% con nefritis aguda y/o sindrome nefrético en la
fase aguda. Los nifios con diagnoéstico de Purpura de
Henoch-Schonlein deben someterse a una evaluacion
periédica de su funcién renal al menos hasta 5 afios
después del episodio agudo®t¢’  Otras manifesta-
ciones clinicas menos comunes de la PHS incluyen
vasculitis cerebral, hemorragia testicular o escrotal,
hemorragia pulmonar intersticial, estenosis ureteral
con colicos secundaria a vasculitis ureteral distal?6264,
Las complicaciones potenciales de la PHS se resumen
en la Tabla 3.

Aunque el prondstico en nifios con PHS es excelen-
te, una minoria de pacientes (<1%) desarrolla compli-
caciones primariamente renales. En adultos el riesgo
de enfermedad renal estd aumentado. Hasta el mo-
mento no se conocen regimenes terapéuticos para el
compromiso renal. Los pacientes que desarrollan di-
cha afectacién deberian estar en seguimiento regular,
con controles periédicos de funcion renal, presion ar-
terial a fin de identificar aquellos pacientes con riesgo
potencial de compromiso renal.
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