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Resumen

El sindrome pulmén-rifién es una entidad infrecuente, que comprende un gran espectro de patologias, como las
vasculitis asociadas a ANCA y la enfermedad por anticuerpos antimembrana basal glomerular entre otras.

Se describen en esta serie 12 casos donde las entidades mds prevalentes fueron las antes mencionadas, observdndose
ademds un caso de lupus y uno de granulomatosis con poliangeitis, que se encuentran dentro de las causas menos
frecuentes. La forma de presentacién clinica inicial fue simultdnea renal y pulmonar en 5/12 pacientes y renal en
7/12 de los mismos.

El diagnéstico temprano de dichas patologias basindose en criterios clinicos, radiolégicos, de laboratorio e his-
tolégicos, permite instaurar terapéuticas tempranas como la inmunosupresién y plasmaféresis, pudiendo prevenir
complicaciones tales como las infecciones y la insuficiencia renal crénica terminal, siendo las primeras la principal
causa de muerte.

Palabras claves: sindrome pulmén-rifién, vasculitis, glomerulonefritis.

PULMONARY RENAL SYNDROME: SERIES OF 12 CASES

Abstract

Pulmonary-renal syndrome is an infrequent condition. It includes a wide variety of conditions such as ANCA (antineutro-
phil cytoplasmic autoantibody) associated with systemic vasculitis and anti-GBM (anti-glomerular basement membrane)

disease among others. In this series we describe twelve cases , in which the most prevalent diseases were the above mentioned
as well as one case of lupus and one of granulomatosis with polyangiitis (these being less frequent causes). The clinical
presentation was both renal and pulmonary simultaneously in five of twelve patients and renal in seven of twelve patients.

Early diagnosis of this condition on the basis of clinical, radiological, histological and analytic criteria allows early treat-

ments such as immunosuppression and plasma exchange, thus avoiding complications such as infections (the main cause of
death) and terminal chronic renal failure.

Keywords: pulmonary-renal syndrome, vasculitis, glomerulonephritis.
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Introduccién:

El sindrome pulmén-riidn es una entidad que
comprende la combinacién de glomerulonefritis répi-
damente progresiva y hemorragia alveolar difusa. Las
etiologfas incluyen enfermedades con distintos meca-
nismos patogénicos, siendo las mds frecuentes las vas-
culitis asociadas a anticuerpos anti-citoplasma de neu-
téfilo (ANCA) y la enfermedad por anticuerpos anti-
membrana basal glomerular (MBG).

Material y métodos

Andlisis retrospectivo, descriptivo, observacional.
Se analizaron todos los casos con diagnéstico clinico
e imagenoldgico y/o anatomopatolégico de sindrome
pulmén-rinén que se hospitalizaron en el Hospital Pro-
vincial del Centenario entre mayo 2008 y julio de 2013.

Resultados

Se incluyeron 12 pacientes con diagnéstico de
sindrome pulmén-riidn, 8 mujeres y 4 hombres. La
edad media de presentacién fue de 42 afos (27-57
afios). En cuanto a las formas de presentacién clinica,
en 7 de 12 pacientes el compromiso fue inicialmen-
te renal, en 5 de 12 pacientes la presentacién fue si-
multdnea con compromiso respiratorio y renal. Los
diagnésticos etioldgicos fueron: 6 pacientes vasculitis
asociada a p-ANCA (poliangeitis microscopica), 4 vas-
culitis asociada a anticuerpos anti-MBG (sindrome de
Goodpasture), un paciente lupus eritematoso sistémico

y una paciente granulomatosis con poliangeitis. Es im-
portante destacar que tres pacientes (25%) presentaron
compromiso renal previo, sin diagnéstico etioldgico de
enfermedad sistémica autoinmune, el mismo se obtie-
ne cuando sufren las manifestaciones respiratorias. En
la mitad de los pacientes fue posible la realizacién de
biopsia, mientras que en el resto se arribé al diagndsti-
co por la clinica, andlisis de laboratorio y estudios por
imédgenes. En relacién al tratamiento y la evolucién, 7
de 12 pacientes cursaron internacién en unidad de tera-
pia intensiva, 5 de ellos fallecieron como consecuencia
de complicaciones infecciosas, los 2 restantes evolucio-
naron a insuficiencia renal crénica terminal, y actual-
mente estdn con terapia sustitituva. Todos los pacientes
recibieron tratamiento inmunosupresor, 6 del2 pa-
cientes plasmaféresis. En relacién a la evolucién clinica,
excluyendo los fallecidos, actualmente 2 de 7 pacientes
han recuperado la funcién renal, un paciente presenta
insuficiencia renal crénica estable sin requerimiento ac-
tual de tratamiento dialitico y 4 se encuentran en trata-

miento dialitico.
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Grafico 1. Manifectacién clinicia inicial: Renal versus

renal més pulmonar.

Grifico 3. Evolucién de pacientes internados en Uni-
dad critica.
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Grifico 2. Etiologias de sindrome pulmén rindn.
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Grifico 4. Evolucién pacientes en sala general.
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Discusién

El sindrome pulmén rifién es una patologia poco
frecuente, pero con una elevada mortalidad (25-70%),
en consonancia con los resultados de nuestra serie. Las
manifestaciones renales pueden preceder a la presenta-
cién de la enfermedad pulmonar, los resultados de esta
serie de casos refuerzan la idea de sospechar enferme-
dades sistémicas de forma temprana en pacientes con

enfermedad renal de causa no filiada, y mds aun con
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compromiso pulmonar simultdneo. Esta entidad re-
quiere una alta sospecha clinica para poder arribar a un
diagndstico oportuno y realizar un tratamiento tempra-
no que modifique su grave prondstico, destacando su
elevada mortalidad y secuelas como la falla renal crénica

terminal.
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“Sea escéptico, haga preguntas, exija pruebas. Exija evidencia. No de nada
por sentado. Pero hay un tema: Cuando usted obtiene una prueba, necesita
aceptar esa prueba. Y no somos tan buenos en eso”.
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