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Sindrome de Goodpasture: Un enfoque pulmonar
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RESUMEN. El sindrome de Goodpasture es un trastorno autoinmune raro, con una incidencia de 0.1 casos por millén de
habitantes. Se considera como una enfermedad por hipersensibilidad, cuya etiologia se desconoce. Se caracteriza por una triada:
hemorragia pulmonar, glomerulonefritis proliferativa y anticuerpos antimembrana basal glomerular, estos ultimos se unen al
dominio no colagena de la cadena alfa-3 de la colagena tipo IV. En el diagndstico clinico es necesario la presencia de manifesta-
ciones renales y pulmonares. Generalmente se encuentran primero los sintomas pulmonares antes que los renales, el mas
comun es la hemoptisis. El tratamiento actual esté orientado al manejo de las complicaciones por sangrado como son la anemia
o la inestabilidad hemodinamica, y a la disminucion de la cantidad de anticuerpos circulantes, principalmente mediante inmuno-
supresores y plasmaféresis. La evaluacion del prondstico de esta enfermedad tiene poca evidencia, no se puede establecer de
manera clara, sin embargo la mayoria de los pacientes progresaran de manera invariable a insuficiencia renal terminal.
Palabras clave: Sindrome de Goodpasture, hemorragia pulmonar.

ABSTRACT. The Goodpasture’s syndrome is a rare autoimmune disease, with an incidence of 0.1 person per million, considered
as a hypersensibility disease which etiology is unknown. It consists of three characteristics, pulmonary hemorrhages, prolifera-
tive glomerulonephritis, and anti-glomerular basement membrane antibody which react to the noncollagenous domain of the alpha
3 chain of collagen type IV. In order to make the clinic diagnostic, the presence of renal and pulmonary manifestations is
necessary. The pulmonary manifestations are usually found before renal manifestations, among them hemoptysis being the most
common. Treatment of this disease has suffered modifications with the development of new techniques, and is headed towards
the control of the bleeding complications, such as anemia or hemodynamic instability, and the dropdown of circulating antibodies,
mainly by the use of immune suppressors and plasmapheresis. Evaluating the prognosis of this disease gives very little
evidence, that’s why it is impossible to establish in a clear way, however most patients will progress invariably to terminal renal
insufficiency.

Key words: Goodpasture’s syndrome, pulmonary hemorrhage.

Trabajo de revision

INTRODUCCION

Desde 1919, con las investigaciones de Ernest Goodpas-
ture se tiene conocimiento del sindrome riiidn-pulmén,
aunque no fue sino hasta 1958 que se aceptd el epoéni-
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mo. Dicho sindrome consta de una triada que consiste
en hemorragia pulmonar, glomerulonefritis proliferativa y
anticuerpos antimembrana basal glomerular (anti-GMB).

Este sindrome sobresale de los demas de su tipo por
ser el unico en el cual se conoce con exactitud el blanco
del ataque inmunoldgico, ya que el antigeno involucrado
en el Goodpasture, uno de los autoantigenos mejor defi-
nidos con relevancia patolégica entre todas las enferme-
dades autoinmunes.

EPIDEMIOLOGIA

El sindrome de Goodpasture es una enfermedad autoin-
mune rara, con una incidencia de aproximadamente 0.1
casos por un millén. Los anticuerpos se unen al dominio
no coldgeno de la cadena alfa-3 de la colagena tipo 1V,
que es el mayor tipo de colagena en la membrana basal
del glomérulo y del pulmdn. Se presenta mas en hom-
bres jovenes entre 18 y 35 afnos (60 a 80% de los pa-
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cientes). En pacientes con mayor edad, la distribucion
entre géneros es la misma y tiende a ser limitada a los
rifliones. La hemorragia alveolar difusa se presenta mas
en pacientes que fuman y también en los que tienen
exposicién a hidrocarbonos volatiles, este ultimo tanto
en el inicio como para las exacerbaciones. Los sinto-
mas mas comunes son: tos, disnea, hemoptisis y fati-
ga. Los diagndsticos diferenciales de este sindrome son:
lupus eritematoso sistémico, granulomatosis de Wege-
ner, sindrome de Henoch-Schdnlein, poliarteritis nodo-
say crioglobulinemia.'

Estudios retrospectivos acerca de hemorragia alveo-
lar difusa muestran que el sindrome de Goodpasture es
una de las causas mas frecuentes de hemorragia pulmo-
nar (13%), otras causas son la granulomatosis de Wege-
ner (32%), hemosiderosis pulmonar idiopatica (12%).56

En el 60-80% de los casos, la enfermedad pulmonary
renal aparece simultaneamente, en 5y 10% solo el pul-
mon esta afectado, y en el resto, la enfermedad es Unica
del rifién.*

Tienen una mortalidad del 80% a 6 meses; la mitad
muere por hemorragia alveolar difusay el resto por insu-
ficiencia renal.®®

FISIOPATOLOGIA

La patogenia de la enfermedad de Goodpasture se consi-
dera un trastorno por hipersensibilidad de etiologia des-
conocida, que se caracteriza por la presencia en sangre
de anticuerpos circulantes contra la membrana basal al-
veolar y glomerular (MBG) con un depdsito lineal de in-
munoglobulinas, principalmente IgG y complemento a lo
largo de estas membranas.”®

Esta ligada directamente con el desarrollo de autoin-
munidad contra el dominio 1 de la proteina no colageno
carboxiterminal (NC1) de la cadena alfa 3 del colageno
tipo IV. El gen que codifica el antigeno de Goodpasture
0 gen COL4AS se localiza en la region q35-37 del cro-
mosoma 2.1

La enfermedad muestra una importante asociacion con
HLA-DR2, que se ha dividido en dos subtipos -DRw15y
DRw16— cada uno de los cuales comprende una serie de
alelos. Otros estudios, con analisis molecular de los ge-
nes de HLA de clase Il en esta enfermedad han demos-
trado la asociacion con los alelos DRw15. Estos alelos
estan en un gran desequilibrio de unién con DQw6, por lo
que se produce asociacion con todo este haplotipo.”

Existen cinco cadenas para el colageno tipo IV, sin em-
bargo las cadenas 3, 4 y 5 se localizan, y solo estan pre-
sentes en membranas basales especializadas, como la re-
nal, la pulmonatr, la ocular, la cocleary la del plexo coroideo,
pero se ha visto que es la cadena alfa 3 la que esta intima-
mente ligada con evidencia clinica de enfermedad.”
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La unién de los autoanticuerpos con los epitopes en la
membrana basal pulmonar o glomerular inicia una res-
puesta inflamatoria (mediada por el complemento y el
receptor Fc), atraccion de leucocitos, y eventualmente,
lesidn tisular que se expresa como hemorragia pulmonar
y glomerulonefritis proliferativa.®'2

La mayoria de los casos comienzan clinicamente con
sintomas respiratorios, sobre todo hemoptisis causada
por los anticuerpos anti-MBG, que producen un infilirado
en la pared alveolar de origen neutrofilico con dafo de la
microvasculatura del alveolo, principalmente capilares 'y
vénulas. Tiempo después aparecen las manifestaciones
de la glomerulonefritis.'®

La forma de presentacién pulmonar, como es la hemo-
rragia alveolar difusa, se debe distinguir de otras causas
de acumulacion de gldbulos rojos en el espacio alveolar
(ejemplo: trauma quirdrgico al momento de la biopsia).
Una hemorragia alveolar verdadera usualmente contiene
fibrina intraalveolar, hemosiderina en las paredes alveo-
lares y macrofagos alveolares altamente cargados con
hemosiderina (Figura 1).5

La hemosiderina, un producto de la degradacion de
hemoglobina, aparece al menos 48 horas después del
sangrado y es una forma util para distinguir la hemorragia
alveolar difusa de un trauma quirdrgico. También se pue-
den encontrar areas de engrosamiento intersticial y és-
tas se asocian ocasionalmente con neumonia organiza-
da o dafo alveolar difuso.® "

Capilaritis es la condicion histopatoldgica acompafiante
mas comun (Figura 2A). Entre las caracteristicas tipicas
de capilaritis se incluyen: trombos de fibrina que ocluyen
capilares en el septo alveolar, necrosis fibrinoide de la
pared de los capilares, acumulo intersticial de neutrdfilos
fragmentados y “polvo” nuclear adyacente a los capilares
alveolares (Figura 2B).*%

En los estudios con técnicas de inmunofluorescen-
cia, se descubren depdsitos lineales de inmunoglobuli-
nas a lo largo de las membranas basales de las paredes
septales, que son anadlogos a los que se presentan en el
rindn, siendo éstos especialmente de IgG1 e 1I9G4 (Fi-
gura3 711,14

Macroscopicamente, en los casos tipicos, los pulmo-
nes pesan mas de lo normal y muestran zonas de conso-
lidacion pardo-rojizas.™

Los signos también incluyen taquipnea y cianosis en
los casos graves, ambos por una disminucion en la difu-
sion de gases, por aumento en el grosor de la membrana
basal alveolar, lo que produce una reduccion en la PO,
(desequilibrio ventilacion-perfusion). La anemia por defi-
ciencia de hierro que se puede observar en esta patolo-
gia esta dada por la hemorragia intraalveolar crénica.”

El acontecimiento inicial que desencadena la aparicion
de anticuerpos anti-MBG todavia se desconoce, sin em-
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Figura 1. Hemorragia pulmonar que muestra datos de fibrina
intraalveolar, y macrofagos alveolares altamente cargados
con hemosiderina.

Figura 2A. Hemorragia alveolar difusa sin capilaritis. (Tam-
bién llamadas “blandas”)

Figura 2B. Hemorragia pulmonar difusa con capilaritis.
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Figura 3. Fotomicrografia de una inmunofluorescencia que
muestra depdsitos lineales de IgG en la MBG. Se observa
discontinuidad que indica ruptura.

Cuadro 1. Caracteristicas clinicas en el sindrome de
Goodpasture.

Hemoptisis: 82-90%
Tos 40-60%
Disnea 57-72%
Fatiga y debilidad 38-66%
Fiebre, escalofrios, diaforesis 15-24%

Taquipnea

Cianosis en casos graves
Respiracion bronquial en los campos
pulmonares basales

bargo, se sugiere que existen acumulaciones de casos en
zonas geograficas, lo que se interpreta como signo de la
existencia de factores ambientales que pueden iniciar o
revelar la enfermedad. El tabaco, las infecciones, los di-
solventes organicos y los hidrocarburos pueden aumentar
la lesion tisular y poner de manifiesto la enfermedad.” 1%

CARACTERISTICAS CLIiNICAS

Las manifestaciones clinicas del sindrome de Goodpas-
ture pueden variar. En algunos pacientes los sintomas
respiratorios ocurren semanas o meses antes de que las
manifestaciones renales sean evidentes. El sintoma mas
comun es la hemoptisis que se acomparia de disnea con-
tinua o episddica, fatiga y tos que generalmente es agu-
da pero en ocasiones es subaguda y recurrente. Los sig-
nos principales de la hemorragia pulmonar se presentan
en el cuadro 1.87:1516

La hemoptisis puede ser minima o masiva, aunque su
ausencia no descarta la hemorragia pulmonar. La hemop-
tisis moderada puede resolverse espontaneamente o pro-
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gresar a una hemorragia masiva en un periodo corto como
una insuficiencia respiratoria fulminante. Una pérdida im-
portante de sangre hacia los pulmones puede determinar
una disminucion en la hemoglobina circulante, por lo que
el paciente puede llegar a presentar anemia.""”

La disnea es resultado de una alteracion en la ventila-
cion-perfusion secundaria a un sobrellenado alveolar. La
anemia también puede contribuir.

La exploracion fisica generalmente es normal, aunque
a veces se pueden escuchar ruidos subcrepitantes, un
soplo sistolico que sugiere estenosis mitral o evidencia
de hipertensién pulmonar. La gasometria muestra una
disminucion de la PO, y en la broncoscopia se puede
observar claramente el sangrado.”"

La radiografia de térax muestra infiltrados bilaterales
difusos, de predominio central en el pulmén, que son si-
meétricos, aunque en algunas ocasiones es asimétrico®”’
(Figuras 4A y 4B). El derrame pleural es raro. La tomo-
grafia computada (TC) nos proporciona imagenes con
mayor definicion (Figuras 4C y 4D).57

CRITERIOS DIAGNOSTICOS

La hemorragia pulmonar difusa es una emergencia. Para
realizar la evaluacion clinica se debe: 1) Establecer el
diagnostico de hemorragia pulmonar difusa y 2) Identifi-
car la causa subyacente, evaluando al mismo tiempo
los diagndsticos diferenciales: infecciones, bronquitis,
bronquiectasias, cancer, etc., ademas de descartar pa-
tologias de via aérea superior, asi como gastrointesti-
nales. Cuando se presentan sin hemoptisis franca se
debe descartar falla cardiaca congestiva, neumonia y

Figura 4A. Radiografia de torax, se observan infiltrados bila-
terales y asimétricos.
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presentaciones agudas de enfermedades difusas del pa-
rénquima.®

Para el diagndstico clinico se necesita que estén pre-
sentes las manifestaciones renales y pulmonares (sin-
drome de Goodpasture verdadero: Glomerulonefritis pro-
liferativa, hemorragia pulmonar difusa y la presencia de
anticuerpos antiMB).”'4

El diagndstico se confirma con una biopsia pulmonar con
la presencia de IgG lineal en inmunofluorescencia directa a
lo largo de la membrana basal y por la deteccion de anti-
cuerpos antiMB de las paredes septales, que se pueden
detectar mediante ELISA especifica en muestras de suero
0, como se realiza en algunos laboratorios de referencia,
por radioinmunoensayo. El principio de la técnica es recu-
brir componentes de la membrana basal purificados que han
sido digeridos con colagenasa (o con péptidos NC1_31V)
en un soporte en fase sélida como las placas de microtitula-
cién de plastico. Se aplica el suero y los anticuerpos anti-
membrana basal se unen a los componentes de la membra-
na basal. Dicha unién se detecta después con reactivos
anti-lgG humanos marcados con un agente de marcaje.”

La biopsia pulmonar se encuentra indicada cuando el
diagndstico de hemorragia pulmonar difusa, después de
realizar una evaluacion clinica, pruebas serolégicas, y bron-
coscopia, esta en duda. Se prefiere la biopsia renal.®”

Los anticuerpos circulantes se encuentran presentes
en mas del 90% de los pacientes, aunque los titulos de
anticuerpos no siempre correlacionan bien con las mani-
festaciones o el curso pulmonar o renal.™

La broncoscopia tiene dos propdsitos: 1) Documentar
la hemorragia alveolar difusa. 2) Para descartar una in-
feccion.®

Figura 4B. Radiografia de torax, muestra ocupacion alveolar
en forma de parches en ambas bases.

181



Sindrome de Goodpasture: Un enfoque pulmonar

TRATAMIENTO

Una de las principales afecciones en el sindrome de Good-
pasture es la hemorragia pulmonar, puede ser severa 'y
ocasionar una gran deficiencia de hierro y asi desarrollar
una anemia microcitica hipocrdmica severa. Una pérdida
de 600 mL/dL de sangre aumenta la mortalidad deun 7 a
un 85%; por lo tanto, transfusiones de sangre son nece-
sarias para mantener los niveles de hemoglobina, reducir
la hipoxia, y prevenir un colapso circulatorio. Lo mas im-
portante es mantener la estabilidad hemodinamica y una
adecuada oxigenacién con soporte de la via aérea. Al
ocurrir una hemoptisis aguda (pérdida de sangre > 600
mL/d) la asfixia es la causa mas comun de muerte, por lo
que se debe de mantener permeable la via aérea.®

Figura 4C. Tomografia de torax, con imagen en vidrio
despulido en ambos campos pulmonares.
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La broncoscopia detecta el sitio de sangrado, y asi, se
puede aislar el pulmén afectado del tejido pulmonar sano,
esto mediante la intubacién del pulmén contralateral o
separando los pulmones con un tubo endotraqueal de
doble luz. El manejo con ventilacion mecanica en la fase
aguda es necesario para mantener la funcién éptima de
la via aérea. No siempre se puede detener el sangrado,
por lo que la plasmaféresis se utiliza para disminuir el
nivel de anticuerpos circulantes de la membrana basal
alveolar, junto con la administracion de bolos de metil-
prednisolona.

La plasmaféresis requiere un catéter “large-bore” de
doble luz y un intercambio de fluido, éste puede ser mo-
nitoreado cuidadosamente para prevenir su sobrecarga
y/o la deplecion de proteinas. Es necesario un monitoreo
hemodinamico para ayudar a determinar y prevenir que
se disminuyan los niveles de fluido circulante.® La solu-
cion isotdnica de cloruro de sodio se administra si los
signos o sintomas de deplecién rapida de volumen ocu-
rren durante la plasmaféresis. La cantidad de plasma inter-
cambiado debe ser de 50 mL/kg para obtener un maximo
intercambio de 4 L/dia.* El plasma se reemplaza con una
solucion de 4-5% de albumina, y el plasma fresco conge-
lado se administra si al final del intercambio ocurre un
sangrado activo o si el paciente ha tenido una biopsia
reciente. A los pacientes se les realiza una plasmafére-
sis diaria con un total de 14 dias o hasta que los anticuer-
pos de la membrana basal glomerular no pueden ser de-
tectados.'® Una vez que se estabiliza la hemopitisis, la
disfuncion renal puede progresar y su tratamiento sera
entonces la proxima meta.

Inmunosupresion y metilprednisolona: Pacientes con
glomerulonefritis rapidamente progresiva que progresa a
insuficiencia renal aguda pueden ser tratados con inter-
cambio terapéutico de plasma y con inmunosupresores,
con una efectividad del 80%. Para la inmunosupresion se
utiliza ciclofosfamida de 40 a 50 mg/kg 0 60 a 250 mg/m?
administrada 1.V. en dosis divididas de 2 a 5 dias, des-
pués, se cambia a via oral en dosis de 2 a 4 mg/kg por
dia. La ciclofosfamida se administra concomitantemente
con plasmaféresis para prevenir un rebote en la supre-

1

Figura 4D . A. Tomografia compu-
tada mostrando vidrio despulido de
patron centrolobulillar a la altura de
arco adrtico debido a hemorragia
pulmonar difusa. B. Tomografia com-
putada mostrando vidrio despulido
a la altura de arteria pulmonar dere-
cha en Idbulos inferiores.
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sion de inmunoglobulina. En algunas ocasiones se utiliza
metilprednisolona en bolo. Existe controversia acerca de
la efectividad de ésta, porque la mayoria de los médicos
estan de acuerdo en utilizar el intercambio de plasma
terapéutico para tratar la hemorragia pulmonar, a pesar
de que no hay documentacion citada.'” De acuerdo con
Salama et al., la metilprednisolona en bolo es inefectiva
y su eficacia se afecta por complicaciones severas. Sin
embargo, Couser ha determinado que la hemorragia pul-
monar responde a la terapia de metilprednisolona en bolo.
Courser, prefiere utilizar plasmaféresis en pacientes con
compromiso renal. El bolo de metilprednisolona se admi-
nistra I.V. a una dosis de 30 mg/kg cada tercer dia en un
total de 3 dosis. Ninguna de las 3 dosis deben exceder 3
gramos, y no se deben de administrar diuréticos 3 horas
antes de cada dosis. Al terminar este tratamiento, los
pacientes pueden comenzar con una dosis oral del medi-
camento de 1 mg/kg por dia. La terapia con inmunosu-
presores se ajusta de acuerdo con el numero de células
blancas y se contintia por 12 a 18 meses después de
recuperarse de un sindrome de Goodpasture.'®

Para pacientes con disfuncion renal severa y con un
nivel plasmatico de creatinina > 530 mmol/L (6 mg/dL),
estan indicados hemodidlisis a largo plazo, asi como el
trasplante renal. La insuficiencia renal crénica es comun
en pacientes con sindrome de Goodpasture y éstos pue-
den tener una reduccion moderada del grado de filtracion
glomerular al principio del tratamiento.®

Cuidado médico: El tratamiento para la enfermedad
anti-MBG requiere un acercamiento 2-pronge. Este con-
siste en remover anticuerpos patogénicos y prevenir la
nueva produccion de anticuerpos. Hay reportes aislados
que describen el uso de rituximab, con anticuerpos mo-
noclonales anti-CD20, en enfermedades autoinmunes que
se dirigen hacia los linfocitos B y a su produccién de
anticuerpos. Arzoo report6 que al utilizarlo en una mujer
de 73 anos quien tuvo una enfermedad recurrente refrac-
taria al tratamiento con esteroides, plasmaféresis y ci-
clofosfamida, la paciente tuvo una mejoria después de la
segunda sesion de 6 semanas de dosis de rituximab de
375 mg/m?/dosis. Su mejoria coincidié con la desapari-
cion de anticuerpos circulantes anti-MBG.°

Dieta: Restriccion de sodio, la ingesta debe ser menor
a2 galdia. Restriccion de liquidos. La administracion de
liquido depende de la funcidn renal de cada paciente y si
éste esta tomando o no ciclofosfamida. Pacientes con
adecuada funcidn renal y una presion arterial estable no
requieren restriccion de liquidos, pero si estos pacientes
estan tomando ciclofosfamida se recomienda tomar li-
quidos deliberadamente para promover una mejor funcion
renal y reducir el riesgo de cistitis hemorragica. Pacien-
tes con insuficiencia renal oligurica que no toman ciclo-
fosfamida requieren restriccion de liquidos.
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Monitoreo de la respuesta terapéutica: Pacientes mo-
nitoreados deben tener titulos regulares de anti-MBG, ni-
veles de creatinina sérica y radiografias de térax para asi
poder determinar la duracion de su tratamiento.

Reacciones adversas del tratamiento: Lo importante
es el incremento del riesgo de tener una infeccion seria,
ya que una infeccion puede acelerar el proceso de la en-
fermedad. Con la terapia actual el riesgo de tener una
infeccion no es evitable, desarrollar un tratamiento mas
seguro o mas efectivo es el objetivo de cientificos.

Duracion del tratamiento: Tres meses de tratamiento
completo es normalmente suficiente para suprimir la pro-
duccidn de anticuerpos anti-MBG, después de eso pue-
de suspenderse la ciclofosfamida y puede disminuirse
poco a poco la dosis de esteroide. Si se administra el
tratamiento completo es menor el porcentaje de recai-
das. Sin tratamiento, los anticuerpos anti-MBG pueden
permanecer en la sangre por un ailo 0 mas antes de des-
aparecer. Pacientes con ANCAs y anticuerpos anti-MBG
son generalmente tratados con un tratamiento de mas de
tres meses.

Cuéando no dar tratamiento: Puesto que existen dema-
siados riesgos en este tratamiento, algunos pacientes pue-
den estar mejor si no son tratados. Estos son pacientes
con dano renal severo e irreversible en la ausencia de
algunos signos de hemorragia pulmonar. Esta decision
debe de ser tomada con precaucion después de un ade-
cuado diagndstico y éste tiene que ser revisado, para asi
evitar futuras complicaciones.

Siete pacientes con el sindrome de Goodpasture fue-
ron tratados con un régimen intensivo de plasmaféresis,
medicamentos citotdxicos y esteroides. En tres pacien-
tes con activacion renal, este régimen mejoré la supre-
sion y la terminacion eventual de sintesis de anticuerpos
con mejoria en la funcion renal. En cuatro pacientes, to-
dos con anuria al momento de inicio, anticuerpos anti-
MBG persistieron con una variable reduccion en los nive-
les circulantes, por lo que no hubo mejoria de la funcidn
renal en este grupo, y todos ellos tenian cambios muy
graves en la biopsia renal.?°

El tratamiento del sindrome de Goodpasture requiere
de una combinacién de corticosteroides, ciclofosfamida
0 aziotropina, y plasmaféresis. Esta combinacion de los
diferentes tratamientos ha comprobado ser efectivo en
sujetos que dependen de didlisis. En los casos refracta-
rios al tratamiento en el sindrome de Goodpasture una
respuesta a mofetil mucofenolato o a anticuerpos mono-
clonares anti-CD20 puede ser reportado como efectivo.?’

PRONOSTICO

Existe actualmente muy poca evidencia de validez para de-
terminar el prondstico en estos pacientes. La serie de Nixon
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muestra que de 81 pacientes, 89% progreso a insuficiencia
renal terminal o muerte en 5 anos a pesar de tratamiento con
esteroides y citostaticos, si se interviene sobre la enferme-
dad avanzada. La evidencia sugiere que la lesidon pulmonar
probablemente responde mejor a terapia con plasmaféresis y
agentes citotdxicos que en la enfermedad renal.

Actualmente no existen criterios prondsticos de la en-
fermedad; sin embargo, se ha concluido que el grado
evidente de disfuncion pulmonar es un buen indicador del
prondstico. La evidencia en cuanto a mortalidad es su-
mamente heterogénea, ya que va desde el 12% reporta-
do por Saxena et al, hasta el 89% pasando por un 50%
publicado por Gallagher et al. en una de las revisiones
mas completas del tema.??

En los pacientes mas graves o en los que no se inicid
tratamiento en el momento adecuado, el trasplante renal
es una opcion que mejora la sobrevida hasta en un 90%
a un ano de los pacientes, pero se tiene que realizar has-
ta después que los anticuerpos anti-membrana basal ya
fueron eliminados por plasmaféresis y tratamiento farma-
coldgico. Los anticuerpos, aunque aparezcan negativos
en los examenes de laboratorio, pueden seguir presen-
tes, aunque los pacientes ya no vuelven a mostrar una
recidiva clinica en estos casos. Las conclusiones de otros
articulos es que no se debe de realizar trasplante a me-
nos que las células productoras de estos anticuerpos anti-
membrana basal desaparezcan.

Ademas, la biopsia renal se considera como un mar-
cador de pronostico, ya que si se involucra el 30% de los
glomérulos 0 menos, el paciente responde al tratamiento
y cuenta con una mejor sobrevida, a diferencia de los
pacientes en los cuales esta afectado mas del 70% de
los glomérulos, en los cuales ya no responden al trata-
miento y tienen una mortalidad mayor.

Otro factor prondstico es la presencia en los pacien-
tes de HLA-B7 y HLA-DRw2 e indican una enfermedad
mas agresiva y que cuente con un prondstico peor al que
se cuenta sin estos antigenos de leucocitos humanos.

La edad de los pacientes es también un factor impor-
tante en cuanto al advenimiento posterior al cuadro agu-
do, ya que se ha visto que los pacientes jovenes tienen
una mortalidad mucho menor (28%), e interesantemente,
estos pacientes mueren por vasculitis activa mas que
por el dano renal o pulmonar directo.

Aquellos pacientes que sobreviven al evento agudo,
tienen una supervivencia del 75% a dos afos.??

Se espera que el prondstico de los pacientes mejore con
diagnodsticos mas tempranos que conlleven a una rapida y
agresiva terapia con menores efectos téxicos que los que
ha probado tener la ciclofosfamida, asi como plasmaféresis
temprana. Se espera que dentro de poco tiempo exista evi-
dencia concluyente que evalue el uso de bloqueadores del
factor de necrosis tumoral y la inmunoabsorcién.??

184

CONCLUSIONES

El sindrome de Goodpasture es una enfermedad poco
frecuente. Tiene un alto indice de mortalidad a causa
de las complicaciones respiratorias como lo es la he-
morragia alveolar difusa. En los tratamientos actua-
les la inmunosupresion y la plasmaféresis son la me-
jor opcidén, aun con las reacciones adversas que esto
implica.
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