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Sindrome de Goodpasture por IgA en un
paciente con diagndstico clinico de purpura

de Henoch-Schonlein

Goodpasture’s Syndrome due to IgAina patientwith
clinical diagnosis of Henoch Schonlein’s purpura

CEsaArR A. RESTREPO * MANIZALES

Resumen

Se presenta 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
cuténeas caracteristicas de plrpura de Henoch-Schonlein, y quien luego se complica con hemorragia
pulmonar severa y glomérulonefritis rdpidamente progresiva, configurandose un sindrome pulmon
rifion. La biopsia rena demuestra presencia de depdsitos lineales de inmunoglobulina A y prolifera-
cién extracapilar difusa. El caso se concluye correspondi6 aun sindrome de Goodpasture por anticuerpos
antimembrana basal del tipo de IgA en el contexto de una purpura de Henoch-Schénlein. (Acta Med
Colomb 2005; 30: 285-288)

Palabras claves: purpura de Henoch-Schonlein, Sindrome de Goodpasture, IgA antimembrana
basal glomerular.

Abstract

Thisisacase of a23 year old woman with aninitial clinical syndrome compatible with glomerulo-
nephritis of uncertain origin, who later showed lesions of purpuric rash characteristics of Henoch-
Schénlein Purpura and then complicated with a pulmonary hemorrhage and a rapidly progressive
glomerulonephritis, with amixed lung-kidney syndrome. The renal biopsy showed presence of linear
deposits of immunoglobulin A and extra capillary proliferative changes. The case was concluded
corresponding to Goodpasture's syndrome for antibodies antiglomerular basement membrane of the
type of IgA in the context of a Henoch-Schonlein Purpura. (Acta Med Colomb 2005; 30: 285-288)

Key words: Henoch-Schénlein purpura, Goodpasture's syndrome, anti-glomerular basement
membrane |gA.
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Descripcién del caso

Paciente de sexo femenino, 23 afios de edad, originariay
procedente de &rearura del departamento de Caldas, quien
consulto por primeravez amédico general en hospital local
por presentar cuadro de diarrea fétida amarillenta, célicos
abdominales, dolores articulares difusos, orinas hiperpig-
mentadas y edema bipalpebral, 1a presion arterial seinfor-
mO en 140/90, se le practicaron paraclinicos basicos y se
hallé una creatinina plasmética (Pcr) de 1,2 mgs/100 cc y
un examen de orina con hematuria, leucocituria y leve
proteinuria, se le diagnostico glomerulonefritis aguday se
inicié hidroclorotiazida 25 mgs por dia, siendo remitida a
consulta por nefrologia. En la evaluacion por nefrologia se
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considerd el mismo diagndstico dado por medicina gene-
ral, pero a actualizar los paraclinicos (30 dias posteriores a
los iniciales) se detectd una Pcr de 2.3 mgs/ 100cc, y un
examen de orina con persistencia de la hematuria,
leucocituriaeintensificacion delaproteinuria. Con base en
lo anterior se modifico el diagndstico a glomerulonefritis
rapidamente progresiva, ordenandose biopsia renal percu-
tanea, infortunadamente la paciente no se hospitalizé y
regresd a consulta solo dos meses més tarde con disnea de
medianos esfuerzos, oliguria, emesis y presencia de lesio-
nes pruriginosas eritematopapulares en brazos, piernas y
torax (Figura 1), su presion arterial se hallo en 180/130 y
frecuencia cardiaca (fc) de 106 por minuto. Se da nueva
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orden de hospitalizacion y por su aspecto y distribucion de
las lesiones cuténeas se considerd probable una purpura de
Henoch-Schonlein, solicitdndose 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 meg/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
heméticos: 2 por campo y cilindros granulosos: 2 por cam-
po.

Se practica ecografia renal y se informan rifiones de
aspecto y tamafio hormal, con un poco de aumento en la
ecogenicidad, 24 horas maés 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
detérax (Figura 2) se aprecian infiltrados alveolares difu-
sos y aumento del indice cardiotorécico, se interroga he-
morragia pulmonar, pulmén urémico y sobrecarga volu-
métrica con edema agudo de pulmén; se opta por implan-
tar catéter femoral y llevar a la paciente a hemodidlisis
con ata ultrafiltracion, a pesar de ello la paciente no
mejora de su dificultad respiratoria, ni de sus imagenes
pulmonares, se practica oximetria de pulso detectandose
unasaturacin de oxigeno del 66%. Setrasladaalaunidad
de cuidados intensivos (UCI), donde deciden intubarla y
darle ventilacion asistida, aprecidndose abundante drena-
je hemético por €l tubo endotraqueal. Neumol ogia consi-
deré que la presencia de infiltrados alveolares difusos
acompafiados de disminucion de la hemoglobina y evi-
dencia de abundante eliminacion de sangre por €l tubo
endotraqueal eran elementos suficientes para diagnosticar
una hemorragia alveolar aguda, y que la broncoscopia 'y
biopsia transbronquial o a cielo abierto no aportaban ma-
yores datos confirmatorios.

Con diagndstico de sindrome pulmon-rifion (glomérulo
nefritisrdpidamente progresivay hemorragiaaveolar difu-
sa) muy probablemente por vasculitisseiniciaplasmaféresis
de dos volumenes plasméticos diarios por cinco dias, com-
plementada con hemodidlisisdiade por medio, obteniéndose
una gran mejoria clinicay radiolégica (Figura 3), lo cua
permitid suspender la ventilacién asistida y posterior
extubacion de la paciente (Figura 4), se recomend6 conti-
nuar con plasmaféresis dia de por medio aigua vollime-
nes, pero tal continuidad no fue aceptada por su entidad de
salud, optandose por iniciar esteroides a 2 mg/kg/dia aso-
ciado aciclofosfamida2 mg/kg /dia, y antelaoliguriadela
paciente y no recuperacion de su funcién renal se continud
hemodidlisis diade por medio por catéter yugular; seaclara
ademés que durante la fase en que presento las lesiones
cuténeas activas no fue posible la evaluacién por dermato-
logiani lapréacticade labiopsiade piel. Se solicitaademés
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Figura 1. Lesiones eritematopaulares.

Figura 2. Preplasmaféresis

Figura 3. Postplamaféresis
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Figura 4. Antes de la segunda recaida y extubada

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

Siete dias mas tarde a la biopsia rena reaparece el
cuadro de disnea con hemoptisis severa, siendo necesario
trasladar de nuevo ala paciente ala UCI, ali por segunda
vez es intubada confirmandose una nueva hemorragia
pulmonar por el drenaje observado por el tubo endotraqueal
y por los infiltrados alveolares difusos apreciados en la
radiografia de térax (Figura 5); con la paciente en ventila-
cion asistida se recomienda de nuevo plasmaféresis, siendo
aceptado €l procedimiento por su entidad de salud, se lle-
van a cabo cuatro plasmaferesis diarias de dos voliumenes
plasmaticos, siempre restituidas con Hartman y alblminaa
una concentracion final a 2% y plasma fresco tres unida-
des a finalizar cada procedimiento, suplementadas por
hemodidlisis dia de por medio sin anticoagul acion.

Infortunadamente la paciente continué con severa he-
morragia pulmonar requiriendo gran cantidad de transfu-
siones de concentrado globular, falleciendo por tal compli-
cacion, lafamilia no acept6 que se le practicara autopsia.

Entre los paraclinicos que se le solicitaron se anotan
como importantes: anticuerpos (Ac) antinucleares positi-
Vvos patrén moteado 1/40, Ac citoplasmaticos antineutréfilos
(ANCAYS) negativos, C3:70 (referencia80-170), 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 negativoy Ac
a membrana basal glomerular tipo 1gG menor a 2.5 (refe-
rencia0-2.5), aclarandose que la determinacién delostipos
IgM e lgA contramembrana basal glomerular no se practi-
can de rutina en ninguin laboratorio a nivel mundial.

Reporte de biopsia renal: se observan 25 glomérulos,
el 95% con proceso proliferativo difuso a predominio de
céulasepiteliales, las cua esllenan completamente el espa-
cio de Bowman (Figuras6y 7), en e intersticio infiltrados
principalmente de linfocitos. En lainmunofluorescencia se
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Figura 5. En segunda recaida

identificaron depdsitos lineales contra IgA y aislados para
C3, escasos depositos aidados de 1gG e lgM (no hay figura
al respecto), concluyéndose como diagnéstico histol 4gico:
cuadro compatible con glomerulonefritis proliferativa
extracapilar (proliferacion de células por fuerade la mem-
brana basal glomerular, principal mente células epiteliales)
y depdsitos antimembrana basal glomerular (tipo 1).

Discusion

El actual caso clinico presentado corresponde a un sin-
drome pulmdn-rifidn en un paciente con clinica caracteris-
tica de parpura de Henoch-Schonlein, no obstante con una
distribucién no tan tipica de las lesiones cutaneas.

El cuadro de hemorragia pulmonar severa claramente
documentado por sus hallazgos radiol 6gicosy por el mate-
rial obtenido através del tubo endotragueal es compatible
con hemorragia alveolar difusa secundariaalesionesen la
membrana alveolocapilar. Si a los hallazgos anteriores le
adicionamos|apresenciade glomerulonefritis rdpidamente
progresiva (o extracapilar difusa) confirmadaen labiopsia
renal, y con presenciade depésitos linealesdeIgA y C3 se
configura un sindrome de Goodpasture por 1gA.

Loanterior no seriararo de encontrar, pero el detectar en
lainmunoflurescenciade labiopsiarenal depdsitoslineales
de IgA es e hecho que confiere importancia a actual caso
clinico.

La parpura de Henoch-Schonlein es una vasculitis agu-
da que afecta principalmente a nifios y jovenes, se caracte-
riza por la presencia de lesiones purpuricas, artritis, dolor
abdominal, sangrado gastrointestinal y nefritis manifestada
generalmente por hematuria. EI compromiso cardiaco y
pulmonar esraro en estaentidad (1, 2), para€ afio 2004 en
una muy completarevision se reportaron solo 28 casos con
compromiso pulmonar en los cuaes la mortalidad fue de
32%, aunque solo en 40% de los pacientes se logré por
biopsia pulmonar confirmar la sospecha clinica (81%
postmorten). El hallazgo caracteristico fue la presencia de
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Figura 6. Hallazgos histologicos en biopsia renal.

vasculitis leucocitoclastica o capilaritis y hemorragia
alveolar difusa con depositos granulares de IgA (3).

La enfermedad de Goodpasture se diagnostica por la
presenciade glomerul onefritis rapidamente progresiva aso-
ciadaadepdsitos lineal es de inmunoglobulinas en la mem-
brana basal glomerular, habitualmente son del tipo de la
1gG, y solo se han descrito 12 casos con depdsitos de otras
inmunoglobulinas diferentes a la 1gG, de ellos nueve han
sido por IgA (4). Si el cuadro rena se acompafia de hemo-
rragiapulmonar generalmente sele dael nombre de sindro-
me de Goodpasture; a la fecha actual se han reportado
cinco casos confirmados de esta entidad generada por de-
positos lineales de inmunoglobulina A (siendo este el pri-
mero en ser reportado en la literatura en espafiol), los
cuales se han confirmado todos en la biopsia rena (5-9),
método recomendado como €l ideal para establecer el diag-
nostico por la facilidad con la que se puede practicar €l
procedimiento y por su ato rendimiento diagndstico.

Un aspecto también [lamativo del actual caso reportado
es el hecho de encontrarnos con una enfermedad cuyos
depdsitos de IgA son caracteristicamente de tipo granuloso
(purpura de Henoch-Schénlein) y que posteriormente da
lugar adepdsitoslinealesenlamembranabasal glomerular.
Carreras y col (9) también recientemente describen un
paciente con una secuencia semejante a la actual, 1o cual
demuestra la posibilidad de encontrar activa participacion
del sistema inmunoldégico de la inmunoglobulina A en
varios eventos clinico y patoldgicos (10, 11).

Finalmente quiero resaltar €l aspecto de que las actuales
pruebas de laboratorio utilizadas para documentar anti-
cuerposantimembranabasal circulantes estan dirigidas solo
adetectar inmunoglobulina G, impidiendo establecer diag-
nosticos adecuados en situaciones tan complejas como la
actual. Ademés es importante recordar que laremocién de
anticuerpos antimembrana basal es un proceso lento y a
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Figura 7. Hallazgos histoldgicos en biopsia renal.

largo plazo, el cua se debe de acompafiar de una adecuada
terapia inmunosupresora para evitar la generacion de un
fendmeno de rebote inmunoldgico el cua puede acarrear
severas consecuencias como ocurrio con la paciente descri-
ta(12).
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