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Introduccion

La enfermedad anti-membrana basal glomerular (anti-MBG) es una enfermedad rara de origen
autoinmune que causa un patron de glomerulonefritis y hemorragia pulmonar (NAD: Glomeru-
lonefritis rapidamente progresivas). Se trata de una enfermedad definida por la presencia de
autoanticuerpos dirigidos a antigenos especificos de la membrana basal glomerular y/o pulmo-
nar [1].

El término enfermedad de Goodpasture actualmente se reserva para aquellos que presentan
afectacion tanto glomerular como pulmonar. Fue descrito en 1918 y recibi6 este titulo por el
meédico que informo del primer caso. Su patogenia aun no esta del todo establecida, asi como
los factores desencadenantes, aunque se han evidenciado estimulos ambientales que pueden
iniciar respuestas celulares y conducen a la produccion de anticuerpos anti-MBG, ademas de
una predisposicion genética que de forma conjunta pueden dar lugar al desarrollo de la enfer-
medad [2].
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A continuacién, describimos el caso de una enfermedad de Goodpasture que se desarrollé
después de una cirugia con litotricia por ondas de choque (ESWL).

Caso clinico

Se trata de una mujer de 53 afnos con antecedentes personales de hiperreatividad bronquial,
rinoconjuntivitis alérgica y dos episodios de nefrolitiasis sintomaticas que requirio ESWL (tres
tratamientos con cuatro semanas de diferencia). Previamente a esta intervencion gozaba de
buena salud, su funcion renal era normal con una creatinina de 0.8 mg/dl.

Acude a Urgencias una semana después del procedimiento uroldgico por quebrantamiento del
estado general junto con nauseas, vomitos y anuria de 24 horas de evolucion.

En la exploracion: PA 200/100 mmHg, satO2 80%, FC 110 Ipm. Habia signos de insuficiencia
cardiaca congestiva, con edemas en miembros inferiores, regurgitacion yugular, crepitantes
bibasales y ligero trabajo respiratorio.

Los andlisis mostraron un fracaso renal agudo con creatinina (Crp) de 8,5 mg/dl, urea 265 mg/
dl, Na 133 mEq/l, K 6 mEq/l, pH 7.20 y bicarbonato 11 mmol/l. Destacaba una hemoglobina de 6
g/dl sin exteriorizacién de sangrado ni datos de hemdlisis.

La radiografia de térax mostrd la presencia de multiples infiltrados de ocupacioén alveolar en
ambos campos pulmonares. La ecografia renal sin alteraciones morfoldgicas, ni datos de ure-
terohidronefrosis; el unico hallazgo fue una litiasis de 2 mm en rindn izquierdo que no provo-
caba obstruccion. La ecocardiografia a pie de cama demostrd FEVI preservada, sin signos de
derrame pericardico ni cardiopatia estructural.

A su llegada, se inicio oxigenoterapia y precisé perfusion con urapidilo a 40 mg/h por HTA.
Para su manejo se colocé catéter venoso, se inicié hemodialisis debido a la sobrecarga hidrica
y se transfundieron 2 concentrados de hematies. Se realizé TAC de térax que puso de mani-
fiesto la presencia hemorragia alveolar (Figura 1) que se confirmé tras la realizacion de BAAL.
El resto de las pruebas complementarias mostraron inmunoglobulinas y complemento norma-
les, ANCA y ANA negativos, pero encontraron positividad para los anticuerpos antimembrana
basal glomerular (anti-MBG) a titulo de 387 (cuantificacion ELISA).
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: Extensas opacidades en vidrio deslustrado confluentes de distribucion peribroncovascular
alguna de ellas con incipiente consolidacion, que asocia la presencia de multiples nodulos de
distribucion centrolobulillar con algunas éreas de engrosamiento septal|

Tras confirmar el diagndstico de sindrome reno-pulmonar recibié tratamiento con plasmafére-
sis, ciclofosfamida y pulsos de esteroides. Pasados 16 dias y tras estabilizacién clinica se
realizo biopsia renal ecoguiada con fines prondsticos. La biopsia renal revelé 23 glomérulos,
de ellos 4 estaban esclerosados. Se observaban: lesiones de proliferacion de células en el es-
pacio de Bowman formando semilunas celulares en mas de 50% de los glomérulos, con sig-
nos de necrosis en una de las semilunas y de manera segmentaria en un ovillo y leve infiltrado
inflamatorio mononuclear. Los tubulos renales estaban atroficos con arteriolopatia hialina. La
inmufluorescencia mostré positividad lineal en la membrana basal glomerular para IgG (+++),
cadenas kappa (+++) y lambda (++), IgM (+), IgA (%), C4d (+++). Se observd C3 en la pared
de arteriolas, granulos dispersos en glomérulos junto a sefial débil lineal glomerular. Finalmen-
te, se solicito la tipificacién del antigeno mayor de histocompatibilidad (HLA) clase | y II, que
detecto DR15.
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Se llevaron a cabo 20 sesiones de plasmaféresis con lo que se controlé la hemorragia pulmo-
nar y se redujo el titulo de anticuerpos circulantes, pero no mejoré la funcion renal y el cuadro
de anuria persistio, por o que permanecié en un programa de hemodialisis.

Discusion

Presentamos un caso donde se muestra el clasico “sindrome de Goodpasture” con hemorragia
pulmonar y glomerulonefritis asociada tras la realizacién de ESWL. La enfermedad anti-MBG
es una enfermedad autoinmune rara pero grave, que se caracteriza por el desarrollo de anti-
cuerpos contra los antigenos de colageno tipo IV en las membranas basales glomerulares y al-
veolares (NAD: Enfermedades sistémicas y riidn. Vasculitis). Esto condiciona una glomerulo-
nefritis rapidamente progresiva, hemorragia alveolar o ambas. La incidencia anual es baja y
una variedad de factores ambientales puede desencadenar la enfermedad en sujetos
genéticamente predispuestos [1]. Se han descrito asociaciones, por la secuencia temporal,
con la gripe, SARS-CoV-2 y la vacunacion contra la COVID-19, aunque no hay pruebas que su-
gieran una causalidad. Otros factores ambientales como la exposicion a hidrocarburos, infec-
ciones, tabaco o glomerulonefritis previas se han relacionado con el dafo a la membrana
basal glomerular y pulmonar [2]. El diagndstico y la intervencién precoces resultan claves en
la respuesta al tratamiento y prondstico a largo plazo. Existe una correlacion directa entre la
concentracion inicial de creatinina plasmatica y: a) el porcentaje de glomérulos con semilunas
y b) la concentracién de anticuerpos anti-MBG. Una baja proporcion de glomérulos indemnes
y el desarrollo de oligoanuria son los principales determinantes de mal prondstico [2].

El caso presentado ilustra una forma de presentacion “tipica” con una situacidén de extrema
gravedad ya que nos encontramos con un fracaso renal agudo con oligoanuria que precisa
tratamiento urgente con hemodialisis, agravado por la insuficiencia cardiaca y una hemorragia
pulmonar. Ello obliga a un manejo y decisiones iniciales rapidas y precisas, estableciendo las
medidas de soporte necesarias, mientras se realizan medios diagnosticos orientados a identi-
ficar de forma certera la causa de la enfermedad. En este caso precisd una sesion hemodiali-
sis urgente y posteriormente se realizdo el TAC de térax que confirmd la presencia de
hemorragia con lo que se afadieron las sesiones de plasmaféresis.

En nuestro caso, llamaba la atencion la cercana intervencion de la paciente con ESWL. La
ESWL es un procedimiento no invasivo, de uso frecuente para la eliminacion de calculos del
tracto urinario superior, que generalmente cursa sin complicaciones, pero se han descrito
casos de insuficiencia renal aguda por sangrado intraparenquimatoso y subcapsular [3]. Tam-
bién existen varios casos sobre la enfermedad anti-MBG tras un procedimiento de ESWL, que
seria una complicacion rara de la ESWL, sin que se haya dilucidado la relacion causal entre
ambos, ni el espectro antigénico o las subclases de IgG de los autoanticuerpos en esta rara
entidad [3].Tedricamente, la lesion de la membrana basal, en este caso por la ESWL, expon-
dria los epitopos cripticos en la membrana basal glomerular con la consiguiente produccion de
anticuerpos o bien desenmascararia una enfermedad encubierta mediante la liberacion de au-
toantigenos en sujetos que tenian anticuerpos anti-MBG circulantes preexistentes.
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En cuanto a la genética, se ha encontrado una mayor susceptibilidad en los fenotipos HLA-
DR15 y HLA-DR4, que se expresan en mas del 90% de pacientes con enfermedad anti-MBG,
siendo necesario un estimulo ambiental para la expresion de la enfermedad. Por ello, para filiar
el cuadro clinico se solicitd estudio genético, que resultd positivo para DR15 confirmando asi
su mayor susceptibilidad.

La biopsia renal resulta fundamental no solo para el diagndstico sino también para establecer
un prondstico de la enfermedad. Aunque el diagndstico oportuno, el mejor conocimiento de la
enfermedad y el tratamiento intensivo temprano han mejorado el prondstico, las tasas de su-
pervivencia renal y del paciente no son alentadoras. En nuestro caso, la edad, la creatinina
sérica alta, el titulo de anticuerpos anti-MBG y los cambios cronicos en la biopsia renal prede-
cian una dificil recuperacion de la funcion renal como ocurrio, ya que ha seguido en hemodiali-
sis incluso tras haber iniciado tratamiento precozmente. Concretamente, a la semana de ingre-
s0, la paciente habia recibido los esteroides, ciclofosfamida y plasmaféresis.

El tratamiento, ademas del tratamiento inmunosupresor con ciclofosfamida y esteroides, debe
considerar la plasmaféresis. Se recomienda en todos los pacientes con enfermedad renal limi-
tada, excepto si precisan didlisis en el momento de la presentacion, tienen 100 % de semilunas
glomerulares o0 >50 % de glomérulos globalmente esclerdticos. En nuestra paciente, se reali-
zaron 20 sesiones de plasmaféresis debido a la presencia de hemorragia pulmonar grave. En
diversos estudios se ha observado que el prondstico esta fuertemente correlacionado con una
rapida reduccion de los anticuerpos anti-MBG. Asi, el inicio rapido del tratamiento suele ser la
clave para obtener mejores resultados clinicos. Por ello, si la sospecha clinica es alta, es pre-
ferible iniciar tratamiento con esteroides a dosis altas (y plasmaféresis en casos
seleccionados), que esperar a la confirmacion histolégica [2].

Para finalizar, hay que destacar que nuestro caso ilustra como en sujetos predispuestos, un
factor ambiental (en este caso la ESWL) puede desencadenar una enfermedad anti-MBG. El
conocimiento de esta asociacion y la actuacion rapida puede mejorar la supervivencia renal y
del paciente.
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