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Sindrome renopulmonar idiopatico
El reto clinico de una condicion infravalorada

|diopathic pulmonary-renal syndrome
The clinical challenge of an underestimated condition
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Resumen

El término especifico sindrome renopulmonar (SRP) denota simultanea o continuamente hemorra-
gia pulmonar (HP) y glomerulonefritis (GN). Por tanto, el SRP especifico implica un rango mucho mas
restringido de posibilidades etiolégicas, y la mas frecuente es la vasculitis de pequefios vasos (VPV).
Como consecuencia, se sabe actualmente que la coexistencia de las dos afecciones, es decir, GN y HP,
se produce a partir de una serie de enfermedades con diferentes mecanismos patogenéticos subyacen-
tes. El diagnéstico de SRP es establecido por una combinacidn de presentacion clinica, resultados
serolégicos y hallazgos histolégicos evaluados en un contexto clinico adecuado. En la gran mayoria de
los pacientes con HP y GN es necesario realizar una biopsia renal, prueba diagnéstica definitiva en la
mayoria de los casos, y de gran valor para el prondstico y el tratamiento. Los objetivos del tratamiento
en el SRP incluyen, remover anticuerpos circulantes, detener la produccién de autoanticuerpos y
remover cualquier antigeno que estimule la produccion de anticuerpos. Informamos seis casos de SRP
por desorden vasculitico en pacientes adu{fota Med Colomb 2006; 31: 31-39)

Palabras clave sindrome renopulmonar, vasculitis, hemorragia alveolar difusa, glomerulonefritis,
ANCA.
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Introduccién el sindrome de Goodpasture, las enfermedades inducidas

La coexistencia de HP y GN delinea una condicién por depdésitos tisulares de complejos inmunes, las vasculitis
clinicopatolégica severa llamada SRP, a menudo subesti- asociadas a anticuerpos anticitoplasma del neutrofilo
mada, y resultado de varias enfermedades que tienen dife-(ANCASs), las vasculitis no asociadas a ANCAs, el sindro-
rentes mecanismos patogenéticos subyacentes, tales comane antifosfolipido y otros (1-2). EI SRP es una entidad
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grave con prondstico pobre y serias consecuencias
diagnésticas y terapéuticas (2). El grado de compromiso de
la funcion renal y el porcentaje de semilunas en la biopsia
renal son los mejores predictores del prondéstico (2).

Se sugiere que 60 a 70% de casos con SRP estan asoci
dos a ANCAs y 20% a anticuerpos antimembrana basal
glomerular (anti-MBG). EI SRP es una complicacion rara
del lupus eritematoso sistémico (LES) y de otras enferme-
dades autoinmunes. Las vasculitis sistémicas asociadas
ANCAs y la enfermedad anti-MBG son condiciones raras
con incidencias estimadas de 20 casos/millén de personas
afio para vasculitis con ANCAs positivo y de 0.5-1 caso/
millén de personas/afio para enfermedad anti-MBG (3).

En el grupo de pacientes con SRP secundario a vasculitis
sistémica, la HP aparece en el 42% de los casos de
granulomatosis de Wegener (GW) y en el 29% de casos de
poliangeitis microscépica (PAM), si bien este porcentaje
aumenta cuando la afeccién renal es grave. La HP quefluorescentes y putigdadavado broncoalveolar negativo;
aparece en el curso de estas afecciones conlleva una mortaeitologia de lavado broncoalveolar con extendido consti-
lidad de 10% (1-2, 4). tuido por histiocitos y polimorfonucleares (PMN), 70%

Hay varias manifestaciones renales del SRP asociado histiocitos y 30% PMN; biopsias transbronquiales con pig-
con VPV. La mayoria de pacientes presentan glomerulo- mento antrucoético y grnulosa (Figura Apalisis y evolu-
nefritis rapidamente progresiva (GNRP) con hematuria, cién. Hombre de 42 afios que consulta por hemorragia
proteinuria, y elevacion progresiva de la creatinina sérica alveolar difusa, sintomas constitucionales de corta evolu-
en el curso de dias a semanas. La biopsia renal muestrecion, elevacion de VSG, microhematuria sin proteinuria,
necrosis glomerular, formacion de semilunas e inflamacion funcion renal y ecografia renal normales. Dada la micro-
intersticial que resulta en fibrosis intersticial (2). hematuria minima, se decidié biopsiar la zona de expresién

El tratamiento esta basado en esteroides, ciclofosfamida clinica (transbronquial). Ante la asociacion de vasculitis
y plasmaferesis; sin embargo, las infecciones son frecuen- necrotizante granulomatosa del tracto respiratorio, ausen-
tes contribuyentes a la muerte, y alternativas menos téxicascia de asma —eosinofilia y C-ANCA positivo, se concluye
pueden mejorar los resultados y el pronoéstico, resultando que el diagnostico es una granulomatosis de Wegener. Por

Figura 1. Pigmento antracdético, inflamacion cronica y granulomas mal formados.

en una mejor sobrevida (2). la emergencia pulmonar, se inici6 tratamiento con base en
metilprednisolona 1 g IV/dia por 3 dias y ciclofosfamida 1g
Caso 1l IV. previa desparasitacién. Continué con prednisona a 1

Hombre de 42 afios de edad quien desde dos semanasng/kg/dia VO (induccion de la remisién). Evolucion6
previas a su admision inicia tos seca y rinorrea, posterior- clinicamente en forma satisfactoria con estabilidad respira-
mente tos productiva con expectoracion hemoptoica, dolor toria y desaparicion de expectoracion hemoptoica. Se dio
pleuritico, malestar general, astenia, adinamia, fiebre ves- de alta y control por consulta externa.
peral, disnea progresiva y pérdida de peso no cuantificada.

Examen fisico: regulares condiciones generales, polipneico, Caso 2

palido, febril. T: 39°C, TA: 100/65 mm Hg, FR: de 32 x Hombre de 62 afios de edad sin antecedentes de impor-
min, FC: 100 x min ruidos cardiacos taquicérdicos y pre- tancia, quien un mes antes de la admision inicia tos produc-
sencia de murmullo vesicular rudo y estertores. Estudios tiva con expectoracion hialina, posteriormente hemoptoica
paraclinicos: (Tabla 1) radiografia de térax posteroanterior y purulenta asociada a fiebre intermitente, escalofrios, aste-
y lateral con infiltrados alveolares difusos bilaterales en nia, adinamia, malestar general, disnea progresiva y pérdi-
ambos campos pulmonares, parcheados y asociados ala de peso no cuantificada. Examen fisico: regulares condi-
broncograma aéreo; ecografia renal normal; tomografia ciones generales, polipneico, deshidratado3T.9C, TA:

axial computarizada (TAC) de senos paranasales normal; 148/79 mm Hg, FR: 34 x min., FC: 120 x min. Como
TAC de térax con areas de consolidacion del parénquima hallazgos positivos: ruidos cardiacos taquicéardicos, tirajes
pulmonar en “parches” que predomina en I6bulos superio- universales y crépitos diseminados. Estudios paraclinicos
res con mdltiples imagenes nodulares de contornos mal en Tabla 1. Rx de térax con opacidades mixtas intersticiales
definidos, de localizacion periférica que parecen relacio- de distribucion peribronquial y ocupacién del espacio aé-
narse con vasos pulmonares; fibrobroncoscopia con sangrereo multilobares comprometiendo principalmente segmen-
fresca en todo el &arbol bronquial; baciloscopia (BK) de tos posterior y anterior del I6bulo superior derecho y l6bulo
esputo negativo; cultivo de esputo cBseudomonas inferior izquierdo, ecografia renal con aumento difuso de la
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Tabla 1. Reporte de paraclinicos.

caso 1 2 3 4 5 6
Paraclinicos
Hb g/dL 12.9 12.5-5.24 13.3 9.6 8.45 7.4
Leucocitos x mm?* 12100 17400-51300 6500 11600 9190 22400
Plaquetas x mm® 504000 508000-9730 240000 459000 278000 338000
VSG mm/h 52 59
PCR mg/L 96 <6 27
Creatinina mg/dL 0.9 5.5 5.13 1.64 16.4 14.7
BUN mg/dL 10 77-163 45.6 20.3 103.1 165.4
Na mEq/L 137 137-162 135 140 135 135
K mEq/L 4.4 5.1 4.7 4.1 5.4 4.9
Proteinuria mg/dL Negativo 100 500 500 300 150
Hematuria x campo 5-7 46-48 20-25 >250 Incontable 18-20
Proteinuria gr/dia 0.24 2.2 0.49 1.4
Depuracién Cr 108.8 14.18 12.7 68.9 6.7 5.44
ANAS 1/160 1/80 1/40 Negativo 1/80 1/80
Anti DNA Negativo Negativo Negativo Negativo Negativo Negativo
C3(80-160) 180 90 100 110 111 94.7
C4(10-40) 36 26 41.8 10.5 28.1 25.2
P-ANCA Negativo (+) 1:80 (+) 7.6 Negativo (+)2.5 (+) 1.2
C-ANCA (+) 1:40 Negativo Negativo (+) 1.75 Negativo Negativo
AgHBs Negativo Negativo Negativo Negativo Negativo Negativo
AntiHCV Negativo Negativo No Reactivo No Reactivo No Reactivo No Reactivo
HIV Negativo Negativo Negativo Negativo Negativo Negativo
Anti-MBG Negativo Negativo Negativo Negativo Negativo Negativo

ecogenicidad en ambos rifiones, rifidn izquierdo aumenta- negativos con cultivo de secrecion orotraqueal: negativo
do de tamafio, fibrobroncoscopia (I6bulos superiores) con para gérmenes comunes (Figuraf)alisis y evolucion:
sangre antigua y reciente en todo el arbol bronquial, sin que Hombre de 62 afios que consulta por hemorragia alveolar
haya sangrado activo, biopsia transbronquial (I6bulo supe- difusa con anemizacién, compromiso de la funcion renal,
rior derecho), la biopsia renal mostrd estudio anatomopato- microhematuria, proteinuria y ecografia renal con tamafio
I6gico del espécimen renal (Figura 2), los hemocultivos renal normal. Ante la presencia de una glomerulonefritis

Figura 2. Biopsia trasnbronquial: hemorragia reciente (hematies) y antigua
(hemosiderdfagos). H-E 40X.

Figura 3. Proliferacion extracapilar y necrosis fibrinoide segmentaria (PAS 40x)..
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necrotizante segmentaria con proliferacion extracapilar fo-
cal con ausencia de depdsitos de complejos inmunes (pauci
inmune), P-ANCA positivo, ausencia de asma y eosinofilia
y ausencia de granulomas necrotizantes, se concluye que
caso corresponde a una poliangeitis microscopica. El pa-|,
ciente ingreso6 a UCI por falla respiratoria aguda requirien- .2

do soporte ventilatorio mecanico e inotrépico. Se le inicia
tratamiento antiinflamatorio con bolos IV de metilpred-

nisolona por tres dias (1 g/dia) e inmunosupresor con
ciclofosfamida un bolo IV. Posteriormente requiere sopor-
te dialitico. Evolucion6 con estancia prolongada que requi-
rié traqueostomia para manejo de destete ventilatorio, con|
multiples episodios de sepsis de foco pulmonar, incluida [®
una sepsis por candida, todas tratadas con protocolos yf
cultivos. Presentd un sindrome de desacondicionamiento L 31’
fisico mUy severo. También evoluciona con CID! mUlt'pleS Figura 4. Proliferacion extracapilar en fase celular y fibrocelular. Esclerosis global y
infecciones y fallece en shock séptico. nefitis intersticial.

Caso 3

Muijer de 63 afios de edad quien desde hace dos mesegvoluciond satisfactoriamente, trasladada a pisos y conti-
presenta astenia, adinamia, pérdida de peso, palidez pro-nud requiriendo dialisis. Se dio salida para continuar tera-
gresiva, poliartralgias, disnea, deterioro de la clase funcio- pia dialitica y en espera de respuesta a tratamiento
nal, palpitaciones, fiebre subjetiva y sensacion de lipoti- inmunosupresor.
mia. Como antecedentes: bradiarritimia (marcapaso defini-
tivo), prueba para Elisa (+) pafacruzi y disfuncion del Caso 4
marcapaso definitivo (diagnostico reciente). Examen fisico =~ Hombre de 27 afios quien desde hace 10 dias aqueja
con regulares condiciones generales, hidratada, afebril, sinmalestar general, astenia, adinamia, tos con expectoracion
signos de dificultad respiratoria, palid&; 37°C, FC: 48 x hemoptoica e hiporexia. Un dia antes del ingreso el paciente
min., FR: 15 x min., TA: 110/60 mmg. Ruidos cardiacos refiere progresion de la expectoracion hacia hemoptisis fran-
bradicardicos. Abdomen: leve dolor en epigastrio. Es tras- ca asociada a multiples picos febriles no cuantificados y
ladada a la UCI por el riesgo y para monitoreo. Dos dias anorexia. Refiere multiples episodios similares previos de
después del ingreso a UCI inicia tos, empeoramiento de la menor intensidad en el curso de crisis asmaticas. Tiene
disnea de base, desaturacion y presenta episodio de hemopantecedente de sinusitis cronica, mdltiples episodios de
tisis. El cuadro es interpretado inicialmente como edema epistaxis antes del inicio de la enfermedad actual, rinitis
pulmonar y manejado con diuréticos y antihipertensivos. alérgica y asma en la infancia. Examen fisico en regulares
Requiere posteriormente soporte ventilatorio mecéanico e condiciones generales, palido, alerta, orientado, colabora-
inotropico. Estudios paraclinicos en Tabla 1. Rx de térax dor, polipneico. T: 36.7C, FC: 106 x min., FR: 24 x min.,
con multiples infiltrados mixtos parahiliares bilaterales y TA: 110/75 mm Hg, mucosas palidas, sin ingurgitacion
una imagen de ocupacion del espacio aéreo de localizacionyugular, faringe de aspecto usual con estigmas de sangrado
apical. Ecografia renal con aumento difuso de su ecogeni- antiguo, no desviacion del tabique nasal. Cardiopulmonar:
cidad, tamafio, localizacion y orientacién habituales. TAC ruidos cardiacos taquicardicos, reduccion global del murmu-
de senos paranasales normal. Con diagnésticos de trabajdlo vesicular y estertores en bases de hemitorax. Estudios
de sindrome renopulmonar, glomerulonefritis rapidamente paraclinicos en Tabla 1. Rx de torax con infiltrados asimétricos
progresiva e insuficiencia renal aguda, se inicia tratamiento en parches con una distribucion periférica en ambos campos
de urgencia con tres bolos IV de metilprednisolona y se pulmonares (Figura 5). TAC de torax con areas de consoli-
contintia con prednisona a 1 mg/kg/dia ademas de ciclofos- dacion del parénquima pulmonar, que predominan en los

famida un bolo IV de 750 mg. Biopsia renal (Figura 4).
Andlisis. Mujer de 63 afios con glomerulonefritis de com-
portamiento rpidamente progresivo, sindrome pulmon-
rifién, anemizacion, pANCA positivos, glomerulonefritis

I6bulos superiores, periféricas, con patron de vidrio esmeri-
lado perilesional. Con diagnoésticos de trabajo de sindrome
renopulmonar y glomerulonefritis rapidamente progresiva,
se inicia tratamiento de urgencia con tres bolos de

proliferativa extracapilar paucinmune y ausencia de lesio- metilprednisolona (uno cada dia) IV y continuando con
nes granulomatosas. Se concluye que el diagndstico es ungrednisona a 1 mg/kg/dia VO y ciclofosfamida 2 mg/kg/dia
vasculitis sistémica primaria de pequefios vasos tipo VO. Fibrobroncoscopia mostr6 imagenes en mucosa de tra-
poliangeitis microscopic&volucion. Nueve dias después  quea superior en empedrado, asociado a edema generalizado
de su admision requirié apoyo hemodialitico, fue extubada, del arbol bronquial y salida abundante de material hematico
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Figura 5. Rx de torax: infiltrados asimétricos en parches con una distribucion periférica
en ambos campos pulmonares.

Figura 7. Lavado broncoalveolar: Presencia de hemosiderdfagos. Azul de Prusia 40 X.
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Figura 8. Proliferacion extracapilar y lesion necrotizante segmentaria. Nefritis intersticial.

de todos los campos bronquiales, endoscopia otorrinola-
ringolégica con tabique nasal ligeramente desviado. Lavado
broncoalveolar presentdé hemorragia con macréfagos
alveolares (Figura 6) y hemosiderofagos. (Figura 7). Informe
anatomopatologico del especimen renal evidencié: (Figura
8). Andlisis. Hombre de 27 afios con glomerulonefritis rapi-
damente progresiva, sindrome renopulmonar, falla renal agu-
da, cANCAs positivos, glomerulonefritis proliferativa
extracapilar, infiltrados de ocupacién alveolar en Rx de t6-
rax, microhematuria, TAC de térax con &reas de consolida-
cién del parénquima pulmonar, que predominan en los I6bu-
los superiores, periféricas, con patron de “vidrio esmerilado”
perilesional y ausencia de eosinofilia. Fosas nasales con
lesiones costrosas, mucosa edematosa y empedrados,
subglotis con mucosa en empedrado e inflamacion crénica
severa. Se concluye que el diagndstico es una vasculitis
sistémica primaria de pequefios vasos y clasificada como
granulomatosis de Wegené&volucién. Con el manejo de
inhaladores, oxigenoterapia, terapia respiratoria y el inicio
de la induccién de remision, se observé mejoria clinica
paulatina hasta dar de alta. Se ordena seguimiento por con-
sulta ambulatoria.

Caso 5

Hombre de 30 afios quien desde hace un mes aqueja
astenia, adinamia, fiebre no cuantificada intermitente, nau-
seas, emesis alimentarios episédicos, varios episodios de tos
con expectoracion hemoptoica, coluria, pérdida de peso (8-
10kg) y palidez progresiva. Examen fisico, alerta, orientado,
hidratado, afebril, palidez mucocutanea generalizada, sin
signos de dificultad respiratoria®:136,5C, TA: 130/90 mm
Hg, FR: 16 x min, FC: 82 x min. Resto del examen fisico sin
anormalidades. Estudios paraclinicos en la Tabla 1. Ecografia
renal con aumento difuso de la ecogenicidad, pérdida de la
relacion corticomedular y tamafio normal. Rx de térax nor-
mal. Con diagndstico presuntivo de sindrome renopulmonar,
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metilprednisolona (uno cada dia) y se continGia con prednisonals
a 1 mg/kg/dia VO + ciclofosfamida 2 mg/kg/dia VO. Se
inicié tratamiento hemodialitico por uremia. Informe
anatomopatologico (Figura Analisis. Hombre de 30 afios

rapidamente progresiva, falla renal aguda, glomerulonefritis [§*=
proliferativa extracapilar paucinmune, ausencia de asma y
eosindfilia, microhematuria, pANCAS positiva y Rx de térax

normal. Se concluye que el diagnéstico es una vasculitis

croscopicaEvolucion. Por ingresar urémico y acidético, se
decidid iniciar soporte hemodialitico y prepararlo para biop-
sia renal. Evolucion6 bien durante su estancia hospitalaria, .
se dio de alta con induccion de remiSiénv hemodialisis Figura 9. Proliferacion extracapilar en fase fibrocelular o fibrosa y celular, necrosis
ambulatoria y observar evolucion clinica y de funcién renal. /fibrinoide, necrosis segmentaria y nefitis intersticial.

Caso 6

Hombre de 60 afios quien desde hace un mes aqueja
astenia, adinamia, artromialgias, pérdida de peso, emesi
episédica y disnea progresiva hasta requerir apoyo
ventilatorio mecéanico. Tiene antecedente de fumar de un
paquete/dia hasta hace seis meses. Examen fisico en mal
condiciones generales, bajo soporte ventilatorio invasivo,
palido. TA: 129/77 mm Hg, FR: 22 x min, FC: 102 x min,
T°: 37,2C. Ruidos cardiacos taquicardicos, roncus en am-
bos campos pulmonares de predominio derecho. Estudios
paraclinicos en la Tabla 1. Ecografia renal normal; Rx de
térax con infiltrados de ocupacidn alveolar de predominio
en lobulos superiores e inferior derecho (Figura 10).
Fibrobroncoscopia mostro arbol bronquial derecho con san-
grado activo leve en segmentos anterior y posterior del
I6bulo superior derecho (LSD). Se presume sindrome
renopulmonar, glomerulonefritis rapidamente progresiva y
falla renal aguda, se administra tres bolos de metilpredniso-
lona (uno cada dia) y ciclofosfamida 750 mg V. Ademas Figurg 10. Rx.de lfirax.' infiltrados de ocupacion alveolar de predominio en lobulos

g . yras . superiores y el inferior derecho
se inicié apoyo hemodialitico en UCI. El informe anatomo-
patolégico del espécimen renal evidencié a la microscopia
de luz diez glomérulos, esclerosis global en seis, esclerosisfase fibrocelular y fibrosa y ausencia de asma y eosinofilia.
segmentaria en dos, proliferacién extracapilar en fase Se concluye que el diagndstico es una vasculitis sistémica
fibrocelular o fibrosa ++ (30%), acompafiada de lisis de la primaria de pequefios vasos tipo poliangeitis microscépica.
membrana basal de la capsula de Bowman, necrosis Evolucion. Durante su estancia en UCI present6 dos episo-
fibrinoide ++. Nefritis intersticial +++ (60%) mononuclear, dios de hemoptisis (nefrologia propuso plasmaféresis), fue
con plasmocitos y algunos polimorfonucleares (PMN). extubado, continla requiriendo apoyo dialitico, esta en
Fibrosis intersticial ++ (80%). A la microscopia de induccion de la remision, controles clinicos y paraclinicos
inmunofluorescencia IgG + en zonas de colapso (membra- periédicos. Su prondstico renal no es bueno por las lesiones
nas basales capilares retraidas), IgM ++ en zonas de colap-extracapilares en fase fibrocelular y fibrosa y por el gran
soy solo en un glomérulo. Resto negativo. A la microscopia porcentaje de fibrosis intersticial.
electrénica un glomérulo con proliferacion extracapilar
fibrocelular. No hay depdsitos de complejos inmunes en Discusién
ninguna localizacionAnalisis. Hombre de 60 afios con Esta es la primera serie de casos que se informa en
sindrome renopulmonar, glomerulonefritis rapidamente pro- Colombia en relacion con el SRP por desorden vasculitico.
gresiva, falla renal aguda, pANCAs positivas, glomerulo- Otras series pequefias de pacientes con vasculitis sistémica
nefritis proliferativa extracapilar paucinmune (tipo Ill) en idiopéatica han sido publicadas por investigadores colom-

36



PRESENTACION DE CASOS « Sindrome renopulmonar idiopatico

bianos (5-6). El presente articulo describe seis (6) casos deAunque la hemoptisis masiva es una manifestacion comun
SRP por vasculitis asociada a ANCAs. En dos casos se de la hemorragia alveolar difusa (HAD), ésta puede ocurrir
cumplieron criterios clasificatorios para granulomatosis en ausencia de hemoptisis. La deteccion de macrofagos
Wegener (GW) y en los cuatro casos restantes, paracargados de hemosiderina en el esputo, indica que la sangre
poliangeitis microscdpica (PAM). ha estado presente en los espacios alveolares lo suficiente
El SRP ha sido observado desde la primera a la novenapara ser atrapada por los macréfagos alveolares. La HP
décadas de la vida (2). En esta serie, la distribucion por clinicamente significante es usualmente suficiente para cau-
edad varid de 27 hasta 63 afios, para un promedio de 47,3sar anemia, por tanto, la determinacion secuencial de he-
afos. Sin embargo, en esta casuistica, el promedio de edadnoglobina en sangre periférica es un buen monitor de
fue considerablemente menor que el de Gallagher y cols sangrado persistente o recrudescente, aun en ausencia de
(3). En cuanto a la GW, ésta tiene una edad media de hemoptisis (2).
presentacion a los 41 afios (7), en tanto que la PAM se  Aungue el pulmdn es el 6rgano mas comdnmente com-
presenta en un promedio de edad de 50 afios (8). prometido en la GW, la HP no es comun. En pacientes con
En cuanto al sexo, hubo predominio del sexo masculino GW y SRP, la HP es a menudo la presentacion inicial de
(5/6). Los hombres se afectan méas que las mujeres tanto eresta enfermedad (2).
GW como en PAM en unarelacionde 1,7:1y 1,8:1 respec- La PAM es una vasculitis sistémica idiopatica de peque-
tivamente (5-8). No es sorprendente entonces, el predomi- fios vasos asociada con GN necrotizante y capilaritis
nio del sexo masculino a pesar de ser una serie pequefa. pulmonar. Los pacientes con PAM tienen manifestaciones
Las manifestaciones clinicas del SRP secundario a radioldgicas pulmonares similares a aquellos con HP cau-
vasculitis idiopaticas son diversas y estan caracterizadassada por sindrome de Goodpasture, GW o LES (2).
por manifestaciones de los desordenes primarios (2). En  La disnea es junto con la hemoptisis y la tos, uno de los
esta serie, el promedio de duracidon de la enfermedad tres sintomas mas comunes de presentacion de la HAD, la
prodromica fue de un mes, lo cual es muy cercano a otros cual es generalmente de comienzo agudo, pero ocasional-
informes (3). La ocurrencia de enfermedad prodromica de mente es mas subaguda y recurrente. La disnea es general-
duracion significante, indica en la mayoria de los casos, mente el resultado de la alteracién de la relacién ventila-
necesidad y oportunidad de diagnésticos mas tempranos, ycién-perfusion secundaria a ocupacion alveolar, aunque la
la adopcién de pruebas serolégicas adecuadas desarrollaanemia también puede contribuir (9).
das en un contexto clinico apropiado, ayudara a precisar los La broncoscopia temprana esta indicada en la mayoria
diagnésticos (3). La duracion de la enfermedad prodrémica de pacientes con sospecha de HAD. La broncoscopia tiene
y el grado de disfuncion renal, evaluado por el nivel de dos propésitos: documentacion de hemorragia alveolar y
creatinina sérica, también estan en concordancia con valo-exclusion de infeccion. Un conteo incrementado de células
res citados por otras series (3). rojas sanguineas en LBA secuenciales del mismo sitio es
En el SRP secundario a una vasculitis necrosante, la considerado diagnéstico de HAD. En casos subagudos,
hemoptisis suele ser un sintoma inicial frecuente, ya sea conteos cuantitativos de la concentracion de hemosiderina
precediendo o, mas a menudo, coexistiendo con la GN. de macrofagos alveolares de una muestra de espécimen de
Puede tratarse de una expectoracion hemoptoica sin disnea @.BA puede tener buena sensibilidad para el diagnoéstico.
de una HP grave con anemia e insuficiencia respiratoria Los especimenes de LBA deben ser estudiados también
agudas. Asi mismo, se observan casos de HP oculta, por lodesde el punto de vista microbioldgico (9).
gue pueden realizarse técnicas especiales como la captacion El uso de biopsia transbronquial en pacientes con sospe-
de mondxido de carbono, el lavado broncoalveolar (LBA) y cha de HAD, es controversial. Por el tamafio pequefio del
la gamagrafia pulmonar con 59 Fe. Durante los brotes de HP,espécimen y la disrupcién mecanica de la arquitectura del
la radiografia toracica demuestra infiltrados a modo de par- tejido, la biopsia transbronquial es de uso marginal en
ches alveolares que reflejan la localizacién mudltiple de la identificar la causa de la HAD. A menos que se sospeche
hemorragia alveolar. Puede evidenciarse también una alguna otra condicion clinica, no se recomienda la biopsia
opacificacion difusa que abarque la totalidad de los campos transbronquial (9).
pulmonares. En estos casos, el diagndstico diferencial La anemia es uno de los signos de presentacion usual de
radiolégico incluye la neumonia y el edema pulmonar. En la la HAD y es un factor contribuyente en la severidad de la
fase de resolucion, suele observarse un patron reticular y lasdisnea (9). La hemoglobina esta disminuida en la mayoria de
alteraciones pueden desaparecer a las dos semanas del inici@asos de HAD, como ocurrié en la descripcion de los casos
Después de mdltiples episodios de hemorragia alveolar, pue-de este articulo. Parece ser que existe una correlacion entre el
de aparecer un patron intersticial residual como consecuen-grado de HP y el nivel promedio de hemoglobina (3).
cia del desarrollo de una fibrosis pulmonar (1-4). En relacion con el Caso 1 de esta serie, la Unica manifes-
La capilaritis pulmonar ha sido reportada con frecuencia tacion renal fue la hematuria microscopica, sin compromi-
y severidad variable en estos desérdenes con una frecuenso de la funcion renal. La manifestacion clinica mas impor-
cia similar de casos positivos para c-ANCA o p-ANCA. tante fue la expectoracion hemoptoica y la disnea progresi-
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va. Este caso podria corresponder a lo que algunos autoregjue se presentan con falla respiratoria aguda, quienes re-
han denominado “GW limitada” o “no renal” (compromiso  quirieron ventilacién durante la fase aguda de la enferme-
pulmonar solamente). Este grupo de pacientes tendria undad (12). Como aceptacion general, durante la fase aguda
curso benigno, responde bien a los esteroides y es de buernle la enfermedad, los pacientes fallecen por falla respirato-
prondstico, carece de compromiso renal, o si lo tiene, no seria debido a vasculitis pulmonar. En los estadios tardios, las
trata de una GN sino una forma de angeitis benigna. Algu- muertes son a menudo debidas a complicaciones del trata-
nos consideran que dicha forma limitada no se puede consi-miento (12). En esta serie, un paciente (1/6) fallecié en la
derar una GW, sino una forma de vasculitis granulomatosa fase aguda de la enfermedad por falla respiratoria y sepsis
localizada. Otro término que se ha empleado para estapulmonar asociada.
forma limitada al tracto respiratorio de una vasculitis En esta casuistica, cinco de seis pacientes habian desa-
granulomatosa es el de “granulomatosis patérgica”, condi- rrollado GNRP en el momento de su presentacion, y cuatro
cién que se ha visto asociada a colitis ulcerativa. Es proba- de cinco requirieron soporte dialitico. Estos cuatro pacien-
ble también, en este caso, que las manifestaciones renaleses han permanecido en hemodialisis sin recuperacion de la
(GN) se presenten mas tardiamente que las anotadas en duncidon renal. Esto se debe a que desde el punto de vista
tracto respiratorio (7). histoldgico, todos ellos tenian semilunas en fase fibrocelular

La lesién renal mas representativa de las VPV asociadaso fibrosa con porcentajes > 30% y un gran compromiso
a ANCAs es la GN proliferativa extracapilar paucinmune intersticial, lo que ensombrece su prondstico renal. La de-
con formacién de semilunas. Las lesiones granulomatosaspendencia a la didlisis en el momento del diagndstico se
son raras en el rifién (10). considera un predictor prondstico desfavorable, en el tiem-

Las biopsias renales son altamente sensibles para estapo inmediato y futuro mediato (12). Este hallazgo esta en
lesiones cuando hay falla renal apreciable, pero las lesionesacuerdo con un estudio reciente en el cual la dependencia
son focales, la sensibilidad es mas baja cuando la funciénde didlisis en el momento de la presentaciéon y no los
renal es normal. Cuando las lesiones clasicas son encontraniveles de creatinina sérica, como habia sido estimado
das, pueden asegurar el diagnéstico, pero a veces la interpreviamente, predispuso a enfermedad renal crénica termi-
pretacion de las lesiones renales es dificil y las lesiones nal (16). El porqué la dependencia a didlisis tiene un mejor
representativas pueden no estar presentes. Una situacionvalor predictivo en el prondéstico de la funcién renal, no es
critica donde la biopsia renal es necesaria, es en el contextaclaro. Una posible explicacién es que la dependencia a
de una GNRP cuando las posibilidades son la enfermedaddialisis usualmente representa una falla renal mas avanzada
anti-MBG vy la vasculitis asociada a ANCA y los ensayos que el mismo nivel de creatinina.
serologicos para ANCA y anti-MBG no estan rapidamente Es posible que la enfermedad renal y pulmonar con
disponibles (10). presencia de vasculitis puedan progresar en forma indepen-

Todos los pacientes fueron admitidos en el hospital con diente una de la otra, y pacientes que alcanzan funcién
sintomas y signos relacionados con el sistema respiratorio.renal normal pueden morir por hemoptisis masiva, u otros
Estudios previos mostraron una frecuencia relativa de com- permaneceran en hemodidlisis sin problemas respiratorios.
promiso pulmonar cercana al 56% para pacientes ANCAs Ademas, no hay correlacion significante entre el grado de
PR3 y del 33% para ANCAs positivos MPO (11). Las empeoramiento de la funcion renal y la severidad de la
manifestaciones pulmonares en nuestra serie variaron am-enfermedad pulmonar (12).
pliamente, desde disnea y fatiga hasta hemorragia masivay Segun nuestro conocimiento, no hay estudios que evallden
falla respiratoria aguda. Tres de seis pacientes presentaroria asociacién entre compromiso renal y pulmonar con pre-
comienzo rapido de la enfermedad con hemorragia masiva sencia de vasculitis, y esto seria interesante investigarlo.
y falla respiratoria, y requirieron ventilacion mecénica des- El SRP constituye un desafio diagndéstico y terapéutico
de su admision o pocos dias después. En otras series hasignificante en el manejo global de pacientes con enferme-
encontrado requerimiento de soporte ventilatorio estimado dades autoinmunes. El extenso rango de manifestaciones
en uno de nueve pacientes (11%) con enfermedad pulmonarclinicas hace dificil el diagndstico en estadios tempranos.
asociada a ANCAs (11-12). La sospecha precoz de la enfermedad nos debe incitar a

Existe la tendencia de creer que la enfermedad pulmonar solicitar prontamente pruebas seroldgicas y ordenar biop-
tiene un curso mas agresivo en pacientes ANCAs positivos sia renal para obtener diagndésticos y establecer tratamien-
PR3 (13-14), aunque esto no ha sido confirmado por otros tos intensivos.
(15). En nuestra serie, los tres pacientes con falla respirato-
ria aguda fueron ANCAs positivos MPO. Referencias
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