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RESUMEN

Las vasculitis son un grupo de enfermedades que se caracte-
rizan por presentar inflamacién de los vasos sanguineos y
pueden afectar a cualquier tipo de vaso del organismo. La
purpura de Schonlein-Henoch es un tipo de vasculitis secun-
daria a hipersensibilidad, que afecta a los vasos de pequeio
tamaifio. Debido a la rareza de la asociacion, se presenta el
caso de un paciente con purpura cutianea y afectacion intes-
tinal.

SCHONLEIN-HENOCH PURPURA WITH INTESTINAL
INVOLVEMENT: A CLINIC EXPOSURE

Vasculitides are a group of diseases characterized by inflam-
mation of the blood vessels and can affect any type of blood
vessel in the body. Schonlein-Henoch purpura is a type of
vasculitis secondary to hypersensitivity that affects the small
blood vessels. Due to the rarity of this association, we pre-
sent the case of a male patient with cutaneous purpura and
intestinal involvement.

INTRODUCCION

Las vasculitis son un grupo de enfermedades que se ca-
racterizan por presentar inflamacion de los vasos sangui-
neos, por lo que determinan el deterioro o la obstruccién
al flujo de sangre, y un dafio en la integridad de la pared
vascular. Pueden afectar a cualquier tipo de vaso del or-
ganismo y la afectacién puede ser de uno o varios érga-
nos o sistemas. La purpura de Schonlein-Henoch (PSH)
es un tipo de vasculitis secundaria a hipersensibilidad,
que afecta a los vasos de pequefio tamafo. Debido a la ra-
reza de la asociacion, se presenta el caso de un paciente
con purpura cutdnea y afectacion intestinal.

OBSERVACION CLINICA

Varé6n de 38 afios de edad, sin antecedentes medicoquirtrgicos de inte-
rés, que consulta por la presencia de dolor abdominal mesogdstrico no
irradiado, estrefiimiento y pérdida de peso de un mes de evolucion (14
kg desde el inicio del cuadro). Por este motivo habia acudido en varias
ocasiones al servicio de urgencias, y fue diagnosticado de gastroenteritis
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aguda. El dia del ingreso, el paciente acudi6 a urgencias de nuevo por el
agravamiento del cuadro clinico, con un dolor abdominal difuso muy in-
tenso, vomitos, intolerancia a alimentos y ausencia de deposicion desde
varios dfas antes. Ademds, presentaba lesiones papulosas de 1-5 mm de
didmetro en los miembros inferiores y las zonas de apoyo, que habian
aparecido 5 dfas antes (fig. 1). No referia fiebre ni presencia de produc-
tos patoldgicos en las heces. En la exploracién fisica llamaba la atencién
una gran afectacién del estado general, con dolor difuso a la palpacién
abdominal, sin peritonismo, y la presencia de las lesiones cutdneas ya
descritas. En la analitica destacaba una leucocitosis (13.900 leucoci-
tos/ul) con neutrofilia; el resto de los pardmetros analiticos, incluida la
bioquimica hepética, estaban dentro de los limites de la normalidad.

Se solicité una tomografia computarizada (TC) abdominal, en la que se
observé un engrosamiento de las asas de yeyuno, con adenopatias multi-
ples en el mesoyeyuno de hasta 1 cm, y pequefias adenopatias retroperi-
toneales interadrticocavas y paradrticas izquierdas de hasta 8 mm, asi
como una pequefia cantidad de liquido libre en la pelvis y quistes corti-
cales renales. Se descartd la presencia de trombosis mesentérica arterial
o venosa. Estos hallazgos sugerfan varias posibilidades diagndsticas:
vasculitis, linfoma, enfermedad inflamatoria intestinal, gastroenteritis
eosinofilica o gastroenteritis infecciosa (fig. 2).

Se decidi¢ el ingreso del paciente con la sospecha de una vasculitis sis-
témica. Durante las primeras horas de estancia hospitalaria su evolucién
fue desfavorable, con un deterioro clinico y analitico (leucocitos
22.300/ul con un 85% de segmentados, proteina C reactiva de 15,8, fi-
brindgeno de 547, GGT de 415 U/, fosfatasa alcalina de 134 U/l, GOT
de 33 U/l y GPT de 73 U/l). Se tomaron biopsias de las lesiones cutdneas
y se inicié tratamiento con corticoides intravenosos en dosis de 1 mg/kg
de peso y cefotaxima. Se solicitaron serologias y autoanticuerpos, cuyos
resultados fueron negativos.

En las primeras 48 h tras iniciar el tratamiento corticoideo, el paciente
no presenté mejoria clinica, aquejando un dolor abdominal intenso, in-
tolerancia a la alimentacion oral y ausencia de deposicion. Ademads, se
observé una progresion de las lesiones cutdneas (fig. 3) y aparicién de
artritis en carpos. Se decidié aumentar la dosis de corticoides, sin obser-
varse respuesta hasta los 10 dias de tratamiento, tras los cuales cedieron
los vomitos y el dolor abdominal, y las lesiones cutaneas tomaron un as-
pecto necrdtico, formdndose ampollas y, posteriormente, costras. Debi-
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Fig. 1. Lesiones cutdneas papulosas a la llegada a urgencias.

Fig. 2. Afectacion de asas de yeyuno en la tomografia computarizada de
urgencias.

do a la evolucién térpida del cuadro abdominal, se realizé una nueva TC
abdominal para descartar complicaciones. En la TC se pudo apreciar
una mejoria de la afectacion yeyunal previa y la aparicion de novo de
una alteracion en la perfusion de un segmento ileal, sin evidencia de sig-
nos de obstruccion intestinal (fig. 4).

Durante el ingreso el paciente presentd un cuadro de intensa ansiedad
con agitacion psicomotriz, por lo que fue valorado en el servicio de psi-
quiatria y se considerd que tenfa una reaccion adaptativa proporcionada.
Se realiz6 una TC cerebral para descartar lesiones compatibles con vas-
culitis, sin encontrar hallazgos patolégicos, por lo que se instaurd trata-
miento con farmacos ansioliticos y antipsicéticos, que tuvieron que ser
retirados al poco tiempo por una reaccion de hepatotoxicidad.

El diagnéstico anatomopatoldgico de las lesiones cutdneas fue de vascu-
litis leucocitoclastica. Con técnicas de inmunofluorescencia directa se
observo positividad en los vasos de la dermis reticular y papilar con los
antisueros anti-IgA, que fue negativa para los anti-IgG, anti-IgM y anti-
C3, por lo que se diagnosticé una pirpura de Schonlein-Henoch.

Tras la mejoria del dolor abdominal con el tratamiento corticoideo, el
paciente empezo a presentar deposiciones diarreicas con sangre a partir
de los 10 dias del ingreso. Se realizé una colonoscopia para valorar la
existencia de afectacién célica por la vasculitis, y se observé un edema
y un eritema de la mucosa rectal, con la presencia de lesiones purptricas
en diana, no friables al roce. Estas lesiones también se encontraron en el
colon transverso, el colon ascendente y el ciego, pero con menor con-
gestion mucosa (fig. 5). Se tomaron biopsias de estas lesiones que suge-
rian el diagndstico endoscépico de vasculitis célica. El diagndstico ana-
tomopatoldgico fue de edema y congestion de la mucosa del intestino
grueso, con focos de hemorragia reciente en la ldmina propia.

Tras 2 semanas de tratamiento con esteroides, el paciente evoluciond fa-
vorablemente, con resolucién del cuadro abdominal y mejoria de las le-
siones cutdneas y de la artritis, lo que permiti6 un descenso progresivo en
la dosis de corticoides, sin observar recaida, por lo que fue dado de alta.
De forma ambulatoria, se realiz6 un trdnsito intestinal para descartar es-
tenosis cicatriciales en el intestino delgado, observandose la presencia
de dilatacion de asas intestinales en el ileon medio y distal, con pérdida
de tono de éstas, sin apreciarse signos de estenosis. En algunas de las
asas se observaban imdgenes compatibles con compresion extrinseca,
que bien pudieran estar en relacion con adenopatias mesentéricas (fig.
6). Del mismo modo, se realizé un test del aliento que fue negativo (va-
lor 0,55), ya que la presencia de infeccion por Helicobacter pylori se ha
asociado en algunos de los pacientes adultos que presentan purpura de
Schonlein-Henoch.

Actualmente el paciente esta asintomético desde el punto de vista diges-
tivo, con una ganancia ponderal de 15 kg en los 2 meses que transcurrie-
ron tras el alta hospitalaria, y presenta una cicatrizacion progresiva de las
lesiones purpuricas y de las tlceras cutdneas de los miembros inferiores.
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Fig. 3. Empeoramiento de las lesiones cutdneas en las extremidades in-
feriores en los primeros dias del ingreso.

Fig. 4. Engrosamiento de asas de ileon en la tomografia computarizada
de control.

Fig. 5. Imdgenes de colonoscopia con afectacion vascular de la submucosa.

DISCUSION

Las vasculitis se caracterizan por lesiones debidas a la
presencia de leucocitos en las paredes vasculares. La lo-
calizacion, el tamafio y el tipo de vasos afectados son di-
ferentes segin el tipo de vasculitis, y estdn determinados
por la localizacién del antigeno responsable. Segtin el ta-
mafio de los vasos implicados, se pueden clasificar en
vasculitis de grandes vasos, de vasos de mediano calibre
y vasculitis de pequefios vasos. La PSH es una vasculitis
sistémica de pequeflo vaso con un importante componen-
te cutdneo, que también se observa en la crioglobulinemia
mixta y en la vasculitis por hipersensibilidad!. La PSH se
caracteriza por el depdsito tisular de inmunocomplejos
formados por IgA, al igual que ocurre en la nefropatia por
IgA!. En la mayoria de los casos se presenta en la edad
infantil, tras una infeccion de las vias respiratorias altas,
lo que sugiere que el factor desencadenante puede ser un
agente infeccioso. Cuando aparece en la edad adulta, el
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Fig. 6. Trdnsito intentinal al alta. Se observa dilatacion de asas de ileon
distal.

cuadro clinico es generalmente mds grave, con mayor
afectacion renal, y precisa regimenes de tratamiento mas
agresivos?.

Las manifestaciones clinicas de la PSH incluyen una tri-
ada clasica de sintomas que pueden aparecer en cual-
quier orden durante semanas: purpura palpable, artral-
gias, dolor abdominal y afectacién renal®. Los sintomas
gastrointestinales aparecen en un 50% de los pacientes y
suelen presentarse unos 8 dias antes de la aparicion las
lesiones cutdneas®. Estos sintomas incluyen dolor abdo-
minal tipo célico, nduseas, vomitos, diarrea o estrefii-
mento y sangrado digestivo. Un 25% de los pacientes
presentan hematoquecia o melenas y hasta un 50% pre-
senta hemorragia oculta en las heces®®. Otras manifesta-
ciones digestivas menos frecuentes son la pancreatitis,
las hepatitis isquémicas, la colecistitis, la enteropatia
pierde proteinas, la gastritis y la esofagitis. Algunos estu-
dios relacionan el desarrollo de PSH en adultos con la in-
feccion por H. pylori, y en algunos casos este cuadro
vasculitico se resuelve tras el tratamiento antibidtico de
dicha infeccién®°.

El diagndstico de PSH se sospecha por la clinica, pero
para su confirmacion se precisa la demostracién de dep6-
sito de IgA en la piel o en el rifién!. Hay una serie de cri-
terios clinicos que orientan hacia el diagnéstico de PSH'!.
Estos son la presencia de piirpura palpable, angina intesti-
nal, sangrado gastrointestinal, hematuria, edad del pacien-
te menor de 20 afios y ausencia de tratamiento farmacol6-
gico. La presencia de 3 o mds de estos criterios tiene una
sensibilidad del 87% para el diagnéstico de PSH. La
biopsia de las lesiones cutdneas revela una inflamacién de
los vasos de pequeiio calibre, lo que recibe el nombre de
vasculitis leucocitocldstica, que es mds llamativa en las
vénulas poscapilares. Estos hallazgos histoldgicos son
inespecificos y también podrian observarse en otras vas-
culitis por hipersensibilidad, pero en el caso de la PSH se
acompafian de depdsito vascular de IgA. El diagnéstico
también se puede establecer mediante biopsia renal, pero
es un procedimiento mds invasivo que se reserva para los

casos en que el diagndstico es incierto y en pacientes con
una afectacién renal intensa'?.

En caso de afectacién gastrointestinal, con la exploracién
endoscdpica se pueden observar lesiones purpiricas prin-
cipalmente en el estémago, el duodeno y el colon®®!3. En
algunos casos también se puede apreciar un edema y ul-
ceraciones en la mucosa del yeyuno y el ileon'*.

La PSH es una entidad con buen prondstico. El 94% de
los nifios y el 89% de los adultos se recuperan completa-
mente', y se observa una peor evolucién en los pacientes
que han presentado un sindrome nefrético, una insufi-
ciencia renal o una nefritis tubulointersticial en la biopsia
renal'®. La enfermedad recurre en aproximadamente un
tercio de los pacientes y reproduce la forma de presenta-
cion clinica inicial, pero con menor gravedad'’. Las recu-
rrencias son mds frecuentes entre los pacientes que han
tenido una afectacién renal y suelen darse en los primeros
4 meses tras el primer episodio'®.

La mayor parte de los pacientes no requiere un trata-
miento especifico’. En el caso de afectacién exclusiva-
mente cutinea pueden utilizarse antiinflamatorios no
esteroideos como terapia inicial; también pueden em-
plearse combinaciones de fairmacos, como pentoxifilina
y dapsona, y corticoides en el caso de falta de respuesta
con estos tratamientos. Los pacientes con afectacion sis-
témica precisan tratamiento inmunosupresor con corti-
coides o agentes citotoxicos para evitar la progresién de
la enfermedad'®. Hay otros tratamientos controvertidos,
en el caso de afectacién renal grave, como la plasma-
féresis o el uso de inmunoglobulina intravenosa especi-
fica'. El tratamiento con corticoides en dosis altas fue
determinante para obtener una evolucién favorable en el
caso presentado.
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