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Se presenta el primer caso obser-
vado en México con sindrome de
Goodpasture, de acuerdo con los cri-
terios actuales.

Se caracterizd por la aparicion de
hemoptisis, tos, anemia, retencién
azcada y hemorragia pulmonar. El
diagnéstico se confirmé a través de
la biopsia renal y per medio de la
necropsia.

Se hace una revision de las carac-
teristicas de este sindrome y se dis-
cuten algunas particularidades de
este caso, que se han supuesto debi-
das a su curso fulminante. Estas son
la inefectividad del tratamiento es-
teroideo e inmunosupresor en mejo-
rar la lesién renal y sobre todo, en
evitar la hemorragia pulmonar ma-
siva; la anemia hipocrémica hipo-
ferrémica refractaria al tratamiento
con hierro; un estudio de cinética
de hierro ancrmal y una captacitn
de radioactividad (**Fe) anormal-

# Académico numerario.
I Hospital General, Centro Médico Nacio-
nal, Instituto Mexicano del Seguro Social.

mente alta en el pulmén derecho,
que hizo posible predecir la apari-
ciéon de hemoptisis. Se describen
otros tipos de tratamiento emplea-
dos y su principal utilidad. Final-
mente, se informa de la normalidad
del estudio familiar.

(Gac. Méd. Méx. 102: 337, 1971).

N 1919, GOODPASTURE ' describié
por primera vez el sindrome que
lleva su nombre en un paciente joven
que fallecié durante la recuperacion
de un cuadro de influenza, por presen-
tar clinicamente hemoptisis, anemia y
albuminuria; en la autopsia se encon-
traron hemorragias alveolopulmonares
y glomerulonefritis proliferativa.
Posteriormente en 1964, Benoit y
col.* analizando los 42 casos publica-
dos hasta entonces y agregando 9 pro-
pios, propuso al sindrome de Good-
pasture como una entidad nosolbgica
distinta, en base a lo suficientemente
especifico de sus caracteristicas clinico-
patolégicas.
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Finalmente Proskey y col.* en 1970,
y de acuerdo con los conceptos de Be-
noit y col.* estudiaton 5 casos propios
y analizaron todos los descritos desde
1964, a la fecha, haciendo un total de
56 casos. Sus conclusiones fueron muy
semejantes a las descritas previamente
en 1964 * pero con algunas caracteris-
ticas especiales: ser un padecimiento
generalmente agudo y mortal de pre-
dominio en el hombre joven, de pre-
sentacion en una edad promedio de 26
a 28 afios y con predileccion de 3.6 a
1 por el sexo masculino.

El cuadro clinico del sindrome de
Goodpasture estd caracterizado * * por
Ja aparicién habitualmente progresiva
de hemoptisis, disnea, fatigabilidad,
anemia, hematuria, proteinuria y por
la pronta aparicién de la muerte debi-
do a hemorragia pulmonar incontro-
lable o a insuficiencia renal. Las lesio-
nes histologicas estdn limitadas a los
pulmones y a los rifiones; se caracteri-
zan por la presencia de hemorragias
intraalveolares, con abundantes macro-
fagos cargados de hemosiderina y con-
servacién de las paredes alveolares;
ademas por la ausencia de vasculitis
pulmonar. En los rifiones las lesiones
iniciales consisten en depositos focales
de material eosinéfilo, habitualmente
descrito como necrosis fibrinoide en el
interior de los capilares glomerulares,
seguido por proliferacién epitelial y
menos frecuentemente endotelial. En
la microscopia electrénica de los rifio-
nes * se ha descrito un aumento en el
material de la membrana basal y sobre
todo de los depésitos de fibrina debajo
del endotelic capilar, que parece ser
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longar la sobrevida de este tipo de pa-
cientes.

El objeto de la presente comunica-
ci6n es informar un caso con sindrome
de Goodpasture, el 108 publicado en
la literatura,® * y al parecer el primero
publicado en México de acuerdo a los
nuevos conceptos expresados anterior-
mente. Ademds se comentan algunas
de sus caracteristicas que parecen poco
comunes, tales como la de ser el pri-
mero hasta ahora descrito con cinética
de hierre anormal y con anemia hipo-
cromica hipoferrémica rebelde al tra-
tamiento con hierro, la de haberse de-
mostrado incorporacién exagerada de
"“Fe en el pulmén derecho ™ pre-
viamente a la hemorragia que le causé
la muerte y la realizacion en parientes
del enfermo, de estudios familiares
cromosémicos y de cinética del hierro.
Finalmente, se muestran los resultados
del tratamiento con hidrocortisona y
azatioptina, que resultd insuficiente
para mejorar la nefropatia y evitar la
muerte por hemorragia pulmonar ma-
siva.
la tinica diferencia significativa con lo
observado en la glomerulonefritis sub-
aguda o crénica.

El tratamiento hasta ahora ha sido
ineficaz, pues tanto los corticosteroi-
des,** como los inmunosupresores *+ *°
han sido poco utiles. Sin embargo, se
menciona que los corticosteroides pue-
den mejorar las manifestaciones he-
morrigicas pulmonares, % ' aunque
no las renales; % ** y que la nefrecto-
mia ¥ el trasplante renal recientemente
descritos como el tratamiento de elec-
cién para estos casos,® '* pueden pro-
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Caso clinico

S. B. B., hombre de 23 afios de edad,
estudiante, con antecedentes de padre
muerto por sangrado de tlcera pépti-
ca; un hermano padecié tres afos an-
tes de anemia por déficit de hierro que
aparentemente se cotrigid con trata-
miento especifico. Alimentacién sufi-
ciente en aporte calérico, proteico y
vitaminico; fumaba 20 cigarrillos dia-
rios desde los 13 afios de edad; alcoho-
lismo negativo. Nunca estuvo en con-
tacto con sustancias toxicas. Padecid
sarampion y parotiditis en la infancia.

Padecimiento actual

El padecimiento que motivé su in-
greso al hospital se inicié en marzo de
1969, con impotencia sexual, astenia,
anorexia, disnea de esfuerzo, palidez
de piel y mucosas y pérdida progresi-
va de peso. Diez dias después presentd
tos matutina con expectoracién hemop-
toica que repitié ocasionalmente. No
refirid manifestaciones de tendencia
hemorragipara, aunque ocasionalmente
presentaba orina de coloracién oscura.
Peso corporal: 68.250 kg., (habitual:
78.8 kg.); estatura: 1.88 m.; pulso
100 por minuto; tensidn arterial: 120/
80; temperatura: 36.7° C.; respiracio-
nes: 24 por minuto.

En la exploracién fisica se encontrd
paciente joven, con aspecto de estar
crénica y gravemente enfermo, pélido;
reflejos pupilares y fondo de ojo nor-
males, nariz, oidos y boca sin datos
anormales, a excepcion de la palidez
acentuada. Cuello sin adenopatias, ti-
roides normal. Movimientos respirato-
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rios ampliocs, simétricos, con ruidos res-
piratorios normales y sin fenémenos
auscultatorios anormales. Area cardia-
ca normal, ruidos cardiacos ritmicos
con taquicardia de 100 por minuto y
sin fendmenos agregados. Abdomen de
forma y volumen normales, no dolo-
r0s0, con hepatomegalia cuyo borde in-
ferior se encontraba a 4 cm. por abajo
del borde costal; no habia esplenome-
galia. En la presién y percusién de la
regién lumbar izquierda se despertaba
dolor. Miembros normales y prueba de
Rumpell-Leed negativa. Exploracién
neurolégica normal. No se observé fra-
gilidad ungueal ni dates carenciales en
mucosas orales. En el tacto rectal no
se demostrd patologia.

El examen hemocitolégico a su in-
greso mostrd hemoglobina de 6.4 g.
por ciento; hematdéerito de 21 por cien-
to; concentraciéon media de hemoglobi-
na globular, 30; en un examen simi-
lar tres dias antes se habia informado
hemoglobina de 8.3 g. por ciento, y
hematdcrito de 28 por ciento. En el
frotis de sangre periférica se aprecio
anisocitosis e hipocromia. Los leucoci-
tos y las plaquetas fueron repetidamen-
te normales. En las cuentas diferencia-
les se aprecié monocitosis y neutrofilia.
El examen general de orina mostrd
huellas de albiimina, eritrocitos y he-
moglobina abundantes; la urea fue de
50 mg. por ciento y la creatinina de
1.9 mg. por ciento. La glucemia y las
pruebas de funcionamiento hepitico
fueron normales, a excepcién de las al-
biminas de 2.1 y las globulinas de
4.19 g. por ciento; el hierro sérico fue
de 23 y la capacidad de captacién de
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la transferrina de 340 gammas por
ciento, con saturacion de 6.3 por cien-
to; cuatro investigaciones de bacilos
icido-alcohol-resistentes (BAAR) en
orina y esputo fueron negativas. El es-
tudio de medula 6sea fue normal, con
22 por ciento de células de la serie
roja y maduracién normobléstica y con
depositos de hemosiderina normales.
La radiografia de térax fue normal. En
la urografia excretora se apreciaron
sombras renales de tamafio normal,
discreta disminucién de la excrecién y
cambios piclocaliciales bilaterales de
tipo inflamatorio. La serie gastroduo-
denal fue normal y la investigacion de
sangre oculta en heces fue negativa en
repetidas ocasiones. El gammagrama
hepético con oro coloidal mostrd hepa-
tomegalia y distribucién homogénea.
Evolucidn

Se establecié el diagndstico de ane-
mia hipocrémica hipoferrémica sin po-
der precisar su etiologia y el tres de ju-
nio se aplicaron 1 200 mg. de hierro
dextrdn por via intravenosa; siete dias
después a solicitud del paciente se le
dio de alta, an sin evidencia de res-
puesta al hierro administrado, pues no
habia ascenso de hemoglobina ni de la
cifra de reticulocitos (fig. 1). Un dia
después de haber sido dado de alta
comenzd a presentar expectoracién he-
moptoica cotidiana, continud con ane-
mia progresivamente mis grave, no
obstante la transfusién de 4 unidades
de paquete globular; aparecieron cri-
sis de ansiedad y edema de miembros
inferiores hasta las rodillas. El 25 de
junio ingresé por segunda vez al hos-
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pital por la persistencia de estos sin-
tomas.

En la exploracién fisica entonces se
encontrd peso de 73 kg., temperatu-
ra: 37° C,, tension arterial: 150,100,
pulso: 88 por minuto y como datos so-
bresalientes palidez de piel y mucosas,
enrojecimiento  faringeo, edema de
miembros inferiores hasta las rodillas.
Los campos pulmonares sin alteracio-
nes. El higado persistia con las mismas
caracteristicas que en su ingreso an-
terior.

Los exdmenes de laboratorio mostra-
ron hemoglobina de 5.4 g. por ciento;
hematécrito de 20 por ciento, reticu-
locitos de 0.4 por ciento, leucocitos
9 200 con linfocitos 12 por ciento, mo-
nocitos 8 por ciento, eosindfilos 2 por
ciento, segmentados 78 por ciento, ve-
locidad de sedimentacion de 19 mm.,
plaquetas 264 000/mm® y en el frotis
de sangre periférica se aprecid hipo-
cromia y anisocitosis. El examen gene-
ral de orina mostrd: densidad 1 008,
pH 6, albimina de 4.0 g./1, huellas
de glucosa, hemoglobinuria -+ 44
con incontables eritrocitos y leucocitos
1-4 por campo. La investigacion de
BAAR en orina y esputo fue nueva-
mente negativa en 4 ocasiones. El exa-
men de Papanicolaou de esputo fue ne-
radiografia de torax se encontré infil-
trado bilateral difuso de predominio
gativo, El 26 de junio de 1969 se en-
contrd edema facial y oliguria; persis-
tia la hematuria y en los exdmenes de
laboratorio la urea fue de 208 y la crea-
tinina de 2.7 mg. por ciento, con 4ci-
do trico de 6.6 mg. por ciento. En la
hiliar (fig. 2); la urografia excretora
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Telerradiografia de térax. Dervecha) inicial. lzguierda) con infiltracién hiliar bila-

teral difusa.

mostréd ausencia de eliminacién  del
material de contraste por ambos rifio-
nes. Con estos datos se establecid el
diagnéstico, probable sindrome de
Goodpastute y se inicié el tratamiento
de la insuficiencia renal aguda. El 30
de junio de 1969 la urea era de 308 y
la creatinina de 17 mg. por ciento. Se
inicié hidrocortisona a razon de 2 gra-
mos cada 24 horas.

Se demostré hiperpotasemia de 8
mEq/L, que se manejé médicamente;
el electrocardiograma no la confirmé;
12 horas después el potasio era de 3
mEq/l. Se manejé la acidosis con so-
lucién  bicarbonatada, manteniéndose
la reserva alcalina por arriba de 20
mEq/l. Se administré furosemida in-
travenoso, logrindose mantener la diu-
resis horaria entre 30 y 45 ml., con un
balance estricto de liquidos. Con este

tratamiento se logré disminuir la pro-
gresién de Ia retencién azoada y des-
aparecer los requerimientos transfusio-
nales; no presentd nuevas hemoptisis
y persistié la hematuria. Un estudio de
coagulacion el 3/VII resulté con tiem-
pos de protrombina, trombina y trom-
boplastina parcial, plaquetas, fibring-
geno y lisis de euglobulina normales,

El 4 de julio de 1969 se practict
biopsia renal (fig. 3) en la que se
identificaron 14 glomérulos con lesio-
nes de diversos grados, desde los que
tenfan cambios ligeros hasta los com-
pletamente hialinizados; engrosamien-
to focal o difuso de la membrana basal
glomerular, con minimo o nulo au-
mento de la celularidad; en la capsula
de Bowman se encontraron numerosas
sinequias, con proliferacién de las cé-
lulas epiteliales; infiltrado intersticial
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FiG. 3. Glomerulonefritis intra y extracapsular en la biopsia renal.

y edema, escasos eritrocitos y material
hialino en los tdbulos; se diagnostico
glomerulonefritis intra y extracapsular.
Dos dias antes de la bicpsia renal se
habia iniciado tratamiento inmunosu-
presor y seis dias antes, la hidrocorti-
sona. La urea y la creatinina habian
continuado ascendiendo y los voltme-
nes urinarios estuvieron alrededor de
800 ml. por 24 horas. El manejo de la
insuficiencia renal seguia siendo mé-
dico.

El 9 de julio de 1970 el servicio de
Angiologia del Hospital le practicd au-
toinjerto venoso de safena en miembro
superior derecho formando fistula ar-
teriovenosa de arteria humeral a vena
basilica," para efectuar hemodiilisis
cronica. La cifra de creatinina después
de haberse estabilizado comenzaba a
descender.

La diuresis persistié hasta en 65 ml.
por hora, con hematuria y albuminu-
ria de hasta 8.3 g./l., con excelente
funcionamiento de la fistula y cicatri-
zacién adecuada. El dia 8/VII se ini-
cid el estudio de cinética de hierro que
resulté con desaparicion del 50 por
ciento de radioactividad plasmética a
los 135 minutos e incorporacién eri-
trocitica de 35 por ciento al 8o. dia
(fig. 4ayb).

El 16 de julio de 1969 se le aprecid
inquieto, excitado, con taquicardia y
palidez muy acentuadas, por lo que se
sospechd la iniciacién de un nuevo cua-
dro de hemorragia pulmonar, reali-
zdndose una cuenta centelleogrifica en
el pulmén, dando un resultado muy
elevado (fig. 5). A las 20.30 horas
present6 paro respiratorio que ameritd
intubacién endotraqueal y respiracién
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Fig. 4. Cinética de hierzo en el presente caso, Devecha) depuracidn plasmitica de ®Fe. Izgnier-

da) incorporacién de “Fe a eritrocitos.

con presion positiva; en la exploracion
se demostré abundante sangrade. Pre-
sentd paro cardiaco en dos ocasiones,
del que se recuperd con el tratamiento
habitual. Se administraron dos gramos
intravenosos de hidrocortisona, con
mejorfa importante al cabo de una
hora, persistiendo sélo escasos esterto-
res. En el electrocardiograma se encon-
traron signos de hiperpotasemia, que
cosrespondieron a una determinacién
de 5 mEq/L; ¢l hematberito fue de

Fia.

5. Gammagrafia pulmonar con gran
radioactividad en el pulmén derecho, horas an-
tes de aparccer la hemoptisis terminal.

19 por ciento y la hemoglobina de
5.4 g. por ciento. Se transfundieron
1500 ml. de sangre y por cbservarse
anuria se administrd furosemida a ra-
z6n de 640 mg. por ese dia. En las si-
guientes 10 horas presenté paro car-
diaco en dos ocasiones y una ctisis
convulsiva tonicoclénica con recupera-
ci6n, Se solicité practicar hemodidlisis,
lo que no fue posible por problemas
técnicos. A las 10.20 horas presentd
nueva hemerragia pulmonar con abun-
dantes estertores diseminados, cuadro
que no fue posible controlar con dos
gramos mds de hidrocortisona intrave-
nosa. Presentd nuevo paro cardiorres-
piratorio irreversible y muerte.

Las determinaciones de hierro séri-
co oscilaron entre 12 y 23 y las de la
capacidad de captacién entre 136 y 340
gammas por ciento; los reticulocitos
entre cero y 2 por ciento, la sedimen-
tacién globular entre 12 y 25 mm. Dos
urocultivos fueron negativos; 12 inves-
tigaciones de bacilos alcohol-resistentes
en orina, 6 en expectoracién y 2 en
medula ésea también fueron negativas;
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las pruebas de funcionamiento hepiti-
co fueron normales en tres ocasiones.
Las células LE fueron negativas al
igual que la hemdlisis dcida, Coombs
directo y determinacién de isoanticuer-
pos irregulares antieritrocitos, antileu-
cocitos y antiplaquetas. Una clectrofo-
resis de proteina revelé 1.88 g. por
ciento de albiminas, y glebulinas to-
tales de 3.76 g. por ciente con a;:
1.88 g. por ciento, w.: 0.19 g. por
ciento, (}: 0.63 g. por ciento y y: 1.06 g.
por ciento, La inmunoelectroforesis de-
mostrd: IgG, 570 mg. por ciento, IgA
de 45 mg. por ciento e IgM de 170 mg.
por ciento. Dos medulas 6seas norma-
les asi como la determinacién de fos-
fatasa alcalina en leucocitos. Cariotipo:
46 cromosomas XY.

Auntopsia

En la autopsia las alteraciones mas
importantes se localizaron en los pul-
mones y los rifiones. Los pulmones, de
color rojo oscuro, estaban aumentados
de tamario, peso y consistencia; al cor-
te, rezumia abundante sangre que
inundaba los bronquios y la triquea;
la superficie de corte exhibia zonas
extensas de hemorragia difusa bilateral
(fig. 6). Histoldgicamente se demos-
trd hemorragia intraalveolar con nu-
merosos macréfagos llenos de pigmen-
to hemitico y conservaciéon de las
paredes alveolares; no existia vasculi-
tis (fig. 7). Los rifiones mostraban un
fino puntilleo hemorrigico y aspecto
congestivo en la superficie exterior; en
el corte la medula era de color mds
oscuro que la corteza y existia delimi-
taciéon clara entre ambas. Histoldgica-
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FiG. 6. Superficie de corte de los pulmones con
zonas extensas de hemorragia difusa bilateral.

mente se demostrd glomerulonefritis
intra y extracapilar (fig. 8).

En los cortes histoldgicos del higado
se demostrd, mediante tinciones espe-
ciales, un aumento de pigmento férrico
en el citoplasma de las células de Kupf-
fer. En la medula ésea existia pigmen-
to férrico en escasa cantidad.

Comentario

A pesar de los diferentes trabajos
encaminados a esclarecer la etiopato-
genia de este padecimiento,’ * 9 1915
su naturaleza permanece atin descono-
cida. De las diferentes hipétesis hasta
ahora enunciadas,!- -* % % 1515 |a inmu-
noldgica * % 1615 parece ser la més im-
portante, ya que se han demostrado
antigenos en los pulmones * 1% 15 y ri-
fones ™ 1'% de pacientes con sindro-
me de Goodpasture, e identificado por
anticuerpos con especificidad cruzada
contra la membrana basal de esos mis-



JAVIER PIZZUTO Y COL.

346

Fi6. 7. Hemorragias intraalveolares con numerosos macréfagos llenos de pigmento hemdtico,
conservacion de las paredes alveolares y ausencia de vasculitis.

T R TR

Fig. 8. Estudio de autopsia con lesiones histologicas de glumemlonefritis intra y extrampllar
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TasrLa I
PRINCIPALES SINTOMAS Y SIGNOS OBSERVADOS EN EL SINDROME
DE GOODPASTURE
Benoir y col.? Proskey y col?
1919 a 1964; 1964a1970;  Prerente Total
51 casos 56 easos caso 108 ecasos
N*de N de N° de
casas G 508 G casos G
Sintomas
Hemoptisis 51 98 46 82 1 98 91
Hemoptisis como sintoma
inicial i9 94 —_ —_ 1 50/52% 26
Disnea 36 69 32 57 - 68 63
Tos 21 40 23 41 1 45 42
Fatiga, debilidad, lasitud,
palidez 20 38 29 ¥1 1 50 46
Infeccion respiratoria de
vias aéreas superiores 10 61 It 20 — 21 19
Pérdida de peso 7 13 4 7 1 12 1
Hematuria macroscopica 5 10 7 12 1 3 1
Hematemesis 2 4 2 3 — 4 0.4
Signos
Palidez 37/41% 90 29 51 1 G67/98% 68
Estertores pulmonares 27/49% 55 21 37 1 49/106% 46
Edema inicial 3 6 =] — 3/51% 6
Edema terminal 12 23 14 25 1 27 25
Dermatosis 4 8 — — — 4/51% 8
Hipertension arterial 2 4 G6/45% 13 — 8/66% 12
Hepatosplenomegalia 1 2 6 10 1 8 7

# No estudiado en todos los casos.

mos 6rganocs en dichos enfermos y no
contra la membrana basal de otros te-
jidos o del pulmén o rifién de pacien-
tes con otras diversas enfermedades.” *®

La localizacién de los anticuerpos
explica, segin algunos autores,” ** la
patogenia de las lesiones glomerulares
y hemorrigicas pulmonares caracteris-
ticas en este sindrome. Sin embargo,

el mecanismo de produccion de estos
anticuerpos, asi como la forma en la
que producen las lesiones permanece
atn descenocida.

La mayoria de los autores suponen
que las lesiones inciales ocurren en los
pulmones y posteriormente en los ri-
fones,* * ya que asi es la secuencia de
aparicién de las manifestaciones cli-
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nicas de este sindrome, en la mayorfa
de los casos.® * ¢ Sin embargo, los in-
formes de otros autores % '™ hacen
dudar acerca de tal suposicién, porque
sugieren que la lesién primaria estd en
el rifién % ¥ basados en la observacién
de que la hemodiilisis ** y sobre todo,
la nefrectomia y el trasplante renal & **
han sido capaces de disminuir la pre-
sentacidn de las hemorragias pulmo-
nares.

Desde el punto de vista clinico el
diagnostico diferencial puede ser difi-
cil sobre todo en su etapa inicial, por-
que son varios los padecimientos que
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suelen asociarse con hemorragia pul-
monar y glomerulonefritis. De éstos los
mas importantes son la hemosiderosis
pulmonar primaria, la neumonitis uré-
mica, la glomerulonefritis aguda con
congestion circulatoria o con insufi-
ciencia cardiaca, la neumonia compli-
cada con nefritis, la poliarteritis nudosa
y la granulomatosis de Wegener.

Sin embargo, en la actualidad el
diagnéstico puede establecerse con fa-
cilidad si se toman en cuenta las diver-
sas caracteristicas clinicas y de labora-
tario que le son propias al sindrome
de Goodpasture (tablas Ty II).

TasrLa II

PRINCIPALES ALTERACIONES DE LABORATORIO OBSERVADAS EN EL SINDROME
DE GOODPASTURE

Benoit y col Proskey y col.®  Presente
1919 @ 1964 1964 2 1970; ciso Total
51 caios 56 casos 108 casos
N* de N* de Nede
Pinebas de laboratorio caros % carsos % casas k4
Hemoglobina
Menos de 12 g. % pi 100 54 98 1 106 98
Valor inicial promedio 7.7 8. % — — 648 % — —
Lewcocitoris: > 10 000/mm* — — 22/44% S0 — 22/44% 50
General de orina
Proteinuria 50/50% 100 47/53% 88 1 98/104* 94
Eritrocituria 45/48% 94 47/52% 90 1 93/101% 93
Leucocituria 17/47% 36 30/42% 71 — 47/89% 33
Cilindros granulosos 26/47* 55 56 49/88% 56
Retencion azoada
Inicial ausente 17/42% 40 i 1 18/43% 42
N . 35/49% 71
Terminal presente 45/45% 100 1 81/95% 85
Infiltrado pulmonar a los
rayos X 46/48% 96 49/55% 89 L 96/104% 92

# No estudiado en todos los casos.
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En relacién con el presente caso, el
diagnéstico de sindrome de Goodpas-
ture se sospechd, cuando a la historia
inicial de hemoptisis, tos, hematuria y
anemia intensa, se le agregd la visua-
lizacién de infiltrados pulmonares pa-
rahiliares en la telerradiografia de té-
rax previamente normal, e hizo su
aparicion el edema y la retencién azoa-
da. Esto se ratificé posteriormente con
la biopsia renal compatible (fig. 3).

Por lo demostrado en las tablas T y
II, las manifestaciones clinicas y de
laboratorio de este caso, son las que se
describen clasicamente en el sindrome
de Goodpasture, tanto por la edad y
sexo del paciente, por la secuencia de
su cuadro clinico y por la presencia de
anemia hipocrémica y hematuria, como
finalmente, por lo fulminante de su
evolucién, que fue sélo de 55 dias, o
sea, menos de las 10 semanas que en-
contraron Benoit y col.,* como duracién
media en 27 pacientes que murieron
de hemorragia pulmonar. Finalmente
el diagnéstico quedd plenamente esta-
blecido con el estudio de autopsia, en
donde se encontraron alteraciones sélo
en los pulmones y en los rifones y con
las lesiones caracteristicas visualizadas
por el microscopio de luz (fig. G a 8),
incluyendo la ausencia de vasculitis.

A pesar de lo tipico de este caso,
se observaron algunas caracteristicas
propias que lo hacen poco comin. La
més sobresaliente de ellas fue el hecho
de haberse podide comprobar inicial-
mente y en varias dosificaciones de hie-
rro sérico, la ferropenia de la anemia
hipocrémica como es lo habitual y que
ésta no haya respondido a la adminis-
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tracion de hierro dextrin intravenoso,?
4“1 a pesar de haberse administra-
do antes de que apareciera la reten-
cion azoada. Aunque no contamos con
ninguna explicacién conocida se pue-
den suponer tres posibilidades: 1) Que
la respuesta se hubiera enmascarado
por lo repetido de las hemorragias pul-
monares asintomdticas y tal vez por
algunas hemoptisis, a pesar de la falta
de reticulocitos y de reaccidn normo-
bléstica en la medula ésea. 2) Que la
aplicaciéon intravenosa del hierro dex-
trin en una sola dosis hubiese interfe-
rido con la liberacion del hierro por el
reticuloendotelio.™ 3 ) Que sea una ca-
racteristica propia de lo fulminante del
sindrome, a través de producir una al-
teracion en el metabolismo del hierro,
a similitud de lo observado en otros
padecimientos; ** ya que si bien se ha
descrito lo contrario, en los pocos casos
con sindrome de Goodpasture, en don-
de se ha analizado la respuesta de la
anemia al hierro,* ** ninguno de ellos
ha exhibido una evolucién tan aguda
como la del presente caso, de menos de
dos meses de duracién total. En mayor
apoyo a esta suposicién, se podria agre-
gar otra de sus caracteristicas, que serfa
el hecho de no haber respondido al
tratamiento con azatioprina y a dosis
tan altas de hidrocortisona como 1 a
3 g. por dia, por no haber mejorado
la nefropatia o haberlo hecho sélo par-
cial o temporalmente, dado el supuesto
descenso de las cifras de creatinina
(fig. 1) y del aumento de la diuresis
horaria; tal mejoria se ha descrito en
algunos casos en los que se han usado
dosis menores de corticosteroides.® %
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7 Ademis, y lo que serfa mds impor-
tante, por no haberse evitado la hemo-
rragia. pulmonar que fue la causa in-
mediata de la muerte, ya que en esto
se ha basado precisamente, el supues-
to efecto benéfico de los corticosteroi-
deslﬁ. 4,40, 11

Por otra parte, el resultado de la ci-
nética de hierro demuestra claramente
lo anormal de su metabolismo, ya que
presenta los parimetros descritos en la
anemia aplastica,”” tanto por la lenti-
tud en la incorporacién del hierro plas-
matico a los eritrocitos, como por lo
tipico de las lecturas de radioactividad
externa en donde sobresale lo elevado
de la radioactividad en higado.* Igual-
mente, por la existencia de hierro en
la medula ésea y por lo aumentado de
su deposito en el higado, en presencia
de una anemia ferropénica rebelde al
tratamiento con hierro, que son ob-
servaciones totalmente contrarias a lo
informado en los casos hasta ahora es-
tudiados con sindrome de Goodpas-
mre.2, 15

Estas alteraciones, aunque aparente-
mente no explicarian lo refractario de
la medula a la administracién de hie-
tro, por el hecho de haberlas encon-
trado 7 semanas después de haberse
administrado el hierro intravenoso y,
sobre todo, por haber hecho la cinética
en la parte terminal del padecimiento
con signos claros de insuficiencia re-
nal, podrian por otra parte, ser verda-
deramente representativas de la altera-
cién maxima de dicho metabolismo,
por haberse hecho precisamente en la
etapa de mayor actividad del sindro-
me, en donde se observd no solo la
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saturacion al 100 por ciento de la capa-
cidad libre de fijacién de la transferri-
na previamente aumentada, sino sobre
todo, por el mayor secuestro de **Fe
en el pulmén derecho, previo a la
hemorragia pulmonar fatal, lo que ven-
dria igualmente a apoyar a lo supuesto
previamente.

La inefectividad del tratamiento en
este caso, a pesar de lo aparentemente
precoz de su iniciacién, pudo haberse
debido a la gravedad propia del caso,
ya que la retencidén azoada se inici6
tan sélo un mes después de haber apa-
recido los primeros sintomas, ademés
de las otras caracteristicas ya mencio-
nadas; o bien, ¢l hecho de haberse ini-
ciado después de la aparicién de dicha
retencién azoada,* % 1% 14 o finalmente
al haber disminuido, tal vez en forma
precoz, la dosis de hidrocortisona.

Los repetidos estudios de coagula-
cién en este caso siempre fueron nor-
males, no demostrando las alteraciones
de la coagulacién descritos en algunos
casos, como son la presencia de trom-
bosis wvenosas y de anticoagulantes
circulantes,* principalmente.

Vale la pena mencionar que por lo
informado por algunos autores acerca
de una posible relacién familiar en este
sindrome ® y por el antecedente de ane-
mia hipocrémica tratada con hierro en
uno de los hermanos del paciente que
nos ocupa, se hizo un estudio familiar
exhaustivo, tanto a la mami como a
todos los hermanos (un hombre y tres
mujeres), buscando principalmente al-
teraciones pulmonares y renales. Todos
los estudios fueron normales, inclu-
yendo al cromosémico y el de cinética
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de hierro. En el hermano con proba-
ble anemia hipocrémica no se encontrd
ésta, ni tampeco hipoferremia, pero se
demostré una deformacién del bulbo
duodenal por tleera péptica antigua,
que podria explicar la anemia, en caso
de haber existido ésta.

La publicacién de este caso, re-
presenta la primera en nuestro pais,
porque retine todas las caracteristicas
clinicas e histolGgicas exigidas por Be-
noit y col.,? Proskey y col.* y Maddock
y col.® principalmente. Por la opinién
de estos autores se ha excluido a un
buen ntmero de casos de la literatura
mundial ** ** y nacional * considerados
previamente como sindromes de Good-
pasture, especialmente por haberse de-
mostrado vasculitis en la autopsia,?* ¥
alteracién que se considera ajena al
sindrome * * % o porque la evolucién
no siguid el curso clinico caracteristi-
co ** puntualizado recientemente.® * *
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