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RESUMEN

El sindrome de Schonlein-Henoch es una vasculitis sistémica que
afecta a arteriolas y capilares. Aunque es un enfermedad tipica de la
infancia puede aparecer en edades mads tardias. La enfermedad parece ser
mas severa en los adultos que la desarrollan. Las manifestaciones clini-
cas incluyen la cldsica tétrada de rash cutdneo, artralgias, dolor abdomi-
nal y enfermedad renal, pero pueden verse afectados otros érganos como
el miocardio, el pulmon, el uréter o el sistema nervioso central. La hemo-
rragia pulmonar es una complicacién rara del sindrome de Shonlein-
Henoch, que aparece generalmente en adolescentes y adultos, y estd aso-
ciada con una mortalidad significativa. Presentamos a un paciente de 76
afios de edad con afectacion renal severa, diagnosticado por biopsia renal
de sindrome de Schonlein-Henoch, que desarrolla hemorragia pulmonar
tras un tratamiento inicial con bolus de esteroides por glomerulonefritis,
desapareciendo la afectacién pulmonar tras un segundo ciclo de bolus de
esteroides.

PALABRAS CLAVE: Sindrome de Schénlein-Henoch. Hemorragia
pulmonar.
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SCHONLEIN-HENOCH NEPHRITIS COMPLICATED WITH PULMO-
NARY RENAL SYNDROME

ABSTRACT

Schonlein-Henoch purpura is a systemic vasculitic disorder involv-
ing both arterioles and capillaries. Although it is mainly a disease of ear-
ly chilhood, it can occur at any age. The disease may be more severe in
the few adults who develop this disorder. The clinical manifestations
include a classic tetrad: rash, arthralgias, abdominal pain and renal dis-
ease. However it may affect almost every other bodily organ such us
myocardium, lungs, ureter and nervous system. Pulmonary hemorrhage,
a rare complication of Schonlein-Henoch purpura, has been found main-
ly in adolescents and adults, and it is associated with significant mortali-
ty. We present a case of 76-year-old men with Schonlein-Henoch purpu-
ra, pulmonary haemorrhage and severe renal involvement. Therapy with
intravenous prednisolone resulted in resolution of the pulmonary lesions
and renal failure.
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INTRODUCCION

El sindrome de Schonlein-Henoch es una vasculitis
necrotizante sistémica que afecta a vasos de pequeilo calibre,
y se caracteriza por el depdsito tisular de inmunocomplejos
que contienen IgA. Tipicamente afecta a nifios, y cuando
afecta a pacientes de mayor edad la enfermedad suele ser
mds severa, con mayor afectacion renal y suele requerir tra-
tamientos mds agresivos. La afectacion pulmonar puede ser
mads frecuente de lo que clinicamente aparece ya que se ha
demostrado la afectacién subclinica precoz de la funcién
pulmonar. Presentamos el caso de un paciente con sindrome

Trabajo aceptado: 28 de abril de 2005

neumorenal como manifestacion clinica del sindrome de
Schonlein-Henoch, y realizamos una valoracién de los casos
previamente publicados.

CASO APORTADO

Paciente de 76 afios de edad, con antecedentes personales de sin-
drome varicoso. Ingresa en nuestro servicio por presentar hematuria
macroscépica, HTA, edema facial y oliguria progresiva de una sema-
na de evolucién. En el interrogatorio confirma ademds la presencia
de dolor abdominal y nicturia desde hace 2 meses. No infeccion res-
piratoria de vias altas previa.
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En la exploracién fisica se objetiva un buen estado general,
estando alerta y colaborador, con buena coloracién de piel y muco-
sas. T* 36,5°. TA 160/95 mmHg. Se objetiva oligoanuria. No adeno-
patias periféricas. No soplos vasculares periféricos. Exploracion car-
diaca, pulmonar, abdominal y neurolégica normales. Pulsos
periféricos conservados. Edemas en MMII con févea. Sindrome vari-
coso en MID.

En las exploraciones complementarias destacan datos de Enfer-
medad renal no conocida (urea 151 mg/dl, creatinina 4 mg/dl), hipo-
proteinemia con hipoalbuminemia (proteinas totales 55,6 g/l, albu-
mina 29,4 g/l), proteinuria entre 2 y 3,6 g/24 horas, con
microhematuria (eritrocitos > 200/campo) y cilindros granulosos en
orina. El proteinograma, las inmunoglobulinas y las crioglobulinas
fueron negativas. Las serologias de VHB, VHC y VIH fueron negati-
vas. Complemento, ANA, anticuerpos antiDNA, anti-MBG y Factor
reumatoide negativos. Baciloscopia y citologia de esputo negativas.

El ecocardiograma fue normal. Inicialmente en la Rx de térax s6lo
se observan lesiones residuales de tuberculosis en los vértices pulmo-
nares, una posible atelectasia en base derecha y derrame pleural bilate-
ral minimo. La ecografia abdominal muestra un parénquima hepdtico
homogéneo, con vesicula y via biliar sin alteraciones. Ambos rifiones
son de tamafio y ecoestructura normales, sin dilatacion pielocalicial.

Con el juicio clinico de Glomerulonefritis rapidamente progresiva
se inicia tratamiento esteroideo, inicialmente en bolus y posteriormen-
te via oral, ademas de tratamiento sustitutivo de la funcién renal
mediante hemodidlisis, con posterior realizacién de biopsia renal per-
cutdnea. En ésta se objetiva en la microscopia dptica glomérulos en los
que se aprecia expansion mesangial e incremento de celularidad a
expensas de polimorfonucleares neutréfilos. No se observan focos de
necrosis, semilunas, ni alteraciones en la membrana basal. El intersti-
cio muestra un aspecto en general conservado, con leve fibrosis e infla-
macion focal crénica. En alguno de los cortes se observa una estructu-
ra vascular correspondiente a una arteriola de mediano calibre con
alteraciones en su pared PAS positivas, compatibles con necrosis fibri-
noide (Fig. 1). Con técnicas de IFD se aprecia positividad intensa gra-
nular para IgA y C3 en mesangio y membrana basal.

Fig. 1. Biopsia renal. Tincién PAS (x20). Estructura PAS positiva
(necrosis fibrinoide en fragmento de pared de arteriola renal (flecha
gruesa), con infiltrado inflamatorio transmural (flechas finas).

A los 12 dias de iniciar el tratamiento el paciente presenta hemop-
tisis de repeticion, apareciendo en la radiologia convencional en el LII
un infiltrado alveolar, confirmandose la sospecha de hemorragia pul-
monar mediante TAC, donde aparecen dreas de ocupacion alveolar a
nivel de ambos 16bulos inferiores, aunque con minima afectacién dere-
cha, compatible con hemorragia pulmonar sin nédulos pulmonares
(Fig. 2). Se realiz6 nuevo tratamiento con bolus de esteroides con
desaparicion de la hemoptisis y mejoria de la imagen radioldgica.

Fig. 2. TAC de térax. Areas de ocupacioén alveolar compatibles con
hemorragia pulmonar (flechas).

Al alta presenta urea plasmdtica 81 mg/dl y creatinina plasmatica
1,4 mg/dl, con desaparicién de la microhematuria. Se continud trata-
miento con esteroides orales en pauta descendente, y tres afios des-
pués el enfermo permanece asintomdtico con funcién renal estable,
sin hematuria y con minima proteinuria.

DISCUSION

El sindrome de Schonlein—Henoch es una vasculitis necro-
tizante sistémica que afecta a vasos de pequefio calibre, carac-
terizada por el deposito tisular de complejos inmunes que con-
tienen IgA. Ocurre mas frecuentemente en nifios (el 50% de
los pacientes suelen tener menos de 5 afos), y cuando aparece
en adultos la enfermedad suele ser mds severa, con mayor
afectacion renal y requiriendo tratamientos mas agresivos (1).

Las manifestaciones clinicas cldsicas en nifios incluyen
purpura palpable de distribucién simétrica en extremidades
(100%); artralgias (82%); dolor abdominal de tipo célico
(63%), pudiéndose complicar la afectacion abdominal con
hemorragia clinicamente evidente (25%) o en forma de san-
grado oculto (50%), intususpeccion, pancreatitis, colecistitis
y/o enteropatia pierdeproteinas; y enfermedad renal, que pue-
de manifestarse como hematuria macro o microscépica, con o
sin proteinuria, sindrome nefrético, hipertensién o insuficien-
cia renal aguda. No obstante pueden verse involucrados otros
organos como el sistema nervioso central en forma de vasculi-
tis cerebral, el pulmén como enfermedad intersticial o hemo-
rragia alveolar, y puede existir afectacion ocular en forma de
uveitis anterior o epiescleritis (2).

La afectacién pulmonar clinica puede aparecer en un 2,4-
5% de pacientes con sindrome de Schonlein-Henoch (3,4),
pero la afectacién subclinica podria ser atin mas frecuente. Se
ha detectado que existe una disminucion de la capacidad de
difusién pulmonar del monéxido de carbono en pacientes con
sindrome de Schonlein-Henoch sin sintomas ni signos de
patologia pulmonar, con gasometria, espirometria y hemoglo-
bina normales, y ésta alteracion revierte a la normalidad con
la mejoria clinica de los pacientes. Pero la aparicién de dicha
alteracién no se asocié con el desarrollo de afectacién clinica
pulmonar (5,6). Esta afectacién de la capacidad de difusion
del monéxido de carbono se cree secundaria al deposito de
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inmunocomplejos IgA en la membrana alveolo-capilar pul-
monar (6).

A nivel histolégico se ha demostrado que la aparicién de
hemorragia pulmonar en esta enfermedad es debido a la pre-
sencia de una vasculitis leucocitoclastica de los capilares pul-
monares (7,8), y se ha detectado el deposito de inmunocom-
plejos IgA en dichos capilares (9).

También se ha descrito el desarrollo de un sindrome de
Goodpasture durante el curso de una purpura de Schonlein-
Henoch, con demostracién de anticuerpos antimembrana
basal glomerular circulantes de tipo IgA, sugiriéndose que
dado que las técnicas para determinar anticuerpos circulan-
tes detectan principalmente anticuerpos antimembrana basal

miento administrado (3). La supervivencia es de un 70,9%
(22/31 pacientes), con similar proporcién de varones y muje-
res (10 vs. 9 pacientes). El 50% de éstos pacientes que sobre-
vivieron fueron tratados dnicamente con corticoides (11/22),
y el resto tratados con corticoides e inmunosupresores, siendo
azatioprina en tres pacientes, y/o ciclofosfamida en otros seis
pacientes. Doce de estos veintidds pacientes eran menores de
20 afios, y s6lo cuatro tenia mds de 30 afios siendo ademads
éstos tratados tinicamente con corticoides. Entre los falleci-
dos, cinco varones y cuatro mujeres, hay constancia de que en
cinco casos fueron tratados tinicamente con corticoides, y en
uno se asocid ciclofosfamida. Entre los fallecidos, cinco de
los nueve casos tenian mas de 45 afios de edad. Por lo tanto,

TABLA |

EVOLUCION, SEXO, EDAD (EN ANOS) Y TRATAMIENTO ADMINISTRADO EN LOS CASOS PUBLICADOS DE SINDROME DE
SCHONLEIN-HENOCH CON HEMORRAGIA PULMONAR

Vivos Fallecidos

Varones Mujeres Varones Mujeres
Ref Edad  Tratamiento  Ref  Edad  Tratamiento Ref Edad  Tratamiento Ref Edad  Tratamiento
4 20 Pred 4 76 Pred 10 69 Pred 17 0.5 No
1 30 Pred 12 9 Pred + C 4* 77 Pred 4% 78 No
13 6 Pred + C 14 20 Pred 4* 15 Pred 20 8 Pred + C
16 7 Pred 15 12 Pred + C+Pl 4* 57 No 4* 45 Pred
17 12 Pred + C 19 14 Pred 4* 8 Pred
18 15 Pred 4* 45 Pred + C
4% 16 Pred 4* 14 Pred
4% 17  Pred+Aza+C 4% 53 Pred
3 22 Pred + Aza 4* 10 Pred + Aza
* 76 Pred

Pred: Prednisona; C: Ciclofosfamida; Aza: Azatioprina; Pl: Plasmaféresis; * Caso presentado; 4*: referenciado en 4.

de tipo IgG, podrian pasar desapercibidos otros casos simila-
res (10).

Las manifestaciones clinicas de la afectacién pulmonar en
forma de hemorragia suelen ser palidez, disnea, taquipnea,
hemoptisis y anemizacion progresiva. En la radiografia suelen
aparecer infiltrados bilaterales u opacidades pulmonares, con-
firmandose estos hallazgos en la tomografia axial computeri-
zada.

La apariciéon de hemorragia pulmonar en este sindrome
tradicionalmente se ha asociado a alta mortalidad, y por este
motivo se ha justificado un tratamiento mas agresivo con fér-
macos inmunosupresores (11).

Se han descrito 31 casos de hemorragia alveolar en
pacientes con sindrome de Schonlein—Henoch en la bibliogra-
fia (3,4,10-20), incluyendo el nuestro (Tabla I). Quince
pacientes tienen sexo masculino, trece pacientes tienen sexo
femenino, y en tres casos no estdn descritos el sexo y la edad,
pero si la resolucién de la hemorragia pulmonar y el trata-

no parece que haya diferencias en la incidencia y en la evolu-
cion en cuanto al sexo, pero la aparicién de ésta complicacién
en la edad joven puede ser un signo de buen prondstico. En el
tratamiento son esenciales las medidas de soporte y la medica-
cién inmunosupresora, pero el uso exclusivo de esteroides
también ha conseguido la resolucién de la complicacién pul-
monar.

En resumen, la aparicién de un sindrome neumorenal debe
plantearnos la realizacién de un diagnéstico diferencial que
incluya sus causas cldsicas como el sindrome de Goodpasture,
la Granulomatosis de Wegener, la Poliangitis microscdpica, el
Lupus Eritematoso Sistémico, y otras formas de glomerulone-
fritis agudas complicadas con sobrecarga de volumen y/o
aumento de la permeabilidad capilar por uremia o infeccién
pulmonar, como puede ocurrir en la glomerulonefritis postes-
treptococica, pero no debemos olvidar causas menos frecuen-
tes como la Enfermedad ateroembdlica y el sindrome de
Schonlein-Henoch.
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