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Sindrome pulmonar-renal. Informe de un caso

Dr. Raymundo Rodriguez Herrera,* Dr. Luis Carbajal Rodriguez,** Dr. Rodolfo Rodriguez Jurado,** Dr. Rubén

Vargas Rosendo,*** Dr. José N. Reynés Manzur*

Introduccion. El sindrome pulmonar renal incluye un grupo de
enfermedades en las que coexisten hemorragia pulmonar y
glomerulonefritis. Se clasifica en tres grupos: pauciinmune, depo-
sito de complejos inmunes y depdsito de anticuerpos antimembrana
basal glomerular.

Caso clinico. Nifia de nueve afos con diagnostico de sindrome
pulmonar renal, a saber, depdsito de complejos inmunes,
hemosiderosis pulmonar y sindrome nefrotico. Tuvo tres eventos
de hemorragia pulmonar y proteinuria elevada en dos ocasiones.
Recibi6é pulsos de metilprednisolona, prednisona oral y pulsos
mensuales de ciclofosfamida, con lo que mejoraron la
sintomatologia y las funciones renal y pulmonar. Un ario después
hubo reactivacion pulmonar y renal con desenlace fatal. Los re-
sultados clinicos, de laboratorio, de gabinete, e histopatologicos
no permiten determinar una entidad causante del sindrome.

Conclusiones. El sindrome pulmonar renal es infrecuente. Se
debe estar familiarizado con la expresion clinica, el diagnostico
diferencial y el tratamiento de esta entidad para realizar un diag-
nostico nosologico, iniciar el tratamiento con esteroides e
inmunosupresores y evitar la progresion de los danos renal y
pulmonar.

Palabras clave. Sindrome puimonar-renal; hemosiderosis
pulmonar, glomerulonefritis, complejos inmunes.

Introduccién
El término sindrome pulmonar-renal se ha usado para des-
cribir las manifestaciones clinicas de un grupo de enferme-
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Abstract

Introduction. Pulmonary renal syndrome includes a group of
entities with pulmonary hemorrhage and glomerulonephritis. Three
groups have been described: a) pauciimmune, b) presence of
immune complexes and c) presence of basal glomerular
antimembrane antibodies.

Case report. A nine year old girl was diagnosed as having a
pulmonary renal syndrome on the basis of the presence of immune
complexes, pulmonary hemosiderosis and nephrotic syndrome.
During her disease she had three episodes of pulmonary
hemorrhage and increased proteinuria on two occasions. She
was treated with methyiprednisolone, oral prednisone and monthly
pulses of cyclophosphamide and her symptoms subsided;
pulmonary and renal function improved. One year later pulmonary
and renal reactivation occurred and the patient died. Based on
clinical, laboratory, specialized tests and histopathological findings
it is not possible to pinpoint a specific entity responsible for this
syndrome.

Conclusions. Whereas the incidence of pulmonary renal
syndrome is unusual, the clinical presentation, the diferential diag-
nosis and the treatment of this condition should be understood in
order to reach an accurate diagnosis and to treat the disease with
steroids ‘and immunosuppresor drugs thus avoiding progressive
renal and pulmonary damage.

Key words. Puimonary renal syndrome; puimonary hemosiderosis,
glomeruionephritis, immune complexes.

dades en las cuales coexisten hemorragia pulmonar y
glomerulonefritis. El Consenso Internacional para la Nomen-
clatura de las Vasculitis las clasifica en tres grupos (Cuadro
1) . Entre las vasculitis hay tres que son las mas frecuentes;
caracterizadas por la presencia de anticuerpos contra pro-
teinas citoplasmaticas de neutréfilos (ANCA). Una de ellas
es la poliangeitis microscdpica (PAM); otra, la granuloma-
tosis de Wegener (GW). 2

Una enfermedad por depdsito de complejos inmunes
causante del sindrome pulmonar-renal es el lupus eritema-
toso generalizado (LEG) que ocurre entre 1.8 y 7.6 casos por
100,000 habitantes por afio; menos del 5% de los pacientes
tiene hemorragia pulmonar difusa. *
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Discusion
Las vasculitis sistémicas son un grupo de patologias
heterogéneas, cuyo diagnostico y clasificacion presentan
un gran reto diagnostico. *® Entre las vasculitis sistémicas
con manifestaciones clinicas del sindrome pulmonar-renal
estan las asociadas con ANCA, depésito de complejos in-
munes o con anticuerpos antimembrana basal glomerular
(cuadro 1). La positividad de los ANCA es fundamental para
el diagndstico diferencial del sindrome pulmonar-renal. Tres
entidades forman este grupo de vasculitis: GW, PAM y sin-
drome de Churg-Strauss; también, muestran una elevada
sensibilidad y especificidad de los marcadores seroldgicos
estudiados por inmunofluorescencia indirecta combinada con
inmunoensayo enzimatico para determinar PR3 y MOP ™,
Granulomatosis de Wegener (GW). La mayoria de las
publicaciones sefialan que los pacientes con GW activa
tienen ANCA con antigeno especifico para proteinasa 3 (PR3
ANCA) en 70-80% de los casos y MPO-ANCA s6lo en el
10%. Esta entidad se caracteriza por vasculitis granuloma-
tosa necrosante del aparato respiratorio, glomerulonefritis
y vasculitis de grado variable en vasos de pequeiio calibre.
Ocurre en 0.5 de cada 100,000 individuos por afio. Los crite-
rios del Colegio Americano de Reumnatologia para clasificar
este padecimiento son: a) inflamacion nasal o bucal; b) Rx
de torax anormal (nddulos, infiltrados fijos o cavidades); ¢)
sedimento urinario anormal (hematuria o cilindros
eritrocitarios); d) inflamacién granulomatosa en la biopsia.
La presencia de dos o mas de estos criterios, permite identi-
ficar la GW con una sensibilidad y especificidad de 88% y
92% respectivamente. '° La afeccidn renal en la GW de la
mayoria de pacientes es asintomatica, aunque casi el 15%
tiene datos clinicos de enfermedad renal, que afectara al
50% de los enfermos. Se manifiesta por sedimento urinario
“activo” (hematuria, piuria, proteinuria y cilindros celula-
res), y diversos grados de alteracion de la funcion renal. La
lesion renal tipica es una glomerulonefritis necrosante focal
segmentaria y pauciinmunitaria. En los casos mas graves
existe glomerulonefritis difusa proliferativa y progresiva. Los
estudios de inmunofluorescencia son negativos o indican
solo escaso deposito de Ig, generalmente en las areas de
necrosis. Hay discreto o ningin depdsito de complejos
inmunes o complemento. La vasculitis renal es menos fre-
cuente, de tipo necrosante, con o sin infiltracién
granulomatosa *. Se descart6 esta entidad en nuestro caso
porque tenia enfermedad pulmonar caracterizada por in-
filtrado reticular y datos de sobredistensidn, a diferencia

de la GW donde existen nddulos, infiltrados tijos o cavidades
en la Rx de torax; los hallazgos renales no correspondian con
lo observado en la GW. En cambio, la biopsia mostr6 depo-
sitos de complejos inmunes y datos de vasculitis necrosante
sin granulomas. Otro dato en contra de GW fue la serologia
negativa para ANCA.

La poliangeitis microscopica (PAM) es una vasculitis

sistémica necrosante que afecta sobre todo los pequefios
vasos (capilares, vénulas o arteriolas). La hemorragia
pulmonar puede ser su manifestacién mas dramatica, pero
solo el 12% de los pacientes desarrolla esta complicacién.
La hemoptisis puede variar de un esputo asalmonado a franca
expectoracién sanguinolenta; es constante y puede llegar a
una hemorragia pulmonar severa, acompafiada de disnea y
anemia 'Y, Mucho mas frecuentes que la hemorragia
pulmonar son las glomerulonefritis (79%), la pérdida de peso
(73%), la mononeuritis multiple (58%) y la fiebre (55%). El
dafio renal de la PAM se manifiesta por glomerulonefritis
necrosante rapidamente progresiva, pero con escasez de
depositos inmunes. La glomerulonefritis pauciinmune con
formacién de semilunas fue descrita inicialmente por Stilman
y cols. en 16 pacientes "*. Si se contempla a la PAM solo
como un sindrome pulmonar-renal y se exige que haya
afectacion pulmonar para fundamentar el diagndstico,
probablemente la deteccion de la PAM se retrasara o no se
realizara. En pacientes con PAM y nefropatia, la hemorragia
pulmonar aumenta el riesgo de mortalidad unas nueve ve-
ces ™.
Los estudios de laboratorio son inespecificos; reflejan la
naturaleza inflamatoria de la enfermedad: aumentanla VSG,
la PCR, las plaquetas y los leucocitos; hay anemia
normocitica normocrémica; eosinofilia en 14% de los pa-
cientes. El sindrome pulmonar renal asociado a p-ANCA
positivo con antigeno especifico para mieloperoxidasa (anti-
MPO) casi siempre es causado por PAM '. Cerca del 60% de
los pacientes con PAM tienen MPO-ANCA y el 30% PR3-
ANCA., Esta asociacion puede manifestarse como hemorragia
pulmonar severa e insuficiencia renal rapidamente progresiva.
3 Los niveles de complemento son normales o elevados.
Existe factor reumatoide entre €] 39 y el 50% y es mas fre-
cuente que los ANCA (21 - 33%).

Varios datos, como pérdida de peso, fiebre, hemorragia
pulmonar severa, glomerulonefritis con formacién de
semilunas, sugieren que la PAM es la causa del sindrome
pulmonar-renal en nuestro caso; sin embargo, los ANCA
negativos y la biopsia renal con deposito de complejos in-
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