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RESUMEN

La vasculitis de Schonlein-Henoch es un cuadro de vasculitis generalizada que
presenta como caracteristica principal purpura palpable (distribuida principalmente en
la region glatea y los miembros inferiores acompafiada con signos y sintomas
gastrointestinales glomerulonefritis y artralgias) esta es la causa mas frecuente de
purpura no trombocitopénica y de vasculitis en los nifios, ademas se pueden
encontrar pocos casos en los adultos cuyas edades mas frecuentemente afectadas
oscilan entre los 40 a 60 afios, con una proporcion vardén-mujer es de 5:1:5 la

presencia en los adultos es rara y mortal a la vez.

El presente caso trata de una paciente de 55 afios de edad sin antecedentes de
importancia; quien desde hace unos 4 meces presenta dolor abdominal de manera

difusa acompanado de artralgias de predominio matutino en las rodillas que dificultan
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su locomocidn, ademéas astenia generalizada, disminucion del nivel de conciencia,
balbuceos, quejidos y aparentemente epigastralgia para lo cual recibe analgésicos via
oral (paracetamol 500 mg.) y posteriormente es traida al Hospital Provincial Docente

Ambato.

Al ingreso paciente se encuentra en malas condiciones generales, caquéctica,
disminucion del paniculo adiposo, deshidratada, palidez generalizada, a nivel de la
boca se observa estigmas de sangrado, ademas de cianosis bucal; En térax, pulmones
murmullo vesicular disminuido a la auscultacion, y estertores basales bilaterales. En
miembros superiores se observan papulas de coloracion violacea en palmas y dorso
de las manos, en miembros inferiores estas se extienden desde la rodilla a manera de
papulas hasta el tercio medio de las piernas desde aqui se tornan placas de aspecto
violaceo y se extienden hasta el dorso de los pies respetando las plantas de los

mismos, se coloca sonda vesical y se obtiene orina colurica.

En el analitica se solicitd: biometria hematica la misma que reporta anemia con
hemoglobina de 5.4 mg/dl y un hematocrito de 14.18%, ademas llama la atencién la
trombocitopenia de 57.000 plaquetas U/dl. El elemental y microscopico de orina
reporta proteinuria de 500 mg. La quimica sanguineas reportan una creatinina elevada
de 4.18 mg/dl, urea de 195 mg/dl. Por la dificultad respiratoria se solicitdé Rayos X
standard de torax en donde se evidencio infiltrado alveolar difuso. Debido a la
asociacion de papulas violaceas, infiltrado alveolar difuso, niveles elevados de
azoados, acompafiados de artralgias mas anemia y trombocitopenia se sospecha en un

sindrome pulmon- rifion a descartar vasculitis de Schonlein-Henoch.
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El servicio de nefrologia solicitdé anticuerpos ANCA P y C normales, e
inmunoglobulina A el cual reporta un resultado de 5.5 gr/dl que para el punto de
cohorte se encuentra elevado; con estos resultados el paciente ingresa a

hospitalizacion y debido al mal estado en el que encontraba fallece a las 24 horas.

PALABRAS CLAVES: PURPURA TROMBOCITOPENICA,

INMUNOGLOBULINA A, VASCULITIS DE SCHONLEIN-HENOCH.
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SUMMARY
Henoch- Schonlein purpura is a generalized clinical profile of vasculitis that presents
palpable purpura as the main characteristic (mainly distributed in the gluteal area, and
the inferior members accompanied with signs and gastrointestinal symptoms |,
glomerulonephritis and arthralgia) this is the most frequent cause of not
thrombocytopenic purpura and vasculitis in children, furthermore is possible to find
few cases in adults more frequently affected between the ages of 40 to 60 years old,
with a proportion man-woman of 5:1:5, the presence in adults is rare and fatal at the

same time.

The present case is about a 55 year old Patient without important records. Since 4
months ago, she has been presenting abdominal pain in a diffusive, it is

accompanied by arthralgia with morning predominance in the knees area which
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hinders her movement, generalized asthenia, a decrease of the consciousness level,
babbling, whining and apparent epigastric pain, she receives analgesics
(acetaminophen 500 mg. ) tor that. Due to this she is brought to the Ambato

Provincial teaching hospital.

Upon admission the patient was in a general poor condition, cachectic, decreasing of
the adipose tissue, dehydrated, with generalized paleness, stigma of bleeding is
observed in the mouth, besides oral cyanosis; In Thorax, the lung have a decreased
breath sound during auscultation and bilateral basal rattle. In upper limbs purple
colored papules are seen in hands and back of the hands, in lower limbs this are
extended from the knee as papules to the middle third of the legs, from here they
became purplish looking plaques and they extend to the back of the feet respecting

the feet sole. A bladder catheter is inserted and choluria is observed in urine.

Due to the characteristics of the symptoms described it was ordered: Hematics
Biometric reports anemia with hemoglobin 5.4 mg/dl, hematrocrit 14.18%, also a
thrombocytopenia of 57.000 platelets U/dl draws attention. The urine elemental and
microscopic reports 500 mg proteinuria, a blood chemistry reveals a high creatinine

of 4.18 mg/dl, urea 195 mg/dl.

Due to the breathing difficulty standard thorax X rays were requested, alveolar
infiltrates was evident due to the association of purplish papules, diffuse alveolar
infiltrates, accompanied by arthralgia, thrombocytopenia is suspected in a lung-

kidney syndrome to discard a Henoch-SchonleinVasculitis. The department of
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internal medicine requested antibodies ANCA P and C of regular report with
immunoglobulin A which reports an elevated result of 5.5 gr/dl. With these results
the patient is admitted to hospitalization and due to being in bad condition the patient

dies 24 hours later.

KEYWORDS: THROMBOCYTOPENIC PURPURA, IMMUNOGLOBULIN A,

HENOCH-SCHONLEINVASCULITIS.
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INTRODUCCION
La primera descripcion del sindrome o puarpura de Schonlein-Henoch (PSH) fue

hecha en 1837 por Schénlein en un nifio con purpura y artritis. Henoch en 1874

afadié el reconocimiento de la afectacion renal e intestinal. (ameal, 2014) (Hoffman, 2012)

Las vasculitis sistémicas son un grupo heterogéneo de enfermedades de baja
prevalencia, que afecta vasos de diferente calibre siendo el hecho patogénico
principal la inflamacion de la pared vascular. Dentro de estas, se encuentra el Pdrpura
de Schonlein-Henoch (PSH), una vasculitis sistémica que afecta vasos de pequefio
calibre que se presenta en mas de 90% de los casos en la edad pediatrica y un 10% en
la edad adulta, con una incidencia de 13,5/100.000 habitantes y un prondstico
generalmente benigno. La presentacion en la edad adulta es infrecuente, con una
incidencia de 0,03-0,35/100.000 habitantes. Clinicamente se manifiesta con purpura
palpable, artritis, dolor abdominal y compromiso renal. La forma de presentacién en
nifios y adultos es similar, siendo el prondstico menos favorable en los adultos,
condicionado principalmente por la afeccion renal, que es la que marca el pronéstico

y tiene un rol preponderante desde el punto de vista terapéutico. (Andrade, 2011)

El diagndstico de esta entidad se basa por tanto en pilares clinicos, paraclinicos y
anatomopatoldgicos, con demostraciébn de la existencia de wuna vasculitis
leucocitoclastica y caracteristicamente por la demostracién de depositos vasculares de
IgA en la inmunofluorescencia directa tanto en la piel como en cualquiera de las

biopsias de los 6rganos afectados (andrade, 2011)



Con respecto al tratamiento, dado que no se dispone en la literatura internacional de
estudios clinicos controlados, la evidencia actual se basa unicamente en la opinién de
expertos, lo que determina que el tratamiento del PSH sea debatido y controversial,
contando con un arsenal terapéutico variado, que abarca desde antiinflamatorios no
esteroideos (AINE), hasta corticoesteriodes, inmunosupresores y en algunos casos

plasmaféresis (andrade, 2011)



1.-TEMA

SINDROME DE PULMON —RINON: PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH

EN ADULTOS.

2. OBJETIVOS

2.1. OBJETIVO GENERAL

v

Identificar los factores de riesgo que intervienen en el desarrollo patolégico de

la vasculitis de Schonlein-Henoch.

2.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

Analizar caracteristicas clinicas de la vasculitis de Schonlein-Henoch en
adultos,

Conocer los métodos de tratamiento electivos por medio de guias y consensos
actuales, con los cuales mejoraria el estilo de vida del paciente.

Establecer protocolos de manejo en enfermedades autoinmunes.

Determinar las complicaciones que presentaria un paciente adulto que

presenta



3.- DESARROLLO
3.1 DESCIPCION DEL CASO CLINICO

NOTA DE INGRESO
Datos de Filiacion

Paciente femenina de 55 afos de edad nacida en Latacunga, provincia de Cotopaxi y
residente en Salcedo, analfabeta, agricultura, catdlica, viuda desde hace 5 afios,

desconoce su grupo sanguineo.
Antecedentes

-Antecedentes patoldgicos personales.
No refiere

-Antecedentes familiares

No refiere

-Antecedentes quirurgicos

No refiere

-Antecedentes Gineco-Obsteétricos.

Menarquia a los 13 afios con ciclos menstruales irregulares, menopausia a los 58 afos
de edad no se ha realizado ningun control ginecoldgico ni controles en periodos de

gestacion.

Gestas: 3; Partos: 1; Abortos: 2; Cesareas: 0; Hijos vivos: 1



Paciente refiere que los abortos eran espontaneos y que se daban al primer mes de

embarazo. No presenta paptest ni exdmenes monograficos de control

Habitos: Alimentacion 2 veces al dia es decir en la mafiana y en la noche una dieta

pobre en proteinas solo basada en carbohidratos (fideos o pan blanco).
Miccionales 2 veces al dia.
Defecatorios 1 vez al dia.

Alcohol bebe 2 a 3 veces por semana hasta llegar a la embriaguez, toma sola en casa

al terminar sus labores en el campo.
-Antecedentes Socio-Econdmicos

Paciente que vive en casa abandonado de sus familiares, en malas condiciones en
ocasiones es visitada por su hijo, vive en choza de adobe no consta con los servicios

béasicos, ademas refiere tener pocos animales intra domiciliarios.

-Motivo de Consulta.- Disminucion del nivel de conciencia mas Astenia

generalizada.

-Enfermedad Actual.-El 18 de mayo del 2015; familiar de la paciente refiere que
hace aproximadamente 24 horas como fecha aparente presenta cuadro de astenia
generalizada por lo que permanece encamada, al llegar el familiar manifiesta que
paciente no lo reconoce, encontrandose con disminucion del nivel de conciencia,
balbucea palabras y emite quejidos de dolor el cual sefiala en la region del epigastrio
motivo por el cual decide darle medicacion (paracetamol 500 mg.) dos tabletas,

aproximadamente 2 horas mas tarde decide darle alimentacion via oral la cual ingiere



con mucha dificultad posterior a lo cual presenta nausea que llega al vomito de todo
el contenido alimentario por una ocasion intensificandose el dolor abdominal, por lo
que el cuadro se exacerba, motivo por el cual se realiza la transferencia a esta casa de

salud.

-Revision Actual de Aparatos y Sistemas

Aparato Respiratorio.- paciente refiere cuadro de tos desde hace mas 0 menos un mes
de evolucion el cual es de predominio matutino con expectoracién blanquecina,

abundante.

Aparato Osteomuscular.- cuadro de dolor a nivel de miembros inferiores de
aproximadamente 3 meces de evolucion sin causa aparente. El cual dificulta la

locomocion.

Aparato Endocrino-metabdlico.- hay disminucion de peso desde aproximadamente

unos 3 a 4 meces de evolucion.
Examen Fisico

Signos Vitales.

Tension arterial 90/60 mmHg

Frecuencia cardiaca 100 Ipm

Frecuencia respiratoria 20 rpm

Saturacion de oxigeno 90% con 4 litros de oxigeno (antes 85% sin O2)



Descripcion General

Paciente somnolienta, desorientada, se encuentra en malas condiciones generales, en
estado biofisico caquéctica, disminucién del paniculo adiposo, deshidratada, ademas

de palidez generalizada.

Cabeza.- normocefalica cabello en mal estado reseco y quebradizo; conjuntivas
palidas, Nariz presencia de canula nasal, con material mucoso seco en moderada
cantidad, boca pigmentacién a nivel de los labios de aspecto purpureo y labios
resecos, piezas dentales incompletas y en mal estado, se percibe halitosis, se observa

gingivorragia.

Cuello.- movimientos activos y pasivos presentes, ingurgitacion yugular, de mas o

menos 6 cm. Tiroides no se palpan masas ni nédulos.

Torax.-De aspecto caquéctico pulmones murmullo vesicular se ausculta disminuido,
ademas de estertores basales bilaterales, corazon ruidos cardiacos ritmicos

taquicardicos no se ausculta soplos.
Abdomen.- suave, depresible, escavado, doloroso a la palpacion, RHA presentes.
RIG.- presencia de sonda vesical permeable con contenido de orina colUrica

Extremidades Superiores e Inferiores.- se observa la presencia de placas, en
miembros superiores se observan papulas de coloracién violacea tipo petequias que
aparecen desde el tercio medio de los antebrazos, palmas y dorsos de las manos
eritematosas violaceas de aproximadamente unos 2 a 3 mm de diametro que en total

suman unas 20 a 30 en cada miembro, en los miembros inferiores que se extienden



desde la rodilla a manera de papulas petequiales de aproximadamente 2 a 3 mm,
Hasta el tercio medio de las piernas desde aqui se tornan placas de aspecto violaceo y

se extiende hasta el dorso y planta de los pies respetando las plantas de los pies.

Lista de Problemas

Signos Sintomas
Disminucion del nivel de conciencia Astenia
Tos con expectoracion blanquecina Epigastralgia
Artralgias en rodillas y cadera Valvuceos
Pérdida de peso Nausea
Taquicardia Vomito

Taquipnea

Desaturacion 85% sin oxigeno

Palidez

Caquexia

Deshidratacion

Pigmentacion violacea a nivel de los labio
(purpura)

Gingivorragia

MYV disminuido mas estertores en bases
pulmonares

Placas de aspecto purpureo a nivel de
miembros superiores e inferiores

Factores de Riesgo

Paciente vive en malas condiciones socio econdmicas, ademas de permanecer
encamada



Pobre nutricion, esta solo se basa en carbohidratos y, pérdida de peso
Alcoholemia paciente bebe hasta la embriaguez 2 a 3 veces por semana

En emergencia envia los siguientes examenes de laboratorio y se obtienen los

siguientes resultados
Evolucién: EXAMENES DE LABORATORIO

Fecha: 19/05/15 Paciente acompafiado de su familiar se realiza los siguientes

examenes:
Elemental y Microscdpico de Orinal9/05/15

El examen de orina a continuacion se encuentra una proteinuria de 500 mg/dl,
también hemoglobina en +++ y hematies se reporta campo lleno. La proteinuria esta
definida por la presencia de proteinas en la orina. En los adultos se refiere a una
excrecion urinaria de estas superior a 150 mg en 24 horas. Se ha utilizado como un
marcador de lesion renal, constituyéndose en uno de los datos mas importantes, es un

factor de riesgo que acelera la insuficiencia renal. (10)

La Hemoglobina en orinas sirve para detectar una enfermedad renal y una anemia por

la presencia se produce la hemolisis de un exceso de globulos rojos (10)

Parametro Resultado
Elemental

Color Amarillo
Aspecto Turbio
Densidad 1.010

Ph 8.0



Quimico
Proteinas
Hemoglobina

Hematies

Cocos gran positivos

Biometria Hemética 19/05/15

500

+++

campo lleno

+

FUENTE: Copia del resultado del examen cortesia del H.P.D.A

Dentro de la biometria hemaética encontramos una anemia severa, de 5.4 g/dl,

hematocrito 14.8% cuadro caracteristico de una anemia, ademas encontramos

trombocitopenia plaquetas en 57.000 u/dl: dentro de la formula leucocitaria no se

evidencia leucocitosis poro si evidencia de neutrofilia del 80.8%.

Parédmetro Resultado
Glébulos rojos 1.600.000 u/L
Hemoglobina 5.4 g/DI
Hematocrito 14.8%
Plaquetas 57.000
Leucocitos 6.140 u/L
Neutrofilos 80.8 %
Reticulocitos 0.6 %
Grupo-factor O Rh (+)

FUENTE: Copia del resultado del examen cortesia del H.P.D.A
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Quimica Sanguinea 19/05/15

Urea en 195 mg/dl, el acido drico en 13.9 mg/dl como una hiperuremia con una
elevacion de estos niveles puede ocasionar acumulos interarticulares y artralgias
ademas en un problema renal ya que este no es capaz de eliminar el exceso de
azoados en el organismo en el caso del paciente puede ir asociado a la ingesta
abundante de alcohol ademas del dafio renal cronico que no puede depurar del
organismo los azoados, también encontramos una depuracion de creatinina elevada en
4.18, un descenso en la funcion renal es en la mayoria de los casos secundaria a una
nefropatia vascular, es pertinente hacer el calculo de filtracion glomerular de CKD-
EPI con un resultado de 15 ml/min, es decir el paciente es se encuentra en estadio 5
requiere dialisis; la ERC se define como la disminucion de la funcion renal,
expresada por un Filtrado Glomerular (FG) < 60 ml/min/1,73 m2 o como la presencia
de dafio renal de forma persistente durante al menos 3 meses. Por tanto incluye: Dafio
renal diagnosticado por marcadores como la creatinina sérica elevada o proteinuria,

alteraciones en el sedimento urinario. (niddk.nih.gov, 2012) (somamfyc.com, 2011)

Parametro Resultado
Urea 195.0 mg/di
Glucosa 85.9 mg/dl
Creatinina 4.18 mg/di
Acido drico 13.9 mg/dl
Bilirrubina total 0.990 mg/dl
Bilirrubina directa 0.594 mg/dI
TGO 58.4 U/l
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TGP 16.2 U/l

Fosfatasa alcalina 222 U/l

Sodio 134 mmol/L
Potasio 6,16 mmol/L
Cloro 100.0 mol/L

FUENTE: Copia del resultado del examen cortesia del H.P.D.A
Dentro de otros pardmetros de inicio en el servicio de emergencias por la patologia
del paciente y la clinica que presentaba se solicitaron placas radiograficas de torax,

ademas de una gasometria

Gasometria Arterial 19/05/15

Podemos apreciar un cuadro de acidosis metabolica, los niveles de bicarbonato son
bajos debido al dafio instaurado en el epitelio tubular renal que es incapaz de producir
la neutralizacion de (H+), ademas el paciente se encontraba deshidratado lo que pudo
haber acentuada la misma. La compensacién es respiratoria se realizara mediante
hiperventilacion, en el cuadro al estar instaurado una hemorragia alveolar difusa no
hay una adecuada ventilacion; bajando la pCOz. Para poder diferenciar una de otra,
debemos calcular el anidén Gap. (fuam.es, 2012) (aibarra.org, 2010)

El anion gap elevado en pacientes con insuficiencia renal es un hallazgo tardio y
refleja una reduccion importante en la velocidad del filtrado glomerular. Si la funcién
glomerular y tubular declinan en paralelo se produce una acidosis metabolica con
anion gap elevado, sin embargo si es mas predominante la disfuncion tubular ocurre
una acidosis metabolica en el calculo el resultado es 41.3 mEQ/| (tratado.uninet, 2013)

ANION GAP= SODIO (Na) — (CLORO (Cl)+ BICARBONATO (HCO3)).
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Parametro

Resultado

PO2
PCo2
Ph
Sodio
Potasio
Sat O2
BE
HCOs

105.1 mmHg
13.7mmHg
7.24

147.1 mmol /L
5.78 mmol /L
94.6%

18.6

5.8 v

FUENTE: Copia del resultado del examen cortesia del H.P.D.A

Ante la sospecha de vasculitis se solicitd anticuerpos ANCA-P Y ANCA-C con

estudio normal, de igual manera se envia una muestra de sangre al laboratorio para

obtener el resultado de los niveles de inmunoglobulina IgA los resultados fueron

alterados
ANCA-P Normal
ANCA-C Normal
Inmunoglobulina A (IgA) 5.5 gr/di

FUENTE: Copia del resultado del examen cortesia del H.P.D.A

Se realiz6 una placa radiografica del torax en los cuales se visualizan infiltrados

alveolares difusos en ambos pulmones que se correlaciona con la clinica del paciente

el mismo que puede estar relacionado con una hemorragia alveolar

3.2 ESTRUCTURACION DEL CASO

13



EPIGASTRALGIA, NAUSEAS Y VOMITOS

En cuanto a la localizacion del dolor abdominal, lo mas comdn es el dolor en el area
epigastrica, aparece antes de las manifestaciones de la piel, (shin-vann, 2013) El dolor
abdominal persiste intermitentemente, siendo incapacitante, sin demostrar
complicaciones como sangrado o invaginacion intestinal; este dolor es tipo colico
(65%): generalmente el dolor abdominal puede ser leve-moderado y acompafiarse de
vomitos; en otros casos el dolor abdominal puede ser muy intenso y limitante
acompariado de sangrado gastrointestinal (30%): que puede ser microscopico (20%) o

macroscépico (10%).

Tienen una caracteristica, estos sintomas son mas frecuentes si existe instaurada una
nefritis; el dolor también tiende a ser anginoso (empeora con la ingesta), y puede
acompariarse de nauseas, diarreas, vémitos e incluso melenas. (caivo, 2015) El sangrado
masivo es muy poco frecuente; La invaginacion intestinal es una complicacion bien
reconocida pero rara, la pancreatitis, el hidrops vesicular, y la perforacion intestinal

son complicaciones poco frecuentes y raras (Mc Carthy, 2010) (Hoffman, 2012).

También se puede presentar, ileo paralitico, sangrado e invaginacion intestinal,
isquemia mesentérica con infarto perforacion intestinal, fistulizacion, estenosis ileal,
apendicitis aguda, ascitis hemorragica, y colitis pseudomembranosa, puede
presentarse pancreatitis (incluso hemorragia), colecistitis y enteropatia, estas
manifestaciones pueden presentarse en el curso de dias o semanas y variar en el orden

de presentacion (Lopez, 2013) (Lawrence, 2013).
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ARTRALGIAS

La artritis no migratoria ocurre en el 75 % de los pacientes con PSH,
comprometiendo rodillas, tobillos y mas comdnmente las pequefias articulaciones.
Los sintomas de la artritis incluyen inflamacion, calor y limitacién en la movilidad.
Estos sintomas son transitorios, no dejan deformidad y puede preceder a la pdrpura en

un 15 a 25 % (calvirio, 2011).

Las artralgias o artritis se presentan hasta el 85% de los casos. Las articulaciones mas
afectadas son los tobillos y las rodillas; en el caso de las artritis, es transitoria pero no
son deformantes. EI edema de las partes blandas de las extremidades inferiores, en

ocasiones conduce al diagnostico erroneo de artritis de tobillo. (calvo, 2015)

Es de destacar esta afeccidn articular, en los pacientes adultos, hay que considerar
siempre que la sintomatologia no se identifique con los sintomas clasicos de artritis,
esto se observa en un 86% de los casos se debe probablemente a un aumento sérico

de IgA (Ameal, 2014).

Caracteristicamente, la inflamacion es periarticular, dolorosa, sin edema ni calor, pero
con limitacion, afectando con mayor frecuencia las grandes articulaciones de los
miembros inferiores, pueden ser transitorias dependiendo de la presentacion de la
purpura estos no dejan deformidad, ademas estas manifestaciones puede ser el primer
sintoma en las purpuras de Schonlein-Henoch en el 15-25% de las manifestaciones de
patogenia y en dependencia de la edad puede presentarse cierto grado de deformidad.

(Camacho, 2013) (Lawrence, 2013).
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HEMATURIA

Se producen en el 20-50% de los pacientes adultos con antecedentes de vasculitis y es
el factor pronostico mas importante en el curso de la vasculitis de Schénlein-Henoch,
la afeccion renal se manifiesta con hematuria microscépica/macroscopica,
proteinuria, sindrome nefrotico/nefritico, falla renal con o sin hipertension, siendo la
afeccion severa en el 5-7 % de los casos, esta patologia se desarrollara entre el 1- 3
mes del transcurso de la enfermedad en el 75 al 80 % de los casos y en el 97-100% de
los pacientes que conllevan la patologia por mas de 3 meces, desde el inicio de la
enfermedad. Se han descrito pocos casos en los que la afeccion renal se desarrollo

varios afos después de la manifestacion de la enfermedad. (camacho, 2013)

Cuando en el paciente comienzan las lesiones renales, estas se caracterizan por una
glomerulonefritis, que origina una proteinuria y una hematuria de caracter
microscopico, pero si el cuadro toma con mayor fuerza en el curso de la patologia, la

proteinuria llega a ser masiva y aparece hematuria macroscopica. (Gonzales, 2010)

Se cree que el inicio de una hematuria puede estar asociado con infecciones del tracto
respiratorio superior. Por esta razon se ha propuesto que se deba a una hiperactividad
del sistema inmune en mucosas, los cambios que inducen la proliferacion celular en
el ambito renal incluyen fendmenos pro-inflamatorios, y pro-fibréticos con dafios

escleroticos a nivel del glomérulo renal (Toro, 2010) (Lawrence, 2013).

Cuando ya se presenta hematuria macroscopica puede estar asociada a edema de
miembros inferiores este puede ser un factor determinante en cuanto a las

manifestaciones, la severidad del cuadro clinico y la evolucion el cuadro de hematuria
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puede aparecer con intervalo de 5 semanas (34% en las primeras 2 semanas y el 67 %
en la 5 semana), y mientras mayor sea el tiempo de prolongacion de la patologia mas

dafos irreversibles se produciran (minvielle, 2014).
PURPURA PALPABLE EN MIEMBROS SUPERIORES E INFERIORES

En cuanto a las manifestaciones cutaneas estas inician como un rash purpureo, no
pruriginoso, el cual tiene una distribucion simétrica en la region extensora de los
miembros inferiores y glateos, las lesiones son al inicio maculas, o purpuras
eritematosas, que luego se tornan purpuricas y no desaparecen con la vitropresion,
estas lesiones aparecen aproximadamente unos 10 dias hasta su maxima expresion y

pueden estar asociadas a edemas locales a las lesiones (minvielle, 2014) (Donnelly, 2014).

Estas lesiones de compromiso cutaneo involucra principalmente las vénulas, estas
lesiones suelen ser polimorfas, y se las llega a conocer como vasculitis
leucocitoclasicas, la mayoria de estas manifestaciones se debe al deposito de IgA

perivascular en las lesiones cutaneas (zapata, 2011).

Esta secuencia de respuesta se traduce histolégicamente en inflamacién, trombosis, y
necrosis de los pequefios vasos sanguineos y el 50% de estos pacientes evolucionaran
hasta una combinacion de sintomas nefriticos-nefroticos que llegan hasta una

enfermedad terminal renal (zamora, 2011).

Los vasos del plexo superficial, situado en la union dermatoepidermica son
frecuentemente los mas afectados por lo siguiente infiltrado intra y peri vascular,

compuesto, sobre todo por neutrofilos, necrosis de la pared vascular con el depdsito
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de fibrina y edema endotelial parietal y la extravasacion de los eritrocitos (calvo, 2015)

(Higgins, 2010)

Debajo de Ia piel

FUENTE: Renal Disorders (2nd edition)

En el 14 a 36% de los sintomas que preceden a las lesiones de la piel, en el caso de
lesiones extensas en la piel se habla de la cronicidad de la enfermedad, el porcentaje
de estas manifestaciones responden al 90%. Estas pueden pasar de ser hemorragicas a
necrdticas. Las manifestaciones en la piel debutan a manera de petequias y se van
transformando en grandes equimosis; estdn precedidas de un exantema
maculopapular eritematoso o urticarial, aparecen o tiene preferencia por zonas de
declive (miembros inferiores, gluteos), aunque en menor proporcion pueden
encontrarse en brazos, cara, orejas y espalda. Al inicio puede manifestarse con edema
del cuero cabelludo sin que el paciente lo note estas pueden derivar a lesiones

ampulosas 0 hemorragicas e incluso necrdticas hasta un 60% en un paciente adulto

(Andrade, 2011) (Camacho, 2013) (Jaff, 2013).
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OTRAS MANIFESTACIONES CLINICAS EN EL CASO

TOS CON ESPECTORACION

En el caso en estudio el paciente presento ademas signos y sintomas de patologias

que venian asociadas las cuales complicaron cuadro del paciente

Dentro de la purpura de Schonlein Henoch pueden verse afectados muchos otros
Organos aparatos y sistemas, como el miocardio, el pulmén, el uréter hasta el sistema
nervioso central, patologias como neumonia, hemorragia pulmonar y el derrame

pleural son una rara complicacion y se asocia a una mayor morbimortalidad. (pazos, 2012)

(Donnelly, 2014)

En un paciente que se asocia una Neumonia adquirida en la comunidad, ademas de
una enfermedad renal, son datos de mal prondstico, estas asociaciones pueden
encontrarse en un rango del 2.4% de pacientes con enfermedades purpuricas, puede
presentarse un cuadro de tos con infiltrados pulmonares comprobables con un Rx. de
torax, esto llega a dificultar mucho el tratamiento del paciente restando

probabilidades de vida (pazos, 2012).

La afeccion pulmonar es rara, aunque ocurre con mayor frecuencia en el adulto y se
describen como casos de neumonia intersticial y/o fibrosis intersticial, ademaés el
cuadro va precedido de fiebre de unas 2 o 3 semanas de inicio en periodos
intermitentes y con frecuencia existen microorganismos oportunistas como
streptococcus del grupo A siendo el mas frecuente pero también se han descrito

muchos microorganismos como virus, bacterias, micobacterias. (camacho, 2013) (L6pez, 2013).
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El cuadro de palidez va asociado a la disminucién pronunciada del hematocrito y la

hemoglobina.

3.3. ANALISIS DEL CASO CLINICO
El cuadro presentado es compatible con una Vasculitis de Schonlein- Henoch, debido

a la gravedad de la misma y la rdpida instauracion, ademas de la falta de atencion

oportuna le llevo al fallecimiento de la paciente.

Tomando en cuenta los parametros tanto del Colegio Americano de Reumatologia, y
los consensos Chapell Hill, estos casos como revisamos en la literatura son propios de
pacientes pediatricos, y en adultos el prondstico no arroja buenos resultados en

dependencia del dafio renal.

Un pilar fundamental en el caso es la historia clinica detallada y contar con los

medios analiticos adecuados para detectar a tiempo el cuadro vasculitico.

El grupo geneérico de vasculitis esta formado por aquellos sindromes en los que una
manifestacion clinica fundamental es la clésica triada o tétrada segun varios autores

para llegar al diagnostico de una vasculitis leucocitoclasica. (calvo, 2015) (Howie, 2012).

En el caso de la Purpura de Schonlein-Henoch en esta entidad se basa tanto los pilares
clinicos, paraclinicos y anatomopatolégicos con demostracion de la existencia de
vasculitis leucocitoclasica y la demostracion de depdsitos vasculares de IgA. Tanto en

piel como en otros 6rganos aledafos (Andrade, 2011).

La mayoria de las clasificaciones durante los 30 afios son variantes de una
clasificacion, una de las utilizadas probablemente ha sido la de Fauci (Fauci y col

1978), donde la divide en varios subgrupos y considera otras entidades como la
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tromboangeitis obliterante, la granulomatosis de Wegener y el sindrome de Kawasaki

como entidades independientes. (Andrade, 2011).

Clasificacion de la vasculitis segun Fauci (1978)

* Vasculitis necrotizantes sistémicas (grupo PAN):
PAM clasica
Granulomatosis alérgica
"Sindrome de entrecruzamiento”
* Vasculitis de Hipersensibilidad, Subgrupos:
Enfermedad del suero
Purpura Schénlein-Henoch (Vascultis 1ga)
Crioglobulinemia mixta esencial
Vasculitiz asociadas a neoplasias
Otras vasculitis asociadas
* Granulomatosis de Wegener
* Granulomatosis Linfomatoide
*  Arteritizs de células gigantes
Arteritis de la temporal
Arteritis de Takayasu
+ Tromboangeitis obliterante (Buerger)
*  Sindrome mucocutaneo y nodulos linfaticos

* Vasculitis Miscelaneas

Fuente (Fauci AS et al) Calvo del Rio caracterizacion de la vasculitis de Schonlein-Henoch

En el afio 2012, la conferencia internacional de consenso para la nomenclatura de la
vasculitis propuso una nueva clasificacion para mejorar a la previa de 1994, Chapel
Hill 2012. Esta nueva clasificacion modifica algunos nombres y definiciones y afiade
nuevas categorias de vasculitis que no estan presentes en la clasificacion previa (caivo,

2015), basando su diagndstico en el depdsito sérico de IgA en pequefios vasos.

Dentro de la vasculitis de pequefio vaso pequefio tenemos 2 grandes grupos:

21



e Vasculitis asociada a ANCA: poliangeitis microscopica, granulomatosis con
poliangeitis (granulomatosis de Wegener), y granulomatosiseosinofilica con
poliangeitis, (Sindrome de Churg-Strauss) y (calvo, 2015)

e Vasculitis de pequefio vaso por inmunocomplejos: enfermedad antimembrana
basal glomerular, vasculitis crioglobulinémica, Vasculitis IgA (parpura de
Schonlein- Henoch), vasculitis urticarial hipocomplementémica (vasculitis

anti- ClC]). (Calvo, 2015)

Clasificacion de las Vasculitis Sistémicas; en la membrana basal glomerular

(Singh, 2013)

Aorta (large artery)
Renal artery (medium sized artery)

Lobar artery (medium sized artery)

Arcuate artery (small artery)

Interlobular artery

| Giant cell (temporal) arteritis | (small artery)

and Takayasu's arteritis

- / Arteriole
| Polyarteritis nodosa and | "4
Kawasaki disease -

Glomerulus
| Microscopic polyangiitis, Wegener's granulomatosis and |
Churg-Strauss syndrome
——

‘Henoch Schénlein purpura, essential
cryoglobulinaemic vasculitis and antiglomerular
basement membrane antibody mediated disease

Fuente: Singh, Ajay. Fast Facts :RENAL DISORDERS (2ND EDITION)
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Clasificacion de las Vasculitis seguan Chapell Hill

¢ Vasculitis de vaso grande
- Arteritis de Takayasu
- Arteritis de células gigantes
+ Vasculitis de vaso mediano
- Poliarteritis nodosa
- Enfermedad de Kawasaki
* Vasculitis de vaso pequefio
- Vasculitis asociadas a ANCA
Poliangeitis microscopica
Granulomatosis con poliangeitis (granulomatosis de Wegener)
Granulomatosis eosinofilica con poliangeitis (Churg-Strauss)
- Vasculitis de vaso pequefio asociadas a inmunocomplejos
Enfermedad antimembrana basal glomerular
Vasculitis crioglobulinémica
Vasculitis IgA (purpura de Schonlein-Henoch)

Vasculitis urticarial hipocomplementémica (vasculitis anti-C1q)
+ \Vasculitis de vaso variable

- Enfermedad de Behcet
- Sindrome de Cogan

« Vasculitis de 6rgano unico
- Angeitis leucocitoclastica cutanea
- Arteritis cutanea
- Vasculitis sistémica del sistema nervioso central primaria
- Aortitis aislada
- Otras

* Vasculitis asociadas con enfermedades sistémicas
- Vasculitis lupica
- Vasculitis reumatoide
- Vasculitis sarcoidea
- Otras

e Vasculitis asociadas a una probable etiologia

- Vasculitis crioglobulinémica asociada a virus hepatitis C
- Vasculitis asociada a virus hepatitis B
- Aortitis sifilitica
- Vasculitis por inmunocomplejos asociada a drogas
- Vasculitis asociadas a ANCA y drogas
- Vasculitis asociadas a neoplasias
- Otras

FUENTE: Clasificacion de la vasculitis de la conferencia de Chapell Hill (Jeannette JC et al 2013: Calvo del Rio;

caracterizacion de la Purpura de Schénlein- Henoch)
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Existe una controversia en cuanto a la edad y actualmente no existe una universalidad
aceptada debido a que el factor edad no es importante a la hora de los criterios
diagnosticos, esto lleva a la revision de los criterios de diagndstico que la Sociedad
Europea de Reumatologia y la Liga Europea contra el Reumatismo (EULAR/PReS)

propone los siguiente criterios diagnosticos de acuerdo a su relevancia clinica: (Andrade,

2011)

Criterios diagnosticos propuestos por la sociedad europea de reumatologia y la

liga europea contra el reumatismo (EULAR/PRES)

1. Purpura palpable (criterio obligatorio) mas uno de los siguientes:

2. Dolor Abdominal Difuso

3. Atrtritis (aguda en cualquier articulacion) o artralgia

4. Afeccion renal (hematuria y/o proteinuria)

5. Cualquier biopsia que demuestre deposito predominante de IgA

FUENTE: Andrade, Rodrigo, Afion, Ximena y cols. Purpura de Schonlein-Henoch, presentacion en el adulto
Para tener una buena base diagnostica tomando en cuenta la analitica y los signos y
sintomas clinicos tomaremos en cuenta los criterios del Colegio Americano de
Reumatologia (ACR), el cual toma en cuenta 4 criterios diagndsticos para la parpura
de Schonlein- Henoch, de los cuales 2 0 mas de ellos dan positivo un diagndstico, con
una sensibilidad y especificidad del 87%; por si solos los criterios de Chapell Hill

(deposito sérico de IgA en pequefio vaso) tiene una sensibilidad del 31%, en
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conclusion la suma del CHCC en combinacion con los criterios ACR llegan a una
sensibilidad del 95% a continuacion los criterios del Colegio Americano de

Reumatologia (morella, 2010).

CRITERIOS DIAGNOSTICOS DEL COLEGIO AMERICANO DE

REUMATOLOGIA (AMERICAN COLLEGE OF REUMATOLOGY) (ACR)

e Purpura palpable

e Dolor Abdominal

e Edad de aparicion (menor de 20 afios para pediatricos, mayor de 20 afios
adultos).

e En la biopsia cutanea presencia de granulocitos perivasculares en la dermis.

FUENTE: MORELLA, Heller y cols; PURPURA DE SCHONLEIN- HENOCH EN EL ADULTO

DIAGNOSTICO DEL CASO: PURPURA DE SCHONLEIN HENOCH

1. PURPURA PALPABLE (en miembros inferiores y superiores) X

2. DOLOR ABDOMINAL (dolor abdominal difuso con X

epigastralgia)

3. ARTRALGIAS (dolor en articulaciones de rodillas ) X
4. AFECCION RENAL (hematuria y proteinuria) X
5. DEPOSITO SERICO DE IgA (5.5) X
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El cuadro aqui descrito une los criterios de Chapell Hill y los criterios del colegio
americano de Reumatologia y el Sociedad Europea de Reumatologia y la Liga
Europea contra el Reumatismo, con los datos clinicos del paciente nos lleva a esta

conclusion diagnostica.

PURPURA DE SCHONLEIN- HENOCH: VASCULITIS POR IgA
Los dafios producidos por los acumulos séricos de IgA fue descrita por primera vez

por Berger y Hinglais en el afio 1968 es una de las causas de dafio renal, mediada por
complejos inmunes que se caracteriza por la presencia de los depésitos de IgA
causando graves dafios en el glomérulo, siendo la causa principal de enfermedad renal

terminal (calvo, 2015).

No se conoce el mecanismo por el que los complejos se fijan en el rifidén, pero estos
pueden formarse o depositarse por la presencia de proteinas virales, bacterianas o
incluso autoanticuerpos que pueden estar asociados a infecciones del aparato
respiratorio, por esta razén se la conoce como una hiperactividad del sistema

autoinmune de mucosas. (Toro A. , 2010)

Los seres humanos producen 2 subclases de serotipo IgA, la IgAl y la IgA2; pero en
el caso de las vasculitis hay un predominio de la subclase IgA1, este lleva a un efecto
de galactosilacion como resultado de un defecto de los linfocitos B no se conoce el
mecanismo por el cual se produce esta IgAl galactosilada, pero su efecto sobre la
region bisagra de IgAl es aberrante produciendo una respuesta inmune humoral y

estos una vez que se instauran en el rifién dan lugar a la inflamacion glomerular (caivo,

2015)
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Estos complejos inmunes con el dominio de la IgAl se depositan en capilares,
veénulas o arteriolas el cual compromete piel, intestino glomérulos e inclusive puede

causar efectos sobre las articulaciones (cantillo, 2011).

Los cambios en el ambito renal incluyen fendmenos pre y pro inflamatorios como
citoquinas y factores de crecimiento entre estos estan la interleucina-6 (11-6);
causando dafio renal progresivo, el factor de crecimiento derivado de plaquetas;
implicado en la proliferacién de células mesangiales y la citoquina de crecimiento
transformante B-1 (TGFP-1) causando lesiones tubulointersticiales, gracias a la
ruptura de podocitos se presenta proteinuria, y finalmente dafio glomerular

irreversible. (calvo, 2015) (Toro A. , 2010).

Cuando se sospecha alto riesgo renal se debe hacer una cuantificacion de proteinuria/

creatinina la misma que si esta en rango de 200 mg/mol

La biopsia renal es especialmente util para diferenciar PHS de otros desérdenes nos
ayuda a evaluar prondstico e indicar la necesidad de tratamiento, pero en nuestro
caso el hospital no cuenta con la disponibilidad de una biopsia. (zapata, 2011).

La biopsia es Gtil para descartar otros diagndsticos. En la PSH es Gtil para mostrar la
caracteristica vasculitis leucocitoclastica y los depdsitos de IgA, pero en nuestro caso
no se pudo obtener una muestra para biopsia debido al estado del paciente, ademas en

nuestra unidad hospitalaria no contamos con este tipo de exdmenes.
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TRATAMIENTO
Tratamiento recibido en el H.P.D.A

Paciente al ingreso al servicio de medicina interna se indico:

1 NPO (nada por oral)

2 C.S.V (control de signos vitales) cada 4 horas

3 Control de ingesta y eliminacion

4 Restriccion hidrica (canalizacion de via venosa con DISH)

5 Metil- prednisolona 500 mg intravenoso diluido en 200 ml de S.S al 0.9 %
(1/3)

6 Ceftriaxona 1 gr intravenoso cada 12 horas

7 Omeprazol 40 mg intravenoso cada dia

8 Paracetamol 500 mg via oral cada 8 horas

9 Plasma fresco congelado

10 Se solicita biopsia de piel

11 Se inicia tramite de hemodidlisis

12 Se solicita valoracion para iniciar ciclofosfamida

Por el cuadro del paciente solo recibié una sola dosis de corticoides (metil-
prednisolona) y no se pudo realizar la administracion de ciclofosfamida ya que el
paciente fallecié a las 17:00

Anélisis del Tratamiento

El tratamiento de la PHS esta dirigido a mejorar los sintomas agudos, mitigar la

morbimortalidad a corto plazo y prevenir la progresion a enfermedad renal cronica.

(Weis, 2007).

El mismo que puede ser realizado con esteroides, citostaticos, AINES, antibidticos,
etc, con el fin de mejorar la calidad de vida del paciente. Dependiendo del tipo de
paciente se les deberia asegurar una adecuada hidratacion via oral o Intravenosa,

segun el estado general y la tolerancia digestiva. (Calvo, 2015) (Zapata, 2011) (Jaff, 2013).
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En general no se disponen de estudios controlados sobre el tratamiento
inmunosupresor de la PSH, pero la evidencia sugiere que el uso de corticoides tendra
un efecto en la mejoria del cuadro inflamatorio aunque no se prevenga la reaparicion

de la enfermedad. En el 2007 (weis, 2007)

Weis realizo un metaanalisis de revision de MEDLINE (1956- enero del 2007) y en
Cochrane Controlled Trials Register, a partir de los datos publicados En la PSH
tratados con corticoides al diagnéstico comparados con los resultados, de los 201
articulos se llegd a la conclusion que el tratamiento con corticoides no redujo la
mediana del intervalo hasta la resolucion de los sintomas gastrointestinales, pero el
tratamiento temprano con corticoides disminuyo las posibilidades de desarrollar

enfermedad renal persistente con in intervalo de confianza del 95% (weis, 2007).

Existen estudios en los cuales se compara el tratamiento de esteroides 1.V. solos vs la
adicion de ciclofosfamida, Asi Pillebout et al (2010) en su estudio que abarco 54
pacientes comparo0 el tratamiento de la PSH grave con esteroides 1.V. solos vs el uso
de los mismos con adicion de ciclofosfamida, en un lapso de 12 meses, en el que se
demuestra que a pesar del pequefio tamafio de la muestra, no existen resultados

beneficiosos al afiadir ciclofosfamida (pillebout, 2010)

En una revision en base de la manifestacion fisiopatologica del paciente que
recibieron esteroides que llevan a la nefropatia en la PSH asi (Claude, 2011)
menciono en el caso de proteinuria y riesgo renal se recomienda el uso de esteroides y
se los puede asociar a inmunosupresores retrasando los riesgos futuros de la PSH

hasta en un 15% (Claude, 2011).
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Se recomienda el uso de metil- prednisolona en una dosis de 500 mg. /1.73 m2 de
forma intravenosa durante tres dias como terapia inicial, luego se le puede pasar a 30
mg de prednisona via oral al dia durante un mes con reducciones paulatinas de las

dosis. (Kato-Osaka, 2015).

En caso de que ocurra una recidiva clinica durante el esquema de reduccion del
esteroide oral se puede agregar un farmaco inmunosupresor ahorrador de esteroides,

como azatioprina (50-100 mg/dia) o metotrexato (10-25 mg/semana) (Hamilton, 2015).

No se encontraron pruebas sobre el efecto beneficioso del tratamiento con
ciclofosfamida en nifios o adultos con PSH y afeccion renal grave. Esto puede ser
debido al escaso numero de pacientes y eventos que dan lugar a imprecisiones en los

resultados. (Hahn, 2015)

Asi Tarshish et al presenté un estudio de 56 pacientes con nefritis PSH los mismos
fueron asignados al azar para recibir tratamiento sin o con ciclofosfamida, 90 mg/m2
/dia durante 42 dias. Los pacientes fueron clasificados segun su estadio clinico 28
fueron del grupo de control y 28 recibieron tratamiento, como resultados que
obtuvieron: pacientes con recuperacion total un 48,2%, pacientes con anormalidades
persistentes como proteinuria; el 39,3% y pacientes con enfermedad renal terminal
y/o muerte 12,5%. No existieron diferencias entre los pacientes que recibieron el

tratamiento con los que no recibieron el mismo dentro del estudio (pavin, 2011; Tarshish,

2004) (James, 2012)

En el estudio de Lopez et al, llamado Henoch-Schonlein Purpura in Adults; reporté 3

casos; en los cuales se inicio tratamiento con metilprednisolona intravenosa 1 g/ dia
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durante 3 dias, y continué con prednisona oral, 40 mg / dia. Durante el tratamiento se
evidencié un aumento de la proteinuria (3,12 g / dia), persistiendo hematuria, y
desarrollo hipertension. Por lo tanto, se afiadié ciclofosfamida intravenosa, 1 g/m?
/cada mes durante seis meses. Después del primer pulso de ciclofosfamida, el

paciente presentd una mejoria de la funcién renal y la desaparicion de la hematuria

(Shin, 2008) (L6pez. Cavallasca, 2008)

Han el al, en el 2015 realizo un estudio retrospectivo, donde emple6 Metil-
micofenolato mas prednisona para la remision de la proteinuria en la Purpura de
Schonlein Henoch. El estudio se realizé de la siguiente manera: En un grupo de 95
pacientes que presentaron proteinuria secundaria a HSP. Por un lapso aproximado de
3 meses recibieron IECA’s y ARA Il estos para el estudio fueron divididos en 3
grupos: 33 de estos recibieron metil micofenolato 1 a 1.5 gr. mas prednisolona 0.4 a
0.5 mg/Kg. En el segundo grupo con 31 pacientes recibieron dosis unas de
corticoides solos, prednisona 0.8 a 1.0 mg/Kg y los 31 restante fueron grupo control
continuaron con IECA’s y ARA Il este estudio tubo un periodo de 28 meces y se
Ilegaron a las siguientes conclusiones. Las tasas de proteinuria se redujo de un 72,1 %
aun 41.0 %, en los primeros 6 meces en los pacientes donde se convino el MMF con
prednisona que el grupo de control, con el uso de MMF se redujo el uso de
corticoides de forma considerable evitando algunos de los efectos adversos de los
corticoides ademas en este estudio se comprobo que el uso de IECA’s y ARA 1l son
utiles para la proteinuria cuando esta es leve y no hay cambios mayores en el rifion,

no se ocupan cuando hay mayor proteinuria por los riesgos de hipotension, en el
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estudio no se encontraron resultados favorables en el uso de corticoides solos, se
logré efectos de disminucién de proteinuria pero con la mayor suma de efectos
adversos como hiperlipidemia e hipertension. Como conclusién final 28 de los 33
pacientes obtuvieron una remision de la proteinuria y se obtuvo mejores resultados en

pacientes adultos, en comparacion con los estudios en nifios. (Han Fei, 2015)

Las lesiones cutaneas habitualmente se resuelven con el reposo, En el caso de que las
manifestaciones sean crénicas se puede usar corticoides a dosis bajas, hay reportes de
casos que mostraron mejoria rapida de las lesiones purpuricas y de las artralgias luego
del tratamiento con Dapsona 100 mg/dia y luego 50 mg/dia de mantenimiento, se cree
que la mejoria se deba a su accion antioxidante, la supresion de radicales libre del
oxigeno por parte de los polimorfonucleares y la disminuciéon de la sintesis de

prostaglandinas (PGD2) y de IgG e IgA. (Minvielle, 2014)

El tratamiento de las manifestaciones gastrointestinales aun es controvertido. En el
caso de sangrado gastrointestinal se puede administrar prednisona a dosis de 0.5 a 2
mg/kg/dia ya que previenen el sangrado y lo mas importante evitan la invaginacion

intestinal (calvo, 2015)

En cuanto al uso de antibioticos de acuerdo a la clinica del paciente se puede usar
para el tratamiento de infecciones adicionales del caso; una recomendacion es el uso
de antibidticos profilacticos. Si se sospecha patologia pulmonar se recomienda
realizar un cultivo y antibiograma, junto con un BAAR de esputo; para mejorar la

condicion clinica del paciente (Hiomi, 2014)
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La administracion de gammaglobulina intravenosa es aun controvertida y poco
estudiada, la inmunoglobulina intravenosa, se recomienda 2gr/Kg ya que se cree que
puede disminuir Proteinuria, hematuria ademas se cree que regula la produccion de

TNF e IL 6. (YYamazaki Nakashimada & Camacho Meza, 2013)

Debido a los niveles de proteinuria se han utilizado diversas terapias entre las cuales
tenemos, la monoterapia con Antagonistas del Receptor de Angiotensina 2 (ARA 2)
que podrian llevar a una regresion significativa de los cambios patoldgicos,

incluyendo la expansion de la matriz mesangial y la fibrosis intersticial. (camacho, 2013)

El uso de AINE's y el impacto sobre renal enfermedad en HSP no han sido

determinados (Toro, 2010).

3.4. FACTORES DE RIESGO

La causa de vasculitis es aun desconocida aunque se han lanzado hipoétesis, que
manifiestan que podria tener su origen en las infecciones respiratorias podria actuar
como un mecanismo subyacente, que pueden permitir la aparicion de otras
malformaciones, especialmente las relacionadas con el sistema renal.

Se considera probable que sea una causa inmunolégica que altera el desarrollo y
aparicion de los sintomas de la enfermedad que evoluciona y pone en riesgo la vida
del paciente ante el inminente dafio renal.

En el caso del paciente la madre no refiere tener antecedentes familiares de patologias
inmunes, realizaba los quehaceres domesticos en casa la cual no contaba con todos
los servicios basicos, estos podrian influir en la constante aparicion de enfermedades

respiratorias que al ser mal tratadas o no tratadas de forma adecuada acumulaban
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inmunogemos que en determinado punto desarrollaron los agentes que desencadenan

la purpura

4.- RECOPILACION DE LAS FUENTES DE INFORMACION.

DESCRIPCION DE LAS FUENTES DE INFORMACION UTILIZADAS.

Para la realizacion del analisis de este caso clinico se ha realizado por

fuentes bien definidas de informacion.

La Historia Clinica fue revisado por el autor a partir del 18 de Mayo del
2015, con especial atencion; de la cual se obtuvieron la mayoria de datos, los
cuales se detallan de manera cronoldgica, desde el inicio de la sintomatologia,
tiempos de permanecia en las diferentes unidades y servicios hospitalarios.

Informes de anamnesis, donde se recogen los datos epidemioldgicos factores
de riesgo, asi como los registros del seguimiento intrahospitalaria y todos los

eventos que ocurrieron hasta el fallecimiento del paciente.

Guias de practica clinica, normas del ministerio de salud publica del Ecuador,
articulos de revisién actualizados que resumen y evalGan todas las evidencias
encontradas con el fin de ayudar a elegir la mejor estrategia de manejo posible
para el tratamiento médico individual ademas de protocolos estandarizados y
con normas internacionales para las mejores medidas terapéuticas en este tipo

de pacientes.

- OPORTUNIDAD EN LA SOLICITUD DE LA CONSULTA

El familiar del paciente vivia a distancia del mismo lo cual no le permitia estar ahi y

constatar su estado de salud por eso el avance y progresion de la enfermedad; como

se reviso la purpura de Schonlein- Henoch es una entidad que se desarrolla con mayor

agresividad a medida que avanza el tiempo, es decir el momento que accedio a la
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consulta ya el dafio renal era irreversible y se encontraba en una Insuficiencia Renal
Cronica, con la manifestacion del cuadro de Neumonia el prondstico del paciente no

era buena

-ACCESO A LA ATENCION MEDICA

La atencidén medica que recibio la paciente fue en un inicio a nivel primario donde se
informo al personal del ECU-911que presentaba el paciente mal estar general ya de
algunos dias y se y fue transferida a unidad de segundo nivel, el cual debe centrarse
en la adecuado vigilancia y prevencion de factores de permiten el desarrollo de
patologia renal como dafio renal cronico entre otros factores, ademas examenes
especiales con el fin de tener un adecuado tratamiento y evitar la aparicion de

complicaciones, y/o el fallecimiento.

- OPORTUNIDADES EN LA ATENCION

Desde la primera atencion hasta el diagnéstico de Pdrpura de Schonlein- Henoch ha
sido dado por el servicio de nefrologia, por falta de recursos para la realizacion de
exadmenes complementarios deciden acudir al Hospital Provincial Docente Ambato
quienes evaluaron la condicion clinica el paciente, donde valoraron y realizan los
estudios clinicos y de imagen necesarios, hasta llegar a diagnostico de Pdrpura de
Schonlein Henoch, pero por la severidad del caso y lo avance del dafio renal el

paciente fallece.
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- OPORTUNIDADES DE REMISION

En el caso descrito a continuacion, se inicié la atencion en el nivel primario sin un

diagnostico definitivo, posterior se dio en unidad de segundo nivel, donde no obtuvo

atencion y no se remitio, a otra unidad.

4.4 IDENTIFICACION DE LOS PUNTOS CRITICOS

Paciente vivia en condiciones poco higiénicas expuesta a muchas
enfermedades y a muchos factores desencadenantes de enfermedades

crénicas.

Su dieta era pobre lo cual provocaba una alteracién en su inmunidad

haciéndole propensa a enfermedades.

Demora de un diagnostico debido a la complejidad de los exdmenes que se

solicutan para llegar a un diagndstico preciso

Falta de recursos economicos los cuales impidieron que examenes

complementarios de mayor complejidad no se realizara de manera oportuna.

Algo que es necesario para determinar pronostico un paciente es contrar con
un laboratorio de histopatologia en donde se pueda procesar muetrar de

manera oportuna, e inmediata

36



CARACTERIZACION DE LAS OPORTUNIDADES DE MEJORA

OPORTUNIDADES DE | ACCIONES DE FECHA RESPONSABLE FORMA DE
MEJORA MEJORA CUMPLIMIENTO ACOMPANAMIENTO
Concientizar al personal | Realizar ~ Charlas  de | A mediano plazo MSP Personal de salud.

de salud sobre la
importancia que tiene

realizar una historia
clinica completa vy
detallada.

capacitacion. Ademés de
enfatizar el estudio sobre
vasculitis

Revisién de
clinicos

Casos

Revision de la literatura
en cuanto al manejo,
diagndstico, y tratamiento
de patologia

Comité de docencia
intrahospitalaria

Médicos especialistas en

patologias purpuricas

Estudiantes
Internos rotativos

Contar con el apoyo de
otras é&reas de salud
para un manejo 6ptimo.

Contar con un equipo
multidisciplinario
enfocados en el bienestar
biopsicosocial de la
paciente, para control de
estos casos.

A corto plazo

MSP
Profesionales de
unidad de salud

cada

Profesionales de los
niveles I1 Y 11l de salud.
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Conocimiento y
aplicacion de guias
clinicas médicas por
parte de los

profesionales de salud
para un diagndstico y
tratamiento adecuado.

Seguimiento y
actualizacion de
protocolos, de
diagndstico y

tratamiento de vasculitis

A mediano plazo

MSP
Director médico de cada
casa de salud.

Personal medico

Guias clinicas con
respaldo de evidencias
cientificas.

Actualizacion de
conocimientos e
investigacion de
patologias  asociadas

frente a un diagndstico
de sindrome Pulmén-
Rifion

Creacion de horas de
debate investigativo.

Revisién de articulos y
coNsensos

Actualizacion del
conocimiento con
evidencia cientifica

A mediano plazo

MSP
Hospitales
Docentes

Médicos especialistas
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5.- CONCLUSIONES:

1.- La purpura palpable, presente en el 100%, se convierte en la manifestacion clinica
mas importante de la PHS, la que constituiria el criterio clinico sine qua non. El
compromiso articular es la segunda manifestacion clinica mas frecuente. Los tobillos
y las rodillas son las articulaciones mas afectadas, y el patron de afectacion es

mayoritariamente oligoarticular.

2.- Existe una asociacién aungque no muy conocida pero que puede llevar al origen
etioldgico por las afecciones pulmonares que son el prédromo de la manifestacion de
la vasculitis por IgA el cual libera sustancias que son reconocidos como alérgenos y

causan la hipersensibilidad.

3.- Los consensos del Colegio Americano de Reumatologia junto con los consensos
de Chapell Hill en conjunto son muy utiles ya que la sensibilidad es muy alta para el

diagnostico de este tipo de vasculitis.

4.- El uso de corticoides es controversial pero ha dado buenos resultados en los
estudios que se han realizado ya que su efecto en pulsos es muy eficaz para el control

de la sintomatologia del paciente.

5.- El uso de AINES es recomendado siempre y cuando no existan patologias

dispépticas o ulcerativas gastrointestinales.

6.- El presente caso es de importancia revisarlo debido a las estadisticas en nuestro
pais son muy escasas Yy no existen suficientes fuentes para la investigacion en cuanto

a numero de casos reportados.
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7.- ANEXOS

FIGURA 1

Infiltrados alveolares en las bases de ambos pulmones.

FIGURA 2

Placas purpuricas diseminadas en miembros inferiores
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FIGURA 3

Petequias de aspecto purpurico en la mano del paciente.

FIGURA 4

Orina de aspecto coldrico.
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