NEFROLOGIA. Vol. lll. Nim. 3. 1983

Sindrome dé Scholein-Henoch coincidiendo con shi-
gellosis

M. ROZA, M. GALBE, C. GONZALEZ BASCHWITZ, M. FERNANDEZ y M. A.
MIGUEL. :

Departamento de Pediatria. Seccién de Nefrologia.
Hospital General. Asturias.

RESUMEN

Describimos una nifia de 8 anos de edad, sin antecedentes personales ni fami-
liares de interés, que en el curso de una gastroenteritis severa producida por Shi-
gella sonnei presenta un sindrome de Schonlein-Henoch con exantema purpurico
tipico, artritis fugaz, sintomas gastrointestinales y hematuria. A los 16 dias del
ingreso, estando curada la diarrea, presenta, coincidiendo con el tercer brote de
purpura, sindrome nefrético. La biopsia renal mostré glomerulonefritis por IgA en-
doextracapilar. Presenté cinco nuevos brotes de pirpura en los meses sigulentes.
La evolucion fue favorable, estando asintomética clinica y biolégicamente a los 8
meses del inicio del cuadro. Es el primer caso publicado de sindrome de Schén-
lein-Henoch desencadenado por Shigella.

Se especula sobre los mecanismos inmunopatogénicos que desencadenaron el
cuadro a la luz de las recientes investigaciones sobre la IgA y las entermedades a
ella ligadas.

Palabras clave: Sindrome de Schénlein-Henoch. Glomerulonefritis mesangial
IgA. Shigellosis.

HENOCH-SCHONLEIN PURPURA ‘AFTER SHIGELLOSIS

SUMMARY

The first case of the literature, to our knowledge, of Henoch-Schénlein Purpura
associated with Shigellosis is reported. .

A 8 year-old girl was admitted with a 2-weeks history of diarrhea and 4 days
history of abdominal pain associated with vomiting, tender ankle joints and purpu-
ric rash. On admission she was mildly dehydratated, the blood pressure was nor-
mal and axilary temperature was 37.5°C. The typical Henoch-Schonlein macopapu-
lar purpuric rash was noted on the buttocks, lower extremities and extensor surfa-
ces of the arms. Her right ankle joint was tender and slightly swollen. She complai-
ned of abdominal pain and passed several bloody stools. Stool culture grew Shige-
lla sonnel. Blood and urine cultures were normal. She had microscopical haematu-

“ria and minimal proteinuria. Platelet count, bleeding time, prothrombin, C; and C,
complement, immunoglobulins levels,, blood urea, creatinine and electrolytes,
throat swab and antistreptolysin 0 titres were normal. She continued to have seve-
ral recurrences of purpuric rash and abdominal pain. The diarrhea resolved in one
week. Sixteen days after admission, during the third bud of the rash, she develo-
ped macroscopic haematuria, hypertension and nephrotic syndrome. A renal biop-
sy was performed and showed and endo-and extracapillary glomerulonephritis
with mesangial deposits of IgA (fig 2 and 3). The nephrotic syndrome resolved 3
weeks later. However for the next 7 months she continued to have slight proteinu-
ria and recurrences for purpura. She was well 8 months later with out proteinuria.
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INTRODUCCION

El sindrome de Schonlein-Henoch es una entidad bien

conocida en lo que se refiere a sus manifestaciones -

clinicas '"°. Sin embargo, poco conocemos de la
etiopatogenia '°.

El caso que presentamos tiene el interés de que el
agente desencadenante fue una Shigella sonnei, hasta
ahora no descrito, y que dadas las caracteristicas de este
bacilo y la alteracioén intestinal producida por él se puede
especular sobre los mecanismos que dieron lugar a to-

das {as manifestaciones clinicas y biolégicas a la luz de-

las recientes. investigaciones.

DESCRIPCION DEL CASO

Nifa de 8 afios, sin antecedentes personales ni familiares de
interés, que ingresa por cuadro de gastroenteritis con deposicio-
nes con moco y sangre de 15 dias de evolucion. Cuatro dias
antes, dolor abdominal célico, artralgias de grandes articulacio-
nes, pdrpura y vémitos alimenticios. Varios miembros de la fami-
lia habian tenido diarrea.

En la exploracion tenia febricula, mal aspecto general, signos
moderados de deshidratacién, purpura en gluteos, extremidades
inferiores y superficie de extension de antebrazos, dolorimiento
abdominal difuso, el peso, talla y TA estaban dentro de percenti-
les normales para su edad. Examenes complementarios: hemo-
globina 15,8 gr/dl., Htc. 40 %, leucocitos 25.000/mm3 con 2
cayados, 70 segmentados, 24 linfocitos y 4 monocitos. VSG
14/44, plaquetas 675.000/mm?, tasa de protrombina 73 %, fibri-
négeno 325 mg/dl., productos degradacién fibrina plasmaticos
20 mg/dl,, negativos en orina. Urea 42 mg/dl., acido Urico 6,3
mg/di., creatinina 1 mg/dl., proteinas totales 5,8 g/dl., albimina
3,2 g/dl. lonograma y gases en sangre normales. Orina con pH
5 densidad 1.030, proteinuria de dos cruces y hematuria media-
na, no cilindruria. Proteina C reactiva 3 cruces.

Durante las primeras horas del ingreso presentd hematuria
macroscopica, hipertensién arterial (130/100), tumefaccién, ca-
lor y dolor en tobillo derecho, y se constataron deposiciones dia-
rreicas en namero de 10 al dia con moco y sangre, la diuresis se
mantuvo normal. Se traté con medidas sintomaticas y trimetro-
pin-sulfametoxazol, con lo que el cuadro remitié paulatinamente
en unos 4 dias, exceptuando la diarrea que persistié una sema-
na. En el coprocultivo se aislé Shigella sonnei, los hemocultivos
y urinocultivos fueron estériles, el exudado faringeo con flora
normal y el titulo de ASLO negativo. Durante estos dias se nor-
malizé la analitica, exceptuando la microhematuria y proteinuria
minima, no hubo evidencia en ningin momento de anemia he-
molitica microangiopatica ni coagulacién intravascular disemina-
da. El enema opaco (Fig. 1) mostré en practicamente Ia totali-
dad del colon multiples y pequefios defectos de replecién que
pueden representar seudopdlipos inflamatorios y pequefias ul-
ceraciones. Urografia intravenosa normal.

A los 9 dias del ingreso presenta nuevo brote de purpura de la
misma distribucién sin otra sintomatologia acompafante, una
semana mas tarde aparecen nuevas lesiones purplricas junto
con dolor abdominal, hipertensién moderada, edemas en parpa-
dos y oliguria, analiticamente se evidencié sindrome nefrotico
con proteinuria de 81 mg/m*hora (190 mg/dl.). Proteinas totales
4,4 g/dl., albimina 2,3 g/dl., proteinograma con disminucién de
beta-1 y elevacion de alta-1y 2, colesterol, triglicéridos y lipidos
totales normales. Crioglobulinas, céluias LE y productos degra-
daci6n fibrina negativos. Sedimento con hematuria mediana.
Biopsia renal (Fig.2) con 33 glomérulos mostr6 proliferacién
mesangial difusa y extracapilar segmentaria en menos del 50 %

222

Fig. 1.—Enema opaco. Multiples defectos de replecién (1)en
colon.

Fig. 2.—Proliferacién mesangial difusa. Proliferacién extracapi-
lar segmentaria (H.E. X 250), =

de los glomérulos, inmunoflucrescencia (Fig. 3) con depésitos
granulares mesangiales de IgA y fibrina en las semilunas, el res-
to de las inmunoglobulinas negativas.

Se inici6 tratamiento con 4cido acetilsalicilico (100 mg/kg/dia)
y dipiridamol (3,5 mg/kg/dia). Remisi6n del sindrome nefrético
en 2 semanas, persistiendo la microhematuria y proteinuria mi-
nima (11 mg/m?hora). La funcién renal se mantuvo siempre
normal.

Durante el mes' siguiente presentd cuatro nuevos brotes de
parpura sin otras manifestaciones renales o extrarrenales. La



Fig. 3—Depdsitos granulares mesangiales de IgA (suero anti-
IgA. LF. X 1.000).

proteinuria persistié 3 meses y la microhematuria 6 meses. Tuvo
nuevo brote de parpura a los 7 meses sin proteinuria ni hematu-
ria. Actualmente esta asintomatica y la TA, asi como la funcion
renal y el sedimento urinario son normales.

COMENTARIO

El sindrome de Schénlein-Henoch o purpura reumatoi-
dea es un cuadro clinico bien definido y frecuente en la
edad pediatrica '°.

En la mayoria de los pacientes la aparicién va precedi-
da de una infeccién de vias respiratorias altas 3% o
gastrointestinal '°. Se han descrito como agentes causa-
les el estreptococo 3%, estafilococo &2, Mycoplasma
pneumoniae 513, varicela ®'*5, rubéola 8'¢, primoin-
feccion tuberculosa, ', yersenia enterocolitica '8, vacu-

na de la viruela ®'® alergenos alimentarios %2,
9,22.

drogas %' y picaduras de insecto ®%; en muchos casos

no hay causa identificable 3.

La patogenia no estd aclarada y es motivo de estudio
en el momento actual 359,

Los recientes avances en el estudio de la fisiopatologia
de la IgA 2 han demostrado que la glomerulonefritis me-
sangial por IgA (enfermedad de Berger) y la purpu-
ra de Schonlein-Henoch comparten multiples altera-
ciones biolégicas 02327 aumento de la IgA2
plasmatica 519232728 nresencia de inmunocomplejos cir-
- culantes formados por IgA 23242930 glomerulonetritis ca-
racterizada por depésitos mesangiales de IgA +#2% y de-
p6sitos de IgA en capilares de la piel #5332, A través del
conocimiento de estos hechos, la mayoria de los autores
admiten que podria tratarse de una misma
enfermedad 2?7, siendo la glomerulonefritis mesangial
por IgA la forma monosintomatica y el sindrome de
Schénlein-Henoch la sistémica, con manifestaciones ex-
trarrenales.

Es evidente el papel que juega la IgA2 en la inmunidad
local a nivel de las mucosas 3334, Otro hecho constatado
es el aumento de la IgA2 plasmatica en muchos de estos
pacientes. Dada la frecuencia de la infeccién respiratoria

SINDROME DE SCHOLEIN-HENOCH

o gastrointestinal previa a la enfermedad, se supone que
los estimulos antigénicos a nivel de las mucosas pueden
ser en algunos casos el desencadenante, bien a traves
del aumento de la produccién de IgA que por si misma, 0
formando parte de inmunocomplejos circulantes, tendrian
acceso a la circulacién sistémica depositandose a nivel
renal y/o sistémico *23%,

El caso que presentamos nos parece un buen ejemplo
de este mecanismo patogénico, puesto que la Shigella
produjo una enfermedad intestinal grave. Basados en los
estudios de KOSTER y cols. 3° que demostraron la presen-
cia de inmunocomplejos circulantes en enfermos con shi-
gellosis, aun cuando la afectacién intestinal no sea tan
severa como en el caso que nos ocupa, y aunque en
nuestra paciente no pudimos hacer determinacion de in-
munocomplejos, creemos que una posibilidad para expli-
car el sindrome de Schénlein-Henoch que evidentemente
tuvo esta nifa es a través de la formacién de inmuno-
complejos formados por IgA de origen intestinal que se
depositarian en el rifién y en la pared vascular periférica.

Carecemos de estudios inmunoldgicos que apoyen o
denieguen esta hipétesis, pero creemos es un caso de
interés a sumar a las llamadas «enfermedades ligadas a
la IgA».
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