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- Los sindromes pulmdn-riiidn son enfermedades que ponen en  Laboratorios: HALLAZGOS PULMONARES:

peligro la vida por hemorragia alveolar difusa (HAD) e injuria + Quimica (cuantificar injuria renal), coagu (coagulopatia?) - Vasculitis ANCA o Goodpasture causan capilaritis
renal (glomerulonefritis). Aunque el compromiso pulmonary * Hemograma c/recuento diferencial (eosinophilia en GEPA)  pulmonar llevando a hemorragia alveolar difusa (HAD)
renal es caracteristico, otros érganos pueden verse afectados: * Auto-anticuerpos: Anticuerpos ANCA, Anti-MBG - Opacidades consolidativas o en vidrio esmerilado que
Insuficiencia Glomerulonefritis: injuria * Orina: sedimento, indice proteinuria/creatininuria respetan |a periferia pulmonar son tipicas en la TC de térax.
respiratoria aguda o renal aguda (AKI), * Cardio: considerar BNP, troponina si se sospecha GEPA - BAL: aumento del retorno sanguineo en muestras seriadas
hemorragia alveolar proteinuria, hematuria * VSGy PCR (no especificas, VSG baja en anti-MBG) y >20% macréfagos cargados con hemosiderina (Dx de HAD)
difusa (HAD) Otras pruebas: Lavado #1 Lavado #2 Lavado #3
Enfermedad ORL rinosinusitis, pérdida auditiva, * TCTérax para evaluar compromise pulmonar BAL en via aérea
ocular inflamatoria nariz en silla de montar +  Broncoscopia: para confirmar HAD, descartar infeccién Y alvéolos
es;leriti.s,_ uveitis, Hemorragia alveolar difusa (HAD) * Ecocardiograma en GEPA ({, FEy, derrame pericérdico) \-) ﬁ
episcleritis asma en GEPA, traqueal (estenosis’ * Lab pulmonar.(ambula.torio; T DLCOssi HAI? .recient.e) Lavado
subglética) en GPA, nodulos * EMG/conduccidn nerviosa para mononeuritis multiplex inicial
Cardiaca pulmonares Diagnéstico: biopsia (“patrén oro”) o serologias + sintomas claro

(en GEPA) (no dptimo pero suele ser suficiente)

AUTO-ANTICUERPOS:
-> p-ANCA * Goodpasture -»> anti-GBM
-» c-ANCA
-» ANCA in 40-50%

Glomerulonefritis (AKI,

Isquemia digital proteinuria, hematuria)

Cutdneo
purpura palpable,

IS

~ Neuropatia, mononeuritis Lavados seriados alcanzan via aérea y alvéolos + profundos

vasculitis, Ulceras, multiplex Vasculitis ANCA Anti - Biopsia pulmonar quirurgica (no siempre requerida):
nédulos rE— MBG - Tincion de 1gG lineal en membrana basal (Anti-MBG)
) rer;;uir;ctls:]iga& - Depésitos granulares de complejos inmunes (ej: LES)
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL renal P-ANCA - 159 . T - Pauci immune (ausencia de tincién de IF) con infiltracién
o o 7L . [
) N (MPO) vascular por neutréfilos ( ) 0 esosindfilos ( ).
- Citoplasmdtico
v v v v “Chocolate Chip  c.ANCA OTROS HALLAZGOS:
Cookie” 15% 85% 5% 10% ; < . : .
Mediada por Autoinmune Vasculitis por otros (PR3) Lesiones cutdneas: purpura palpable, petequias, uUlceras y
anticuerpos drogas XANCA ) nucl o ocasionalmente nédulos. Mucosa nasal o sinusal afectada
. . - Patron perinuclear (pero no MPO) en GEPA. Biopsia de la piel o de la mucosa nasal puede
- LES . PTU - Infecciones organismos (elastasa, Asociado a medicamentos: . . L,
. SAF . Metimazol  que causan insuficiencia catepsina, Levamisol/cocaina, hidralazine revelar vasculitis leucocitoclastica.
- Crioglobulinemia - Hidralazina ~ respiratoria/renal: P-ANCA "2";;:‘)3' ANCA también en enfermedades: ABORDAIJE: Ttoinicial: induccidn de la remision
- Esclerosis sistémica - Minociclina  Leptospirosis, Hanta, TB, -“Popcorn” LES, AR, CEP, CBP, HAI, CU > Crohn - Tto posterior: mantenimiento
+ Vasculitis x IgA - Otras CMV, Legionella HALLAZGOS RENALES: © Depésitos Pauci-i
- Post infecciosa (ej. GN . L . S lineales en GIHEHIIS
SU: hematuria microscépica o macro o GNF crescéntica
post-Strep) L - 1 R 2 membrana basal
Sebsis (i 2 hematuria, cilindros hematicos, ¥ proteinuria x
v - Sepsis (ej. NAC & AKI) ’ ’ ; X
Patologia: GNRP (semilunas), necrosis -
Anti-membrana basal fibrinoide, glomérulos hipercelulares, 9 ANCA (-) ANCA (+) ANCA (+)
lomerular (Goodpasture i =
g (Goodp ) semilunas celulares o S MBG (+) MBG (+) MBG (-)
(granulomatosis con poliangitis) Patron de tincion de IF en GNF crescéntica: & | ‘ | o
. Lo R . ANTI-MBG d
(granulomatosis eosinofilica con poliangitis) PATRON LINEAR — v 2
(poliangitis microscopica) 2 Pulsos de esteroides :
P < Plasmaféresis (PLEX) )
FISIOPATOLOGIA: g TemeEes Rituximab y/o S
. - o . z i i DRUXIMan o
. : los ANCA activan neutréfilos - dafio endotelial o Ciclofosfamida ciclofosfamida =
e inflamatorio; Inflamacién granulomatosa (mediada por inmunidad = Pulsos de esteroides +/- PLEX E
celular) en algunas formas de vasculitis ANCA (GPA, GEPA) V 1 v ] S
. . . . o~
- MBG: au_to—ant}cuerpos contra la cadena a3 del coldgeno t!EJo v, Patron de IgG lineal | Depdsitos en camulos  Ausencia de tincién de IF; % aluacic Terania d S
alteran la integridad de la membrana basal en pulmones y rifiones. o, membrana basal, ~ de complemento; LES,  habitual en vasculitis > valuacion para SRR G2 =
- Factores de riesgo ambientales: silice (ANCA), TBQ (MBG) habitual en anti-MBG ~ GN post-Strep ANCA (PAM, GPA, y GEPA) g trasplante renal aniepipEnte s
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