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CASO CLINICO

Sindrome de Goodpasture: abordaje
diagnodstico desde la sala de urgencias.
Reporte de caso

» Goodpasture syndrome: diagnostic approach from the emergency
room.
Case report

» Sindrome de Goodpasture: abordagem diagndstica no pronto-socorro.
Relato de caso

Resumen

El sindrome de Goodpasture es una vasculitis de pequefios vasos mediada por autoanticuerpos
dirigidos contra el colageno tipo IV, presente en las membranas basales glomerular y alveolar.
Clinicamente se manifiesta como un sindrome pulmén-riiidn, caracterizado por hemorragia
alveolar difusa y glomerulonefritis rapidamente progresiva.

Se presenta el caso de una mujer de 61 afilos con hemoptisis, anemia grave e insuficiencia renal
aguda, en quien se documentaron hallazgos radiol6gicos compatibles con hemorragia alveolar
y niveles elevados de anticuerpos anti-membrana basal glomerular. A pesar del tratamiento con
corticoides, plasmaféresis y ciclofosfamida, la evolucion fue desfavorable.

Este caso ilustra la agresividad del sindrome de Goodpasture en adultos mayores, laimportancia
del diagnéstico temprano, el inicio oportuno del tratamiento inmunosupresor y el abordaje
multidisciplinario.

Palabras clave: Sindrome de Goodpasture, Enfermedad por anticuerpos contra la membrana basal glomerular;
Glomerulonefritis; Hemorragia alveolar difusa.

Abstract

Goodpasture syndrome is a small-vessel vasculitis mediated by autoantibodies directed against
type IV collagen, which is found in the glomerular and alveolar basement membranes. Clinically,
it presents as a pulmonary-renal syndrome, characterized by diffuse alveolar hemorrhage and
rapidly progressive glomerulonephritis.

We report the case of a 61-year-old woman with hemoptysis, severe anemia, and acute kidney
injury, in whom radiologic findings were consistent with alveolar hemorrhage and high titers
of anti-glomerular basement membrane antibodies were documented. Despite treatment with
corticosteroids, plasmapheresis, and cyclophosphamide, the clinical course was unfavorable.

This case illustrates the aggressiveness of Goodpasture syndrome in older adults, highlighting
the importance of early diagnosis, timely initiation of immunosuppressive therapy, and
multidisciplinary management.

Key words: Goodpasture Syndrome; Anti-Glomerular Basement Membrane Disease; Glomerulonephritis; Diffuse
alveolar hemorrhage.

Resumo

A sindrome de Goodpasture é uma vasculite de pequenos vasos mediada por auto-anticorpos
direcionados contra o colageno tipo IV, presente nas membranas basais glomerular e alveolar.
Clinicamente, manifesta-se como uma sindrome pulmao-rim, caracterizada por hemorragia
alveolar difusa e glomerulonefrite rapidamente progressiva.

Licencia Creative Commons cc-by. https://creativecommons.org



Revista Uruguaya de Medicina Interna 2026; 11: e404
ISSN: 2393-6797 DOI: 10.26445/11.01.6

Apresenta-se o caso de uma mulher de 61 anos com hemoptise, anemia grave e insuficiéncia
renal aguda, na qual foram documentados achados radiolégicos compativeis com hemorragia
alveolar e titulos elevados de anticorpos anti-membrana basal glomerular. Apesar do tratamento
com corticosteroides, plasmaférese e ciclofosfamida, a evolugdo foi desfavoravel.

Este caso ilustra a agressividade da sindrome de Goodpasture em pacientes idosos, ressaltando
aimportancia do diagnostico precoce, inicio oportuno da terapiaimunossupressora e abordagem
multidisciplinar.

Palavras-chave: Sindrome de Goodpasture; Doenca por anticorpos anti-membrana basal glomerular;
Glomerulonefrite; Hemorragia alveolar difusa.
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Introduccion

El sindrome de Goodpasture, también conocido como enfermedad por anticuerpos contra la
membrana basal glomerular (anti-MBG), es un trastorno autoinmune raro, clasificado como una
vasculitis de pequefos vasos. Esta mediado por autoanticuerpos dirigidos contra el colageno
tipo 1V; componente esencial de la membrana basal glomerular y alveolar."?

Clinicamente, se manifiesta como un sindrome pulmén-rifién, definido por la asociacion de
glomerulonefritis rapidamente progresiva (GNRP) y hemorragia alveolar difusa.®

La GNRP suele expresarse en forma de hematuria, proteinuria y deterioro agudo de la funcion
renal que puede evolucionar a insuficiencia renal terminal. Por su parte las manifestaciones
pulmonares, son hemoptisis, disnea, tos y en casos graves insuficiencia respiratoria, secundarias
a la hemorragia alveolar.??

Su incidencia global se estima entre 0.5 y 1.8 casos por millén de habitantes por afo,?
y puede asociarse con una alta letalidad si no se diagnostica y trata de manera oportuna.®
Presenta un patrén bimodal por edad: entre los 20 y 30 afios afecta principalmente a hombres,
con predominio del compromiso pulmonar; mientras que entre los 60 y 70 afios es mas frecuente
en mujeres, siendo el dafo renal la manifestacién predominante.”” Aunque se presenta con
mayor frecuencia en personas de raza blanca, puede afectar a individuos de cualquier grupo
étnico.®

El diagndstico se basa en la presentacion clinica y en la deteccion de anticuerpos anti-
MBG mediante técnica de ELISA, complementado, cuando es posible, con hallazgos de
inmunofluorescencia lineal en la biopsia renal. En los casos con alta sospecha clinica y de
gravedad, el tratamiento puede iniciarse de forma empirica sin esperar confirmacioén histologica.
® El abordaje terapéutico incluye manejo inmunosupresor con corticoides y ciclofosfamida,
ademas de plasmaféresis para eliminacion rapida de autoanticuerpos circulantes.®”

El presente caso describe una mujer de 61 afios con sindrome pulmén-rindn en quien se
confirmé el diagndstico de sindrome de Goodpasture. A pesar de un abordaje terapéutico
intensivo y multidisciplinario, la paciente presentd un desenlace fatal. La paciente autoriz6 de
forma oral y escrita, el uso de la historia clinica y demas datos requeridos para la realizacion de
este manuscrito.

Caso clinico

Mujer de 61 afos con antecedentes personales de diabetes mellitus tipo 2, hipertension
arterial e hipotiroidismo, en tratamiento estable con metformina, glimepirida, carvedilol,
combinacién perindopril/indapamida/amlodipino y levotiroxina. Sin antecedentes de exposicién
a tabaco, toxicos o agentes ambientales relevantes.

Consulté al servicio de urgencias por disnea progresiva de varios dias de evolucion, astenia
y episodios intermitentes de hemoptisis. De forma ambulatoria se le habia documentado anemia
moderada en el hemograma.

Al ingreso, se encontraba consciente, tranquila y colaboradora, con frecuencia cardiaca de
110 latidos por minuto, presién arterial de 140/90 mmHg, frecuencia respiratoria de 21 rpm y
saturacién de oxigeno del 97 % al aire ambiente. Presentaba palidez mucocuténea sin evidencia
de sangrados externos. El examen pulmonar sin crepitantes, ni sibilancias; el cardiovascular
evidencio taquicardia regular, sin soplos, y el abdomen se palpaba blando e indoloro. Se observé
edema con fovea leve y simétrico en miembros inferiores.

Ante el cuadro de disnea y hemoptisis con signos de anemia, se solicitaron estudios iniciales
orientados al enfoque de sindrome anémico y enfermedad respiratoria con posible origen
alveolar.

Enlatabla 1 se presentan los resultados de la paraclinica al ingreso, en la figura 1 la radiografia
de térax y en la figura 2A y 2B la tomografia computarizada de torax.
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Tabla 1: Paraclinica al ingreso.

Abreviatura- PCR: proteina C reactiva, VSG:

velocidad de eritrosedimentacion
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Parametro | Resultado | Valor de referencia
Leucocitos 8790/mm3 5-10

Hemoglobina 4.6 g/dL 12-14

Hematocrito 15% 35-43

Volumen corpuscular medio (VCM) 78.91L 80-100
Hemoglobina corpuscular media (HCM) 24.2 pg 27-33
Concentracion hemoglobina corpuscular media 30.7 g/dL 28 - 36

Plaquetas 231000/mm3 150000 - 450000
Neutrdfilos 74% (6.50/mm3) 45 —75% (2.25 - 8.48)
Linfocitos 16.7% (1.57/mm3) 30-40% (0.9-4.52)
Monocitos 5.9% (0.52/mm3) 0-8% (0-1.24)
Eosindfilos 2.6% (0.23/mm3) 0-5% (0.09 — 0.45)
Basofilos 0.1% (0.01/mm3) 0-1%(0-0.11)
Recuento de reticulocitos 312% 0.5-1.5%
Saturacion de transferrina 9.3%

Deshidrogenasa lactica 518 U/L 135-214

Glicemia basal 141.6 mg/dL 82-115

Nitrégeno ureico 95.09 mg/dL 8-23

Creatinina 15.59 mg/dL 0.51 - 0.95

Potasio en Suero 6.33 mmol/L 3.5-51

Sodio 133.51 mmol/L 136 - 145

Cloro 101.13 mmol/L 98 - 107

PCR 1.44 mg/dL 0-05

VSG 32 mm/h 1-20

Deteccion Coombs indirecto Negativo

Figura 1: Radiografia de torax
del ingreso Se evidencian multiples

radiopacidades de caracteristicas alveolares

con infiltrados algodonosos bilaterales
asociadas a infiltracion parenquimatosa
reticular y cardiomegalia.
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Figura 2A: Tomografia computarizada
de torax simple en proyeccion axial que
evidencia areas de vidrio deslustrado en

zonas periféricas asociado a areas de

infiltracion alveolar bilaterales de predominio
mas central, sugestivos de hemorragia
alveolar difusa.
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Figura 2B: Tomografia axial

computarizada de térax simple en proyeccion
coronal evidenciando amplio compromiso
pulmonar bilateral tanto en apices como en
bases pulmonares por infiltrados alveolares y
en vidrio deslustrado.

Con base en la combinaciéon de hemoptisis, anemia severa e insuficiencia renal aguda
sin causa obstructiva ni prerrenal evidente, se considerd un sindrome pulmoén-rifion de
probable origen inmunoldgico, planteandose como diagndstico mas probable el sindrome de
Goodpasture. Se inicid manejo transfusional con dos unidades de glébulos rojos empaquetados,
terapia de reemplazo renal emergente y pulsos de metilprednisolona intravenosa durante tres
dias consecutivos.

Considerando la alta sospecha diagndstica, se solicitaron estudios inmunoldgicos e
infecciosos complementarios (tabla 2).

Los cultivos bacterianos, micobacterianos y fungicos resultaron negativos. Se detectaron
anticuerpos anti-membrana basal glomerular en titulos elevados (> 200 mg/dL en dos
muestras consecutivas), anticuerpos antinucleares (ANA) positivos en patron granular 1:160 y
anticoagulante lUpico positivo (49.9 s; razén 1.25), con niveles normales de complemento. Estos
hallazgos confirmaron el diagnéstico de sindrome de Goodpasture.

Durante su estancia en la unidad de cuidados intensivos se realizaron seis sesiones
de plasmaféresis, observandose mejoria clinica transitoria. Posteriormente, se indicé
inmunosupresién con ciclofosfamida intravenosa a dosis de 180 mg cada 15 dias. Sin
embargo, 48 horas después de la primera dosis, la paciente presentd deterioro respiratorio
agudo con hipoxemia y episodio de hemoptisis amenazante para la vida, con necesidad de
soporte vasoactivo e intubacion orotraqueal. Evoluciond a insuficiencia respiratoria hipoxémica
refractaria y posteriormente a paro cardiorrespiratorio sin respuesta a maniobras avanzadas de
reanimacion, declarandose su fallecimiento en relaciéon con insuficiencia respiratoria tipo 1.
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Laboratorio | Resultado | Valor de referencia
Control normal: 39.7 s
Ratio 1: 1.25

49.90 s Interpretacion:

Ratio > 1.2: positivo.
Ratio < 1.2: negativo.

Anticoagulante ltpico

Proteinas en orina 24 de horas 440.80 0-140
No reactivo: < 0.90.
VIH 1y 2 anticuerpos 0.22 Indeterminado: 0.9 - 1.0

Reactivo: > 1.0

Negativa: < 5 U/mL

Beta-2 glicoproteina IgG 1.30 U/mL Limite: 5 - 8 U/mL
Positiva: > 8 U/mL

Beta-2 glicoproteina IgM 1.10 U/mL Negativa: < 5 U/mL

Complemento fraccion 3 94.0 90 - 180

Complemento fraccion 4 22.90 10-40

VDRL No reactiva

Anticuerpos anti-membrana basal

Tabla 2: Paraclinica complementaria glomerular
Abreviatura: VIH — virus inmunodeficiencia Hemoalobina glicada 5.03% 0-65
humana, VDRL — estudio laboratorio para g g s :
estudio enfermedades venéreas (sifilis), IFI-
inmunofluorescencia indirecta.

> 200

Positivo 1:160 - patrén nuclear

Anticuerpos antinucleares (ANA) por IFI
granular grueso

Discusion

El sindrome de Goodpasture representa menos del 2% de las glomerulonefritis agudas, pero
puede encontrarse hasta en el 15% de las glomerulonefritis con semilunas de curso rapidamente
progresivo.*® Aunque su incidencia es baja y predomina en hombres jévenes caucasicos, los
desenlaces tienden a ser méas desfavorables en adultos mayores.®?

El mecanismo inmunopatogénico implica la ruptura de la estructura conformacional del
dominio NC1 del colageno tipo IV, lo que expone epitopos inmunogénicos previamente ocultos. ©
Factores ambientales, como infecciones o ciertos medicamentos, pueden desencadenar esta
exposicion y activar linfocitos T CD4+ y produccién de inmunoglobulina G (IgG) anti-MBG,
con dafo tisular mediado por complemento y neutréfilos.”® El alelo HLA-DRB1*15:01 se ha
asociado a una mayor susceptibilidad genética y a formas mas agresivas de la enfermedad.®?

El diagndstico requiere un alto indice de sospecha clinica, especialmente ante la combinacion
de hemoptisis e insuficiencia renal aguda con sedimento urinario activo. La deteccion de
anticuerpos anti-MBG mediante ELISA presenta una sensibilidad mayor al 95% en fases activas
de la enfermedad; no obstante, en formas seronegativas, la biopsia renal se convierte en la
principal herramienta diagnostica. Esta suele mostrar glomerulonefritis con semilunas en mas
del 50% de los glomérulos, con depdsitos lineales de IgG sobre la membrana basal glomerular
en inmunofluorescencia directa (IF1).?% En pacientes con compromiso pulmonar, los estudios
imagenoldgicos evidencian infiltrados alveolares difusos, y en algunos casos se ha demostrado
la presencia de depésitos lineales de IgG en biopsias alveolares.?

En la literatura, se han descrito casos con presentaciones atipicas que dificultan el
diagnéstico oportuno, incluyendo manifestaciones extrapulmonares o hepaticas.® En contraste,
en el presente caso, la paciente presenté el fenotipo clasico del sindrome pulmoén-rifidn:
hemoptisis, anemia severa, insuficiencia renal aguda y hallazgos radiolégicos compatibles con
hemorragia alveolar. Teniendo que en cuenta que la anemia observada, se interpreta como una
consecuencia secundaria de la hemorragia alveolar, y no como una manifestacion primaria del
sindrome. La deteccion de anticuerpos anti-MBG en dos muestras consecutivas y la ausencia
de datos sugestivos de otras etiologias inmunomediadas permitieron confirmar el diagnostico
de sindrome de Goodpasture sin necesidad de biopsia renal.

Frente a un cuadro de glomerulonefritis con semilunas y hemorragia pulmonar, es fundamental
considerar diagnosticos diferenciales como las vasculitis anticuerpos anticitoplasma de
neutréfilos (ANCA) positivas (granulomatosis con poliangeitis o poliangeitis microscopica), el
lupus eritematoso sistémico (LES), la nefropatia por IgA y la nefropatia membranosa. Estas
entidades se diferencian a partir de hallazgos clinicos, seroldgicos y patolégicos.®9
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La granulomatosis con poliangeitis (GPA) es una vasculitis necrosante que afecta vasos de
pequefio y mediano calibre, caracterizada por inflamacion granulomatosa multiorganica. Mas
del 90% de los pacientes desarrollan compromiso pulmonar o del arbol traqueobronquial, y
un porcentaje significativo presenta glomerulonefritis. Radiolégicamente, es comun observar
nédulos cavitados, consolidaciones o vidrio deslustrado; ademas, pueden hallarse lesiones en
piel, sistema nervioso periférico, tracto respiratorio superior y vasos medianos.® En el presente
caso, la ausencia de ANCA, lesiones nodulares, manifestaciones extrapulmonares y hallazgos
granulomatosos en lavado broncoalveolar, junto con una baja probabilidad pretest para GPA,
hicieron improbable este diagnoéstico.

En cuanto al LES, si bien puede generar neumonitis y nefritis lUpica en contexto de “flare”
lipico, la hemorragia alveolar difusa es una manifestacion rara.(" En este caso, la paciente no
presentaba manifestaciones articulares o cutéaneas u otros criterios de actividad Iupica, como
consumo de complemento, sedimento urinario activo, por lo que la probabilidad de debut de
LES con compromiso pulmonar y renal simultaneo era baja.

Respecto al sindrome antifosfolipido (SAF), su forma catastrofica se asocia con trombosis
en multiples lechos vasculares que desencadenan disfuncion multiorganica y alta mortalidad en
corto plazo. Aunque puede haber compromiso renal y pulmonar, la hemorragia alveolar difusa
es poco frecuente.(>'® En este caso, la ausencia de eventos trombéticos macroscopicos y de
disfuncion multiorganica por trombosis sistémica no apoy6 este diagndstico.

El tratamiento del sindrome de Goodpasture combina inmunosupresién intensiva con
eliminaciéon de autoanticuerpos circulantes mediante plasmaféresis. El esquema clasico con
corticoides a altas dosis, ciclofosfamida y plasmaféresis diaria continda siendo el estandar
terapéutico y puede mejorar la supervivencia si se inicia precozmente.?”9 En etapas avanzadas,
la recuperacién de la funcion renal es infrecuente. Recientemente, se ha descrito el uso de
imlifidasa (IdeS), una endopeptidasa que degrada IgG y reduce la necesidad de terapia de
reemplazo renal en casos refractarios.” Hasta el 40 % de los pacientes pueden presentar doble
positividad anti-MBG/ANCA, con mayor riesgo de recaidas y necesidad de inmunosupresion
prolongada.“®

En el caso descrito, a pesar del abordaje terapéutico oportuno con metilprednisolona,
plasmaféresis y ciclofosfamida, la evolucion fue desfavorable, lo que subraya el impacto del
diagndstico tardio y de la edad avanzada en el prondstico. Este caso refuerza la necesidad de
un abordaje multidisciplinario temprano y de considerar el sindrome de Goodpasture dentro
del diagndstico diferencial de los pacientes con hemorragia alveolar y disfuncion renal aguda,
incluso en ausencia de confirmacién histolégica. El conocimiento creciente sobre su patogenia
y las nuevas terapias biolégicas abren perspectivas para mejorar la supervivencia y reducir la
morbimortalidad asociada a esta entidad.

Conclusiones

El sindrome de Goodpasture es una entidad autoinmune infrecuente, pero potencialmente
mortal, que requiere una alta sospecha clinica para su diagnéstico temprano. A pesar de los
avances terapéuticos, el prondstico sigue siendo pobre en casos con compromiso grave al
momento del diagndstico. En el presente caso, la ausencia de una biopsia renal no impidio
alcanzar un diagnéstico sustentado en los hallazgos clinicos, radioldgicos y seroldgicos. Por lo
que, la deteccion de anticuerpos anti-MBG continta siendo una prueba diagnéstica relevante
con alta sensibilidad y especificidad, incluso en contextos donde el acceso a biopsia renal
esta limitado. Su interpretacion debe siempre contextualizarse con el cuadro clinico y estudios
complementarios, como lo demuestra el caso aqui presentado.
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