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CASOS CLINICOS

Nefropatía IgA y púrpura de Schönlein-
Henoch. Asociación familiar
J. Bronsoms, M. Vallés, G. Maté, M. Matas, J. Mauri, L. Bernardo*, A. Liarte**
Servicios de Nefrología, Anatomía Patológica * y Pediatría **. Hospital Josep Trueta. Girona.

RESUMEN

La nefropatía mesangial IgA y la púrpura de Schönlein-Henoch son dos enfer-
medades con distinta expresividad clínica que presentan rasgos histopatológicos
comunes a nivel renal. Estos se caracterizan por la presencia de depósitos mesan-
giales de IgA. Por dicho motivo se ha intentado buscar nexos de unión entre am-
bas entidades. En tal sentido, la presencia de nefropatía mesangial IgA familiar, la
descripción de casos clínicos familiares en los que coexisten las dos enfermedades
y la transformación en un mismo individuo de una enfermedad en otra ha sugerido
que ambas sean simplemente una variación de la misma enfermedad y que pudie-
ran tener nexos patogenéticos comunes.

Presentamos dos pacientes de una misma familia afectos de estas dos patolo-
gías, con el fin de aportar nuevos datos sobre una posible interrelación patogenéti-
ca entre ellas.
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IgA NEPHROPATHY AND HENOCH-SCHÖNLEIN PURPURE IN THE SAME
FAMILY

SUMMARY

IgA nephropathy and Henoch-Schönlein purpura are two diseases with diffe-
rent clinical expressions but with the samme histopathological features, characteri-
zed by mesangial IgA deposits. Immunological and immunopathological similari-
ties between this two diseases have suggested a common etiologic factor. The
incidence of familial IgA nephropathy seems to support the existence of a common
factors.

W e report two members of the same fami ly one suffering from Henoch-
Schönlein purpura and the other from mesangial IgA nephropathy. Our data sug-
gest the existence of predisposing underlaying genetic mechanisms.
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Introducción

La nefropatía IgA y l a púrpura de Schönl ei n-
Henoch son dos entidades que, si bien tienen distintas
características clínicas, guardan en común una misma
expresión histologica renal. Esta se caracteriza por
una expansión del mesangio y un aumento difuso de
la celularidad mesangial con depósitos de IgA mesan-
giales como inmunoglobulina predominante.

Si  bien los depósi tos mesangiales de IgA se han
descrito en otras enfermedades multisistémicas, neo-
plásicas e infecciosas1, 2, se considera que la nefropa-
tía IgA es una entidad clínica per se, siendo la enfer-
medad glomerular primaria más frecuente en todo el
mundo 3. La púrpura de Schönlein-Henoch es consi-
derada una enfermedad multisistémica, en la que,
junto a la lesión renal, se objetiva una vasculitis leu-
cocitoclástica en la piel y otros órganos2.

Se ha establecido una posible relación genética
entre algunos pacientes afectos de nefropatía IgA 4, 5.
Asimismo, se han descri to casos de asociación fa-
mi l iar de la misma con la púrpura de Schönlein-
Henoch 6, 8 o bien transformaciones de una nefropatía
IgA original en púrpura de Schönlein-Henoch9, 10. Por
tanto, es razonable suponer que las dos enfermeda-
des pudieran tener un nexo etiopatogénico común,
pero con diferente expresividad clínica.

Presentamos dos miembros de una misma familia
afectados por estas dos entidades con la intención de
añadir nuevas pruebas sobre una posible relación ge-
nética de las dos enfermedades.

Casos clínicos

Caso 1: Varón de 41 años que presentó hace diez
años hipertensión arterial, proteinuria de rango nefró-
tico y microhematuria persistente. La creatinina era
de 0,92 mg/dl y el aclaramiento de creatinina de 107
ml/min. La IgA plasmática era de 420 mg/%/ml (70-
312). En la biopsia renal se observó proliferación me-
sangial difusa con aumento de la matriz mesangial
(fig 1). La inmunofluorescencia fue intensamente po-
sitiva para IgA a nivel mesangial. Durante estos años,
el paciente no presentó ningún episodio de hematu-
ria macroscópica ni  cl ínica extrarrenal , siguiendo
controles nefrológicos periódicos hasta llegar a la in-
suficiencia renal crónica terminal y posterior entrada
en programa de hemodiál isis periódicas hace dos
años. El  tipaje del  paciente era A1, A31, B35, B4,
B44, B6, C5, DR1, DR6, DR52, DQ1.

Caso 2: Varón de 11 años, hijo del caso 1, que in-
gresó en pediatría por presentar brote de púrpura
vasculítica en EEII sin dolor abdominal ni articular y
sin hematuria macroscópica. TA de 80/60 mmHg.

IgA de 396 mg/%/ml (70-312). Creatinina de 0,59
mg/dl . Proteinuria de 2,4 g/24 h. M icrohematuria
persi stente. Acl aramiento de creati ni na de 153
ml/min. Se procedió a biopsia renal, que mostró un
aumento difuso de la celularidad mesangia] junto a
una expansión de la matriz mesangial. En los glomé-
rulos se observaban semilunas celulares de carácter
segmentario. La inmunofluorescencia fue fuertemen-
te positiva para IgA, con un patrón de distribución
granular predominantemente mesangial  y posi tivo
débil para C3, IgG y trazas de fibrinogeno en las se-
milunas (fig. 2). En el examen al microscopio electró-
nico se observó un aumento de matriz y células me-
sangi al es, con i nterposi c i ón de fragmentos de
citoplasma de células mesangiales en porción proxi-
mal  de l a pared de l os capi l ares gl omerul ares.
También se apreciaron depósitos densos en la matriz
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Fig. 1.–Microscopia óptica: glomérulo con hiperplasia difusa de
células mesangiales y aumento de la matriz mesangial  (PAS, 
750 x).

Fig. 2.–M icrofotografía con inmunofluorescencia i lustrando
depósi tos granulares de IgA en el  mesangio y áreas parame-
sangiales (anti-IgA Behring marcada con fluoresceína. Dilución:
1:20).



mesangial y focalmente a lo largo de membranas ba-
sales paramesangiales. El paciente ha sido controlado
durante cuatro años, sin observarse cambios en su
estado clínico o en su funcionalismo renal, sin nueva
aparición de rash purpúrico, pero con persistencia de
microhematuria y proteinuria patológicas con eleva-
ción permanente de la IgA. El tipaje del paciente fue:
A1, A31, B44 (12, W4), B14 (W6), CW5, CW-, DR1,
DR4, DQ1, DQ3.

Discusión

Si bien está ampliamente comprobada la presenta-
ción de nefropatía IgA en distintos miembros de una
misma familia 4, 6, son escasas las descripciones sobre
la asociación de dicha nefropatía con la púrpura de
Schönlein-Henoch en una misma unidad familiar. El
estudio más amplio publicado hasta ahora 6 describe
cuatro famil ias con la asociación de las dos entida-
des en padre e hijo, al igual que nuestros dos casos.

Parece razonable suponer que la nefropatía IgA y
la púrpura de Schönlein-Henoch tengan mecanismos
fisiopatólogicos paralelos, ya que en ambas enferme-
dades existe la misma disposición de inmunocomple-
jos a nivel histológico renal. Los casos descritos de
transformación de una enfermedad en otra 9, 10 apoya-
rían esta teoría.

Mientras que en el caso de la nefropatía IgA fami-
liar se han descrito posibles mecanismos genéticos5, 6,
éstos no se han determinado en los casos asociados a
púrpura de Schönlein-Henoch, posiblemente debido
a la inferior casuística. Por otra parte, la falta de com-
prensión de la patogenia de la nefropatía IgA y de
marcadores clínicos y de laboratorio uniformemente
aceptados como screening famil iar han hecho pro-
gresar la búsqueda de mecanismos determinados ge-
néticamente para intentar explicar la etiopatogenia
de esta entidad.

Dado que los antígenos HLA modulan los compo-
nentes humoral y celular de la respuesta inmune, se
ha intentado relacionar el riesgo de nefropatía IgA, o
gravedad y progresión de la enfermedad, con ciertos
antígenos de histocompatibi l idad en base a su aso-
ciación en determinados grupos familiares. Los antí-
genos más descritos5 han sido el B35, DR4, B12, CW
y DR1. Sin embargo, las evaluaciones estadísticas
que han criticado estas series, y el hecho de que hay
famil ias con múltiples miembros afectados sin rela-
ción con el antígeno HLA, han contradicho los resul-
tados preliminares9.

En la patogenia de la nefropatía IgA y su posible re-
lación con la púrpura de Schönlein-Henoch se han in-
vocado diversas hipótesis. La localización mesangial
característica de las inmunoglobulinas en las biopsias

renales de los pacientes con nefropatía IgA y púrpura
de Schönlein-Henoch sugieren que los inmunocom-
plejos circulantes (ICC), principalmente ICIgA, jue-
guen un papel primordial, sobre todo en fases de acti-
vidad clínica 10, 11. Algunos autores han hallado una
correlación positiva entre la actividad glomerular de la
enfermedad y la presencia en suero de ICC de tipo IgA
10. Otros autores han descrito una correlación positiva
para los ICC de tipo IgG en la púrpura de Schönlein-
Henoch 12. La presencia de ICC tipo IgG también se ha
descrito en la nefropatía IgA, pero sin poder hallar una
correlación positiva 10. Se ha postulado que la presen-
cia de ICC pudiera ser secundaria a antígenos especí-
ficos de patógenos respiratorios, así como a factores
ambientales y dietéticos 11, 13. Se ha estudiado la pre-
sencia de fenotipos homocigóticos para alelos nulos
de los fenotipos C4A y C4B del complemento en pa-
cientes con nefropatía IgA y púrpura de Schönlein-
Henoch, descubriéndose una presencia aumentada de
los mismos en ambas enfermedades14, 15. Si bien estos
estudios son de significado incierto, sugieren una pre-
disposición al desarrollo de nefropatía IgA y/o púrpura
de Schönlein-Henoch en individuos con el fenotipo
C4 (A y B) homocigótico nulo.

Otros autores han dirigido sus estudios a la demos-
tración de alteraciones de los l infocitos T y B como
fenómeno primario en la patogénesis de la nefropatía
IgA 16. Ello sugiere que pueda existir una hiperactivi-
dad celular B y/o T helper específica para la nefropa-
tía IgA en algunos pacientes17.

Nuestros casos muestran la asociación de dos en-
fermedades que pudieran tener un nexo patogénico
común en dos miembros de una misma fami l i a.
Ambos pacientes son portadores de algún determi-
nante antigénico HLA descrito en la l iteratura como
asociado a nefropatía IgA. El B35 en el caso del pa-
dre y el DR4 en el caso del hi jo. No hemos podido
constatar factores ambientales y/o dietéticos que hi-
cieran presuponer un mecanismo patogénico distin-
to, por lo que creemos que nuestros casos aportan
una nueva evidencia sobre la posibil idad de que un
mecanismo genético común sea el causante de la pa-
togenia de estas dos enfermedades. Será preciso
practicar más estudios para intentar clarificar si existe
una relación entre estas dos patologías o bien son
simplemente diferentes manifestaciones de una mis-
ma enfermead.
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