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Introduccion

La poliangeitis microscopica es una vasculitis pauciinmu-
ne que afecta avasos de pequefio tamafio (arteriolas, vénulasy
capilares), aunque también puede afectar avasos de tamafio me-
dio®-3),

Fue descrita por Davson, Ball y Platt en 1948, quienes su-
girieron que la glomerulonefritis necrotizante segmentaria ob-
servada en la panarteritis nodosa, era debida a una forma mi-
croscopicade la enfermedad®.

El comienzo frecuentemente inespecifico de la enfermedad
puede motivar €l retraso diagnostico y la posibilidad, por tan-
to, de mala evolucion de lafuncion renal®. El caso que se pre-
sentafue diagnosticado tras tres afios de evolucion y, a pesar del
tratamiento, se objetiva la persistencia de proteinuria en rango
nefrético, lo que confiere un prondstico incierto de su funcién
renal.

Caso clinico

Nifia de 7 afios que, en |os Ultimos tres afios, habia presen-
tado episodios repetidos de fiebre, exantema urticariforme ge-
neralizado, inflamacidn de grandes y pequefias articulaciones
y elevacion de la velocidad de sedimentacion globular (VSG),
proteina C reactiva (PCR) y anticuerpos antiestreptolisina (AS-
LO), habiendo sido diagnosticada de sindrome postestreptoco-
cicoy de urticaria. Fue enviadaanuestro hospita porquea cua-
dro anterior se habia afiadido hematuriay proteinuria en rango
nefrético, con un filtrado glomerular de 60 ml/m/1,73m2 y po-
sitividad de anticuerpos anticitoplasma de neutréfilo (ANCA).

A suingreso presentaba un exantema eritematomacul 0so en
tronco y extremidades inferiores, acompafiado de ligerainfla-
macion de mufiecas y tobillos, siendo el resto de la explora-
cion fisicanormal, y latension arterial de 105/50.

En las exploraciones complementarias destacaba una VSG
de 70, aumento en la fraccion gamma de las proteinas séricas,
aumento de lainmunoglobulina G, normalidad de complemen-
toy negatividad en el estudio de autoinmunidad, aexcepcion de
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Poliangeitis microscopica:
Descripcion de un caso

Figura 1. Imagen de labiopsia que muestrauna semilunacircunferencial,
celular y fibrosa, que comprime el ovillo vascular y € infiltrado inflamatorio
intersticial.

Figura 2. Semiluna segmentaria, localizada, sobretodo alaaturadel polo
vascular, y fibrosis pericapsular.

los ANCA, que fueron positivos; € filtrado glomerular erade
60 ml/m/1,73m? y la proteinuria de 99,6 mg/ma/h.

Serealizé labiopsiarena y se encontraron un 43% de glo-
mérul os esclerosados, con semilunas celularesy, sobre todo, fi-
brosas; existiaun infiltrado intersticial formado por linfocitosy
céulas plasméticas, y se observaron por inmunofluorescencia
depdsitoslevesde IgM y C3 pericapilaresy mesangiales, todo
ello compatible con una glomerulonefritis necrotizante seg-
mentariay focal. (Figs. 1y 2).
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Tabla | Evolucién clinica / tratamiento

Ingreso 1mes 6m 12m
Fiebre aF -
Urticaria ++ +
Artropatia + +-
Pulsoterapia +++
Prednisona  55mg/dia 55mg/dia  30mg/48h 20mg/48h
CFM 50mg/dia 50mg/dia  25mg/dia —_—

*CFM= Ciclofosfamida.

Se estableci6, asi, €l diagnostico de poliangeitis microsco-
pica, iniciandose tratamiento en primer lugar mediante tres pul-
sos de metilprednisolona (15 mg/kg) en tres dias consecutivos
y, a continuacién, prednisona a 60 mg/m?/diay ciclofosfamida
(CFM) a2 mg/kg/dia.

Al mes de tratamiento se observo mejoriaclinica (Tablal),
con disminucién de la urticariay la artropatia. A partir de los
dos meses de tratamiento, |a paciente se mantuvo asintomati-
ca, aunque posteriormente comenzo a desarrollar un sindrome
de Cushing que mejoro con la disminucion de la prednisona.

En cuanto alaanalitica(Tablall), destaco ladisminucién de
laVSGYy € nivel delos ANCA permanece dentro de los limi-
tes que nuestro laboratorio establece como normales, siendo lla-
mativo el aumento del filtrado glomerular. Sin embargo, lapro-
teinuria, pese a que ha disminuido notablemente, se encuentra
todavia en rango nefrético.

Discusion

Trastres afios de lentay confusaevolucién, laclinicaquela
paciente presentaba en el momento del diagndstico se aproxi-
maba a latipicamente descrita en la poliangeitis: € sindrome ge-
neral con cansancio, fiebrey pérdida de peso, la artropatiay, fi-
nal mente, la afectacion renal 459),

Es ésta una de las formas de presentacion de las vasculitis,
gue pueden ser agudas y con un Unico episodio en e que ma-
nifiesten toda su clinica, cronicas, o cursar con episodios de exa
cerbaciones y remisiones pudiendo mostrar algunas o todas
sus alteraciones en cada uno®.

En el cuadro caracteristico de la poliangeitis microscopica,
puede aparecer también afectacion pulmonar en forma de he-
morragia alveolar que cursa con tosy hemoptisis” y que, has-
tael momento, no ha presentado nuestra paciente.

Ademaés delaclinica, se ha hecho mencién de un dato ana-
|itico importante: los anticuerpos anticitoplasma de neutréfilo
(ANCA). Dichos anticuerpos no son especificos de la polian-
geitis microscopica, sino que son marcadores, en primer lugar,
de glomerulonefritis necrosante con semilunas aidadas, y, en se-
gundo lugar, de enfermedad renal asociada a vasculitis sisté-
mica, donde se situaria la poliangeitis, pero también otras enti-
dades, como |a granulomatosis de Wegener y el sindrome de
Churg-Strauss. Existen otras enfermedades donde, aunque de
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Tabla Il Evolucién analitica
Ingreso 1 mes 6m 12m
Leucocitosis 7.600 13.500 7.600 6.000
VSG 75 18 20 32
ANCA c/p 4,1/4,7 43/32 3243 0931
Credtinina plasma 0,8 0,6 0,6 0,6
FGR ml/m/1,73m? 60 99 105 115

Proteinuria mg/m?/h 99,6 128,7 55,5 57,7

*VSG= velocidad de sedimentacion globular

* ANCA c/p= anticuer pos anticitoplasma de neutrdfilos patron
citoplasmético/patron perinuclear

*FGR= filtrado glomerular

formainfrecuente, podemos encontrar positividad en los AN-
CA (panarteritis nodosa clésica, sindrome de Schénlein-Henoch,
enfermedad de Kawasaki, etc.)®.

Se distinguen varios tipos de anticuerpos segin latécnica
utilizada. Asi, por inmunofluorescencia existe un patron cito-
plasmético, fino y granular (CANCA), un segundo patrén peri-
nuclear (PANCA), y un tercer patron atipico y més difuso
(aANCA)®, Por ELISA, pueden subespecificarse en PR 3-AN-
CA, cuando son anticuerpos contra proteinasa 3, que son prin-
cipalmente los CANCA y son propios de la granulomatosis de
Wegener, y MPO-ANCA, que son antimieloperoxidasa, se co-
rresponden con los pANCA, y son més caracteristicos delaglo-
merulonefritis necrotizante aislada, y de la poliangeitis micros-
cdpica (aunque también en ésta pueden ser positivos los PR 3
ANCA)Gs1),

Es interesante conocer que €l titulo de ANCA no daidea
de la severidad, pero si esimportante para el seguimiento(®.12),
De esta forma, su negativizacion habla de remisién completa,
mientras que un titulo de ANCA persistente o intermitente re-
presenta un factor de riesgo de recaida. Este hecho ayuda, ade-
mas, aladiferenciacion de larecaida con la sobreinfeccion du-
rante |a terapiainmunosupresora.

Laforma de afectacion renal, una glomerulonefritis necro-
tizante segmentaria®t113, fue uno de los datos que Ilevaron a
la diferenciacion de esta entidad con la panarteritis clasica. En
esta (ltima, es mas frecuente la afectacion de arterias de medio
tamafio, produciendo una vasculitis renal con hipertension re-
novascular, infarto renal y microaneurismas, alteraciones que
pueden demostrarse por angiografiay/o gammagrafiacon DM-
SA patol6gicas. Ademas, en la panarteritis clasica, no es fre-
cuente lahemorragia pulmonar, y si 1o son el dolor abdominal
y laneuropatia periférica. También esinfrecuente la positividad
delosANCA.

Otraentidad adiferenciar delapoliangeitis microscdpicaes
lagranulomatosis de Wegener21214) ya que ambas forman par-
te del sindrome vasculitis con fiebre, artralgias, mialgiasy afec-
€ion cutanea; en ambas existe afectacion renal caracterizada por
una glomerulonefritis necrosante pauciinmune, y, en ambas, pue-
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de haber también afectacion del tracto respiratorio, si bien sue-
le ser el superior en lagranulomatosis de Wegener. También se
encuentran diferenciasen el distinto patron de ANCA, como ya
se ha comentado anteriormente, y en la caracteristicaformacion
de granulomas, como formade inflamacion en el Wegener. Aun
con todo, es necesario seguir la evolucion del paciente, ya que
lo que en un principio puede catalogarse de poliangeitis mi-
croscopica, porque no existe inflamacién granulomatosa, por
glemplo, en via aérea superior, puede ser posteriormente una en-
fermedad de Wegener.

En cuanto al tratamiento, se aceptan varias pautas, ya que
todas ellas estan basadas en la utilizacion de corticoides e in-
munosupresores con dosisy durante un tiempo que va a depender
delaevolucion de laenfermedad®5101214 Asj, |a buena evolu-
cion clinicade la paciente, hapermitido ir disminuyendo las do-
sisde prednisonay ciclofosfamida, la cual se ha dejado de ad-
ministrar al cabo de un afio, si bien no se ha conseguido lare-
misidn total de la proteinuria, |0 que motiva una cierta preocu-
pacion en cuanto al futuro delafuncidn renal. La poliangeitis
microscdpica es una vasculitis en la que es importante tener en
cuenta que la ausencia de sintomas prodrémicos puede llevar a
una presentacion con dafio renal avanzado y menor recupera
cion de éstetras e tratamiento.
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