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RESUMEN

La poliangeitis microscépica (PAM) es una enfermedad sistémica incluida en la clasificacién de Cha-
pel Hill 2012 como vasculitis necrosante que afecta capilares, vénulas y arteriolas. Usualmente expresa
anticuerpos anti-citoplasma de neutréfilo (ANCA), con patrén perinuclear en la inmunofluorescencia,
y correlacién con los anticuerpos anti-mieloperoxidasa (MPO). La capilaritis con hemorragia alveolar
es la manifestacion mas usual de afeccién pulmonar. La enfermedad pulmonar intersticial (EPI) es infre-
cuente, siendo la neumonia intersticial comun el patrén predominante, sin embargo, otros patrones como
la neumonia organizada han sido descritos. No existen pautas de tratamiento de los pacientes con EPI
y vasculitis asociada a ANCA (VAA); actualmente son tratados con las bases de las vasculitis de vasos
pequefios. El pronéstico de esta asociacion es incierto, con posibilidad de recaidas y de curso fatal. A
continuacién se presenta un caso en el que neumopatia intersticial fue la primera manifestacién de una
PAM, sin hemorragia alveolar, con posterior involucro renal, y con el tratamiento instaurado presenta
mejoria clinica significativa.
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ABSTRACT

Microscopic polyangiitis (MPA) is a systemic disease included in the Chapel Hill 2012 Classification
as necrotizing vasculitis affecting capillaries, venules and arterioles. It usually expresses antineutrop-
hil cytoplasmic antibodies (ANCA) and has a perinuclear immunofluorescence pattern and correlation
with anti-myeloperoxidase (MPO) antibodies. Capillaritis with alveolar hemorrhage is the most common
manifestation of lung disease. Interstitial lung disease (ILD) is uncommon, with usual interstitial pneu-
monia being the predominant pattern. However, other patterns such as organizing pneumonia have
been described. No guidelines exist for treating patients with ILD and, currently, ANCA-associated vas-
culitis (AAV) is managed along the lines of small vessel vasculitis. The prognosis with this association is
uncertain, with possibilities of relapse and a fatal outcome. We present a case in which ILD was the first
manifestation of MPA, without alveolar hemorrhage, with subsequent renal involvement and, in which,

the established treatment produced a significant clinical improvement.
© 2016 Elsevier Espaiia, S.L.U. and Sociedad Espafiola de Reumatologia y Colegio Mexicano de
Reumatologia. All rights reserved.
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Descripcion del caso

Varén de 56 afios, exfumador de 4 cigarrillos/dia, un mes pre-
vio a su ingreso hospitalario desarroll6 ataque al estado general,
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Figura 1. Tomografia del térax de alta resolucién, con afeccién intersticial, con un patrén de engrosamiento septal irregular, y dreas de llenado alveolar con broncograma

aéreo en parches de distribucién periférica (patrén de neumonia organizada).

tos sin expectoracién, fiebre de predominio vespertino hasta 39 °C,
artralgias en codos, rodillas y carpos, y dolor toracico tipo pleuritico
derecho. En el examen fisico se document6 estertores subcrepi-
tantes subescapular bilateral, y debilidad muscular proximal de las
4 extremidades.

Los estudios paraclinicos mostraron anemia normocitica nor-
mocrémica, factor reumatoide 65,3 Ul/l, proteina C reactiva
290,4 mg/l, CK total 3,6 U/l, Cr 2,8 mg/dl, urea 86,5mg/dl y BUN
40mg/dl, en orina se observé proteinuria 75mg/dl, eritroci-
tos 260 cél/ml con sedimento activo caracterizado por dismorfia
eritrocitaria, urocultivo, hemocultivo, cultivo de expectoracion,
coprocultivos sin evidencia de desarrollo bacteriolégico, asi como
panel viral para VHC,VHB y HIV negativo. El estudio de tomo-
grafia del térax de alta resolucién demostré afeccién intersticial
con un patrén de engrosamiento septal irregular y areas de lle-
nado alveolar con broncograma aéreo en parches de distribucién
periférica (patrén de neumonia organizada) (fig. 1). El estudio
de electromiografia mostr6 un patrén de afecciéon desmielini-
zante. El lavado bronquiolo alveolar reporté inflamacién aguda
y crénica inespecifica. Los estudios de autoinmunidad mostra-
ron ANA positivo 1:320 patrén mitocondrial, p-ANCA positivos,
la especificidad de los anticuerpos anti-mieloperoxidasa (anti-
MPO) resulté positiva, otros autoanticuerpos resultaron negativos
(anti-Jo-1, anti-Scl70, anti-DNA y anti-CPP). El estudio histopa-
tolégico de biopsia del pulmén demostré vasculitis de vasos
pequefios con extensas areas de fibrosis y enfisema pulmonar

(fig. 2).

La presencia de enfermedad pulmonar intersticial (EPI), vas-
culitis asociada a ANCA (VAA), proteinuria y neuropatia permitié
clasificar el cuadro clinico como poliangeitis microscépica (PAM).
El tratamiento se basé6 en pulsos de metilprednisolona, azatioprina
y rituximab. La evolucién fue satisfactoria, con mejoria de los sinto-
mas y signos a las 4 semanas de tratamiento, sin presentar recidiva
durante un periodo de 3 meses de observacién.

Figura 2. Estudio histopatolégico de biopsia del pulmén, con vasculitis de vasos
pequeiios, con extensas dreas de fibrosis y enfisema pulmonar.



108 M. Garcia-Nava et al. / Reumatol Clin. 2018;14(2):106-108

Discusion del caso

En este caso de PAM, la EPI temprana encontrada es un patrén de
neumopatia poco frecuente, en contra posicion a la capilaritis con
hemorragia alveolar y a la neumonia intersticial usual’2. En la EPI
la principal alteracién anatomopatolégica radica en la estructura
alvéolo intersticial, sin embargo, pueden afectarse también las vias
aéreas y la vasculatura pulmonar>—,

La asociacién de EPI y VAA fue descrita por Arulkumaran et al.,
en 510 pacientes, donde 14 (2,7%) se asociaron a EPI, todos ellos
p-ANCA y MPO positivos diagnosticados con PAM®. Eschun et al.,
reportaron datos similares en 6 casos donde la manifestacion inicial
fue EPI y posteriormente desarrollaron vasculitis documentados
con: p-ANCA positivos y biopsia renal, la histopatologia suele
demostrar glomerulonefritis rdpidamente progresiva y/o necro-
sante con semilunas®-8,

Los mecanismos de dafio pulmonar en EPI-VAA son pocos com-
prendidos, pero se ha considerado eventos repetidos de hemorragia
alveolar subclinica y/o los efectos de los autoanticuerpos sobre
superficie del neutréfilo induciendo sintesis de citocinas proin-
flamatorias y liberacién de radicales libres condicionando lesién
epitelial-alveolar y fibrosis pulmonar?®'°,

No existen pautas de tratamiento de los pacientes con PAM de
EP], actualmente son tratados con las bases de las vasculitis
de vasos pequefios. El pronéstico de esta asociacién es confuso, sin
diferencias significativas en la mortalidad.

En conclusién, la asociacion de la EPI en la PAM es poco fre-
cuente, sin embargo, los clinicos en el abordaje diagnéstico de la
EPI deben estar sensibilizados dada la posibilidad de una VAA sub-
yacente.
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