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RESUMEN

La poliangeitis microscopica es una vasculitis necrotizante que
compromete vasos de pequefio calibre a nivel renal, pulmonar y
sistema nervioso siendo esta menos frecuente. Se presenta el caso
de un paciente de 56 afios con manifestaciones atipicas con alte-
racién neuroldgica periférica en forma de polineuropatia de las 4
extremidades motora y posterior compromiso renal con glomeru-
lonefritis répidamente progresiva.

ABSTRACT

Microscopic polyangiitis is a necrotizing vasculitis that com-
promises small caliber vessels in the kidneys, lungs and nervous
system, this being less frequent. The case of a 56-year-old patient
with atypical manifestations with peripheral neurological altera-
tion in the form of polyneuropathy of the 4 motor extremities and
subsequent renal involvement with rapidly progressive glomeru-
lonephritis is presented.

INTRODUCCION

La vasculitis es un grupo de enfermedades multisistémica cau-
sadas por infiltracién de los leucocitos e inflamacién de la pared
de los vasos sanguineos.

Para facilitar el diagndstico y diferenciarlos en distintos tipos la
altima clasificacién considerada en el congreso de Chapell Hill

2012 continua vigente hasta la actualidad?

Son consideradas generalmente enfermedades raras, la mayoria
de investigaciones se han realizado en poblacién europea y en
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general se considera una incidencia global: 10 a 20 /
millén / afio, la frecuencia es similar con leve tendencia
a ser mayor en los hombres con una relacién 1,5:1, son
enfermedades inusuales en la infancia, y su presenta-
cién aumenta con la edad (65-74 afios)?

Las vasculitis ¢ anca se clasifican por fendtipos y por
positividad de anticuerpos encontrados, la vasculitis C
ANCA tipo poliangeitis microscépica (PAM), es una
Vasculitis necrotizante, con poco o ningun depdsito
inmune, afectan predominantemente vasos pequefios
(capilares, vénulas o arteriolas); puede involucrar arte-
rias pequefias y medianas; el compromiso renal con
glomerulonefritis necrosante es muy comun; al com-
parar con otras vasculitis C ANCA, esta presenta una
afeccion entre el 80 -100 % de los pacientes, siendo
importante también en cuanto al prondstico de la
enfermedad al momento del diagnéstico, con una aso-
ciacién a menor sobrevida de los pacientes MPO posi-
tivos ,Afecta al pulmén como hemorragia alveolar
entre el 25 al 90%, la afeccién pulmonar se considera
en incidencia variable con multiples formas de pre-
sentacién clinica como disnea, hemorragia alveolar,
fibrosis pulmonar, etc>

También la afeccién del sistema nervioso alcanza un 70%
de los pacientes, con manifestaciones clinicas variadas,
como mononeuritis multiple, polineuropatia, oftalmo-
plejia® Presentamos el caso de un paciente con debut de
polineuropatia y posterior compromiso renal.

En cuanto al manejo terapéutico ha mejora notablemente
la supervivencia de los pacientes con diagndstico y trata-
miento oportuno, el tratamiento se debe iniciar en cuanto
el diagndstico de vasculitis sea probable, atn en espera de
resultados confirmatorios?

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 56 afios sin antecedentes pato-
l6gicos relevantes con cuadro clinico de 4 meses evo-
lucién caracterizado por parestesias que progresaron
a dolor en extremidades inferiores, se exacerba con la
deambulacién llegando a provocar incapacidad fun-
cional, posteriormente presenta progresidén a miem-
bros superiores imposibilitando la movilidad de las 4
extremidades, sumado pérdida ponderal de 20 kg.
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A su ingreso en la exploracién se observa: los signos
vitales estables, fuerza muscular 2/5 en miembros infe-
riores y 4/5 en miembros superiores hiporeflexia patelar
de predominio izquierda, sensibilidad superficial y pro-
funda conservada, el resto de la exploracién fue normal
, Los analisis de laboratorio iniciales indicaron Proteina
C reactiva (PCR) cuantitativo ultrasensible: 17.60 (N:
1), leucocitos: 17.340, neutréfilos %.: 72.2; sin foco
infeccioso, hemoglobina: 9.8, urea: 113, creatinina:
4.24; clearance de creatinina 14,6 mL/min/1,73 m2,
Proteinas en orina de 24h: 947.92mg/dl, con falla renal
AKIN 3 sin embargo no requirié6 hemodiélisis, ferri-
tina.: 803. En estudio de serologias incluyendo marca-
dores de hepatitis HIV no hubo alteraciones, resto de
pardmetros de laboratorio fueron normales

Se realizé una electromiografia con reporte de poli-
neuropatia motora y sensitiva de tipo desmielinizante
secundariamente axonal con bloqueo a nivel proximal
grado moderado a severo con mayor afectacién en
miembros pélvicos con datos de denervacién activa de
caracter cronico

En el panel inmunolégico presento antinucleares
(ANA): negativo, Antic. Anti-DNA nativo: negativo,
ANCAS C positivo, ANCAS MPO positivo.

Resonancia magnética de columna sin alteraciones,
puncién lumbar sin novedades de TAC de térax infil-
trado pulmonar intersticial (Imagen 1)

Imagen 1. tac simple de térax, corte axial; infiltrado intersticial.

Se realia biopsia renal con reporte de glomerulonefritis
proliferativa extracapilar (activa) de tipo pauciinmune, con
lesiones esclerosantes segmentarias (cicatriciales). Nefritis
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tibulo-intersticial activa con lesién tubular aguda multi-
focal y con cambios regenerativos moderados del epitelio.
Fibrosis intersticial grado 1 (15%) y arteriolopatia crénica
(Imagen 2)

Imagen 2. Biopsia renal.

Tras la sospecha de Poliangeitis Microscopica por medio
de la clinica, ANCAS MPO positivo y biopsia renal, se
inici6 tratamiento con metilprednisolona de 1 gramo via
venosa cada dia por 3 dias, y luego a 1 mg/kg peso con
disminucion progresiva, ademas ciclofosfamida 500 mg
via venosa con pauta para infusion cada 15 dias por 3
meses con mejoria evidente de clinica neurolégica y fun-
cion renal, en control posterior creatinina 2.6mg/dl con
aclaramiento de creatinina en 26,4 mL/min/1,73 m2, en
cuanta a funciéon neurologica paciente con mejoria de
fuerza muscular que lo lleva a recuperar la deambulacion.

DISCUSION

La PAM para referirse a una vasculitis necrosante que
afecta a vasos de pequefio calibre y presenta afectacion
renal y pulmonar. La enfermedad puede iniciarse de
forma gradual con fiebre, pérdida ponderal y dolor mus-
culo esquelético, aunque frecuentemente es aguda. En
el 79% de los casos conlleva una glomerulonefritis de
rapido avance, que produce insuficiencia renal. En oca-
siones, la hemoptisis constituye el primer sintoma de una
hemorragia alveolar, con una frecuencia del 12%£ En este
caso paciente inicia con dolor de miembros inferiores que
progresivamente avanza a parestesias convirtiéndose en
polineuropatia, a su vez con pérdida de peso y progresiva-
mente avanza a nivel renal con falla renal clase funcional

4 con proteinuria activa, por lo que un rapido diagnostico
a través de la biopsia renal principalmente determino un
cuadro reversible con evolucion favorable.

Seguin la clasificacion reciente una vez establecido el
diagnostico de vasculitis de pequefio vaso ANCA, con
bastante certeza la podemos clasificar como polian-
geitis microscopica al reunir criterios clinicos y de labo-
ratorio compatibles. En este caso con una puntuaciéon
de 12 puntos (enfermedad intersticial +3, GMN pauci
inmune+3, MPO +6)°

Con esto queda claro el individualizar cada caso y tratar
a cada paciente como un universo Unico puede mejorar
notablemente el pronostico.

En 2021 fue aprobado en estados unidos el uso de ava-
copan, en un ensayo pacientes fueron aleatorizados para
recibir avacopan o Prednisona durante la induccién de la
remision con ciclofosfamida o rituximab; los resultados
sugirieron que la eficacia de avacopan fue similar a la de
Prednisona a las 26 semanas y superior a la de Prednisona
remision mantenida) a las 52 semanas ademas de menos
efectos secundarios sin embargo en Ecuador no se cuenta
con este farmaco.*!!

CONCLUSIONES

Se concluy6 con diagnodstico de Poliangeitis microsco-
pica con debut de polineuropatia periférica, por clinica
compatibles y por biopsia renal.

En el caso de nuestro paciente con afeccion sistémica de
varios organos incluidos polineuropatia inflamatoria, falla
renal aguda progresiva con proteinuria y afectacion pul-
monar intersticial.

El tratamiento no debe ser retrasado hasta que se haya
realizado el diagnostico de la enfermedad, dado que el
prondstico de esta depende de la rapidez de instauracion
de la terapia. El paciente recibio tratamiento con metil-
prednisolona, y ciclofosfamida. A los 3 dias paciente con
mejoria clinica tanto neurologica como renal. Actual-
mente en tratamiento ambulatorio.
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