CASO CLIiNICO
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Purpura de Schonlein-Henoch asociado
a varicela: Caso clinico
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Resumen

Con el objeto de discutir el rol de la infeccion por virus varicela zéster (VVZ) como desencadenante
inhabitual de Purpura de Schonlein-Henoch (PSH) se comunica el caso de una paciente de 4
afios, con PSH y varicela. La evolucién del PSH en esta nifia se complica con dolor abdomi-
nal intenso, requiriendo terapia esteroidal sistémica. Al quinto dia de iniciado el purpura
aparece un exantema vesicular (confirmado como VVZ mediante inmunofluorescencia directa
de fluido vesicular). Se agrega Aciclovir endovenoso en forma empirica, dado el riesgo de
evolucion grave de la infeccién por VVZ durante el curso de una terapia esteroidal sistémica.
Ambas patologias tuvieron una resolucidon favorable.
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Henoch-Schonlein purpura associated with varicella. A clinical case

In order to discuss the role of varicella zoster virus (VZV) infection as a potential trigger of
Henloch-Schonlein Purpura (HSP) we present the case of a 4 year old boy with HSP and
varicella. The clinical course was complicated by severe abdominal pain, requiring systemic
steroids. On the 5th day of evolution, a vesicular exanthem appeared (VZV confirmed by direct
immunoflouescence). Intravenous acyclovir was used empirically considering the risk of using

high dose steroids in the presence of VZV. Both pathologies resolved uneventfully.
(Key words: Henoch-Schonlein, varicella, steroids, acyclovir).
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INTRODUCCION

El Purpura de Schonlein-Henoch (PSH)
es la vasculitis mas comun de la infancia’.
Se caracteriza por la presencia de un pur-
pura palpable no trombocitopénico que pre-
domina en extremidades inferiores y por otras
manifestaciones clinicas tales como artri-
tis, compromiso gastrointestinal y renal. La

aparicion de sus signos y sintomas es pre-
cedida en la mayoria de los casos por una
infeccion respiratoria alta o gastrointestinal2.
Su evolucién es autolimitada y la recupera-
cién ocurre en un periodo que fluctia entre
las 4 y 6 semanas. En la literatura médica
se han citado multiples agentes desencade-
nantes de esta patologia; uno de ellos, el
virus varicela zéster (VVZ), ha sido reporta-
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do en forma muy ocasional®®. En el presen-
te reporte se discute el rol potencial de la
infeccion por este virus como desencadenante
inhabitual de PSH y se comenta el uso de
terapia antiviral para el manejo de una vari-
cela que aparece durante el curso de un
PSH con compromiso gastrointestinal en tra-
tamiento con corticoides sistémicos.

Caso cLiNIcO

Paciente de 4 afios, sexo femenino, sin
historia previa de importancia, con antece-
dente de haber presentado cinco dias pre-
vios a su ingreso hospitalario odinofagia, fiebre
cuantificada hasta 38,5° C y lesiones en
piel compatibles con escarlatina, por lo que
se indicé Penicilina Benzatina 600 000 Ul
por via intramuscular. Evolucion¢ afebril, sin
embargo, dos dias antes de su hospitaliza-
cion presentd artralgia de tobillos y mufie-
cas, con aumento de volumen y leve impo-
tencia funcional asociada a lesiones maculo-
papulares de color rojo vinoso palpables en
extremidades inferiores y gluteos y dolor
abdominal periumbilical. Consulta en el Ser-
vicio de Urgencia, decidiéndose su hospita-
lizacion. A su ingreso se constatd una pa-
ciente afebril, hemodinamicamente estable,
decaida y algo quejumbrosa. En la piel se
observaron lesiones purpuricas palpables no
dolorosas en extremidades inferiores y nal-
gas, de diversos tamafos (entre 0,5 a 3
cms de diametro) y aumento de volumen
sensible con leve impotencia funcional en
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ambos tobillos y mufiecas. En el examen
abdominal existia sensibilidad a la palpa-
cion profunda en zona periumbilical, sin
visceromegalia. EI hemograma de ingreso
presentd 11 500 leucocitos, sin desviacién
a izquierda, VHS 26, PCR 1,2 (valor normal
0 a 0,9 mg/dl) y el sedimento de orina no
mostraba alteraciones. Se realiz6 un cultivo
de secrecion faringea, que informo flora ha-
bitual, y una cuantificacién de titulos de
antiestreptolisina O, cuyo resultado permitio
descartar una infeccion estreptocdcica re-
ciente (menor de 25 unidades). Debido a la
progresion del dolor abdominal en el contex-
to de un PSH se iniciaron esteroides por
via oral (Prednisona 1,5 mg/kg/dia), con
optima respuesta, cediendo sus sintomas
de forma completa. Al quinto dia de iniciado
el purpura y tercer dia de hospitalizacion se
pesquisaron dos lesiones vesiculares con
halo eritematoso en la pared anterior del to-
rax y en la region inguinal izquierda, suge-
rentes de varicela sin existir antecedentes
epidemiolégicos de contacto con varicela.
El diagndstico se confirmé mediante inmuno-
fluorescencia directa para antigeno (glicopro-
teinas) de virus varicela zdster obtenida de
muestra de fluido vesicular. Frente al riesgo
de una evolucién grave de la infeccion por
VVZ se inicio terapia con antivirales (Aciclovir
30 mg/kg/dia via endovenosa) y simulta-
neamente se suspendio la terapia esteroidal
sistémica. El nimero de lesiones vesiculares
aumentoé discretamente, apareciendo en el
pabelldn auricular izquierdo y en la region
lumbar (figura 1). El dolor abdominal y arti-

Figura 1. Imagen de la region dor-
sal y glutea de la paciente. Flecha
1: vesicula caracteristica del exan-
tema varicelatoso. Flecha 2: lesion
purpurica palpable caracteristica del
PSH.
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cular a nivel de las mufiecas reaparecio al
dia siguiente, razén por la cual se decide
reiniciar la terapia corticoesteroidal, esta vez
con Hidrocortisona (5 mg/kg/dosis cada 8
horas por via endovenosa). Luego de 24 horas
el dolor abdominal y articular disminuyeron,
manteniéndose las lesiones purpuricas pal-
pables en extremidades inferiores y nalgas.
Evoluciond en buenas condiciones genera-
les, sin presentar otras complicaciones, por
lo que fue dada el alta al sexto dia de hos-
pitalizacion, con Aciclovir (80 mg/kg/dia via
oral) por tres dias mas y Prednisona (2 mg/
kg/dia via oral) por cinco dias, disminuyen-
do esta dosis en forma progresiva. La pa-
ciente evoluciond favorablemente, encontran-
dose asintomatica en control un mes des-
pués.

COMENTARIO

Descrito el cuadro clinico a mediados del
siglo XIX por Johan Schonlein y Edouard
Henoch, el PSH es la vasculitis mas comun
de la infancia'. Su etiopatogenia esta rela-
cionada a la producciéon de complejos inmu-
nes mediados por IgA en respuesta a diver-
sos agentes desencadenantes. Estos com-
plejos se hacen insolubles, depositandose
en las paredes de pequefos vasos sangui-
neos, asociandose activacion del comple-
mento y reclutamiento de leucocitos polimorfo-
nucleares. Esta secuencia de eventos se
traduce histolégicamente en inflamacion, trom-
bosis y necrosis de pequefios vasos san-
guineos, con extravasacion de eritrocitos
(vasculitis leucocitoclastica). Las manifes-
taciones clinicas de esta patologia son, por
ende, el reflejo de la injuria de pequefios
vasos sanguineos a nivel de distintos orga-
nos. El compromiso cutaneo, cuya presen-
cia es considerada un criterio diagnostico,
se caracteriza por un purpura palpable no
trombocitopénico predominantemente en zo-
nas inferiores del cuerpo, especialmente
muslos y nalgas. Las manifestaciones gastro-
intestinales se describen hasta en un 76%
de los casos® y traducen vasculitis de la
submucosa y subserosa. Su espectro clini-
co varia desde dolor abdominal de tipo coli-
co, con nauseas y vomitos, a una hemorra-
gia digestiva baja. Se han descrito otras
complicaciones como invaginacion intesti-
nal y/o perforacion intestinal. El compromi-
so articular, por su parte, se presenta entre
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un 60 a 84% de los casos® y generalmente
afecta tobillos y rodillas. Las alteraciones
renales son menos frecuentes (20%)', y su
espectro varia desde hematuria con o sin
proteinuria hasta la insuficiencia renal termi-
nal (2 a 5%)'"'. La incidencia anual estimada
del PSH es entre 13,5 a 18 casos por 100 000
nifios'?, ocurriendo el 75% en menores de
10 afios, con una relaciéon hombre-mujer de
2:1. Se presenta con mayor frecuencia en
los meses de invierno y primavera®. Las ma-
nifestaciones clinicas del PSH se preceden
en mas del 75% de los casos por una infec-
ciéon respiratoria alta, faringea o gastroin-
testinal?. Entre los agentes desencadenantes
mas comunmente asociados estan las bac-
terias como Streptococcus pyogenes,
Mycoplasma pneumoniae, Yersinia entero-
colitica y Legionella pneumoniae; infeccio-
nes por agentes virales como adenovirus,
parvovirus B19 y virus Epstein-Barr; farmacos
como penicilina, ampicilina, eritromicina,
sulfonamidas, alopurinol, propiltiouracilo y
quinidina, asi como la exposicion a diver-
sos alergenos alimentarios, picaduras de in-
sectos, vacunas (sarampion, fiebre amarilla
y cblera) y ambientes frios'2. Es una pato-
logia autolimitada, cuya resolucion tarda
generalmente entre 4 a 6 semanas, pudien-
do observarse recurrencia de los signos y
sintomas semanas e incluso meses des-
pués. Su manejo consiste en reposo, uso
de antiinflamatorios no esteroidales y una
adecuada vigilancia de la aparicion de com-
plicaciones que requieran del uso de terapia
esteroidal sistémica.

La asociacion entre PSH y varicela es
muy poco frecuente y la informacion en la
literatura médica es escasa®®. En el caso
reportado, la infeccion por virus varicela zoster
pudo ser el desencadenante del proceso
vasculitico o pudo ser simplemente una in-
feccion concomitante. En el primer escena-
rio, diversas publicaciones sugieren que du-
rante el periodo de incubacion de la varicela
se formarian anticuerpos tipo 1gG, IgM e
IgA en respuesta a antigenos virales y, en
forma consiguiente, de complejos inmunes.
Estos ultimos desencadenarian el proceso
vasculitico responsable de las manifesta-
ciones del PSH, las cuales podrian apare-
cer antes o durante la erupcioén varicelatosa®.
La paciente reportada presentd un exante-
ma varicelatoso cinco dias después de ini-
ciado el purpura palpable caracteristico de
PSH. Considerando que el periodo de
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incubacion de la varicela fluctua entre los
10 y los 21 dias, si la infeccion por virus
varicela zéster hubiese desencadenado el
PSH, la formacién de complejos inmunes y
su consiguiente depdsito debiera haber ocu-
rrido precozmente en el curso de la infec-
cion viral y, por consiguiente, las manifes-
taciones del PSH habrian precedido a la
erupcion vesicular, tal como ocurrié en esta
paciente. En un segundo escenario, no es
posible descartar que la infeccion por VVZ
haya sido un hecho no relacionado al proce-
so vasculitico y que éste haya sido real-
mente desencadenado por otro agente, en
especial considerando el antecedente de un
exantema febril y el uso de Penicilina
Benzatina cinco dias antes del desarrollo
del PSH. La paciente reportada presenté dolor
abdominal durante la evolucion del PSH previo
a la aparicion del exantema por varicela,
razon por la cual se inicid terapia esteroidal
sistémica. Frente a la aparicion del exante-
ma varicelatoso dicha terapia fue suspendi-
da por el riesgo de inducir un curso grave
de la infeccién por VVZ, tal como ha sido
publicado en la literatura'. El uso de Aciclovir
dentro de las primeras 24 horas de iniciado
el exantema por varicela ha demostrado ser
efectivo en reducir la morbimortalidad aso-
ciada a esta infecciéont, razon por la cual
se administré Aciclovir precozmente, permi-
tiendo reiniciar el tratamiento corticoesteroidal
sistémico al reaparecer el dolor abdominal.
El uso de esteroides sistémicos en dosis
altas como terapia antiinflamatoria en el curso
de una infeccion por VVZ plantea un impor-
tante dilema clinico. Se requiere una cuida-
dosa evaluacion de los riesgos de esta te-
rapia versus el beneficio sintomatico del com-
promiso gastrointestinal del PSH. En estos
casos, la adicion precoz de Aciclovir en do-
sis altas por via endovenosa puede ser una
alternativa valida para reducir los riesgos de
un eventual curso grave de la infeccion por
VVZ. En el caso reportado, la evolucion del
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PSH y de la varicela fueron ampliamente
favorables.
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