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RESUMEN

El Púrpura de Schönlein-Henoch es la vasculitis sistémica más frecuente de la infancia, 
caracterizada por el depósito de inmunocomplejos de IgA1 en vasos de pequeño ca-
libre. Su tétrada clínica clásica incluye púrpura palpable no trombocitopénico, artritis 
no erosiva o artralgia, dolor abdominal y compromiso renal. Este último es menos 
frecuente en niños y es marcador de mal pronóstico. Su diagnóstico se realiza según 
criterios clínicos, siendo pocas veces necesaria la confirmación histológica, que cons-
tituye el gold-standard, con manifestaciones de laboratorio inespecíficas. Se descri-
ben variadas complicaciones de distinta severidad, tales como invaginación intestinal, 
hemorragia digestiva, déficit neurológico, insuficiencia respiratoria, torsión testicular, 
entre otras. Por esta gran variabilidad clínica constituye un importante diagnóstico 
diferencial en contextos clínicos altamente prevalentes en pediatría tales como el sín-
drome purpúrico y el abdomen agudo. El curso en general es autolimitado y el trata-
miento es sintomático una vez que se descartan complicaciones.  

Henoch-Schönlein purpura in the pediatric age group
SUMMARY

Henoch-Schönlein purpura is the most common systemic vasculitis in children, char-
acterized by deposition of IgA1-immune-complexes in small-vessels. Its classic clin-
ical tetrad includes non-thrombocytopenic palpable purpura, arthritis o arthralgia, 
abdominal pain and renal involvement. The latter is less frequent in children, but it 
is a poor prognostic marker. Diagnosis is made through clinical criteria, and in only a 
few cases a histological confirmation is necessary, which is the gold standard, with 
unspecific laboratory features. Many complications have been described, such as in-
tussusception, gastrointestinal bleeding, neurological deficit, respiratory failure and 
testicular torsion. Because of its great clinical variability, it constitutes an important 
differential diagnosis in highly prevalent pediatric clinical scenarios, such as purpuric 
syndrome and acute abdomen. It is usually self-limited, and its treatment is focused 
in symptom relief once complications are ruled out. 
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Introducción
El Púrpura de Schönlein-Henoch (PSH), recientemente 

renombrado como vasculitis por inmunoglobulina A (IgA)(1) 
es una vasculitis leucocitoclástica sistémica caracterizada 
por el depósitos de complejos inmunes con predominio de 
IgA de tipo 1(2) que compromete principalmente vasos san-
guíneos de pequeño calibre(3). Es la vasculitis más frecuente 
de la edad pediátrica(4), afectando en un 90% de los casos 
a niños menores de 10 años. Su presentación clínica clá-
sica incluye púrpura palpable no trombocitopénico, artral-
gias con o sin artritis, compromiso renal y dolor abdominal. 
Generalmente es de carácter autolimitado, con múltiples 
potenciales complicaciones de severidad  variable, consti-
tuyendo un diagnóstico diferencial relevante en múltiples 
escenarios clínicos(3). 

Epidemiología
El PSH es una enfermedad que predomina en la edad 

pediátrica, principalmente en el segmento entre 3 a 15 
años de edad, con una incidencia entre 2,7 y 22,1 casos por 
100.000 niños al año, levemente superior en el sexo mas-
culino(5). Presenta mayor incidencia en población pediátrica 
asiática y blanca, lo que sugiere cierto componente genéti-
co, cuyo rol preciso se desconoce(4). Destaca su carácter es-
tacional, presentándose con mayor frecuencia en invierno 
y muy rara vez en verano, lo que se relaciona con que en 
más del 50% de los casos es precedida por infecciones res-
piratorias altas(6) en un período menor a dos semanas(5),  Un 
tercio de ellas es de origen estreptocócico. Se ha estudia-
do la relación con otros posibles factores gatillantes, tales 
como las vacunas; sin embargo, hoy se sabe que la única 
eventualmente implicada sería la trivírica.  Tampoco habría 
una asociación significativa, como se creía previamente, 
con medicamentos, picaduras de insecto ni neoplasias ma-
lignas, a diferencia en este último caso con los adultos(2,6-7). 
Además, se postula que la obesidad sería un factor de ries-
go independiente para compromiso renal, posiblemente al 
potenciar un estado pro-inflamatorio y oxidativo(8). 

Patogenia 
La IgA es la inmunoglobulina humana con mayor tasa de 

producción diaria, y la segunda con mayor concentración 
plasmática, circulando bajo la isoforma A1 y A2. Su función 
principal es unirse a los antígenos y bloquear su entrada a 
través de las mucosas. Además, en su forma dimérica (IgA 

secretora) tiene un potente rol proinflamatorio(9). El PSH se 
caracteriza por el depósito vascular de complejos de IgA, 
desencadenando la activación del complemento y la res-
puesta humoral y celular(3). La teoría patogénica más acep-
tada corresponde a la de “multi-hit”, donde habrían cuatro 
hechos fisiopatológicos esenciales: i) producción  de IgA1 
con glicosilación aberrante (galactosilación deficiente) que 
participa como autoantígeno; ii) producción de autoanti-
cuerpos anti-IgA1, proceso normal que se exacerba ante el 
contacto con agentes infecciosos ricos en N-acetilgalacto-
samina(9); iii) formación de complejos inmunes de autoan-
ticuerpos tipo IgA e IgG contra IgA1 aberrante; y iv) injuria 
glomerular y microvascular por depósito de inmunocom-
plejos(7, 9).

Se ha encontrado un aumento de linfocitos T-helper de 
tipo 3 (LTh3) productores de factor de crecimiento trans-
formante beta (TGF-β) en pacientes con PSH, así como un 
incremento de las anticardiolipinas IgA, sugiriendo mime-
tismo molecular con moléculas ambientales ricas en cardio-
lipinas, que podría participar como gatillante, estimulando 
a los LTh3 del sistema inmune asociado a mucosas (MALT) 
a generar el cambio de clase de linfocitos B vírgenes a pro-
ductores de IgA(10). Otras citoquinas potencialmente invo-
lucradas serían el factor de necrosis tumoral-alfa (TNF-α), 
interleuquinas 6 y 8 (IL- 6 y 8). Se ha planteado una rela-
ción entre la actividad del PSH y  los niveles de factor XIII, 
particularmente en pacientes con compromiso abdominal 
severo, donde ocurriría una disminución rápida de este 
marcador en sangre, previo a la aparición del rash cutáneo 
clásico. Sin embargo, se desconoce su especificidad(11). 

Se han reportado casos familiares de PSH desde 1919, 
de los cuales en un 55% de los ellos ha ocurrido de forma 
no simultánea entre sí, con características epidemiológicas 
similares a los no familiares, de lo que se infiere un rol ge-
nético menor dentro de la patogenia, cuyos alelos específi-
cos no han sido identificados(12), aunque se han reportado 
casos de PSH homocigotos para la mutación del gen MEFV, 
relacionado con la fiebre mediterránea familiar(1). Además 
existiría asociación con antígeno leucocitario (HLA) A2, A11 
y B 35, y menor riesgo en los portadores de HLA A1, B 49 y 
B 50(2).

Las manifestaciones histopatológicas del PSH difieren 
según el tejido blanco que se analice. Los hallazgos más 
frecuentes en biopsias cutáneas son vasculitis leucocito-
clástica con necrosis fibrinoide de la pared vascular con in-
filtración de leucocitos polimorfonucleares y mononuclea-
res, con depósito de IgA predominantemente en los vasos 
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papilares dérmicos.  En el riñón se describe clásicamente 
una glomerulonefritis proliferativa mesangial, con variable 
formación de crescentes. El diagnóstico se confirma con el 
hallazgo del depósito de IgA. También puede contener IgM, 
IgG y/o C3 en el tejido que corresponda(13). 

Criterios de clasificación
En 1990 el American College of Rheumatology (ACR) 

realizó un análisis comparativo con otros tipos de vasculitis 
con el objetivo de establecer criterios de clasificación que 
unificaran el diagnóstico. En tal estudio se incluyeron pa-
cientes de todas las edades, estableciendo cuatro criterios: 
a) edad ≤ 20 años al momento del diagnóstico; b) púrpura 
palpable; c) dolor abdominal agudo; y d) biopsia que mues-
tra presencia de granulocitos en las paredes de arteriolas y 
vénulas. Para la confirmación del diagnóstico se requería la 
presencia de dos de cuatro criterios, con una sensibilidad 
fue de 87,1% y la especificidad 87,7%(14). 

En 2005 la Paediatric Rheumatology European Society 
(PRES) junto a la European League Against Reumatism (EU-
LAR) proponen actualizar los criterios. Para ello, la Paedia-
tric Rheumatology International Trials Organisation (PRIN-
TO) en el año 2008 realiza un estudio multicéntrico para la 
validación de los criterios de clasificación de las vasculitis 
en pacientes exclusivamente pediátricos(15), que fueron 
publicados en 2010. Los criterios propuestos fueron los si-
guientes: Púrpura o petequias de predominio en extremi-
dades inferiores (criterio mandatorio), con ≥2 de 4 de los 
siguientes: a) dolor abdominal agudo con o sin sangrado e 
invaginación intestinal; b) histopatología que muestra vas-
culitis leucocitoclástica típica con depósitos de IgA; c) artri-
tis o artralgia de inicio agudo y, d) compromiso renal, con 
proteinuria y/o hematuria, con una sensibilidad de 100% 
y la especificidad 87%(15). Así, la presencia de púrpura fue 
considerado un criterio necesario por estar presente en to-
dos los casos de PSH. Además, se incluye el compromiso ar-
ticular, muy común en niños, y se considera el compromiso 
renal al determinar el pronóstico a largo plazo(16). 

Manifestaciones clínicas
La tétrada clásica del PSH incluye púrpura palpable sin 

trombocitopenia, artritis no erosiva o artralgia, dolor abdo-
minal y compromiso renal(17). Las manifestaciones clínicas 
se pueden desarrollar en días a semanas, en diferentes se-
cuencias temporales. En algunos casos atípicos puede exis-
tir compromiso pulmonar, testicular y cerebral(3). 

1. Manifestaciones cutáneas
En el PSH el compromiso cutáneo está presente en to-

dos los casos y típicamente precede al compromiso sisté-
mico. Clásicamente comienza con la aparición de máculas 
y pápulas eritematosas en zonas dependientes de presión, 
principalmente en la cara externa de las piernas, que luego 
adquieren aspecto purpúrico,  asociado a sensación uren-
te y rara vez prurito(18). (Figura 1). Se pueden extender a 
glúteos y tronco, y rara vez sobre la cintura, que sería un 
eventual predictor de compromiso renal(19). (Figura 2). Las 
lesiones pueden aparecer incluso habiendo iniciado trata-
miento o suspendido el eventual gatillante. El rash puede 
demorar hasta tres semanas en desaparecer, terminando 
con una hiperpigmentación residual postinflamatoria(18), 
por acumulación local de hemosiderina(3).  Además, pue-
den haber petequias, vesículas, pústulas y en menos del 
2% de los pacientes, bulas hemorrágicas(18), lo que obliga 
a diferenciarlo de pénfigo buloso, eritema multiforme, en-
tre otros(20). En aproximadamente un 50% de los casos se 
observa un edema indoloro, localizado frecuentemente en 
manos, tobillos y pies, y en otros casos tejidos periorbita-
rios, labios, frente y cuero cabelludo(7). 

Figura 1.
 Se muestran lesiones cutáneas características del PSH: petequias, 
máculas, pápulas y equimosis eritemato-violaceas en extremida-
des inferiores, simétricas. Destacan lesiones en relación a compre-
sion por calcetín. También, se observa leve aumento de volumen 
de ambos tobillos.
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2. Manifestaciones musculoesqueléticas
La artritis está presente en el 84% de los pacientes con 

PSH(20), y en el 15% de ellos es el síntoma inicial de la en-
fermedad (3), siendo en la mayoría de los casos una oligo 
o poliartritis aguda transitoria, no erosiva, de grandes ar-
ticulaciones de extremidades inferiores, principalmente 
tobillos y rodillas, y  en algunos casos, manos y pies(3), oca-
sionalmente monoarticular(21). En muchos casos el paciente 
consulta por claudicación o por rechazo a la bipedestación 
y/o la marcha. Además, existen reportes de compromiso 
miopático, caracterizado por dolor y debilidad muscular bi-
lateral y simétrica tanto en tren superior como inferior, po-
siblemente por sangrado muscular o isquemia secundaria a 
vasculitis(22-23).

3. Manifestaciones gastrointestinales
Los síntomas gastrointestinales se presentan entre el 

50%-75% de los casos de PSH(24) y en el 12%-19% de los ca-
sos puede preceder al rash característico(25). El fenómeno 
central es el depósito de complejos inmunes, que causan 
edema y microhemorragia de las vellosidades del intesti-
no delgado, que determinarían los síntomas según su se-
veridad y la extensión(26, 27). La porción más comprometida 
es el intestino delgado y en menor grado estómago y co-
lon(28). Los síntomas son variados, siendo lo clásico el dolor 

abdominal tipo cólico, vómitos y hemorragia digestiva(26,29), 
generalmente oculta, pero ocasionalmente con melena 
franca o hematoquezia(23), observándose endoscópicamen-
te la presencia de eritema, lesiones hemorrágicas tipo pe-
tequias y úlceras aftoides(25). La principal complicación es 
la invaginación intestinal(27) que ocurre en un 0,7% a 13,6% 
de los casos, cuya localización más frecuente es íleo-ileal 
(51%), seguido por ileocólica (39%) y raramente yeyunoi-
leal o colo-cólica. El punto guía generalmente corresponde 
a zonas de edema parietal o sangrado submucoso(30). Otras 
consecuencias potenciales son hemorragia masiva, úlceras 
gástricas, pancreatitis, hidrops vesicular y enteropatía per-
dedora de proteínas. Complicaciones quirúrgicas menos 
frecuentes son obstrucción intestinal, apendicitis aguda, 
fístulas entero-entéricas, estenosis esofágica e infarto in-
testinal (27, 31). Muchas veces el PSH es un diagnóstico dife-
rencial de apendicitis aguda, pero en algunos casos ésta úl-
tima puede ocurrir en sí misma por compromiso vasculítico 
del apéndice(32). 

4. Manifestaciones renales
El pronóstico a largo plazo del PSH se relaciona con el 

compromiso renal. Se ha reportado que hasta un 30%-50% 
de los pacientes de edad pediátrica presentarán proteinuria 
y/o hematuria que es principalmente microscópica y rara 
vez macroscópica(33), generalmente de carácter autolimita-
do. Aproximadamente, 20% de los pacientes con compro-
miso renal o 7% de todos los casos de PSH, desarrollarán  
síndrome nefrótico(34). 

Se clasifica el compromiso renal según los criterios del 
International study of kidney disease in children (ISKDC), 
que consideran la extensión de la proliferación mesangial 
y el porcentaje de glomérulos con crescentes, no conside-
rando otros factores que se han visto correlacionados con 
la severidad clínica, tales como esclerosis segmentaria o fi-
brosis tubulointersticial, pese a que este último tendría un 
mejor rol predictivo en nefropatías por IgA, pudiendo pro-
gresar a pesar de la terapia inmunosupresora(33, 35-39). 

En los pacientes con PSH el compromiso renal ocurre en 
el 85% de los casos en las primeras cuatro semanas desde el 
inicio de los síntomas, en el 91% dentro de las primeras seis 
semanas, y en el 97% en seis meses, por lo que es necesa-
rio un seguimiento seriado. El riesgo de presentar compro-
miso renal severo con un mayor riesgo de secuelas tiende 
a aumentar con la edad, sin embargo, ante casos de igual 
severidad el pronóstico a largo plazo es igual en adultos y 
niños(39). Los pacientes con proteinuria no masiva y hema-
turia microscópica tienen un excelente pronóstico, desarro-

Figura 2.   
Lesiones cutáneas de PSH: máculas y pápulas eritematosas abun-
dantes en extremidad superior, presentación inusual del púrpura, 
lo que a veces se correlaciona con un compromiso más severo de la 
vasculitis. Codo derecho en semiflexión por artralgia codo (posición 
antialgica).
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llando solo en 5% de ellos una enfermedad renal crónica 
en el futuro, de los cuales solo unos pocos necesitarán diá-
lisis(35), a diferencia de cuando se presentan con síndrome 
nefrótico, donde el porcentaje asciende a un 20%-40%(40). 
Se han establecido como factores de riesgo para presentar 
compromiso renal: ser de sexo masculino, edad mayor a 10 
años, síntomas gastrointestinales severos, artritis/artralgia, 
púrpura persistente, leucocitosis mayor a 15.000 células por 
mm3 y trombocitosis mayor a 500.000 células por mm3 (41).  

5. Otras manifestaciones
En menos del 1% de los casos de PSH pueden haber ma-

nifestaciones neurológicas, particularmente en casos seve-
ros. El fenómeno vasculítico afecta a los vasos cerebrales 
generando edema, isquemia, infarto y hemorragia cerebral, 
subaracanoidea o subdural, produciendo hematomas de 
predominio en los lóbulos occipitales y parietales los que 
podrían requerir intervención quirúrgica. Se asocia también 
a encefalopatía posterior reversible (PRES), caracterizada 
por la presencia de cefalea, déficit visual y compromiso de 
conciencia, secundario en este caso a hipertensión arterial 
por compromiso renal y disrupción directa de la barrera 
hematoencefálica por el fenómeno inflamatorio. El 53% de 
los pacientes con compromiso neurológico presentan con-
vulsiones en la fase aguda, en su mayoría generalizadas. En 
algunos casos existe compromiso periférico, en la mayor 
parte de los casos tipo mononeuritis, por inflamación di-
recta o compresión extrínseca por edema o hematoma(42-44). 

Rara vez se presentan manifestaciones respiratorias, 
que pueden ocurrir de forma asintomática (con cierto grado 
de alteración transitoria de la barrera de difusión alveolar). 
La manifestación más grave pero menos frecuente es la he-
morragia pulmonar, presentándose con disnea, taquipnea, 
dolor torácico y caída aguda del hematocrito(45-47) que se 
puede complicar con insuficiencia respiratoria aguda. En 
algunos casos se puede asociar compromiso renal con pul-
monar (“síndrome riñón-pulmón”) que obliga al diagnósti-
co diferencial con otras vasculitis (48-49). También se puede 
manifestar como una enfermedad intersticial difusa, tipo 
neumonía intersticial o fibrosis pulmonar, mucho más fre-
cuentemente en adultos(50). 

El PSH también puede tener manifestaciones urológi-
cas comprometiéndose de forma más frecuente la zona 
testicular, con dolor, eritema y edema escrotal, que pueden 
aparecer antes o después de los síntomas clásicos, lo que 
dificulta el diagnóstico. La ausencia de síntomas urinarios 
bajos, junto a un examen físico con signo de Prehn negativo 
y reflejo cremastérico conservado, en complemento con la 

ecografía doppler testicular que muestre flujo sanguíneo 
normal o aumentado, ayuda a diferenciar el PSH de una 
torsión testicular. Sin embargo, en algunos raros casos pue-
de haber torsión testicular verdadera en pacientes con PSH, 
proceso favorecido por el edema escrotal. Además, puede 
haber ureteritis, obstrucción ureteral e hidroureteronefro-
sis uni o bilateral, apareciendo típicamente uno a dos me-
ses después del inicio de la enfermedad. En algunos casos 
puede haber compromiso peneano, con balanitis, priapis-
mo, entre otras, asociado o no a compromiso escrotal(51-57). 

Laboratorio
Los exámenes de laboratorio suelen mostrar hallazgos 

poco específicos, pero son importantes para diferenciar el 
PSH de otros síndromes purpúricos pediátricos. El hemo-
grama mostrará un recuento plaquetario normal, con gra-
do variable de leucocitosis, que es más severa si el cuadro 
fue precedido por una infección de origen bacteriano. La 
presencia de anemia debe hacer sospechar una hemorragia 
gastrointestinal concomitante. Las pruebas de coagulación 
se encuentran en rangos normales. Los resultados de las 
pruebas de función renal marcan tratamiento y pronósti-
co, y el examen de orina permite clasificar sindromática-
mente el compromiso renal(58). En la gran mayoría de los 
pacientes los niveles de complemento son normales, pero 
puede haber hipocomplementemia transitoria que tiende 
a la normalización entre las semanas cuatro y seis(59). Otro 
elemento que apoya el diagnóstico y que ayuda a diferen-
ciar de otros tipos de vasculitis es la elevación de la IgA plas-
mática(58). Además, este último hallazgo podría tener un rol 
predictivo en casos de nefritis(60). 

Tratamiento
El manejo de PSH incluye cuidados de soporte, tales 

como: asegurar una hidratación adecuada y reposo en 
cama; tratamiento sintomático y específico.

El tratamiento sintomático del dolor puede ser reali-
zado con paracetamol o antiinflamatorios no esteroidales 
(AINES), sin embargo, estos últimos pueden estar contrain-
dicados en pacientes con hemorragia gastrointestinal activa 
o glomerulonefritis debido a sus efectos sobre las plaquetas 
y la perfusión renal. 

La mayoría de los estudios muestran que la terapia con 
glucocorticoides acorta la duración del dolor abdominal en 
pacientes con PSH(3-7, 61, 62). Sin embargo, los glucocorticoi-
des no parecen afectar el curso clínico(8, 9, 63). Por lo tanto, se 
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sugiere usar prednisona (1 a 2 mg/kg/día, con dosis máxi-
ma de 60 a 80 mg/día) solo en pacientes con síntomas lo 
suficientemente significativos como para afectar su ingesta 
oral, interferir con su capacidad para deambular y realizar 
las actividades de la vida diaria, y/o requerir hospitalización. 
En pacientes que no pueden tolerar los medicamentos ora-
les, se sugiere administrar dosis equivalentes de metilpred-
nisolona parenteral (0,8 a 1,6 mg/kg/día, con dosis máxima 
de 64 mg por día). La metilprednisolona intravenosa puede 
ser más beneficiosa al inicio del curso de la enfermedad, 
cuando los pacientes tienen una enfermedad gastrointes-
tinal activa, debido al edema submucoso y a la hemorragia 
que altera la absorción de los medicamentos orales.

La hospitalización está indicada en pacientes que no lo-
gran mantener la hidratación oral y requieren la administra-
ción de fluidos por vía intravenosa. El manejo hospitalario 
también puede ser necesario en caso de hemorragia gas-
trointestinal significativa, dolor abdominal intenso, cam-
bios en el estado mental, afectación articular severa que 
limita la ambulación y/o el autocuidado, o en evidencia de 
enfermedad renal significativa. 

El tratamiento específico para el compromiso renal se-
vero se basa en el uso de inmunosupresores.

Discusión
Por su gran variedad de manifestaciones clínicas, el PSH 

se puede confundir o simular patologías quirúrgicas, hema-
tológicas, renales, urológicas, entre otras, cuyo diagnósti-
co diferencial se debe realizar generalmente en el servicio 
de urgencia. Lo fundamental al enfrentar un caso de PSH 
es identificar las principales complicaciones que pueden 
requerir manejo intrahospitalario, siendo las principales: 
el compromiso abdominal y renal, los cuales requieren un 
manejo especializado con corticoides  e inmunosupresores. 
Sin embargo, la mayoría de los casos se presentan sin grave-
dad clínica pudiendo ser manejados en forma ambulatoria, 
solo con reposo y tratamiento sintomático, con analgési-
cos, antiinflamatorios no esteroidales (AINES) y en algunos 
casos corticoides orales, principalmente en casos de dolor 
articular o abdominal significativo. 
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