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Resumen

Nota clinica

Purpura de Scholein-Henoch ampollosa, una forma

de presentacion poco frecuente

B. Rosich del Cacho® M. A. Molina Gutiérrez”

3MIR-Pediatria. Servicio de Pediatria. Hospital Infantil Universitario La Paz. Madrid. Espafia « "Servicio
de Pediatria. Hospital Infantil Universitario La Paz. Madrid. Espafa.

La purpura de Schélein-Henoch (PSH) es la vasculitis sistémica més frecuente de la infancia. Al contra-
rio que en adultos, la aparicion de ampollas hemorragicas en nifios es infrecuente. Presentamos el caso
de un vardn de tres afios de edad que acudié a Urgencias tras la aparicion de forma aguda de lesiones
ampollosas asociadas a purpura palpable y afectacion sistémica. El paciente precisé ingreso hospitalario
y tratamiento sistémico con corticoides, con evolucion favorable.

Bullous Henoch Schélein purpura, an infrequent form of presentation
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Abstract

INTRODUCCION

Henoch Schélein Purpura (HSP) is the most common systemic vasculitis of childhood. In contrast to
adults, the occurrence of blood blisters is uncommon in children. We report the case of a male 3 years
old who came to the emergency room after the onset of an acute form of bullous lesions associated to
palpable purpura and systemic involvement. The patient required hospitalization and systemic corticos-
teroid treatment, with favourable progress.

CASO CLINICO

La purpura de Scholein-Henoch (PSH) es una vas-
culitis sistémica con afectacién de los vasos de pe-
quefio calibre!. Su manifestacion caracteristica es
la presencia de purpura palpable (80-100% de los
casos), simétrica y de localizacién preferente en
miembros inferiores y nalgas. A diferencia de la
edad adulta, la afectacion cutanea en forma am-
pollosa es muy infrecuente en la infancia, apare-
ciendo en menos del 2% de los casos.

Varén de tres afios, que acude a Urgencias por le-
siones cutaneas de una semana de evolucién cuyo
inicio coincidié con un cuadro de faringoamigdali-
tis tratada con amoxicilina. En las Gltimas 12 horas
refiere aparicién de lesiones vesiculo-ampollosas y
artralgias en ambos tobillos, que le impiden la
deambulacion. En la exploracion destaca la presen-
cia de lesiones purpuricas palpables, localizadas en
piernas, gluteos, codos y dorso de manos, acompa-
fiadas de ampollas de contenido serohemorragico
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Figura 1. Lesiones ampollosas de la purpura
de Schonlein-Henoch bullosa

(Fig. 1). Ademas se observé edema doloroso a la
palpacion en el dorso de la mano izquierda, piesy
tobillos, e hiperemia amigdalar sin exudados.

Las exploraciones complementarias (hemograma,
bioquimica, coagulacién y tira reactiva de orina) re-
sultaron normales. Con el diagndstico de sospecha
de PSH con afectacidn sistémica, el paciente fue
hospitalizado para iniciar tratamiento esteroideo
(prednisona 2 mg/kg/dia). La evolucion fue favora-
ble, con mejoria de los sintomas articulares, siendo
dado de alta a las 24 horas de su hospitalizacion.

DISCUSION

La PSH es la vasculitis sistémica mas frecuente de
lainfancia. Al contrario que en adultos, la aparicion
de ampollas hemorragicas en ninos es infrecuente
(< 2% de los casos). La primera referencia en la lite-
ratura se remonta a 1985, cuando Garland descri-
be por primera vez esta presentacion atipica de
PSH en un varén de cinco afios?.
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La fisiopatologia de la PSH ampollosa es descono-
cida. Kobayashi et al. detectaron la presencia de
gelatinasa B (metaloproteinasa-9) en el fluido de la
ampolla. La migracion de dicha proteasa, liberada
por los polimorfonucleares sobre la unién dermoe-
pidérmica daria lugar a la formacién de la ampolla,
a través de la protedlisis de ciertos componentes
de la membrana basal, tales como el colageno tipo
VII®. Ademas, el hecho de que la mayoria de las le-
siones ampollas se encuentren en la zona de los
gluteos y miembros inferiores sugiere que la pre-
sion es uno de los mecanismos implicados en su
patogénesis. Abdulla et al.* describieron el caso de
una adolescente con PSH ampollosa que al cabo
de un afio del cuadro fue diagnosticada de epider-
molisis ampollosa distréfica dominante (EADD).
Matsubara et al.® recomiendan el examen de las
ufias de los pacientes con PSH ampollosa para
identificar las tipicas uias distréficas que pueden
asociarse a la EADD.

No existe evidencia de que la PSH ampollosa se
asocie a peor pronostico o mayor nimero de com-
plicaciones. Sin embargo, la presencia de lesiones
ampollosas obliga a establecer el diagnéstico di-
ferencial con otras patologias tipicas de la infan-
cia como eritema multiforme, pénfigo ampolloso,
impétigo ampolloso, dermatitis herpetiforme o el
sindrome de escaldadura estafilocécica. En algu-
nos casos, incluso, puede ser necesaria la biopsia
cutanea para poder establecer el diagnostico de-
finitivo.

La indicacién para el empleo de corticoides en esta
presentacion atipica ain no esta claramente con-
sensuado, especialmente en lo referente al manejo
de las lesiones cutaneas aisladas sin otras mani-
festaciones sistémicas. Algunos autores recomien-
dan el uso precoz de prednisona tan pronto como
aparezcan las lesiones ampollosas, tanto para re-
ducir la duracion del cuadro como para evitar posi-
bles secuelas®. Aljada et al. demostraron el efecto
supresor de la hidrocortisona sobre el factor de
transcripcion proinflamatorio AP-1, el cual se ha
relacionado con la disminucion de los niveles plas-
maticos de metaloproteinasa-9; este efecto podria
sugerir el posible papel protector de los corticoides
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sobre la protedlisis del colageno y otras proteinas
de la matriz.

Sin embargo, otros autores como Rosato et al. no
encontraron mejoria tras su empleo en pacientes
con afectacion cutanea severa, por lo que no acon-
sejan su utilizacion sistematica.

CONCLUSION

La aparicion de lesiones ampollosas es una forma
infrecuente de presentacion de la PSH. Su apari-
cion no implica un peor pronosticoy por lo general
puede manejarse de la misma forma conservadora
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