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Goodpasture's Syudrome is char­

acterized by pulmonary hemor­

rhage associated with rapidily pro­

gressive glomerulonephritis. This

entity is related to genetic factors

heredity and toxic exposure. It has

been describe that smoking and

solvents can be triggers of the dis­

ease. There is not know report of

the syndrome caused by exposure

to oxalic acid, commonly used as

floor polisher. We present a case

where the patient present a typical

syndrome related to this kind of

exposure, We present the c1inical

features of this case and the difer­

ent treatments used. Also, we do a

brief review of the pathologic, radi­

ologic and inmunologic features of

Goodpasture's syndrome and the

different alternatives. Key words:

Goodpasture's syndrome, Adult

Respiratory Distress Syndrome,

Oxalic acid.

~QlON

La hemorragia pulmonar difusa es

una entidad producto de múltiples

condiciones. Su espectro de pre­

sentación varía desde cuadros discre­

tos hasta aquellos con evolución ful­

minante requiriendo soporte ventila­

torio agresivo. Se encontrará fre­

cuentemente disfunción de otros

órganos, especialmente nnon,

adquiriendo en tal caso el nombre de

síndrome pulmón-riñón (22).

Presentamos en esta ocasión un

cuadro característico de este sÍn­

drome específicamente del tipo 5ín-

drome de Goodpasture. Aunque se

ha reportado en múltiples ocasiones

la presencia de dicha entidad asocia­

da a exposición a agentes ambien­

tales, es la primera, según una

revisión en el sistema MEDLINE (de

1989 a marzo de 1997) relacionada

con exposición laboral a vapores de

ácido oxálico.

Paciente de 41 años de edad, conoci­

do sano, con antecedentes de

tabaquismo inactivo desde hace 18

meses, pintor y pulidor de pisos,

expuesto a ácido oxáJico. Inicia

cuadro de malestar general, astenia,

adinamia, naúseas y disminución de

la diuresis. Al momento de la con­

sulta se le encuentra pálido y con

aliento urémico. Se documenta
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retención azoada y deterioro de la

función renal (NU 100mg/dl y crea­
tinina 12 mg/dl), razón por la cual es

ingresado para estudios y tratamien­
to. Evoluciona hasta la anuria y es

admitido en programa de hemodiáli­

siso Agrega posteriormente hemopti­

sis y dificultad respiratoria progresiva
que lo lleva a requerir ventilación

mecánica por lo que es admitido en
Unidad de Cuidados Intensivos con

diagnóstico de Síndrome pulmón­

riñón, para descartar síndrome de
Goodpasture. Cursa con hemorragia

alveolar difusa y síndrome de insufi­

ciencia respiratoria del adulto

(SDRA) y requirió de fracción inspi­

rada de oxígeno (FI02) de l y presión

positiva al final de la espiración
(PEEP) de 24 cm de agua. Se inició

tratamiento con metilprednisolona l

gramo/día por tres días IV, ciclofos­
famida l gramo IV holo,

Plasmaféresis de 3 litros cada 48

horas. La determinación de anticuer­
pos antimembrana basal (AAMB)

por inmunofluorescencia corroboró

el diagnóstico. Se continuó con
tratamiento de mantenimiento con
Ciclofosfamida 150 mgld VD, metil­

prednisolona 125 mgld IV y soporte

dialítico llegándose a negativizar
AAMB luego de 5 sesiones de plas­

maféresis. Doce días después del
bolo de ciclofosfamida fue necesario

suspender el mismo por efecto máxi­

mo mielodepresor y consecuente

pancitopenia y neutropenia absoluta;
mismas que corrigieron con estimu­

lante de unidades formadoras de
colonias granulocíticas (Neupogen,
Laboratorios Roche). Desafortuna­

damente el paciente luego de 48

horas reactiva su producción de

AAMB y sufre nueva hemorragia

alveolar di fusa. Nuevamente

requiere altas F102 y PEEP. Se repite

bolo de ciclofosfamida y se comple­
tan 6 sesiones más de plasmaféresis
lográndose controlar la hemorragia

pulmonar y negativizar el AAMB.

En este momento, se decide eliminar

la fuente antigénica mediante nefrec­
tomía bilateral, dada la insuficiencia

renal anúrica y las mínimas posibili­
dades de recuperación funcional

renal a la luz de los hallazgos histopa­

tológicos que confirmaron el diag­
nóstico y mostraron 100% de

afectación glomerular. El paciente

mejora y es deshabituado de la venti­

lación mecánica y mantiene AAMB
negativos en toda su evolución poste­

flOr.

Primack ha clasificado las hemorra­
gias pulmonares difusas en dos

grandes grupos de acuerdo a su eti­

ología 18 incluyendo a pacientes con

inmunocompetencia y aquellos
pacientes con algún tipo de inmuno­

compromiso. El síndrome de

Goodpasture pertenece al primer
grupo mencionado. Esta entidad se

caracteriza por la presencia de

hemorragia pulmonar difusa asociada
a insuficiencia renal (7-10-9) produc­

to de la presencia de anticuerpos con­

tra la membrana basal (MB). Se sabe

que existe relación con exposición a

agentes ambientales incluyendo
infección por virus influenza, exposi­
ción a solventes y fumado (9-21-2­

11-4). En nuestro caso particular, se
documentó exposición laboral a

vapores derivados del uso de ácido

oxálico utilizado por el paciente para
pulir pisos. Además se ha determina­

do cierta evidencia de predisposición

genética (9) y se sabe existe una aso­
ciación con la presencia de antígenos

de histocompatibilidad HLA DR2

(12). También se han descrito casos
en gemelos idénticos. (4). Existen en

esta entidad anticuerpos contra la
membrana basal (específicamente

contra el colágeno tipo IV) y que

afectan principalmente el riñón y el

pulmón (7-10) y otros órganos como
cóclea, arterias hepáticas, tiroides y
plexos coroideos (12). El depósito de

estos anticuerpos sobre su blanco
desencadena una reacción

inmunológica compleja que involucra

células inflamatorias y activación del
sistema de complemento (9) pro­

duciendo a nivel renal una glomeru­

lonefritis severa que progresa rápida­
mente hacia la insuficiencia renal (3).

En pulmón, la respuesta inmunológi­

ca produce lesión vascular que con­
duce a una hemorragia pulmonar

difusa (7.10). Las manifestaciones

del síndrome son producto principal­

mente del compromiso renal y pul­
monar mostrando astenia, adinamia,

hematuria o incluso franca uremia.

Además se ha descrito un caso de
presentación atípica como un sín­

drome nefrótico producto de trombo­

sis de la vena renal (16). Los signos
y síntomas pulmonares son principal­

mente la hemoptisis, disnea y en

casos extremos, como el que presen­

tamos el síndrome de distrés respira­
torio del adulto (17). El deterioro de

la función pulmonar se demuestra por
hipoxemia y trastornos en la capaci­

dad de difusión. Ewan et al describen
un método de diagnóstico mediante

captación de monóJlido de carbono

marcado con isótopos radiactivos (9).
Debe tenerse en cuenta que el sín­

drome puede presentarse asociado a
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otras enfermedades autoinmunes, en

cuyo caso encontramos las mani­
festaciones propias de la enfermedad

de fondo (15). Desde el punto de

vista inmunológico el rasgo carac­

terístico es la presencia de anticuer­
pos contra la membrana basal (12).

Estos son principalmente del tipo IgG

que se pueden demostrar por métodos
de inmunofluorescencia directa, indi­

recta radioinmunoensayo y ELISA
(10). La demostración de depósitos

de estos anticuerpos a nivel glomeru­

lar (por biopsia renal o post-nefrec­
tomía) es diagnóstica. En pulmón,

esto es más difícil debido a autofluo­

rescencia característica del tejido
(18). El estudio radiológico muestra

infiltrados pulmonares generalmente

bilaterales. Inicialmente son tipo aci­

nar Figura I y posteriormente viran
hacia un patrón de tipo reticular

(18.1.14). Usualmente, si hay
respuesta al tratamiento, los infiltra­

dos resuelven por completo. Figura 2.

El tratamiento va dirigido hacia
soporte general (ventilatorio y renal)

y control de la reacción autoinmune.

Es conveniente evitar la utilización de

altas concentraciones de ox ígeno ya

que esto puede aumentar la lesión

pulmonar, razón por la cual fue nece­

sario en nuestro caso utilizar altos
niveles de PEEP. El paciente requiere

de hemodiálisis y se recomienda

revertir las alteraciones hemostáticas
propias de la uremia para evitar per­

petuación de la hemorragia pulmonar
(13.8). Los esteroides son utilizados

para suprimir la reacción y en oca­

siones es conveniente agregar otro
tipo de inmunosupresor. Se docu­

menta experiencia con azatioprina

pero principalmente se ha utilizado
ciclofosfarnida. Se ha mantenido el
tratamiento hasta que se desaparezca

por completo los anticuerpos circu­
lantes contra la membrana. En
algunos casos se ha utilizado

ciclosporina como agente inmuno­
supresor con mejoría de la función
renal (20). La plasmaféresis es la

forma disponible para la remoción de
anticuerpos circulantes. Se han uti­
lizado esquemas de hasta 2 semanas

de intercambio con volúmenes de 3 a
4 litros por sesión (9). En casos

refractarios a las medidas anteriores

se ha recurrido a la nefrectomía bilat­

eral, opción que pretende suprimir el

antígeno desencadenante de la reac­
ción autoinmune, corrigiendo el com­

promiso pulmonar posterior a la

cirugía. (16). Como se puede obser­

var, el presente caso ilustra de una
manera amplia las manifestaciones

clínicas características del síndrome.

Además, fue un ejemplo claro de un
caso que requirió de todas las medi­

das terapéuticas disponibles para su

solución. Lo que hace este caso
diferente, es el antecedente de

exposición ambiental a ácido oxálico

lo cual a nuestro conocimiento no ha
sido descrito. Esto hace recordar

sobre la importancia de condiciones

ambientales y laborales en la fisiopa­
tología de algunas enfennedades de

índole autoinmune.

. SU EN

El síndrome de Goodpasture se ca­
racteriza por la presencia de hemorra­

gia pulmonar difusa asociada a

glomerulonefritis rápidamente pro­
gresiva. La entidad se ha asociado a

factores genéticos, hereditarios y físi­

cos como la exposición ambiental a

tóxicos. Se ha descrito que el fuma-

Figura No. 1
La radiografía muestra infiltrados algodonosos difusos que correspon­
den a un edema pulmonar lesiollal secundario a Hemorragia Alveolar
difusa.

Figura No. 2
Resolución de los infiltrados posterior al tratamiento
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do y los solventes pueden ser desen­
cadenantes del cuadro clínico; no

obstante, no se ha reportado la pres­
encia del síndrome asociado a la

exposición de vapores de ácido oxáli­

co, utilizado en el pulido de pisos. Se
presenta un caso en el que encon­

tramos dicha asociación. Se expone

la evolución clínica del paciente y las
diferentes medidas terapéuticas apli­

cadas. Además se revisan breve­

mente las características radiológicas,
patológicas e inmunológicas del sín­

drome de GoodpaslUre y las difer­
entes alternativas de tratamiento

disponibles. Figura 1. La racliografía

muestra infiltrados algodonosos difu­
sos que corresponden a un edema

pulmonar lesional secundario a

Hemorragia Alveolar difusa.
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