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RESUMEN  
 
La Púrpura de Henoch – Schönlein (PHS) es una 
vasculitis leucocitoclástica, autolimitada que en la 
mayoría de los casos presenta manifestaciones 
cutáneas de purpura palpable acompañada de dolor 
articular, abdominal y alteración de la función renal. 
Reportamos un caso pediátrico de púrpura con 
ampollas de contenido hemorrágico variedad  rara 
de presentación y difícil diagnóstico. 
 

SUMMARY  
 
Henoch-Schönlein purpura (HSP) is a self-limited a 
leukocytoclastic vasculitis, the most case have 
palpable purpura skin manifestations with arthralgia 
strong abdominal pain, and renal function 
compromise. 
We report a pediatric case of purpura with 
hemorrhagic blisters rare variety of presentation 
and difficult diagnosis. 
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INTRODUCCIÓN: 

Fue Johan Schönlein quien describió en 1937 la asociación entre artralgia y púrpura y más tarde 
Henoch haría lo propio con la afectación intestinal y renal. 

Las vasculitis son un grupo variado de enfermedades, caracterizadas por la inflamación de los vasos 
sanguíneos de etiología variable, cuya clínica, tratamiento y pronóstico dependerá de la localización 
y extensión de las lesiones, así como del vaso sanguíneo involucrado. 

PHS es una vasculitis leucocitoclástica, autolimitada y frecuente en la infancia cuya manifestación 
cutánea característica es la púrpura palpable, pero la variante ampollar y hemorrágica es muy poco 
frecuente en niños, motivo por el cual decidimos reportar un caso pediátrico en el que tuvimos que 
considerar varios diagnósticos diferenciales con revisión de la bibliografía para así realizar un manejo 
integral de la paciente. 

CASO CLINICO 

Paciente de 11 años de edad, femenina, de nacionalidad argentina, que fue internada en el servicio 
de pediatría por cuadro clínico de cuatro días de evolución, caracterizado por aparición de ampollas 
en ambas piernas, edema y dolor en tobillos, dificultad para la deambulación, sin otros síntomas 
agregados. (Ver Figs. 1 y 2) 
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Figura 1: Ampollas con base eritematosa en ambos miembros inferiores

Figura 2: Ampollas hemorrágicas, algunas de contenido seroso 

Es importante resaltar que un mes previo al actual episodio, la paciente presentó exantema con 
pápulas de base eritematosa asintomático que se inició en tobillos y se extendió de forma 
ascendente hasta las rodillas. 

Sin antecedentes personales o familiares de importancia 

Al examen físico se observan ampollas tensas con base eritematosa de contenido hemático, algunas 
destechadas y con costras hemáticas; las lesiones estaban distribuidas en ambas piernas hasta 
debajo de las rodillas en forma bilateral y simétrica. A la palpación presentaba edema grado II muy 
doloroso que dejaba fóvea. 

Presión Arterial: 90/60 mmhg. FC: 100. lpm FR: 16 rpm. Temperatura: 36° 

Se plantean los diagnósticos presuntivos de: Impétigo ampollar, Eritema multiforme, Dermatosis IgA 
lineal y Purpura de Henoch- Schönlein. 

Se realizó laboratorio de rutina, función renal con proteinograma: resultando todos sin alteraciones, 
serologías para Parvovirus B19, Citomegalovirus, E.Barr, Hepatitis B y C: negativas. 

Hisopado de Fauces: negativo 

Biopsia de piel de miembros inferiores: reportó Vasculitis leucocitoclástica. (Ver Figs. 3 y 4) 
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Figura 3: Imagen panorámica con tinción de H&E epidermis acantósica, extravasación eritrocitaria en 
dermis superficial además infiltrado neutrófilo perivascular, depósito de fibrina en dermis superficial y 

media 
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Figura 4: Imagen 100x .Tinción de H&E. Se observa epidermis acantósica extravasación eritrocitaria en 
dermis superficial con infiltrado neutrofílico perivascular, depósito de fibrina en dermis superficial y 
media. 
 

Se inició tratamiento con: antisépticos y antibióticos tópicos en las lesiones destechadas, más 
analgésicos por vía oral. A las 48 horas, observándose mejoría del cuadro clínico, se dió el alta 
recomendándole reposo y controles laboratoriales periódicos, en especial de su función renal; los 
cuales hasta la fecha, 6 meses después, no han mostrado anomalías. En la inspección de las zonas 
afectadas se ha observado máculas hiperpigmentadas residuales. (Ver Fig. 5) 
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Figura 5: Máculas hiperpigmentadas residuales 

 DISCUSION 

 La PHS es una vasculitis leucocitoclástica, caracterizada por el depósito de inmunocomplejos, 
frecuente en niños menores de 10 años, predomina en el sexo masculino de curso autolimitado que 
en la mayoría de casos se presentan durante la primavera y el verano. 

Dos tercios de los pacientes con PHS tienen antecedentes de infección en la vía respiratoria alta, el 
10 a 30% de éstas atribuidas al Estreptococo β Hemolítico del grupo A; otros agentes implicados en 
el desencadenamiento de esta vasculitis son: Parvovirus B19, Varicela/ Zoster, Herpes Simple, 
Citomegalovirus y virus de Epstein-Barr. También algunos alimentos, vacunas y medicamentos 
principalmente penicilinas, sulfas, así como picaduras de insectos y exposición prolongada al frio.1, 2 

El exantema eritemato-máculo-papuloso o urticariforme que evoluciona a púrpura palpable, se 
presenta en el 50% de los casos, su distribución es simétrica y se localiza en la superficie extensora 
de las extremidades inferiores (principalmente alrededor de los maléolos y dorso de pies) pudiendo 
afectar otros sitios como el rostro, tronco y extremidades superiores, siendo este uno de los criterios 
obligatorios de EULAR/PRES de 2008 para el diagnóstico de PHS, sin embargo hay que tener en 
cuenta que no siempre las lesiones cutáneas son la primera manifestación de la enfermedad.3 

El desarrollo de ampollas hemorrágicas es una forma muy rara de presentación, pudiéndosela 
observar en menos del 2% de la población infantil. Estas lesiones se destechan dejando lesiones 
ulceradas de bordes indurados eritematosos o violáceos y centro necrótico, que luego se cubren de 
costra hemática que al cicatrizar dejan máculas hiperpigmentadas residuales.4-8 

Si bien la etiología es desconocida, se piensa el siguiente mecanismo fisiopatogénico de esta 
dermatosis: luego de la exposición del paciente a algunos de los factores desencadenantes se 
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producen depósitos de IgA en forma de complejos en los pequeños vasos del mesangio renal, dermis 
y pared intestinal con la liberación de interleucinas, causantes de la respuesta inflamatoria local que 
conduce a la necrosis de la pared de vasos pequeños. 

El mecanismo por el cual se produce la formación de ampollas hemorrágicas en pacientes con PHS 
tampoco está claro sin embargo, Kobayshit et al, encontraron que las MMP-9 están aumentadas en 
el líquido de las ampollas, estas metaloproteinasas son endopeptidasas, zinc-dependientes, 
pertenecientes a la familia de las gelatinasas, originadas en leucocitos y queratinocitos, almacenadas 
en neutrófilos capaces de degradar fibras de colágeno y provocar apoptosis de las células 
endoteliales, pues estas degradarían componentes de la membrana basal entre ellos al colágeno tipo 
VII. 9,10 

Otros síntomas asociados son artritis o artralgias pudiendo ser en ocasiones la primera 
manifestación de la enfermedad, a predominio de tobillos y rodillas en más del 50% de los casos, 
ocasionando dificultad para caminar como en el caso de nuestra paciente.11 

El compromiso gastrointestinal se produce en el 2/3 de los pacientes y puede preceder el 
compromiso cutáneo (24%). Los síntomas más comunes son: dolor abdominal, vómitos y diarrea; las 
complicaciones graves del tracto digestivo son poco frecuentes, van desde invaginación hasta 
sangrado gastrointestinal masivo. 

El compromiso renal es el factor pronóstico más importante de esta patología, debido a que un 20-
25% de los pacientes con PHS pueden llegar a tenerlo, siendo muy frecuente la microhematuria. La 
afectación severa se da en un 5-7% de los casos y si bien, el compromiso renal se puede dar en los 
primeros tres (3) meses de la enfermedad, su curso suele ser benigno o autoresolutivo. Algunos 
pacientes, sin embargo, pueden desarrollar afección tardía del riñón, en el curso evolutivo de la 
enfermedad y desarrollar complicaciones graves tales como nefritis aguda, síndrome 
nefrótico/nefrítico, insuficiencia renal crónica (esto es en menos del 5% de los casos). Por los riesgos 
a estas complicaciones, es de buena práctica que estos pacientes sean controlados por nefrología 
infantil de forma estricta. Debe considerarse que en el adulto, el compromiso renal es más frecuente 
y generalmente más severo. Otros síntomas son: cefalea, y/o dolor testicular atribuido este a orquitis 
simulando torsión testicular. 

Más raros resultan signos o síntomas atribuidos a afección pulmonar o miositis.12 

No hay un tratamiento específico para esta patología, generalmente este es sintomático, incluyendo 
reposo, uso de ropa holgada y calzado no ajustado. 

Respecto al tratamiento en la forma clínica de PHS con lesiones ampollares, aunque esté discutido 
por algunos autores, se usan corticoides a dosis antiinflamatoria. De esta sería posible inhibir a la 
proteína 1 (AP-1) y reduciría a la MMP-9 acortando de esta manera la evolución de la enfermedad. 
Esta acción, tiene entonces un efecto protector, pues se reduce el riesgo del desarrollo de 
nefropatías, especialmente en aquellos pacientes con dolor abdominal y lesiones cutáneas 
persistentes (mayor de 2 semanas). También hay menos probabilidades de recurrencias o de que la 
enfermedad se torne crónica; por este motivo, los corticoides actualmente son considerados el 
tratamiento de primera elección. Otras alternativas de tratamientos utilizados son Azatriopina, 
Dapsona, Colchicina e Inmunoglobulina.13-19 
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CONCLUSIONES 

En el caso presentado las lesiones eran hemorrágicas y con mucha sintomatología acompañante, por 
lo que es importante resaltar que este tipo de púrpura no son de mal pronóstico, pero aun así se 
debe hacer una evaluación completa de estos pacientes, ya que un pequeño porcentaje de ellos 
pueden tener compromiso sistémico. 

Para el diagnóstico de PHS es importante tener en cuenta los criterios establecidos por 
EULAR/PRINTO/PRES en el año 2008, de los cuales nuestra paciente cumple 3 criterios, 
lamentablemente no se pudo realizar la inmunofluorescencia para confirmar los depósitos de 
inmunoglobulina A, no obstante, la histopatología evidenciaba la vasculitis leucocitoclástica. Los 
corticoides, analgésicos y por supuesto el reposo, son claves para el tratamiento, sin embargo, la 
evolución dependerá,  en la mayoría de los casos, del compromiso renal. 

Es de vital importancia el seguimiento clínico y laboratoriales, así como el manejo multidisciplinario. 
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