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Purpura de Henoch-Schonlein en el adulto: a

proposito de un caso
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Resumen

La parpura de Henoch-Schoénlein es una vasculitis sistémica de vasos de pequefio
calibre. Puede afectar a cualquier 6rgano, principalmente piel, articulaciones,
tracto gastrointestinal y rifién. Es la vasculitis mds comin en nifios, aunque
puede observarse en adultos.

Presentamos el caso de una paciente de 36 afos con diabetes mellitus de tipo 2
y lesiones ampollosas pruriginosas en miembros inferiores de tres semanas de
evolucién. Las pruebas de glucemia, perfil lipidico y proteinuria estaban alte-
radas. El estudio histopatolégico revel6 ampollas intraepidérmicas y vasculitis
leucocitocldstica. En la inmunofluorescencia directa se encontré un depésito
de IgA perivascular. Se diagnosticé parpura de Henoch-Schonlein, y se inicié
tratamiento con esteroides orales a 1 mg/kg de peso durante ocho semanas. No
ha presentado nuevas lesiones ni complicaciones renales, aunque persistieron
lesiones cicatriciales.

La parpura de Henoch-Schonlein debe considerarse en pacientes adultos,
aunque constituya el grupo etario menos afectado, ademas, se debe descartar la
presencia de compromiso sistémico y de enfermedades asociadas.
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Summary

Henoch-Schénlein purpura is a systemic vasculitis of small blood vessels. It
can affect any organ, mainly skin, joints, kidneys and the gastrointestinal tract.
Henoch-Schonlein purpura is the most common childhood vasculitis, even
though adult cases have been described.

We described the case of a 36-year-old female who was diagnosed with type
2 diabetes; she presented with three weeks old itchy blistering lesions in her
low extremities. Blood sugar test, lipid profile test and proteinuria tests all
showed altered results. The histopathology study revealed an intraepidermal
blistering and a leukocitoclastic vasculitis. Direct immunofluorescence showed a
perivascular IgA deposit. We diagnosed a Henoch-Schénlein purpura case on an
adult patient; therefore, we initiated an oral steroids treatment with 1 mg/kg of
patient for eight weeks. The patient has not presented new skin lesions or renal
involvement after treatment though some scarring persisted.

We highlight importance of considering this disease in adults, even though
Henoch-Schénlein purpura is an uncommon illness in this age bracket, patients
always should be study for systemic involvement and related diseases.
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FIiGura 1.

Lesiones vesiculares
y ampollosas en las
extremidades
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Introduccion

La vasculitis necrosante comprende un grupo diverso de
alteraciones que combinan inflamacién segmentaria con
necrosis de los vasos sanguineos. Puede corresponder a
una enfermedad primaria, una enfermedad sistémica o
idiopatica. El compromiso cutdneo involucra principal-
mente las vénulas y se conoce como venulitis necrosante
cutanea o vasculitis leucocitoclastica'.

Las lesiones cutdneas suelen ser polimorfas: pueden
presentarse mdculas, papulas, pustulas, angioedema,
vesiculas o ampollas hemorragicas, placas anulares, dl-
ceras, necrosis y livedo reticularis. La erupciéon aparece
frecuentemente en las extremidades inferiores o en la
regiéon lumbar y los gliteos.

La vasculitis leucocitocléstica usualmente se manifiesta
con madculas eritematosas o purpuras palpables. Puede
asociarse con enfermedades del tejido conjuntivo, como
artritis reumatoidea, sindrome de Sjégren, lupus erite-
matoso sistémico y purpura hipergammaglobulinémica;
también, a enfermedades malignas como enfermedad de
Hodgkin, linfosarcoma, leucemia de células T del adulto,
micosis fungoide, mielofibrosis, leucemia difusa de cé-
lulas grandes, carcinoma escamocelular broncogénico,
carcinoma renal, cdncer prostético y cédncer de colon.
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Las parpuras palpables son una de las formas menos
frecuentes de reacciones a medicamentos. Los agentes
terapéuticos mas comunes son: penicilinas, sulfonamidas,
tiacidas, alopurinol, hidantofnas y antiinflamatorios no
esteroideos.

La forma més comtn en nifios es la parpura de Henoch-
Schonlein que se presenta, generalmente, de los cinco a
los seis afios, aunque también puede ocurrir en adultos'.

Caso clinico

Se trata de una mujer de 36 afios con lesiones ampo-
llosas pruriginosas en la pierna izquierda, de veinte dfas
de evolucién, que se extendieron posteriormente a la
pierna derecha, los muslos y los antebrazos, asociadas
a artralgias intermitentes. Fue remitida a la consulta de
dermatologfa desde un centro periférico, donde recibié
tratamiento sistémico con antibiéticos, sin mejorfa del
cuadro clinico. No tenfa antecedentes de procesos infec-
closos previos o recientes.

Entre sus antecedentes patolégicos, presentaba dia-
betes mellitus de tipo 2 de diagnéstico reciente, y uso
de antiinflamatorios no esteroideos y cefalosporinas de
primera generacién.

En el examen fisico se encontraron las cifras de tensién
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FiGcura 2A. Piarpuras palpables de predominio en los miembros inferiores. FIGURA 2B. Lesiones ulceradas con costras.
FiGura 2C. Predominio de las lesiones en los miembros inferiores.

FiGura 8a. Vista panoramica donde se observa ampollamiento intraepidérmico. Hematoxilina-Eosina. FIGURA 8B. Vasculitis
leucocitoclastica. Hematoxilina -Eosina. 40X

arterial dentro de limites normales. Ademds, se eviden-
ciaron lesiones ampollosas con eritema perilesional, pur-
puras palpables, tlceras y costras. Habfa compromiso de
los miembros inferiores, incluyendo gliteos, y de la cara
lateral de los antebrazos hasta los codos. (FIGURAS 1 Y 2)

Los valores de glucemia en ayunas y posprandial
fueron de 315 mg/dl y 871 mg/dl, respectivamente;
hemoglobina “glicosilada”, 10,9%; proteina C reactiva,
16 mg/L, colesterol total, 219 mg/dl; triglicéridos, 254
mg/dl; glucosuria, 8.240 mg/dl, y proteinuria de 20
mg/dl. El cuadro hematico, la funcién renal, los electro-
litos, la 4lbumina, la funcién hepatica y la tiroidea, fueron
normales. Las pruebas de VDRL para sifilis, ELISA para
VIH, antigeno de superficie para hepatitis B y los anti-
cuerpos para hepatitis C, fueron negativos. No hubo alte-
racién en los anticuerpos antinucleares, el factor reuma-
toideo, el anticoagulante lipico, las anticardiolipinas o el
consumo del complemento.

En el estudio histopatolégico se observaron ampo-
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llas intraepidérmicas, con infiltrado inflamatorio mixto
con predominio de polimorfonucleares en el interior de
la vesicula. En la dermis superficial y la profunda, habfa
infiltrado inflamatorio mononuclear perivascular con ex-
travasacion de eritrocitos y detritos celulares, indicativos
de vasculitis leucocitoclastica “ptrpura palpable”. El es-
tudio de inmunofluorescencia directa de la lesién cuténea,
mostré un depésito de IgA perivascular (FIGURAS 38 Y 4).
No se encontraron alteraciones en la citologfa de cuello
uterino ni en los estudios de imaginologfa, que inclu-
yeron radiograffa de térax, mamografia y tomogratia
toraco-abdominal (FIGURA 5).

Con base en el compromiso cutdneo, los hallazgos his-
tolégicos y la inmunofluorescencia directa, se hizo diag-
nostico de parpura de Henoch-Schénlein del adulto. Se
inici6 tratamiento con esteroides orales, a dosis de 1 mg/
kg de peso, con disminucién progresiva de la dosis du-
rante ocho semanas. Con esto, la paciente presenté reso-
lucién de las lesiones de ptrpura y ampollosas. Fue va-
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lorada y manejada conjuntamente con Medicina Interna
y Endocrinologia, por su enfermedad de base. Hasta el
ultimo control, no habfa presentado alteraciones renales
ni aparicién de nuevas lesiones. Contintia en tratamiento
con hipoglucemiantes orales, inhidores de la enzima con-
vertidora de angiotensina y estatinas.

Discusion

La purpura de Henoch-Schénlein es la vasculitis maés
comun en nifios. Fue descrita en 1801 por William He-
berden, y se conocié inicialmente como enfermedad de
Heberden-Willan. En 18387, Johan Lukas Schonlein
reconocié la asociacién de purpura y artritis. Edouard
Henoch reporté después un caso con dolor abdominal,
diarrea sanguinolenta y compromiso renal®. Tiene una
incidencia anual de 18 a 20 por 100.000 nifios menores de
17 anos™>*. El 50% de los casos ocurre antes de los cinco
afios”. En los adultos se presenta con una incidencia de
3,4 a 14,3 casos por millén®. Se presenta dos veces mds en
hombres que en mujeres®. La mayorfa de los casos ocurre
en otofio e invierno, y son precedidos por infecciones de
las vias respiratorias superiores.

En este caso, no hubo procesos infecciosos previos ni
recientes; la paciente sélo presentaba como antecedente
importante, el diagndstico reciente de diabetes mellitus
de tipo 2 no controlada.

La purpura de Henoch-Schénlein se caracteriza por
ser una entidad inmunolégica inducida por factores am-
bientales, principalmente infecciosos. Se ha reportado
una gran cantidad de agentes infecciosos, como el es-
treptococo beta hemolitico del grupo A, en 20 a 50% de
los pacientes®, Bartonella henselae, parvovirus B 19, Sta-
phylococcus aureus, Helycobacter pilori, Haemophilusparain-
Sluenza, virus Cocksackie, adenovirus, virus de la hepa-
titis A y virus de la hepatitis B.

Se han propuesto cuatro mecanismos patégenos que
pueden ser desencadenados por infecciones, como la
mimica molecular, la liberacién de autoantigenos se-
cuestrados, la formacién de neoantigenos y la pre-
sencia de superantigenos®.

Esta entidad es una enfermedad inflamatoria sistémica,
en la que se ha encontrado elevacién de citocinas, como
el factor de necrosis tumoral alfa (TNF-), el factor
de crecimiento endotelial vascular (Vascular Endotelial
Growth Factor, VEGF), el factor de crecimiento trans-
formador beta (Transforming Growth Factor 5- TGF-
), la interleucina 6 (IL-6) y la interleucina 8 (IL-8)°.

Los niveles séricos y circulantes de IgA estimulan las
células endoteliales para liberar IL-8. El TGF-f3 regula
la proliferacién y diferenciacién de muchos tipos celu-
lares y funciona como un factor estimulante de la pro-
duccién de IgA. EI VEGF es un potente activador de la
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FIGURA 4. Inmunofluorescencia directa marcada con fluoresceina de
una lesién cutédnea que demuestra el depédsito perivascular de IgA.

Ficura 5. Tomograffa computadorizada toraco-abdominal que no

reveld alteraciones.

permeabilidad microvascular, esencial para la regulacién
de la vasculogénesis y angiogénesis producida por cé-
lulas endoteliales, macréfagos, fibroblastos y células del
musculo liso. Hay aumento del estrés por oxidacién y de
la peroxidacién de lipidos que juegan un papel impor-
tante en el dafio renal.

En la mitad de los pacientes, los niveles de IgA se elevan
en la fase aguda; se han encontrado inmunocomplejos de
IgA y crioglobulinas®. Hay depésito de IgA en las lesiones
cutdneas y renales, en la pared de los capilares dérmicos,
las vénulas poscapilares y el mesangio, principalmente
IgA 1. Un campo de investigaciéon importante es la bus-
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queda de epitopos de antigenos a los que se une la IgA 1.
El papel de los anticuerpos anticitoplasma de neutrétilos
(ANCA) en la parpura de Henoch-Schénlein es contro-
versial. Se han encontrado otros anticuerpos, como factor
reumatoideo, IgA, anticuerpos anticardiolipinas e IgA, en
pacientes con ptrpura aguda de Henoch-Schonlein.

La inmunofluorescencia directa de las lesiones purpu-
ricas de este caso, demostraron depésito perivascular de
IgA; sin embargo, no se encontraron alteraciones en el
perfil inmunolégico.

La purpura de Henoch-Schénlein es una vasculitis sis-
témica de pequefios vasos, de resolucién espontdnea®**?,
que puede afectar potencialmente a cualquier 6rgano; los
principales érganos comprometidos son la piel, las arti-
culaciones, el tracto gastrointestinal y el rifion®. Se debe
hacer un estudio completo, que incluya examen fisico con
énfasis en la presiéon arterial, hemograma, uroanalisis y
funcién renal. Se caracteriza por la presencia de ptrpuras
palpables no trombocitopénicas, las cuales se ubican fre-
cuentemente en miembros inferiores y glateos.

El compromiso gastrointestinal puede ocurrir en la
mitad o la tercera parte de los casos. La manifestacién
gastrointestinal mas frecuente es la angina intestinal.
Otras caracteristicas clfnicas incluyen artritis y artralgias
de predominio en los miembros inferiores. La afeccién
renal comprende hematuria, que suele ser de resoluciéon
espontanea, y proteinuria, que se presenta menos frecuen-
temente. En raras ocasiones, se presenta nefritis aguda.

En este caso, la paciente sélo present6 parpuras palpa-
bles, artralgias intermitentes y proteinuria inicial; no se
encontré compromiso gastrointestinal, cardiovascular,
pulmonar ni neurolégico.

En caso de compromiso cardiovascular, puede pre-
sentarse fiebre reumdtica, bloqueo auriculo-ventricular
y pericarditis. Pueden presentarse manifestaciones neu-
rolégicas como plexopatia braquial bilateral, vasculitis
cerebral, hemorragia cerebral y neuropatfa periférica.
Los pacientes también pueden presentar hemorragia
pulmonar, efusién pleural, quilotérax, episcleritis, es-
cleritis, queratitis, uveitis anterior, oclusion de la arteria
y la vena central de la retina, colecistitis y pancreatitis.
El dafio renal progresivo, la perforacién intestinal y el
compromiso del sistema nervioso central, son menos fre-
cuentes pero causan mayor morbimortalidad.

Los hallazgos clinicos, el depésito de Ig A en la pared
de los vasos sanguineos, la presencia de polimorfonu-
cleares en el infiltrado perivascular, el aumento de los
niveles séricos de IgA no glucosilados (por falla en la
depuracién hepética de IgA) y el aumento de citocinas
proinflamatorias, hacen el diagnéstico.

Los criterios diagnésticos de la clasificacién de las vas-
culitis de la de la European League Against Rheumatism
(EULAR) son: ptrpura palpable en presencia de, al menos,
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una de las siguientes caracterfsticas: dolor abdominal di-
fuso, biopsia que muestre depésito de IgA, artritis o ar-
tralgia y compromiso renal (hematuria o proteinuria)*.

Con base en la presencia de purpuras palpables de pre-
dominio en los miembros inferiores, las ampollas intrae-
pidérmicas con infiltrado de predominio polimorfonu-
clear, la vasculitis leucocitocléstica, el depésito de IgA
perivascular en las lesiones cutidneas y la proteinuria
inicial encontrada, se diagnosticé un caso de ptrpura de
Henoch-Schénlein del adulto.

El tratamiento es sintomiético e incluye antiinflama-
torios no esteroideos y esteroides sistémicos. Los este-
roides no se recomiendan de rutina, no previenen el de-
sarrollo de los sintomas renales y deben considerarse en
caso de nefritis. EI 2% de los pacientes puede presentar
complicaciones renales a largo plazo, en los que se han
empleado diferentes opciones terapéuticas, como este-
roides, ciclofostamida, plasmatéresis, ciclosporina, aza-
tioprina y urocinasa; sin embargo, no existen estudios
con grupos controles™®. Se deben identificar los pacientes
con alto riesgo de complicaciones renales y se debe prac-
ticar biopsia renal si el indice de proteinuria/creatinuria
es mayor de 200 mg/mol por dos semanas, si se mantiene
mayor de 100 mg/mol por cuatro semanas o si la albu-
mina sérica es menor de 25¢/L."

En este caso es importante considerar el antecedente
de diabetes mellitus, ya que constituye la principal causa
de falla renal terminal en el mundo, tanto en los paises
desarrollados como en desarrollo’. Ademas, una tercera
parte de los pacientes diabéticos pueden desarrollar ne-
fropatfa en un plazo de veinte afos®. La nefropatia es la
causa principal de morbimortalidad cardiovascular en los
pacientes con diabetes mellitus. Por consiguiente, esta
paciente presenta varios factores de riesgo de presentar
complicaciones renales a largo plazo, secundarias tanto a
la parpura de Henoch-Schénlein como a la diabetes; por
lo tanto, es importante la vigilancia estrecha de los va-
lores de glucemia, presién arterial, perfil lipidico y albu-
minuria. Ademaés, deben iniciarse inhibidores del sistema
renina-angiotensina-aldosterona o bloqueadores de los
receptores de angiotensina, como una intervencién tera-
péutica temprana para disminuir la progresién de la nor-
moalbuminuria hacia la nefropatia, ademas del control
de la hiperglucemia, que disminuye las complicaciones
microvasculares.

Conclusion

Se presenta el caso de una paciente con antecedentes de
diabetes mellitus de tipo 2, quien presenté un cuadro
clinico agudo de purpuras palpables, proteinuria, vas-
culitis leucocitoclastica y depésito de IgA perivascular
en lesiones cutdneas. Es un caso de piarpura de Henoch-
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Schonlein con lesiones cutdneas caracteristicas en una
edad de presentacién poco frecuente y cuyo antecedente
de diabetes incrementa los factores de riesgo de pre-
sentar complicaciones renales a largo plazo.
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