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CASO CLINICO

Hemosiderosis pulmonar.
Sindrome de Goodpasture

Dres. JaviER Preco 1, MoNica OTORMIN 2

Resumen

Introduccion

Se presenta el caso clinico de una paciente portadora
de hemosiderosis pulmonar asociada a anticuerpos
antimembrana basal glomerular, con alteraciones en la
biopsia renal, configurando el sindrome de
Goodpasture. El diagnéstico y tratamiento oportuno
determinaron una evolucion favorable.
Palabras clave: HEMOSIDEROSIS-diagndstico
HEMOSIDEROSIS-terapia

SINDROME DE GOODPASTURE-diagndstico
SINDROME DE GOODPASTURE-terapia

Resumo

Apresenta-se o caso clinico de uma paciente
portadora de hemosiderosis pulmonar associada a
anticorpos antimembrana basal glomerular, com
alteragbes na biopsia renal, configurando o sindrome
de Goodpasture. O diagndstico e o tratamento
precoce determinaram uma evolugao favoravel.
Palabras chave: HEMOSSIDEROSE-diagndstico
HEMOSSIDEROSE-terapia

SINDROME DE GOODPASTURE-diagnostico
SINDROME DE GOODPASTURE-terapia

Lahemosiderosis pulmonar es unaenfermedad caracte-
rizada por hemorragiaalveolar y acumulacion de hierro
bajo forma de hemosiderina en los macréfagos alveol a-
res. Puede ocurrir como enfermedad primitiva de los
pulmones, secundaria a complicaciones de enfermeda-
des cardiacas 0 asociada a vasculitis sistémicas. En ni-
fios la forma idiopatica es la mas comuan, consistiendo
en hemorragia espontanea en los pulmones asociada a
anemia por deficiencia de hierro. La asociacion de he-
maosiderosis pulmonar con glomerulonefritis progresiva
y la presencia de anticuerpos antimembrana basal glo-
merular se denomina sindrome de Goodpasture ®.

El sindrome de Goodpasture es una enfermedad au-
toinmune, con preferenciapor el sexo masculino, siendo
|as manifestaciones pulmonares|as predominantesy las
gue determinan la evolucién de laenfermedad. Lamor-
talidad esta dada por insuficienciarespiratoria secunda-
ria a hemorragia pulmonar masiva y por insuficiencia
renal en etapas avanzadas®.

El tratamiento debe ser iniciado en forma oportuna
para evitar la muerte por insuficiencia respiratoria re-
fractariay se basaenlaadministracién deinmunosupre-
soresy plasmaféresis®.

Sepresentadl caso clinico de unapaciente de 13 afios
con el propésito de describir las manifestaciones clini-
casy delaboratorio de esta enfermedad, con el objetivo
deremarcar que de un diagndstico oportuno depende un
prondstico favorable.

Caso clinico

Nifia de 13 afios sin antecedentes familiares ni ambien-
talesadestacar. Dos afios antes del ingreso presentacri-
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Figura 1. Radiografia de térax al ingreso.

sis bronco-obstructivas reiteradas tratadas con beta-2
inhalatorios y en algunas oportunidades expectoracion
hemoptoica. Un afio y medio después agrega astenia,
disnea progresiva y palpitaciones durante el esfuerzo.
Fue tratada con hierro por via oral, que recibe por me-
nos de un mes.

El diadel ingreso presenta episodio sincopal, con cai-
da, pérdidade conocimiento, palidez y sudoracion.

Ingresa al Departamento de Emergencia Pediétrica
del Centro Hospitalario PereiraRossell (CHPR), lUcida,
con palidez cutaneo-mucosa, frecuencia respiratoria de
36 respiraciones/minuto, frecuencia cardiaca 130 lati-
dos/minuto, presion arterial 113/59 mmHg, temperatura
36,5°C axilar, SatO2 86% respirando a aire. Presentaba
buen estado de hidratacion, sin lesionesen piel, sin ede-
mas. Peso 35 kg (p 25). Estatura 148 cm (p 25).

A nivel pleuropulmonar se destacan abundantes es-
tertores himedos bilateralesy anivel cardiovascular ta-
quicardiaregular, con ruidos bien golpeados, sin soplos.
No presentaba ingurgitacion yugular, ni reflujo hepato-
yugular.

Examen abdominal normal. No presentabaotras alte-
raciones en el examen fisico.

Hemograma: hematocrito 13,1%, hemoglobina 3,6
g/dl,VCM 64, CHCM 27,5, HCM 17,6. Reticulocitosis:
1,9%.

Gasometria (FiO2 0,21): pH 7,40, pCO2 287 mmHg,
pO2 53,8 mmHg, Sat O2 88,9%.

Azoemia: 0,40 g/l; creatininemia: 0,81 mg/dl.

lonograma: sodio 139 mEg/I, potasio 3,8 mEq/, cal-
cio 1,07 mmol/l. Glicemia: 100 mg/dl.

Radiografia de torax: infiltrados algodonosos bilate-
rales que llegan hasta los vértices, silueta cardiaca nor-
mal (figural).

Hemosideréfagos en expectoracion: positivos.

Anticuerpos antimembrana basal glomerular: positi-
VOS.

Anticuerpos antimusculo liso, anti-DNA, ANCAC,
ANCAp, antinucleares, anticélulas parietales gastricas,
antimitocondrial es, antimusculo liso: negativos.

Complemento: C3 94 mg/dl (N:60-160), C4 15 (N:
20-50).

Dosificacién de inmunoglobulinas: 1gG 822 mg/dl,
IgA 136 mg/dl, IgM 153 mg/dl.

Sideremia: 63 gamas/dl, transferrina232 mg/dl, satu-
racion detransferrina27%, ferritina179 mg/ml.

Ecografiarenal: normal

Ecocardiograma: normal.

ECG: normal.

Funcional respiratorio: trastorno restrictivo de grado
moderado. Trastorno obstructivo leve que revierte con
broncodilatador.

Biopsiarenal: glomérulos aislados presentan leve in-
cremento focal de las células mesangiales con expan-
sion delamatriz.

Se realiz6 oxigenoterapia usando méscara con reser-
vorio y transfusion de glébulos rojos 10 mi/kg en dos
oportunidades.

A las 36 horas del ingreso al CHPR se inici6 trata-
miento con metil predni solona’500 mg i/v cada ocho ho-
ras durante cinco dias, seguido de prednisona40 mg/dia
endiasalternosal altahospitalaria, asociado abudesoni-
dainhalatoriados puff cada 12 horas.

Se asocio tratamiento con hierro viaora.

Present6 evolucién favorable con mejoria clinica 'y
normalizacion de los val ores hematol 6gicosy retroceso
progresivo deinfiltrados pulmonares (figuras 2y 3).

Se otorgd altahospitalariaalos 18 dias de su ingreso
con seguimiento ambulatorio.

Comentario

L a paciente se presenta con la asociacion de anemia se-
vera, microcitica, hipocromica, arregenerativa con in-
filtrados pulmonares bilaterales y antecedentes de he-
moptisis, de lo que surge e diagnéstico clini-
co-radiol 6gico de hemosiderosis pulmonar ¢4,

La presencia de hemosider6fagos confirma el diag-
nostico de hemosiderosis. Los mismos pueden aislarse
del contenido géstrico por lavado gastricoodelaviares-
piratoriaobtenidospor aspiracién directa(fibrobroncos-
copia) o delaexpectoracion 9.
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Figura 2. Radiografia de térax al alta hospitalaria.
Notese la mejoria respecto al ingreso.

Figura 3. Radiografia de torax realizada al mes de
iniciado el tratamiento.

Seaceptaqueexisten cuatroformasdehemosiderosis
primaria (idiopética): unaformaaislada, unaasociadaa
alergiaalaleche de vaca, una asociada a miocarditis o
pancreatitis y otra asociada a glomerulonefritis prolife-
rativa progresiva, constituyendo e sindrome de Good-
pasture &9,

Entrelasformassecundarias se describen: unaformase-
cundariaa aumento delaspresionesanivel delaauricula
izquierday otraasociadaaenfermedadesdel colageno 4.

Los hechos clinicos y de laboratorio permiten confi-
gurar €l sindrome de Goodpasture, destacando su ocu-
rrenciaen unanifiaen lasegundadécadadelavida

Estaenfermedad se asociaala presenciade depdsitos
de anticuerpos antimembranabasal glomerular y aveo-
lar del tipo inmunoglobulina G y complemento en los
capilares de lamembranabasal del pulmény del rifién,
mediado por una respuesta de hipersensibilidad tipo I1.
No hay complejosinmunocirculantes ®.

Goodpasture describio, en 1919, € caso de un varon
de 18 afios que muri6 seis semanas después de padecer
un resfriado cominy en el cual hallaron: hemorragiaal-
veolar difusa, pleuritis, glomerulonefritis, infartos es-
plénicosy vasculitis del intestino delgado ©.

Stanton y Tange utilizaron en 1919 el término “sin-
drome de Goodpasture’ para reportar la asociacion de
hemorragiapulmonar y glomerulonefritis©.

En 1965 se identificd un anticuerpo antimembrana
basal glomerular (siendo €l posibleantigeno el colageno
tipo 1V) en depdsitos lineales del rifién y los pulmones

de algunos pacientes con hemorragia alveolar difusay
glomerulonefritis 7.

Se plantea que e desarrollo de la capacidad antigénica
seria secundario a infecciones virales o a cuaquier otro
tipodeinjuriaquedarielamembranabasal glomerular 49,

Generalmente la hemoptisis precede a lafallarenal,
pero éstasuel e ser rapi damente progresivade no mediar
tratamiento .

La hemorragia pulmonar masiva fue la causa de
muerte en 30% de los pacientes de una serie en que la
edad variabaentre 16 y 61 afiosy lasobrevidapromedio,
desdeel momento del diagndstico, fuede 15 semanas®©.

Labiopsiarenal no solo esdiagndstica, sino quetam-
bién tiene valor prondstico 9.

Aquellos pacientes que tienen menos del 30% de los
glomérulos con formaciones crecénticas y funcionali-
dad renal normal, tienen unarespuestaterapéuticasigni-
ficativay unamayor sobrevida®.

Espor esto quelabiopsiarenal esun estudio prondsti-
coy eslaprincipa herramienta para hacer diagnéstico
correcto en los sindromes pulmon-—rifion ©.

Este es € caso de nuestra paciente, la cual presentd
siempre funcionalidad renal normal, exdmenes de orina
normalesy unabiopsia con alteraciones leves. Lleva al
momento actual 20 meses de evolucion bagjo tratamien-
to, sin complicaciones.

Para preservar lafuncion de los 6rganos afectados se
debe hacer €l diagnostico correcto eingtituir laterapéu-
tica adecuada en la fase aguda. Existen screening répi-
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dosbasadosen latécnicade ELISA paraanticuerposan-
timembranabasal glomerular (anti-GBM), proteinasa 3
(PR3-ANCA) y mieloperoxidasa (MPO-ANCA), los
cuaestienenunaltovalor predictivo, pero quealinno se
encuentran disponiblesen formaamplia 9.

En el presente caso se obtuvo la muestra de sangre
pararealizar |os mismos por el método de ELISA, pre-
viamenteainiciar el tratamiento con metil prednisolona,
el cual serealizé enformaempirica.

El 90% de los pacientes que sufren sindrome de
Goodpasture tienen anticuerpos anti-membrana basal
circulantes, y cuanto méselevado el titulo, masseveroes
€l dafio rena .

La afectacion pulmonar y renal aparece simultédnea-
menteentre 60y 80% deloscasos. En 5-10% sélo e pul-
mon esté afectado .

En los pocos casos de pacientes sin afectacion renal,
lahemorragiaalveolar responde alos corticoesteroides,
tanto por viaoral como intravenosaen pulsos®.

Lacombinacién de plasmaféresis, inmunosupresores
y drogascitotéxicasesefectivaen pacientescondiuresis
normal y que no requieren detratamiento dialitico ©.

Laplasmaféresisseempleacon e propdsito dereducir
lacantidad deanticuerposanti-membranabasal glomeru-
lar y otros mediadores de la inflamacion circulantes, 1o
que hadado buenosresultados sobreel cursoclinicodela
enfermedad, sobretodo si se aplicaoportunamentey aso-
ciado ainmunosupresoresqueminimizan laformacionde
nuevos anticuerpos “9. La gran limitante para su uso es
que€! pacientedebe estar hemodinamicamenteestable®.

Basados en la literatura que afirma que muchos pa-
cientes responden igual mente bien a tratamiento exclu-
sivo con pulsos de corticoides “? y dado que lapaciente
no presentabafallorenal, seoptd por el uso oportunoy a
altas dosis de metilprednisolona ®V.

L osresultados que permitieron confirmar € diagndstico
desindrome de Goodpasture se obtuvieron posteriormente
alamegjoriaclinicay radiol 6gicaque present6 la paciente.

El 80% de estos pacientes muere a los seis meses
(50% por hemorragiapulmonar y 50% por insuficiencia
renal). Laremisién espontanea se hadescrito en pacien-
tes sin afectacion renal. La sobrevida a dos afios en pa-
cientestratados es del 50%, y lamayoriade las muertes
ocurrenenel primer afio®. Lahemorragiaalveolar difu-
saeslacausamas comun de muertey esfrecuentemente
preci pitada por unainfeccién concomitante .

El caso clinico presentado pone en evidencia laim-
portanciade un diagndstico oportuno y sobretodo laim-
portancia de iniciar un tratamiento adecuado en forma
urgente, incluso en formaempirica. Estoselementosson
|os que pueden cambiar €l curso delaenfermedad.

Summary

Itisshown the clinical case of apatient with pulmonary
hemosiderosis associated with antiglomerular base-
ment membrane antibodies, with alterationsin the renal
biopsy, configurating the Goodpasture’s syndrome.
The precocious diagnostic and treatment determined an
advantageous outcome.

Key words: HEMOSIDEROSIS-diagnosis
HEMOSIDEROSIS-therapy
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