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Sindrome de Goodpasture por IgA en un
paciente con diagnostico clinico de puarpura
de Henoch-Schonlein

Goodpasture’s Syndrome due to IgA ina patientwith
clinical diagnosis of Henoch Schonlein’s purpura
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Resumen
Sepresenta el caso de una mujer de 23 afios de edad con cuadro clinico inicial compatible con
glomerulonefritis aguda de origen indeterminado, en quien posteriormente aparecen lesiones de
cutaneas caracteristicas de purpura de Henoch-Schdénlein, y quien luego se complica con hemorragia
pulmonar severa y glomérulonefritis rapidamente progresiva, configurdndose un sindrome pulmén
rifién. La biopsia renal demuestra presencia de depdsitos lineales de inmunoglobulina A y prolifera-
cién extracapilar difusa. El caso se concluye correspondié a un sindrome de Goodpasture por anticuerpos
antimembrana basal del tipo de IgA en el contexto de una purpura de Henoch-SctiutkeiMed
Colomb 2005; 30: 285-288)
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basal glomerular.
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Descripcion del caso consideré el mismo diagnéstico dado por medicina gene-

Paciente de sexo femenino, 23 afios de edad, originaria yral, pero al actualizar los paraclinicos (30 dias posteriores a
procedente de area rural del departamento de Caldas, quierios iniciales) se detectd una Pcr de 2.3 mgs/ 100cc, y un
consulté por primera vez a médico general en hospital local examen de orina con persistencia de la hematuria,
por presentar cuadro de diarrea fétida amarillenta, célicos leucocituria e intensificacion de la proteinuria. Con base en
abdominales, dolores articulares difusos, orinas hiperpig- lo anterior se modificé el diagnéstico a glomerulonefritis
mentadas y edema bipalpebral, la presion arterial se infor- rapidamente progresiva, ordenandose biopsia renal percu-
mo en 140/90, se le practicaron paraclinicos basicos y setanea, infortunadamente la paciente no se hospitalizé y
hall6 una creatinina plasmatica (Pcr) de 1,2 mgs/100 cc y regreso a consulta s6lo dos meses mas tarde con disnea de
un examen de orina con hematuria, leucocituria y leve medianos esfuerzos, oliguria, emesis y presencia de lesio-
proteinuria, se le diagndéstico glomerulonefritis aguda y se nes pruriginosas eritematopapulares en brazos, piernas y
inicié hidroclorotiazida 25 mgs por dia, siendo remitida a térax (Figura 1), su presion arterial se hallé en 180/130 y
consulta por nefrologia. En la evaluacion por nefrologia se frecuencia cardiaca (fc) de 106 por minuto. Se da nueva
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orden de hospitalizacién y por su aspecto y distribucion de
las lesiones cutaneas se considero6 probable una purpura d
Henoch-Schonlein, solicitandose evaluacion por dermato-
logia. Se inicia tratamiento con diuréticos de asa, antihi-
pertensivos y se solicitan nuevos paraclinicos, en ellos se[™
reporta PCR: 11.5mg/100 cc, BUN: 166 mg/100cc, potasio:
5.8 meq/L, Na: 140meg/L, hemoglobina: 6.6 gr/ 100cc,
leucocitos: 5200, plaquetas: 237000, examen de orina: Den-
sidad: 1,030, proteinas: 300 mgs/100cc, leucocitos: 10-12
por campo, hematies: mayor de 100 por campo, cilindros
hematicos: 2 por campo y cilindros granulosos: 2 por cam-
po.

Se practica ecografia renal y se informan rifiones de
aspecto y tamafio normal, con un poco de aumento en la
ecogenicidad, 24 horas mas tarde desarrolla cuadro de‘
dificultad respiratoria, hemoptisis, precordialgia, con una
presion arterial de 140/80, fc: 140 por minuto, abundantes
estertores crepitantes en ambos campos pulmonares y
edema leve en extremidades inferiores; en la radiografia
de térax (Figura 2) se aprecian infiltrados alveolares difu-
sos y aumento del indice cardiotoracico, se interroga he-
morragia pulmonar, pulmén urémico y sobrecarga volu-
métrica con edema agudo de pulmdn; se opta por implan-
tar catéter femoral y llevar a la paciente a hemodialisis
con alta ultrafiltracién, a pesar de ello la paciente no
mejora de su dificultad respiratoria, ni de sus imagenes
pulmonares, se practica oximetria de pulso detectandos
una saturacién de oxigeno del 66%. Se traslada a la unida
de cuidados intensivos (UCI), donde deciden intubarla y
darle ventilacién asistida, apreciandose abundante drena-
je hemaético por el tubo endotraqueal. Neumologia consi-
deré que la presencia de infiltrados alveolares difusos
acompafiados de disminucién de la hemoglobina y evi-
dencia de abundante eliminaciéon de sangre por el tubo
endotraqueal eran elementos suficientes para diagnosticar o

. . Figura 2. Preplasmaféresis
una hemorragia alveolar aguda, y que la broncoscopia y
biopsia transbronquial o a cielo abierto no aportaban ma-
yores datos confirmatorios.

Con diagnéstico de sindrome pulmén-rifion (glomérulo
nefritis rapidamente progresiva y hemorragia alveolar difu-
sa) muy probablemente por vasculitis se inicia plasmaféresis
de dos volimenes plasméticos diarios por cinco dias, com-
plementada con hemodidlisis dia de por medio, obteniéndose]
una gran mejoria clinica y radioldgica (Figura 3), lo cual
permitid suspender la ventilacién asistida y posterior
extubacion de la paciente (Figura 4), se recomendd conti-
nuar con plasmaféresis dia de por medio a igual volume-
nes; pero tal continuidad no fue aceptada por su entidad de
salud, optandose por iniciar esteroides a 2 mg/kg/dia aso-
ciado a ciclofosfamida 2 mg/kg /dia, y ante la oliguria de la
paciente y no recuperacion de su funcién renal se continué
hemodialisis dia de por medio por catéter yugular; se aclara
ademas que durante la fase en que presento las lesione
cuténeas activas no fue posible la evaluacidn por dermato- rigura 3. Postplamaféresis
logia ni la practica de la biopsia de piel. Se solicita ademas

Figura 1. Lesiones eritematopaulares.
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Figura 4. Antes de la segunda recaida y extubada

a cirugia general biopsia renal, la cual se practica bajo
anestesia general y a cielo abierto, procedimiento bien
tolerado.

Figura 5. En segunda recaida

identificaron depdsitos lineales contra IgA y aislados para
C3, escasos depositos aislados de IgG e IgM (no hay figura
al respecto), concluyéndose como diagndstico histol6gico:

Siete dias mas tarde a la biopsia renal reaparece elcuadro compatible con glomerulonefritis proliferativa
cuadro de disnea con hemoptisis severa, siendo necesarigextracapilar (proliferacion de células por fuera de la mem-
trasladar de nuevo a la paciente a la UCI, alli por segundabrana basal glomerular, principalmente células epiteliales)
vez es intubada confirmandose una nueva hemorragiay depdsitos antimembrana basal glomerular (tipo ).

pulmonar por el drenaje observado por el tubo endotraqueal

y por los infiltrados alveolares difusos apreciados en la
radiografia de torax (Figura 5); con la paciente en ventila-

Discusion
El actual caso clinico presentado corresponde a un sin-

cion asistida se recomienda de nuevo plasmaféresis, siendadrome pulmén-rifién en un paciente con clinica caracteris-
aceptado el procedimiento por su entidad de salud, se lle-tica de purpura de Henoch-Schdénlein, no obstante con una
van a cabo cuatro plasmaferesis diarias de dos volumenesdistribucion no tan tipica de las lesiones cutaneas.

plasmaticos, siempre restituidas con Hartman y aloiminaa  El cuadro de hemorragia pulmonar severa claramente
una concentracion final al 2% y plasma fresco tres unida- documentado por sus hallazgos radiol6gicos y por el mate-

des al finalizar cada procedimiento, suplementadas por
hemodidlisis dia de por medio sin anticoagulacion.
Infortunadamente la paciente continué con severa he-
morragia pulmonar requiriendo gran cantidad de transfu-
siones de concentrado globular, falleciendo por tal compli-
cacion, la familia no aceptd que se le practicara autopsia.
Entre los paraclinicos que se le solicitaron se anotan
como importantes: anticuerpos (Ac) antinucleares positi-
VOs patrén moteado 1/40, Ac citoplasméticos antineutrofilos
(ANCAS) negativos, C3:70 (referencia 80-170), C4:10 (re-
ferencia 15-47), AgsHB: no reactivo, Ac VHB: 5 Ul/ml,
Ac VHC: no reactivo, Ac VIH: no reactivo, Ac Chagas:
negativo, VDRL: no reactiva, crioglobulinas negativo y Ac
a membrana basal glomerular tipo IgG menor a 2.5 (refe-

rial obtenido a través del tubo endotraqueal es compatible
con hemorragia alveolar difusa secundaria a lesiones en la
membrana alveolocapilar. Si a los hallazgos anteriores le
adicionamos la presencia de glomerulonefritis rapidamente
progresiva (o extracapilar difusa) confirmada en la biopsia

renal, y con presencia de depdsitos lineales de IgA 'y C3 se
configura un sindrome de Goodpasture por IgA.

Lo anterior no seria raro de encontrar, pero el detectar en
la inmunoflurescencia de la biopsia renal depdésitos lineales
de IgA es el hecho que confiere importancia al actual caso
clinico.

La purpura de Henoch-Schénlein es una vasculitis agu-
da que afecta principalmente a nifios y jovenes, se caracte-
riza por la presencia de lesiones purpuricas, artritis, dolor

rencia 0-2.5), aclardndose que la determinacion de los tiposabdominal, sangrado gastrointestinal y nefritis manifestada
IgM e IgA contra membrana basal glomerular no se practi- generalmente por hematuria. El compromiso cardiaco y
can de rutina en ningun laboratorio a nivel mundial. pulmonar es raro en esta entidad (1, 2), para el afio 2004 en
Reporte de biopsia renal:se observan 25 glomérulos, una muy completa revision se reportaron sélo 28 casos con
el 95% con proceso proliferativo difuso a predominio de compromiso pulmonar en los cuales la mortalidad fue de
células epiteliales, las cuales llenan completamente el espa-32%, aunque so6lo en 40% de los pacientes se logré por
cio de Bowman (Figuras 6 y 7), en el intersticio infiltrados biopsia pulmonar confirmar la sospecha clinica (81%
principalmente de linfocitos. En la inmunofluorescencia se postmorten). El hallazgo caracteristico fue la presencia de
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Figura 6. Hallazgos histologicos en biopsia renal. Figura 7. Hallazgos histologicos en biopsia renal.

vasculitis leucocitoclastica o capilaritis y hemorragia largo plazo, el cual se debe de acompafiar de una adecuada
alveolar difusa con depdsitos granulares de IgA (3). terapia inmunosupresora para evitar la generacion de un
La enfermedad de Goodpasture se diagnostica por la fendmeno de rebote inmunolégico el cual puede acarrear
presencia de glomerulonefritis rApidamente progresiva aso- severas consecuencias como ocurrio con la paciente descri-
ciada a depdsitos lineales de inmunoglobulinas en la mem- ta (12).
brana basal glomerular, habitualmente son del tipo de la
IgG, y solo se han descrito 12 casos con depositos de otras Referencias
inmunog|0bu|inas diferentes a la |gG, de ellos nueve han 1 Agraharkar M, Gokhale S, Le L, Rajaraman S and Campbell GA.Cardio-
. . ~ pulmonary manifestations of Henoch-Schonléim J Kidney Di200035: 319-
sido por IgA (4). Si el cuadro renal se acompafia de hemo- 35,
rragia pulmonar generalmente se le da el nombre de sindro-2. Ros s, Ara M, Garcia de Miguel MA, Olea T and de Alvaro FPrpura de
me de Goodpasture' a la fecha actual se han reportado Henoch-Schonlein de caracter familiar exteriorizada como hemorragia pulmonar.
. fi ’ dos d t tidad d d Nefrologia20045:499-502.
upcp ca_sos con Irm_a 0s de es a entuda i generada por X e-3. Nadrous HF, Yu AC, Specks U and Ryu JHPulmonary involvement in
poésitos lineales de inmunoglobulina A (siendo este el pri-  Henoch-Schonlein purpuritayo Clin Proc200479: 1151-1157.
mero en ser reportado en la literatura en espafiol), los 4. Shaer AJ, Stewart LR, Cheek DE, Hurray D and Self SEgA Antiglomerular
; ; ; _ basement membrane nephritis associated with Crohn’s disease: A case report and
cu:';lles se han confirmado tOdc_’S en la bIOpSIa renal (5.9)’ review of glomerulonephritis in inflammatory bowel disease J Kidney Dis
método recomendado como el ideal para establecer el diag- 200341:1097-1109
nostico por la facilidad con la que se puede practicar e| 5. Border WA, Baehler RW, Bhathena D, Glassock RJIgA antibasement
procedimiento y por su alto rendimiento diagnc’)stico. r2n5ejmbrane nephritis with pulmonary hemorrhagen Intern Medl979;91: 21-
un aSDECtO también llamativo del actual caso reportado 6. Espinosa-Melendez E, Forbes RD, Hollomby DJ, Katz MGGoodpasture’s
es el hecho de encontrarnos con una enfermedad CUyos syndrome treated with plasmapheresis. Report of ¢esé. Inter Med1980;
. e . 140542-543.
dEPOSItOS de IgA son carggter!stlcamente de tlpo granuloso 7. Nakano H, Suzuki A, Tojima H, Watanabe A, Mizuguchi K, Shinozaki T,
(purpura de Henoch-Schonlein) y que posteriormente da  kameik. A case of Goodpasture’s syndrome with IgA antibasement membrane
lugar a depésitos lineales en la membrana basal glomerular.  antibody.Nihon Kyobu Shikkan Gakkai Zas49i9028: 634-638.
P A H : 8. Fervenza FC, Terreros D, Boutaud A, Hudson BG, Williams RA, Donadio
Car'reras y col (9) tamble,n reCIEUtemente describen un JV and Schwab TR.Recurrent goodpasture’s disease due to a monoclonal IgA-
paciente con una secuencia semejante a la actual, 10 cual kappa circulating antibody. Am J Kidney Dis 1999; 34: 549-555.
demuestra la posibilidad de encontrar activa participacion 9. Carreras L, Poveda R, Bas J, Mestre M, Rama |, Carrera MGoodpasture

: i 4 R f syndrome during the course of a Schonlein-Henoch purpunal Kidney Dis
del sistema inmunoldgico de la inmunoglobulina A en 200238 E21,

varios eventos clinico y patOIOQiCOS (101 11)- 10.Kurt Lee and Marks EA. The emerging spectrum of IgA-mediated renal

Finalmente quiero resaltar el aspecto de que las actuales diseases: Is there an IgA variant of Goodpasture’s syndréme3d.Kidney Dis
pruebas de laboratorio utilizadas para documentar anti- 199934 565568

. . . L. ,;_11.Maes B, Vanwalleghem J, Kuypers D, VanDamme B, Waer M,
cuerpos antimembrana basal circulantes estan dll’lgldaS sélo Vanrenterghem Y. IgA Antiglomerular basement membrane disease associated
a detectar |nmunog|0bul|na G, |mp|d|end0 establecer d|ag- with bronchial carcinoma and monoclonal gammopamy.J Kidney Did999;
P . . . 33E3.

nésticos adecuados en situaciones tan complejas como la ) . .
P . ., 12.Hattori M, Ito K, Konomoto T, Kawaguchi H, Yoshioka T and Khono M.
actual. Ademas es importante recordar que la remocion de” piasmapheresis as the sole therapy for rapidly progressive Henoch-Schonlein

anticuerpos antimembrana basal es un proceso lento y a purpura nephritis in childresm J Kidney Dig999;33: 427-433.
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