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RESUMEN

Se reporta el caso de un paciente masculino de 34 afios que presenta
alteraciones dseas y extra esqueléticas, resultado de disfunciones en el
metabolismo 6seo-mineral asociadas a la enfermedad renal cronica,
una condicién sistémica que aumenta la mortalidad. El caso es inusual
debido a la coexistencia de vasculitis, confirada mediante biopsias
pulmonar y 6sea. La biopsia pulmonar reveld alveolos con hematies y
macrofagos cargados de hemosiderina, mientras que la biopsia del
tumor en la cadera mostr6 tejido fibroconectivo con depésitos de
calcio, histiocitos y células gigantes multinucleadas. Los estudios
serologicos reportaron ANCA negativos, o que sugiere una
presentacién atipica del sindrome de Goodpasture con vasculitis
ANCA negativa, contribuyendo al conocimiento de variantes raras de
esta patologia.

PALABRA CLAVE: Sindrome de Goodpasture, vascullitis, Pirofosfato de
calcio, Condrocalcinosis.

INTRODUCCION

La enfermedad de Goodpasture, también llamada enfermedad anti
membrana basal glomerular, es una enfermedad rara autoinmune. Los
sintoras mas conocidos son la hemoptisis, tos, disnea y fatiga. Para el
diagnostico del sindrome de Goodpasture verdadero se necesita que
estén presentes las enfermedades renales y pulmonares(l) La
presencia de macrofagos cargados de hemosiderina y la presencia de
hematies luminales y necrosis fibrinoide e infiltrado inflamatorio
mononuclear que por biopsia de pulmén se relaciona con el sindrome
de Goodpasture, Dentro de las alteraciones del metabolismo éseo-
mineral en la insuficiencia renal crénica terminal, se destacan
complicaciones  esqueléticas como la osteodistrofia renal, y
manifestaciones extra esqueléticas como la condrocalcinosis.(2) Estas
alteraciones representan una de las principales complicaciones en esta
poblacion de pacientes. En la biopsia de la cadera se identificaron
depdsitos de cristales de pirofosfato de calcio, caracteristicos por su
formacion en el cartilago articular y en otras estructuras periarticulares,
lo que

se clasifica dentro del espectro de las calcificaciones patologicas
asociadas a trastornos del metabolismo mineral.(3) Las vasculitis
sistémicas afectan frecuentementea la Vasculatura pulmonar.
Como los signos y sintomas de la vasculitis pulmonar son variables e
inespecificos, Los pulmones son comiinmente afectados en vasculitis
de vasos pequefios, Las hemonagias alveolares difusas
potencialmente mortales asociadas y el dafio imeversible a otros
organos, generalmente los rifiones, son complicaciones graves que
requieren un diagndstico temprano (4).
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Paciente varén de 34 afios, con antecedente de enfermedad renal
cronica en tratamiento con hemodidlisis e hipertension arterial de 4
arios de evolucion, ingresa con cuadro de una semana de disnea
progresiva ante esfuerzos moderados, asociado a hemoptisis. Tres
meses antes del ingreso, refiere dolor articularen hombrosy caderas,

de caracter inflamatorio, que empeora en reposo y con la
exposicion al frio, limitando su capacidad de deambulacion. Al
examen fisico, se observa prominencia bilateral en la region
malar. En las articulaciones de hombros y caderas se palpan
masas duras, de consistencia pétrea, bordes irregulares,
calientes y dolorosas, que limitan los movimientos de flexo
extension. A nivel pulmonar, se evidencia disminucion del
murmullo vesicular en las bases pulmonares. (Fig. 1, Fig. 2) La
Biopsia pulmonar: reporta vasculitis Fig. 3: (A, B). La biopsia de
cadera reporta depésitos de cristales de pirofosfato de calcio
compatibles con condrocalcinosis Fig. 4: (A, B). En TEM de
pelvis sin contraste se observan calcificaciones distroficas
multiples en region glitea y hombro con compromiso de
tejido muscular. Fig. 6

Fig. 3. Biopsia de pulmén. Alveolos con presencia de hematies
luminales y abundantes macréfagos cargados de hemosiderina (A,
40x). Vaso sanguineo con necrosis fibrinoide e infiltrado inflamatorio
mononuclear, compatible con vasculitis de pequefios vasos (B, 40x).

Fig. 4. Biopsia de tumor de cadera. Se observa tejido fibroconectivo
con éreas de depdsitos de calcio (A, 20x) con presencia de histiocitos y
células gigantes multinucleadas (B ,40x). Agregados de depdsito
basofilicos y tejido circundante con inflamacion crénica. y presencia de
células gigantes tipo cuerpo extrario.

Fig, 5. Radlograﬁa de Pelvis (A) Hombro (B) las imagenes radlologlcas
mostraron lesiones tumorales con Calcificacion distréfica de aspecto
lobulado comprometiendo el musculo gliteo (A) y Hombro (B).
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Fig. 6. TEM PELVIS S/C: Calcificacion distrofica de aspecto lobulado
comprometiendo el musculo gliteo mayor derecho, mide 150 x 120 x
76 mm en sus didmetros longitudinal anteroposterior y transversal
respectivamente, y calcificacion distrofica de aspecto lobulado
comprometiendo el musculo gliteo mayor izquierdo, mide 148 x 128
X 74 mm en sus diametros longjtudinal anteroposterior y transversal
respectivamente, no presenta alteraciones a nivel de las fascias.

DISCUSION

El presente informe describe un caso clinico de alteracion del
metabolismo éseomineral y vasculitis, una presentacion inusual en un
paciente con Sindrome de Goodpasture. El término 'osteodistrofia
renal' agrupa las lesiones dseas que se desarrollan en el contexto de
insuficiencia renal cronica. La enfermedad de Goodpasture (GP) es un
trastorno  autoinmune  caracterizado por el depdsito  de
autoanticuerpos patogenos en las membranas basales de los rifiones y
los pulmones, lo que induce glomerulonefritis de progresion rapida y
hemorragia pulmonar. (5) La hemoptisis es el sintoma principal de la
manifestacion pulmonary la disnea es otro de los datos referidos, que
llegan a complicarse con hemorragia pulmonar A B masiva e
insuficiencia respiratoria. En este reporte de caso se reporta las
diferentes manifestaciones mencionadas. (6) Las vasculitis de vasos
pequerios (VVS) son un grupo de trastomos que se producen debido a
una inflamacion sistémica principalmente o como secuelas de una
infeccion, neoplasia maligna u otra enfermedad reumatica. Se reporto
un caso con Sindrome de Goodpasture atipico de un paciente
masculino de 87 afios de edad con antecedentes cronico-
degenerativos de hipertension arterial sistémica de 14 afios de
diagnéstico, con cuadro de hemoptisis de 10 dias de evolucion tratado
como cuadro de neumonia adquirida en la comunidad(7). En
tomografia se observa caracteristicas similares en el segmento basal
posterior izquierdo, patrén de vidrio despulido en el segmento basal
posterior, superior y apicoposterior del pulmén izquierdo y superior del
pulmén derecho. El lavado bronquial que se le realizd reportd
caracteristicas de abundantes acumulaciones de células inflamatorias
(neutréfilos, linfocitos y macréfagos con  hemosiderina).  La
enfermedad anti-membrana basal glomerular (anti-MBG) es una
vasculitis de vasos pequerios poco frecuente y potencialmente mortal
que afecta tipicamente los capilares de los rifiones y los pulmones el
cual se relaciona con el sindrome de Sindrome de Goodpasture. Se
reporta un caso clinico de vasculitis de pequerio vaso anca negativo
con afectacion pulmonar: Mujer de 54 afios. Cuadro de 3 semanas de
evolucion de disnea de esfuerzo y tos con expectoracion verdosa. Los
laboratorios inmunoldgicos Ana y anca Negativo, la biopsia pulmonar
se observd patron de hemorragia alveolar difusa con capilaritis
negativa en el estudio de agentes microbiologicos. Sugestivo de
vasculitis anca negativo. En pacientes en dilisis, puede presentarse
también una artropatia microcristalina por pirofosfato de calcio; cuya
incidencia se estimé en el 3,7% en una serie de 82 pacientes. Los
depdsitos de pirofosfato célcico, no siempre se acomparian de signos
clinicos, aunque pueden ir asociados de una artritis aguda (pseudogota)
o de patologia artrsica de tipo cronico. En otras ocasiones, se trata de
un problema genético que puede afectar a varios o a todos los
miembros de una misma familia, aunque estos casos son mucho
menos frecuentes.

La osteodistrofia renal engloba de forma sindrémica al conjunto de
lesiones 6seas que aparecen en la insuficiencia renal cronica. Estas
alteraciones suelen ocurrir a partir del estadio 3 de la ERC, mientras que
las calcificaciones cartilaginosas o «condrocalcinosis» Se identifican
como depdsitos clcicos «nubosos» radiopacos, tanto en grandes
articulaciones (cadera, hombro, codo) como en pequerias de manos y
pies. En pacientes en didlisis, puede presentarse también una
artropatia microcristalina por pirofosfato de calcio; cuya incidencia se
estimé en el 3,7% en una serie de 82 pacientes.(8) Los depésitos  de
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pirofosfato calcico radiolégicamente se observan como una linea de
calcificacion en el menisco de la rodilla, ademéas de en el cartilago
articular y en el tejido sinovial. se encuentra asociada a enfermedades
metabdlicas o endocrinas.

CONCLUSIONES

En conclusion, este caso resalta una presentacion inusual del sindrome
de Goodpasture, caracterizada por la coexistencia de disfunciones en
el metabolismo 6seo-mineral y vascullitis sistémica ANCA negativo. La
combinacion de vasculitis en vasos pequefios, que afecta
principalmente al pulmén, con manifestaciones renales cronicas y
depdsitos de cristales de pirofosfato de calcio, ariade un desafio clinico
significativo. La hemorragia alveolar y el dario renal irreversible
subrayan la gravedad de las complicaciones. Este caso enfatiza la
necesidad de un diagnéstico temprano y un abordaje multidisciplinario
para prevenir desenlaces adversos en estas variantes poco comunes
de la enfermedad.
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