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Púrpura de Schönlein-
Henoch: un caso complejo

Sr. Editor:

Aunque la púrpura de Schönlein-Henoch es una enfermedad

bien conocida en pediatría, queremos presentar un caso que nos

parece interesante tanto por su dificultad diagnóstica como por

su compleja sintomatología, que se vio agravada por una rec-

torragia masiva que puso en peligro la vida del paciente.

Se trataba de un paciente varón de 7 años de edad ingresado por

presentar un cuadro de dolor abdominal difuso y una deposición

melénica. La semana previa había consultado por varicela y había

tomado ibuprofeno, 20 mg/kg/día. No presentaba antecedentes de

interés, salvo dolor abdominal recurrente. En la exploración al in-

greso no se objetivaron hallazgos patológicos. Al ingreso la coagu-

lación era normal así como el sistemático de sangre. Ante la historia

de dolores abdominales de repetición y la sintomatología actual se

realizó una gammagrafía con tecnecio 99m que fue normal, y una

endoscopia digestiva alta donde se observó duodenitis erosiva inter-

pretada como secundaria a la ingesta de antiinflamatorios no este-

roideos (AINE).

El séptimo día de evolución presentó artritis de rodilla derecha,

por lo que se puso en duda el diagnóstico inicial, y se realizaron he-

mocultivos, serologías para Salmonella, Shigella, Yersinia y Campy-

lobacter, pruebas de Mantoux, frotis faríngeo, factor reumatoide, an-

ticuerpos antinucleares (ANA) y HLA-B27, todo ello negativo.

Al noveno día apareció un exantema eritematoso violáceo palpa-

ble, simétrico, en extremidades inferiores, y se estableció el diag-

nóstico púrpura de Schönlein-Henoch. Posteriormente se observó

hematoma escrotal, así como un dolor abdominal tan intenso y

constante que precisó una potente analgesia y se inició tratamiento

con metilprednisolona. Durante 48 h el paciente mejoró, para iniciar

de nuevo brotes de púrpura acompañados de intenso dolor abdo-

minal. Aunque en este tiempo no presentó hemorragia intestinal evi-

dente, las hemorragias ocultas en heces siempre fueron positivas. En

la analítica de control se encontró descenso de la hemoglobina a

9,9 g/dl, así como unas proteínas totales de 5 g/dl con una albúmi-

na de 1,9 g/dl, sin proteinuria. Se realizó aclaramiento de �1-anti-

tripsina resultando valores de 51,61 (valores normales 20-30), y se

confirmó la sospecha de enteropatía perdedora de proteínas.

A los 23 días se observó hipertensión arterial, proteinuria en ran-

go nefrótico (101 mg/kg/día) y microhematuria, con función renal

conservada.

Un día después el paciente presentó crisis de dolor abdominal

intenso que se acompañaban de hemorragia rectal muy abundante

(se estimó en 1 l), de sangre roja sin heces, y que precisó expan-

sión urgente con suero salino por taquicardia e hipotensión y pos-

terior transfusión de concentrado de hematíes ante hematócrito del

22 % y hemoglobina de 7 g/dl. El episodio de hemorragia cesó de

forma espontánea.

El caso que presentamos nos parece interesante por la apari-

ción de los síntomas abdominales como primera manifestación

de púrpura de Schönlein-Henoch, el debut tan tardío del exan-

tema purpúrico (día 9) y la evolución tan tórpida con la presen-

cia de una hemorragia digestiva masiva y una enteropatía per-

dedora de proteínas que, aunque descritas, son infrecuentes.

La púrpura de Schönlein-Henoch puede complicarse con hi-

poproteinemia que suele deberse al desarrollo de un síndrome

nefrótico, pero en algunos casos se ha documentado una ente-

ropatía perdedora de proteínas como causa de la misma1.

La hemorragia gastrointestinal ocurre hasta en el 50% de los ca-

sos2, siendo la hemorragia masiva una complicación poco frecuen-

te. En una serie de Allen et al3, 7 de 131 pacientes precisaron

transfusión de concentrado de hematíes y sólo cuatro de ellos pre-

sentaron inestabilidad hemodinámica secundaria a la hemorragia.

La afectación del tracto gastrointestinal es generalizada en la

púrpura de Schönlein-Henoch al tratarse de una vasculitis de pe-

queños vasos. El punto de hemorragia suele localizarse a nivel

de yeyuno o íleon4, pero también, aunque más raramente, puede

encontrarse en esófago, estómago o colon. En los casos de he-

morragia masiva se han empleado varios procedimientos diag-

nóstico-terapéuticos: endoscopia para localización del punto de

hemorragia, angiografía de la arteria mesentérica o celíaca o,

incluso, cirugía y realización de enteroscopia intraoperatoria.

En el tratamiento conservador de la afectación abdominal tra-

dicionalmente se han utilizado los corticoides, aunque un estu-

dio reciente5 pone en duda su utilidad. Se han comunicado casos

de púrpura y enfermedad inflamatoria intestinal que presentaban

valores bajos de factor XIII y evolucionaron satisfactoriamente

con el tratamiento sustitutivo con este factor. El tratamiento con

gammaglobulina inespecífica intravenosa es efectivo para el tra-

tamiento de la nefropatía por IgA y la púrpura de Schönlein-He-

noch en adultos6, pero hay pocos casos publicados sobre su uso

en pacientes con manifestaciones digestivas graves.
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Respuesta espectacular 
de una encefalomielitis 
aguda diseminada tras altas
dosis de esteroides

Sr. Editor:

La encefalomielitis aguda diseminada (EMAD) consiste en una

desmielinización inflamatoria que afecta sobre todo a la sustan-

cia blanca subcortical. Es una enfermedad monofásica, aunque a

veces puede ser polifásica, en cuyo caso hay que plantearse el

diagnóstico diferencial con una esclerosis múltiple1. Se caracte-

riza por afectación neurológica multifocal que suele asociar pró-

dromos de enfermedad viral. Las pruebas de laboratorio son

poco concluyentes. El diagnóstico se basa en la resonancia mag-

nética (RM), que muestra lesiones desmielinizantes, hiperinten-

sas en T2, en el mismo estadio evolutivo, con frecuencia bilate-

rales, de predominio en la sustancia blanca hemisférica, aunque

la sustancia gris también puede estar afectada2.

En cuanto al tratamiento, se ha visto que el uso de altas dosis

de metilprednisolona frente a las dosis clásicas podría acortar la

duración de los síntomas neurológicos y detener su progresión1.

Se expone un caso de EMAD que tuvo una rápida mejoría clíni-

ca con metilprednisolona a altas dosis.

Se trataba de un niño de 6 años que desde hace 9 días presenta-

ba vómitos, dolor abdominal, decaimiento y anorexia. En los 2 días

previos al ingreso se añadió debilidad progresiva en miembros in-

feriores con cierta dificultad para caminar. El primer día tuvo fiebre

hasta 39 °C y el resto de días febrícula. Había recibido la vacuna tri-

ple vírica y la difteria-tétanos-pertussis acelular (19 días antes), pre-

sentando fiebre durante las primeras 72 h. No refería otros antece-

dentes importantes ni infecciones respiratorias ni digestivas.

En la exploración estaba afebril, consciente y orientado. Presenta-

ba dismetría, disdiadococinesia y ataxia, así como pérdida de fuerza

en extremidades inferiores que imposibilitaba el ortostatismo, hi-

perreflexia generalizada, signo de Babinski bilateral, clonus aquíleo

bilateral, globo vesical recurrente, priapismo y rigidez de nuca. Ade-

más existía un nivel sensitivo medular T8-T9.

Los análisis elementales fueron normales. Se realizó una punción

lumbar, que mostró: leucocitos, 150/�l (90% polimorfonucleares),

proteínas 47 mg/dl y glucosa, 58 mg/dl.

Se decidió su ingreso, iniciándose tratamiento con cefotaxima a

200 mg/kg/día que se suspendió a las 36 h dadas la negatividad del

cultivo de líquido cefalorraquídeo (LCR) y evolución poco compati-

ble con meningitis bacteriana. Se inició entonces tratamiento con

aciclovir por la sospecha de encefalitis herpética. Ante la mala evo-

lución del cuadro, se realizó una RM craneal y medular, y se admi-

nistró una dosis de metilprednisolona a 2 mg/kg/día. En la RM se

observaron lesiones desmielinizantes bilaterales y multifocales en

sustancia blanca y sustancia gris, así como lesiones intramedulares

cervical y dorsal alta (figs. 1 y 2).

Con el diagnóstico de EMAD de probable origen posvacunal, se

suspendió el aciclovir y se inició tratamiento con metilprednisolona

a dosis de 30 mg/kg/día, durante 5 días para continuar posterior-

mente a dosis de 1 mg/kg/día durante 10 días más. A las 24 h de ha-

ber iniciado el tratamiento con bolos de esteroides ya se observó

una mejoría neurológica espectacular, recuperando el ortostatismo y

la marcha. Evolucionó favorablemente a lo largo de los días siguien-

tes, observándose al alta una resolución casi completa. Un mes des-

pués la resolución era completa.

En la EMAD se distinguen dos grupos: postinfecciosa3 y pos-

vacunal4. La postinfecciosa se ha relacionado sobre todo con

agentes virales, siendo los más frecuentemente implicados el

virus del sarampión, de la varicela y de la rubéola. Otra forma

común de EMAD es la que se produce tras una vacuna. Esta

forma es clínicamente indistinguible de la postinfecciosa, salvo

que afecta con mayor frecuencia al sistema nervioso periférico.

Se ha relacionado con numerosas vacunas, con mayor frecuen-

cia con la vacuna del sarampión, la parotiditis y la rubéola2,4.

La etiopatogenia es desconocida, pero se piensa que es un

proceso autoinmune. La mayoría de los niños tienen un buen

curso evolutivo, si bien no se ha descrito en la literatura médica

ninguno tan espectacular como el que estamos tratando aquí.

Una minoría (11%) quedará con secuelas neurológicas que van

desde moderadas a graves5. Una vez que se ha establecido el

diagnóstico de EMAD, el tratamiento suele comenzar con

3-5 días de metilprednisolona intravenosa (20-30 mg/kg/día), se-

guido o no de prednisolona oral, comenzando con 2 mg/kg/día

que se van disminuyendo a lo largo de 4-6 semanas. La mayo-

ría mejoran con metilprednisolona, pero si ésta falla, se pueden

utilizar inmunoglobulinas, plasmaféresis o citotóxicos.

En un amplio estudio observacional, analizan su experiencia

con dosis altas, y comparan la evolución con los niños tratados

con la dosis clásica, observándose una mejoría más rápida en el

grupo tratado con pulsos de metilprednisolona. De acuerdo
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Figura 1. RM cerebral
coronal potenciada en
T2. Lesiones hiperinten-
sas asimétricas de pre-
dominio en sustancia
blanca subcortical.

Figura 2. RM cerebral
coronal potenciada en
T2. Lesiones hiperinten-
sas en tálamo.


