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Resumen

Introduccién: La enfermedad de Goodpasture es una patologia con base autoinmu-
ne, mediada por anticuerpos anti membrana basal glomerular (MBG). La afectacién es
principalmente renal y/o pulmonar. Es poco frecuente y puede ser grave e incluso mor-
tal si no se arriba al diagndstico temprano.

Presentacion del caso: Paciente con sindrome febril asociado a tos seca y astenia, reci-
bié antibioticoterapia ambulatoria sin mejoria. Se estudié con multiples tomografias de
térax que evidenciaron imdgenes nodulares migratorias y perfil reumatoldgico negati-
vo. Lavado bronquioalveolar sin desarrollo de gérmenes, puncién percutdnea y biopsia
por videotoracoscopia con patrén inflamatorio de la muestra, sin atipia. Evoluciond con
hemoptisis. Se solicitaron anticuerpos anti membrana basal glomerular que resultaron
positivos, por lo que se interpretdé el cuadro como enfermedad de Goodpasture.
Discusion: La enfermedad de Goodpasture es una entidad poco frecuente. Los anti-
cuerpos anti MBG pueden afectar tanto a los riflones, causando glomerulonefritis rd-
pidamente progresiva, como a los pulmones dando hemorragia alveolar, principalmen-
te. Entre el 60 y el 80% de los pacientes tienen manifestaciones clinicamente evidentes
de enfermedad pulmonar/renal y menos del 10% tienen enfermedad limitada a los pul-
mones.

Conclusién: La enfermedad de Goodpasture con afectacién Unicamente pulmonar es
una entidad infrecuente, puede simular otras patologias y volverse un desafio. Al ser
poco prevalente, el tiempo hasta el diagndstico es mayor y, por lo tanto, conlleva a un
retraso en el tratamiento dirigido de la patologia.
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Abstract

Introduction: Goodpasture’s disease is an autoimmune disease mediated by anti-glo-
merular basement membrane (GBM) antibodies. It primarily affects the kidneys and/or
lungs. Itis rare and can be severe and even fatal if not diagnosed early.

Case presentation: A patient with febrile syndrome associated with a dry cough and
asthenia received outpatient antibiotic therapy without improvement. Multiple chest CT
scans revealed migratory nodular images and a negative rheumatologic profile. Bron-
choalveolar lavage revealed no germ development, and percutaneous puncture and
video-assisted thoracoscopic biopsy revealed an inflammatory pattern in the sample,
without atypia. The patient developed hemoptysis. Anti-glomerular basement mem-
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brane antibodies were requested, which were positive, interpreting the condition as
Goodpasture’s disease.

Discussion: Goodpasture’s disease is a rare entity. Anti-GBM antibodies can affect both
the kidneys, causing rapidly progressive glomerulonephritis, and the lungs, primarily
causing alveolar hemorrhage. Between 60% and 80% of patients have clinically evi-
dent manifestations of lung/kidney disease, and less than 10% have disease limited to
the lungs.

Conclusion: Goodpasture’s disease, which affects only the lungs, is a rare entity and
can mimic other pathologies and become a challenge. Because it is relatively uncom-
mon, the time to diagnosis is longer, leading to a delay in targeted treatment.

Key words: Goodpasture’s disease; migratory nodules; anti-glomerular basement membrane antibodies.

Introduccion

La enfermedad de Goodpasture es una enfermedad con caracteristicas autoinmunes asociada
a anticuerpos dirigidos contra antigenos de la membrana basal glomerular (MBG) presente en
organos especificos como los rinones y pulmones.! Estos anticuerpos pueden provocar glome-
rulonefritis rdpidamente progresiva (GNPR) o hemorragia pulmonar debido a las similitudes del
coldgeno en la membrana basal.?

Es poco frecuente en la poblacidn general, con una incidencia de 1 por cada 2 millones de
personas al aio. El sindrome tiene una distribucién por edad bimodal alrededor de la tercera y
sexta décadas de la vida. Cabe destacar que los pacientes mds jévenes tienen mayor probabi-
lidad de presentar afectacién pulmonar, mientras que los pacientes mayores tienen mayor pro-
babilidad de presentar enfermedad renal menos grave.

La semiologia respiratoria suele ser inespecifica y los pacientes pueden manifestar desde
disnea, tos crénica, hasta hemoptisis.

El tratamiento estdndar consiste en una terapia combinada de plasmaféresis, prednisolona
y ciclofosfamida.3

Caso clinico

Paciente femenina de 59 anos con antecedentes de ex tabaquista de 20 paquetes ano, EPOC
Gold 2 B, neumonias a repeticion, bypass gdstrico, alérgica a ampicilina y sulfonamidas. Padre
fallecido de cdncer de pulmdn. Consulté al servicio de urgencias por tos seca, disnea clase fun-
cional Il y registros subfebriles de 5 dias de evolucién. Le realizaron test para SARS-CoV-2 con
resultado negativo y le indicaron tratamiento sintomdtico. Luego de una semana volvié a consul-
tar por la persistencia de los sintomas y agregé fiebre de hasta 38,5°C. La radiografia de térax
evidencié una opacidad en la base pulmonar derecha, por lo que fue medicada con claritromici-
na. Luego de una semana, la paciente persistié febril y le adicionaron levofloxacina. Tras cumplir
el tratamiento antibidtico, no hubo mejoria del cuadro clinico por lo que se decidid su hospitali-
zacion. La tomografia computada de térax (TC) evidencié una opacidad de aspecto consolida-
tivo de disposicidn yuxta cisural, de bordes irregulares y cavitacidn central que comprometia el
segmento posterior del I6bulo superior derecho, opacidades pseudonodulares en I6bulo medio y
drbol en brote comprometiendo extensamente el campo pulmonar derecho. (Figura 1) Los exd-
menes de laboratorio encontraron reactantes de fase aguda elevados, perfil reumatoldgico ne-
gativo e IgE elevada como datos a destacar. La funcidn renal fue normal y las serologias negati-
vas. Se realizé lavado bronquio alveolar (BAL) sin hallazgos patoldgicos.
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Figura 1.
Consolidacion yuxta cisural, de bordes irregulares y cavitacion central en el I6bulo superior derecho y drbol en
brote comprometiendo el campo pulmonar derecho.

Por mejoria del cuadro clinico, se programé TC de térax control al mes en la que se visuali-
zaron dos imdgenes nodulares a nivel de Iébulo superior derecho. (Figura 2) La puncién percu-
tdnea con aguja fina de la lesidén consolidativa nodular concluyé en la ausencia de atipias en la
anatomia patoldgica, pero con marcadores tumorales TTF1, CK 7 y P63 positivos. Una nueva TC
de térax mostré franca mejoria de las imdgenes nodulares previamente descritas, pero con la
aparicion de un nédulo de 15 mm en Iébulo inferior izquierdo. (Figura 3) Posteriormente, se deci-
dié realizar biopsia quirdrgica por medio de una videotoracoscopia (VATS) de la lesidon de la ba-
se pulmonar izquierda y la anatomia patoldgica informé un patrén inflamatorio inespecifico (ver
exdmenes complementarios).

Figura 2. Figura 3.
Imdgenes nodulares a nivel de Iébulo superior derecho.  Ndédulo de 15 mm en Iébulo inferior izquierdo.

La paciente continud con registros subfebriles diarios, marcada astenia y tos seca. Se inter-
pretd el cuadro como posible neumonia organizativa y se inicié tratamiento con meprednisona
40 mg al dia. La paciente mejord parcialmente, sin repetir eventos febriles; por lo que al mes de
iniciado el tratamiento con corticoides, se comenzé su reduccion. Durante el descenso, la pa-
ciente presentd hemoptisis moderada por lo que consulté nuevamente al servicio de emergen-
cias. Los exdmenes de laboratorio mostraron anemia de trastornos crénicos y reactantes de
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fase aguda elevados. Una nueva TC de térax describié dos imdgenes nodulares de bordes defi-
nidos, mayores a 15 mm, en lébulo superior derecho y I6bulo medio. (Figura 4) Se escalé la dosis
de meprednisona a 40 mg al dia y se extendid el perfil reumatoldgico donde se obtuvo resultado
de anticuerpos anti membrana basal glomerular que fueron positivos.

Figura 4.
Imdgenes nodulares de bordes definidos mayores a 15 mm en I6bulo superior derecho y I6bulo medio.

Exdmenes complementarios

Los principales resultados de laboratorio se describen en las Tablas 1y 2. Por otra parte, el hi-
sopado nasofaringeo para SARS-CoV-2 y panel viral resulté negativo. Los hemocultivos fueron
negativos y la reaccidon de Mantoux (PPD) anérgica. Los resultados del lavado bronquioalveolar
se describen en la Tabla 3.

-Anatomia patolégica de puncidn percutdnea: células epiteliales y estromales con leves cam-
bios reactivos, numerosos neutréfilos, macréfagos alveolares y hematies.

-Anatomia patolégica de VATS: focos de enfisema, leve infiltrado inflamatorio mononuclear y
aislados acimulos linfoides.

Tabla 1.

Exdmenes de laboratorio general.
Hematocrito 39% IgE 509 Ul/ml
Hemoglobina 11,8 g/L IgE anti-Aspergillus Negativa
Leucocitos 6600/mm3 IgG 4 Negativo
Eosindfilos 630/ LDH 296 U/
Plaquetas 235000/mm3 HIV Negativo
Uremia 35 mg/dl VDRL Negativo
Creatininemia 0,8 mg/dl Serologias hepatitis Negativas
VSG 70 mm/h Orina Proteinas +
PCR 5,4 mg/dl

Ref.: VSG, eritrosedimentacion; PCR, proteina C reactiva; LDH, ldctico deshidrogenasa.
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Tabla 2.

Resultado de exdmenes de laboratorio inmunoldgicos.
FAN Negativo
ANCA Negativo
FR Negativo
Ac. Anti SCL 70 Negativo
Ac. Anti CCP Negativo
Ac.Anti JO 1 Negativo
Ac. Anto RO/LA Negativo
Ac. Anti MBG Positivo

Ref.: FAN (factor antintcleo), ANCA (anticuerpos anti citoplasmdticos), FR (factor reumatoideo), MBG
(membrana basal glomerular).

Tabla 3.
Resultados microbioldgicos y férmula del lavado bronco-alveolar.

Recuento diferencial -Macréfagos: 68%

-Neutrdfilos: 20%

-Eosindfilos: 1%

-Linfocitos: 10%

-Células bronquiales: 1%

-Células pavimentosas: 0%

Directo y cultivos Negativos

Células epiteliales <1%

Leucocitos 0-1 por campo
Monocitos — Macréfagos No se observan

Tincién de Gram No se observan bacterias
Tincion de Ziehl Neelsen Negativo
Discusion

La enfermedad de Goodpasture con compromiso solo pulmonar es una enfermedad autoinmune
que requiere un alto indice de sospecha clinica e imagenoldgica para arribar al diagndstico. La
hemorragia alveolar es la caracteristica mds frecuente en la tomografia de térax.

Los anticuerpos pueden provocar dafio pulmonar y/o renal debido a las similitudes del cold-
geno en la membrana basal.

Las pruebas de ELISA para anticuerpos anti-MBG presentan una alta sensibilidad (> 95%) y
especificidad (>97%).°

Entre el 60 y el 80% de los pacientes tienen manifestaciones clinicamente evidentes de en-
fermedad pulmonary renal, entre el 20 y el 40% tienen solo enfermedad renal y menos del 10%
tienen enfermedad limitada a los pulmones.?

Las manifestaciones clinicas del Goodpasture pueden variar. En algunos pacientes, los sin-
tomas respiratorios ocurren semanas o meses antes de que las manifestaciones renales sean
evidentes. El sintoma mds comun es la hemoptisis que se acompafia de disnea continua o epi-
sddica, fatiga y tos que generalmente es aguda, pero en ocasiones es subaguda y recurrente.*

El factor determinante para la respuesta terapéutica y el diagndstico a largo plazo de la en-
fermedad es el diagndstico precoz para prevenir la nefropatia terminal. Por lo tanto, el trata-
miento estdndar consiste en una terapia combinada de plasmaféresis, prednisolona y ciclofos-
famida.
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Dentro de los diagndsticos diferenciales de la enfermedad de Goodpasture cabe mencionar
la granulomatosis eosinofilica con poliangeitis, lupus eritematoso sistémico, crioglobulinemia y
la hemosiderosis pulmonar.

Conclusion

La enfermedad de Goodpasture es una entidad con una baja incidencia, lo que lleva a una de-
mora en su diagndstico y tratamiento. La afectacion dnicamente pulmonar es infrecuente y pue-
de simular otras enfermedades respiratorias. Esto actia como un distractor, puede resultar en
tratamientos inadecuados y puede aumentar la probabilidad de progresién e impacto renal.
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