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RESUMEN

Introduccion: Las vasculitis asociadas a autoanticuerpos citoplasmaticos de
neutrofilos son afecciones infrecuentes con una incidencia reportada de 46 a 184
casos por millon de personas y aparecen, generalmente, en edades tardias de la
vida.

Objetivo: Describir los hallazgos de una paciente en la que se diagnostico
vasculitis pauciinmune tipo poliangeitis microscopica tardiamente.

Caso clinico: Se presenta el caso de una paciente de 60 afos con antecedente de
enfermedad renal crénica y compromiso respiratorio manifestado por disnea, tos
productiva, malestar general y fiebre. En las imagenes se evidencid
bronquiectasias y en los examenes de laboratorio factor reumatoideo alto,
autoanticuerpos  citoplasmaticos antineutrofilos  perinucleares  positivos,
anticuerpos antinucleares negativos y hemosiderofagos en el lavado
broncoalveolar. Se instaur6 manejo con corticoides sistémicos con franca mejoria
clinica. Sin embargo, una malformacioén arteriovenosa que origind una hemorragia
en la fosa posterior, le ocasiono la muerte.

Conclusiones: El diagnostico de las vasculitis es complejo y depende en gran
medida del criterio clinico, por lo que el médico debe estar presto a la
interpretacion de las manifestaciones clinicas y de los hallazgos paraclinicos.
Palabras clave: vasculitis; hemoptisis; consolidacion multilobar; nefropatia.

ABSTRACT

Introduction: Vasculitis associated with neutrophil cytoplasmic autoantibodies are
infrequent conditions with a reported incidence of 46 to 184 cases per million
people and it generally appears late in life.

Objective: To describe the findings of a patient in whom microscopic polyangiitis-
type pauciimmune vasculitis was late diagnosed.
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Clinical case report: We report a case of a 60-year-old patient with history of
chronic kidney disease and respiratory compromise exhibited by dyspnea,
productive cough, general malaise and fever. The images showed bronchiectasis
and laboratory tests revealed high rheumatoid factor, positive perinuclear
antineutrophil cytoplasmic autoantibodies, negative antinuclear antibodies, and
bronchoalveolar lavage exposed hemosiderophages. Management with systemic
corticosteroids was established with clear clinical improvement. However, an
arteriovenous malformation that caused a hemorrhage in the posterior fossa
caused his death.

Conclusions: The diagnosis of vasculitis is complex and depends largely on clinical
criteria, so physicians must be ready to interpret the clinical manifestations and
paraclinical findings.

Keywords: vasculitis; hemoptysis; multilobar consolidation; nephropathy.
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Introduccion

La vasculitis asociada a anticuerpos citoplasmaticos antineutrofilos (VAA) son
procesos inflamatorios de los vasos de mediano y pequeno calibre que afectan
diversos oOrganos y sistemas. La asociacion entre anticuerpos citoplasmaticos de
neutrofilos (ANCA) y vasculitis se reportd por primera vez en 1982, con la
descripcion de 8 pacientes con glomerulonefritis necrotizante segmentaria en los
que se encontraron ANCA elevados.

La Conferencia de Consenso de Chapel Hill en 2012 definié la vasculitis asociada a
ANCA como poliangeitis granulomatosa (PG) (antes conocida como granulomatosis
de Wegener), poliangeitis microscopica (PM) y granulomatosis eosinofilica con
poliangeitis (GEPA) (antes conocida como Sindrome de Churg-Strauss). La PG es
una vasculitis de mediano vaso con presencia de granulomas necrosantes, puede
cursar con o sin afectacion renal. Por el contrario, la PM es una vasculitis de
pequeno vaso, en la cual siempre existe compromiso renal y, por ultimo, la GEPA
se asocia a eosinofilia y asma. (123

La incidencia de las VAA es de 46 a 184 casos por millon de personas. La
incidencia de la PG es de 2,1 a 14,4 casos por millén, la de PM es de 2,4 a 10,1
casos por millon y la de la GEPA es de 0,5 a 3,7 casos por millon. Son mas
frecuentes en hombres, en edades entre 55 y 65 anos. En menores de 18 anos, las
vasculitis sistémicas corresponden del 2 % al 10 % de las enfermedades
reumatoldgicas de este grupo de edad, las VAA mas raras son las vasculitis por IgA
y la enfermedad de Kawasaki. ludici y otros® reportaron que, a diferencia de los
adultos, la incidencia en nifos o adolescentes se presenta con mayor frecuencia
en mujeres que en hombres. (2:3:4)
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El espectro clinico de las VAA es amplio y, por lo tanto, la presentacion puede ser
muy variada. Abarca desde formas limitadas con solo compromiso cutaneo hasta
una enfermedad multisistémica fulminante. Los sintomas mas frecuentes son la
tos, disnea, dolor pleural, hemoptisis, fiebre, anorexia, adinamia, pérdida de
peso, mialgias y artralgias. A nivel sistémico se han descrito afectaciones renales,
del sistema respiratorio superior e inferior, oculares, cardiacas, del sistema
nervioso, del tracto gastro intestinal, del tracto genitourinario, de las glandulas
parotideas, de la glandula tiroides, del higado y la mama. También se presenta
una alta incidencia de trombosis venosa y de embolismo pulmonar. @3

En el caso reportado se destaca la afectacion multisistémica dada por la presencia
de una enfermedad intersticial pulmonar difusa fibrosante con hemosiderosis
aunado a una falla renal de causa no clara, lo que fue el punto de partida para el
diagnostico.

Caso clinico

Paciente femenina de 60 anos de edad de profesion agricultora, raza mestiza.
Asistid a cita de neumologia, por presentar 10 dias de disnea a pequefnos
esfuerzos, tos productiva, las cuales describe de color “chocolate”, malestar
general y fiebre no cuantificada de patron intermitente durante el dia.

Entre sus antecedentes patoldgicos personales refiere sintomas respiratorios
desde la infancia, diagndstico de asma tratada con esteroides inhalados y orales
de manera irregular, exposicion cronica a biomasa, insuficiencia cardiaca
congestiva con fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo de 60 %, enfermedad
renal cronica estadio V sin manejo terapéutico, dolor articular crénico de
pequenas articulaciones e hipertension arterial. El tratamiento no fue recordado
por la paciente al momento del interrogatorio.

Ademas, manifestd6 10 anos de episodios de astenia, adinamia, tos con
expectoraciones amarillentas, dolor toracico y edema de miembros inferiores. La
frecuencia de presentacion fue aumentando, progresivamente, hasta llegar a
tener entre 3 y 4 episodios anuales con los sintomas descritos. También refirio la
perdida de, aproximadamente, 10 kg en los 6 meses antes de la consulta.

Al examen fisico se encontré con palidez flavinica y biotipo morfoldgico
brevilineo. Se constaté un peso de 68 kg con indice de masa corporal de 28,3
kg/m?2, presion arterial de 150/72 mmHg, frecuencia cardiaca de 110 latidos por
minuto, frecuencia respiratoria de 20 respiraciones por minuto, saturacion de
oxigeno 95 % sin Oz suplementario. Escleras ictéricas, conjuntivas hipocoloreadas
y telangiectasias en region infralingual. El torax se encontraba simétrico,
expansible, con ruidos respiratorios disminuidos de forma generalizada
predominante en bases pulmonares y con estertores finos en campo pulmonar
derecho. Al examen abdominal sin hepatomegalia o esplenomegalia ni irritacion
peritoneal. En las extremidades superiores presentd esclerodactilia y lesion
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hematica en el lecho ungueal del metacarpo. Neuroldgicamente, la paciente se
encontro orientada, sin déficit motor o sensitivo.

En relacidon con lo reportado por la paciente y lo encontrado al examen fisico se
considerd que cursaba con un proceso infeccioso respiratorio por lo que se decidio
hospitalizar. Se le realizd una serie de complementarios de laboratorio clinico en
los que se reportd: cuadro hematico con leucocitosis (16360/ulL), neutrofilia
(13,40 mL/mm?3), velocidad de sedimentacion globular elevada (140 mm/hora) y
proteina C reactiva elevada (49,2 mg/L).

Examenes imagenoldgicos: la tomografia axial computarizada (TAC) de toérax
mostro segmentos anteriores de los lébulos superiores con imagenes quisticas
subpleurales compatibles con bulas y focos de reticulacion incipientes, ademas de
focos de afectacion alveolo intersticial periféricos (patron en vidrio esmerilado).
En el segmento posterior del loébulo derecho se identificaron algunos nédulos en
patron de arbol en gemacion. Ademas, se apreci6 un parche de consolidacion
pseudocavitada en el segmento superior del lobulo inferior izquierdo (Fig.).

Fig. - Tomografia computarizada de toérax con presencia de quistes subpleurales y
afectacion alveolo intersticial apical y central.

Por la presencia de consolidacion en las imagenes toracicas con compromiso
multilobar sumado a los sintomas y al resultado de los paraclinicos, se penso en
una neumonia adquirida en la comunidad. Se inici6 manejo farmacoldgico con
antibiotico, el cual se establecio, empiricamente, con base a la epidemiologia
local. La respuesta clinica y paraclinica fue adecuada.

Por otro lado, por su antecedente de enfermedad renal, se realizaron estudios de
extension en los cuales se encontré hematuria (mayor de 30 hematies por campo),
proteinuria (150 mg/dL), anemia (hemoglobina: 7,2 g/dL), aumento de la
creatinina sérica (7,38 mg/dL) y del nitrégeno ureico en sangre (61,4 mg/dL).
Esto, unido al antecedente de artralgias simétricas, hizo pensar en compromiso

(cc) IR Esta obra estd bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES



https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es_ES

€CIMED Revista Cubana de Medicina. 2021 (Jul-Sept);60(Supl):e1409

';i EDETORIAL CIENCIAS MEDSCAS

autoinmune sistémico, por lo que se realizaron examenes reumatologicos. Se
encontraron: factor reumatoideo alto (256 Ul/mL), autoanticuerpos
citoplasmaticos antineutrofilos perinucleares (P-ANCA) positivos y anticuerpos
antinucleares (ANAS) negativos. Los estudios imagenoldgicos renales y de las vias
urinarias no se mostraron alteraciones.

Al considerar los diagnosticos diferenciales de la afectacion pulmonar, se decidio
llevar a la paciente a un estudio fibrobroncoscopico, en el que se encontré un
arbol traqueobronquial sin alteraciones y un recuento elevado de hemosiderofagos
(mayor al 20 %) en el lavado broncoalveolar. Debido al compromiso pulmonar
cronico (bronquiectasias), a la afectacion renal y a los paraclinicos para
enfermedad autoinmune elevados; se considero el diagnostico de una vasculitis.
Se instauré manejo con corticoides sistémicos tras lo cual se evidencio franca
mejoria clinica. Ademas, se administré hierro parenteral para correccion de la
anemia y la enfermedad renal se manejo con sesiones de hemodialisis interdiaria.
Durante la hospitalizacion se diagnosticé sindrome de compresion medular en
niveles cervicales y dorsales por siringomielia asociada a malformacion
arteriovenosa, la cual sufrié ruptura antes de ser intervenida. Esto generd
hemorragia en la fosa posterior y comprometio, gravemente, el estado de
conciencia y ocasiono la muerte de la paciente.

Discusion
Las VAA o pauciinmunes son entidades raras que se caracterizan por generar un
proceso inflamatorio en los vasos de mediano y pequeno calibre. Pueden afectar
diversos érganos, aunque tienen trofismo por érganos vitales como pulmén, rindn,
cerebro y en ocasiones, el tracto gastrointestinal.®
Si bien tres enfermedades hacen parte de las VAA, existen aspectos clinicos y
paraclinicos que permiten orientar hacia una u otra entidad adn sin la
histopatologia renal. En este caso la paciente no tenia evidencias
histopatologicas; sin embargo, la ausencia de Eosinofilia, sumado a un diagnodstico
de asma poco claro desde la infancia, excluyeron la posibilidad de GEPA. ©®)
Como se menciond antes, la incidencia de las vasculitis pauciinmunes es de 16-20
por cada millon de habitantes, es mas frecuente en hombres y se presenta,
generalmente, entre la cuarta y sexta década de la vida, pero pueden aparecer a
cualquier edad. Entre mas temprano sea el inicio de la enfermedad, las
repercusiones en la edad media de la vida seran mas relevantes, como en el caso
descrito, el cual inicia con cuadros sugestivos de vasculitis desde temprana edad,
con procesos insidiosos durante la vida.('-2)
El cuadro clinico es inespecifico y heterogéneo, pueden reportarse sintomas
constitucionales, fiebre esporadica y dolores en las extremidades. A nivel
sistémico, puede haber hallazgos cutaneos (mas frecuente en la PG que en la PM),
renales y de la via respiratoria. La via area superior suele ser afectada por la PG y
tiene hallazgos de estenosis subglética, sinusitis, rinitis, otitis media a repeticion
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entre otras; en las imagenes de torax se encuentran nodulos que pueden ser
cavitados o no. Por el contrario, la PM no afecta la via aérea superior ni existen
nodulos en las imagenes. En el caso descrito no se documentaron manifestaciones
cutaneas, alteraciones de la via aérea superior, ni presencia de nédulos en la TC
de torax que hicieran sospechar de PG. %78

La literatura también reporta opacidades alveolares parcheadas o difusas si el
cuadro es agudo en las imagenes del térax, aunque seran inespecificas para el
tipo de VAA. Cuando son recurrentes progresan a opacidades intersticiales y
fibrosis pulmonar como los hallazgos encontrados en la paciente. Se concluyo que
la enfermedad intersticial fibrosante en patron de neumonia intersticial usual se
generd por haber tenido episodios de hemorragia pulmonar a repeticion. (¢
Después de resuelta la neumonia, se realizd un lavado broncoalveolar, donde se
encontraron hemosiderdfagos en un recuento considerable sin aislamientos
microbiologicos, lo que sugirio la presencia de hemorragia pulmonar alveolar
difusa (HAD). El 20 % - 60 % de las PM cursaran con HAD y es considerada una
complicacion predictora de mortalidad en los pacientes con vasculitis
pauciinmunes. Los sintomas, usualmente, son agudos y se caracterizan por la
presencia de tos, disnea, fiebre y hemoptisis. Aunque, esta Ultima puede estar
ausente hasta en el 33 % de los casos. ©¢10

Los laboratorios pueden orientar ain mas el diagnostico hacia el tipo de VAA. Mas
del 90 % de las PG y PM tienen ANCA circulantes positivos; sin embargo, la
frecuencia y tipo de anticuerpo presente varia segun el tipo de vasculitis: en la PG
se detectan anticuerpos anticitoplasma de neutrofilo con patron citoplasmatico,
dirigidos contra la proteinasa 3 (C-ANCA/anti-PR 3), en el 90 % de los pacientes,
este es un marcador muy especifico, los anticuerpos P-ANCA/anti-MPO son mucho
mas inespecificos y pueden aparecer en el 20% de los casos. En la PM es mas
frecuente la expresion de anticuerpos P-ANCA/anti-MPO (65 %), que la de C-
ANCA/anti-PR 3 (30 %). El hallazgo de P-ANCA positivo en la paciente aproximo al
diagnostico de una vasculitis asociada a ANCA tipo PM.(1.2,11)

La mortalidad reportada en las VAA es cercana al 80 % a 1 ano sin tratamiento
inmunosupresor, con un riesgo aumentado de 2,7 veces para las personas con
vasculitis pauiciinmunes respecto a la poblacion general; pero la paciente resolvio
total o, parcialmente, los cuadros repetitivos, Esto sugiere que los tratamientos
con esteroides inhalados y orales, para su condicidon respiratoria intermitente,
surtieron un efecto protector y retardaron la progresion de la enfermedad. 2
Frente a la afectacion renal y pulmonar, se planted el diagnéstico de un sindrome
pulmon-rindn. La presencia de P-ANCAS positivos, la ausencia de eosinofilia y de
granulomas en la TAC mas la nula afectacion de las vias respiratorias altas
sugirieron una posible PM, incluso sin contar con los resultados de la biopsia renal
que esta determinada como el gold estdndar para establecer la glomerulonefritis
pauciinmune. (©)

El diagndstico de las vasculitis es complejo y depende en gran medida del criterio
clinico. Aqui se presentd un caso raro de una vasculitis pauciinmune tipo PM. Se
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cree que la instauracion se dio en la infancia, con cuadros de hemorragia
pulmonar y evolucion térpida a lo largo de la vida. El diagndstico se hace,
tardiamente, recurriendo a criterios clinicos y paraclinicos mas no
histopatologicos por el desenlace del cuadro concomitante con el que cursaba.

Responsabilidades éticas
Los datos clinicos se hicieron bajo la autorizacion expresa de la paciente, quien
firmdé el documento de consentimiento informado. Se siguieron las
consideraciones éticas contempladas por la institucion para la publicacién de
casos clinicos.
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