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Reporte de Caso

Parpura de Henoch Schonlein y adenocarcinoma
de pulmon: a propoésito de un caso

Henoch Schonlein Purpura and Lung Adenocarcinoma: a case report

SANTIAGO JARAMILLO HURTADO'
, WILLIAM ALBERTO ARCINIEGAS QUIROGA*

VALERIA ARCINIEGAS GRISALES?

Resumen

Presentamos el caso de un hombre de 72 afios con
diagnéstico inicial de adenocarcinoma de pulmén
tratado quirtrgicamente con lobectomia pulmonar
derecha, quien consulta con cuadro de dolor abdominal,
rash, y diarrea. Se realizan paraclinicos entre los cuales
se evidencia sangre oculta en materia fecal positivo,
uroanalisis con hematuria, biopsia mostro una vasculitis
leucocitoclastica, con inmunofluorescencia directa,
negativa para IgA, IgG, IgM, C3 y C19. Recibi6é manejo
con corticoesteroide oral, presentando resoluciéon del
cuadro clinico.

Palabras Clave: Parpura; Schonlein-Henoch;
Vasculitis; Adenocarcinoma; Pulmon.

Abstract

A case of a 72-year-old man with an initial diagnosis of
lung adenocarcinoma treated surgically with lobectomy,
who consulted with symptoms of abdominal pain, rash,
and diarrhea. Laboratory testes were performed, positive

, NICOLAS ZULUAGA ARBELAEZ?

FOBT and hematuria present in urinalysis (UA) also
showed hematuria. Biopsy confirmed leukocytoclastic
vasculitis, direct immunofluorescence was negative
for IgA, IgG, I1gM, C3, and C19 and was managed
and discharged with oral corticosteroid with gradual
clearance.

Keywords: Purpura; Schonlein-Henoch; Vasculitis;
Adenocarcinoma; Lung.

Introduccion
La Parpura de Henoch Schonlein
(PSH), también llamada vasculitis de

inmunoglobulina A (IgA), es una vasculitis
leucocitoclastica mediada por complejos
inmunes. Se caracteriza por un inicio agudo
con compromiso sistémico, que conduce
a la manifestacion clinica cldsica: parpura
palpable no trombocitopénica, artritis,
dolor abdominal y enfermedad renal’.
El diagnostico es clinico y se apoya con
paraclinicos. La triada de purpura, dolor
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abdominal y artritis deben aumentar la
sospecha. La biopsia de piel con hallazgos de
vasculitis leucocitoclastica es caracteristica
y en la biopsia renal se puede evidenciar
glomerulonefritis membranoproliferativa
similar a la nefropatia por IgA?*.

La PSH fue descrita por primera vez en 1802
por Heberden®. Para el ano 1837, Schonlein
reconocié la asociacion con puarpura y
artralgias®. Posteriormente Henoch adiciona
a este sindrome la presencia de sintomas
gastrointestinalesen 1874y en1899, se propone
el compromiso renal como caracteristica
asociada’.

La PSH esla forma mas frecuente de vasculitis
en la infancia, con una incidencia de 10 a 20
casos por 100.000 nifios al afio, donde el 90%
de éstos ocurren en menores de 10 anos®”.
En los adultos, la incidencia de PSH es de 3
a 14 casos por millén de habitantes, con una
relacion de 2 a 33 veces mdas casos en nifios
que en adultos, teniendo estos ultimos, mas
probabilidad de desarrollar complicaciones**’.

Si bien la etiologia de la PSH no esta clara,
su presencia se ha asociado con algunos
desencadenantes, tales como infecciones,
alimentos y medicamentos'. Recientemente,
se han descrito los tumores malignos de
predominio hematolégico como posible factor
causal de este fendmeno'**.

Sedescribeel caso deun paciente que present6
PSH posterior al diagndstico y tratamiento
quirargico de adenocarcinoma de pulmoén. Al
revisar la literatura, corresponde al doceavo
caso documentado de PSH asociado a cancer
pulmonar y el segundo producido luego de
la reseccion quirargica del tumor. Se sugiere
que los antigenos de superficie del tumor
pueden estimular la produccién aberrante
de anticuerpos, pudiendo conducir a la
deposicién de complejos antigeno-anticuerpo
tumorales en las paredes de los vasos
causando la vasculitis. La elucidaciéon del
mecanismo subyacente detras esta asociaciéon
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puede proporcionar una visiéon adicional al
manejo de esta rara condicion.

Caso clinico

Paciente masculino de 72 afios de edad.
Cinco semanas después de la cirugia de
adenocarcinoma pulmonar mediante
reseccion por lobectomia pulmonar, presenté
cuadro clinico de tres dias present6 aparicion
subita de lesiones en piel, descritas como un
rash macular eritematoso de distribucion
simétrica que progreso a papulas urticariales
y luego a ptarpura palpable puntiforme, el cual
inici6 en miembros inferiores con posterior
extensiéon a brazos. Un dia después de la
aparicion del rash, presenté dolor abdominal
tipo cdlico y cuatro deposiciones diarreicas.

Antecedentes personales

Ex-fumador pesado, con 21 paquetes/afio,
el cual habia cesado hace 25 afos, present6
adenocarcinoma de pulmén con reciente
lobectomia superior derecha.

Examen fisico

Presion arterial: 120/80 mmHg, frecuencia
cardiaca: 74 lpm, frecuencia respiratoria:17/
minuto, temperatura: 36,5°c. Al ingreso,
Glasgow 15/15. En piel, presentaba lesiones
purptricas en espalda, extremidades
superiores e inferiores bilaterales. abdomen
blando, sin defensa abdominal, sin masas ni
megalias. Sin otros hallazgos al momento de
la evaluacion.

Paraclinicos

Leucocitos 9000/ mm?® polimorfonucleares
65%, linfocitos 25, hemoglobina 9.5g/
dL, volumen corpuscular y hemoglobina
corpuscular media normales, plaquetas 267
000ul, creatinina 0.8mg/dL, sangre oculta en
heces positivo y el uroanélisis patolégico con
hematuria. Se realiz6 antigeno de Clostridium
difficile en materia fecal, coprocultivo y
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leucocitos en materia fecal negativos. Se
realiz6 una TAC abdominal con contraste
la cual reporté engrosamiento de la pared
yeyunal proximal con estriacién grasa, sin
otro hallazgo estructural.

Biopsia de piel

Demostré una vasculitis leucocitocléstica,
con inmunofluorescencia directa, la cual fue
negativa para IgA, IgG, IgM, C3 y C19 con
depdsito focal no especifico de fibrina en la
dermis.

Tomografia de térax

Un afio antes, presenté nédulo pulmonar
derecho que, en controles posteriores,
presento crecimiento progresivo.

Biopsia de nédulo pulmonar

Por aspiracion con aguja. La biopsia report6
presencia de células atipicas. Se realizaron
tinciones de inmunohistoquimica, CD68
positivo y TTF-I / NAPSIN, PAX * y CDla
negativas.

El paciente se someti6 a lobectomia superior
derecha electiva con reporte de patologia
estadio 1A (pT1bNOMO) adenocarcinoma de
crecimiento lepidico.

Se realiz6 el diagnostico de PSH segtn la
clinica del paciente. Fue valorado por el
servicio de gastroenterologia, donde realizan
colonoscopia la cual fue negativa para lesiones
purptricas, masas o hallazgos sugestivos de
malignidad.

Tratamiento

Recibié un ciclo de 5 dias de ciprofloxacina
y metronidazol. Fue valorado por el servicio
de dermatologia, se prescribe férmula con
prednisona oral 60 mg/dia por un mes, con
desmonte gradual.

Evolucion

Present6 resolucién del cuadro de dolor
abdominal y diarrea. Las lesiones cutaneas se

resolvieron en su mayoria con persistencia de
unas pocas maculas rosadas dispersas sobre
sus extremidades inferiores. La funcién renal
mantuvo estable durante el seguimiento.

Discusion

Si bien existe un vinculo bien establecido
entre las vasculitis como Parpura Henoch
Schonlein y neoplasias hematoldgicas, la
asociacion con neoplasias s6lidas esta menos
documentada. En el presente caso ampliamos
evidencia de la relacion entre PSH y tumor
solido.

Las lesiones en piel son indispensables para
el diagnostico de PSH, pero no siempre es el
primer sintoma en aparecer. Se caracteriza
por presentar maculas eritematosas o papulas
urticariales que evolucionan a una purpura
palpable desde puntiforme hasta de varios
milimetros de tamafo. Los pacientes pueden
ademds presentar urticaria, vesiculas,
ampollas y focos de necrosis. Las lesiones
suelen ser de distribucion simétrica en glateos
y extremidades inferiores, pero también
pueden afectar al tronco, las extremidades
superiores y la cara'. La deposiciéon de IgA, es
un hallazgo importante, pero no es necesario
al momento de confirmar el diagndstico.
La presencia de IgA tisular es inespecifica y
puede encontrarse tanto en individuos sanos
como en otras afecciones nosologicas®.

Se hizo el diagnéstico de PSH al cumplir
con los criterios de puarpura palpable
no trombocitopénica, dolor abdominal
y hematuria, la cual es indicativa de
compromiso renal. La relacién temporal entre
el diagnoéstico de adenocarcinoma de pulmoén
y el inicio de los sintomas de PSH apoya la
posible asociacion entre ambas patologias,
tal como se ha descrito antes en la literatura.
Segun Fain y colaboradores, la frecuencia de
vasculitis en pacientes con cancer, se estima
en 1 de cada 1.800 para las hemopatias y 1 de
cada 80.800 para los tumores sélidos''.
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Tabla 1. Criterios diagnésticos de la ptarpura de Schonlein-Henoch en pediatria segin Sociedad
Europea de Reumatologia Pediatrica (PRES), bajo el respaldo de la European League Against
Rheumatism (EULAR)

Criterio Definicion

Puarpura (frecuentemente palpable) o petequias, predominantemente en
Criterio obligatorio: extremidades inferiores y no debida a trombocitopenia.
Parpura En caso de purpura con distribucién atipica se requiere la demostracion de

depésitos de IgA en una biopsia.

Al menos uno de los siguientes criterios

Dolor abdominal célico difuso de inicio agudo reportado por anamnesis
Dolor Abdominal y exploracion fisica. Puede acompafiarse de invaginacién y/o sangrado

gastrointestinal.

Tipicamente vasculitis leucocitoclédstica con depésitos predominantemente

Histopatologi
1stopatologla de IgA o glomerulonefritis proliferativa con depésito de IgA.

Artritis de inicio agudo definida como tumefaccién articular o dolor
articular con limitacién de la movilidad y/o artralgia de inicio agudo
definida como dolor articular sin tumefaccioén ni limitacion de la movilidad.

Artritis o artralgias

Proteinuria > 0.3g/24 horas o cociente albtimina/creatinina en orina >30
mmol/mg en muestra de orina matutina.

Hematuria o cilindros de hematies > 5 hematies/campo de gran aumento
o cilindros de glébulos rojos en el sedimento o > 2 + en la tira reactiva.

Afectacion renal

Fuente: Ricart Campos S et al., 2014.

Entre los casos reportados, el cancer de
pulmoén es la neoplasia maligna solida que
mas se ha descrito. A la fecha, se encontraron
doce casos de pacientes con cancer de pulmén
que desarrollaron PSH'*1¢.

Se han discutido varias teorfas para explicar
la relacion entre PSH y las neoplasias de
6rganos solidos, entre ellas se encuentran:
1) los complejos de anticuerpos y antigeno
tumoral que se depositan en las paredes de los
vasos, 2) semejanza de antigenos tumorales
a antigenos de células endoteliales, 3)
antigenos asociados a tumores que reducen la
depuracion de complejos inmunes, 4) agentes
de quimioterapia implicados en la activacion
de PSH™''8. Sin embargo, esta ultima se
descart6 debido a que nuestro paciente que fue
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tratado Ginicamente con reseccién quirtrgica
de su malignidad.

No hay wuna prueba especifica para
diagnosticar la PSH. Se diagnostica basandose
en el reconocimiento de los sintomas clasicos y
la exclusion de otras afecciones. La Academia
Americana de Reumatologia (ACR) en 1990,
propuso criterios clasificatorios para los
pacientes con vasculitis, requiere la presencia
de, al menos, dos de los siguientes: Edad
menor de 20 afios al debut de la enfermedad,
purpura palpable, dolor abdominal agudo,
biopsia con granulocitos en las paredes de
vénulas y pequenas arteriolas”. La presencia
de estos criterios ayuda a diferenciar una
vasculitis por IgA de otros tipos de vasculitis
con una sensibilidad de 87.1% y especificidad
de 87.7%>.
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En 2005, el grupo de trabajo de vasculitis

de las Sociedad Europea de Reumatologia
Pediatrica (PRES), bajo el respaldo de la
European League Against Rheumatism
(EULAR), propuso nuevos criterios para
las vasculitis en pediatria, validados en
2008. Estos nuevos criterios, con una mayor
sensibilidad y especificidad (sensibilidad del
100%, especificidad del 87%), sustituyeron
los criterios del Colegio Americano de
Reumatologia (ACR) para la poblaciéon
pedidtrica®, sin embargo, no son extrapolables
para la poblacién adulta. La Tabla 1 expone los
nuevos criterios EULAR/PRES para la PSH.

En la mayoria de los pacientes, esta
patologia presenta resoluciéon con medidas
conservadoras, siendo suficiente el reposo,
en donde una cuarta parte no requeriran
tratamiento'®. El tratamiento farmacoldgico se
divide de acuerdo a la presencia o ausencia
de compromiso renal. Sin compromiso renal,
el tratamiento es puramente sintomaético,
basado en control del dolor y rehidratacion.
En caso de necrosis cutdnea con ulceracién,
se debe realizar el cuidado de las heridas. En
los casos en los que presentan compromiso
renal, se utilizan corticosteroides. El uso de
inmunomoduladores e inmunosupresores
como mofetil micofenolato y ciclosporina
se reserva para casos cronicos, persistentes,
recurrentes o complicados?.

Conclusiones

En el abordaje de pacientes adultos con
Parpura de Henoch Schonlein sin una
causa identificada, no autolimitada o con
respuesta torpida al tratamiento, se debe
considerar realizar estudios complementarios
que descarten la presencia de evaluar
malignidades en o¢rganos sélidos. La PSH
paraneoplasica suele manifestarse de modo
simultdneo o posterior al diagndstico de la
enfermedad maligna.
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