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Microscopic polyangiitis, an onset with diffuse alveolar hemorrhage

Poliangitis microscépica, un debut con hemorragia alveolar difusa
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ABSTRACT

Introduction: antineutrophil cytoplasmic antibody (ANCA)-associated vasculitis is a group of complex chronic
diseases that cause morbidity, systemic organ damage, therapeutic overload, and risk of relapse. Microscopic
polyangiitis (MPA) primarily affects small vessels in the lungs and kidneys, characterized by inflammation
that can lead to necrosis of blood vessels, presence of ANCA in the bloodstream, and absence of necrotizing
inflammation of the parenchyma in histopathology.

Methods: we present the case of a 58-year-old female patient with hemoptysis, fever, and dyspnea.
Results: laboratory tests show anemia, leukocytosis, positive p-ANCA, hematuria, and proteinuria. The CT
scan reveals areas of increased attenuation with a ground-glass pattern and centrilobular nodular opacities
occupying the middle lobe and both lower lobes. The patient also tested positive for MPO-ANCA, leading
to the diagnosis of ANCA-positive vasculitis, specifically microscopic polyangiitis with pulmonary and renal
involvement, pneumonia, and renal insufficiency. She received appropriate medical treatment, resulting in
adequate resolution.

Conclusions: microscopic polyangiitis requires interdisciplinary management, which, along with radiological
findings, contributes to the early diagnosis and timely treatment of the pathology.
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RESUMEN

Introduccion: las vasculitis asociadas a anticuerpos anticitoplasma de neutrdfilos (por sus siglas en inglés,
ANCA) son un grupo de enfermedades cronicas complejas que causan morbilidad, dafio organico sistémico,
sobrecarga terapéutica y riesgo de recaidas. La poliangitis microscopica (MPA) afecta principalmente a los
vasos de pequeino tamano en pulmones y rinones, caracterizandose por una inflamacion que puede producir
necrosis de los vasos sanguineos, con presencia de ANCA en el torrente sanguineo y ausencia de inflamacion
necrosante del parénquima en la histopatologia.

Métodos: presentamos el caso de una paciente femenina de 58 anos, que presenta hemoptisis, fiebre y
disnea.

Resultados: se realiza examenes de laboratorio evidenciando anemia, leucocitos, ANCA P positivos, junto
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a hematuria y proteneinuria. La tomografia revela areas de aumento de la atenuacion con patron en vidrio
esmerilado y opacidades nodulares centrolobulillares, ocupando el l6bulo medio y ambos lobulos inferiores.
También, da positivo a ANCA-MPO positivos, con lo que se diagnostica Vasculitis ANCA P positiva, con subtipo
poliangitis microscopica, con compromiso pulmonar y renal, neumonia e insuficiencia renal. Recibe el
tratamiento médico correspondiente, con una resolucion adecuada.

Conclusiones: la poliangitis microscopica requiere un manejo interdisciplinario, la cual permitira que, junto
a los hallazgos radioldgicos, se contribuya al diagndstico precoz de la patologia tratamiento oportuno.

Palabras clave: Vasculitis; Anticuerpos Anticitoplasma; Tomografia Computarizada; Enfermedad Pulmonar.

INTRODUCCION

Las vasculitis asociadas a anticuerpos anticitoplasma de neutroéfilos (por sus siglas en inglés, ANCA) son
un grupo de enfermedades cronicas complejas que causan morbilidad, dafio organico sistémico, sobrecarga
terapéutica y riesgo de recaidas. La llegada de los regimenes inmunosupresores actuales ha transformado
estas condiciones de enfermedades fatales a enfermedades crénicas caracterizadas por un ciclo de recaida y
remision. En comparacion con la poblacion general, los pacientes con vasculitis asociada a ANCA tienen mas
probabilidades de informar una baja calidad de vida relacionada con la salud y altos niveles de fatiga, con
importantes limitaciones en el funcionamiento fisico y en factores biopsicosociales.®

Las vasculitis ANCA han demostrado en estudios recientes que, en areas urbanas del Reino Unido, la poliangitis
microscopica (por sus siglas en inglés, MPA) es mas comln que poliangitis granulomatosa (por sus siglas en
inglés, GPA) (13,3 por millon y 8,2 por millén, respectivamente), mientras que en areas rurales las tasas son
menores (11,3 por millén y 5,9 por milléon, respectivamente).® La incidencia en poblaciones caucasicas es
similar en Estados Unidos, Australia y Nueva Zelanda, pero estudios en poblaciones no europeas sugieren una
incidencia mas baja. Estos datos subrayan la importancia de considerar la ascendencia y la edad al interpretar
la epidemiologia de las vasculitis ANCA.®

El estudio ANCA especialmente el tipo peroxidasa-mieloperoxidasa (por sus siglas en inglés, MPO-ANCA), es
fundamental en la vasculitis asociada a ANCA y su diagndstico. Se ha observado una alta positividad de MPO-
ANCA en pacientes con enfermedad pulmonar intersticial (por sus siglas en inglés, EPI) en la practica clinica.
@ Estudios recientes indican que la positividad de MPO-ANCA podria preceder al desarrollo posterior de MPA
en pacientes inicialmente diagnosticados con IIP, particularmente con patrén de neumonia intersticial usual/
fibrosis pulmonar idiopatica (por sus siglas en inglés, UIP/IPF). A pesar de controversias sobre si los pacientes
MPO-ANCA positivos con EPI pero sin otras manifestaciones de vasculitis sistémica deben ser considerados como
“vasculitis pulmonar limitada”,® pocos estudios han analizado el prondstico de todos los pacientes MPO-ANCA
positivos con EPI, incluyendo aquellos con [IP y MPA.

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de una paciente femenina, de 58 afos con antecedentes de hipertension arterial e insuficiencia renal
cronica que acide por presentar hemopstisis, fiebre y disnea progresiva la cual requiere manejo por el servicio
de terapia intensiva. Se realiza examenes de laboratorio evidenciando leucocitos 13000 u/dL, neutrofilos 92
%, hemoglobina 7g/dL, PCR 175 g/dL, creatinina 2,7 g/dL; en el examen de orina se evidencia hematies 23/
campo, leucocitos 15/campo y proteinas 150 mg/dL. El primer dia de hospitalizacion se realizo una radiografia
portatil de torax (figura 1), evidenciando opacidades alveolointersticiales difusas bilaterales de predominio en
ldbulo medio derecho e inferiores de ambos lados.

Se realizd una tomografia computarizada de torax (figura 2) donde se observan areas de aumento de la
atenuacién con patron en vidrio esmerilado y opacidades nodulares centrolobulillares, ocupando el lobulo
medio y ambos ldbulos inferiores; también, areas de atenuacion con tendencia a la consolidacion sobre todo en
el aspecto posterior de lébulos inferiores.

De forma complementaria se realiza prueba de anticuerpos con resultados positivos para ANCA-P, Anti PR
3,56 y ANTI MPO 81,4. Se realizd una fibrobroncoscopia evidenciando presencia de liquido hematico y coagulos;
el cultivo de secrecion bronquial reveld la presencia de Staphylococcous Aureus. Con los datos mencionados
se establece el diagnéstico de Vasculitis ANCA P positiva, con subtipo poliangitis microscopica, con compromiso
pulmonar y renal, neumonia e insuficiencia renal. El paciente se mantuvo 15 dias hospitalizado, de los cuales
estuvo 11 dias en la unidad de cuidados intensivos; recibié tratamiento con metilprednisolona y rituximab
y antibioticoterapia con piperazilina + tazobactam y levofloxacino; requirio tres transfusiones de paquetes
globulares y tres sesiones de dialisis durante su hospitalizacion. Se da el alta y posteriormente se realiza control
con radiografia de torax de control a los 40 dias del alta y una tomografia de torax de alta resolucion a los 6
meses evidenciando resolucion completa de infiltrados y una banda pleuroparenquimatosos en base pulmonar
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derecha de tipo secuelar.

Figura 1. Radiografia portatil de térax que evidencian opacidades alveolo intersticiales difusas bilaterales de predominio
en lobulo medio derecho e inferiores de ambos lados

Figura 2. Tomografia computarizada de alta resolucion de toérax, en sus cortes axial (a), coronal (b) y sagital(c), donde
se evidencian opacidades alveolo intersticiales difusas bilaterales de predominio en lobulo medio derecho e inferiores de
ambos lados

DISCUSION

Segln lo establecido en la Conferencia de Consenso Internacional de Chapel Hill Revisada de 2012 (CHCC),
la vasculitis es un proceso heterogéneo caracterizado por inflamacion sistémica de los vasos sanguineos, que
resulta en alteraciones isquémicas o hemorragicas, dependiendo del vaso afectado.®

De acuerdo con la Nomenclatura de CHCC de 2012, el enfoque utilizado mas ampliamente para clasificar
la vasculitis primaria se basa en el tipo predominante de vasos afectados: vasculitis de vasos de gran tamano
(aorta y sus ramas principales), vasculitis de vasos de tamano medio (arterias viscerales principales) y vasculitis
de vasos pequenos (capilares, vénulas y arteriolas).®

La vasculitis asociada ANCA (VAA) es un grupo heterogéneo de vasculitis sistémicas que predominantemente
afectan a vasos pequenos, incluyendo la granulomatosis con poliangitis (GPA), la poliangitis microscopica
(MPA), y la granulomatosis eosinofilica con poliangitis (EGPA).” Su asociacion puede ser con ANCA contra
mieloperoxidasa (MPO) o proteinasa 3 (PR3), aunque pueden presentarse casos de vasculitis asociada a ANCA-
negativos, especialmente en EGPA y ocasionalmente en GPA. A pesar de la disponibilidad de multiples criterios
de clasificacion para VAA, el diagnostico diferencial entre GPA y MPA a veces es poco confiable, resultando
ocasionalmente en una clasificacion como “no clasificable”.®

Las diferentes especificidades de ANCA se han asociado con la extension y gravedad de la enfermedad,
el riesgo de recaida, la respuesta al tratamiento y el pronostico del paciente, lo que ha llevado a algunos
autores a proponer una clasificacion basada en el “perfil de autoanticuerpos” como “PR3-ANCA”, “MPO-ANCA”
o enfermedad “seronegativa”.®

La poliangitis microscépica (MPA) afecta principalmente a los vasos de pequeiio tamafio en pulmones y
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rifones, caracterizandose por una inflamacion que puede llegar a producir necrosis de los vasos sanguineos,
con presencia de ANCA en el torrente sanguineo y ausencia de inflamacion necrosante del parénquima en la
histopatologia. La prevalencia de MPA varia entre paises, con una incidencia anual estimada de 18,2 casos por
millén en Japon y 6,5 casos por millon en Europa. La edad media al diagnéstico es de 69 afios en Japon y 60
anos en el Reino Unido, sin predominio de género.®

Las vasculitis asociadas a ANCA (VAA) se caracterizan por inflamacion endotelial de la microvasculatura,
la cual conduce a inflamacion extracelular, con dano progresivo, destruccion tisular, fibrosis y pérdida de la
funcion del tejido. En la granulomatosis con poliangitis (GPA) y la poliangitis microscopica (MPA), se pierde la
tolerancia inmunologica hacia las proteinas de los neutrofilos PR3 o MPO, generando ANCA activadores de dichas
células; estos neutrdfilos activados se localizan en los lechos microvasculares vulnerables, donde predisponen
lesiones y liberan autoantigenos, iniciando una respuesta de células T efectoras que inducen el dafo."

La MPA es un sindrome clinico patoldgico con compromiso pulmonar y renal, caracterizado por capilaritis
alveolar, cuyo infiltrado por neutrofilos conlleva a hemorragia alveolar y glomerulonefritis necrotizante.
Cinicamente se expresa con disnea y hemoptisis. ("2

Radiolégicamente, la principal manifestacion de la MAP es la hemorragia alveolar difusa (HAD) secundaria
a capilaritis pulmonar, variando desde hallazgos incidentales en imagenes o lavado broncoalveolar hasta
insuficiencia respiratoria aguda potencialmente mortal. En la TCAR presentan patrones que consisten en signos
de alveolitis hemorragica con areas de opacidades en vidrio deslustrado de distribucion centrolobulillar, que
pueden ser focales, bilaterales o parcheadas.®

Se puede observar hallazgos asociados como bronquiolitis, engrosamiento de pared bronquial y bronquiectasias.
El patrdn histologico predominante es la vasculitis necrotizante no granulomatosa de pequenos vasos. (4

El paciente que se ha presentado, presenta una clinica muy sugestiva de un trastorno que compromete el
pulmon y rifon, la que junto a los hallazgos tomograficos y de laboratorio nos dan el diagndstico definitivo.

La poliangitis microscopica muestra un patron radiologico con una variedad de presentaciones que no se
pueden considerar patonogmonicas. Es por tal motivo que la correlacion de datos clinicos, de laboratorio
y patologias, junto con los hallazgos radiologicos pueden contribuir al diagnostico precoz y correcto de la
vasculitis pulmonar.

CONCLUSIONES

La poliangitis microscopica (MPA) afecta los vasos pequeiios pulmonares y renales. La correlacion precisa de
los datos clinicos, de laboratorio y de imagenes es fundamental para un diagnostico temprano y adecuado. Esta
integracion de evaluaciones permite personalizar el tratamiento, lo cual es esencial para mejorar el pronostico
y la calidad de vida de los pacientes con MPA.
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