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Caso clinico

Poliangeitis microscopica y glomerulonefritis de progresion rapida:
importancia del diagnéstico y tratamiento oportuno. Reporte de un caso

Guillermo Flores Padilla,* Renata del Rocio Avila Beltran,** Edgar Moncada Tobias***

RESUMEN

La poliangeitis microscopica es una vasculitis necrotizante que afecta a los vasos sanguineos pequefios, produce dafio renal y pulmo-
nar, y anticuerpos citoplasmaticos antineutréfilos (ANCA). Se expone el caso de un hombre de 53 afios de edad con sintomas, como:
fiebre, mialgias, artralgias, odinofagia y rinorrea purulenta. Fue tratado con antibiéticos en varias ocasiones sin remision de los sintomas.
Cinco meses después ingreso al hospital por deterioro de su estado general e insuficiencia renal aguda. El examen fisico revel6 artral-
gias generalizadas y edema de los miembros inferiores. Los estudios de laboratorio reportaron: creatinina de 20.6 mg/dL, urea de 368
mg/dL, hemoglobina de 8.3 g/dL y serologia para pANCA. El sedimento urinario mostré datos de dafio glomerular y la biopsia renal una
glomerulonefritis proliferativa crescéntica y necrotizante. Durante su estancia en el hospital tuvo hemoptisis, disnea y fiebre. La radiografia
de térax mostré6 hemorragia pulmonar. Ante un cuadro clinico de afectacién renal y pulmonar, con pANCAs y biopsia renal compatible
con poliangeitis microscapica, se inicio el tratamiento combinado con esteroides y ciclofosfamidas. Actualmente el paciente se encuentra
asintomatico y en hemodialisis. La poliangeitis microscopica es una vasculitis de pequefios vasos que, por su rapida evolucion y manifes-
taciones poco especificas, se diagnostica meses después de su comienzo. Lo anterior tiene consecuencias, sobre todo en el rifién, donde
existe glomerulonefritis de rapida evoluciéon. Alrededor del 70% de estos pacientes tienen insuficiencia renal crénica y requieren dialisis
permanente. Por lo tanto, el diagndstico y tratamiento oportunos son indispensables en la recuperacion de la funcion renal.
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ABSTRACT

Microscopic polyangiitis is a necrotizing vasculitis affecting small vessels, with renal and lung involvement and the presence of anti-neu-
trophil cytoplasmic antibodies (ANCA). This paper describes the case of a 53 year old male with fever, myalgias, arthralgias, sore throat,
and purulent rinorrhea. He was treated with antibiotics several times without symptom remission. He was admitted to the hospital five
months later because of acute renal failure and deterioration of his general status. Physical examination revealed lower limb edema and
generalized arthalgias. Laboratory reported serum creatinine of 20.6 mg/dL, urea 368 mg/dL, hemoglobin 8.3 g/dL, and a highly positive
PANCA. Urinary sediment showed glomerular damage and a crescentic and necrotizing proliferative glomerulonephritis on the kidney biopsy.
During hospitalization the patient developed hemoptysis, dyspnea and fever. The chest X ray was compatible with pulmonary hemorrhage.
Adiagnosis of microscopic polyangiitis was established based on clinical, laboratory and biopsy data. The patient was treated with steroids
and cyclophosphamide. He is now asymptomatic and on hemodyalisis. Initial symptoms of microscopic polyangiitis are usually nonspecific
and last for several months before the diagnosis is made. A longer time to diagnosis is associated with a 70% increased risk of end stage
renal failure and permanent dyalisis requirement due to a rapidly progressive glomerulonephritis. Prompt diagnosis and treatment are
imperative for renal function recovery.
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a poliangeitis microscépica es una vasculitis pismo en los rifones y los pulmones. Esta enfermedad
necrotizante, no granulomatosa, con pocos la definié Savage y sus colaboradores por primera vez
0 ningun depdsito inmunitario, que afecta en 1985. Sus caracteristicas son las siguientes: predo-
principalmente a vasos de pequeno calibre, mina ligeramente en el género masculino y es mas
tanto en la circulacién arterial como venosa. Existe tro-  frecuente en pacientes de 50 anos de edad o mas; su
incidencia es de uno por cada 100,000 personas, y se
manifiesta con evolucién rapida, prédromo de fiebre,

*  Médico adscrito al servicio de medicina interna. mialgias, artralgias y molestias de garganta. El inter-
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puede ser hasta de 24 meses. Posterior al prodromo, los
Recibido: agosto, 2005. Aceptado: septiembre, 2005. pacientes cominmente padecen sindrome rifién-pul-
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morragia pulmonar (30-60%), pérdida de peso (70%),
fiebre (55%), polineuropatia (30-60%), afectacion de
la piel (50%), afectacion de articulaciones y musculos
(50-70%) y, en menor porcentaje, afectacion de las vias
respiratorias superiores.®

Los analisis de laboratorio en estos pacientes
muestran un cuadro de insuficiencia renal aguda; en
ocasiones, por el tiempo de evolucién, es concomitante
con deterioro renal crénico debido al diagnéstico retra-
sado. El sedimento urinario puede mostrar eritrocitos
dismorficos procedentes de los glomérulos dafados y
formacion de cilindros eritrocitarios. La biopsia renal
y el estudio histopatolégico indican glomerulonefritis
necrotizante o crescéntica (formacién de semilunas),
con pocos o ningln depdsito inmunitario, lesiones
endo y extracapilares, y afectaciéon glomerular seg-
mentaria y focal de diferentes grados.”® Otro dato
fundamental en el diagndstico de esta enfermedad
es la existencia de anticuerpos citoplasmaticos an-
tineutréfilos (ANCAs). Estos estan directamente
implicados en la gravedad de este padecimiento. En
la mayor parte de los casos, se encuentran pANCA,
es decir, anticuerpos dirigidos contra el antigeno
mieloperoxidasa en el citoplasma de los neutréfilos,
quienes al ser activados son los mediadores del dafio
endotelial.’®'¢ Estos se encuentran en 60 al 70% de los
casos. En ocasiones los cANCAs pueden ser positivos
hasta en 30% de los pacientes.

Finalmente, el tratamiento oportuno es determi-
nante en la progresion de la glomerulonefritis, la cual
lleva a dano renal crénico y a la necesidad de dialisis
incluso en 70% de los pacientes. Ademads, la mortali-
dad por retraso en el tratamiento se incrementa a 45%
y en ausencia de tratamiento es de 90% o mayor.

COMUNICACION DEL CASO

Hombre de 53 afios que fue admitido al hospital debi-
do a un cuadro de insuficiencia renal aguda severa.

El paciente comenzé su padecimiento cinco meses
antes de su hospitalizacién. Inicialmente los sintomas
no fueron especificos, tenia: mal estado general,
fiebre de 38°C, mialgias y artralgias generalizadas,
odinofagia y rinorrea purulenta. Fue atendido en
distintos hospitales con una serie de tratamientos
consecutivos con base en analgésicos, antiinflama-

torios y varios antibiéticos. Tuvo mejoria parcial,
temporal e intermitente del cuadro, pero sin remision.
Un mes previo a su hospitalizacién se le realizaron
examenes de laboratorio donde resaltaba: creatinina
de 4.2 mg/dL y depuracion de creatinina en orina de
24 horas de 18 mL/min.

A su ingreso, el paciente estaba deteriorado en
su estado general, con: astenia, adinamia, ndusea,
rinorrea aun purulenta, febricula, pérdida de peso de
14 kg en un periodo de cinco meses y oliguria. En el
examen fisico se encontré: a un paciente delgado, con
palidez generalizada en las mucosas y tegumentos,
decremento en su masa muscular en todo el cuerpo,
aliento urémico y dolor a la movilizacién de todas
las articulaciones; en la palpacién de los musculos
de las cuatro extremidades se encontré flogosis en
la articulacién interfaldngica del pulgar izquierdo
y edema de miembros inferiores hasta las rodillas.
Durante su estancia en el hospital padecié hemoptisis
franca, disnea y fiebre, sin llegar a requerir intubacién
orotraqueal.

Los analisis de laboratorio mostraron: datos de in-
suficiencia renal aguda con creatinina de 20.6 mg/dL
y urea de 368 mg/dL; hemoglobina de 8.3 g/dL, tres
hemocultivos negativos, serologia para VIH, VHB
y VHC negativos, anticuerpos antinucleares y anti-
DNA negativos y concentraciones de complemento
(C3 y C4) normales; la serologia para pANCAs era
fuertemente positiva 1:160 y cANCAs negativos, y
sedimento urinario con leucocitos incontables, cilin-
dros leucocitarios 3 por campo, abundantes eritrocitos
dismoérficos y cilindros eritrocitarios 2 por campo, lo
anterior compatible con glomerulonefritis.

Los estudios de gabinete reportaron, a su ingreso,
radiografia de térax normal (figura 1); durante el
episodio de hemoptisis, una segunda radiografia de
térax mostré infiltrado alveolar bilateral sugerente
de hemorragia pulmonar (figura 2). También, electro-
miografia con datos de neuropatia sensitivo-motora,
mixta axonal y segmentaria que afectaba las cuatro
extremidades.

Finalmente, el estudio histopatolégico de la biop-
sia renal mostré glomerulonefritis proliferativa endo
y extracapilar necrotizante, ademds de imagenes en
semiluna (crescéntica) compatibles con poliangeitis
microscopica (figura 3).
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Figura 1. Radiografia de térax normal.

Figura 2. Infiltrado alveolar bilateral sugerente de hemorragia
pulmonar.

Se inicié tratamiento de induccién con tres bolos
en dias consecutivos con metilprednisolona 500 mg;
posteriormente continud con seis ciclos mensuales de
ciclofosfamida a la dosis de 500 mg/m? de superficie
corporal. Actualmente se encuentra en remision, asin-
tomatico, con tratamiento sustitutivo de la funcion
renal y es susceptible de recibir trasplante renal.

Figura 3. Biopsia renal con glomerulonefritis proliferativa.

DISCUSION

Las glomerulonefritis de progresién rapida engloban
un conjunto de enfermedades clinico-patolégicas que
se distinguen por descenso rapido y progresivo de la
funcién renal, acompanado de proteinuria y sedimento
nefritico y, desde el punto de vista anatomo-patol6-
gico, por encontrar semilunas en mas del 50% de los
glomérulos. Las semilunas estan constituidas por una
proliferacion e infiltracion circunferencial de células
de aspecto epitelial que se disponen externamente al
ovillo glomerular, en el espacio urinario de Bowman.
En algunos pacientes, como sucede en los afectados
por poliangeitis microscépica, puede ser concomitante
a glomerulonefritis necrotizante.

Las glomerulonefritis de rapida progresién pueden
ser primarias o secundarias, dependiendo de si la
afectacion renal aparece aisladamente o en el contexto
de otra enfermedad o proceso patoldgico. Entre las pri-
marias esta la glomerulopatia influida por anticuerpos
antimembrana basal glomerular y entre las secunda-
rias se encuentran las relacionadas con enfermedades
infecciosas (glomerulonefritis posestreptocécica), mul-
tisistémicas (lupus eritematoso sistémico), sindrome de
Goodpasture y las vasculitis (poliangeitis microscépica,
granulomatosis de Wegener). Por dltimo estan las rela-
cionadas con farmacos, como: alopurinol, rifampicina,
hidralacina, enalapril y fenilbutazona.”'®

En el presente caso, el paciente recibié el diagndstico
de poliangeitis microscépica, debido al cuadro clinico
y a los datos de deterioro renal rapido, afectacion pul-
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monar, pANCAs, sedimento urinario con eritrocitos
dismoérficos y cilindros eritrocitarios y biopsia renal
con datos de glomerulonefritis crescéntica y necrotizan-
te. El tratamiento llevé a la remision del cuadro agudo
de insuficiencia renal y hemorragia pulmonar; sin
embargo, debido al tiempo transcurrido entre el inicio
de la enfermedad y el diagnostico (alrededor de cinco
meses), fue imposible la recuperacion de su funcién
renal y requirié hemodialisis permanente.

El diagnéstico retrasado de la poliangeitis microscé-
pica incrementa el riesgo de padecer insuficiencia renal
terminal hasta en 70% de los casos; aumenta también el
riesgo de muerte en 45% y en los pacientes no diagnos-
ticados y no tratados la mortalidad asciende a 90%. Los
reportes de remisién espontanea son raros.'”?'

CONCLUSION

La poliangeitis microscépica constituye una vasculitis
de pequenos vasos que debe ser considerada en el
diagndstico diferencial de pacientes con sindrome
rindn-pulmén y en aquellos con glomerulonefritis de
rapida progresion. El retraso en el diagndstico de esta
enfermedad conlleva un impacto grave en la supervi-
vencia y en la funcionalidad del paciente; por lo que
el tratamiento oportuno es importante para evitar la
progresion a insuficiencia renal crénica irreversible y
necesidad de tratamiento sustitutivo.
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