REVISTA
SOCIEDAD COLOMBIANA DE OFTALMOLOGIA

Henoch-Schonlein purpura with ocular manifestations in adult:
Case report and review of the literature

Purpura de Henoch- Schonlein con compromiso
ocular en un adulto: Reporte de caso y revision
de la literatura.

Bernardo Quijano MD', Maryudi Velandia Plata MD?,
Laura Catalina Vargas MD’

' Oftalmologo, Esp Retina y Vitreo, docente de postgrado Oftalmologia, Universidad Militar Nueva Granada, Instituto de y
Micula Retina, Oftalmocenter. Bogota DC, Colombia.

2 Residente Oftalmologia, Hospital Militar Central, Universidad Militar Nueva Granada, Bogotd DC, Colombia.
3 Residente Oftalmologia, Universidad Nacional de Colombia, Bogotd DC, Colombia

Autor para correspondencia.:Laura Catalina Vargas - Calle 45 # 45 - 84 Int1-801,, Bogota DC, Colombia . M6vil 3102508597.
Correo:lacvargasri@unal.edu.co

Conlflicto de interés.
Los autores declaran que no tienen conflicto de interés.

INFORMACION ARTICULO

Recibido 30/05/2017
Aceptado 23/06/2017

Palabras claves:
Oclusion de vena central de la retina, purpura de Henoch Schonlein, hemodialisis, Trombosis de

vena central de la retina.

RESUMEN

La purpura de Henoch Schonlein es una vasculitis sistémica que afecta vasos
pequeiios, predominantemente en nifios. Los eventos trombdticos son una rara
complicacion, y en la literatura solo algunos casos se han reportado. Entre éstos,
un caso de oclusion de arteria central de la retina bilateral y un caso de oclusién
de vena central de la retina, ambos pacientes con diagndstico de purpura de
Henoch Schoénlein, el segundo dos semanas después a iniciar hemodialisis.
Describimos el caso de un paciente adulto con diagnéstico de purpura de Henoch
Schonlein e hipertension arterial, en insuficiencia renal crénica estadio V, en
hemodidlisis hacia 20 dias, quien se present6 con disminucién de agudeza visual
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de 15 dias de evolucién en ojo derecho. Los hallazgos al examen ocular fueron
edema del disco, edema macular, tortuosidad vascular, hemorragias en cuatro
cuadrantes, se consideréd una oclusiéon de vena central de la retina. Requirié
terapia antiangiogénica y fotocoagulacion laser con buena evolucion

Keywords:
Central retinal vein occlusion, Henoch Schénlein purpura, hemodyalisis, Central retinal vein
thrombosis.

ABSTRACT

Henoch Schoénlein purpura is a systemic vasculitis that affects small vessels and
mainly affecting children. Thrombotic events are a rare complication, and only
a few cases have been reported. Among these a case of bilateral central retinal
arterial occlusion in patients with Henoch Schonlein purpura, and a case of central
retinal vein occlusion in a patient with Henoch Schonlein purpura over a two
weeks period of hemodialysis. We describe the case of an adult patient diagnosed
with Henoch Schonlein purpura and arterial hypertension, chronic renal failure
in hemodialysis for 20 days; who presents with decreased visual acuity for 15 days
in the right eye. The findings were disc edema, macular edema, vascular tortuosity,
haemorrhages in four quadrants. Central retinal vein occlusion was considered
and antiangiogenic therapy and laser photocoagulation was performed with good
response.

CASO CLINICO

Paciente de 34 afos, masculino, con diagndstico por
historia clinica de purpura de Henoch Schénlein,
hipertension arterial hace 4 afos e insuficiencia
renal cronica hace 1 ano y medio. En tratamiento
con hemodidlisis 20 dias antes del evento. Recibe
tratamiento farmacoldgico con Calcio, Fosforo,
Clonidina, Losartan, Complejo B y Omeprazol.
Acudidé a consulta por 15 dias de disminuciéon de
agudeza visual en ojo derecho.

Al examen ocular con agudeza visual mejor corregida
en ojo derecho (OD) movimientos de manos y
ojo izquierdo (OI) 20/20. En la biomicroscopia se
evidencié un segmento anterior sano en ambos ojos.
La presion intraocular con tonémetro de Goldman
en OD 12mmHg OI 13mmHg. En la oftalmoscopia
indirecta en ojo derecho se evidencia nervio 6ptico
con edema, excavacion de 0.4, edema macular severo
con tortuosidad y dilataciéon del sistema venoso,
hemorragias enllama en 4 cuadrantes. OI: con cambios
de retinopatia hipertensiva. Se considerd oclusion de
vena central dela retina con edema macular secundario
en OD y se indic6 terapia antiangiogénica intravitrea
con aflibercept mensual por 3 meses. En la angiografia
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con fluoresceina se evidenciaron multiples areas de
no perfusiéon por lo que se indicé fotocoagulacion
laser Argon. En controles periddicos se encuentra

0.25 mm

Spacing:

Figura 1: Tomografia de Coherencia Optica de Macula OD donde
se evidencia edema macular secundario a OVCR.
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con presion intraocular del ojo derecho en 27mmHg,
rubeosis iridis, y al fondo de ojo con signos de
hemorragia vitrea. Se inicia terapia antiangiogénica,
hipotensor ocular, fotocoagulacién panretiniana con
involucion de los neovasos, y adecuado control de
presion intraocular en el seguimiento.

DISCUSION

La parpura de Henoch-Schonlein (PHS) es una de
las mas comunes vasculitis de pequefios vasos en la
infancial. Tiene una incidencia de 3 a 26 por 100000
nifios, principalmente entre los 4-7 afos de edad.
En adultos se ha descrito en 0.1 a 1.8 por 100.000
individuos®®. Fue descrita por primera vez en 1801
por William Heberden quien report6 dos casos de lo
que él denomind “Purpura Maculae” por las lesiones
purpuricas en la piel que encontraba en sus pacientes.
Fue hasta 1837 que Johann Lukas Schonlein denomind
“peliosis reumadtica” a la combinacién de artralgias
y artritis con el rash macular diferenciandolo de lo
que hasta el momento se conocia como purpura
hemorragica ya que no tenia el componente
hemorragico de las mucosas y la piel. En 1874 Eduard
Heinrich Henoch describié 4 casos en nifios y refirid
que no siempre eran de naturaleza autolimitada y se
asociaba a enfermedad renal e incluso podria causar
la muerte.* Constituye un sindrome de etiologia
autoinmune, que se caracteriza por depdsitos de
complejos inmunes IgA, en ocasiones IgG y C3 en
las paredes de los vasos pequefios que afecta multiples
o6rganos y sistemas. El incremento en la sintesis de
IgA se ha relacionado con la exposicion a un antigeno
procesado en las mucosas. No es claro si se trata
de una bacteria, virus o pardsito, en un individuo
genéticamente susceptible. El papel de factores
genéticos se ha soportado por la identificacién de
genes de susceptibilidad en el sistema del antigeno
leucocitario humano (HLA), HLA DRBI.>%7
Clasicamente se presenta posterior a una infeccion de
las vias respiratorias superiores, clinicamente evidente
por purpura palpable no trombocitopénica que afectan
principalmente extremidades inferiores, artralgias
o artritis, dolor abdominal, vomito, hemorragias
intestinales, y una tercera parte de los pacientes
cursan con manifestaciones renales que consisten
en hematuria macro o microscopica, proteinuria y
sindrome nefrético. 7

En la mayoria de los casos el curso de la enfermedad
es autolimitada, sin embargo el grado de compromiso
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renal modifica el pronéstico desde benigno con
recidiva de hematuria afos después del cuadro inicial,
hasta enfermedad renal crénica y la muerte. La fase
aguda resuelve espontaneamente en el 94% de los nifios
y 89% de los adultos y unicamente requiere manejo
sintomatico. El uso de terapias como corticoesteroides,
inmunomoduladores y plasmaféresis se tiene en
consideracion segun el grado de compromiso renal o
pulmonar.®’

Alteraciones oculares asociadas

Dentro de las manifestaciones oculares asociadas a
la purpura de Henoch Schoénlein, Cyril Barton en
1976 describié un caso de oclusion de la vena central
de la retina en un paciente masculino de 12 afos en
didlisis de mantenimiento cuya enfermedad de base
era PHS, presentando el episodio 36 horas después
de la sesion.!” Yamabe H. en 1988 describi6 un
caso de PHS asociado a queratitis y uveitis anterior
granulomatosa,'’ posteriormente M. Muquit et al'> en
el 2005 reportaron un caso de queratitis con defecto
epitelial superficial un mes posterior a la desaparicion
del cuadro purpurico que resolvié adecuadamente con
manejo convencional, un mes posterior a éste cuadro
present6 uveitis anterior granulomatosa bilateral con
trabeculitis que respondi6é a manejo con corticoides;
se descartaron otros diagnodsticos diferenciales. En el
2005 Chuan et al” reportaron el caso de neuropatia
Optica isquémica anterior no arteritica en un hombre
de 54 afos, con diabetes mellitus tipo 2, diagnosticado
con PHS 18 meses antes, por lo que recibi6 tratamiento
con esteroides que debid suspender por mal control
glicémico, y manifesté exacerbacion de los sintomas
de la purpura dos semanas previas a los sintomas
oculares. En el 2002 Wu T-T et al** publican una caso
de PHS que cursé con una obstruccion bilateral de
la arteria central de la retina en una nifa de 6 afos,
a quien se le realiz6 diagndstico de PSH con biopsia
renal compatible; se le inicid terapia sistémica y
requirié hemodialisis por falla renal aguda.

Por otra parte cabe mencionar el riesgo de oclusion
venosa de la retina descrita por Chang et al., quienes
encontraron en su estudio que los pacientes en estadio
final de la enfermedad renal crénica en dialisis tienen
un HR de 3.05 de presentar una oclusiéon de vena
retiniana (OVR), posiblemente debido a que en la
fisiopatologia de las dos entidades pueden coexistir
varios factores como la alteracion severa de la
microcirculacion, ateroesclerosis y desordenes de la
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coagulacion asociados a disfuncién plaquetaria; por
otra parte, comparten factores de riesgo sistémicos
como hipertensién arterial, diabetes mellitus,
hiperlipidemia, enfermedad coronaria y falla cardiaca
congestiva.'®

En nuestro caso se trata de un paciente adulto con
purpura de Henoch Schonlein a diferencia de los mas
frecuente descrito en la literatura que es en nifos. El
paciente que cursaba con insuficiencia renal crénica
hacia mas de un afio, a quien se le inicié terapia de
hemodialisis y a los 5 dias inicia con disminucién
de agudeza visual en el ojo derecho, realizando
diagnoéstico de oclusion de vena central de la retina,
con edema macular secundario, requiriendo terapia
antiangiogénica  intravitrea y fotocoagulacion
panretinal que se correlaciona con el tratamiento
recibido por otros casos reportados en la literatura.

Las oclusiones vasculares de la retina son una
manifestaciéon ocular descrita en pacientes en
hemodialisis que causa morbilidad ocular y alteracién
en la calidad de vida de estos pacientes. En nuestro
caso se trata de un paciente con Purpura de Henoch
Schoénlein que presento oclusion de vena central de la
retina pocas semanas después al inicio de hemodialisis,
no se descarta que sea una manifestacion de la
enfermedad de base.
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