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CASOS CLINICOS

Nefropatia glomerular de Schénlein-Henoch presen-
tadose como una glomerulonefritis aguda postes-
treptocécica

G. PRIETO CARLES, V. GUTIERREZ MILLET, J. J. NAVAS PALACIOS”, G.
USERA SARRAGA®, A. J. PEREZ PEREZ y J. L. RODICIO DIAZ.

Servicio de Nefrologia y Departamento de Anatomia Patolégica *.
Ciudad Sanitaria de la Seguridad Social «1.° de Octubre». Madrid.

RESUMEN

La Asoclacién de Purpura de Schonlein-Henoch con Glomerulonefritis endoca-
pilar exudativa difusa, después de una infeccién por estreptococo beta hemolitico
del grupo A, es poco frecuente. ' .

Se presenta el caso de una nifia de 10 afios con purpura en las extremidades
inferiores, dolor abdominal, antralgias, sindrome nefrético e hipertensiéon. En el
estudio con inmunofluorescencia de la biopsia renal se puso de manifiesto la pre-
sencia de dep6sitos granulares de IgA, IgG, C3 y fibrindgeno, tanto en el mesangio
como en las paredes capilares. Ei microscopio electronico demostro frecuentes
depdsitos subendoteliales en forma de jorobas cuya descripcion en la parpura de
Schonlein-Henoch ha sido muy poco frecuente.

Palabras clave: Purpura de Schonlein-Henoch. Glomerulonefritis endocapilar.
Sindrome nefrético. Hipertension,

SCHONLEIN-HENOCH NEPHROPATHY MIMICKIN AN ACUTE
POST-STREPTOCOCCAL GLOMERULONEPHRITIS

SUMMARY

The association of Schénlein-Henoch purpura with an exudative diffuse endoca-
pillary glomerulonephritis after a group A beta hemolytic streptococcal infection
has been rarely published. The case herein reported is that of a 10-year-old girl
with purpuric lesions of the lower extremities, abdominal pain, arthralgias, nephro-
tic syndrome and high blood pressure. The inmunofiuorescence study showed
granular deposits of IgA, IgG, C; and fibrinogen in the mesangium and glomerular
capillary walls. The ultrastructural study revealed frecuent subepithelial deposits

(<humps»), which have been rarely reported associated to Schénlein-Henoch pur-
pura. ‘

Key words: Schénlein-Henoch purpura. Endocapillary glomerulonephritls. Nep-
hrotic syndrome. Hypertension. ‘

INTRODUCCION

La purpura de Schénlein-Henoch (PSH) es una afecta-
cién a diversos niveles en piel, tracto gastrointestinal, ar-
ticulaciones y rifiones '°. La enfermedad puede presen-
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tarse a cualquier edad, pero la mayor frecuencia ocurre
entre los 4 y 10 afios 8. La incidencia de afectacién re-
nal en los nifios varia de un 25-50 % 78, siendo mayor en
los adultos °. La lesién renal predominante en.un 60 %
de los enfermos es una glomerulonefritis segmentaria y
focal, en un 15 % cambios minimos mesangiales y el
resto 25 % afectacién glomerular difusa mesangial y
ocasionalmente glomerulonefritis endo y extracapilar '*
12, En la inmunofluorescencia (IF) se observan depdsitos
granulares de 1g9G, IgA, C;, properdina y fibrindgeno a
nivel fundamentalmente mesangial y en asas capilares,
siendo los dep6sitos mesangiales de IgA bastante carac-

213



G. PRIETO CARLES, V. GUTIERREZ MILLET

teristicos de esta enfermedad '"'3. El estudio con mi-

croscopio electronico (ME) ha correlacionado los hallaz-

gos de la [F con depésitos electrén-densos a nivel me-
sangial y subendotelial >'""'4'S y ocasionalmente dep¢-
sitos intramembranosos y «humps» subepiteliales "¢
20 Aunque la patogenia de la PSH permanece oscura,
datos recientes sugieren la presencia en suero de inmu-
nocomplejos (IC) IgA e IgG 2! que podrian desempefiar
un papel etiopatogénico importante.

Presentamos una paciente con PSH y afectacién renal
cuyas caracteristicas clinicas, bioquimicas e histolégicas
simulan una glomerulonefritis aguda postestreptocécica.
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CASO CLINICO

Nifia de 10 afios de edad con historia durante 15 dias de afec-
tacion amigdalar y fiebre, que 8 dias antes del ingreso presenta
lesiones purpdricas en miembros inferiores y regiéon glitea con
artralgias en tobillos. Dos dias antes de su ingreso refiere haber
tenido orinas oscuras y dolor abdominal de tipo cdlico con heces
de aspecto melénico. La exploracion fisica mostraba lesiones
dérmicas petequiales en zona periumbilical y «rash» purpurico
“en diferentes estadios de evolucién en miembros inferiores y
zona glitea, tension arterial a su ingreso 135/95 mmHg. La ana-
litica demostré un sindrome nefrético con proteinuria de 10
g/dia, hipoproteinemia de 4 g. % e hipoalbuminemia de 1,6

g. %. La creatinina sérica fue de 0,5 mg. % con un aclaramiento

de creatinina de 110 ml/m/1,73 m? y el sedimento con microhe-
maturia y leucocituria al haber desaparecido la hematuria ma-
croscopica a los 4 dias del ingreso. EI cultivo de exudado farin-
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Fig. 2.—Microscopia éptica. Glomérulo con poblacién aumenta-
da de células endoteliales-mesangiales y frecuentes leucocitos
polimorfonucleares. El glomérulo muestra cierta disposicidn lo-
bulillar y algunas luces capilares estan parcialmente obliteradas

(HE x 400).

geo reveld estreptococo beta-hemolitico grupo A, la evolucién
de la IgA sérica, ASLO, complemento y crioglobulinas se mues-.
tra en la figura 1. El estudio de coagulacién estuvo dentro de
limites normales y los anticuerpos antinucleares, fenémeno LE y
factor reumatoide (latex) resuitaron negativos.

La paciente fue tratada con prednisona (1,5 mg/kg/dia) y dipi-
ridamol (3,5 mg/kg/dia) desapareciendo todas las manifestacio-
nes extrarrenales. El sindrome nefrético fue corticorresistente,
por lo que se traté con indometacina (2 mg/kg/dia) que debié

- suspenderse a los 8 dias por empeoramiento reversible de la

funcién renal. A los 6 meses del diagndstico la nefropatia remitié
totalmente con normalizacién del sedimento y ausencia de pro-
teinuria.

Biopsia de piel.—La histologia de la lesi6n dérmica revel6 cé-
lulas endoteliales prominentes en los capilares, rodeados de fre-
cuentes leucocitos polimorfonucleares neutréfilos y eosindfilos
con fenémenos leucocitoclasticos.

Biopsia renal.—Microscopio 6ptico (MO). Fragmento de corti-
cal renal con un total de 70 glomérulos en los que existe una
lesién difusa con marcada hipercelularidad mesangial y endote-
lial de los ovillos glomerulares (fig. 2). Obliteracion de algunas

Fig. 3.—Fotografia que evidencia positividad para IgA de tipo
granular en las dreas mesangiales y en las asas capilares peri-
féricas (flechas) (x 400).



luces capilares por dicha proliferacién celular junto con frecuen-
tes leucocitos polimorfonucleares y ocasionales trombos de fibri-
na con pared capilar normal. Tubulos, vasos € intersticio no pre-’
sentaban datos patolégicos.

Inmunofluorescencia (IF).—Se objetivaron depésitos granula-
res difusos de’lgA (fig. 3), 1gG, C, y fibrindgeno en mesangio y
asas capilares, resultando negativos el resto de los antisueros
utilizados IgE, IgM, C,, Cy La IF fue negativa en tibulos y
vasos.

Microscopio electrénico (ME).—EI estudio ultraestructural de
cuatro glomérulos mostré los siguientes hallazgos morfolégicos.
Células epiteliales hipertroficas con fusién de los procesos pedi-
celares de un modo difuso. Depésitos densos grandes y fre-
cuentes en la zona subepitelial de la membrana basal glomeru-
lar teniendo el aspecto de «<humps» (fig. 4) y algunos depdsitos
densos mesangiales y subendoteliales. El citoplasma de la célu-
la epitelial contenia una densa malla fibrilar en la vecindad de
ios <humps» (fig. 5). Los glomérulos presentaban unas asas ca-
pilares muy celulares debido a un nimero aumentado de células
mesangiales y endoteliales que junto a leucocitos polimorfonu-
cleares obliteraban algunas luces capilares. ’
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Fig. 4—Microscopia electrénica. La célula epitelial esta hiper-

tréfica (P) y se observan grandes depdsitos subepiteliales (D).

La luz capilar est4 obliterada por una célula endotelial (E) y el
citoplasma de un leucocito polimorfonuclear (L) (x 4.800).

Fig. 5. Microscopia electrénica. Gran depésito ubepitelial
(«<hump») cubierto por el citoplasma de una célula epitelial que
muestra gran cantidad de filamentos (x 16.000).

DISCUSION

El caso que presentamos cumple los criterios clinicos e
histolégicos para el diagnéstico de PSH 28", con histo-
ria previa de infeccién de vias respiratorias altas por es-
treptococo beta-hemolitico grupo A como en ocasiones

NEF.'ROPATIA GLOMERULAR DE SCHONLEIN-HENOCH

se ha descrito en este proceso %%, La paciente pre-
sentaba purpura, artraigias, crisis de dolor abdominal con
heces de aspecto melénico y afectacién renal con hema-
turia macroscopica y sindrome nefrético. Analiticamente
dmostré IgA sérica elevada en el brote agudo de la enfer-
medad que se normalizé progresivamente coincidiendo
con la mejoria del cuadro clinico como ha sido resefiado
en esta enfermedad .

Histolégicamente la piel tenia una lesién de vasculitis
leucocitoclastica y la biopsia renal mostraba una glome-
rulonefritis proliferativa difusa endocapilar exudativa con
depésitos granulares difusos en mesangio y asas capila-
res de IgA, 1gG, Cs y fibrinégeno en la IF que se‘correla-
cionaron con los hallazgos ultraestructurales de depdsi-
tos mesangiales y subendoteliales como frecuentemente
se describen en la PSH '%1%252% Egte caso tenia como
hallazgo poco habitual frecuentes y grandes depoésitos
subepiteliales a modo de «<humps» como se observan en
la glomerulonefritis aguda postestreptocécica y raramen-
te en la PSH '"1618.20,

En esta paciente confluyen datos clinicos, bioquimicos
e histoldgicos que le asemejan a un cuadro de glomeru-
lonefritis aguda (GNA)} como es la presencia de sindrome

nefritico agudo con previa infeccién estreptocdcica, inter-
valo libre, hipocomplementemia C; C,, dato poco senala-

do en la PSH donde habitualmente se encuentra el nivel
sérico de complemento normal 222427 y hallazgos histo-
l6gicos en la biopsia renal tipicos de GNA pero con dep6-
sitos de IgA en la IF como es habitual verlo en la PSH '
Precisamente este dato de la inmunopatologia renal dife-
rencia claramente este paciente del trabajo de GOODYER
y cols. '°, en el cual presentan dos enfermos con una
variante poco frecuente de GNA postestreptocdcica y
vasculitis cutdnea con sintomas abdominales y articula-
res pero sin IgA en la IF renal lo cual no apoya el diag-
ndstico de PSH. La patogenia de la PSH parece cada
vez mas evidente que es una enfermedad por
inmunocomplejos 2' y en el suero de algunos pacientes
se ha demostrado inmunocomplejos (IC) IgG e IgA, sugi-
riéndose que los IC IgG son los agentes nefrotdxicos en
esta enfermedad. Los leucocitos polimorfonucleares tie-
nen receptores para la IgA 28 y por otro lado hay eviden-
cia que la IgA sérica de mieloma y de la enfermedad de
Berger (nefropatia IgA) disminuyen ia leucoquimiotaxis y
fagocitosis de los polimorfonucleares 2°%°. Por todo elio
es posible que los IC IgA a través de una disminucién de
la quimioleucotaxis dificulten la fagocitosis de los IC IgG
potenciando su nefrotoxicidad 2'.
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