








PENSAMIENTO

Mi Sefior.......

Aytdame a decir la verdad delante de los fuertes y no decir mentiras para
ganarme el aplauso de los débiles.

Si me das fortuna, no me quites la razdn.

Si me das éxito, no me quites la humildad.

Sime das humildad, no me quites la dignidad.

Ayidame siempre a ver la otra cara de la medatta, no me dejes inculpar de
traicién a los demas por ser igual que yo.

Enséfiame a querer a la gente como a mi mismo.

No me dejes cacr cn el argullo si triunfo, ni en la desesperacion si fracaso.
Mais bien recuérdame que cl fracaso es la experiencia que precede al triunfo.
Enséfiame que perdonar es signo de grandeza y que la venganza es una sciial
dc bajeza.

Si me quitas el éxito, déjame fuerzas para aprender del fracase.

Siyo ofendiera a la gente, dame ¢l valor para disculparme y si la gente me
ofende dame ¢l valor para perdonar.

iSefior....si yo me olvido de 1i, nunca te ¢lvides de mi!

Mahatma Gandhi
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RESUMEN

La pirpura de Henoch-Schénlein es la forma mas comin de vasculitis sistémica cn la

infancia(2.3.,4,8), su incidencia cs paises curopeos es de 10 a 20 casos por 100,000 nifios

al afo.

Esta enfermedad csta preseute cn todas las cdades, siendo mas frecuentc en la infancia.

El mayor nfimero de casos ocurre entre los 3 y 10 afios de edad. Hay 2 estudios en

hospitales del distrito federal con promedic de edad en ¢l primer cstudio de 6 afios, et

segundo estudio con 34% de los pacientes en el grupo de 5 afios a 11 aftos 11 meses.

La etiologia exacta de la PHS c¢s desconocida. Precedida de una infeccidén de vias aéreas
periores ¢s comun particularmente con estreptococo B hemolitico del grupo A, pero

muchos otros organismos han sido implicados como mycoplasma, adenovirus,

parvovirus B19, varicela y herpes simple.{1,2)

Se considera una enfermedad mediada por complejos inmunes caracterizada por la

presencia de IgA polimérica. La PHS asi como la nefritis por IgA pueden ser activadas

por una infeccidn de mucosas.

Allen, et al. demostraren una glicosilacién anormal de la [gA en pacientes con plrpura

de Henoch-Schonlein, La PHS es un sindrome el cval comprende plrpura no

trombocitopénica, asi como manifestaciones articulares, gastrointestinales, renalcs, otras

manifestaciones ncnos frecuentes son uropcnitales, neurologicas y pulmenares.

El diagnéstico de la PHS se realiza con criterios de la Liga Europea contra ¢l

Reumatismeo y la Sociedad Europea de Reumatologia Pediatrica en el 2006,

El tratamiento con csteroide para la PHS es controversial (1,2}, ya que estos se utilizan

para tratamiento de las manifestaciones renales y su evolucién a la insuficiencia renal

crénica.

El prondstico de la PHS gencralmente es bueno{2), con un cuadro autelimitado, sin

embargo la presencia de afeceidn renal puede evolucionar a insuficiencia renal crénica.

La estadificacién histopatolégica mas reciente es la realizada por Emancipator en 1990,

La morbilidad y mertalidad de la parpura de Henoch-Schénlein estda dada por la

afeceidn renal (13).

El objctivo de este estudio fue describir las caracteristicas clinicas de los nifios con

Purpura de Henoch-Schénlein asi como su evolucion.

Se¢ analizaron 131 expedientes dc los cuales 71 (54.2%) del sexo femenino y 60

(45.0%) del masculino, El prot 1o de edad fue de 6 ados, La manifestacion clinica de



la plrpura de Henoch-Schonlein mas frecuente fue la parpura palpable en 131(100%),
posteriormente dolor abdominal presente en 99 (75.5%) de los pacientes, la nefropatia
se presento cn 80 (61.1%) de los pacientes y la attritis o artralgia estuvo presente en 64
(48.9%). Se tomo inmunoglobulina A, a |11 pacicates de los cuales 73 (65.7%) se
cncontraba elevada.

De los paciente estudiados solo 80 (61.1%) pacientes presentaron nefropatia de las
cuales fa mas frecuente fue la hematuria mas proteinuria 41(51.2%), scguido de
hematuria 26 {19.8%) y sindrome nefrdtico 7 (5.7%), el resto se prescntaron como
sindrome nefritico o la presencia de 2 o mas sindromes.

El tratamiento fuc a base de prednisona en 53 (40.5%) pacientes, seguido de la
combinacién de 2 o mas medicamentos.

El seguimicnto de los pacientes con algtin grado de nefropatia varid, los pacientes con
hematuria o proteinuria mas hematuria se siguid en promedio un afio. Los pacientes con
sindreme ncfrotico o la presencia de 2 o mads sindromes tuvieron seguimiento de 5 y 3
ailos respectivamente,

Los pacientes con hematuria 26 (19.8%) al inicto de la enfermedad, solo 1 continua con
hematuria, de los pacientes con hematuria mas proteinuria 41 (51.2%) 16 continGian con
hematuria y solo uno con proteinuria, 7 pacientes tuvicron sindrome nefrético al inicio
de fa enfermedad, solo 3 contintian con hematuria y proteinuria sin sindrome nefrotico
y solo un paciente continua con sindrome nefrético persistente. Los pacientes
presentaron insuficiencia renal al inicio de la enfermedad 7 con filtracion glomerular

menor de 80mb/min/1.73mt SC. Solo uno evoluciono a insuficiencia renal cronica.



PREGUNTA DE INVESTIGACION

;Cudles son las caracteristicas clinicas, de laboratorio e histopatoldgicas de los nifios

con porpura de Henoch-Shiinlein?

MARCO TEORICO

El primer caso de Parpura de Henoch-Schénlein (PHS) fue descrito por William
Heberden cn 1801. No fue hasta 1937 que Johann Schénlein reconocié cl conjunto de
sintol 1 1, hematuria  macroscopica, dolor  abdominal, cvacuaciones
sanguinolentas, vémitos, artralgias y edema nombrindolos “peliosis reumdtica™ o
“plirpura rubra”, Fue Edward Henrich Henoch un pupilo de Schénlein quien afiadid
colico abdominal, diarrea sanguinolenta y ncfritis hemorrdgica al sindrome ya
descrito(1,2). En 1948 Gairdner describio cl rol de la inmuneglobuling A (IgA) en la
patogéncsis de la PHS (1).

La parpura de Henoch-Schénlein es fa forma mas comin de vasculitis sistémica en la
infancia (2,3,4,8), su incidencia es paises europeos es de 10 a 20 casos por 100,000
niios al afo.

Esta enfermedad csta presente en todas las edades, siendo mas frecuente en la infancia.
El mayor nimcere de casos ocurre entre los 3 y 10 afos de edad. Hay 2 cstudios en
hospitales del Distrito Federal: Hospital Infantil de México {2006) (7} e lustituto
Nacional de Pediatria (1991) (5), donde se estudiaron 105 y 110 pacientes
respectivamente con promedio de cdad en el primer estudio de 6 afios, el segundo
estudio con 54% de los pacicntes en el grupo de 3 afios a 11 afios 11 mescs,

La ctiologia exacta de la PHS es desconocida. Precedida de una infeccion de vias aércas
superiores ¢s comun particulanncnte con estreptococo B hemolitico del grupo A, pero
muchos olros organismos han sido implicados como mycoplasma, adenovirus,
parvovirus B19, varicela y herpes simple (1,2).

Se considera una enfermedad mediada por complejos inmunes caraclerizada por la
presencia de [gA polimérica. La IgA se encuentra en el plasma y més extensamente en
las scereciones externas, jucgan a un rol importante en la inmunidad de las mucosas.
Existen 2 distintas subclases de IgA, IgAl ¢ 1gA2, diferenciado con la insercidn de 19

aminodcidos, IgAt tienc una peculiaridad que la carcce ¢n la region de bisagra



que conecta los dominios CH1 y CH2, en la unidn entre la porcion Fab y Ia Fe de la
molécula de IgAl {9). PHS asi como la nefritis por IgA, pueden scr activadas por una
infeccidén de mucosas. Desde que la IgA es una inmunoglobulina predominante en las
secreciones de mucosas actlila como defensa contra infecciones virales y bacterianas,
varios autores han tratado de identificar los antigenos desencadenantes.,

Allen, et al, demostraron una glicosilacién anormal de 1a IgA (figura 1) en pacientes con
parpura de Henoch-Schontein, ellos reportaron que ta O-glicosilacion de la IgAl es
anormal en adultos y niitos con neftitis por Plirpura de Henoch-Schgnlein, pere no cn
sujetos con otra enfermedad glomerular. Ademas en nifios con PHS pero sin aparentes

manifcstaciones la glicosilacidn de Ja IgA es normal(10).
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Figura 1. Molécula de [gA denostracion de la alteracion en la glicosilacion

La PHS c¢s un sindrome el cual comprende piirpura no trombocitopénica, la cual tiene
incidencia de 100% y es esenci tico, puede parccerse rash urticarial o
rash eritematoso maculo-papular antes de desartollarse como plrpura palpable con
distribucion simétrica sobre las superficies de extensidn de las extremidadcs inferiores,
glitcos y brazos. Las lesiones se pueden extender hacia ¢l tronco y cara. El rash
desaparece en semanas. Articulaciones las manifestaciones estan presentes por arriba
del 85%, usualmente como oligoartritis, principalmente afecta articulaciones de las
extremidades  inferiores  particularmente  tobillos o redilias, es autolimitado.
Sintomatologia gastrointestinal ticne incidencia de 50 a 75%, puede estar limitado a
dolor cdlico leve o vdmito, pero en algunos casos el dolor abdominal puede ser

severamente debilitante. Alguna forma de sangrado es comun, intusus  cidn es bien



reconocido pero muy rara complicacidn, otras manifestaciones gastrointestinales raras
son pancreatitis, colecistitis y enteropatia perdedora de proteinas (4). La nefropatia estd
presente cn 20 a 60% dc Jos pacientes con plrpura dec Henoch-Schénlein (4,7,13),
Narchi reporta que 97% de los nifios desarrollan afeccion renal en la PHS (6). sc
presenta dentro del primer mes hasta 6 meses posterior al diagndstico de plrpura, ésta
puede presentarse como solamente hematuria microsedpica y/o proteinuria(3), asi como
sindrome neftdtico, sindrome nefritico, insuficiencia renal, hipertensién arterial como
entidades scparadas o cn combinacion entre cllas. Otras manifestaciones menos
frecuentes son urogenitales que cstdn presentes por arriba del 27% en varones,
manifestandose principalmente como orquitis, aunque pueden aparcitar cuadros de
torsion testicular y requerir exploracidn quirtrgica para descartarlo, Neuroldgico
presentes en el 2% de los casos y sc manifiesta convulsiones, hemorragia intracraneal y
vasculitis cerebral han sido reportados pero son raros y pulmonares presentes en menos
de 1% raro especialmente en nifios, clinicamenie puede presentarse como neumonia
mntersticial (4).

El diagnéstico de la PHS se realizaba con criterios del Colegio Americano de
Reumatologia en el 2006 la Liga Europea contra ¢l Reumatismo y la Sociedad Europca
de Reumatologia Pedidtrica publicaron una nueva clasificacion de las vasculitis de la
infancia. Para diagnéstico de PHS ¢s necesario la presencia de plrpura palpable (criterio
mandatario) en presencia de al menos algunas de las siguientes manifestaciones: 1.-
Dolor abdominal difuse, 2.~ Cualquier biopsia mostrando predominantemente depositos
de IgA, 3.~ Artritis o Artralgias, 4.- Involucro renal (cualquiera hematuria y/o
proteinuria) (1 1).

El tratamiento con esteroide para la PHS es controversial (1,2), ya que cstos se utilizan
para tratamiento de las manifestaciones renales y su evolucion a la insuficiencia renal
cronica, sin embargo en una revision sistematica de la prevencion y tratamiento de la
enfermedad renal en la pirpura de Henoch-Schonlein {8) demostraron que no hay
beneficio significativo de tratamientos cortos con esteroides para la prevencién de la
cnfermedad renal persistente, Zaffanello y Fanos en su revision de tratamiento basados
en la literatura de la nefritis por purpura por Heroch-Schdulein en nifios, hacen hincapié
en la falta de evidencia para los distintos tratamientos para la nefropatia que incluye

preduisona, inhibidores de la enzima convertidora de angiotesina, ciclosporina,
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ciclofosfamida, azatioprina, mofetil micofenolato, plasmaferesis (12).






















































