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RESUMEN

a purpura de Schonlein-Henoch es la vasculitis de pequeiios vasos mds frecuente en la in-

fancia. Se manifiesta principalmente por una pirpura palpable, artritis, dolor abdominal
y compromiso renal. El compromiso gastrointestinal es muy variable, siendo su manifestacion mds
frecuente el dolor abdominal, con diferentes grados de severidad. Para su manejo se han utilizado
desde analgésicos comunes hasta inmunosupresores.

Se presenta el caso de un ninio que consulta por intenso dolor abdominal, por lo que es llevado a
cirugia, luego presenta las tipicas lesiones en piel. El dolor se intensifica llegando a comprometer
la ingesta y disminuir su peso. EI manejo con diferentes analgésicos y corticoides, incluso a dosis
altas, no logro resultados, por lo que se utiliza inmunoglobulina G humana en dosis de 1 g/kg/dia,
por dos dias, por via intravenosa, con rapida y sostenida resolucion del dolor, pudiendo el paciente
volver a comer.
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Aunque, en general, la pirpura de Schonlein-Henoch
es una entidad benigna y de rdpida recuperacion, ciertos
casos como el que describimos, muestran que algunos pa-
cientes necesitan manejos mds individualizados, quedando
mucho por investigar y aprender de esta enfermedad.
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ABSTRACT

Henoch-Schénlein purpura (PSH) is the most
common small blood vessels vasculitis of chil-
dhood. It is characterized by palpable purpura,
arthritis, abdominal pain and renal involvement.
Gastrointestinal manifestations are highly va-
riable; its most frequent is abdominal pain with
varying degrees of severity. The management is
supportive and with analgesics and immunosup-
pressive agents.

We present a child who developed severe ab-
dominal pain, so much that he was underwent
surgery. After that, He presented the typical skin
lesions: palpable purpura. His abdominal pain
intensified, his food intake decreased and then
his weight decreased progressively. The manage-
ment failed with different analgesics and corti-
costeroids even at high doses. Then we adminis-
tered intravenous gammaglobulin 1 gr/kg/day for
two days with rapid and sustained resolution of
pain and improvement of food intake.

Although Henoch-Schoénlein purpura is genera-
lly a benign and rapid recovery condition, some
cases like the one described, show that some
patients need more individualized handling, lea-
ving so much to investigate and learn from this
disease.
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DESCRIPCION DEL CASO
CLINICO

Se trata de un paciente masculino de nueve
anos de edad, quien es llevado al servicio de ur-
gencias por cuadro de dolor abdominal de un
dia de evolucién que no mejord con la admi-
nistracién de acetaminofén y butil bromuro de
hioscina. En el examen fisico de ingreso presen-
taba deshidratacién grado Il y dolor al palpar el
hemiabdomen superior, sin signos de irritacién
peritoneal. Se hospitaliza para hidratacién intra-
venosa, observacién y estudios adicionales.

El cuadro hemético y el uroanélisis fueron nor-
males. Al reiniciar la via oral se incrementa el
dolor abdominal. Se realiza ecograffa abdomi-
nal que reporta bazo accesorio como variante
anatémica; la amilasemia y las funciones renal y
hepatica fueron normales. La radiografia simple
de abdomen reporté abundante materia fecal
como Unico hallazgo.

Recibe manejo con liquidos endovenosos, me-
toclopramida, ranitidina, enemas evacuantes;
sin embargo, persiste con dolor abdominal inca-
pacitante localizado en hipocondrio izquierdo,
marcada hiporexia y vémito postprandial. Al se-
gundo dia es llevado a laparoscopia diagnéstica
mas apendicectomia, sin observarse hallazgos
patoldgicos.

Al cuarto dia aparecen lesiones purptricas te-
nues en tobillos, que permanecen sin progre-
sién los dos dias siguientes. Se sospecha purpu-
ra de Schénlein-Henoch por lo que se amplian
estudios para descartar compromiso de otros
drganos, siendo negativos. Al séptimo dia hay
progresién de las lesiones purptricas y al octa-

Revista CES MEDICINA Volumen 27 No. 2 Julio - Diciembre / 2013



vo dfa llegan a comprometer no solo miembros
inferiores sino también tronco, brazos, antebra-
z0s, e inicia dolor articular en tobillos.

El dolor abdominal persiste intermitentemente,
siendo incapacitante, sin demostrase complica-
ciones como sangrado o invaginacion intestinal;
se maneja con prednisolona, vitamina C, anal-
gésicos tipo acetaminofén, dipirona y tramadol,
antiespasmddico y metronidazol (por hallazgo
de trofozoitos de E. hystolitica en coproscopico),
sin conseguir mejorfa del cuadro. En el décimo
dia se adiciona colchicina.

Los anélisis periddicos de funcién renal asi
como uroanalisis, hemograma, eritrosedimenta-
cién, transaminasas, endoscopia digestiva alta
e imégenes no demuestran alteraciones. Ante la
ansiedad del paciente y la familia se solicita in-
tervencién por psicologia y psiquiatria.

Para el dia 17 se indican tres pulsos de metil-
prednisolona y antibioticoterapia de amplio es-
pectro por presencia de fiebre y leucocitosis con
neutrofilia. Presenta ademés pérdida de peso y
se documenta anemizacién sin pérdidas sangui-
neas evidentes.

Hay recuperacién transitoria del dolor abdo-
minal, pero este reincide, especialmente tras
la ingesta de alimentos. En el dia 22 de hospi-
talizacion se inicia inmunoglobulina G humana
a dosis de 1 g/kg/d por dos dias, presentando
una rapida mejoria clinica, con desaparicién del
dolor abdominal, mejor aceptacién de los ali-
mentos, disminucién de las lesiones de la piel
y tolerando el retiro de los analgésicos. Egresa
el dia 26, sin reaparicién del dolor abdominal y
aceptando via oral.

REVISION DE LA
LITERATURA

La purpura de Schoénlein-Henoch hace parte de
las vasculitis sistémicas primarias que compro-
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meten los pequenos vasos. Entre el 80 a 90 % de
los casos tienen presentacién unifasica, 10 a 20 %
polifasica y menos del 5 % crénica o continua (1).

Lo habitual es la presencia de puarpura palpable
no trombocitopénica, dolor abdominal tipo cdli-
co y artritis, aunque la principal causa de morbi-
lidad es el compromiso renal, pudiendo llevar a
falla renal crénica hasta en el 1-2 % de los casos.

El compromiso renal es mas comuin en quienes
el compromiso extra-renal y generalmente dura
mas de seis semanas (2). En el 25 % de los casos
el exantema aparece después de otras manifesta-
ciones (3). También puede producir compromiso
pulmonar, del sistema nervioso central, cardiaco,
ocular, genitourinario, déficit de la vitamina Ky
del factor VIII de la coagulacién (1,3-6).

Las recafdas son més frecuentes cuando el com-
promiso inicial es severo, hay nefritis, inflama-
cién aguda dada por elevacién de la velocidad
de sedimentacién globular o en aquellos que re-
cibieron tratamiento con corticoides (7).

La puarpura de Schonlein-Henoch es la vasculi-
tis mas comun de la infancia, afectando a todos
los grupos etarios en todo el mundo. La inciden-
cia estimada es de cerca de 20/100 000 ninos
menores de 17 afos por ano, con un pico de
incidencia de 70/100 000 entre los 4 a 6 afnos.
Es ligeramente més frecuente en varones (pro-
porcién hombre a mujer: 1,2:1 a 1,8:1) y menos
frecuente en la raza negra (7).

No se conoce la patogénesis de la purpura de
Schoénlein-Henoch. Surge con frecuencia des-
pués de la exposicién o contacto con diversos
microorganismos infectantes, farmacos y otros
estimulos (8), los cuales serfan el gatillo de una
respuesta inmune que llevarfan a la formacién
de complejos inmunes de IgA, que se deposita-
rian en la pared de los vasos sanguineos de per-
sonas susceptibles (2), aunque sin una relacién
causal claramente demostrada (1).

Una infeccidn respiratoria alta o fiebre precede
una a tres semanas el inicio de los sintomas en
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cerca del 90 % de los nifios (2). El estreptococo
del grupo A es el més frecuentemente involu-
crado (hasta en una tercera parte de los casos),
pero también se han descrito muchos otros mi-
crorganismos como virus, bacterias, parasitos,
micobacterias, vacunas, alérgenos alimentarios,
picaduras de insectos, exposicién al frio, farma-
cos y enfermedades neoplésicas (1,4,9).

La colitis pseudomembranosa asociada a Clos-
tridium difficile puede desarrollarse con o después
de la purpura de Schénlein-Henoch (10). Algu-
nos autores han encontrado una alta incidencia
(58,3 %) de Helicobacter pylori con el desarrollo de
recaidas (81,3 %) (11).

Se ha presentado en grupos familiares, sugirien-
do un componente genético. La susceptibilidad
genética es sugerida por el anélisis de los poli-
morfismos de DRB1 (12). Se han descrito otros
factores relacionados como la deleccién de los
genes que codifican la fracciéon C, del comple-
mento, la presencia del gen DQALI y la deleccién
del gen de la enzima convertidora de la angio-
tensina (1). El riesgo de desarrollar complica-
ciones gastrointestinales severas se relaciona
negativamente con el polimorfismo de la molé-
cula de adhesion intercelular I (ICM-1), la cual
también puede reducir el riesgo de compromiso
renal (12).

Los desencadenantes de la puarpura de Schén-
lein-Henoch pueden ser ciertos microorganis-
mos que comparten un determinante antigéni-
co con las células endoteliales de los pequenos
vasos en los humanos. La hipdtesis es que tras
la invasion de un patdégeno se produce una res-
puesta inmune con subtipos de IgA que reaccio-
nan en forma cruzada contra antigenos especifi-
cos (atn no identificados) que son depositados
en las células endoteliales. Se considera que este
depdsito ocurre por un mecanismo diferente a la
clasica interaccién antigeno-anticuerpo (13).

La IgA que se deposita es especificamente IgAl
polimérica anormal (con un alto contenido en
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serina y prolina), ya sea circulante o por forma-
cién in situ, con activacién de la via alterna del
complemento (1-4), citoquinas, factores de cre-
cimiento, factor de necrosis tumoral, interleuci-
nas (especialmente 1 y 6), moléculas de adhe-
sién, radicales libres de oxigeno, prostanoides,
leucotrienos, complejo de ataque a la membra-
na, proteinas inmunoestimuladoras, etc. (1).

Microscdpicamente, a nivel de las paredes de
los vasos sanguineos del intestino, se observa
depdsito de IgA y, en menor extension, de IgG,
C,, fibrinégeno e IgM, al igual que la presencia
de linfocitos, neutrdfilos y ocasionalmente his-
tiocitos (2,3,7). Estos depdsitos de IgA, pueden
ser vistos en la mucosa de biopsias de duodeno
en ausencia de vasculitis, pero también pueden
no estar presentes en lesiones necréticas o an-
tiguas (2).

La vasculitis ocasiona edema y hemorragia en
varios 6rganos, incluyendo el tracto gastroin-
testinal (intestino, pancreas, vesicula biliar), en
donde puede presentarse una vasculitis necro-
sante (5, 12). En algunos pacientes se ha encon-
trado una produccién elevada de 6xido nitrico,
desconociendo su importancia real (1). Elevados
niveles séricos de amiloide A se han visto aso-
ciados con la presencia de manifestaciones gas-
trointestinales, asi como a una mayor duracién
de la enfermedad (14).

Las manifestaciones gastrointestinales se pre-
sentan en cerca del 60 al 90 % de los casos (2,8).
La presencia de sangre oculta en materia fecal,
hipoalbuminemia sin proteinuria y de alfa 1 an-
titripsina en materia fecal en los pacientes sin
sintomas gastrointestinales, sugiere que el com-
promiso de la mucosa intestinal es més comun
de lo que indica la historia clinica (cuadro 1) (7).

El dolor abdominal (angina intestinal) es la ter-
cera manifestacién mas comun, siendo especial-
mente periumbilical (13), secundario al edemay
la hemorragia de la submucosa (7, 8). En cerca
del 75 % de los pacientes, el dolor se presenta
en la primera semana después de la aparicién
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del exantema, pero puede llegar a presentarse
hasta més de un mes después e incluso a los
150 dias (2,8). Puede ser severo en cerca del 42
% de los casos (7).

En el 14 a 36 % los sintomas preceden a la apa-
ricién de las lesiones en la piel (1) y cuando esto
sucede es casi imposible hacer el diagnéstico,
siendo dificil de diferenciar de otras emergen-
cias abdominales como la apendicitis aguda
(4,5). Generalmente, el dolor es de tipo cdlico,
pudiendo ser muy intenso y recurrente, empeo-
rando con la alimentacidn (5).

También se puede presentar vémito, diarrea,
ileo paralitico, sangrado intestinal, invaginacién
intestinal, isquemia mesentérica con infarto,
perforacién intestinal, fistulizacién, estenosis
ileal, apendicitis aguda, ascitis hemorragica y
colitis pseudomembranosa. Puede presentarse
pancreatitis (incluso hemorrégica), colecistitis y
enteropatia perdedora de proteinas (1-4).

Cerca del 9 % de los pacientes pueden tener
compromiso hepatobiliar, con aumento de las
transaminasas (75 %), de la gamma glutamil trans-
peptidasa (30 %), hepatomegalia detectada por
ecograffa (75 %) y edema de la pared de la vesicula
biliar (25 %), los cuales disminuyen 3 a 7 dias des-
pués de iniciar el manejo con esteroides (2).

También se ha descrito un caso de necrosis is-
quémica de los conductos biliares con cirrosis
biliar posterior y trasplante hepético (15). El
75 % de los nifos presentan dolor a la palpa-
cién abdominal pero solo el 9 % tendrén dolor
de rebote (2). El sangrado intestinal en forma de
hematoquecia se presenta en el 25 % de los ca-
sos y la hematemesis en cerca del 10 % (2). La
isquemia mesentérica con infarto y perforacién
intestinal pueden generar una gran morbilidad y
mortalidad.

La enteropatia perdedora de proteinas puede

acompanarse de hipoalbuminemia y edemas (8).
La invaginacién ocurre en el 2 al 3 %, originan-
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dose principalmente en el fleon (90 %) o yeyuno
(7 %), ocurriendo méxime entre los cinco a siete
anos. La deposicién en jalea de grosella con la
sensacion de vacio a la palpacién en el cuadran-
te inferior derecho sugiere el diagnéstico. En ni-
nos que han sido explorados por laparotomia se
ha observado una excesiva cantidad de liquido
peritoneal. Rara vez la obstruccidn del intestino
delgado puede desarrollarse de una fistula ente-
ro-entérica o de la formacién de una estrechez
tardia (2).

Todas estas manifestaciones pueden presentar-
se en el curso de dias o semanas y variar en el
orden de su presentacién (7).

No hay hallazgos de laboratorio que hagan el
diagnéstico de purpura de Schonlein-Henoch.
Se podré encontrar en el cuadro hematico leu-
cocitosis (10 000 a 20 000) con desviacién a la
izquierda en el 50 % de los casos, trombocitosis,
leve anemia normocrémica. Cuando el recuen-
to de los glébulos blancos es mayor de 20 000/
mm? vy la eritrosedimentacién esta elevada, exis-
te la posibilidad de sobreinfeccién bacteriana
(7). Puede haber leve aumento de la velocidad
de sedimentacién globular mayor de 20 mm/h
en el 57 % de los pacientes (cuadro 2) (9).

Los anticuerpos antinucleares no son Gtiles para
el diagnéstico, excepto para excluir otras enfer-
medades, al igual que el factor reumatoideo. La
IgA sérica puede estar elevada en el 50-70 % de
los pacientes (7), especialmente la IgA polimé-
rica (12), disminuyendo a sus niveles normales
cuando los sintomas desaparecen, aunque per-
manecen altos por mas de 12 meses en aquellos
con nefritis severa (6).

El factor XIII de la coagulacién puede estar sig-
nificativamente disminuido (6). Los niveles del
complemento en suero generalmente son nor-
males, aunque se ha descrito la asociacién en-
tre la parpura de Schoénlein-Henoch vy el déficit
congénito del complemento C, (16).
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Cuadro 1. Manifestaciones gastrointestinales en ninos con purpura de Schénlein Henoch

Manifestacion Frecuencia

Comentarios

Gastrointestinal 60-90 % (2,8)

Puede haber compromiso asintomatico

* 75 %de las veces se presenta en la primera
semana

Tercera manifestacién mas comin ¢ En el 42 % es severo

Angina intestinal (13)

Invaginacién intestinal 04-35%

Otras manifestaciones (1-4)
Vémito

Diarrea

fleo paralitico

Sangrado intestinal
[squemia — infarto- mesen-
térico

Perforacidn intestinal
Fistulizacién

Estenosis ileal

Apendicitis aguda

Ascitis hemorrégica

Colitis pseudomembranosa
Pancreatitis

Colecistitis

Enteropatia perdedora de
proteinas

Necrosis de los conductos
biliares

* 14-36 % de las veces se presenta antes
que las manifestaciones en piel (1)

Es la complicacién mas comuin

Los anticuerpos anti nucleares rara vez son po-
sitivos (17). En el 10 % de los pacientes puede
detectarse la presencia de anticuerpos anticito-
plasma de los neutréfilos (2) del isotipo IgA (IgA-
ANCA) (12). La IgE se encuentra aumentada, po-
siblemente por la prevalencia de los linfocitos
Th, (12). El factor reumatoide isotipo IgA puede
ser encontrado en un poco mas de la mitad de
los pacientes afectados (6).

Las crioglobulinas pueden estar altas, especial-
mente cuando hay compromiso renal, al igual
que el leucotrieno E, (6). La sangre oculta en
materia fecal es frecuentemente positiva (50 %)
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y debe estudiarse siempre (8). El dano endotelial
puede activar la coagulacién y elevar los niveles
de dimero D en cerca de 10 veces lo normal (2).

La ecografia abdominal puede evidenciar el ede-
ma de la pared intestinal de tipo difuso o focal,
liquido libre peritoneal, menor peristaltismo de
las asas comprometidas, dilatacién intestinal (8)
y en casos mas graves ensanchamiento de la pa-
red duodenal con desdiferenciacién o ausencia
de la estratificacion de las capas del duodeno,
asociandose con mayor riesgo de complicacio-
nes, por lo que constituye el examen de eleccién
para diagnosticar invaginacion intestinal (5).
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El estudio ecografico seriado durante el curso
de la enfermedad puede ayudar a determinar si
las lesiones se extienden o se resuelven y si rea-
parece la peristalsis, al igual que si se presentan
complicaciones como la invaginacién o la perfo-
racién (2). Esto ha permitido, en conjunto con la
tomografia computada, ser més conservadores
en el manejo y evitar asi cirugias innecesarias.
La ecografia doppler color puede ser (til para
demostrar el flujo de los vasos sanguineos (6).

Los estudios radioldgicos a nivel del intestino
delgado pueden mostrar impresiones digitales
que corresponden al edema y hemorragia que
se presenta en la submucosa, al igual que asas
dilatadas, disminucion de la motilidad intestinal,
espasmo, Ulceras y pseudotumor, especialmen-
te en yeyuno e ileon (2,7).

Lépez J], Angel D, Lancheros D.

En el intestino delgado o en el colon se pueden
ver improntas que representan la hemorragia y
el edema submucosos, espasmos, ulceraciones
e iméagenes de pseudotumor en yeyuno e ileon,
pudiendo confundirse con enfermedad de Cro-
hn, esclerodermia y enfermedades linfoprolife-
rativas (2). El colon por enema puede no ser til
para detectar la invaginacion, ya que ésta gene-
ralmente se presenta en el intestino delgado (7).

Generalmente la endoscopia no es necesaria,
aunque puede excluir otras entidades si el diag-
ndstico no es claro. Podra evidenciar lesiones
purpuricas coalescentes, especialmente en la
segunda porcién del duodeno, gastritis (edema
difuso de la mucosa, eritema en parches y multi-
ples erosiones) y punteado eritematoso o cam-

bios ulcerativos en el colon (2, 8).

Cuadro 2. Ayudas diagnésticas en nifios con purpura de Schoénlein Henoch

Ayuda diagnéstica

Comentarios

Hemograma (7)

Eritrosedimentacién y proteina C reactiva

Ac antinucleares y Factor reumatoideo

IgA sérica

Factor XII de la coagulacién
Complemento

Crioglobulinas y leucotrieno 4
Sangre oculta en heces
Dimero D

Ecografia abdominal

Rx de abdomen
Rx colon por enema

Endoscopia digestiva

e Anormal en 50 % de los casos

* [eucocitosis (10 000-20 000/mm?3)
* Trombocitosis

* Anemia normocrdémica

Elevadas en 56,7 % de los nifos (9)

Utiles para el diagnéstico diferencial.
ANCAs positivos en 10 % de los pacientes (2)

Alta en 50-70 % de los pacientes (7)
Disminuido (6)

Generalmente normal (16)

Altos cuando hay compromiso renal (6)
Positiva en el 50 % (8)

Alto por dano endotelial (2)

Examen de eleccién para el diagnéstico de
invaginacioén intestinal (5)
Hallazgos inespecificos (2, 7)

No muy atil (7)

Ayuda en el diagnéstico diferencial (2, 8)
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No existe un tratamiento especifico para la ptr-
pura de Schonlein-Henoch, siendo este gene-
ralmente de soporte, dirigido al alivio del dolor,
adecuada hidratacién y nutricién (7). La mayoria
de los pacientes tienen resolucién de la enfer-
medad con medidas conservadoras, siendo sufi-
ciente para muchos el solo descanso. Una cuar-
ta parte no requeriran tratamiento (17).

Se debe hospitalizar a los nifios que presentan
importante dolor abdominal por el riesgo de he-
morragia, invaginacién o perforacién. Se deben
colocar liquidos intravenosos y si es necesario una
sonda nasogastrica (2,8). Cuando el dolor abdo-
minal es prolongado puede ser necesario utilizar
nutricién enteral e incluso la parenteral (7).

Los farmacos que se han utilizado en el manejo
de la enfermedad se describen a continuaciéon
(cuadro 3):

Acetaminofén y los antiinflamatorios no esteroideos.
Con estos ultimos no se ha demostrado que
aumenten la probabilidad de hemorragia gas-
trointestinal (4) y deben usarse para controlar
el dolor articular y abdominal, aunque se con-
traindican si hay un sangrado digestivo activo o
glomerulonefritis (7).

Corticoesteroides: se utilizan cuando no hay res-
puesta a los analgésicos y se presenta un impor-
tante compromiso gastrointestinal (afectacién
de la ingesta, interferencia con las actividades
o se requiere hospitalizar), aliviando el dolor ge-
neralmente més rapido, disminuyendo el riesgo
de intususcepcién (aunque controvertido), de
procedimientos gastrointestinales (endoscopia,
imagenes, cirugia), recurrencias y el riesgo de
compromiso renal, pero no su afectacién a largo
plazo.

Los corticoides disminuyen la inflamacién, pero
la patofisiologia de la enfermedad no se ve afec-
tada (7). La dosis es de 1 a 2 mg/kg/dia (maxi-
ma dosis de 60 a 80 mg al dia) por una a dos
semanas, disminuyéndolos posteriormente len-
tamente (25 % por semana) en 4 a 8 semanas,
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ya que se puede presentar reagudizacion de los
sintomas (3, 4, 7), los cuales mejoran con la res-
titucién de los mismos (2).

Si no se tolera la prednisona se puede utilizar la
metilprednisolona a una dosis de 0,8 a 1,6 mg/
kg/dia (maxima dosis de 64 mg/dia) (6). En un es-
tudio retrospectivo comparando el uso de pred-
nisona (1-2 mg/kg/dia) con placebo, se encontrd
que en el 44 % de los que recibieron corticoi-
des a las 24 horas mejoraron el dolor abdominal
comparado con el 14 % de los que no lo recibie-
ron; a las 48 horas el dolor se resolvid en el 65 %
de los que recibieron el tratamiento y solo en el
45 % de quienes no (aunque la diferencia no fue
estadisticamente significativa), pero a las 72 ho-
ras la resolucién del dolor fue similar en ambos
grupos (75 %) (18).

Factor XIII: Puede mejorar los sintomas gastroin-
testinales y las lesiones observadas por endos-
copia, especialmente cuando se detecta su de-
ficiencia (17).

Mofetil micofenolato: se ha utilizado en casos con
severo compromiso gastrointestinal que no han
respondido a los corticoides, pero hacen falta
maés estudios que avalen su utilidad en esta si-
tuacion (19, 20).

Inmunoglobulina intravenosa: ha sido utilizada en
algunos pacientes con enfermedad severa (3),
especialmente ante la presencia de hemorra-
gias gastrointestinales en las que fracasaron los
corticoides o su uso estaba contraindicado (8),
pero la experiencia de utilizacidn es escasa, ya
que existen muy pocos casos publicados (21).
En 1993, Heldrich y colaboradores describen
el caso de un nino de cinco anos en quien los
sintomas gastrointestinales desaparecieron ra-
pidamente tras la administracién de inmunoglo-
bulina intravenosa 400 mg/kg/dia durante cuatro
dias (22).

En 1994, Rostoker publica un trabajo sobre el

uso de la inmunoglobulina en dos pacientes
con purpura de Schonlein-Henoch y en nueve
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pacientes con nefropatia Ig A con enfermedad
renal de mal pronéstico. Todos recibieron altas
dosis de inmunoglobulinas (2 g/kg cada mes)
durante tres meses consecutivos, seguida de
inmunoglobulinas intramuscular (contenido de
preparacion, el 16,5 %, 0,35 ml/kg cada 15 dias)
durante otros seis meses, con resultados favo-
rables (23).

Hamidou, en 1996, reporta en un hombre de 56
anos con purpura de Schonlein-Henoch, diarrea
con sangre y persistente fleo adindmico, quien
presenta una dramatica mejoria con el uso de
inmunoglobulina intravenosa (24). En 1997,
Ruellan describe en un hombre de 19 afios con
severas manifestaciones digestivas y plrpura de
Schénlein-Henoch, mejorando tras la adminis-
tracién de inmunoglobulina intravenosa (25).

En el 2001, Lamirau et al. reportan el caso de
un nifio de 10 afios con purpura de Schonlein-
Henoch y dolor abdominal, tratado con corti-
coides y mejoria transitoria, presentando dolor
abdominal, rectorragia, hematemesis y pérdida
de peso, requiriendo nutricién parenteral, por lo
que administran inmunoglobulina intravenosa 1
gr/kg/dia durante dos dias, desapareciendo los

Lépez J], Angel D, Lancheros D.

sintomas a los dos dias, reiniciando la via oral a
los siete dias y suspendiendo los corticoides a
los 30 dias, y permaneciendo asintomatico du-
rante los tres afnos en los que se le hizo segui-
miento (26).

En 2006, Fagbemi et al. describen una nifa de
nueve anos con dolor abdominal y hemorragia
gastrointestinal masiva en multiples sitios (esto-
mago, intestino delgado y colon), manifestada
como hematemesis y melenas, las cuales se pre-
sentaron antes de la aparicién de las lesiones
en piel, y quien es tratada con inmunoglobulina
intravenosa como primera opcién, ante el riesgo
del uso de corticoides, a una dosis de 2 gr/kg/
dia, con una rapida respuesta y permaneciendo
bien durante 2 afios de seguimiento (27).

Bento et al., en 2010, describen el caso de un
hombre de 55 afios con antecedente de glome-
ruloesclerosis en estado terminal, quien se pre-
senta con hemoptisis y hemorragia gastrointes-
tinal quien no responde a los corticoesteroides,
la ciclofosfamida ni a la inmunoglobulina intra-
venosa, falleciendo, aunque no indica la dosis
utilizadas de inmunoglobulina (28).

Cuadro 3. Medicamentos utilizados para el tratamiento de Pirpura de Schénlein Henoch

Medicamento Comentarios Nivel de evidencia
AINES No se ha demostrado que aumenten el riesgo de \Y

hemorragia gastro intestinal

|\

Acetaminofén

Disminuyen la duracién del dolor abdominal Ib
Glucocorticoides Disminuyen el riesgo de Intususcepcién

Disminuyen el riesgo de recurrencia
Factor XIII Posiblemente (til cuando se detecta su deficiencia \Y
Mofetil micofenolato Se ha utilizado en casos severos \Y
Inmunoglobulina Reportes de casos han demostrado beneficio en I\%

intravenosa enfermedad severa

Revista CES MEDICINA Volumen 27 No. 2 Julio - Diciembre / 2013

251



Piirpura de Schonlein-Henoch con compromiso abdominal, descripcion de un caso y revision de la literatura

El mecanismo de accién de la inmunoglobulina
parece deberse a los efectos inmunomodulado-
res mediados por el dominio Fc de la IgG, la in-
hibicién de la activacién del complemento, un
efecto no especifico en la liberacién de citoqui-
nas por los macréfagos y células T y reduccién
en la liberacién del FNT-alfa y la IL-1 (29).

Rituximab: se utiliza cuando el compromiso gas-
trointestinal y renal no ha respondido a los cor-
ticoides u otros inmunosupresores a la dosis de
375 mg/m? una vez a la semana durante cuatro
semanas, reportando una réapida resolucién de
la sintomatologia, no eventos adversos y remi-
siones prolongadas (30).

El manejo quirtGrgico puede ser necesario en los
casos raros de hemorragia gastrointestinal masi-
va, obstruccién, invaginacién, perforacién intes-
tinal y colecistitis (2,8).

Generalmente, el prondstico a largo plazo es
bueno, presentando la mayorfa de los nifios un
curso agudo y autolimitado, y resolviéndose el
episodio generalmente en un mes (7), a excep-
cién de los que presentan importante compro-
miso renal (4). Habitualmente la morbilidad de
la fase aguda se debe a las complicaciones gas-
trointestinales (invaginacién, isquemia intesti-
nal, perforacidn intestinal, pancreatitis) y, a largo
plazo, por las complicaciones renales (7).

CONCLUSIONES

A pesar de que la plrpura de Schénlein-Henoch
es la vasculitis mas comin en la infancia, atn
queda mucho por investigar y aprender sobre
su etiopatogenia y manejo. El presente caso
muestra un nino con dolor abdominal intra-
table y disminucién de peso y diagndstico de
plrpura de Schénlein-Henoch, siendo la inmu-
noglobulina intravenosa el Gnico tratamiento
que pudo mejorar su condicién. Existen pocos
reportes donde se ha utilizado este tratamien-
to para controlar el dolor abdominal intratable
y la hemorragia gastrointestinal de la purpura
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de Schonlein-Henoch cuando otras medidas no
han sido eficaces, pero atin quedan muchas pre-
guntas por resolver, como definir a quiénes se
les deberia aplicar, el momento ideal, la dosis
Optima, su administracién en uno o en varios
dfas, etc. Contestar estas preguntas sera dificil,
teniendo en cuenta las pocas veces en que ha
sido empleada y su utilizacién principalmente
como medicamento de rescate.
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