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Sindrome compartimental: una presentacion atipica
como causa de la parpura de Henoch-Schonlein

Compartment syndrome: an atypical presentation as a cause of Henoch-Schonlein purpura

Botero-Bermtdez M,* Bricefio-Rodriguez L,* Quifionez-Yepes T,% Taborda-Aitken JCT

Pontificia Universidad Javeriana. Bogotd, Colombia.

RESUMEN. Introduccion: en la literatura existen es-
casos reportes de caso del desarrollo de sindrome compar-
timental como una potencial complicacion de la parpura de
Henoch-Schonlein. Caso clinico: se presenta el caso clinico
de una paciente de 17 afios con un cuadro de sindrome com-
partimental bilateral en pies como presentacion atipica de
la pdrpura de Henoch-Schonlein, nunca antes descrita en la
literatura. Conclusion: con una rapida sospecha diagnostica
y un tratamiento quirdrgico con fasciotomias, se consigui
preservar la viabilidad de las extremidades y su funciona-
lidad a los seis meses de seguimiento, a pesar de tratarse
de una presentacion sumamente atipica de la patologia en
cuestion.
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ABSTRACT. Introduction: there are few case
reports available that describe compartment syndrome
as a complication of Henoch-Schénlein purpura. Case
report: we report the case of a 17-year-old patient with
bilateral compartment syndrome of the foot as an atypical
presentation of Henoch-Schonlein purpura. A case like
this has not been reported before. Conclusion: although
the patient had an extremely rare clinical presentation, the
viability and functionality of the limbs was preserved even
after six months of follow-up thanks to an early diagnosis
and surgical treatment.
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Introduccion de 10 a 20 casos por cada 100,000 nifios menores de 17

afios, lo que afecta aproximadamente a 90% de la poblacion
La purpura de Henoch-Schonlein es la vasculitis sistémi-  entre los dos y 10 afios.

ca de vasos pequefios mas frecuente en la poblacion pedia- La causa subyacente de esta patologia actualmente es des-

trica. La incidencia a nivel mundial se estima en alrededor conocida; sin embargo, se ha planteado que las enfermeda-
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des del tracto respiratorio superior podrian desencadenar una
respuesta inmune caracterizada por un depdsito anormal de
complejos IgA en la intima de las vénulas. Lo anterior activa
la cascada inflamatoria en la microvasculatura, por lo que se
genera una quimiotaxis del complemento y de neutréfilos que
destruiran el endotelio al generar necrosis vascular.

En cuanto a la clinica, usualmente esta condicion es au-
tolimitada con una duracidn promedio de cuatro semanas;
si bien, 10 a 20% de los pacientes pueden tener un curso
clinico polifasico y menos de 5% puede llegar a presentar
una evolucidn cronica.* Usualmente se observa un compro-
miso multiorganico, las manifestaciones mas comunes son
la parpura macular pruriginosa de distribucion simétrica en
las areas dependientes de la gravedad, las oligoartralgias de
predominio en miembros inferiores, el dolor abdominal y
la enfermedad renal. Los sintomas anteriores constituyen
criterios diagnosticos, con una sensibilidad de 100% y una
especificidad de 87%, de acuerdo con la Organizacion Inter-
nacional de Ensayos de Reumatologia Pediatrica (PRINTO,
por sus siglas en inglés).

Con respecto al tratamiento, en el 2019 la iniciativa eu-
ropea SHARE indic6, como piedra angular en el manejo,
la instauracion adecuada de analgesia e inhibidores de an-
giotensina, asi como el uso racional de corticosteroides;
sin embargo, este manejo no es suficiente para subsanar las
complicaciones atipicas asociadas.®

Actualmente se encuentran escasos reportes en la lite-
ratura que describan la asociacion entre la pdrpura de He-
noch-Schonlein y el sindrome compartimental osteomuscu-
lar, por lo que se considera que ésta es una complicacion
sumamente atipica, lo que puede dificultar su diagnostico
oportuno y manejo.

Caso clinico

Se presenta el caso de un paciente femenino de 17 afios,
quien ingreso al Servicio de Urgencias por un cuadro clinico
de una semana de evolucion, acompafiado de aparicion de
multiples lesiones maculopapulares y purpuricas en miem-
bros superiores e inferiores, con compromiso palmoplantar,
en region dorsal y tronco, asociado a prurito, ardor y oli-
goartralgias (Figura 1). La paciente refiridé haber cursado
con dos episodios similares previos que se resolvieron sin
manejo médico, negd otros antecedentes clinicos o familia-
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res de relevancia. Inicialmente se diagnostico una purpura
de Henoch-Schénlein, sin indicacién de manejo intrahos-
pitalario, por lo que se dio egreso con corticoide topico y
seguimiento ambulatorio.

No obstante, la paciente reingres6 por exacerbacion del
dolor a nivel de rodillas y pies, limitacion completa para
la marcha por el dolor, equimosis plantar bilateral y edema
en pies. En el examen fisico de ingreso se encontraba al-
gica, taquicardica e hipertensa, por lo que se describio un
conglomerado de lesiones maculopapulares y algunas ve-
siculas en el tercio inferior de ambos miembros inferiores,
asi como edema bilateral al causar tension en pies, dolor al
realizar dorsiflexion pasiva y frialdad distal. Ante la rapida
progresion y evolucion tdrpida se considerd como diagnds-
tico diferencial una purpura fulminans, por lo cual se inicié
cubrimiento antibiético empirico de primera linea.

Dado que la parpura es una etiologia atipica de sindrome
compartimental, se decidié comprobar el diagndstico me-
diante la medicién directa de las presiones intracomparti-
mentales, lo que evidencio un delta de presion disminuido
en el compartimento medial (-2 mmHg) e interdseo del pie
derecho (-6 mmHg) y en el primer compartimento intero-
seo del pie izquierdo (1 mmHg), con lo que se confirmé el
diagnostico.

Se realizo fasciotomia dorsal y medial en pies de caracter
urgente, esto corrobord la vitalidad de los tejidos (Figura 2).
Posteriormente, la paciente requirio dos lavados quirdrgicos
adicionales para garantizar la viabilidad del tejido, hasta
lograr el cierre definitivo de las fasciotomias, transcurridos
seis dias del procedimiento inicial (Figura 3). Asimismo, se
inicio manejo con heparina de bajo peso molecular al consi-
derarse que el cuadro se habia desencadenado por un evento
microtrombotico secundario a la parpura.

Durante su estancia hospitalaria la paciente presento de-
terioro neuroldgico, en la tomografia cerebral se evidencio
un infarto lacunar antiguo en la cpsula interna, lo cual, aso-
ciado al hallazgo de compromiso hepatico, gastrointestinal
y renal, indico la necesidad de agregar al manejo un corti-
coide sistémico endovenoso. Sin embargo, al completar tres
pulsos de metilprednisolona, se descartaron eventos vascu-
lares agudos, lo que hizo posible continuar el medicamento
por via oral.

Entre los diagndsticos diferenciales se considerd inicial-
mente que el cuadro correspondiera a un proceso infeccio-

Figura 1:

Presentacion clinica
inicial de la paciente.
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so 0 una crioglobulinemia, ya que la edad, la ausencia de
leucocitosis y trombocitosis, asi como el desarrollo de un
sindrome compartimental, configuraban un cuadro atipico
para una vasculitis por IgA. No obstante, los marcadores de
sindrome antifosfolipido y el reporte de crioglobulinas a las
72 horas fueron negativos, por lo que se descartaron estas
posibilidades diagndsticas.

Si bien los anticuerpos ANCA fueron positivos, la biop-
sia por inmunofluorescencia descartd una vasculitis ANCA,
esto confirmé que las lesiones correspondian a una vascu-
litis de pequefio vaso con depositos de IgA, neutréfilos y
necrosis fibrinoide del endotelio, es decir, una purpura de
Henoch-Schonlein. Lo anterior también configura una pre-
sentacion clinica relativamente atipica, ya que a nivel mun-
dial se ha reportado que la asociacion de vasculitis por IgA
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y positividad de los anticuerpos ANCA presenta una pre-
valencia de sélo 2%.* Por otro lado, la hiperazoemia y el
infarto lacunar documentados permitieron determinar la se-
veridad de la vasculitis en cuestion, por lo que se requirio
agregar rituximab al manejo.®

En el sequimiento ambulatorio la paciente ha cursado
con una adecuada evolucion postoperatoria y clinica. Se ha
evidenciado una cicatrizacion apropiada de las heridas qui-
rargicas y una preservacion completa de los arcos de movi-
lidad y sensibilidad distales, sin complicaciones infecciosas
o0 de deformidad en los artejos (Figura 4).

Discusion

Pocos casos de sindrome compartimental en el pie han
sido descritos en la poblacion pediatrica, lo que podria atri-
buirse parcialmente a la dificultad para realizar un diagnos-
tico clinico en este grupo poblacional.® Adicionalmente, la
evidencia disponible en torno al diagndstico y abordaje se
ha circunscrito usualmente a segmentos tales como la pierna
y el antebrazo, por lo cual la presentacion de este cuadro en
pie y tobillo no ha sido ampliamente descrita.®

De manera general, el sindrome compartimental se defi-
ne como una urgencia quirdrgica, que se produce cuando la
presion intersticial extravascular de un compartimento os-
teomuscular excede la presion de perfusion capilar, lo que
disminuye el gradiente arteriovenoso y se produce isque-
mia.” Se ha descrito que esta isquemia tiende a una instau-
racién mas precoz cuando la causa del sindrome comparti-
mental es vascular.’

Al aumentar la presion intracompartimental, se excede
la presion transmural de los capilares, lo que genera esta-
sis vascular, extravasacion de fluido y una activacion de la
cascada inflamatoria por la hipoxia y acidosis generada. La
respuesta inflamatoria busca la reperfusion del tejido isqué-
mico, lo que a su vez incrementa el volumen en el comparti-
mento y paraddjicamente empeora el cuadro clinico.’

Figura 3:

Iméagenes clinicas: A) segunda
fasciotomia y B) tercera fasciotomia.
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Si bien el sindrome compartimental en pie suele asociarse
a un antecedente traumatico, el caso anteriormente expues-
to evidencia que otras etiologias atipicas pueden ser también
desencadenantes de este cuadro, lo que configura un reto
diagnostico que puede conllevar a un aumento de las compli-
caciones si esta condicion no se sospecha oportunamente.®’¢

En cuanto a la clinica, se han descrito como los signos
patognomanicos del sindrome compartimental en adultos el
dolor, la palidez, ausencia de pulso, parestesias y poiqui-
lotermia; sin embargo, su sensibilidad y especificidad de
manera aislada es baja y su presentacidn suele ser tardia
cuando la etiologia del cuadro es vascular.>®" En el caso ex-
puesto, la paciente cursé Unicamente con edema al causar
tensién en los pies, asociado a dolor desproporcionado que
empeoraba con la extension pasiva de los compartimentos
afectados, sintoma que es altamente especifico para el diag-
nostico de sindrome compartimental (97%).°10%.12

Dado el bajo rendimiento diagndéstico de los signos clini-
cos, se ha descrito como estandar de oro la medicion directa
de las presiones intracompartimentales.'® Tradicionalmen-
te, el punto de corte para el diagndstico es toda diferencia
menor o igual a 30 mmHg entre la tension arterial diastéli-
cay la presion del compartimento, pese a ello es necesario
mencionar que estos valores de referencia no provienen de
mediciones en los compartimentos de los pies sino de otras
regiones del esqueleto apendicular.

Adicionalmente, la literatura es insuficiente para determinar
cuales compartimentos tienen relevancia clinica y deben me-
dirse en el pie. La presion normal de los compartimentos no ha
sido claramente establecida, aunque algunas fuentes estiman
un valor normal alrededor de 5 £ 3 mmHg, segun lo cual se
comprueba que la paciente efectivamente cursaba con un sin-
drome compartimental en los compartimentos evaluados.’**?

Especificamente se considera que en el caso expuesto, la
necrosis de las vénulas en la dermis, secundaria a la parpu-
ra de Henoch-Schonlein gener6 un exudado e isquemia, lo
que activo la cascada inflamatoria y produjo un sindrome de
reperfusion que aumento el tercer espacio en los comparti-
mentos de los pies de la paciente.

No obstante, ésta no es una complicacion normal de la
pUrpura, pues las urgencias quirdrgicas asociadas suelen es-
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Figura 4:

Imégenes clinicas de primera
curacion postoperatoria.

tar circunscritas al abdomen.** En consecuencia, se encuen-
tran Unicamente tres casos reportados de sindrome compar-
timental osteomuscular en asociacion a esta patologia; si
bien, ninguno de estos pacientes cursaba con caracteristicas
similares a las de la paciente atendida en nuestra institucion,
ya que eran individuos que fueron canalizados en la mano
mientras cursaban con tiempos de coagulacion alterados, hi-
poxia, hipotensién o que tenian de manera concomitante un
déficit del factor XIII, lo que predispuso en dichos casos al
desarrollo de un hematoma y un sindrome compartimental
Unicamente en la mano.***

En todo caso, independientemente de la localizacion, el
tratamiento debe ser siempre quirdrgico, sin dejar de lado
simultdneamente un manejo de soporte que consista en man-
tener la extremidad a nivel del corazon, suministrar una anal-
gesia adecuada, inmovilizar la extremidad, proporcionar oxi-
geno suplementario si se requiere y evitar la hipotension.

En todo sindrome compartimental la fasciotomia debe
ser realizada por el ortopedista, idealmente en las primeras
cuatro horas desde la instauracion del cuadro para evitar un
dafio irreversible muscular y nervioso, prevenir el desarrollo
de infecciones, insuficiencia renal o incluso el compromi-
so de la viabilidad de la extremidad o la vida del paciente.
La decision de una fasciotomia en cuadros de méas de ocho
horas de instauracion debe individualizarse segtn el pacien-
te, dado el alto riesgo de infeccion y necesidad de requerir
finalmente un manejo ablativo.” Sin embargo, estos pardme-
tros han surgido de estudios realizados en otros segmentos
corporales, por lo que no existen estudios que comparen los
desenlaces y las potenciales complicaciones de realizar una
descompresion temprana o un manejo diferido ante un sin-
drome compartimental en el pie.”

En cuanto a la técnica, al realizar la fasciotomia debe
procurarse la descompresién de todos los compartimentos
para restaurar las presiones fisioldgicas, desbridar el tejido
necratico y preservar las estructuras neurovasculares. Aun
cuando la técnica puede ser variable en el pie, dado que no
existe un consenso frente a la anatomia de los compartimen-
tos, aunque normalmente se realiza una incision plantar me-
dial (abordaje de Henry) para liberar el compartimento me-
dial, lateral, calcaneo y superficial, ademas de dos abordajes
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dorsales (medial al segundo metatarsiano y lateral al cuarto
metatarsiano) para liberar los compartimentos interéseo y
aductor.5"* Posterior a esto, deben realizarse multiples ex-
ploraciones quirdrgicas espaciadas cada 48 o 72 horas para
evaluar la viabilidad de los tejidos y asi realizar un cierre
gradual de la herida. El cubrimiento definitivo debe realizar-
se idealmente en un lapso no mayor de siete a 10 dias para
evitar retracciones en los tejidos.

En el caso expuesto, la etiologia atipica y la presenta-
cion clinica inespecifica condicionaron el retraso del trata-
miento mas de cuatro horas; sin embargo, se ha visto que
los pacientes pediatricos se benefician de la realizacion de
fasciotomia, aunque haya transcurrido un tiempo prolonga-
do desde la instauracion del cuadro, puesto que en ellos la
instauracion del sindrome compartimental tiende a ser mas
tardia y los musculos a ser mas resilientes.’

Lo anterior explica por qué durante el postoperatorio ob-
servamos una adecuada recuperacion funcional de la pacien-
te, quien actualmente cursa con un pie plantigrado y no dolo-
roso, sin deformidades secundarias como dedos en martillo,
en garra, pie cavo ni un déficit sensitivo permanente.®”?

Conclusion

El médico debe tener la capacidad de conectar de manera
eficiente la fisiologia de multiples patologias, en las que el
edema pueda generar un fendmeno compresivo en compar-
timentos osteomusculares de didmetros menores, lo cual,
aunado a la presencia de dolor intenso e incontrolable, debe
configurar una alarma que sugiera un diagnostico probable
de sindrome compartimental. Esta es la ensefianza mas pro-
funda que debe quedar al analizar este caso, la cual debe
poder extrapolarse a situaciones similares, para que ante una
presentacion clinica atipica, la duda diagndstica no retrase
la instauracion de un manejo oportuno.

Por lo tanto, la tensién dada por edema sumada al dolor
desproporcionado, independientemente de su origen comin
o no en la literatura, obligan por su relacion fisiopatologica
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a cuantificar el impacto que tenga dicha tension en los com-
partimentos involucrados para ofrecer un manejo éptimo.
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