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RESUMEN

La vasculitis es un grupo de enfermedades poco frecuentes, también
conocidas como angitis, que dafian los vasos sanguineos al provocar
inflamacion o hinchazon. La vasculitis puede afectar a vasos sanguineos de
cualquier tamafio y tipo en todo el cuerpo. Entre los posibles desencadenantes
de esta inflamacion se encuentran infecciones, traumatismos, ciertos
medicamentos, asi como trastornos autoinmunitarios e incluso neoplasicos.
Por otro lado, la incidencia anual en nifios varia entre 10 y 20 casos por cada
100 000 habitantes, mientras que en adultos es menos frecuente, con tasas
de 0,8 a 2,2 por cada 100 000. Existe un patrén estacional, con mas casos
entre septiembre y abril. Se consideran factores desencadenantes clave los
factores genéticos, como la asociacion con alelos HLA especificos (por
ejemplo, HLA-DRB101), y los factores ambientales, como las infecciones
respiratorias previas. En cuanto a la vasculitis por IgA, que es la vasculitis mas
frecuente en nifos, los sintomas clasicos incluyen purpura palpable (100 %),
artritis o artralgia (35-40 %), dolor abdominal (10-40 %) y afectacion renal
manifestada por hematuria o proteinuria (10-55 %). La enfermedad es
usualmente autolimitada, pero puede recurrir, especialmente en el
compromiso renal y gastrointestinal. Los nifilos menores de 10 afios tienen
mayor riesgo de artritis, mientras que los mayores presentan mAas
complicaciones renales severas, como glomerulonefritis. EI Objetivo de esta
investigacion fue establecer las caracteristicas clinicas y epidemioldgicas de
nifios de 0 a 5 afos de edad con Vasculitis por IgA atendidos en el Hospital
Francisco Icaza Bustamante durante el afio 2019 al 2024. Referente a la
Metodologia, tuvo un disefio no experimental, de tipo observacional, y

descriptivo.

Palabras Claves: Vasculitis; Nifios; Purpura; IgA; Nefritis; Henoch; Artritis.
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ABSTRACT

Vasculitis is a group of rare conditions, also known as angiitis, that damage
blood vessels by causing inflammation or swelling. Vasculitis can affect blood
vessels of any size and type, anywhere in the body. Possible triggers of this
inflammation include infections, trauma, some medications, and autoimmune
and even neoplastic disorders. The annual incidence in children ranges
between 10-20 cases per 100,000 inhabitants, while in adults it is less
common, with rates of 0.8-2.2 per 100,000. There is a seasonal pattern, with
more cases observed between September and April. Genetic factors, such as
associations with specific HLA alleles (e.g., HLA-DRB101), and environmental
factors, such as previous respiratory infections, are considered key triggers.
Focusing on IgA vasculitis, it is the most common vasculitis in children. Classic
symptoms include palpable purpura (100%), arthritis or arthralgia (35-40%),
abdominal pain (10-40%), and renal involvement manifested as hematuria or
proteinuria (10-55%). The disease is usually self-limiting but can recur,
especially in renal and gastrointestinal involvement. Children under 10 years
of age are at higher risk for arthritis, while older children present more severe
renal complications, such as glomerulonephritis. The objective of this research
was to establish the clinical and epidemiological characteristics of IgA
vasculitis in children between 0 and 5 years of age at the Francisco Icaza
Bustamante Hospital during the years 2019 to 2024. Regarding the
Methodology, it had a non-experimental, observational, and descriptive
design.

Keywords: vasculitis; Children; Purpura; IgA; Nephritis; Henoch; Arthritis.
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INTRODUCCION

La vasculitis consiste en un conjunto de condiciones raras, también conocidas
como angeitis, que destruyen los vasos sanguineos al provocar inflamacién
(1,2). La vasculitis puede afectar a los vasos sanguineos (arterias y venas) de
cualquier tamafio y tipo, en cualquier parte del cuerpo. Esta afeccion se
denomina primaria cuando no se puede identificar su causa y secundaria

cuando existe otra causa (2-4).

Entre los posibles desencadenantes de esta inflamacion se encuentran las
infecciones, los traumatismos, ciertos medicamentos, los trastornos
autoinmunitarios (enfermedades que provocan una reaccion andémala del
sistema inmunitario ante las células y tejidos normales del cuerpo) e incluso

los trastornos neoplasicos (1-3).

Las manifestaciones clinicas son muy variables y estan en relacion con la
isquemia distal, hemorragia de los 6rganos o territorios afectados. Ademas,
es posible que experimente sintomas generales, como fiebre, pérdida de
peso, cansancio, dolor. La extension y gravedad oscila entre un cuadro
cutaneo autolimitado y un compromiso multivisceral potencialmente mortal (1-
3).

Centrandonos en la vasculitis por IgA (IgAV), conocida también como purpura
de Henoch-Schdnlein, es la vasculitis mas comun en nifios, caracterizada por
la deposicion dominante de IgA en las paredes de pequefios vasos
sanguineos (2,3). Los sintomas clasicos incluyen puarpura palpable (100%),
artritis o artralgias (35-40%), dolor abdominal (10-40%), y compromiso renal
manifestado como hematuria o proteinuria (10-55%). La enfermedad es
usualmente autolimitada, pero puede recurrir, especialmente en el
compromiso renal y gastrointestinal. Los nifilos menores de 10 afos tienen
mayor riesgo de artritis, mientras que los mayores presentan mas

complicaciones renales severas, como glomerulonefritis (3-5).



Por otra parte, la incidencia anual en nifios varia entre 10-20 casos por 100000
habitantes, mientras que en adultos es menos comun, con tasas de 0.8-2.2
por 100000. Existe un patron estacional, observandose méas casos entre
septiembre y abril. Los factores genéticos, como las asociaciones con alelos
especificos del HLA (ejemplo HLA-DRB101), y los factores ambientales, como

infecciones respiratorias previas, se consideran desencadenantes clave (3,4).



CAPITULO |

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

1.1. Problema de Investigacion

Las vasculitis, incluyendo la vasculitis por IgA representan un desafio clinico
significativo, particularmente en la poblacién pediatrica. Esta enfermedad es
la forma mas comun de vasculitis sistémica en nifios, con una incidencia global
gue varia segun regiones y factores ambientales, y una marcada prevalencia
en los meses de otofio e invierno (2,3). La vasculitis IgA se reporta en todos
los paises del mundo, pero su distribucién es variable. Estudios recientes
reportan tasas de incidencia que oscilan entre 10-20 casos por 100,000 nifios
al afio en Europa y América del Norte, mientras que, en América Latina y
Ecuador, los datos son mas limitados, pero sugieren cifras similares debido a
factores genéticos y ambientales compartidos. Por lo que parece ser mas
comun en Japon, el Sudeste Asiatico, Europa y Australia que en América del
Norte y Sudafrica. La enfermedad se observa en todos los grupos étnicos,

pero es mas rara en sujetos de raza negra (3-5).

La vasculitis por IgA suele ser autolimitada, a excepcion de la nefritis, que se
presenta en hasta el 80% de los pacientes en fases iniciales, con riesgo de
progresion a enfermedad renal crénica en 1-7% de los casos afectados. En
adultos, la progresion puede alcanzar el 32%, subrayando una mayor
gravedad en esta poblacion. Las complicaciones severas, como sangrado a
nivel gastrointestinal o invaginacién intestinal, también pueden aumentar la
morbimortalidad (2,4,6).

El IgAV puede ocurrir a cualquier edad, principalmente en la infancia, las tasas
de incidencia estimada entre los nifios son de 2 a 33 veces mayores que las
de los adultos, 75%-90% de los pacientes pediatricos tienen menos de 10
afos, y la mas frecuente es de 4 a 7 afios, con una incidencia de hasta
70.3/100.000 (2,5,6). La preferencia por edad puede atribuirse al hecho de

que los nifios de este grupo de edad son una poblacion favorecida por



infecciones patdgenas. Al comparar los géneros, los hombres parecen ser
mas susceptibles que las mujeres y la prevalencia de hombres y mujeres es
de aproximadamente 1,5:1. Sin embargo, la directividad de esta ligera

diferencia de género aun no esté clara (5).

1.2. Pregunta de Investigacion

¢,Cuadles son las caracteristicas epidemioldgicas y clinicas mas relevantes en
nifios de 0 a 5 afios con diagnodstico de vasculitis por IgA atendidos en el

Hospital Francisco Icaza Bustamante durante el afio 2019 al 20247

1.3. Objetivos

1.3.1. Objetivo General

Establecer las caracteristicas clinicas y epidemiolégicas de nifios de 0 a 5
afios de edad con Vasculitis por IgA atendidos en el Hospital Francisco Icaza

Bustamante durante el ano 2019 al 2024.

1.3.2. Objetivos Especificos
> ldentificar la tasa de nifios de 0 a 5 afios, con Vasculitis del Hospital
Francisco Icaza Bustamante, atendidos durante el periodo 2019-2024.

> Determinar caracteristicas epidemiolégicas mas importantes de los

sujetos de estudio.

> Reconocer las caracteristicas clinicas mas relevantes de los pacientes.



1.4. Justificacion

Dado que es un Hospital pediatrico de tercer nivel, esquematizado y
estructurado con personal de salud altamente capacitado, y a su vez equipado
con todos los recursos necesarios para atender a este tipo de casos. Por lo
cual, se convierte en una opcion ideal para la realizaciéon de este estudio,
porque ofrece acceso a datos relevantes que contribuyen a la generacion de
conocimiento cientifico en este tipo de patologias. El estudio se enmarca en las
lineas de investigacion del MSP: Area 6: Cardiacas Circulatorias; Sublinea:
Enfermedad vascular periférica y del ISAIN-UCSG: Salud de la Mujer y materno

Infantil.



CAPITULO Il

MARCO TEORICO

Conceptualizacion de la Vasculitis IgA
2.1Definicion

La enfermedad de Henech-Schdnlen (PHS) o vasculitis por IgA (VIgA), como
se la ha renombrado actualmente, es una enfermedad en forma de vasculitis
poco comun que afecta a pequefios vasos (en predominio capilares, vénulas
y arteriolas) restringiendo el flujo sanguineo dafiando a su paso 6rganos y
tejidos, cuya caracteristica principal es el cimulo de complejos inmunes
denominados IgA en los tejidos (1,4,9). Esta afeccion, aunque poco comun y
de factores desencadenantes que aun no se conocen del todo, debido a
asociaciones especificas para su aparicion, ejerce un vasto problema para el

paciente debido al alto grado de complicaciones que lleguen a generar (4-7).

Desde su descubrimiento inicial por Johan Lukas Schénlein en 1837 utilizando
el término “purpura reumatica” y luego en 1868 Eduard Heinrich Henoch
ampliando la descripcion de la enfermedad al incluir més afecciones tales
como la afeccion “gastrointestinal y renales”, sin embargo, actualmente
persiste incégnitas respecto a los complejos mecanismos fisiopatolégicos
subyacentes (4,8).

2.2Epidemiologia

Esta enfermedad es mas frecuente en nifios, que representan el 90 % de los
pacientes, frente al 10 % de los adultos. Ademas, la parpura de Henoch-
Schonlein es mas frecuente en los paises occidentales y se acompafia de
enfermedades de las vias respiratorias superiores. Los virus estacionales y
las infecciones bacterianas son un indicador clave para identificar la PHS en
los lactantes. Entre el 30 % y el 50 % de los casos estan precedidos por una
infeccion de las vias respiratorias superiores, en particular las causadas por

estreptococos (grupo betahemolitico A) (5,8-10).

Otros agentes infecciosos como el parvovirus, el virus de la hepatitis B (VHB),
el virus de la hepatitis C [VHC], el adenovirus, el Staphylococcus aureus, el

Mycoplasma, las vacunas y las picaduras de insectos también se han
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relacionado como posibles desencadenantes de la vasculitis por IgA. Sin
embargo, la identificacion exacta de la enfermedad sigue siendo dificil en la
actualidad. Por lo general, desaparece espontaneamente, por si sola, en 4 a
5 semanas. El cuadro clinico se caracteriza por una tétrada clasica que incluye
puarpura palpable, sintomas gastrointestinales como dolor abdominal o
hemorragias, asi como artralgias o artritis y glomerulonefritis (5,7,9,10).

2.3Etiopatogenia

Su patogenia no se conoce aun a la perfeccidén, aunque se ha llegado a
relacionar con la disfuncién de las células T y ciertos polimorfismos genéticos.
Por lo tanto, se supone que existe una predisposicion genética individual sobre
la que actuan factores ambientales, o que desencadena la formacion y el
depdsito de complejos inmunes. A su vez, la IgA desempefia un papel
fundamental en su patogénesis, ya que los complejos inmunes de IgA se
forman y se depositan en la piel, el intestino y el glomérulo renal. Por lo tanto,
estos depdsitos desencadenan una respuesta inflamatoria local que conduce
a una vasculitis leucocitoclastica con necrosis de los pequefios vasos

sanguineos (5,6,10,11).

En cuanto a los factores ambientales, los antecedentes de infeccion del tracto
respiratorio superior o la exposicion a antigenos alimentarios, o medicamentos
suelen ser precursores de la aparicion de la V-IgA (5,9). Se cree que las
infecciones o la exposicién al patégeno tratado por el sistema inmunitario de
las mucosas desencadenan la enfermedad, lo que también explicaria su

distribucion regional y estacional (7,13).

Entre los patdégenos asociados a la V-IgA se encuentran los estreptococos del
grupo A (los mas frecuentes), el virus parainfluenza, el parvovirus humano
B19, el citomegalovirus, el VHB, el VHC, Helicobacter pylori, el COVID-19,
entre otros, asi como las vacunas con antigenos vivos atenuados o
inactivados (8). Se cree que los antigenos patdgenos activan la respuesta
inmunitaria a través del mimetismo molecular, el aumento de la permeabilidad
intestinal y la produccion anomala de IgAl. Los niveles séricos de IgA estan
elevados debido al aumento de la produccion y a la alteracion de la eliminacion
(7,13,14).



Genéticamente, se han descubierto puntos de susceptibilidad genética
especifica a la V-IgA: el antigeno leucocitario humano (HLA)-35, los alelos
HLA-DRB1*01 y, en particular, el HLA-DR1*0103. Ademas, se ha descubierto
un polimorfismo en los genes que procesan, codifican y modifican las citocinas
(IL-8 e IL-1), y en los genes que codifican las enzimas que afectan a la sintesis
de Gd-IgAl (7,13,14).

En cuanto a la inmunopatogenia de la V-IgA, la caracteristica mas notable de
la V-IgA es la presencia de depésitos de CI que contienen IgAl deficiente en
galactosa (Gd-IgAl) en la pared vascular. La V-IgA presenta similitudes con
la nefropatia por IgA (N-IgA), otra enfermedad mediada por IgA. Una hipotesis
patogénica aceptada para ambas es el modelo de multiples golpes propuesto
por Novak J (7,13,14).

Existe una alteracion en la glicosilacion de la region de bisagra de la IgAl, que
produce IgAl andmala deficiente en galactosa (Gd-lgAl). Se detectan
depésitos que contienen IgAl en biopsias renales, cutaneas vy
gastrointestinales, que son un factor importante en la inmunopatogénesis de
la V-IgA. Tres enzimas son esenciales para la O-glicosilacion de la IgAl, y las
variaciones en su actividad o expresion pueden conducir a una deficiencia de
galactosa en la IgA. Las citocinas (IL-6 e IL-8) regulan estas enzimas y los
polimorfismos genéticos de estas enzimas implicadas en la sintesis de Gd-
IgAl (7,13,14).

En la formacion de complejos inmunes de Gd-IgAl es el punto clave para la
patogénesis de la V-IgA. La Gd-IgA1l se une a sus autoanticuerpos formando
IC circulantes (ICCs). Esto resulta en el reclutamiento de células inflamatorias,
y aumento de la injuria renal (7,13,14). Los depdésitos de complejos inmunes
en la piel, en un estudio reciente se descubri6 que la Gd-IgAl se detecto en
la piel de pacientes con V-IgA sin nefritis, por lo tanto, la Gd-IgA1 es importante
tanto en las formas sistémicas como en la limitada a un érgano (7,13,14).
Existe activacion de linfocitos CD8 T- citotéxicos que contribuyen a nivel
glomerular a la injuria renal. EI TNF-a sérico esta elevado y se asocia con

severidad de la enfermedad (13,14).



2.4 Fisiopatologia

Es multicausal e implica complejas interacciones entre el sistema inmune del
paciente como la predisposicion genética y los desencadenantes ambientales
adecuados. La principal caracteristica de la vasculitis por IgA es el depdsito
de complejos inmunes dominantes en los vasos sanguineos de bajo calibre,
lo que causa inflacion en la piel como en los rifiones, las articulaciones y el
tracto gastrointestinal. A pesar de que la IgAV como la nefropatia por IgA
comparten ciertos mecanismos patologicos, se diferencia en su presentacion

clinica como en sus resultados (15-18).

Se han descubiertos varios mecanismos implicados en la patogénesis de la
IgAV, siendo uno de esos la glicosilacion aberrante de IgAV1. En este sentido,
IgAV1, siendo una subclase de la IgA, se glicosila en su region bisagra a
través de un proceso llamado O-glicosilacién. En IgAV, la glicosilacion
defectuosa da como resultado la formacion de Gd-IgAl, que predispone a los
individuos a la produccion y deposicién de IC patdgenos (15-18).

Se estima que Gd-IgAl, producida en respuesta exclusiva a infecciones de
las mucosas de las vias aéreas superiores, es la piedra angular para la
identificacion de la patogénesis de IgAV. La mayor produccion de Gd-IgAV1
puede tener en los tejidos linfoides asociados a las mucosas, sean tanto las
amigdalas o las placas de Peyer, y su filtracién defectuosa por el higado
puede provocar acumulacion en las paredes de los vasos y el mesangio renal,

desencadenado inflamacién (15-18).

Otro aspecto fundamental en el mecanismo de la enfermedad es la formacion
de los IC Gd-IgAV1. La influencia de IC Gd-IgAV1 con autoanticuerpos (ya
sean anticuerpos IgAl o IgG) conduce a la formacién de IC circulantes. Estos
IC Gd-IgAl luego se depositan en las paredes de los vasos pequefios de la
piel, los riflones o el tracto gastrointestinal, causando inflamacion localizada.
La enfermedad no es causada exclusivamente por la presencia de niveles
elevados de Gd-IgAV1 en el torrente sanguineo, lo que enfatiza la importancia
de la formacion y el depdsito de IC en la patogenia de la enfermedad (15-18).

La activacion de las vias alternativa y de lectina del sistema del complemento

por los IC de Gd-IgAl también desempefian un papel importante. Se
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encuentran cumulos de componentes del complemento como C3a, C5a, C4y
el complejo de ataque de membrana (C5b-9) en pacientes con IgAV, y su
presencia se asocie con la enfermedad, especialmente en pacientes con
afectacion renal. La activacion de las vias del complemento guia la produccién
de citocinas y al reclutamiento de células inflamatorias, o que aumenta el
dafio tisular (15-18).

La activacion de las células T y B también es importante. Con respecto a esto,
las infecciones de las mucosas pueden incluir la produccién de IgA a través
de mecanismo independientes y dependientes de las células T. EI cambio de
clase de las células B para inducir la produccién de IgA es acelerado por las
células dendriticas que expulsan citocinas como la IL-6, IL-10, asi con el factor
de activacion de células B (BAFF) y un ligando inductor de proliferacion (15-
18).

La activacion de las células T en respuesta a la presentacion de antigenos de
moléculas HLA también impulsan a la autoinmunidad y puede ser el punto
clave para la susceptibilidad de IgAV. Como ocurre en otras enfermedades
autoinmunes, los desencadenantes ambientales pueden provocar el

desarrollo de vasculitis por IgA (15-18).

Las infecciones de las mucosas a menudo proceden a la aparicion del IgAV,
y varios patégenos se han implicado en el desencadenamiento de la
enfermedad, como virus (parvovirus o hepatitis B) o bacterias, tales como
estafilococo, helicobacter pylori o estreptococo. Informes recientes también
asocian una relacion entre el COVID-2019 e IgAV, asi como algunas vacunas,
pueden aumentar o iniciar la enfermedad en individuos
inmunocomprometidos. Los agentes infecciosos pueden expresar imitadores
moleculares de antigenos de la pared vascular, lo que lleva a la produccién
de anticuerpos cruzados, o pueden modificar la glicosilaciéon de lgaAl,
facilitando la produccion de Gd-lgaAl (15-18).

De igual manera que el IgAV, la nefropatia por IgA suele estar acompafiada
por una infeccion en las vias respiratorias superiores y suele presentarse con
hipertension, hematuria y otras manifestaciones clinicas poco llamativas. Los
mecanismos patologicos subyacentes que implican la O-glicosilacion anormal,

la creacion de IC de IgA1 y el depdsito glomerular, asi como la
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participacion de la cascada del complemento y los mecanismos
independientes de las células T parecen ser compartidos entre la nefropatia
por lgaA y la IgAVN. Por lo que, los farmacos que se estan probando para
comparar en la nefropatia por IgA también podrian tener beneficios en la
IgAVN (15-18).

Teniendo en consideracion lo ya mencionado, se ha descrito una
susceptibilidad genética en pacientes con IgAV. Si bien no se han vinculado
definitivamente mutaciones especificas con IgAV, hay evidencia de
susceptibilidad genética. Las diferencias geogréficas y étnicas en la
prevalencia de IgAV, asi como la agregacion familiar, apuntan hacia una
predisposicion genética (15-18). Concluyendo que, la fisiopatologia de la
vasculitis por IgA implica combinaciones tanto de predisposicidn genética
como factores ambientales. También se han descrito Ultimamente que
infecciones y la desregulacion inmunitaria desempefian un papel crucial para
la formacién de Gd-IgAl y de IC desempefia un papel central. El depdsito de
estos complejos en los vasos pequefios desencadena una respuesta
inflamatoria local, que implica tanto la activacion del complemento como el
reclutamiento de células inmunitarias, lo que da lugar a las caracteristicas

clinicas caracteristicas de la enfermedad (17,19).

2.5Manifestaciones Clinicas

La parpura de Schonlein-Henoch es una vasculitis de pequefios vasos que
presenta afectacion multiorganica, incluyendo la tétrada: purpura palpable
debido a la ausencia de trombocitopenia y coagulopatia, dolor de las
articulaciones, afectacion renal y dolor abdominal (1,6,20,21).

Aquellas manifestaciones clinicas pueden desarrollarse en el transcurso de
dias hasta semanas y puede ser variable el orden de aparicion. Por lo general
se suele presentar inicialmente con purpura, mas dolor articular, sin embargo,
no siempre llega a ser asi. Y cuando eso ocurre, que presenta ausencia
manifestaciones cutaneas tal como el clasico rash purpurico, el diagnostico
dejar de ser tan sencillo, por lo que si se presenta con sintomas abdominales
intensos o articulares puede confundirse con procesos infecciosos 0 ya sea
quirurgicos (14,20-23).
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2.5.1 Manifestaciones Cutaneas

En general, aproximadamente el 75 % de los pacientes con esta afeccion
presentan lesiones cutaneas. La erupcion suele comenzar con petequias y
parpura palpable, pero a veces puede aparecer como una erupcion
maculopapular o urticarial (similar a la urticaria) que precede a la purpura. La
erupcion rara vez es dolorosa, pero puede causar picazon. Ademas, estas
lesiones pueden fusionarse y convertirse en equimosis coalescentes,
convirtiéndose en lesiones ampollosas o0 necrdticas. Sin embargo, estas
dltimas son poco frecuentes en nifios, ya que se presentan en
aproximadamente el 2 % de los casos, pero en adultos estan presentes en el
60 % de los casos (5,6,20-23).

Es importante mencionar que los puntos de presion o las zonas inclinadas
favorecen la aparicion de estas lesiones, que son frecuentes en las
extremidades inferiores y las nalgas y aparecen de forma simétrica. La razén
de este fendbmeno aun no se conoce del todo, pero algunos investigadores
sugieren que la gravedad provoca el depdsito de complejos inmunes, lo que
da lugar a inflamacion en estas zonas (5,6,20-23).

Ademas, en una pequefia proporcion de pacientes, un tercio de ellos, se
observa afectacion del tronco y las extremidades superiores. En
consecuencia, cuando desaparecen las lesiones hemorragicas, los depdsitos

de hemosiderina decoloran la piel durante varias semanas (5,6,20-23).

Al inicio del cuadro clinico, especialmente en nifios pequefios de alrededor de
3 afios, puede ir acompafiado de un edema subcutaneo localizado que no
suele dejar hoyuelos en el cuero cabelludo, la cara, el dorso de las manos, la
espalda, el perineo, el escroto y los pies. Se ha sugerido que la recurrencia de
la purpura puede estar relacionada con un dafio renal mucho mas grave,

observado en el 25 % de los pacientes (5,6,20-23)

2.5.2 Manifestaciones articulares

Afecta al 50-80 % de los nifios con vasculitis por IgA. Se manifiesta mediante
artralgia o artritis que afecta a algunas articulaciones, principalmente las

grandes articulaciones de las extremidades inferiores, como las rodillas y los
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tobillos. En las extremidades superiores, afecta a las mufiecas, los codos y las

pequefias articulaciones de los dedos (6,22-26).

Rara vez es el Unico sintoma inicial, pero puede ser el primer sintoma de la
enfermedad en aproximadamente el 15-25 % de los pacientes. Ademas, la
afectacion articular puede preceder a la aparicion de la erupcién cutanea tipica
en un maximo de 1 a 2 dias. Desde el punto de vista clinico, se caracteriza
por una inflamacién periarticular que no suele ir acompafada de eritema, calor
o derrame, pero que se acompafia de dolor intenso y movilidad reducida.
Incluso la artralgia es transitoria y no migratoria, desapareciendo en unos dias

0 semanas sin dejar secuelas (6,22-26).

2.5.3 Manifestaciones gastrointestinales

Se presentan entre el 50 % y el 75 % de los nifios afectados por esta
enfermedad, generalmente en la semana siguiente a la aparicion de las
lesiones cutaneas y casi siempre en los 30 dias siguientes. Sin embargo, en
entre el 14 % y el 36 % de los pacientes, constituyen el primer sintoma de la
enfermedad. Estan causadas por un edema y una hemorragia submucosa e
intramural secundaria a una vasculitis de la pared intestinal, que afecta

principalmente al intestino delgado proximal (6,22-26).

El sintoma més frecuente es el dolor abdominal, en forma de cdlicos leves a
moderados, que pueden ir acompafados de vomitos. En algunos casos, el
dolor puede ser muy intenso, incluso incapacitante. La complicacién
gastrointestinal mas frecuente es la invaginacién intestinal, que se limita al
intestino delgado (ileo-ileo) en aproximadamente el 60 % de los casos, a

diferencia de la invaginacion idiopética, que suele ser ileo-coldnica (6,22-26).

Otras manifestaciones gastrointestinales poco frecuentes son la pancreatitis,
la enteropatia exudativa, la hidropesia y la perforacién intestinal. Las
hemorragias intestinales masivas son poco frecuentes, se producen en el 2 %
de los casos, y se observa sangre oculta en las heces en el 56 % de las
personas afectadas (6.22-26). Ademas, la afectacidén gastrointestinal y lesién
de la mucosa digestiva pueden mantenerse presentes incluso en pacientes
sin sintomas gastrointestinales. Y la evidencia de eso, es el hallazgo frecuente

de sangre oculta en heces, el aumento de alfal-antitripsina en heces y la
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hipoalbuminemia sin proteinuria. Uno de los estudios en nifios realizado en los
altimos tiempos, evidencié que la calprotectina fecal también podria ser un
marcador fiable para detectar la afectacion géastrico en vasculitis por IgA, sin
embargo, aln se encuentra en estudio (6,22-26).

2.5.4 Manifestaciones renales

Se producen en aproximadamente entre el 20 y el 55 % de los pacientes y se
consideran el factor prondstico a largo plazo mas importante y esencial de la
enfermedad. Sin embargo, son mas frecuentes en nifios mayores y adultos.
Los sintomas renales suelen aparecer en los dos primeros meses tras la
erupcion. Esta afectacion consiste en glomerulonefritis o nefritis asociada a la
purpura de Schonlein-Henoch (NPSH). La mayoria de los casos son benignos

y se resuelven espontaneamente (5, 22-26).

Cuando los nifios no desarrollan sintomas renales en los primeros seis meses,
esto indica un bajo riesgo de dafio renal a largo plazo. Es importante sefalar
que el espectro clinico abarca desde hematuria microscopica y proteinuria
leve hasta hematuria macroscopica, hipertensién arterial, sindrome nefrético

y nefritis, e insuficiencia renal (22-27).

2.5.5 Otras manifestaciones clinicas

Manifestaciones uroldgicas: Relativamente frecuentes, que afectan del 2-38%
de los afectos. En su clinica destaca escroto agudo, epididimitis, orquitis y
complicaciones del cordén espermatico (hematoma y edema). De forma
menos frecuente, puede presentar afectacion ureteral, durante la fase aguda
de la patologia o después de la resolucién de esta, en forma de uretritis u
obstruccion ureteral (5,22,24,28).

La obstruccion puede llegar a ser uni/bilateral, parcial o total, secundaria a una
vasculitis periuretral que puede consecuentemente desencadenar una
isquemia ureteral. Los sintomas de uretritis tipicos aparecen 1-2 meses
después de la fase aguda de la enfermedad, que por lo general esta en

ocasiones asociada a nefritis (5,22,24,28).

Manifestaciones neurolégicas: Son poco frecuentes, apareciendo de 2 a 4
semanas después del inicio de la Vasculitis por IgA. Entre los sintomas que

suelen presentarse son cefalea, convulsiones, y entre otras alteraciones mas
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inespecificas tenemos mareos, inestabilidad emocional, irritabilidad, y
cambios en el comportamiento, que serian producto de una encefalopatia
leve. Y entre otras complicaciones infrecuentes se incluye hemorragia
intracraneal, ataxia, mononeuropatia y neuropatia axonal sensitiva motora
aguda. De modo que, mayormente son transitorias excepto en el caso de las

secuelas neuroldgicas asociadas a un ictus hemorragico (5,18,22,28).

Manifestaciones pulmonares: Es totalmente raro que se presenten. Pero lo
que puede incluir es hemorragia difusa alveolar, neumonia y fibrosis
intersticiales, las cuales ocurren con mayor frecuencia en los adultos, pero en
alguna ocasion se ha descrito en nifios. Ademas, se menciona alteraciones
funcionales leves, como cambios intersticiales leves evidenciables en la
radiografia de térax de pacientes con Vasculitis por IgA, en ausencia de

sintomas respiratorios significativos (5,18,22,28).

2.6Diagnéstico

El diagnostico de la Vasculitis por IgA es clinico, enfocandose en las
manifestaciones clinicas cardinales. Y en cambio, los estudios
complementarios ayudan a establecer el diagndstico diferencial referente con
otras patologias, ademas de determinar el grado y extension de la afectaciéon

organica de la patologia (5,18,22,28).

Es importante mencionar que no existen estudios de laboratorio especificos
que sirvan para el diagnéstico de VIgA. Lo que se describe, es que cuando se
dan las caracteristicas clinicas, no es factible la diferenciaciébn con otras
patologias que cursan con purpura. Ergo, se requiere obtener un hemograma
con recuentos y un estudio de coagulacion, siendo normales en pacientes con
PSH (5,18,22,28).

Todo nifio que se le sospeche de padecer VIgA debe ser estudiado de forma
proactiva para detectar compromiso renal en el momento de realizar el
diagnoéstico: medida de tension arterial (TA), analisis de la primera orina de la
mafiana (deteccion hematuria, albuminuria o proteinuria mediante tira reactiva
de orina, sedimento urinario e indices proteina-creatinina en orina (Proto/Cro)

o albumina-creatinina (Albo/Cro) en orina) y a su vez, evaluacion de la funcion

16



renal por medio de la tasa estimada de filtrado glomerular (TEFG)
(5,22,29,30).

Se describe que los niveles séricos de IgA se encuentran elevados en la mitad
de los pacientes afectos, sin embargo, la determinacion no confirma el
diagndstico y su concentracion no va correlacionada con la gravedad de la
enfermedad (5,21,28,30).

Por lo que, la biopsia de las lesiones cutaneas se debe reservar para casos
con erupcion poco usual tales como lesiones extensas o de distribucion difusa,
para de esa manera lograr excluir diagnosticos alternativos. Por ende, no
siendo necesaria frente a casos con erupcién cutdnea purpdrica tipica
predominantemente en extremidades inferiores y glateos. La biopsia de la piel
afectada revela la clasica vasculitis leucocitoclastica con depdsito de
complejos inmunes que contienen IgA, patognomonico de la PSH, de
predominancia en pequefios vasos en la dermis papilar (de forma principal en

vénulas post capilares) (5,21,28,30).

Los depodsitos de IgA y C3 en aquellos capilares dérmicos de lesiones
purpuricas y en piel sana circundante mediante la inmunofluorescencia se
consideran criterios diagnosticos validos y utiles, con especificidad del 100%
en combinacion con vasculitis leucocitoclastica, sin embargo, la ausencia de
depdsitos IgA en la inmunofluorescencia no excluye el diagnostico. Referente
a la biopsia solo debe realizarse en lesiones cutdneas recientes de un tiempo
aproximado <24 — 48 horas, debido a que ha transcurrido mas tiempo, los

depdsitos de inmunoglobulinas llegan a desaparecer (5,21,28,30).

Y la biopsia renal se realiza en pacientes que presentan diagndstico incierto y
en aquellos con una afectacion renal sumamente grave. Por lo general, suele
haber buena correlacion entre la gravedad de las manifestaciones renales y
los hallazgos en la biopsia (5,21,28,30). De tal forma que, la microscopia
Optica puede demostrar desde una proliferacibn mesangial leve hasta el caso

de una glomerulonefritis con formacion de semilunas grave (28,30).

Por ende, es facultativo eclipsar la premisa inicial en que, la clasificacion
actual de la nefritis por PSH se basa en el grado de proliferacion, y a su vez
en la presencia de semilunas en la microscopia Optica, pero otros hallazgos

histolégicos, como los depdsitos mesangiales-subendoteliales, la extension
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del dafio tubulointersticial o la esclerosis glomerular podrian llegar a ser

mejores predictores, resultando mas eficaces (5,21,28,30).

2.7Tratamiento

La gran parte de los pacientes a los que se les haya diagnosticado con PSH

se recuperan en el transcurso de semanas de manera espontanea, por lo que

por lo general se trata de manera ambulatoria. Si bien la mayoria de los

afectados por esta enfermedad son menores y siendo ellos los que tienen la

mayor tasa de recuperacion en el transcurso de tiempo, teniendo solo un

tratamiento de soporte (hidratacion, dieta blanda, reposo y elevacion de las

extremidades si hay edema). Los adultos no corren con tal suerte y ellos si

tienen que realizar un tratamiento en base al dolor (5,21,28,30).

> Antinflamatorios no esteroideos (AINES): no hay evidencia que

incremente el riesgo de hemorragia digestiva con el uso del mismo.
Pero si esta contraindicado en caso de hemorragia digestiva activa o si
hay compromiso renal, pero pueden usarse en el caso de hematuria
microscopica (5,21,28,30).

Corticoides (CS): si bien tiene muchos beneficios para los distintos
tipos de dolores presentes en con PSH, no previene la afeccion renal
ni las recurrencias, pero en las recomendaciones SHARE se lo indica
para orquitis, vasculitis cerebral, afectaciones gastrointestinales grave
y hemorragia pulmonar. Su dosificacion es oral
(prednisona/prednisolona) siendo de 1 a 2 mg/kg/dia. En situaciones
graves se recomienda metilprednisolona 10-30 mg/kg siendo 1 g/dia

maximo en 3 dias consecutivos (5,21,28,30).

2.7.1 Tratamiento para cada afectacion:

> Tratamiento en manifestaciones cutaneas

En muy raras ocasiones ha sido necesario el uso de un medicamento
para el tratamiento cutaneo, aun asi, la colchicina y dapsona han dado

buenos resultados para las lesiones purpuaricas muy recurrentes (5).
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> Tratamiento de las manifestaciones articulares

Las artritis y artralgias han respondido de manera satisfactoria con
paracetamol o AINES (5,23,28).

> Tratamiento de las manifestaciones abdominales

En nifios con dolor abdominal moderado-grave, rectorragia y PSH es
recomendado el uso de prednisolona 1-2 mg/kg (maximo 60 mg). Estos
pacientes pueden enmascarar sintomas con procesos quirdrgicos, a su
vez, pueden generar edema, sindrome de mal absorcidn y resistencia
a la administracion oral. En estos casos se recomienda corticoterapia

de administracion endovenosa (5,23,28).
> Tratamiento de las manifestaciones renales

Debido a la falta de estudios y a las distintas contraindicaciones que tienen
los farmacos hacia el rifidn, el tratamiento es muy conservador y se basara
en riesgo beneficio segun establezcan la guia SHARE (5,23,28).

» Como recomendaciones generales:

IECAS 0 ARA I

> Ante un NPSH leve

Primera linea: Prednisolona oral.
Segunda linea:
1. Metilprednisolona pulsos venosos

2. Azatioprina pulsos venosos

3. Micofenolato mofetilo pulsos venosos

> Ante un NPSH moderado
Primera linea:

1. Prednisolona oral

2. Metilprednisolona en pulsos venosos
Segunda linea:

1. AZA IV

2. MMF IV
3. Ciclofosfamida IV
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> Ante un NPSH grave
1. CYC IV con metilprednisolona o prednisolona oral como

tratamiento de primera linea.
2. AZA y MMF con corticoides como tratamiento de

mantenimiento (5,23,28).

2.8Pronéstico

La PSH por lo general es una enfermedad autolimitada que se resuelve de
forma espontanea en un tiempo aproximado de 2-6 semanas, sin embargo,
hasta el 33% de los pacientes afectos pueden presentar recurrencias. Y estas
recurrencias suelen ser mas probables entre los nifios que tienen afectacion
renal, mientras que aquellos pacientes con menor edad generalmente tienen

un curso mas corto y menos recurrencias (5,8,15,29,30).

Los brotes suelen aparecer dentro de los 4 meses después a la resolucion de
los sintomas iniciales, pese a que se mencionan recaidas que sobrepasan 18
meses del inicio de la enfermedad. Los sintomas y signos que suscitan en las
recurrencias tienden a imitar el episodio original, estos suelen ser cada vez
mucho mas leves y a su vez de menor duracion, apareciendo de manera
espontanea o ya sea en relacion con infecciones respiratorias de vias altas.
Es importante recalcar que la recurrencia no llega a predecir una peor
evolucién a largo plazo. La morbilidad en la fase de inicio se debe mayormente
a complicaciones gastrointestinales graves tales como invaginacion y menos
comunmente a la perforacion intestinal. Pero el principal factor de prondstico
en esta afeccion a largo plazo viene determinado por problemas renales (5,29-
31).

El pronédstico renal es excelente cuando la hematuria o proteinuria se
resuelven de manera espontanea dentro de pocos meses, correspondiendo
por lo general a una afectacion glomerular focal. Y el resultado a corto plazo
de la enfermedad renal en PSH es favorable en la gran mayoria de los
pacientes, a su vez, con una recuperacion completa en un 94 - 89% de los
nifos y adultos. Ademas, el riesgo de afectacién renal en forma de
hipertension, proteinuria o disminucion del filtrado glomerular es de
aproximadamente del 2 al 15% segun estudios, y el riesgo de insuficiencia

renal terminal es <1% (5,29-31).
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Muchos estudios coinciden con tener en cuenta como factores de mal
prondstico renal: pacientes con una edad superior a los 8 afios al debut,
parpura persistente, afectacion abdominal, presencia de sindrome
nefritico/nefrotico, disminucion de la actividad del factor Xlll, HTA, fallo renal
al inicio de la enfermedad y presencia de esclerosis glomerular,
glomerulonefritis con mas del 50% de semilunas/atrofia y fibrosis
tubulointersticial en lo que es la biopsia renal (5,29-31).

Por lo que parece que el principal factor pronéstico en la biopsia renal seria el
porcentaje de los glomérulos con semilunas. De manera que, los nifios que al
debut presentan sindrome nefritico o sindrome nefrético tienen un riesgo 12
veces superior de desarrollar dafio renal permanente que aquellos que sélo
presentan alteraciones en el sedimento, incluso se menciona que las nifias

tienen un riesgo 2.5 veces mayor que los nifios de secuelas renales (5,29-31).
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CAPITULO Il

METODOLOGIA Y ANALISIS DE RESULTADOS

3.1Tipo de Disefio de Investigacion

No experimental, observacional, descriptivo.

3.2Técnicas e Instrumentos de Recoleccién y Andlisis de Datos

Para la recoleccion de informacion, se accedi6 a las historias clinicas de los
pacientes seleccionados del Hospital Francisco Icaza Bustamante, previa
autorizacion del Hospital, especificamente con la contribucion del area de
reumatologia, que facilitaré todo lo necesario y util para el desarrollo de este
tema. Por lo tanto, a través de la revision exhaustiva de cada historia, ubicada
mediante el respectivo CIE10, se extrajo informacion relevante, aquella se
ingres6 en una base de datos de Excel, con el fin de garantizar organizacion

y un analisis eficiente.

3.3Manejo Estadistico de los Datos

3.3.1 Procedimientos para la interpretacion de la informacion

Todos los datos ingresados fueron analizados con software estadisticos IBM
SPSS STATISTICS 26, mediante estadistica descriptiva e inferencial.

3.4Financiacioén

Todos los recursos para utilizarse en el presente estudio corrieron por cuenta
del tesista. Todo el trabajo se supervisd por un tutor-asesor, provisto por la
UCSG.

3.5Aspectos éticos y legales

Todos los datos recolectados fueron etiquetados con cédigos numéricos, para

gue no puedan ser identificados los sujetos de investigacion. De esta manera,

22



se garantiza el respeto a la privacidad y confidencialidad de los participantes;
en este contexto, la ejecucion de este trabajo estara sustentado por los 4
principios fundamentales de la bioética: no maleficencia, beneficencia,

autonomia y justicia.

El presente trabajo contd con la aprobacion del perfil de tesis por parte de la
Universidad Catolica Santiago de Guayaquil, bajo la revision de un tutor
asignado por esta entidad. Asi mismo, los datos utilizados fueron otorgados
por el Hospital, previa revision y autorizacion por parte de las instancias

competentes en dicha casa de salud.

3.6Poblacion y Muestra

3.6.1 Poblacién

Nifios atendidos en el Hospital Francisco Icaza Bustamante, durante el periodo
del 2019 al 2024.

3.6.2 Muestra

Se trata de una muestra no probabilistica, que incluyeron a todos aquellos

individuos de la poblacién que cumplan los criterios de inclusion y exclusion.

3.7Criterios de inclusion

> Nifios de 0 a 5 afios
> Nifios con diagnéstico de Vasculitis por IgA

3.8Criterios de exclusién

> Nifios con Historia Clinica incompleta
> Pacientes con otras patologias autoinmunes

3.9Variables:

» Vasculitis

> Edad

> Sexo

» Caracteristicas Clinicas
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NIVEL DE MEDICION INSTRUMENTOS DE

VARIABLE MEDICION DE DATOS ESTADISTICA
DIME
NSION
INDI
CADOR
P

r
e
S
e
n
C
i
a
(0]
A
u
S
e
n
Cc
i
a

Neonatos: O-

Numero de afios 28 dias
Edad del participante Lactante menor: Numeérica Discreta Historia
desde su 1
nacimiento a 12 meses
Lactante
mayor
112 a 24 meses
Preescolar:3-5 Cualitativa Nominal
_ = ualitativa Nominal
Caracteristicas anos Dicotémica
sexuales que
Sexo .
definen a un
individuo Masculino
Femenino
Nominal
T_rastorno Presencia o
suomUnE e ausencia
Examenes de
laboratorio
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e F

n A

t (od

a u

i Historia F ﬁ

e

h i

IS\ a
Vasculitis inflamacion de los Biopsia . Politomica
Inmunoflueresenci ria Clinica

vasos sangufneos. a

Las vasculitis por IgA se
manifiestan a menudo con
sintomas de parpura
palpable, glomerulonefritis y
artralgias, siendo indicativo
Caracteristicas Clinicas de inflamacion de pequefios
vasos

sanguineos.

Presencia o Ausencia
Parpura palpable
Artralgias
Glomerulonefritis

O—O™SOOTOT

Histo Porcentaje
Nominal
Frecuencia
Politdmica Historia
Clinica
Porcenta
je
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CAPITULO IV

RESULTADOS Y DISCUSION

4.RESULTADOS

4.1 Identificar la tasa de nifios de 0 a 5 afios, con Vasculitis del Hospital

Francisco Icaza Bustamante, atendidos durante el periodo 2019-2024

Tabla 1. Tasa de nifios de 0 a 5 afios con Vasculitis por IgA en el Hospital

Francisco Icaza Bustamante (2019-2024)

Indicador Valor
Promedio anual de atenciones 7 687
Total de atenciones (2019-2024) 46 122
Casos de Vasculitis por IgA 90
Tasa por cada 10 000 atenciones 19,5

Fuente: Hospital Francisco Icaza Bustamante

En la tabla 1 se observa que entre 2019 y 2024, se identificaron 90 casos de
pacientes pediatricos diagnosticados con vasculitis por IgA en el Hospital
Francisco Icaza Bustamante, con edades comprendidas entre O y 5 afios. El
total de consultas pediatricas anuales fue de 7687, lo que supone un total de
46 122 consultas durante los seis afios estudiados. Se identificé que la tasa

de vasculitis por IgA era de 19,5 casos por cada 10 000 consultas pediatricas.

4.2 Determinar caracteristicas epidemiolégicas méas importantes de los

sujetos de estudio.

Tabla 2. Caracteristicas epidemiolégicas de la poblacion de estudio.

Variable Frecuencia Porcentaje
Edad (afos)
0-1 5 5,5%
2-3 16 17,8%
4-5 69 76,7%
Sexo
Masculino 50 55,5%
Femenino 40 44.5%
Procedencia geografica
Guayaquil 45 50%
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Manabi 12 13%

Quevedo 8 9%
Babahoyo 7 8%
Duran 6 7%
Milagro 5 6%
Balzar 4 4%
Playas 3 3%

Fuente: Hospital Francisco Icaza Bustamante

En la tabla 2 se muestra que el grupo de edad mas afectado por la vasculitis
por IgA fue el de 4 a 5 afos, que represento la mayor proporcion de la muestra,
con una edad media de aproximadamente 4 afios. En cuanto a la distribucién
por sexos, se observé un predominio en los nifios (50 casos, es decir, el 55,5
%) frente a las nifias (40 casos, es decir, el 44,5 %), lo que podria sugerir una
posible predisposicion inmunitaria masculina en este grupo de edad. En
cuanto al origen geografico, todos los casos fueron atendidos en el hospital
Francisco Icaza Bustamante, y los pacientes procedian de Guayaquil, Manabi,
Quevedo, Babahoyo, Duréan, Milagro, Balzar y Playas. Guayaquil registr6 el
mayor nimero de casos, lo que podria estar relacionado con la proximidad del
hospital y su condicion de centro nacional de referencia en pediatria. De la
misma forma, se observd una tendencia a notificar enfermedades
autoinmunes en la provincia de Manabi, lo que podria explicar la frecuencia

relativamente alta de casos en esta region.

4.3 Reconocer las caracteristicas clinicas mas relevantes de los

pacientes.

Tabla 3. Manifestaciones clinicas de la poblacién de estudio.

Manifestacion clinica Frecuencia Porcentaje
Parpura palpable 90 100 %
Artralgias / artritis 40 44 %
Dolor abdominal / hematuria 15 16,7 %
Compromiso renal severo 0 0%
Mortalidad 0 0 %

Fuente: Hospital Francisco Icaza Bustamante

En la tabla 3 se detalla que las manifestaciones clinicas mas frecuentes en
pacientes con vasculitis por IgA fueron los sintomas cutaneos y articulares.

Todos los pacientes presentaban purpura palpable (100%), principalmente en
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las extremidades inferiores, gluteos y, en algunos casos, en las extremidades

superiores, lo que constituye el principal criterio diagnéstico de la enfermedad.
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Se reporto artralgia o artritis en el 44% de los pacientes, ademas de dolor

abdominal, hematuria o afectacion renal leve (16,7%).
4.2 DISCUSION

En este estudio se analizaron 90 casos diagnosticados con vasculitis por IgA
en el Hospital Francisco Icaza Bustamante durante el afio 2019 al 2024,
evidenciandose mayor frecuencia en nifios de 4 - 5 afios, con una edad media
de 4 aflos aproximadamente. Estos hallazgos coinciden con lo reportado en
literatura cientifica internacional, donde se describe que esta enfermedad
ocurre con mayormente entre los 3 y 10 afos, siendo la edad pico de

incidencia entre los 4 y 6 afos.

En una revisién sistematica publicada por Kang et al. (2021) en Pediatric
Rheumatology, se determiné que aproximadamente el 75% de los casos de
parpura de Henoch-Schénlein ocurren en nifios menores de 7 afos, lo cual
guarda relacion con los resultados de este estudio. De igual manera, estudios
realizados en Europa por Weiss et al (2022) reportan que mayormente la
incidencia es entre los 4 - 6 afos, lo cual respalda la validez epidemioldgica

de la cohorte de este estudio.

Referente al sexo, el 55,5% de los casos fueron pacientes varones, lo que se
refleja en varios estudios internacionales. Segun una revision retrospectiva
realizada por Lee et al. (2020) en Corea del Sur, se observé una proporcion
de 1.5:1 a favor de los varones, lo que coincide con lo encontrado en el
presente estudio. Ademas, también ha sido reportado en paises europeos,
como en el estudio multicéntrico de Jariwala et al. (2021), en el que analizaron
méas de 1.000 casos en Reino Unido y reportaron una incidencia
significativamente mayor en nifios. Aungue no se ha establecido todavia una
causa definitiva para esta diferencia por sexo se ha llegado a plantear que
podria estar relacionada con factores genéticos, hormonales y ciertas

variaciones en la respuesta inmune entre ambos sexos.

Referente a las manifestaciones clinicas, en esta investigacion, se observé
que la purpura palpable fue el sintoma mas frecuente seguido por artritis y
artralgias, lo cual concuerda con los respectivos criterios diagnosticos

propuestos por la EULAR, y a su vez confirmados por multiples estudios.
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Segun el metaanalisis de Zhou et al. (2023), la parpura palpable fue descrita
en el 96—-100% de los pacientes con vasculitis por IgA, reafirmando que aquel
es el signo cardinal de dicha patologia. Y en relacion con las manifestaciones
articulares, Zhou reporté que hasta el 70% de los nifios llegan a desarrollar
artralgias o artritis, predominantemente en articulaciones grandes como
rodillas y tobillos, asi mismo fue consistente con los hallazgos encontrados en

nuestra poblacion.

Por otro lado, en nuestro estudio no se documentaron de forma sistemética
las manifestaciones gastrointestinales ni renales en todos los pacientes, pero
se evidencié una baja frecuencia de complicaciones graves, lo cual también
ha observado en estudios recientes. Chen et al. (2022) reportaron que solo
entre el 20 y el 40% de los pacientes desarrollan compromiso renal

significativo, y que en la mayoria de los casos la evolucion es benigna.

Uno de los hallazgos mas relevantes de este estudio, fue el gran aumento de
casos durante el periodo de invierno, lo cual se asocia con una mayor
circulacién de infecciones respiratorias virales. Que también, ha sido
reportado de forma previa en estudios como el de Alarcon-Segovia et al
(2021), demostrando que el 65% de los casos se presentan posterior a una

infeccion respiratoria alta o gastrointestinal.

A su vez, en el estudio de Huang et al. (2020) se sugiere que infecciones por
adenovirus, parainfluenza y estreptococo B-hemolitico del grupo A pueden
actuar como desencadenantes inmunoldgicos de la vasculitis por IgA en

pacientes pediatricos genéticamente predispuestos.

Por lo que los hallazgos observados en el estudio respaldan esta teoria, ya
gue es esencial considerar que Ecuador presenta climas tropicales con alta
carga viral durante la temporada lluviosa, lo cual facilita la aparicion de esta
patologia, porque seria un desencadenante inmunoldgico en aquella

poblacion pediatrica.

Desde el punto de vista geogréfico, la mayoria de los pacientes en este estudio
procedia de Guayaquil, seguido por otras zonas como Milagro, Babahoyo,

Balzar, Duran, Playas, Quevedo, y Manabi. Sin embargo, aln se
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requiere validacion epidemioldgica a gran escala para saber una tendencia a

nivel nacional.

Por otra parte, se menciona que, muchos casos pueden no ser diagnosticados
por desconocimiento de la enfermedad o por escaso acceso a especialistas
en reumatologia pediatrica. Esta problematica ha sido también identificada en
otros paises en desarrollo, tal como lo reporta el estudio latinoamericano de
Rodriguez-Morales et al (2023), el cual también destaca la necesidad de
fortalecer la capacitacion en diagnéstico temprano de enfermedades

inmunoldgicas pediatricas.
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CAPITULO V

CONCLUSIONES

La vasculitis consiste en un grupo de afecciones infrecuentes, también
denominadas angeitis, que dafian los vasos sanguineos al causar inflamacién
o tumefaccidon. La vasculitis por inmunoglobulina A (VIgA), anteriormente
llamada purpura de SchonleinHenoch (PSH), es la vasculitis sistémica mas
frecuente de la infancia, pero también puede manifestarse en adultos, con

caracteristicas clinicas mas severas.

Esta investigacion permitio obtener una vision general clara de la vasculitis
por IgA en niflos de 0 a 5 afos tratados en el Hospital Francisco Icaza
Bustamante entre 2019 y 2024. A partir del andlisis de los datos de una
muestra de 90 pacientes, se alcanzaron los objetivos propuestos, poniendo
de manifiesto tendencias clinicas y epidemiol6gicas que coinciden con las

descritas en la literatura en diversos articulos.

La distribucion por sexo y edad fue consistente con los datos que fueron
descritos en revisiones de articulos recientes. En este estudio, el sexo
masculino predominé ligeramente sobre el femenino (55,5% vs. 43,3%), lo
cual coincide con reportes de autores como Lee (2020) y Weiss (2022), que

demuestran una relaciéon cercana de 1.5:1 a favor de varones.

Con respecto a la edad, el grupo de mayor frecuencia estuvo entre los 4y 5
afos, confirmando que la edad media de presentacion se sitia dentro del
rango clasico descrito en estudios globales, que marcan un pico de incidencia

entre los 3y 6 afos.

Referente al origen geogréafico, los pacientes del estudio provenian de
diversas zonas como: Guayaquil, Manabi, Quevedo, Balzar, Babahoyo,
Milagro, y Playas. Sin embargo, la mayoria se concentré en Guayaquil, lo cual
puede deberse tanto a la densidad poblacional de esta ciudad como a su

cercania con un hospital de tercer nivel como es el Francisco Icaza
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Bustamante. Por lo que, este patron también refleja la necesidad de mejorar

los sistemas de referencia y contrarreferencia en zonas mas alejadas.

Asi también, desde el punto de vista clinico, los pacientes presentaron purpura
palpable, siendo aquella la manifestacion cutanea cardinal de la enfermedad.
Ademas, se evidencio una elevada frecuencia de sintomas articulares como
artritis y artralgias, principalmente en grandes articulaciones. Lo cual coincide
con lo reportado por Zhou et al. (2023), quienes sefialan que mas del 90% de
los pacientes presentan lesiones purpuricas y entre un 60—70% cursan con

sintomas articulares.

Concluyendo este estudio aport6é evidencia significativa y relevante sobre la
patologia Vasculitis por IgA, en donde la caracterizacion clinica y
epidemioldgica obtenida constituye una herramienta Util, para saber como
proceder con esta enfermedad en particular. De modo que, se recomienda
promover campafas de educacibn médica continua sobre las distintas
patologias inmunoldgicas en pediatria, y de la poblacién en general, debido a

gue estas patologias mayormente suelen ser desconocidas.

Incluso se debe estimular la creacion de registros regionales o nacionales que
permitan conocer mejor la realidad epidemiolégica de esta y otras
enfermedades similares en el Ecuador, ya que en América Latina la
informacion sobre esta enfermedad es escasa. Y el hecho de que en Ecuador
aun se presente un probable subregistro de casos fuera de centros de
referencia como el H.F.1.B. debe considerarse como una alerta académica y

de salud publica.

En consecuencia, es imperativo fortalecer los sistemas de diagndstico
temprano y manejo multidisciplinario para minimizar complicaciones,
mejorando asi la calidad de vida de los pacientes. Este estudio busca
contribuir al conocimiento actual, promoviendo estrategias clinicas basadas

en evidencia para mitigar la carga de esta enfermedad en la region.
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