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RESUMEN

La parpura de Schonlein-Henoch, es una enfermedad de etiologia desconocida y
patogenia autoinmune @, se caracteriza por la aparicion de plrpura no
trombocitopénica de distribucion caracteristica en miembros inferiores y nalgas, con

frecuencia acompafiada de artralgias, dolor abdominal y afectacion renal. )

Los sintomas son diversos, y afectan con mayor frecuencia a la piel, donde
produce parpura palpable de distribucion caracteristica, mas intensa en nalgas y

extremidades inferiores, dolores abdominales.

La Pdrpura, laartritisy el dolor abdominal constituyen la "triada clésica" de la

enfermedad.

El dolor abdominal es generado por el célico, y puede estar acompafiado de nauseas,

vémito, constipacion o diarrea. 2

El caso a analizar se trata de un paciente masculino de 7 afios, acude con sus padres
al IESS Latacunga, refiriendo que 5 dias previos, sin ninguna causa aparente,
presenta lesiones petequiales en miembros inferiores y nalgas , rinorrea hialina, dolor
abdominal y alza térmica, acuden a médico particular donde se realiza examenes de
laboratorio y segun madre catalogan como alergia e infeccion de vias respiratorias
superiores y prescribe Ibuprofeno 7.5 ml cada 8 horas y Loratadina 6,5 ml cada 12
horas con lo que cuadro presenta mejoria por 3 dias, pero lesiones se han

incrementado torndndose dolorosas y dolor abdominal persiste e incrementa de

Xiii



intensidad, cuadro se acompafia de dolor articular acompafiado de tumefaccion
levemente dolorosa a nivel de tobillos, dolor muscular situacion que produce
dificultad a la deambulacion, edema de miembros inferiores, alza térmica, rinorrea
hialina, deposiciones diarreicas liquidas sin mal olor con presencia de moco y sangre
por 3 ocasiones, vomito por 2 ocasiones de contenido alimenticio e hiporexia,
motivo por el que acude. Por lo antes expuesto llegamos a las siguientes impresiones
diagnosticas: Purpura de Henoch-Schonlein, Enfermedad Diarreica Aguda y

Resfriado Comun.

PALABRAS CLAVES: ARTRALGIAS, PURPURA, VASCULITIS
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SUMMARY

Schonlein-Henoch, is a disease of unknown etiology and autoimmune pathogenesis
@ is characterized by the appearance of non-thrombocytopenic purpura
characteristic distribution in the lower limbs and buttocks, often accompanied by

arthralgia, abdominal pain and renal involvement.®?)

The symptoms are different, and most often affect the skin, where it produces
palpable purpura, more intense characteristic distribution buttocks and lower

extremities, abdominal pain.

Purple, arthritis and abdominal pain are the “classic triad" of the disease.

Abdominal pain is generated by colic, and may be accompanied by nausea, vomiting,

constipation or diarrhea. 2

The case analyzed is a male patient seven years, goes with his parents to IESS
Latacunga, referring to 5 days before, without any apparent cause, presents petechial
lesions on the lower limbs and buttocks, watery rhinorrhea, abdominal pain and
temperature rise , attend private doctor where laboratory tests performed according
mother and categorized as allergy and upper respiratory tract infection and prescribed

Ibuprofen every 8 hours 7.5 ml and 6.5 ml Loratadine every 12 hours with what table
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shows improvement for 3 days, but injuries have increased becoming painful and
persistent abdominal pain and increases in intensity, table accompanied by joint pain
accompanied by slightly painful swelling at the level of ankles, muscle pain situation
that causes difficulty with ambulation, lower limb edema, temperature rise, hyaline
rhinorrhea, diarrheal watery stools without odor with presence of mucus and blood 3
times 2 times vomiting of food content and hyporexia, why go. For the above we
reached the following diagnostic impressions: Henoch-Schonlein, acute diarrheal

disease and the common cold.

KEYWORDS: ARTHRALGIA, PURPLE, VASCULITIS
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1. INTRODUCCION

En 1837, Johann Schonlein describio la asociacion entre artralgia y parpura.

Posteriormente su discipulo, Eduard Henoch, reconocio la afectacion intestinal y
renal en este sindrome y asi adquirié el nombre de parpura de Schonlein-Henoch
(PSH). No obstante, a pesar de los casi 200 afios transcurridos desde su descripcion,

la patogénesis de esta enfermedad no es totalmente conocida.

La PSH es la vasculitis mas frecuente en la infancia y afecta a pequefios vasos,
siendo sus manifestaciones principales en la piel, el tracto digestivo y el rifion. Su
curso es generalmente autolimitado pero puede conllevar morbilidad renal a largo

plazo.

Las manifestaciones de purpura aguda y artritis fueron descritas por Schonlein
(1837), y posteriormente Henoch afiadio las manifestaciones de dolor abdominal y
nefritis (1874). @

Su etiologia es desconocida, pero pueden aparecer factores desencadenantes
asociados: en el 50% de los pacientes existen antecedentes de infecciones, sobre
todo del sistema respiratorio, 0 de toma de farmacos. Los microorganismos
implicados pueden ser de origen bacteriano (estreptococo betahemolitico del grupo
A, estafilococos, Helicobacter pylori), viral (Epstein-Barr, varicela, rubéola,

hepatitis A, B, y C, parvovirus), y con menos frecuencia Mycoplasma pneumoniae
(5.6)

Las manifestaciones mas importantes son cutaneas, articulares, gastrointestinales y

renales.

Entre las manifestaciones cutaneas, tenemos: exantema palpable eritematoso
violaceo de tipo urticarial aparece en el 80-100% de los casos. Simétrico, en
miembros inferiores y nalgas preferentemente, puede afectar cara, tronco y
extremidades superiores. Regresa en una o0 dos semanas. Suele reproducirse al
iniciar la deambulacién. En nifios menores de dos afios se puede encontrar

angioedema de cara, cuero cabelludo, dorso de manos y pies. En lactantes se ha

1



llamado a este cuadro "edema agudo hemorragico” o "vasculitis aguda
w (7,8)

leucocitocléstica benigna".
Manifestaciones articulares. Artritis o artralgias, transitorias, no migratorias,
presentes en un 40-75% de los casos. Se inflaman grandes articulaciones como
tobillos o rodillas. La inflamacion es preferentemente periarticular y no deja
deformidad permanente. Puede preceder al rash y ser la primera manifestacion en

un 25% de los casos. ®

Manifestaciones gastrointestinales. El sintoma méas frecuente es el dolor

abdominal presente en el 40-85% de los casos. Se asocia con vomitos si es grave.

Suele aparecer después del exantema, pero en un 14% de los casos puede preceder
a los sintomas cutaneos, dificultando el diagndstico. Se puede encontrar sangrado
en heces en la mitad de los casos (macro o micro). El dolor abdominal se debe a la

extravasacion de sangre y liquidos dentro de la pared intestinal. ¢®

Manifestaciones renales. Son las que marcan la gravedad o el peor pronoéstico a
largo plazo. Pueden ir desde una hematuria aislada microscopica hasta la presencia
de una glomerulonefritis rapidamente progresiva. La prevalencia varia entre 20 y
50%

Su diagnostico es eminentemente clinico (se fundamenta en un cuadro clinico
caracteristico), y no es dificultoso cuando las lesiones dérmicas estan presentes y
no existen pruebas de laboratorio especificas que puedan confirmarlo. ©

La Pdrpura de Henoch — Schonlein, no tiene tratamiento especifico, sin embargo se
aconseja reposo en cama los primeros dias. Los AINE se emplean para aliviar las
molestias articulares. Los corticoides estan indicados a dosis de 1-2 mg/kg en casos
de intenso dolor abdominal o hemorragia intestinal y si aparece vasculitis en SNC,

afectacion testicular o hemorragia pulmonar. ©

El presente trabajo tiene como finalidad identificar los diferentes factores de riesgo
asociados al padecimiento de Artralgias secundarias a Purpura de Henoch —

Schonlein durante la infancia, a pesar que segun la bibliografia es una patologia



poco frecuente, cabe indicar que en nuestra casa de salud se presentaron 3 casos
confirmados en pacientes entre 5-8 afios de edad durante un periodo de seis meses,
existiendo recidivas y por ende reingresos hospitalarios en 2 de los 3 casos antes
mencionados, ademas con la realizacion del presente trabajo se desea establecer las
caracteristicas clinicas y epidemioldgicas de la patologia mencionada. La
realizacion del presente trabajo investigativo se enfoca en efectuar un andlisis
detallado del manejo clinico y métodos de diagndéstico de la Pdrpura de Henoch —
Schonlein, asi como realizar propuestas de mejora relacionadas con la patologia
presentada; a pesar que su etiologia es desconocida se describen ciertos factores
desencadenantes, considerdndose entre ellas una historia de Infecciones

Respiratorias Superiores frecuentes, la edad y posiblemente el area de residencia.

El tema se basa fundamentalmente en el interés por conocer en nuestro medio la
existencia de factores de riesgo para padecer Purpura de Henoch — Schonlein y
describir las caracteristicas de esta patologia basado en la observacion que se tiene

en la practica médica.

Actualmente en nuestro pais no se dispone con datos estadisticos ni guias
nacionales sobre el manejo terapéutico de la Parpura de Henoch - Schonlein, de
igual manera en la provincia de Cotopaxi no existe estudios epidemiolégicos, por
lo que considero que es importante realizar estudios de esta patologia ya que el
retraso de su diagndstico y tratamiento puede comprometer e interferir con la vida
del paciente, la calidad de vida tanto en el &mbito personal como social, ademas de

ser un gran gasto publico.

Por tal motivo considero relevante la investigacion del presente caso clinico ya que,
pese a los avances cientificos en materia de diagndstico y tratamiento de esta
patologia seguimos dejando pasar pacientes de esta indole, ya sea por falta de
suspicacia al momento de la atencion, tardanza en la derivacion hacia areas de
mayor resolucion, o quiza por falta de instrumentos diagndsticos que nos permitan
llegar a un andlisis de manera rapida y oportuna, ya que no hacemos hincapié en
algo muy importante como es el ambito de prevencion de salud ya que con esto
pudiésemos reducir los reingresos hospitalarios, costos de atencion, entre otras

circunstancias, y lo méas importante precautelariamos el beneficio para el paciente.



2. OBJETIVOS

2.1. Objetivo General
e Determinar las caracteristicas clinicas y el prondstico de la parpura de

Henoch-Schdnlein

2.2.0bjetivos Especificos

e ldentificar factores asociados con el desarrollo y evolucion de la enfermedad

e ldentificar las caracteristicas clinicas predominantes en la Pdrpura de
Henoch-Schonlein

e Realizar el diagndstico oportuno de la Purpura de Henoch-Schoénlein

3. DESCRIPCION DE LAS FUENTES DE INFORMACION UTILIZADAS

e Historia clinica del paciente: de la cual se obtuvieron la mayor parte de datos del
presente caso clinico, desde su atencion en el servicio de Emergencia, condicion
clinica de ingreso al Hospital IESS Latacunga Yy evolucion subsecuente del
paciente, asi como tratamiento administrado, interconsultas realizadas y
resultados de pruebas de laboratorio solicitados, datos que fueron obtenidos del
sistema AS400 utilizado en la Institucion.

e Entrevista con un familiar del paciente: muy util en la recopilacion completa de
los datos y consentimiento para el seguimiento y presentacion del presente caso.

e Guias de préctica clinica y articulos de revision, las mismas sintetizan y valoran
todas las evidencias con el objetivo de ayudar a los médicos a escoger la mejor
estrategia de diagndstico y manejo para el tratamiento de un paciente, a traves de
la cual se obtuvieron definiciones, protocolos estandarizados, y medidas
terapéuticas.

e Revisiones Bibliograficas, Linkografia, y Base de Datos de la Universidad
Técnica de Ambato, para la actualizacion teorica de la patologia presentada en el

paciente.



4. DESARROLLO
4.1. Presentacion del caso

4.1.1. Anamnesis
4.1.1.1.Datos de Filiacion
Paciente 7 afios de edad, masculino, mestizo, nacido y residente en

Latacunga, grupo sanguineo ORh +.

4.1.1.2.Datos De Filiacion De La Madre
Hilda Vela de 37 afios de edad, mestiza, nace y reside en Latacunga,

casada, instruccién superior completa, docente, grupo sanguineo Orh+.

4.1.1.3.Datos De Filiacion Del Padre
José Paredes de 40 afios de edad, mestizo, instruccidon superior completa,

abogado, grupo sanguineo Orh+.

4.1.1.4.Motivo de Consulta
Lesiones petequiales + rinorrea hialina + dolor abdominal + alza térmica +

dolor articular + mialgias + edema de miembros inferiores + vomito +

deposiciones diarreicas

4.1.1.5.Enfermedad Actual
Paciente masculino de 7 afios de edad, nacido y residente en Latacunga,

acude en compafiia de sus padres al hospital IESS Latacunga, refiriendo que
5 dias previos a su ingreso hospitalario y sin ninguna causa aparente,
paciente presenta lesiones petequiales a nivel de miembros inferiores y
nalgas ademé&s de rinorrea hialina, dolor abdominal y alza térmica no
cuantificada por dicha sintomatologia acuden a médico particular donde se
realiza examenes de laboratorio mismos que se encuentran dentro de
parametros normales y segun referencia de la madre catalogan como alergia
e infeccion de vias respiratorias superiores y prescribe Ibuprofeno 7.5 ml
cada 8 horas y Loratadina 6,5 ml cada 12 horas con lo que cuadro cede
levemente y paciente presenta mejoria por 3 dias, posteriormente madre
refiere que lesiones petequiales a nivel de miembros inferiores y nalgas se
han incrementado tornandose dolorosas a la presion y que dolor abdominal

persiste e incrementa de intensidad con el paso de los dias, cuadro se



acompafia de dolor articular acompafiado de tumefaccion levemente
dolorosa localizada a nivel de tobillos ademas de dolor muscular
generalizado situacion que produce dificultad a la deambulacion, edema de
miembros inferiores, alza térmica no cuantificada, rinorrea hialina,
deposiciones diarreicas liquidas sin mal olor con presencia de moco y
sangre por 3 ocasiones ademas de vOomito por 2 ocasiones de contenido
alimenticio e hiporexia, Yy deciden acudir a ésta casa de salud donde se
indica realizacion de examenes de gabinete donde se encuentran los

siguientes resultados:

HEMOGRAMA: Leucocitos 6.900; Hematocrito 36; Hemoglobina 12.6;
Monocitos 9.0; Eosindfilos 5.6; Neutréfilos 42.5; Glébulos Rojos 4.55;
Plaquetas 380.000; TP 14.2 segundos; TTP 44 segundos

BIOQUIMICA: glucosa 72 mg/dL; urea 22; nitrégeno ureico 16 mg/dL,
creatinina 0.60 mg/dL

UROANALISIS: color amarillo; aspecto transparente; densidad: 1.020; Ph
6; proteinas negativo; glucosa normal; cetonas 15; sangre negativo; nitritos
negativo; Piocitos 0-1 x/campo, hematies 0 x/campo; bacterias escasas;
bilirrubinas 1.

COPROPARASITARIO: Sangre oculta ++; color pardo; consistencia
homogénea; residuos alimenticios +; grasas +; levaduras +; parasitos

negativo; almidones +; PMN negativo.

Con el cuadro antes expuesto y con los resultados expuestos, paciente es

ingresado al servicio de Pediatria con los siguientes diagnosticos:

1. PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH
2. ENFERMEDAD DIARREICA AGUDA
3. RESFRIADO COMUN

4.1.1.6.Revision de Sistemas

41.1.6.1. General
v" Hiporexia.- Desde hace 4 dias aproximadamente



4.1.1.6.2. Sistemas
RESPIRATORIO: Lo expuesto en la enfermedad actual

APARATO OCULAR: SIN PATOLGIA APARENTE
APARATO CIRCULATORIO: SIN PATOLGIA APARENTE
APARATO DIGESTIVO: Lo referido en la Enfermedad Actual.
APARATO UROGENITAL: SIN PATOLGIA APARENTE
SITEMA ENDOCRINO: SIN PATOLGIA APARENTE
ORGANOS DE LOS SENTIDOS: SIN PATOLGIA APARENTE

AN N N N N

4.1.1.7 Historia Pasada
4.1.1.7.1. Antecedentes Personales No Patoldgicos

4.1.1.7.1.1. Historia Prenatal

v Edad de la madre durante el embarazo: 29 afios.

v G:4 P:5C:0 A:0 HV:4 HM: 0

v Producto de cuarta gesta, nacido por parto eutécico a término,
llanto inmediato, alojamiento conjunto a los 30 min del
nacimiento, madre refiere que a las 26 semanas de gestacion le
diagnostican varicela por lo que acude a centro de salud donde
prescriben pomada dérmica y tabletas VO que desconoce
nombres, acude también a partera quienes prescribe agua de

remedio (agua de granos).

4.1.1.7.1.2. Historia Perinatal
v Parto hospitalario cefalovaginal, atendido por médico, llanto

inmediato, recibe el seno a los 30 minutos de nacido.

TABLA 1. MEDIDAS ANTROPOMETRICAS

Medidas antropométricas
APGAR 8-9
Perimetro cefélico 35 centimetros
Talla 50 centimetros
Peso 3250 Gramos




4.1.1.7.1.3. Historia Postnatal.

v" INMUNIZACIONES:

vacunacion del MSP.
v ALIMENTACION: Seno materno exclusivo hasta los 6 meses

Incompletas, segun el carnet de

de vida, inicio de alimentacion a los 6 meses de edad (pures,

papillas).
v" DESARROLLO PSICOMOTOR: Segun su madre el nifio

presento un desarrollo psicomotor adecuado.

4.1.1.7.1.4. Historia Familiar
v' Linea materna: Abuela: HTA.

v’ Linea paterna: No refiere

4.1.1.7.1.5. Historia Social
Paciente de 7 afios de edad, vive con sus padres, en casa

propia de dos pisos, con 4 habitaciones, cuenta con los

servicios béasicos, posee animales intradomiciliarios (perro),

mantiene buenas relaciones intrafamiliares. El ingreso

econdmico es sustentado por sus padres.

4.1.1.7.2. Antecedentes Patoldgicos Personales
v' CLINICOS: Infecciones respiratorias altas previas

v" QUIRURGICOS: No refiere

4.1.1.7.3. Familiograma

Padre

40 a

18
afos

anos

\

Paciente



4.1.1.7.4. Fuente de Informacioén

v' Indirecta, confiable (madre).

4.1.2. Examen Fisico

4.1.2.1. General
Paciente escolar, masculino, biotipo normosoémico, febril, irritable a su manejo,

vestimenta e higiene adecuada.

TABLA 2. SIGNOS VITALES

SIGNOS VITALES EMERGENCIA
FRECUENCIA CARDIACA 90 I/m
FRECUENCIA RESPITRATORIA 20 r/m
TEMPERATURA AXILAR 385°C
SATURACION DE OXIGENO 95 %

TABLA 3. MEDIDAS ANTROPOMETRICAS

MEDIDAS ANTROPOMETRICAS

PESO 225 Kg

TALLA 126 cm




45

a7
a0 -+
|1
Pa a5
35 =g
=
_ 1
Fy LA 0
Rm __..-’-Ed -
[] —
[
= =
Ca =
5 H1H AT E=amn
11 ;—3
20 L - o
J'j-ﬂd_-'-'-
15 -:F----r”"
I
TFE::EEHEEBEEEFEEEEEEHEE 0

Edad {en meses y afos cumplidos)

Fatrones de enecimientn infantd de ks OMS.

GRAFICO 1. PESO /EDAD: ZONA 0 ADECUADO

10

45
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4.1.3. Regional

= PIEL Y FANERAS
Piel fria, sudorosa, tez triguefia

e CABEZA
Normocefalica, cabello de implantacion normal

= 0JOS
Pupilas isocoricas, normo reactivas a la luz y acomodacion.

Movimientos oculares conservados, fondo de o0jo no valorado.
= OIDOS

Pabellones auriculares de implantacion normal y simétrica, conducto auditivo

externo permeable, con presencia de cerumen, agudeza auditiva conservada.
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NARIZ.
Tabique nasal sin presencia de lesiones o desviacion, fosas nasales congestivas,
presencia de rinorrea hialina escasa, senos paranasales no dolorosos a la

palpacion.

BOCA.
Mucosas Orales: semihumedas, piezas dentales en buen estado general.

OROFARINGE
No congestiva, ni eritematosa.

CUELLO
Simétrico, color guarda relacion con el resto del cuerpo, movilidad activa
conservada en extension, flexion y rotacion, no se palpan adenopatias, pulso

carotideo presente.

TORAX
Inspeccion: simétrico, expansibilidad conservada

CARDIACO

Inspeccion y Palpacion: Choque de punta no visible pero palpable, frecuencia
cardiaca 90 latidos por minuto.

Auscultacion: R1 y R2 ritmicos, tono, timbre e intensidad conservados en cuatro

focos audibles acorde con el pulso periférico, sin presencia de soplos.

PULMONAR

Inspeccion y Palpacion: Tejido subcutaneo normal, no hay presencia de masas ni
cicatrices. Expansibilidad conservada, frecuencia de 20 respiraciones por minuto.
Auscultacion:  Murmullo vesicular conservado, no se auscultan ruidos

sobreanadidos.

ABDOMEN
Inspeccion: abdomen sin presencia de lesiones
Palpacién: suave, depresible, doloroso a la palpacién de predominio en

mesogastrio

12



Auscultacion: Ruidos hidroaereos presentes.

* REGION GENITAL

Genitales masculinos normales.

» EXTREMIDADES

Superiores: Simétricas, movimiento de flexion, extension y lateralidad disminuidos,
pulsos palpables, sin presencia de edema, fuerza y tono disminuidos.

Inferiores: Simétricas, movimiento de flexion, extensién y lateralidad disminuidos,
pulsos palpables, fuerza y tono disminuidos, presencia de lesiones petequiales en

moderada cantidad, presencia de edema bilateral ++/+++

* MUSCULOESQUELETICO

Fuerza y tono muscular disminuidos en miembros superiores e inferiores.

* NEUROLOGICO
o EXAMEN MENTAL
Glasgow 15/15.
o EXAMEN DE PARES CRANEALES

No hay alteraciones tanto de los pares sensitivos, motores ni mixtos.

4.1.4. Diagndsticos Presuntivos
e Enfermedad diarreica aguda

e Infeccion respiratoria alta

e Pdrpura de Schonlein-Henoch

4.1.5. Evolucién Hospitalaria
Dial

Paciente masculino de 7 afios

Dias de hospitalizacion: 1
Diagnésticos: PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH
ENFERMEDAD DIARREICA AGUDA
RESFRIADO COMUN
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S: Madre refiere que paciente permanece algico, presenta 3 deposiciones diarreicas
liquidas con pintas de sangre no mal olor, no moco ademés refiere que lesiones

petequiales han aumentado. Paciente no tolera dieta
O: Paciente consciente, algico, orientado, irritable al manejo
Frecuencia Cardiaca: 100 latidos por minuto
Frecuencia Respiratoria: 18 respiraciones por minuto
Temperatura: 37.5 grados centigrados
Boca: Mucosas orales humedas, piezas dentales en buen estado
Nariz: fosas nasales permeables, presencia de rinorrea hialina en escasa cantidad.
Cuello: tiroides OA, no adenopatias
Térax: simétrico, expansibilidad conservada, no se evidencia lesiones
Corazon: Ruidos cardiacos ritmicos normofonéticos, no se auscultan soplos ni frotes.
Pulmones: Murmullo vesicular conservado, no se auscultan ruidos sobreafiadidos

Abdomen: suave depresible levemente doloroso a nivel de mesogastrio, ruidos

hidroaéreos ligeramente aumentados

Extremidades inferiores: Pulsos distales presentes, presencia de edema ++/+++,

dolor de moderada intensidad a la movilidad activa y pasiva
Region glutea: presencia de equimosis bilateral, no dolorosa

A: Paciente al momento continda con dolor abdominal y articular, ademéas de
presencia de lesiones petequiales a nivel de extremidades inferiores y equimosis a
nivel de regidn glutea, dolorosas a la presion, por lo que se indica continuar con
corticoide y reposo absoluto del paciente para una mejor evolucion clinica.
P: Indicaciones
Rp:

1. Dieta libre de proteina animal

2. Control de signos vitales + curva térmica cada 6 horas y registrar
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3. Reposo absoluto

&

Dextrosa en agua 5% 1000 mililitros + 10 mililitros sodio + 10 mililitros
potasio pasar 1500 mililitros intravenoso en 24 horas

Paracetamol 250 miligramos via oral por razones necesarias

Prednisona 20 miligramos via oral QD

Sales de hidratacion oral 150 mililitros después de cada deposicion abundante

©© N o O

Novedades

Visita de la noche

Paciente refiere dolor abdominal urente de moderada intensidad, al examen fisico
abdomen doloroso en epigastrio RHA presentes

RP:

1. Ranitidina 40 miligramos intravenoso cada 8 horas

2. Continuar indicaciones

Dia 2

Paciente masculino de 7 afios

Dias de hospitalizacion: 2

Diagndsticos: PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH

ENFERMEDAD DIARREICA AGUDA
RESFRIADO COMUN

S: paciente ha realizado 1 deposicién diarreica, no vomitos, tolera dieta.

O: consciente, orientado, afebril, hidratado
Frecuencia cardiaca: 87 latidos por minuto
Frecuencia respiratoria: 24 respiraciones por minuto
Temperatura: 36,5 grados
Saturacion aire ambiente 95%

Boca: Mucosas orales hiumedas, piezas dentales en buen estado
Nariz: fosas nasales permeables, presencia de rinorrea hialina en escasa cantidad.

Cuello: tiroides OA, no adenopatias
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Térax: simétrico, expansibilidad conservada, se evidencia presencia de lesiones

petequiales, no dolorosas en moderada cantidad.
Corazon: Ruidos cardiacos ritmicos normofonéticos, no se auscultan soplos ni frotes.
Pulmones: Murmullo vesicular conservado, no se auscultan ruidos sobreafiadidos

Abdomen: suave depresible levemente doloroso a nivel de mesogastrio, se
evidencia presencia de lesiones petequiales, no dolorosas en moderada cantidad,

ruidos hidroaéreos ligeramente aumentados

Extremidades inferiores: Pulsos distales presentes, presencia de edema ++/+++,

dolor de moderada intensidad a la movilidad activa y pasiva
Region glutea: presencia de equimosis bilateral, no dolorosa

A: Paciente al momento presenta nuevas lesiones petequiales en miembros inferiores
que han ido en aumento en horas de la tarde, se sabe que paciente se encuentra
caminando y no colabora, debido a que sacude las piernas en signo de rebeldia y no
se deja administrar medicacién motivo por el que se decide realizar Interconsulta con
Psicologia.
P: Indicaciones
Rp:
1. Dieta libre de proteina animal
2. Control de signos vitales + curva térmica cada 6 horas y registrar
3. Reposo absoluto
4. Dextrosa en agua 5% 1000 mililitros + 10 mililitros sodio + 10 mililitros
potasio pasar 1500 mililitros intravenoso en 24 horas
5. Paracetamol 250 miligramos via oral por razones necesarias
6. Ranitidina 40 miligramos intravenoso cada 8 horas
7. Loratadina 4,5 mililitros Cada 12 Horas
8. Interconsulta a Psicologia
9. Novedades
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Interconsulta a Psicologia (HO)

Al momento de la visita nos encontramos a paciente en comparfiia de sus padres y
luego de entablar un dialogo con los mismo, padre manifiesta “ mi hijo es agresivo y
consentido por su madre”, por ello Psicologo de nuestra casa de salud indica
conductismo operante para manejo de la conducta, sin embargo la reaccion de la
madre no es la adecuada y manifiesta no estar de acuerdo con nuestro proceder con
su hijo y dice doctor: “ mi hijo no es agresivo ni me manipula, lo que pasa es que no
le gustan los hospitales” por ello se indica que es la madre la que necesita proceso
terapéutico pues mantiene cogniciones centrales irracionales mismas que evitan la

colaboracidn para un pronostico favorable del paciente.

Dia 3
Paciente masculino de 7 afios
Dias de hospitalizacion: 3
Diagnosticos: PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH
ENFERMEDAD DIARREICA AGUDA
RESFRIADO COMUN
S: Paciente refiere dolor a nivel de tobillos y region parietoccipital, madre refiere

que paciente ya tolera dieta.

O: Consciente, orientado, afebril, hidratado
Frecuencia cardiaca: 92 latidos por minuto
Frecuencia respiratoria: 22 respiraciones por minuto
Temperatura: 36,3 grados

Saturacion aire ambiente 95%
Boca: Mucosas orales humedas, piezas dentales en buen estado, paladar duro
presencia de petequias
Nariz: fosas nasales permeables, presencia de rinorrea hialina en escasa cantidad.
Cuello: tiroides OA, no adenopatias

Torax: simétrico, expansibilidad conservada, se observan lesiones petequiales, no
dolorosas en moderada cantidad.
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Corazon: Ruidos cardiacos ritmicos normofonéticos, no se auscultan soplos ni frotes.
Pulmones: Murmullo vesicular conservado, no se auscultan ruidos sobreafiadidos

Abdomen: suave depresible levemente doloroso a nivel de mesogastrio, se
evidencia presencia de lesiones petequiales, no dolorosas en moderada cantidad,

ruidos hidroaéreos ligeramente aumentados

Extremidades inferiores: Pulsos distales presentes, no edema, presencia de lesiones

petequiales en poca cantidad.
Region glatea: presencia de equimosis bilateral, no dolorosa en mayor cantidad

A: Paciente no hace caso a reposo, incrementa petequias a nivel gliteo, presenta
artralgia a nivel de tobillos y dolor a la palpacion en regién temporoccipital

P: Indicaciones

Rp:

Dieta libre de proteina animal

Control de signos vitales cada 6 horas

Reposo absoluto

A wnp e

Dextrosa en agua 5% 1000 mililitros + 10 mililitros sodio + 10 mililitros
potasio pasar 1500 mililitros intravenoso en 24 horas (SUSPENDER)
Dispositivo intravenoso sin heparina + cuidados

Paracetamol 250 miligramos via oral cada 6 horas

Prednisona 20 miligramos via oral cada dia

Ranitidina 40 miligramos intravenoso cada 12 horas

© © N o o

Loratadina 4,5 mililitros cada 12 horas

10. Sales de hidratacién oral 150 mililitros después de cada diarrea abundante.
11. Realizar examenes de control.

12. Ordenes de Psicologia.

13. Novedades

Psicologia (HO)
Al momento de la visita se dialoga a solas con la madre misma que refiere: “estoy
tratando de ya no consentirle en todo y le digo que es por su propio bien que debe

permanecer hospitalizado y hacer caso en todo lo que le digan los doctores”, motivo
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por el que se decide realizar: psicoeducacién e instruccion de conductismo operante

para manejo de la conducta

Dia 4
Paciente masculino de 7 afios
Dias de hospitalizacion: 4
Diagnosticos: PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH
ENFERMEDAD DIARREICA AGUDA
RESFRIADO COMUN
S: Padre y paciente refiere que al momento permanece asintomatico.
O: Consciente, orientado, afebril, hidratado
Frecuencia cardiaca: 97 latidos por minuto
Frecuencia respiratoria: 20 respiraciones por minuto
Temperatura: 36,0 grados

Saturacion aire ambiente 95%
Boca: Mucosas orales humedas, piezas dentales en buen estado
Nariz: fosas nasales permeables

Cuello: tiroides OA, no adenopatias

Térax: simétrico, expansibilidad conservada, se observa lesiones petequiales en

poca cantidad
Corazoén: Ruidos cardiacos ritmicos normofonéticos, no se auscultan soplos ni frotes.
Pulmones: Murmullo vesicular conservado, no se auscultan ruidos sobreafiadidos

Abdomen: suave depresible no doloroso a la palpacion superficial y profunda, se
evidencia presencia de lesiones petequiales en poca cantidad, no dolorosas

ruidos hidroaéreos presentes

Extremidades inferiores: se evidencia petequias en poca cantidad a nivel de borde

interno de pies bilateral

Region glutea: presencia de equimosis bilateral, no dolorosa en poca cantidad
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A: Paciente al momento con evidente mejoria en cuanto a sus lesiones y a su
comportamiento.

P: Indicaciones

Rp:

. Dieta libre de proteina animal

. Control de signos vitales cada 6 horas

. Reposo absoluto

. Dispositivo intravenoso sin heparina + cuidados

. Paracetamol 250 miligramos via oral cada 6 horas

. Prednisona 20 miligramos via oral cada dia

~N o oA oW N

. Ranitidina 40 miligramos intravenoso cada 12 horas

8. Loratadina 4,5 mililitros cada 12 horas

9. Sales de hidratacion oral 150 mililitros después de cada diarrea abundante
(SUSPENDER)

10. Pendiente resultados de examenes

11. Novedades

Dia 5
Paciente masculino de 7 afios
Dias de hospitalizacion: 5
Diagnosticos: PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH
ENFERMEDAD DIARREICA AGUDA (Superada)
RESFRIADO COMUN  (Superada)
S: Madre refiere que descansa la noche tranquilo, ademas refiere que su conducta ha
mejorado
O: Consciente, orientado, afebril, hidratado
Frecuencia cardiaca: 95 latidos por minuto
Frecuencia respiratoria: 22 respiraciones por minuto
Temperatura: 36,2 grados
Saturacion aire ambiente 95%

Boca: Mucosas orales hiumedas, piezas dentales en buen estado
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Nariz: fosas nasales permeables
Cuello: tiroides OA, no adenopatias

Térax: simétrico, expansibilidad conservada, se evidencia presencia de lesiones

petequiales, no dolorosas en escasa cantidad.
Corazon: Ruidos cardiacos ritmicos normofonéticos, no se auscultan soplos ni frotes.
Pulmones: Murmullo vesicular conservado, no se auscultan ruidos sobreafiadidos

Abdomen: suave depresible no doloroso a la palpacion superficial y profunda, se
evidencia presencia de lesiones petequiales, no dolorosas en escasa cantidad,

ruidos hidroaéreos presentes
Extremidades inferiores: se evidencia petequias en borde interno de pies bilateral
Region glatea: presencia de equimosis bilateral, no dolorosa

A: Paciente con buena evolucion clinica, lesiones petequiales en escasa cantidad, ya
no ha presentado deposiciones diarreicas ni vémito, ya existe colaboracién por parte
de los padres y paciente en lo referente al cumplimiento de las indicaciones, por lo
que podemos asegurar gue paciente se encuentra en condiciones de alta, pero aun no
se cuenta con exdmenes de laboratorio de control

P: Indicaciones

Rp:

. Dieta libre de proteina animal

. Control de signos vitales cada 6 horas

. Reposo absoluto

. Dispositivo intravenoso sin heparina + cuidados (RETIRAR)

. Paracetamol 250 miligramos via oral cada 6 horas

. Prednisona 20 miligramos via oral cada dia

. Ranitidina 40 miligramos intravenoso (SUSPENDER)

. Loratadina 4,5 mililitros cada 12 horas

© 00O N o o B~ WDN B

. Pendiente resultados de examenes de control.

Dia 6
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Paciente masculino de 7 afios
Dias de hospitalizacion: 6
Diagnosticos: PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH
S: Madre refiere que descansa la noche tranquilo, ademas refiere que su conducta ha
mejorado
O: Consciente, orientado, afebril, hidratado
Frecuencia cardiaca: 93 latidos por minuto
Frecuencia respiratoria: 24 respiraciones por minuto
Temperatura: 36,1 grados
Saturacion aire ambiente 95%

Boca: Mucosas orales humedas, piezas dentales en buen estado
Nariz: fosas nasales permeables
Cuello: tiroides OA, no adenopatias

Térax: simétrico, expansibilidad conservada, se evidencia presencia de lesiones

petequiales, no dolorosas en escasa cantidad.
Corazon: Ruidos cardiacos ritmicos normofonéticos, no se auscultan soplos ni frotes.
Pulmones: Murmullo vesicular conservado, no se auscultan ruidos sobreafiadidos

Abdomen: suave depresible no doloroso a la palpacion superficial y profunda, se
evidencia presencia de lesiones petequiales, no dolorosas en escasa cantidad,

ruidos hidroaéreos presentes
Extremidades inferiores: se evidencia petequias en borde interno de pies bilateral
Region glatea: presencia de equimosis bilateral, no dolorosa

A: Paciente al momento con lesiones petequiales en menor cantidad. Se recibe

resultados de examenes de laboratorio mismos que reportan

HEMOGRAMA: Leucocitos 6.000; Hematocrito 36; Hemoglobina 12; Monocitos
9.1; Eosindfilos 5.8; Neutrofilos 40.5; Glébulos Rojos 4.33; Plaquetas 385.000; TP
14 segundos; TTP 42 segundos
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BIOQUIMICA: glucosa 74 mg/dL; urea 24; nitrogeno ureico 14 mg/dL, creatinina
0.68 mg/dL

UROANALISIS: color amarillo; aspecto transparente; densidad: 1.020; Ph 6;
proteinas negativo; glucosa normal; cetonas 15; sangre negativo; nitritos negativo;

Piocitos 0-1 x/campo, hematies 0 x/campo; bacterias escasas; bilirrubinas 1.

COPROPARASITARIO: Sangre oculta +; color pardo; consistencia homogénea;
residuos alimenticios +; grasas +; levaduras +; parasitos negativo; almidones +; PMN

negativo.

P: Indicaciones

Rp:

1. Dieta libre de proteina animal

2. Control de signos vitales cada 6 horas

3. Reposo absoluto

4. Paracetamol 250 miligramos via oral por razones necesarias
5. Prednisona 20 miligramos via oral cada dia

6. Loratadina 4,5 mililitros cada 12 horas

7. Novedades

Dia 7

Paciente masculino de 7 afios

Dias de hospitalizacion: 7

Diagndsticos: PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH

S: Padre refiere paciente ha permanecido tranquilo

O: Consciente, orientado, afebril, hidratado
Frecuencia cardiaca: 97 latidos por minuto
Frecuencia respiratoria: 23 respiraciones por minuto
Temperatura: 36,1 grados

Saturacién aire ambiente 97%

Boca: Mucosas orales humedas, piezas dentales en buen estado

Nariz: fosas nasales permeables

23



Cuello: tiroides OA, no adenopatias

Térax: simétrico, expansibilidad conservada, se evidencia presencia de lesiones

petequiales en escasa cantidad.
Corazon: Ruidos cardiacos ritmicos normofonéticos, no se auscultan soplos ni frotes.
Pulmones: Murmullo vesicular conservado, no se auscultan ruidos sobreafiadidos

Abdomen: suave depresible no doloroso a la palpacion superficial y profunda, se
evidencia presencia de lesiones petequiales, no dolorosas en escasa cantidad,
ruidos hidroaéreos presentes

Extremidades inferiores: se evidencia petequias en borde interno de pies bilateral

en escasa cantidad

A: Paciente al momento con lesiones petequiales en menor cantidad y clinicamente

estable, en condiciones de alta.

P: Indicaciones

Rp:

1.Alta mas indicaciones

2. Acudir a cita Psicologia

3. Acudir viernes 11 am consulta con Dra. Lucero.
4. Prednisona 20 miligramos via oral 6 am.

5. Certificado de reposo.

6. Pedido de examen de orina para control el viernes

Control por consulta externa de Pediatria

Paciente acude a control indicado en dia del alta hospitalaria con exadmenes
solicitados, donde madre refiere que paciente presenta dolor abdominal de moderada
intensidad ademas de manchas petequiales a nivel de los pies. Al examen fisico
paciente se muestra irritable, se evidencia presencia de manchas petequiales escasa a
nivel de dorso de pies, por lo que se realiza Interconsulta con Hematologia y
seguimiento por Pediatria.

Los examenes reportan:
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TABLA 4. UROANALISIS

UROANALISIS
COLOR AMARILLO
ASPECTO TRANSPARENTE
DENSIDAD 1.020
PH 7
PROTEINAS NEGATIVO
GLUCOSA NORMAL
CETONAS 13
SANGRE NEGATIVO
NITRITOS NEGATIVO
PIOCITOS 0-1
HEMATIES 0
BACTERIAS ESCASAS
MOCO 6.2
CILINDROS 0
GRANULOSOS
CRISTALES 0
ESPORAS DE HONGOS 0
BILIRRUBINAS 1

Rp:
1. Interconsulta con Hematologia Pediatrica
2. Prednisona 20 mg via oral 6 am

Control por consulta externa de Psicologia

Paciente acude a consulta con su madre quien refiere que paciente muestra mala
conducta y es muy desesperado cuando quiere algo. Por lo que se indica

Conductismo Operante.
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Control por consulta externa de Psicologia
Paciente acude a consulta con su hermana quien refiere un cambio favorable de la

conducta. Por lo que se realiza: reforzador por adquisicion de nuevas conductas.

Control por consulta externa de Pediatria
Madre refiere que desde hace una semana presenta odinofagia, disfagia, cefalea,
acude a facultativo quien prescribe amoxicilina + acido clavulanico, hace 4 dias
presenta disuria y cefalea, que no ceden con ibuprofeno (que lleva tomando 9 dias).
Ademas refiere que presenta alza térmica elevada. Por lo que se envia realizacion de
examenes.
Impresion diagnostica:

FIEBRE DE FOCO APARENTE RESPIRATORIO
Se recibe resultados de exdmenes solicitados mismos que reportan:

TABLA 5. BIOMETRIA HEMATICA
BIOMETRIA HEMATICA

LEUCOCITOS 6.30
HEMATOCRITO 35
HEMOGLOBINA 13
MONOCITOS 9.1
EOSINOFILOS 5.8
LINFOCITOS 41.8
NEUTROFILOS 40.5
BASOFILOS 0.8
GLOBULOS ROJOS 4.33
MCV 83
MCH 29
MPV 7.3
PLAQUETAS 385
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TABLA 6. QUIMICA SANGUINEA
QUIMICA SANGUINEA

GLUCOSA 76 MG/DL
UREA 26 MG/DL
NITROGENO UREICO | 13 MMG/DL
CREATININA 0.69 MG/DL

Con los resultados de laboratorio obtenidos se evidencia que los mismos se
encuentran dentro de parametros normales por lo que se indica continuar con
medicacion prescrita por médico particular y acudir a cita con Hematologia

Pediatrica y acudir inmediatamente luego de dicha cita.

Cita con Hematologia Pediatrica

Especialista refiere que paciente ha presentado problemas amigdalinos frecuentes,
posee antecedentes de PURPURA ALERGICA TIPO SCHONLEIN — HENOCH,
por lo que fue hospitalizado, pero al momento se encuentra en buenas condiciones
(bien) y explica a su madre que no hay ningin problema que paciente tuvo un brote
pero que al ser una enfermedad auto limitada ésta remitid y que debe seguir
acudiendo a sus consultas regulares para un seguimiento integral y sus posibles

complicaciones en caso que llegara a existir

Control por consulta externa de Pediatria

Madre refiere que hace 48 horas presenta dolor abdominal tipo colico acompafiado
de vémito por 2 ocasiones, deposiciones diarreicas por 8 ocasiones y madre auto
medica buscapina con lo que cuadro no cede por lo que acude. Al examen fisico
paciente consciente, afebril, cardiopulmonar normal, abdomen suave depresible
doloroso a nivel de marco colonico, por lo que se envia a realizar examenes de
laboratorio: BIOMETRIA HEMATICA: dentro de parametros normales, EMO: no
infeccioso, COPROPARASITARIO: quistes de ameba coli ++. Quiste de ameba
histolytica +, por lo que se decide enviar con Clotrimoxazol VO Bid por 7 dias e

Ibuprofeno TID por 4 dias.
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4.1.6. Andlisis Para El Diagnostico

4.1.6.1.Factores de Riesgo
v' Infecciones respiratorias superiores a repeticion

v" Edad entre 2-11 afios

4.1.7. Listado De Problemas Al Ingreso

TABLA 7. SIGNOS Y SINTOMAS

SIGNOS SINTOMAS
Edad 7 afios Hiporexia
Infeccidn de vias respiratorias superiores Mialgias
Alza térmica Artralgias

Mucosas orales semihimedas

Rinorrea Hialina

Deposiciones diarreicas con sangre

Dolor abdominal difuso

Lesiones Purpdricas a nivel de térax, miembros

inferiores

Edema de miembros inferiores

Vomito

Piel sudorosa y pegajosa

4.1.8. Agrupacion Sindromica

TABLA 8. NEUMONIA

NEUMONIA

Signos y sintomas del sindrome | Signos y sintomas del paciente

Tos seca/o productiva

Alza Térmica X

Murmullo Vesicular Disminuido

Dificultad Respiratoria
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Tiraje Subcostal

TABLA 9. ENFERMEDAD DIARREICA AGUDA

Signos y sintomas del sindrome

Signos y sintomas del paciente

Malestar General

Fiebre X
Vomito X
Deposiciones diarreicas X

TABLA 10. REFRIADO COMUN

RESFRIADO COMUN

Signos y sintomas del sindrome

Signos y sintomas del paciente

Congestion nasal X
Rinorrea X
Carraspera

Estornudo

Tos

Disminucion del apetito X
Dolor de cabeza

Dolores musculares X

Goteo retronasal

Dolor de garganta

TABLA 11. PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH

PURPURA TROMBOCITOPENICA DE SCHONLEIN-HENOCH

Signos y sintomas del sindrome

Signos y sintomas del paciente

Lesiones  petequiales, equimosis

X
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lesiones purpuricas palpables de

predominio en miembros inferiores y

nalgas

Dolor articular (Artritis) X
Dolor abdominal X
Néausea

VVomito X
Deposiciones diarreicas X
Edema X

4.1.9. Examenes Complementarios

TABLA 12. EXAMENES COMPLEMENTARIOS

BIOMETRIA HEMATICA
PARAMETRO INGRESO ALTA CONTROL

LEUCOCITOS 6.90 6.00 6.30
HEMATOCRITO | 36 36 35
HEMOGLOBINA | 12.6 12 13
MONOCITOS 9.0 9.1 9.1
EOSINOFILOS 5.6 5.8 5.8
LINFOCITOS 41 41.8 41.8
NEUTROFILOS |425 40.5 40.5
BASOFILOS 0.7 0.8 0.8
GLOBULOS 455 4.33 4.33
ROJOS

MCV 82 83 83
MCH 29 29 29
MPV 7.0 7.3 7.3
PLAQUETAS 380 385 385

QUIMICA SANGUINEA
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GLUCOSA 72 MG/DL 74 MG/DL 76 MG/DL
UREA 22 MG/DL 24 MG/DL 26 MG/DL
NITROGENO 16 MMG/DL 14 MMG/DL 13 MMG/DL
UREICO
CREATININA 0.60 MG/DL 0.68 MG/DL 0.69 MG/DL
UROANALISIS
COLOR AMARILLO AMARILLO AMARILLO
ASPECTO TRANSPARENTE | TRANSPARENTE | TRANSPARENTE
DENSIDAD 1.020 1.020 1.020
PH 6 7 7
PROTEINAS NEGATIVO NEGATIVO NEGATIVO
GLUCOSA NORMAL NORMAL NORMAL
CETONAS 15 13 13
SANGRE NEGATIVO NEGATIVO NEGATIVO
NITRITOS NEGATIVO NEGATIVO NEGATIVO
PIOCITOS 0-1 0-1 0-1
HEMATIES 0 0 0
BACTERIAS ESCASAS ESCASAS ESCASAS
MOCO 6.3 6.2 6.2
CILINDROS 0 0 0
GRANULOSOS
CRISTALES 0 0 0
ESPORAS DE 0 0 0
HONGOS
BILRRUIBINAS 1 1 1

COPROPARASITARIO

SANGRE ++ +
OCULTA

COLOR PARDO PARDO
CONSISTENCIA | HOMOGENEA HOMOGENEA

RESIDUOS

+

+
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ALIMENTICIOS

GRASAS + +
LEVADURAS + +
PARASITOS NEGATIVO NEGATIVO
ALMIDONES + +
PMN NEGATIVO NEGATIVO

Quistes de ameba
coli ++. Quiste de

ameba histolytica

Fuente: Historia clinica nimero 637257 del sistemas AS400. Hospital IESS Latacunga

GRAFICO 3. LESIONES MIEMBROS INFERIORES
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GRAFICO 4. LESIONES A NIVEL DE NALGAS

4.1.10. Diagnésticos Definitivos

v" PURPURA TROMBOCITOPENICA DE SCHONLEIN-HENOCH
v ENFERMEDADA DIARREICA AGUDA
v RESFRIADO COMUN

4.1.11. Factores De Riesgo

4.1.11.1. Genéticos
A pesar que la etiologia de la PSH es desconocida, existen investigaciones

tempranas sobre susceptibilidad genética de la PSH se focalizaron en las
asociaciones HLA. Estudios procedentes de Espafa, Italia y Turquia, informaron
sobre la asociacion de los alelos HLA-DRB1*01, HLA DRB1*11 y HLA-
DRB1*14 con esta enfermedad. Un estudio reciente de Turquia mostraba que el
alelo HLA-B35 se asociaba con un riesgo elevado de PSH. Un estudio anterior
espanol informaba sobre la asociacion del HLA-B35 con el aumento de riesgo de

nefritis, pero no sobre el riesgo total de PSH

Se han estudiado polimorfismos en genes que codifican citocinas
proinflamatorias, moléculas de adhesion celular y moléculas asociadas con la

activacion de células endoteliales, focalizandose la mayoria de los trabajos en el
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TNF-alfa, IL-1beta, IL-8, TGB-beta y VEGF. No se ha llegado hasta la fecha a

conclusiones firmes respecto a su asociacion genética con la PSH.

4.1.11.2. Inmunoldgicos
Se piensa que es una enfermedad mediada por el deposito de inmunocomplejos,

caracterizados por la presencia de IgA1 polimérica, predominantemente a nivel de
los capilares dérmicos, gastrointestinales y glomerulares. Los depdsitos granulares
patognomanicos de IgA y C3 en el mesangio son indistinguibles de los que se
observan en la nefropatia por IgA. Existen 2 subclases de IgA, la IgAl y la IgA2.
La IgALl contiene una regién bisagra con maultiples lugares de glicosilacion. La
glicosilacion aberrante de esta region de la IgA1 podria explicar su participacion
exclusiva en la patogeénesis de la PSH. El aumento de la produccion de IgA
polimérica por parte del sistema inmune de las mucosas en respuesta a la
presentacion de antigenos, tales como bacterias, virus u hongos, se contempla
como posible mecanismo desencadenante de la PSH. Se ha documentado la
existencia de niveles séricos elevados de 1gAl, complejos inmunes que contienen
IgAl (de pequefio peso molecular), IgA- ANCA, IgA- FR en los pacientes con
PSH. En aquellos que, ademas, presentan nefritis (PSHN), se detectan complejos
inmunes circulantes IgA1-1gG de gran masa molecular. Asi mismo, los niveles
séricos de de IgAl con defecto de galactosa (Gd-IgAl) son significativamente
mas elevados en los pacientes con PSHN que en los controles sanos y en los

pacientes con PSH sin nefritis.

4.1.11.3. Sociales
4.1.11.3.1. Edad
La Pdrpura de Schénlein Henoch (PSH) es una de las vasculitis mas comunes
en la infancia, afecta frecuentemente al grupo etario comprendido entre los
dos y once afios, aunque muy raramente puede presentarse en nifios mayores

e incluso en adultos.
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4.1.12. Andlisis De Los Factores Relacionados Con Los Servicios De Salud

41.12.1. Desconfianza de familiares

En este punto de analisis acerca de los factores de riesgo relacionados con los
servicios de salud mas se encuentra enfocada en la desconfianza de los padres para
acudir a instituciones del MSP como a instituciones del IESS supuestamente por la
demora en la atencion de los profesionales y ademaés por la falta de medicacion, por
lo que en nuestro caso los padre deciden acudir a médico particular donde por la
sintomatologia presentada por el paciente manifiestan que se trata de una reaccion
alérgica y de un cuadro de infeccion respiratoria alta por lo que envian medicacion
para éstas patologia al no existir remision de los sintomas padres y por la situacion
econOmica deciden acudir a la Institucion del IESS donde se realiza una diagnostico
completamente distinto al realizado por el médico particular y se instaura el

tratamiento indicado.

4.1.12.2. Caracteristicas de la atencion
En lo referente a la atencidn fuera de una institucion hospitalaria cabe recalcar que

no fue una de las mejores puesto que el médico que atendié al paciente
simplemente catalogé al cuadro como una reaccion alérgica y una infeccion
respiratoria, retrasando de esta manera el tratamiento adecuado para la patologia
presentada por el paciente. En lo que respecta al tratamiento instaurado en nuestra
casa de salud fue mucho méas completa y oportuna a pesar que aun faltan ciertos
andlisis especificos para esta patologia que por falta de recursos no se pudieron
realizar, ademas existié demora en la obtencion de los resultados de examenes
complementarios, porque a pesar de ser una unidad que no cuenta con todas las
especialidades se ha dado un incremento en el numero de pacientes que acuden a

esta casa de salud, ademés que no se cuenta con el suficiente personal.

4.1.13. Identificacion De Puntos Criticos

e Familiares de paciente no acuden oportunamente a una institucion de salud donde

se cuenta con médicos especialistas.
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En la atencion extra hospitalaria no se realizd una buena historia clinica ni un
buen examen fisico del paciente para lograr de esta manera un diagnostico
preciso.

Nuestra institucion no cuenta con todas las especialidades

No existe el control adecuado de la conducta del paciente por parte de los padres.
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4.1.14. Caracterizacion De Las Oportunidades De Mejora

TABLA 13. CARACTERIZACION

Oportunidad de mejora

Acciones de mejora

Orientacion a los padres sobre la importancia de acudir
oportunamente a un servicio de salud en caso de que el nifio

presente signos de alarma

Preparar charlas a padres en centros de salud para que acudan
a la unidad de salud, en caso del que el nifio presente signos de

alarma y enfatizar en el control periédico del nifio sano

Cumplimiento del tratamiento de PSH en el primer nivel de

atencion

Socializar las normas de manejo de PSH

Orientacion a los padres sobre los cuidados del nifio con PSH

Preparar charlas a padres sobre los cuidados del nifio con PSH

Descuido de la paciente para acudir a un centro de salud en el

Instaurar controles domiciliarios periddicamente y a la vez
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tiempo oportuno.

dando charlas de prevencion a la comunidad y realizar planes

de mejora a través de programas de atencion

Falta de resolucién a nivel local

Incrementar el personal de especialidades médica en los
servicios de salud nivel dos. Contar con medios de trasporte
dentro de las unidades de salud para derivacion oportuna de los

pacientes

Agilitar los tramites a realizarse en el sistema Interconsultas

Establecer prioridades de atencion de acuerdo al estado del
paciente y complejidad de la patologia.

Supervisar periédicamente e incrementar el area administrativa
para agilitar los trdmites a realizarse segun la gravedad de los

casos que se presenten.
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5. REVISION BIBLIOGRAFICA
5.1. VASCULITIS

5.1.1. Generalidades

Las vasculitis sistémicas se caracterizan por la inflamacion de la pared de los vasos
sanguineos, y pueden conducir a lesiones de los tejidos por estenosis vascular,

oclusion, aneurisma, y/o ruptura. &

La mayoria de las vasculitis primarias son raras en la infancia, pero se asocian con
una morbilidad y mortalidad significativas. Las méas frecuentes son la purpura de
Schénlein-Henoch (PSH) y enfermedad de Kawasaki (EK).

Estas enfermedades se categorizan segun el tamafio de los vasos afectados de

acuerdo con la nomenclatura del consenso de Chapel Hill. @

5.1.2. Concepto

La vasculitis es un proceso clinico patoldgico caracterizado por inflamacion vy
necrosis de los vasos sanguineos, que provoca isquemia distal a la lesion en los
organos Y territorios irrigados por estos vasos. Puede afectar vasos de cualquier
calibre, incluidos los capilares, vénulas y arteriolas, asi como arterias musculares de

pequefio, mediano y gran calibre. )

5.1.3. Como se pueden generar

La inflamacion en la pared de los vasos sanguineos determina una disminucion u
obstruccion al flujo de la sangre, por lo cual llegaria menos o nada de irrigacion,
provocando “isquemia” (falta de irrigacion de sangre en un oOrgano) y como
consecuencia de ello, dafio en la parte del cuerpo irrigado por dicho vaso, y de esa

manera puede deteriorase las funciones del érgano afectado. ?
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5.1.4. Cual es el origen

En muchas oportunidades el origen es desconocido (vasculitis primarias), lo mas
probable es que se deban a una combinacion de diferentes factores: genéticos,
infecciosos y ambientales todavia no caracterizados. En algunos casos se ha
demostrado relacion con agentes infecciosos tales como con el virus de la hepatitis B

0 el estreptococo beta hemolitico. +?

En otras, se sospecha alguna relacion con agentes alérgicos, tumorales, virales, etc.

(vasculitis secundarias). ¥

5.1.5. Clasificacién

Para los clinicos, una de las clasificaciones mas extendidas, ha sido la propuesta por
Fauci, que atiende fundamentalmente a criterios clinicopatolégicos. En el afio 1952,
Zeek propuso la primera clasificacion de las vasculitis, que se basaba en la clinica y
las caracteristicas patoldgicas de las vasculitis, tipo y calibre de los vasos afectos.
Antes que Zeek realizase esta clasificacion, todas las vasculitis eran consideradas
como periarteritis nodosa. En el afio 1992 se reunieron en Ckapel Hill, Carolina del
Norte, un Comité de Expertos formado por clinicos y patélogos, procedentes de seis
paises, con objeto de consensuar una denominacion comun para las vasculitis
sistémicas, en funcion del tamafio del vaso afectado. EI motivo principal fue tratar de
estandarizar las definiciones y los términos diagnosticos que hasta entonces se venian
aplicando a las vasculitis. La clasificacion que de alli surgi6 se resume en la siguiente
tabla. ®
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TABLA 14. CLASIFICACION DE VASCULITIS

TABLA 1. Clasificacion de las vasculitis segan

la Reunion Internacional de Consenso de Chapel Hill, 1992

1] Vasculitis de vasos grandes
Avrteritis temporal
Arteritis de Takayasu

2. Vasculitis de vasos de tamafo medio
PAN clasica

Enfermadad de Kawasaki

3. Vasculitis de tamafio pequefio
Enfermedad de Wegener
Sindrome de Churg-Straus
Poliangeitis microscépica (PAN microscépica)
Sindrome de Schonlein-Henoch

Crioglobulinemia mixta esencial

Angeitis leucocitoclastica cutanea

Fuente: Protocolos diagnésticos y terapéuticos en pediatria

5.1.6. Patogenia

Es desconocida, pero uno de los puntos de partida para explicar la patogenia de las
vasculitis, podria ser la relacién que tienen los inmunocomplejos con la pared de los

vasos. @

Las paredes de los vasos sanguineos son el érgano diana de la lesion en las vasculitis
sistémicas, y tipicamente se encuentra un gran infiltrado inflamatorio leucocitario,
con éareas de necrosis fibrinoide. En este complejo sistema, los complejos
inmunitarios solubles se depositan en la pared del vaso y en sitios de mayor
permeabilidad vascular. Otro mecanismo posible seria la lesion vascular mediada por
anticuerpos. Las células endoteliales podrian ser células diana del ataque por
anticuerpos especificos del antigeno o por linfocitos, y por otra parte podrian ser
vulnerables por su funcion de reclutar linfocitos en los lugares de la inflamacion.
Puede que los ANCA jueguen un papel en la patogenia de estas enfermedades. La
patogenia de las vasculitis pudiera ser mediada por diversos mecanismos en tejidos

diferentes. ©

La inflamacién de los vasos puede ocurrir por tres mecanismos:
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1) Noxa directa sobre el vaso por algin agente: este es el mecanismo menos
reconocido como responsable del desarrollo de vasculitis. Se han descrito en relacion
con agentes infecciosos (virales o bacterianos), embolias de colesterol e inyeccion de

ciertos materiales toxicos (ej. Abuso de drogas).

2) Procesos inflamatorios dirigidos sobre algiin componente de la pared vascular:
se reconocen anticuerpos antimembrana basal, que pueden causar capilaritis en

pulmon y rifién y Anticuerpos anti célula endotelial. @

3) Compromiso secundario a un proceso inflamatorio no relacionado directamente
a los vasos: Este es el mecanismo con mayor evidencia en el desarrollo de vasculitis,
en donde la formacién de complejos inmunes juega un papel fundamental. Cualquier
antigeno que permanezca por un tiempo suficiente en el intravascular es capaz de
gatillar la produccion de anticuerpos, que unidos al antigeno forman complejos

inmunes en la circulacién. ¢4

Los mecanismos inmunes involucrados en el desarrollo de las vasculitis se han

clasificado en cuatro tipos:

1) Asociado a enfermedades atopicas: En estas las reacciones de hipersensibilidad
tipo 1 son centrales. Hay produccion de IgE en respuesta a algin agente
ambiental, que se unen a las células plasmaticas a través de su receptor Fc. En
las exposiciones posteriores al agente ambiental, la IgE unida induce la
degranulacién de los mastocitos liberando mediadores que producen reacciones

alérgicas. ©

Ejemplos de vasculitis donde los fendmenos atopicas pudieran jugar un papel

son el sindrome de Churg Strauss y la Vasculitis urticarial

2) Asociada a autoanticuerpos: Las reacciones de hipersensibilidad tipo I
involucran la produccién de (auto) anticuerpos tipo IgM o 1gG. En este grupo los
anticuerpos mas importantes reconocidos son los anticuerpos anti citoplasma de

neutrofilos (ANCA) vy los anticuerpos anticélulas endoteliales (AECA). Los
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ANCA son detectados por técnicas de inmunofluorescencia, que reconoce dos
patrones: ©
e fluorescencia granular citoplasmatica (CANCA)

e fluorescencia perinuclear (pANCA).

También se pueden detectar los antigenos blanco de los ANCA a traves de técnica
de: ELISA, pudiendo reconocer a la proteinasa-3 (PR3) en el caso de los cCANCA y a
la Mieloperoxidasa (MPO) en el caso del pANCA. Tanto el PR3 como el MPO son
proteinas que se almacenan en los granulos azurofilicos de los polimorfonucleares, y
tienen funciones importantes como actividad proteolitica, activacion de citokinas,
control de crecimiento y diferenciacion celular y formacion de especies reactivas de
oxigeno. Estas proteinas pueden expresarse en la membrana celular, siendo blanco de
union de los ANCA lo que determina la activacion celular y subsecuente dafio
endotelial. ©

Las vasculitis clasicas ANCA (+) son la Vasculitis de Wegener (GW) ,la Poliangeitis

microscépica (MPA) y la vasculitis de Churg Strauss. ©

También se han descrito ANCA, principalmente pANCA en algunas infecciones,

reacciones a drogas y tumores. ©
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Los AECA se pueden detectar por técnica de ELISA. Constituyen un grupo de

autoanticuerpos, cuyo antigeno no esté bien definido. Se pueden encontrar en una

serie de vasculitis primarias (Kawasaki, Wegener, MPA) o secundarias, y no es claro

si juegan un papel patogénico en estas o se trataria de un epifenémeno. ©

3)

4)

Asociada a complejos inmunes: estas se caracterizan por presentar complejos
inmunes circulantes y depdsito de estos en las paredes de los vasos sanguineos.
(6)

Representan una reaccion de hipersensibilidad tipo 111.

Los complejos inmunes son el resultado de la unién no covalente del antigeno y
su anticuerpo. Solo en dos entidades se ha identificado el antigeno circulante en
los complejos inmunes: antigeno de hepatitis B en la Poliarteritis Nodosa (PAN)
y antigeno de la Hepatitis C en algunos pacientes con Crioglobulinemia mixta
esencial. Otro ejemplo de estas vasculitis es el Purpura de Schonleich Henoch,

en la cual se identifican complejos inmunes que contienen IgA. ©

Asociada a Hipersensibilidad mediada por linfocitos T: representan una

reaccion de hipersensibilidad tipo V. ©

En la pared arterial se encuentra un gran namero y proporcion de linfocitos T
CD4 infiltrantes. También se encuentran macrofagos y células gigantes, con
ausencia casi total de neutrofilos y células plasmaticas. Ejemplos de estas
vasculitis son la Arteritis de la Temporal y la Arteritis de Takayasu, ambas

vasculitis de grandes vasos. ©

5.1.7. Manifestaciones clinicas

El espectro de manifestaciones clinicas es muy variado y va desde s6lo compromiso

estado general, manifestado con baja de peso, anorexia, astenia y fiebre hasta un

compromiso de multiples 6rganos y sistemas que puede determinar una falla

multiorgénica y la muerte del paciente. ®
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TABLA 15. MANIFESTACIONES CLINICAS

Manifestaciones clinicas de la pirpura de Schinlein-Henoch

Organo afectado | Incidencia | Descripcion

Piel 100% Fundamental para el diagnostico. Inicialmente puede aparecer un
exantema maculopapuloso o urticariforme que posteriormente
evoluciona a purpura palpable (2-10 mm de diametro), de forma
simétrica en las zonas declive {miembros inferiores y nalgas),
aunque puede aparecer en otras localizaciones

También pueden aparecer lesiones bullosas

El exantema desaparece en semanas

Articulaciones 75-82% | Se trata generalmente de una periartritis, de afectacion
oligoarticular. Afecta preferentemente a articulaciones de las
extremidades  inferiores  (tobillos v  rodillas) vy es
caracteristicamente  dolorosa, limitando la  deambulacion.
Autclimitada

Gastrointestinal 50-75% | Dolor abdominal (65%): generalmente dolor colico leve-moderado
que puede acompafiarse de vomitos; en algunos casos el dolor
abdominal puede ser muy intenso y limitante

Sangrado gastrointestinal (30%): microscépico (20%) o
macroscopico (10%). El sangrado masivo es muy poco FRM-
proteinas y la perforacion intestinal son complicaciones raras
Renal 20-60% | Manifestaciones mas habituales: hematuria microscopica aislada
{40%2), v en un 10-25% hematuria macroscopica

La proteinuria acompafia la hematuria en un 60% de pacientes,
siendo la proteinuria aislada poco frecuente

Puede desarrcllarse una hipertension arterial monosintomatica o
asociada a la afectacion renal

Posibles complicaciones graves: nefritis aguda, sindrome
nefrtico, afectacion mixta nefritis-nefratico (6-7%), insuficiencia
renal aguda

Las complicaciones renales se desarrollan en el 91% en las &
primeras semanas de enfermedad y en el 97% en los primeros seis

meses
Urogenital 10-20% | Generalmente se manifiesta como orquitis, que puede simular
de nifios | una torsion testicular

MNeurologico 2% Cefalea; mas raramente convulsiones, hemorragia intracraneal o
vasculitis cerebral

Pulmonar < 1% Raramente en nifios. Puede presentarse clinicamente como una
neumania intersticial, con hemorragia alveolar difusa en la biopsia

Otras Muy raras | Miositis, carditis, uveitis anterior

Fuente: Asociacion Espafiola de Pediatria

También puede manifestarse como HTA de reciente comienzo o dificil manejo.

Otros compromisos que se pueden observar son el intestinal, con hemorragia
digestiva, perforacion u obstruccion intestinal; cardiaco, con isquemia miocardica;
ocular, con episcleritis, uveitis y amaurosis; hepéatico, con elevacion de

transaminasas. ("
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Las distintas vasculitis pueden manifestar ciertos patrones de compromiso de

6rganos y sintomatologia predominantes que orientan en la diferenciacion clinica: ©

e Compromiso de pulmon y rifidn (sindrome rifion-pulmon) en la GW y MPA.

e Compromiso piel y rifion (sindrome dérmico —renal) en el Purpura Schonleich
Henoch y las crioglobulinemias

e Compromiso via aérea superior en la GW

e Compromiso pulmonar obstructivo, tipo asma bronquial, en el Churg Strauss

e Compromiso intestinal, con dolor y hemorragia intestinal en el Pdrpura
Schonleich Henoch

e Ausencia de pulsos en extremidades en Arteritis de Takayasu

e Cefalea, compromiso ocular y mandibular en la Arteritis de la Temporal
5.1.8. Diagnostico

Los nuevos criterios EULAR/PRES para la PSH, son los siguientes; %

TABLA 16. CRITERIOS DIAGNOSTICOS

Criterios diagndsticos de la pirpura de Schénlein-Henoch segiin EULAR/PRES
Criterio Definicidn

Criterio obligatorio Purpura (frecuentemente palpable) o petequias, predominante en extremidades
Purpura inferiores y no debida a trombocitopenia

En caso de purpura con distribucion atipica se requiere la demostracion de
depdsito de IgA en una biopsia

Al menos uno de los siguientes criterios:

Dolor abdominal Dolor abdominal colico difuso de inicio agudo reportado por anamnesis y
exploracion fisica. Puede acompafiarse de invaginacion y/o sangrado
gastrointestinal

Histopatologia Tipicamente vasculitis leucocitoclastica con deposito predominante de IgA o
glomerulonefritis proliferativa con deposito de IgA

Artritis o artralgias | Artritis de inicio agudo definida como tumefaccion articular o dolor articular con
limitacion de la movilidad y/o artralgia de inicio agudo definida como dolor
articular sin tumefaccion ni limitacion de la movilidad

Afectacion renal Proteinuria > 0,3 g/24 horas o cociente albumina/creatinina en orina > 30
mmol/mg en muestra de orina matutina

Hematuria o cilindros de hematies: > 5 hematies/campo de gran aumento o
cilindros

Fuente: Asociacion Espafiola de Pediatria. Disponible en www.aeped.es/protocolos
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5.1.9. Exploraciones complementarias %

Laboratorio

No hay ninguna prueba diagndstica para la PSH.

El hemograma puede mostrar anemia y/o leucocitosis. La velocidad de
sedimentacion globular puede estar normal o elevada. La coagulacion no esta
alterada, y en la bioquimica puede haber aumento de creatinina en los pacientes
con afectacion renal. La albimina puede estar disminuida (en relacion a la

afectacion renal o gastrointestinal).

Realizar estudio de sepsis en pacientes con purpura y diagnéstico dudoso.

En todos se realizard& sedimento o tira reactiva en orina e indice
proteina/creatinina: para detectar hematuria y/o proteinuria.

En casos de diagndstico dudoso o de afectacion renal significativa, ampliar el
estudio:

v' Anticuerpos  antinucleares  (ANA), anti-ADNds,  anticuerpos
anticitoplasma de neutrofilos (ANCA): diagnostico diferencial con el
lupus eritematoso sistémico y las vasculitis ANCA positivas.

v Fracciones C3 y C4 del complemento: diagndstico diferencial la nefritis
lUpica.

v Inmunoglobulinas: en la PSH habitualmente hay un aumento de IgA con

IgG e IgM normales
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e Técnicas de imagen

TABLA 17. PRUEBAS DE IMAGEN

Principales pruebas de imagen en la purpura de Schonlein-Henoch

Prueba Indicacion Posibles hallazgos
Ecografia renal Afectacion renal Hiperrefringencia renal
Rx abdomen y/o tdrax Sospecha perforacidn del tracto | Escape aéreo
gastrointestinal
Ecografia abdominal Afectacion gastrointestinal grave | Engrosamiento de pared
o invaginacion intestinal, disminucion del
peristaltismo, invaginacion

Fuente: Asociacion Esparfiola de Pediatria. Disponible en www.aeped.es/protocolos

e Anatomia Patoldgica
Si se realizase biopsia cutanea (presentacion atipica o dudas diagndsticas) mostraria
una vasculitis leucocitoclastica de pequefios vasos con depositos de IgA e infiltracion

de neutrofilos y células mononucleares perivasculares.

En la biopsia renal, podemos encontrar desde glomerulonefritis con lesiones focales

y/o segmentarias hasta la formacion de semilunas.

También, encontraremos depdsitos de IgA en la inmunofluorescencia

5.1.10. Tratamiento (11,12,13)

Dada la tendencia a la resolucion espontanea de la enfermedad, el tratamiento en la

mayor parte de los casos ser de sostén, con reposo y analgesia. 2

e Afectacion cuténea: el reposo disminuye la aparicién de nuevas lesiones, no
suele precisar tratamiento especifico. En caso de lesiones bullosas, existen
notificaciones del éxito del tratamiento con corticoides.

e Afectacion articular: normalmente responden a tratamiento  con
antiinflamatorios no esteroideos.

e Enfermedad gastrointestinal: el uso de prednisona a 1-2 mg/kg (méximo 60 mg)

se podria considerar en nifios con PSH y dolor abdominal moderado-severo,
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descartando patologia abdominal significativa, como la invaginacion. En caso de
vasculitis gastrointestinal muy severa (enteropatia pierde-proteinas y la
hemorragia gastrointestinal severa, entre otras), se ha descrito el éxito del
tratamiento con infusion de gammaglobulinas, pulsos de metilprednisolona y
plasmaféresis.

Enfermedad renal: los datos disponibles no apoyan el uso del tratamiento con
corticoides profilacticos para prevenir el desarrollo de nefritis. Se proponen
tratamientos con: prednisolona, metilprednisolona, ciclofosfamida, azatioprina,
ciclosporina A, micofenolato mofetilo, dipiridamol, warfarina, plasmaféresis y
rituximab. Carecemos de datos suficientemente contrastados para comentar sobre
el uso de inmunosupresores en el tratamiento de la nefritis de la PSH. Los
inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina (IECA) pueden estar

indicados para limitar la lesion glomerular secundaria.

5.1.10.1. Tratamiento antivasculitico

Glucocorticoides. Los corticoides son el tratamiento inicial y Gnico en una serie

de procesos en pediatria, principalmente la complicacion digestiva y renal de la

purpura de Schoénlein-Henoch, la PAN sistémica infantil, formas leves de
vasculitis inespecificas que se pueden tratar con ciclos breves de glucocorticoides
durante cortos periodos de tiempo (una vez descartadas las causas infecciosas).

Inmunosupresores:

o Ciclofosfamida. Este agente terapéutico es el inmunosupresor que se utiliza
con mas frecuencia en las vasculitis graves. El tratamiento combinado con los
corticoides es el de eleccidn en la granulomatosis de Wegener y en la PAN
con repercusion sistémica no relacionada con el virus B. La forma de
utilizacion de la ciclofosfamida es normalmente la via oral, y la dosis
recomendada en pediatria es de 0,5 -2 mg/kg y dia, vigilando como es natural
el hemograma (fundamentalmente la neutropenia que pueda aparecer), la
creatinina y la proteinuria y hematuria, para vigilar la funcion renal, y las
pruebas hepaticas.

o Metotrexato. La utilizacion de este farmaco y el impacto que ha tendido en
la artritis crénica juvenil (ACJ) ha supuesto que en algin momento

determinado pueda ser utilizado cuando hay rechazo a la ciclofosfamida. La
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via de utilizacion seria igualmente la oral, y las dosis de 10-15

mgs/m2/semana. Con estas dosis la tolerancia suele ser buena.

o Azatioprina. Quedaria restringida para los casos en que haya sido
necesario retirar la ciclofosfamida.

o Ciclosporina. Igualmente los datos que tenemos sobre la utilizacion de
este inmunosupresor en las vasculitis tampoco son muy concluyentes. Su
utilizacion estaria indicada en aquellos casos en que los corticoides y la
ciclofosfamida no fueran efectivas o se tuvieran que retirar. La dosis
recomendada es de 3-5 mg/kg/dia.

o Plasmaféresis. Cuando se trata de nifios hay muy pocos trabajos. Segun
Guillevin y cols., esta terapia tendria utilidad en la PAN que muestre una
infeccion activa por el virus de la hepatitis B.

o Inmunoglobulinas. Estas sustancias, por via intravenosa y a dosis
elevadas, se utilizan en la enfermedad de Kawasaki y en las vasculitis que

cursan con ANCA positivo. EI mecanismo de accion es desconocido.

5.1.11. Sequimiento y Prondéstico

La PSH es generalmente una enfermedad autolimitada (en 2-4 semanas). Las
recurrencias dentro del primer afio afectan hasta un 30-40% de los pacientes y

habitualmente son de menor intensidad y duracién. 4

El 97% de los pacientes con dafio renal lo desarrollan en los primeros seis meses
desde el debut. Por lo tanto, este es el minimo tiempo de seguimiento recomendado,
aunque algunos autores lo alargan hasta los 12 meses, mediante urianalisis y
determinacion de la presion arterial (PA). En los pacientes con afectacion renal leve

se recomienda un seguimiento a largo plazo anual.
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TABLA 18. DETERMINACION DE VASCULITIS

Vasculitis leucocitoclastica de vasos de pequefio calibre en la biopsia cutanea lesional

Anamnesis dirigida: farmacos, infecciones, agentes ambientales,
sintomatologia sistémica: dolor abdominal, artralgias, cefalea, disnea...

Analitica de sangre incluyendo funcion renal, hemostasia, sedimento urinario y radiografia de térax en todos los pacientes.
Si brotes repetidos o sospecha de afectacion sistémica se solicitaran ANA, ANCA, crioglobulinas, anticuerpos
antiestreptocécicos, factor reumatoide, proteinograma, complemento total y sus fracciones

pand Sindrome de Churg-
Eosinofilia tisular intensa o corticodependiente, Strauss
; rinitis alérgica
p-ANCA “granulomas extravasculares rojos” g
ANCA+ Poliangeiti
8 : geitis
| c-ANCA | | Granulomatosis de Wegener | microscopica
Vasculitis
> leucocitoclastica cutanea
g ) ¢ Lesiones
Vasculitis nodulares? Forma cutanea
crioglobulinémica ;Lesiones panarteritis nodosa
urticariformes? Disminucion niveles — =
Crioglobulinas de complemento, Urticaria vasculitis
anticuerpos q LSO
anti-DNAds hipocomplementémica
Nifios menores pl.. - Edeimaaguac
de 2 afios hemorrégico del lactante
Deposito de IgA en el Analitica de sangre, proteinograma,
estudio por analitica de orina, test de sangre Nifios mayores Parpura de schonlein-
inmunofluorescencia oculta en heces, control tension de 2 afios henoch
directa arterial
. Adultos Paraproteinemia IgA
Si —»NO
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TABLA 19. DIAGNOSTICO DE VASCULITIS

El paciente consulta con manifestaciones

sospechosas de vasculitis
Confirmar el diagndstico P o Biopsia
Manifﬁstacianas
clinicas - ]
Datos de laboratorio | = - Anglogretia en

Y ¥

Asignacion adecuada a un Establecer el tipo y extension
sindrome vasculitico especifico de la enfermedad
v L | i |
, Buscar el antigeno Buscar la enfermedad
Sindrome NoGivo subyacente
caracteristico (como

granulomatosis de r._I_.,_ r._I_.,_
Wegener, PAN, & — & &
arteritis de
Takayasu) Eliminar el antigeno Trata;f,ﬁﬁafﬁﬂ{’;md
L ¥
Tratar la vasculitis Hesapancien

] (S —(No)
i Y

Mo es necesario hacer mas Tratar la vasculitis |-

Fuente: Asociacion Espafiola de Pediatria. Disponible en www.aeped.es/protocolos

5.2. ARTRALGIAS

5.2.1.1.Concepto

Hay muchas causas de artralgia. Artralgia con dolor en las articulaciones
repentina puede ser causada por una lesion, mientras que artralgias que
desarrolla y empeora con el tiempo puede ser debido a una enfermedad o
trastorno subyacente. La causa mas comun de la artralgia es la artritis, que es

la inflamacion de las articulaciones. 47
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En nuestro medio, las enfermedades reumatoldgicas representan el 1,4% de la
morbilidad pediatrica, cifra similar al 1,3 y 1,6% descrito en la literatura
extranjera. Su baja incidencia, asociada a ciertas caracteristicas tanto
estructurales como funcionales del aparato locomotor del nifio, dificultan su
diagnostico y frecuentemente se confunden con afecciones infecciosas,
traumatologicas e incluso procesos neoplésicos, y por otro lado, las
enfermedades  neopldsicas se  pueden  expresar por  sintomas
musculoesqueléticos. Como expresion clinica inicial, estas manifestaciones
no son habituales en pediatria a diferencia del adulto, donde constituyen
diversos sindromes clinicos reumatolégicos. Por ello, habrd que tenerlas
presentes, ya que constituyen un desafio para el médico. EI compromiso
osteoarticular es muy variable, puede estar presente desde el comienzo o en
cualquier momento del curso evolutivo de la enfermedad. ™® Puede aparecer
en forma primaria, como sucede en los tumores dseos o articulares, ser el
resultado de una extension a distancia, como en las metastasis 0seas, 0 ser
expresion de una complicacion de la enfermedad como las fracturas

patoldgicas o secundarias a la terapia como son las necrosis dseas asépticas.
(18)

La relevancia de los sintomas del aparato locomotor puede sugerir
diagnosticos  errados de afecciones traumatoldgicas, ortopédicas o
reumatolégicas, por lo que muchos de ellos reciben tratamientos con
antiinflamatorios no esteroidales o corticoides enmascarando y retardando el

diagnostico por disminucién de sintomas y signos de la enfermedad de base.
(20)

Por lo anterior es necesario tener una vision panoramica de las afecciones
reumatoldgicas para conocer los hechos que pueden servir para el diagnéstico

diferencial con las neoplasias. ‘%

La forma de enfocar los distintos reumatismos infantiles puede ser diversa, ya
sea siguiendo la clasificacion de Cassidy- Petty (1995) que los ordena en

ocho grupos segun presencia de inflamacion o no; displasias; desordenes
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hereditarios; enfermedades por depoésito; afecciones metabdlicas;
enfermedades sistémicas con manifestaciones musculoesqueléticas;
hiperostosis. También se puede analizar tomando en cuenta el nimero de
articulaciones afectadas: monoartritis o poliartritis, o segun el compromiso
regional articular periférico o axial. Sin embargo, tiene mas utilidad practica

ordenarlos de acuerdo a su frecuencia segtin edad presentacion.

Frente a un nifio con afeccidén reumatoldgica, debiéramos hacernos siempre

las siguientes preguntas:

— La enfermedad, ¢estd localizada solo en las articulaciones, o la
artritis/artralgia es una expresion mas de una afeccidn sistémica, como la

artritis en una leucemia?

- Los sintomas presentes, ¢se relacionan exclusivamente con el aparato
locomotor, o existen otras manifestaciones extraarticulares que pudieran
ayudar en el diagndstico?, como por ejemplo un sindrome febril y
visceromegalia en una artritis cronica idiopatica infantil sistémica o en una

leucemia.

- ¢Estamos frente a una enfermedad con expresion incompleta o
atipica?, como por ejemplo una enfermedad de Kawasaki atipica o

incompleta, 0 una artritis leucémica sin otras manifestaciones clinicas. %

- ¢El cuadro osteoarticular es sugerente de un proceso benigno,
autolimitado o su naturaleza es evolutiva y sugiere pronéstico reservado?
Entre los primeros tenemos dolores 0seos diafisiarios, simétricos y nocturnos
correspondiente a: dolores dseos benignos recurrentes, mal denominados
"dolores de crecimiento”. Entre los segundos: dolores Gseos metafisiarios
asimétricos y erraticos observados en el compromiso osteoarticular de las

leucemias linfoblasticas agudas. *?
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- ¢Existe disociacion entre los sintomas descritos y el examen fisico
sugerente de componente funcional expresado como enfermedad
osteoarticular: sindromes conversivos, perseverancia sintomatico. Dolores
6seos desproporcionados con los hallazgos clinicos, como sucede con las

leucemias linfoblasticas agudas, o linfomas? %

Las patologias osteoarticulares del recién nacido y lactantes, en general, la
patologia osteoarticular es rara es esta etapa de la vida, destacando las artritis
sépticas, osteomielitis, enfermedad de Kawasaki, discitis, enfermedad
inflamatoria de inicio neonatal. Las enfermedades neoplésicas pueden
iniciarse en esta etapa, pero no van a ser las manifestaciones osteoarticulares

las que comanden la clinica. ¥

Las patologias osteoarticulares del preescolar y escolar corresponden al

periodo en que se observa mayor diversidad de patologia osteoarticular.

También es la época de debut de muchos procesos neoplasicos. Tenemos en
este grupo los dolores 6seos recurrentes benignos de extremidades, sinovitis
transitoria de cadera, necrosis 6sea idiopatica o enfermedad de Perthes
Calves, parpura de Schonlein-Henoch, artropatias postinfecciosas, artritis

crénicas idiopaticas infantiles, leucemias. 2

En la adolescencia las patologias mas frecuentes son las gonalgias: dolores
anteriores de rodilla (Patelo-femoral), artritis crénicas idiopaticas infantiles,
artritis sépticas/osteomielitis, neoplasias, debiendo recordarse que las caderas
pueden ser asiento de problemas tanto inflamatorios como no inflamatorios,
como la epifisiolosis de la cabeza del fémur, artritis cronicas idiopaticas

infantiles, artritis sépticas/osteomielitis, neoplasias. *?

Entre los 14 y 15 afios, aproximadamente el 18% de los adolescentes sufre de
una dorsalgia. Las causas probables ubicadas en orden de frecuencia son:
espasmos musculares agudos (relacionados con trauma), problemas

posturales (secundarios a hipermovilidad benigna), fibromialgias (sindrome
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doloroso idiopatico difuso), enfermedad de Scheuerman,
espondilolisis/espondilolistesis, osteomielitis vertebral/discitis, lumbagos
inflamatorios, tumores benignos y malignos, compresiones medulares o de

raices. @

Es importante saber que la escoliosis idiopatica, relativamente frecuente en
este grupo de edad, no es dolorosa. Toda dorsalgia que se acompafie de
componente radicular requiere de una exhaustiva investigacion. Las
patologias secundarias a degeneracion del disco, asi como los prolapsos o
hernias son raras. La patologia de los pies como causa de dolor es rara en el

nifio. @4

Las afecciones descritas en esta revision son destacables por su diversidad;
todas se expresan por la presencia comdn de artralgias y/o artritis, ya sea en
algin momento de su evolucion o como sintoma y/o signo relevante. Estas
van desde entidades simples hasta patologias de prondstico reservado, con
afectacion no solo funcionales, sino a veces con riesgo de vida, asi como

también con repercusiones psicoldgicas y sociales del nifio y de su entorno.

Muchas de ellas son similares en sus manifestaciones iniciales, y recién en su
evolucion suelen aparecer elementos clinicos o de laboratorio que permiten
configurar el diagnostico, el cual suele ser dificil cuanto mas pequefio es el
paciente; asi, en los lactantes y preescolares el tejido celular subcutaneo
prominente en la parte distal de las extremidades, dificulta el examen de las
pequefias articulaciones de manos y pies; muchas veces el compromiso
articular est& dado solo por la limitacion de movimientos y dolor, sin aumento
de volumen o calor, por lo que sera necesario conocer los rangos de
movilidad normal en la poblacién pediatrica para detectar la anormalidad. En
general, estos son mayores cuanto menor es el nifio y mayores en el sexo
femenino. El dolor cronico es otro parametro dificil de evaluar en los nifios,
su expresion estd limitada por la capacidad del nifio de verbalizar sus
molestias, de tal manera que cambios del caracter como tristeza, mutismo u

hostilidad, pueden ser expresiones de dolor. ¢®
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De las diferentes neoplasias, las leucemias linfaticas agudas son las que mas
frecuentemente debutan con sintomas reumatologicos (10 a 15%). Durante su
evolucion, 20 a 40% acusan este tipo de sintomas. Estas manifestaciones
también se suelen observar en linfomas y neuroblastomas; siendo mas raras
en otros tipos de tumores3. Los mecanismos patogenicos que determinan
estas manifestaciones se pueden resumir en 4 grupos: a) invasion de huesos,
articulaciones o mdasculos por las células tumorales, b) sindromes
paraneoplasicos inducidos por mediadores de células tumorales,
determinando efectos a distancia, c) alteracion de la vigilancia imnune,
responsable de la enfermedad reumatoldgica como neoplasica, d) reacciones

adversas a la terapia. ¢®

Los hechos que sugieren neoplasias, incluyen dolores articulares u 0seos
asimétricos; sensibilidad Osea metafisiaria; artritis/artralgias asociadas a
sintomas constitucionales severos; dolores 6seos desproporcionados con
relacion a los hallazgos clinicos; dolores nocturnos, artralgias/artritis
cambiantes, dorsalgias prominentes. Los hechos clinicos descritos, asociados
a alteraciones de laboratorio inusuales como elevacion de reactantes de fase
aguda se observan en artritis crénica idiopatica infantil sistémica y algunas
artritis reactivas, asociadas a trombocitopenia leve, y en lupus eritematoso
sistémico, en el cual aparte de lo anterior, se puede observar leucopenia con
linfopenia. Las leucemias que debutan con manifestaciones osteoarticulares,
pueden tener menos leucocitosis y una relativa linfocitosis o leucopenia en
comparacion con las artritis cronicas idiopaticas. También se suele observar
ausencia de blastos en la periferia, a veces por tiempo bastante prolongado,
interfiriendo en el diagndstico precoz. La anemia con caracter cronico puede
acompafiar tanto a las afecciones reumatoldgicas como neoplésicas. La
elevacién de la deshidrogenasa lactica es un marcador de recambio celular
alto, por lo que puede ser de ayuda en el diagndstico de pacientes con
neoplasias y manifestaciones articulares. Los anticuerpos antinucleares no son
especificos para enfermedades reumatoldgicas, pudiendo encontrarse tanto en

enfermedades infecciosas asi como en otros cuadros de dolores
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5.2.2.

musculoesqueléticos inespecificos, por lo que su presencia en cuadros
reumatolégicos que no siguen un patron clasico de afeccion reumatolégica
deben ser interpretados con cautela. La radiografia es de ayuda en presencia

de lesiones liticas, pero su normalidad no descarta un proceso proliferativo.
(21,22,23)

Existen otros hechos radioldgicos sugerentes como periostitis, osteopenia, y
alteraciones metafisiarias, tanto bandas translicidas como bandas
esclerdticas, estas Ultimas, debido a interferencia del proceso de osteogénesis,
mas que secundario a proceso infiltrativo. La cintigrafia 6sea puede

orientarnos, si muestra captaciones 6seas mas alla de los limites articulares.

En caso de neuroblastoma, el cintigrama con MIBG suele ser concluyente. La
ecografia es muy sensible para detectar alteraciones de los tejidos blandos del
aparato locomotor, a pesar de que su sensibilidad no es especifica para ayudar
en el diagnéstico. La TAC y la RNM son altamente especificas para

demostrar dafios precisos del aparato locomotor.

Una adecuada anamnesis, sumado a un completo examen fisico y conociendo
cual es la patologia mas frecuente de acuerdo a cada grupo de edad,

permitiran un diagnéstico apropiado. ®

Causas "

5.2.2.1.Artriticas

La

inflamacién debido a la artritis puede causar dolor en las articulaciones.

Ejemplos de causas de artritis de artralgia incluyen:

La gota (tipo de artritis causada por una acumulacion de acido Urico en las
articulaciones)
Osteoartritis

El sindrome de Reiter (forma de artritis)
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e La artritis reumatoide, Pdrpura de Henoch- Scholein (enfermedad
autoinmune crénica que se caracteriza por la inflamacion de las
articulaciones)

e La artritis septica (artritis infecciosa)

5.2.2.2. Traumaticas
Una serie de lesiones comunes pueden causar dolor en las articulaciones.
Estas lesiones incluyen:
e Las fracturas de huesos
e Ladislocacion de los huesos
e Hernia de disco (disco roto o deslizado)
e Lesion causada por el uso excesivo de una articulacion
e Atrapamiento del nervio o compresion (nervio pellizcado)
e Trastornos por movimientos repetitivos
e Esguinces y torceduras
e Estrés fracturas

e La ruptura del tenddn

5.2.23. Infecciosas
Un numero de enfermedades infecciosas puede causar artralgia. Estas
enfermedades incluyen:
e Hepatitis
e Lainfluenza (gripe)
e Sarampidn (infeccidn viral contagiosa también conocido como rubéola)
e La mononucleosis (infeccion viral)

e Paperas (infeccion viral de las glandulas salivales en el cuello)

5.2.2.4.0tras causas
Otras causas de artralgia incluyen:
e La bursitis (inflamacion de una bursa que amortigua la articulacion)

e Leucemia (cancer de la sangre o la médula 6sea)
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Efectos secundarios de los medicamentos o de reaccion alérgica a la
medicacion

La osteomielitis (infeccion del hueso)

Espondilitis (infeccién o inflamacién de las articulaciones de la columna)

El lupus eritematoso sistémico (trastorno en el cual el cuerpo ataca a sus
propias células y tejidos sanos)

Tendinitis

Los tumores de los huesos, articulaciones o tejidos blandos

5.3. PURPURA DE HENOCH-SCHOLEIN

5.3.1

5.3.2.

5.3.3.

Concepto
Es una vasculitis leucocitoclastica, la mas comuin en la infancia. Se

caracteriza por una puarpura palpable, artritis o artralgias, dolor colico

abdominal o hemorragia gastrointestinal y nefritis. )

Epidemiologia

La PSH puede afectar todos los grupos de edad pero es mas frecuente en
nifios de dos a seis afios. La incidencia en la infancia es de 10,5 a 20,4/100
000 nifios por afio, alcanzando un maximo de 70,3/100 000 al afio en la franja

de edad de dos a seis afios. *?

Hay un ligero predominio en nifios (1,2:1), y una menor incidencia en nifios
de raza negra respecto a blancos y asiaticos. Los casos tienen un predominio
estacional, siendo méas frecuentes en invierno y precedidos por una infeccion

del tracto respiratorio superior en el 30-50% de los casos. )

Etiologia

Desconocida. Con frecuencia se encuentra el antecedente de afeccion del
tracto respiratorio superior por el estreptococo betahemolitico grupo A,

Yersinia 0 Mycoplasma (méas raramente) o por virus (EB, varicela, parvovirus
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5.34.

B-19, etc.). Otros desencadenantes pueden ser farmacos (penicilina,
ampicilina, eritromicina, quinina), alimentos, exposicion al frio o picaduras

de insectos. ®

Fisiopatologia

La investigacion de pacientes que desarrollaron PSH revel6 un numero de
anormalidades que jugarian un rol en el proceso de la enfermedad. La
naturaleza de las anormalidades que determinan la susceptibilidad para
desarrollar PSH son pobremente comprendidas, pero esta surgiendo evidencia
de una relacién con otros trastornos autoinflamatorios asociados con una
desregulacion en la homeostasis de la interleuquina-1 (IL-1). Los 11
miembros de la familia de genes de la IL-1, incluyen los genes que codifican
la interleuquina-1 pro inflamatoria [beta] (IL-1B) y su regulador, el
antagonista antiinflamatorio del receptor de IL-1. La IL-1B es una citoquina
pro-inflamatoria altamente activa que causa no solo fiebre, anorexia y otros

sintomas constitucionales sino también dafio tisular y remodelamiento. ‘%)

Un estudio de Gershoni-Baruch y colaboradores de Israel demostrd que el
10% de los pacientes con PSH eran homocigotas para mutaciones del gen
MEFV (el gen defectuoso en la fiebre mediterranea familiar), y un 17%
adicional tenia defectos heterocigotas. MEFV codifica la proteina que regula
la activacion de la caspasa-1 y en consecuencia la produccion de IL-1B. Se
encontr6 que los nifios turcos con fiebre mediterrdnea familiar (FMF)
aumentan 72 veces el riesgo de presentar PSH comparado con los controles.
(1112 En conjunto, las tasas de PSH en la FMF varfan del 2 al 7% y la PSH
severa pareceria ser mas frecuente en la FMF, con reportes de vasculitis
cerebral y nefritis grave. La PSH persistente y recurrente en nifios con
hiperglobulinemia (lg) D demuestra que otros defectos en el control

inflamatorio también podrian modular la PSH. 112
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Los haplotipos de HLA podrian jugar un rol en la susceptibilidad a la PSH.
Un estudio de 110 chicos turcos con diagnostico de PSH muestra un
incremento del riesgo de desarrollar PSH en los que presentan HLA A2, All
y antigenos B35 y una reduccion del riesgo en aquellos con HLA Al, B49 y
B50.

Un candidato obvio del rol patogénico en la PSH es la IgA, y de las dos
subclases, solo la IgAl esta involucrada en la PSH. Se encontr6 una
glicosilacién anormal de los glicanos ligados al O en la regidn bisagra de la
molécula en adultos con nefropatia por IgA y en nifios con PSH vy las
concentraciones de IgAl son dos o tres veces mayores que lo normal. Se
sugiere que este cambio hace que los complejos inmunes que contienen este
anticuerpo sean resistentes a su eliminacion de la sangre, lo que les permite

instalarse en los tejidos e iniciar la inflamacion.

5.3.5. Manifestaciones clinicas ®®

En la PSH existira, principalmente y por este orden, afectacion cutanea,

digestiva, articular y renal.
Manifestaciones cutdneas: La lesion cutanea caracteristica es la pulrpura
palpable, presentando el paciente desde petequias a grandes equimosis, pudiendo
estar precedidas de un exantema maculopapular eritematoso o urticarial.
Aparecen de forma simétrica en las zonas declive (miembros inferiores y nalgas),
aunque también pueden encontrarse en los brazos, cara, orejas y espalda. Al
inicio del cuadro, puede acomparfiarse de edema de cuero cabelludo, cara, manos,
pies y escroto, sobre todo en nifios pequefios. Las lesiones ampollosas o
hemorragicas y necréticas son raras en los nifios (2%), ocurriendo hasta en el
60% delpaciente adulto.
Manifestaciones digestivas: Se describen en el 50-75% de los pacientes, siendo
el primer sintoma de la enfermedad en el 14-36% de los casos. Se producen como
consecuencia del edema y la hemorragia secundaria a la vasculitis de la pared
intestinal. EI sintoma mas frecuente es el dolor abdominal de tipo célico. Otras

manifestaciones pueden ser: hemorragia digestiva (masiva en el 2%),
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invaginacion intestinal, Ulceras, perforaciones, pancreatitis aguda, hydrops de la
vesicula biliar y enteropatia pierde proteinas.

Manifestaciones articulares: La artritis o artralgia puede ser el primer sintoma
de la enfermedad en el 15-25% de los pacientes, encontrandose algin grado de
afectacion articular en el 82% de los casos. Caracteristicamente, la inflamacion es
periarticular, dolorosa, sin eritema ni calor pero con limitacion, afectando con
mayor frecuencia a las grandes articulaciones de miembros inferiores. Son
transitorias y se resuelven en pocos dias sin dejar deformidad.

Manifestaciones renales: Se producen en el 20-50% de los pacientes y es el
factor prondstico mas importante de la enfermedad. La fectacion renal se
manifestara con: hematuria microscépica/macroscépica, proteinuria, sindrome
nefrotico/nefritico, fracaso renal e hipertension, siendo la afectacion severa en el
5-7% de los casos. Se desarrollara durante el 1° mes de la enfermedad en el 75-
80% de los pacientes, y en el 97-100% de los casos a los 3 meses de inicio de la
enfermedad. Se han descrito pocos casos en los que la afectacién renal se
desarrollo varios afios después de la presentacion de la enfermedad.
Manifestaciones neuroldgicas: Son raras, aunque la cefalea seguida de una
ligera encefalopatia con minimos cambios en el estado mental, tales como:
labilidad emocional, apatia e hiperactividad, podria ser mas frecuente de lo que
se pensaba. Podemos encontrar alteraciones electroencefalograficas vy
convulsiones. Se han descrito casos de hematoma subdural, hemorragia
subaracnoidea, hemorragia cerebelosa, sangrado intraparenquimatoso e infarto.
Manifestaciones pulmonares: La afectacion pulmonar es rara. Aunque ocurre con
mayor frecuencia en el adulto, se han descrito casos aislados en los nifios de
hemorragia difusa alveolar, neumonia intersticial y fibrosis intersticial.
Manifestaciones uroldgicas: La orquitis es un hallazgo relativamente comun en
el nifio con PSH, encontrandose hasta en el 24% de los casos. Puede llegar a ser
necesaria la exploracion quirdrgica para descartar la existencia de torsién

testicular
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5.3.6. Diagnostico ¢7%®)

5.3.6.1. Clinica
El 1990 la Academia Americana de Reumatologia (ACR) propuso unos criterios
clasificatorios para los pacientes con vasculitis mediante el analisis de un
importante grupo de adultos con vasculitis. Los criterios de la ACR para la
purpura de Schonlein-Henoch (sensibilidad del 87,1%, especificidad del 87,7%)
requiere la presencia de, al menos, dos de los siguientes:
e Edad <20 afos al debut de la enfermedad.
e Purpura palpable.
e Dolor abdominal agudo.
e Biopsia con granulocitos en las paredes de vénulas y pequefas arteriolas.
En 2005, el grupo de trabajo de vasculitis de la Sociedad Europea de
Reumatologia Pediatrica (PRES), bajo el respaldo de la European League Against
Rheumatism (EULAR), propuso unos nuevos criterios clasificatorios para las

vasculitis en Pediatria, que fueron validados en 2008.

Estos nuevos criterios, con una mayor sensibilidad y especificidad (sensibilidad
del 100%, especificidad del 87%), sustituyeron los criterios ACR. A continuacion
se expone los nuevos criterios EULAR/PRES para la PSH.

TABLA 20. CRITERIOS DIAGNOSTICOS- EULAR

Tabla 1. Criterios diagnosticos de la parpura de Schonlein-Henoch segtin EULAR/PRES

Criterio Definicién

Criterio obligatorio: Parpura (frecuentemente palpable) o petequias, predominante en extremidades
inferiores y no debida a trombocitopenia

Purpura En caso de purpura con distribucion atipica se requiere la demostracion de depésito

de IgA en una biopsia

Al menos uno de los siguientes criterios

1. Dolor abdominal Dolor abdominal célico difuso de inicio agudo reportado por anamnesis y exploracién
fisica. Puede acompaiiarse de invaginacion y/o sangrado gastrointestinal

2. Histopatologia Tipicamente vasculitis leucocitoclastica con depdsito predominante de IgA o
glomerulonefritis proliferativa con depésito de IgA

3. Artritis o artralgias Artritis de inicio agudo definida como tumefaccién articular o dolor articular con
limitacién de la movilidad y/o artralgia de inicio agudo definida come dolor articular
sin tumefaccion ni limitacién de la movilidad

4, Afectacion renal Proteinuria >0,3 g/24 horas o cociente alblmina/creatinina en orina >30 mmol/mg
en muestra de orina matutina
Hematuria o cilindros de hematies: >5 hematies/campo de gran aumento o cilindros
de gldbulos rojos en el sedimento o 22+ en la tira reactiva

Fuente: Asociacion Espafiola de Pediatria. Disponible en www.aeped.es/protocolos
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5.3.6.2.Laboratorio
No hay ninguna prueba diagnostica para la PSH. En el estudio de estos pacientes
se recomiendan las siguientes exploraciones:

e Hemograma: puede mostrar anemia y/o leucocitosis.

e Velocidad de sedimentacion globular: normal o elevada.

e Coagulacion: normal.

e Bioquimica: puede haber aumento de creatinina en los pacientes con
afectacion renal. La albumina puede estar disminuida (en relacion a la
afectacion renal o gastrointestinal).

e Antiestreptolisinas (ASLO): un aumento progresivo en el titulo nos permitirg
diagnosticar los casos relacionados con infeccion estreptocdcica previa.
e Estudio de sepsis: en pacientes con purpura cuyo diagnéstico no esta
claro.
e Sedimento o tira reactiva en orina e indice proteina/creatinina: para

detectar hematuria y/o proteinuria.

En casos de diagndstico dudoso o de afectacion renal significativa, se recomienda
ampliar el estudio con las siguientes exploraciones:

e Anticuerpos antinucleares (ANA), Anti-ADN de doble hebra (anti-ADNdS),
anticuerpos anticitoplasma de neutréfilos (ANCA): para descartar dentro del
diagnostico diferencial el lupus eritematoso sistémico y las vasculitis ANCA
positivas.

e Fracciones C3 y C4 del complemento: para descartar en el diagnostico
diferencial la nefritis lupica. Generalmente, los niveles seran normales en la PSH,
aunque ocasionalmente pueden estar disminuidos.

e Inmunoglobulinas: en la PSH habitualmente hay un aumento de IgA con IgG e

IgM normales.

5.3.6.3.Imagen
De utilidad en pacientes con sospecha de complicaciones de la PSH. A
continuacion se muestra las principales pruebas de imagen, sus indicaciones y

posibles hallazgos.
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En caso de manifestaciones graves poco frecuentes, como afectacion del
sistema nervioso central o pulmonar, pueden ser de utilidad otras exploraciones
como la resonancia magnética cerebral, la angiografia o la tomografia

computarizada.

TABLA 21. PRUEBAS DE IMAGEN 1

Tabla 3. Principales pruebas de imagen en la purpura de Schdnlein-Henoch

Prueha Indlcacion Posibles hallazgos

Ecografla renal Afectacldn renal Hiperefrigencla renal

Radlografla abdominal yfotérax  Sospecha perforacidn def fracto Escape aéreo
gastrointestinal

Ecografla abdominal Afectacldn gastrointestinal graveo  Engrosamlento de la pared Intestinal, disminucidn
Invaginaclén el perkstaltismo, Invaginacion

Fuente: Asociacion Espafiola de Pediatria. Disponible en www.aeped.es/protocolos

5.3.7. Tratamiento ®
El curso natural de la enfermedad es generalmente autolimitado y sin
necesidad de tratamiento. En caso de artralgias significativas o dolor
abdominal importante, los nifios pueden requerir ingreso para controlar los
sintomas. En esos pacientes se recomienda reposo, a pesar de que no parece

modificar la evolucién de la enfermedad.

Segln la afectacion predominante hay algunas intervenciones terapéuticas

descritas.

e Piel: Las manifestaciones cutaneas raramente necesitan tratamiento pero,
en caso de lesiones bullosas, se ha descrito buena respuesta a los
corticoides. También se han utilizado agentes ahorradores de corticoides

como dapsona y colchicina.

e Articulaciones: Los antiinflamatorios no esteroideos generalmente
muestran una rapida respuesta sintomatica.
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Los corticoides a 1 mg/kg/dia durante dos semanas (con descenso
posterior) han demostrado una disminucion del dolor y su duracion

respecto al placebo.

Tracto gastrointestinal: EIl tratamiento con corticoides ha sido utilizado
desde hace afios para los pacientes con sintomas gastrointestinales. A
pesar de la ausencia de datos definitivos sobre su eficacia, debe
considerarse el tratamiento con corticoides en pacientes con dolor
abdominal significativo (tras exclusion de invaginacion intestinal) a dosis

de 1 mg/kg/dia de prednisona o equivalente.

También estarian indicados en pacientes con evidencia de otras
afectaciones gastrointestinales significativas, como la enteropatia pierde-
proteinas. En algunos nifios con dolor abdominal la ingesta puede
desencadenar mas dolor, por lo que otras medidas recomendadas son la
dieta y la sueroterapia endovenosa, sobre todo si coexisten vomitos.

En caso de sangrado significativo o dolor abdominal intenso, debe
vigilarse el estado hemodinamico del paciente y considerar con el equipo
de Gastroenterologia en casos graves la realizacion de endoscopia. En
pacientes con vasculitis graves del tracto gastroinestinal se han descrito
casos de buena respuesta al tratamiento con inmunoglobulinas

endovenosas, metilprednisolona endovenosa y plasmaféresis.

Afectacion renal: El tratamiento con corticoides durante el brote de PSH,
comparado con placebo, no ha demostrado una reduccion en la
prevalencia de nefropatia a los 12 meses. Por lo tanto, la corticoterapia no

esta indicada como prevencion de la afectacion renal.

La afectacion renal puede ser grave al debut y resolverse completamente,

mientras que en otros nifios condicionara secuelas a largo plazo.
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La realizacion de una biopsia renal puede ser de utilidad para decidir
iniciar tratamiento en nifios con afectacion de la funcién renal, y se

recomienda plantearla en los siguientes casos:

o Deterioro agudo de la funcién renal o sindrome nefritico al debut.

o Sindrome nefrético con funcion renal normal a las cuatro semanas
del debut.

o Proteinuria en rango nefrético a las 4-6 semanas.

o En casos de diagnostico dudoso y proteinuria persistente durante

mas de tres meses.

Entre los pacientes con afectacion renal se han identificado una serie de
marcadores de peor pronostico: edad al debut >8 afios, afectacion abdominal,
pUrpura persistente y aumento en la gravedad de la lesion histoldgica.

Los nifios que al debut presentan sindrome nefritico o sindrome nefrotico
tienen un riesgo 12 veces superior de desarrollar dafio renal permanente que
los que solo presentan alteraciones en el sedimento. Las nifias tienen un

riesgo 2,5 veces superior que los nifios de secuelas renales.

Los pacientes con nefritis grave (disminucion de la funcién renal, sindrome
nefrético o >50% de semilunas en la biopsia renal) deben ser tratados de
forma agresiva. No obstante, no se dispone de ensayos clinicos aleatorizados
para el tratamiento de la nefritis grave. Se ha reportado buena respuesta a los
bolus de metilprednisolona (30 mg/kg/dia durante tres dias consecutivos)
seguidos de corticoterapia oral para revertir la nefritis grave y prevenir la
progresién de la nefropatia. Otros autores han descrito una respuesta
favorable de los pacientes con nefritis grave a los corticoides combinados con
ciclofosfamida, azatioprina o ciclosporina, pero se trata de estudios
retrospectivos o series de casos. Por lo tanto, en la actualidad no se dispone
de suficiente evidencia para establecer recomendaciones sobre el mejor

tratamiento en caso de nefropatia establecida.
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5.3.8.

Dada la posibilidad de secuelas renales a largo plazo, se recomienda discutir y
consensuar con el nefrélogo pediatrico el tratamiento a indicar a cada

paciente segun su situacion.

Los inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina (IECA) han
demostrado ser eficaces en disminuir la proteinuria y el ritmo de progresion
del deterioro renal en pacientes con nefropatia IgA. Dada la similitud entre
esta enfermedad y la nefropatia de la PSH, los IECA deben considerarse
como tratamiento de primera linea en pacientes con hipertension arterial
secundaria a la PSH y considerarse en el tratamiento de la proteinuria

persistente.

Seguimiento y Pronéstico % %)

La PSH sin nefritis es una enfermedad autolimitada, con resolucién completa
de los sintomas en la mayoria de los pacientes. La duracion es variable pero,
generalmente, se resuelve en las primeras ocho semanas. Las recurrencias
dentro del primer afio afectan hasta un 30-40% de los pacientes y

habitualmente son de menor intensidad y duracion.

Una revisién sistematica comunicé que el 97% de los pacientes con dafio

renal lo desarrollaban en los primeros seis meses desde el debut.

Por lo tanto, este es el minimo tiempo de seguimiento recomendado, a pesar

de que algunos autores alargan el seguimiento hasta los 12 meses.

El riesgo de afectacion renal en forma de hipertensién, proteinuria o
disminucion de la tasa de filtrado glomerular es del 2 al 15% segun los

estudios. El riesgo de insuficiencia renal terminal es <1%.

En los pacientes con afectacion renal leve se recomienda un seguimiento a
largo plazo anual para descartar la posibilidad de progresion de la afectacién

renal.

En la literatura se proponen diferentes protocolos de seguimiento para los
pacientes con PSH para descartar afectacion renal. Narchi et al. realiz6 una
revision sistematica de la literatura, comunicando que el 97% de los pacientes

con dafio renal lo desarrollan en los primeros seis meses desde el debut. Este
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mismo autor recomienda seguimientos periddicos mediante uriandlisis y
determinacion de la tension arterial (TA) al diagnostico de la PSH y durante
los primeros seis meses. Si todos los anélisis son normales, el paciente no
requiere seguimiento mas alla del sexto mes. Si se detecta alguna alteracion
deberd estudiarse la funcion renal y realizar un seguimiento a largo plazo
(urianalisis, TA y funcion renal) hasta la resolucion de las alteraciones. Si se
detecta un sindrome nefrotico o nefritico, debera valorarse urgentemente por

un nefrélogo pediatrico.

A continuacién se muestra una propuesta de seguimiento ambulatorio de los
pacientes con PSH para descartar afectacion renal (adaptado de McCarthy et
al. y de Narchi et al.). En caso de episodios de PSH recidivante, se

recomienda efectuar el seguimiento como en un primer episodio.

En las mujeres gestantes con antecedente de PSH en la infancia se
recomienda un seguimiento cuidadoso de la gestacion, ya que presentan una

mayor incidencia de proteinuria y/o hipertension durante el embarazo.

GRAFICO 6. ESQUEMA DE SEGUIMIENTO

Figura 4. Propuesta de seguimiento ambulatorio en los pacientes con purpura de Schonlein-Henoch
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Fuente: Asociacion Espariola de Pediatria. Disponible en www.aeped.es/protocolos
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CONCLUSIONES, RECOMEDACIONES
Tener presente que la PSH es la vasculitis mas frecuente en Pediatria, con una
incidencia anual de 10.22/100.000 por afio, no sucediendo lo mismo en la

poblacion adulta que muestra una incidencia de 1.3/100.000.

La exposicion a un antigeno, generalmente secundario a una infeccion,
medicamentos u otros factores ambientales puede desencadenar la formacion de
anticuerpos e inmunocomplejos. De los gérmenes, el estreptococo del grupo A es

el mas frecuente aunque se han demostrado otros.

Es probable que no haya un Unico patégeno que pueda desarrollar una PSH y que
muchos microbios pueden desencadenar una via comun, para inducir la

inflamacion de los pequefios vasos.

El diagnostico es clinico.

No existe ninguna prueba definitiva para realizar el diagnéstico de PSH.

Todos los pacientes con PSH presentan purpura palpable. Este es un criterio

clinico indispensable para el diagndstico.

La aparicién de parpura palpable, dolor abdominal y la artritis puede ser en

cualquier secuencia.

En el estudio de la revista Pediatric Neonatology "Clinical Manifestations and
Outcomes of Henoch-Schonlein Parpura: Comparison between Adults and
Children®, por los analisis estadisticos de OR e 1C95%, se marcd que la edad >20
afios, género masculino, heces con sangre, erupcion cutanea persistente (definida
como la erupcion de purpdricas que persiste mas de un mes) y las recaidas de los

sintomas, eran pobres indicadores prondsticos para la nefritis PSH.
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Dado que la PSH resuelve espontaneamente en el 94% de los nifios, sélo se
realiza tratamiento de sostén. EI mismo consiste en reposo y analgesia en caso de

dolor abdominal o artralgias.

Para el dolor abdominal importante se sugiere la utilizacion de corticoides junto

con proteccion gastrica.

Tratamiento agresivo en aquellos con compromiso renal, ésta terapéutica no

afecta a la resolucion de la parpura.

Es recomendable que las mujeres que tuvieron PSH durante la infancia, realicen
un seguimiento cercano de su embarazo, principalmente en lo que se refiere a

pesquisa de hipertension arterial y busqueda de proteinuria.
Luego de estas conclusiones y recomendaciones creemos que el proceso

investigativo debe continuar en este tipo de patologias que a pesar de no ser tan

frecuente requiere la atencion médica oportuna para evitar fatales consecuencias.
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8.  ANEXOS

CONSENTIMIENTO INFORMADO

Yo HILDA VELA con cedula de identidad No 050545113, en calidad de madre del
paciente: PAREDES VELA JOSUE SEBASTIAN paciente del Hospital IESS
Latacunga con Historia Clinica 637257 previa explicacion y respuesta a mis
inquietudes, doy mi consentimiento, para la utilizacion de los datos que reposan en la

historia clinica de mi hijo para la realizacion de su anélisis.

El presente consentimiento informado, lo firmo, para permitir que la Srta. Interna
Rotativa del Hospital IESS Latacunga Jessica Paola Sanchez Aguiar, con cedula de
identidad No. 0202079281, estudiante de la UNIVERSIDAD TECNICA DE
AMBATO use la informacion médica correspondiente, para la realizacion del caso
clinico titulado: “ARTRALGIAS SECUNDARIAS A PURPURA DE HENOCH
SCHOLEIN”.

Para los fines legales pertinentes, firman el presente consentimiento informado.

Sra. Hilda Vela Jessica Sanchez Aguiar
Cedula No. 0503545113 Cedula No. 0202079281
Madre del Paciente Interno solicita consentimiento
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EXAMENES DE LABORATORIO

BIOMETRIA HEMATICA
PARAMETRO INGRESO ALTA CONTROL
LEUCOCITOS 6.90 6.00 6.30
HEMATOCRITO | 36 36 35
HEMOGLOBINA | 12.6 12 13
MONOCITOS 9.0 9.1 9.1
EOSINOFILOS 5.6 5.8 5.8
LINFOCITOS 41 41.8 41.8
NEUTROFILOS 42,5 40.5 40.5
BASOFILOS 0.7 0.8 0.8
GLOBULOS 455 4.33 4.33
ROJOS
MCV 82 83 83
MCH 29 29 29
MPV 7.0 7.3 7.3
PLAQUETAS 380 385 385
QUIMICA SANGUINEA
GLUCOSA 72 MG/DL 74 MG/DL 76 MG/DL
UREA 22 MG/DL 24 MG/DL 26 MG/DL
NITROGENO 16 MMG/DL 14 MMG/DL 13 MMG/DL
UREICO
CREATININA 0.60 MG/DL 0.68 MG/DL 0.69 MG/DL
UROANALISIS
COLOR AMARILLO AMARILLO AMARILLO
ASPECTO TRANSPARENTE | TRANSPARENTE | TRANSPARENTE
DENSIDAD 1.020 1.020 1.020
PH 6 7 7
PROTEINAS NEGATIVO NEGATIVO NEGATIVO
GLUCOSA NORMAL NORMAL NORMAL
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CETONAS 15 13 13
SANGRE NEGATIVO NEGATIVO NEGATIVO
NITRITOS NEGATIVO NEGATIVO NEGATIVO
PIOCITOS 0-1 0-1 0-1
HEMATIES 0 0 0
BACTERIAS ESCASAS ESCASAS ESCASAS
MOCO 6.3 6.2 6.2
CILINDROS 0 0 0
GRANULOSOS

CRISTALES 0 0 0
ESPORAS DE 0 0 0

HONGOS

BILRRUIBINAS

1

COPROPARASITARIO

SANGRE
OCULTA

++

+

COLOR

PARDO

PARDO

CONSISTENCIA

HOMOGENEA

HOMOGENEA

RESIDUOS
ALIMENTICIOS

+

+

GRASAS

+

+

LEVADURAS

+

+

PARASITOS

NEGATIVO

NEGATIVO

ALMIDONES

+

+

PMN

NEGATIVO

NEGATIVO

Quistes de ameba
coli ++. Quiste de

ameba histolytica
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IMAGENES
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