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Resumen
La purpura de Henoch-Schonlein (PHS) define una vasculitis sistémica primaria de pequefios vasos
caracterizada por el depésito de complejos inmunes con el predominio de la IgA en las paredes de los
capilares, vénulas o arteriolas. Tipicamente compromete piel, intestino, glomérulos y estd asociada con
artralgias o artritis. Las descripciones clinicas de las vasculitis se iniciaron con claridad y significacién
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Introduccion autores como el primero en describir el primer caso de pe-
Las vasculitis primarias constituyen un grupo de enferme- riarteritis nodosa en 1852 (7).
dades que se caracterizan por inflamacién multifocal, necrosis Desde 1866 (a partir de la descripcién cldsica por el in-
de los vasos sanguineos y en ocasiones, se asocian a la for- ternista Adolf Kussmaul y el pat6logo Rudolf Maier) todas
macion de granulomas. Las vasculitis pueden tener diferentes las vasculitis se identificaban como “periarteritis nodosa”,
formas de expresion, desde la forma local autolimitada hasta término que a través de esta parte de la historia fue un “cajén
la forma difusa grave. La incidencia de las vasculitis en ge- de sastre” para todas las vasculitis (8).
neral, se calcula en mas de 40 casos por millén de habitantes Este articulo analiza las bases histdricas de la PHS.
y la de las vasculitis asociadas a anticuerpos de citoplasma
antineutréfilo (ANCA), en 20 casos por millén (1). Robert Willan MD (1757-1812)
Las descripciones clinicas de las vasculitis se inician Dermatélogo del milenio
con claridad y significacion con el trabajo de Robert Willan Robert Willan naci6 el 12 de noviembre de 1757 en una
(1757-1812), el fundador de la dermatologia moderna (2). hacienda llamada The Hill cerca de Sedbergh, en los alrede-
La poliarteritis nodosa fue la primera vasculitis no infec- dores de Yorkshire. Esta hacienda perteneci6 a la familia por
ciosa descrita macroscépicamente desde el punto de vista seis generaciones. Hijo de un prominente médico cudquero,
patoldgico (informe de autopsia, 1852). Las investigaciones desde temprano en su vida estuvo predestinado para la for-
en este grupo de vasculitis han sido la piedra angular para macién médica (9, 10).
entender la fisiopatologia de otras formas de vasculitis Desde 1777 estudi6 en la Universidad de Edimburgo y
primarias. Histéricamente, la mayoria de las formas de vas- obtuvo su grado en 1780 con la tesis “On Inflammation of
culitis posteriormente han sido caracterizadas y clasificadas the Liver”. (9, 10).
sobre la base de manifestaciones similares o distintas de la Recibi6 una gran influencia del célebre médico William
poliarteritis nodosa (3). Cullen (1712-1790), profesor inicialmente en Glasgow y
Karl von Rokitansky, el gran pat6logo vienés, es citado posteriormente en Edimburgo; cuando ejercié medicina en
por Veszprémi y Jancso (4), Dickson (5), Lie (6), y muchos Darlington, fue influido por el doctor John Fothergill. Pos-
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teriormente, en 1783, Willan se hizo cargo del Carey Street
Dispensary, una de las tantas instituciones de caridad con
apoyo econdémico privado existentes en Inglaterra, Estados
Unidos y otros paises europeos. En 1784 ensefiaba ya a sus
discipulos sobre las papulae scorbuticae, y cinco aios mas
tarde, en 1789, presentd ante la Medical Society de Londres
un plan para la clasificacién de las enfermedades de la piel
que le vali6 la medalla de oro Fothergillian (9, 10).

En efecto, debido a que Willan y el cirujano John Pearson
examinaban juntos a sus pacientes, visitindolos incluso en
sus hogares cuando algunos de ellos no mejoraban, cons-
tataron que muchos de sus pacientes, 102 en total, tenian
enfermedades dermatoldgicas. Gracias a la preparacion
de Willan en diferentes dreas del conocimiento, y a la
clasificacion previa de Plenck, pudo plantear una nueva
clasificacion de las enfermedades de la piel basada en una
precisa descripcion macromorfoldgica. Con ello, Willan
logré, ademds, demostrar sus diferentes manifestaciones
clinicas y seleccionar cuidadosamente las definiciones, los
nombres y los términos técnicos adecuados. De esta manera,
Willan clasificé las enfermedades de la piel de acuerdo con
una nomenclatura basada en 6rdenes y en géneros. De los
catorce 6rdenes de Plenck, Willan retuvo seis, y agregd dos
nuevos : los exantemas y los tubérculos. La clasificacion de
Willan qued¢ asi:

I Papulae

11 Squamae

Il  Exanthemata
IV Bullae

V' Pustulae

VI Vesiculae

VII Tubercula

VIII Maculae

Si bien Willan basé su trabajo en las descripciones de
Mercuriales, de Turner y especialmente de Von Plenck, su
clasificacion fue mas descriptiva. La nomenclatura de Wil-
lan, aunque con pocas modificaciones, se sigue utilizando;
sin embargo, no se utiliza ya la palabra lepra para describir
la psoriasis, ni la palabra porrito para la alopecia areata, la
tifia, el eczema o el impétigo (9, 10).

Willan decidi6 escribir su clasificacion y las 119 enfer-
medades dermatoldgicas, que fueron publicadas por partes
entre 1798 y 1808. La primera parte estaba dedicada a las
erupciones populares. En ella incluyé secciones en color
con 33 ldminas en vivos colores, lo que para su época fue
una gran revolucion editorial. En 1801 apareci6 la segunda
parte, que titulé “Enfermedades Escamosas™; en 1805 publicé
una seccion dedicada a las erupciones y, en 1808, una sec-
cién sobre las ampollas. Willan no logré concluir las cuatro
secciones restantes acerca de las pustulas, las vesiculas, los
tubérculos y las maculas, debido al costo de esta empresa y,
fundamentalmente, a que muri6 en 1812. Cuando en 1808
apareci6 el dltimo fasciculo, ya se estaban reimprimiendo
los tres primeros sin mayores cambios; luego se publicaron
todos los fasciculos bajo el titulo On Cutaneous Diseases.
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En 1809 se publicé una versién americana, que rdpidamente
se tradujo al alemdn; pero, curiosamente no se tradujo al
francés (9, 10).

Willan no sélo fue un lider en Inglaterra y Europa por
sus investigaciones en medicina, sino, ademads, un revolu-
cionario en la educacién médica por ser uno de los primeros
en introducir la revista clinica o “work rounds” como parte
fundamental en la formacidon de sus discipulos. Igualmente,
por intermedio de Willan la dermatologia fue la primera
disciplina que se benefici6 con la introduccién del desarrollo
de las especialidades y la instruccién de posgrado. Willan,
quien habia empezado a ensefar desde 1786, form¢ a cua-
renta discipulos, siendo Thomas Bateman el mas importante
de todos (9, 10).

Fundamentos histoéricos
de la purpura de Henoch-Schénlein

e Aiio 1933 Harold W. Jones y Leandro M. Tocantis publi-
can un articulo con relacion en la historia de la ptrpura
hemorragica (11).

e La palabra purpura sélo se empezé a utilizar asignada a
una enfermedad en el siglo XVI (11, 12).

e La palabra petequia fue utilizada por Hipdcrates en las
descripciones de la fiebre de Tracia y Tesalia, donde
menciona dicha palabra como referida con una fiebre
petequial o con el escorbuto (13).

* Enelsiglo XVIlapalabra ptrpura se empez0 a atafier con
enfermedades infecciosas de tipo febril, como la fiebre
tifoidea y las plagas que brotaron en esas épocas.

e Aiio 1688 A. Porchon describi6 la puirpura relacionada
con el sarampién y la viruela a finales del siglo XVI y
comienzos del siglo XVII, especificamente en 1700 (14).

e Aiio 1808 Robert Willan acuia el término purpura he-
morragica (15).

e Aiio 1824 GG Bauer publica su tesis sobre pirpura he-
morragica (16).

e Aiio 1557 Amatus Lusitanus realiza la primera descrip-
cion de la purpura independiente de la fiebre (17).

e Aiio 1658 Eugalenus Severus expone la purpura relacio-
nada con el escorbuto (18).

e Aiio 1658 Laz Rivierus define la purpura relacionada con
la peste (19).

e Aiio 1735 Paul Gotllieb Werlhof describe la morbus ma-
culosus Werhofii o la morbus maculosis hemorrhagicus
(20).

e Aiio 1734 ALF Hornung clasifica a la purpura en tres
grupos: Simple, febril y escorbitica (21).

e Aiio 1808 Robert Willan fue el primero en describir las
manifestaciones abdominales, la enterorragia, la anasarca
y la pirpura, condicién que posteriormente se denomind
purpura de Henoch (15) (Figura 1).

e Aiio 1801 Robert Willan clasificé a las pirpuras en sim-
ples, hemorrégicas, urticarianas y contagiosas (15).

e Aiio 1829 Johann Lukas Schonlein examina varios casos
de purpura con manifestaciones articulares y divide a la
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purpura en tres grupos: purpura hemorrdgica o peliosis
werlhofii, peliosis senil y la peliosis reumadtica (22) (Fi-
gura 2).

* Aiio 1868 Eduard Heinrich Henoch fue el primero en pro-
poner que el término peliosis reumdtica no es adecuado
y que tampoco a este tipo de purpura asociada a artritis,
dolor abdominal, vomito y hemorragia intestinal se le
debe denominar purpura hemorragica; asi, de esta forma,
en los cinco nifios en quienes describe esta sintomatolo-
gia, este autor establece a la purpura palpable como una
de las manifestaciones de vasculitis de pequefios vasos
(23) (Figura 3).

* Aiio 1887 E. H. Henoch describe la pirpura fulminans
asociada a la meningitis (24).

* Aiio 1801 William Heberden define la ptrpura palpable.
Relata el compromiso abdominal, articular y cutdneo (25)
(Figura 4).

* Ao 1827 Clement Olivier define la asociaciéon entre
purpura y dolor abdominal (26).

* Aiio 1899 E. H. Henoch reconoce que la enfermedad no
siempre es limitada y que puede ocasionar una afeccion
renal y la muerte (27).

* Aiio 1914 William Osler describi6 la asociacién de las
lesiones viscerales y la purpura, algunos de estos casos
resultaron ser LES; describié ademas la similitud entre
esta enfermedad y la enfermedad del suero (28).

* Af01915 Eugen Frank denomina a este sindrome como
purpura anafilactoide, pero no pudo establecer la asocia-
cién con un proceso alérgico (29). Figura 1. Robert Willan (Londres).

Figura 2. Johann Lukas Schonlein (Alemania). Figura 3. Eduard Heinrich Henoch (Alemania).
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Figura 4. William Heberden (Londres).

* Afio 1920 Eduard Glanzmann fue el primero en acercarse
a una etiologia y desarrolla la teorfa de que la infeccién
y la sensibilizacién podrian ser la causa de una purpura
anafilactoide secundaria a una infeccién y a escarlatina
(30).

* Afio 1948 Douglas Gaairdner propuso que la pirpura de
Henoch-Schonlein, la nefritis aguda, la fiebre reumatica
y la PAN podrian tener una patoetiologia comun y estar
asociadas a una reaccion antigeno-anticuerpo que ocurria
a nivel del endotelio de los vasos sanguineos (31).

Conclusion

Las descripciones iniciales de vasculitis primarias propor-
cionan el fundamento para el estado actual del conocimiento
de estas entidades. El entendimiento contemporaneo en vas-
culitis es el producto de una larga investigacidn en ciencias
basicas y clinicas.

La mayoria, pero no todas las vasculitis primarias, han
sido previamente descritas por otros autores. En la mayoria
de los casos, los autores eponimicos claramente identificaron
manifestaciones clinicas y fisiopatol6gicas de sus respectivas
enfermedades usando técnicas cientificas disponibles. En
todos los casos, fueron las observaciones clinicas astutas

100

iniciales de los autores que formaron las bases de su, y
nuestro entendimiento de estas entidades patoldgicas. En
algunos casos, fue la aplicacién cuidadosa y sistemadtica de
resultados de multiples observaciones que les permitieron
distinguir una forma de enfermedad de otra (pdrpura de
Henoch-Schonlein).

Las contribuciones de estos autores han realizado un papel
importante en formar conceptos modernos en vasculitis. Las
descripciones de los casos iniciales son también ejemplos de
inspiracién de las contribuciones importantes que observado-
res clinicos asiduos pueden hacer a la ciencia biomédica.
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