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Goodpasture-Syndrom im Verlauf einer
anaphylaktoiden Purpura Schonlein Henoch
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Es wird ein Fall von Goodpasture-Syndrom bei einem an anaphylak-
toider Purpura Schonlein-Henoch leidenden Kind beschrieben. AuBer der
Nieren- und Lungenbeteiligung traten GefdRverdnderungen mit Nekrose der
intertubuldren Leberarteriolen auf, was bisher im Verlauf dieses Syndroms
nicht beschrieben wurde. Das Goodpasture-Syndrom soll deshalb als eine
generalisierte, autoaggressive GeféRreaktion aufgefalt werden, bei der, ab-
h&ngig von den Gegebenheiten des Einzelfalles und wahrscheinlich auch
vom Alter des Patienten, unterschiedlich ausgeprdgte Verdnderungen in den

gefaRreichen Organen auftreten.

In den letzten Jahren wurde mehr-
fach auf immunologische Ursachen
gewisser Lungen- und Nieren-Syn-
drome hingewiesen. Als ein typisches
Beispiel derartiger Erkrankungen
durfte das Goodpasture-Syndrom an-
gesehen werden. Das Vorkommen die-
ses Syndroms bei der Schonlein—
Henochschen Purpura ist bis jetzt
nur einmal beschrieben worden [6].

Wir haben das Erscheinen des Good-
pasture Syndroms bei einem Kind mit
Schénlein—Henochscher Purpura be-
obachtet. Man nimmt an, dal3 bei die-
ser Purpuraform eine Immunkomplex-
Nephritis und bei dem Goodpasture-
Syndrom eine Antibasalmembran-Ne-
phritis besteht [3]. Aus unserem Fall
kann darauf geschlossen werden, daR
kontinuierliche Bindungen von Anti-
korper an die Basalmembran neben
Immunkomplexen nicht nur bei Lupus
erythematodes und bei der akuten
postinfektiosen  Glomerulonephritis,
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sondern auch bei Schénlein—Henoch-
scher Purpura auftreten kénnen.

Mit Ricksicht auf die relativ ge-
ringe Zahl der bisher in der Welt-
literatur — Uberwiegend bei Erwach-
senen — beschriebenen Félle von
Goodpasture-Syndrom, mdochten wir
Uber einen entsprechenden Fall bei
einem Kind berichten.

K asuistik

A. T. war ein 11jahriges Kind aus
erster Schwangerschaft, Normalger-
burt, von gesunden Eltern im mittle-
ren Alter aus dem Landmilieu. In der
Anamnese lediglich Masern. Die jetzige
Krankheit begann 12. 70 mit Bauch-
schmerzen undBrechreiz. EinenMonat
lang wurde das Kind im stadtischen
Krankenhaus mit der Diagnose Ton-
sillitis acuta, anaphylaktoide Pur-
pura behandelt; 1. 71 Wiederauf-
nahme mit Glomerulonephritis hae-
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morrhagica acuta. Zwei Wochen spa-
ter wurde das Kind in unser Institut
wegen Verdacht auf Appendicitis ein-
geliefert. Die Blinddarmentziindung
wurde ausgeschlossen, doch nach Kon-
takt mit Windpocken wurde das Kind
in die Beobachtungsabteilung verlegt.
Am Aufnahmetag war der Allgemein-
zustand schwer beeintrachtigt, es be-
standen Blésse, betrachtliche Lid-
ddeme, Odeme der unteren Extremi-
tdten und der Lenden-Kreuzbeinge-
gend. Die Kdorpertemperatur betrug
38 °C, die Pulsfrequenz 120/min, der
Blutdruck 155/110mm Hg. Es bestand
ein geringgradiger Aszites. Die Leber
Uiberragte den Rippenbogen um 5 cm,
sie war von weicher Konsistenz und
nicht druckempfindlich. Das Kind
schied nur etwa 200 ml Harn pro Tag
aus; im Harn 6,690 Eiweil3, im Sedi-
ment etwa 80 Leukozyten, frische
Erythrozyten, 2—4 hyaline Zylinder,
4—6 feingranulierte Zylinder pro Ge-
sichtsfeld. Der Blutharnstoff betrug
59 mg%. In der Urinkultur wuchsen:
Staphylococcus aureus und Escheri-
chia coli. Hgb: 12 g%, Erythrozyten:
3,830,000, Leukozyten: 30,000, Aus-
strich: 8% stabkernige, 77% seg-
mentierte, 15% Lymphozyten, toxi-
sche Granulierung. Papierelektropho-
rese des Serums:  Gesamteiweild
4,3 g%, Albumine 35%, alfal-Globulin
20%, beta-Globulin 24% und Gam-
maglobulin 19%. Immunelektropho-
rese: Albumin- und Transferrinab-
nahme und Haptoglobin, alfa®Anti-
trypsin- und Gammaglobulinzunah-
me. Reststickstoff 65 mg%, Blutsen-
kungsgeschwindigkeit  30/45, Anti-
streptolysintiter 200 E, Alkalireserve
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14,4 mAg/1. L. E.-Zellen wurden nicht
nachgewiesen. Am Augenhintergrund
keine Verdnderungen. Im EKG un-
charakteristische, geringfligige Ver-
anderungen im ST—T-Bereich.

Nach Behandlung der Nierenent-
ziindung wurde eine voribergehende
Zustandsbesserung erzielt, die Diurese
hielt sich in den Grenzen von 1000 ml
pro Tag. Nach einer Woche wurde
jedoch eine Verschlechterung beob-
achtet; an den Oberschenkeln erschien
ein hamorrhagischer Ausschlag, die
Harnmenge nahm ab, die Odeme nah-
men zu. Die Thrombozytenzahl, der
Prothrombingehalt und die Rekalzi-
fikationszeit waren zu dieser Zeit
normal. Der Fibrinogenspiegel betrug
730 mg%. Im Stuhl und in eitrigen
Effloreszenzen an der Haut wurde
Staphylococcus aureus nachgewiesen.
Im weiteren Verlauf sank die Erythro-
zytenzahl auf 2,400,000 und der Hgb-
Wert auf 7,7 g%, die Leukozytenzahl
blieb weiter auf 25,000 erhoht, die
Retikulozytenzahl schwankte zwi-
schen 8 und 36 98. Das Serumeisen
betrug 528 p%.

In den folgenden 4 Wochen blieb
die Korpertemperatur standig hoch.
Die Nachuntersuchungen ergaben
einen Anstieg des Harnstoffes und
der Blutsenkungsgeschwindigkeit auf
110/140, Kadmiumtest + + + , Thy-
moltribungstest 3,75 E bei normalen
Bilirubin-, GOT- und GPT-Spiegeln.
Am Augenhintergrund wurde nun-
mehr ein geringes Odem um den gel-
ben Fleck beobachtet. Das Kind
wurde die ganze Zeit mit Penicillin,
Methicillin, Carbenicillin, Neomycin,
Kortikosteroiden, Azathioprin und
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gefaBabdichtenden Mitteln behandelt.
Wegen des weiteren Abfalls des Hamo-
globins auf 5,8 g% und der Erythro-
zytenzahl auf 1,840.000 bei einer
Retikulozytenzahl von 8% wurde
dem Kind 500 ml Erythrozytenmasse
gegeben, die gut vertragen wurde.
In der 6. Woche wurden Erbrechen,
heftige Bauchschmerzen, ein gallert-
artiger blutiger Stuhl mit kompakten,
makroskopisch der Darmwand &hn-
lichen Stlicken beobachtet. (Die histo-
logische Untersuchung ergab Gewebe-
fragmente im Zustand der hamorrha-
gischen Nekrose mit reichlichen, be-
sonders peripherischen Leukozyten-
anhaufungen.) Im Laufe der nachsten
Woche verschlimmerte sich der Zu-
stand weiter, es trat Atemnot auf,
immer mehr Blut wurde ausgehustet,
und das Kind starb.

Sektionsbefund: Goodpasture-Syn-
drom; hamorrhagische subakute Glo-
merulonephritis mit fibrinoider Ne-
krose der Arterien und Glomerulen,

doppelseitiges Lungenédem, akute
multifokale hdmorrhagische Pneumo-
nie, Nephrose, interstitiales Odem in
der Leber, leichte interstitielle Hepa-
titis, Zeichen der Uramie, ausgeprag-
tes Hirnédem, Anamie aller Organe.
Die Alveolen waren mit Odemfliissig-
keit geflllt, hochgradige Hyperamie
und geringe Verdickung der interalveo-
laren Raume sowie geringfiigige Faser-
bildung um die Bronchien (Abb. I).
Im Bereich der entziindlichen Infil-
trationen waren im Lumen vieler
Alveolen blutige Effusionen sowie ver-
einzelt Makrophagen sichtbar, die
Hamosiderinkdrner enthielten (Abb.
2). Nierengewicht links 60 g, rechts
50 g. In beiden Nieren wurde eine
diffuse akute Glomerulitis festgestellt.
Die Bowmansche Kapsel war ver-
dickt, halbmondférmig und zeigte
hyaline Degeneration (Abb. 3a).Hoch-
gradige Nekrose der Glomeruli und
kleinen Arteriolen (Abb. 3b, c). Zahl-
reiche Glomeruli wiesen eine akute

Abb. 1. Lungenddem, hochgradige Hyperdmie und geringe Verdickung der intravesikula-
ren Wénde. Blutige Effusionen in den Alveolen. H -f E, ungefdhr 160 X
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Abb. 2. Entziindliche Infiltrationen im Lungengewebe. Neben blutigen Effusionen in
den Alveolen sind auch mit Hadmosiderin beladene Makrophagen sichtbar. H + E,
ungefahr 150 X

ABB. 3a. Typische Glomerulonephritis subacuta. H + E,
merularschlingen. H + E, 200 X. c. Nekrose der
Nierenarteriolen Azan,

200 X. b. Nekrose der Glo-
Glomerularschlingen und Kkleiner
200 X .

Entziindung mit deutlicher Vermeh- aufgefunden wurden. In der Leber

rung der Endothelzellen der GefaR3-
schlingen auf. Viele Kapillaren waren
dicht mit Blutkoérperchen gefullt, die
auch in der Bowmanschen Kapsel

wurde neben disseminierten entziind-
lichen Veranderungen eine Nekrose
der kleinen Arteriolen festgestellt
(Abb. 4).
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Abb. 4. Nekrosen der interlobuldren Arteriolen der Leber.
H + E, 200 X

Besprechung

Die Befunde und der Verlauf der
Erkrankung deuteteten auf eine ana-
phylaktoide Purpura Schénlein—He-
nochhin, die mit h&morrhagischem
Ausschlag, Leibschmerzen und Glo-
merulitis begonnen hat. Eine Glome-
rulitis tritt bekanntlich bei ungeféahr
% der Patienten mit dieser Erkran-
kung auf. Im allgemeinen ist sie
weder von Urdmie, noch von Hyper-
tonie begleitet, und trotz Rezidivnei-
gung ist die Endprognose gut. In unse-
rem Fall traten jedoch bald Nekrosen
im Vedauungstrakt und in der Leber
auf. Die Niereninsuffizienz steigerte
sich bis zur Urdmie, und gegen Krank-
heitsende dominierten neben der Uré-
mie auch hamorrhagische Veréande-
rungen in der Lunge.

Das bisher Uiberwiegend bei Erwach-
senen beschriebene Goodpasture-Syn-
drom beginnt mit rezidivierender
H&moptyse, voribergehenden Infiltra-

tionen im Lungengewebe und hypo-
chromer Andmie mit Hyposideramie.
Im spateren Verlauf entwickelt sich
eine hamorrhagische Glomeruloneph-
ritis, die schnell progrediert und eine
ungtinstige Prognose hat. Die Krank-
heitsursache ist nicht geklart. Dieses
Syndrom wurde zuerst von Goodpas-
ture im Grippenverlauf beschrieben
[7]. Rusby und Wilson postulieren
eine Staphylokokken-Atiologie [11],
Lundberg hingegen nimmt die &tio-
logische Rolle einer Streptokokkenin-
fektion [8] und Seeliger eine Intoxi-
kation mit Petroleumderivaten an
[12]. In drei von Batko beschriebenen
Fallen kamen zweimal Schutzimpfun-
gen, im dritten Fall eine Streptokok-
kenangina als Ursache in Betracht [1].

In unserem Fall wurde aus Harn,
Stuhl und den eitrigen Hautefflores-
zenzen Staphylococcus aureus geziich-
tet. Rusby und Wilson [11] sind der
Meinung, dal} das Goodpasture-Syn-
drom in seinem Klinischen Verlauf der
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anaphylaktoiden Schénlein-Henoch-
schen Purpura ahnlich ist, obwohl bis
jetzt nur ein einziger Fall des Good-
pasture-Syndroms bei dieser Purpura-
form beschrieben worden ist [6]. In
unserem Fall traten periodisch hamor-
rhagische Ausschlage wahrend der gan-
zen Dauer der Krankheit auf, und
der Krankheitsbeginn war typisch fir
diese Erkrankung.

Das charakteristische Merkmal des
Goodpasture-Syndroms ist ein Auto-
aggressionsprozel3 mit der Ausbil-
dung von Antikérpern gegen die
Basalmembranen der Lungen- und
Nierengefae. Aus unserem Fall 143t
sich schlieRen, dal sich der ProzeR
nicht nur auf diese beiden Organe
beschrankt. Es ist eine mit Kapilla-
ren verbundene Empfindlichkeits-
reaktion, die verschiedene Organe
betrifft. Die Lé&sion der Basalmem-
branen der Arteriolen hangt von der
Ablagerung der Antigen—Antikor-
per-lmmunkomplexe in den Arterio-
len ab. Sekundére Komplementakti-
vierung, chemotaktische Leukozyten-
einwirkung sowie Freisetzung der
lysosomalen Enzyme verursachen
Veranderungen in den Basalmembra-
nen. Vor dem Reaktionseintritt be-
kommt die Basalmembran die fir
Antigenwirkung typischen  Eigen-
schaften und dies vermutlich unter
der Einwirkung bakterieller Toxine
und Viren sowie auch anderer schéad-
lichen Faktoren. Mcintosh uUnd Gris-
wotd hahmen an, daR die Antikérper-
produktion auslésende Antigensub-
stanz ein dem Kollagén &hnliches
Glykoprotein ist [9]. Mittels Immuno-
fluoreszenz wurden Antikdrper fest-
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gestellt, die cytotoxische Eigenschaf-
ten fur die Basalmembranen der Nie-
ren und Lungen aufwiesen.

Das verhaltnisméRig seltene Vor-
kommen von autoaggressiven Krank-
heiten bei Kindern trotz héaufiger
bakterieller und viraler Infektionen
weist auf eine genetisch bedingte Dis-
position gewisser Individuen zu Auto-
immunreaktionen hin.

Unser Fall bestatigt die Beobach-
tung [6], daR das Goodpasture-Syn-
drom im Verlauf der anaphylaktoiden
Purpura Vorkommen kann. Zusatz-
lich traten in unserem Fall auch Ge-
falveranderungen mit Lebernekrose
auf, die im Verlauf dieses Syndroms
bisher nicht beschrieben wurden. Es
sollte demnach erwogen werden, ob
das Goodpasture-Syndrom eine unab-
héngige Krankheitseinheit oder viel-
mehr eine generalisierte autoaggres-
sive GefalRreaktion darstellt, in der,
abhéngig von den Gegebenheiten des
Einzelfalles und wahrscheinlich auch
vom Alter, unterschiedlich ausgepragte
Veranderungen in den gefaRreichen
Organen auftreten.
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