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Resumen

Introducción: La poliangeítis microscópica es una vasculitis necrotizante que afecta a

vasos pequeños, con afección renal, pulmonar y presencia de anticuerpos

citoplasmáticos antineutrófilos (ANCA).

Presentación de caso: Hombre de 53 años de edad quien inició con fiebre, mialgias,

artralgias, odinofagia y rinorrea purulenta . Fue tratado con antibióticos en varias

ocasiones sin remisión de los síntomas . Cinco meses después se ingresó por

deterioro del estado general e insuficiencia renal aguda. El examen fisico reveló

artralgias generalizadas y edema de miembros inferiores. Los laboratorios con una

creatinina de 20.6mg/dl, urea de 368mg/dl, hemoglobina de 8.3g/dl y serologia para

pANCA positiva. El sedimento urinario mostró datos de daño glomerular y la biopsia

renal una glomerulonefritis proliferativa crescéntica y necrosante. Durante su

internamiento presentó hemoptisis y disnea . La tele de tórax mostró hemorragia

pulmonar. Ante un cuadro de afección renal y pulmonar, presencia de pANCAs y

biopsia renal compatible con una poliangeítis microscópica, se inició tratamiento

combinado con esteroide y ciclofosfamida. Actualmente, el paciente se encuentra

asintomático y en hemodiálisis.

Conclusiones: La poliangeítis microscópica, por su inicio indolente y manifestaciones

poco especificas, es diagnosticada meses posterior a su comienzo . Esto tiene

consecuencias sobretodo a nivel renal, donde el paciente cursa con una

glomerulonefritis rápidamente progresiva. Alrededor de 70% de los casos desarrollan

insuficiencia renal crónica y requieren diálisis permanente. El diagnóstico y

tratamiento oportuno son indispensables en la recuperación de la función renal.
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Introducción 

La poliangeítis microscópica es una vasculitis necrosante, no granulomatosa, con 

pocos o ningún depósito inmune que afecta principalmente a vasos de pequeno 

calibre tanto en la circulación arterial como venosa. Existe tropismo por los rinones y 

por los pulmones. Esta patología fue definida por Savage y colaboradores en 1985. 

La enfermedad presenta una ligera predominancia por el género masculino y es más 

frecuente en pacientes de edades alrededor de los 50 anos o más. Tiene una 

incidencia de 1:100,000. Su presentación inicial es un tanto indolente, con un 

pródromo de fiebre, mialgias, artralgias y molestias de garganta. El intervalo entre el 

inicio de la enfermedad y el diagnóstico puede ser hasta de 24 meses. Posterior al 

pródromo, los pacientes comúnmente cursan con el llamado síndrome riñón-pulmón. 

Los pacientes presentan una glomerulonefritis rápidamente progresiva en un 80-

100% de los casos, afección pulmonar con hemorragia pulmonar (30-60%),pérdida de 

peso (70%), fiebre (55%), polineuropatia (30-60%), afección de la piel (50%) , 

afección de articulaciones y músculos (50-70%) yen menor porcentaje afección de 

las vías respiratorias superiores. (1-6) 

El laboratorio en estos pacientes demuestra un cuadro de insuficiencia renal aguda, 

en ocasiones por el tiempo de evolución sobrepuesta a un deterioro renal crónico 

debido al diagnóstico retrasado. El sedimento urinario puede mostrar eritrocitos 

dismórficos procedentes de los glomérulos danados y formación de cilindros 

eritrocitarios. La biopsia renal y el estudio histopatológico muestra una 

glomerulonefritis necrosante y/o crescéntica (formación de semilunas), con pocos o 
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ningún depósito inmune, con lesiones endo y extracapilares, y afección glomerular 

segmentaria y focal de diferentes grados. (7-9) Otro estudio fundamental en el 

diagnóstico de esta enfermedad, es la presencia de anticuerpos citoplasmáticos 

antineutrófilos (ANCAs). Estos están directamente implicados en la patogenia y 

severidad de este padecimiento. En la mayorla de los casos, se encuentra pANCA es 

decir anticuerpos dirigidos contra el antígeno mieloperoxidasa presente en el 

citoplasma de los neutrófilos, quienes al ser activados, son los mediadores del daño 

endotelial. (10-16) Estos están presentes en un 60-70% de los casos. En ocasiones 

puede haber positividad a los cANCAs hasta en un 30% de los pacientes. 

Finalmente, el tratamiento oportuno es determinante en la progresión de la 

glomerulonefritis rápidamente progresiva que lleva a daño renal crónico y a la 

necesidad de diálisis hasta en un 70% de los pacientes. Además que la mortalidad 

por retraso en el tratamiento incrementa hasta el 45% y en ausencia de tratamiento, 

la mortalidad es de 90% o mayor. 
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Presentación del caso 

Hombre de 53 anos quien fue admitido al hospital debido a un cuadro de insuficiencia 

renal aguda severa. 

El paciente, anteriormente sano, habla comenzado su padecimiento cinco meses 

previos a su hospitalización. Inicialmente, los slntomas eran no específicos, como mal 

estado general, fiebre hasta de 38°C, mialgias y artralgias generalizadas, odinofagia y 

rinorrea purulenta. Fue atendido en distintos hospitales, con una serie de tratamientos 

consecutivos, a base de analgésicos, antiinflamatorios y varios antibióticos. Presentó 

mejoría parcial, temporal e intermitente del cuadro, pero sin remisión de éste. Un 

mes previo a su hospitalización, se le realizó exámenes de laboratorio donde llamaba 

la atención una creatinina de 4.2mgldl y una depuración de creatinina en orina de 

24hrs de 18mVmin. 

A su ingreso, el paciente presentaba importante deterioro de su estado general, 

astenia, adinamia, náusea, rinorrea aún purulenta, febrícula, pérdida de peso de 14kg 

en un periodo de 5 meses y oliguria. En el examen físico, se encontró a un paciente 

delgado, con palidez generalizada en mucosas y tegumentos, decremento en su 

masa muscular en todo el cuerpo, aliento urémico, dolor a la movilización de todas las 

articulaciones y durante la palpación de los músculos de las 4 extremidades, flogosis 

en la articulación interfalángica del pulgar izquierdo y edema de miembros inferiores 

hasta las rodillas. Durante su internamiento, cursó con hemoptisis franca, disnea y 

fiebre, sin llegar a requerir intubación orotraqueal. 

Por laboratorio, se documentó datos de insuficiencia renal aguda con una creatinina 

de 20.6mgldl y urea de 368mgldl. Además, hemoglobina de 8.3gldl, tres hemocultivos 
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negativos, serologia para VHI, VHB Y VHC negativos, anticuerpos antinucleares y 

anti-DNA negativos, y niveles de complemento (C3 y C4) normales. Serologia para 

pANCAs fuertemente positiva 1 :160, cANCAs negativos. Sedimento urinario con 

leucocitos incontables, cilindros leuéocitarios 3 x campo, abundantes eritrocitos 

dismórflCOS y presencia de cilindros eritrocitarios 2 x campo; lo anterior, compatible 

con una glomerulonefritis. 

Estudios de gabinete reportaron a su ingreso una tele de tórax normal (Imagen no.1); 

durante el episodio de hemoptisis, una segunda tele de tórax mostró infiltrado alveolar 

bilateral sugestivo de hemorragia pulmonar (Imagen no. 2). Electromiografla con 

datos de neuropatía sensitivo motora, mixta axonal y segmentaria afectando a las 

cuatro extremidades. 

Imagen no. 1 
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Finalmente, el estudio histopatológico de la biopsia renal mostró una 

glomerulonefritis proliferativa endo y extracapilar necrosante, además de imégenes en 

semiluna (crescéntica); compatible con poIiangeítis microscópica (Imagen oo. 3). 
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Se inició tratamiento de inducción con tres bolos en dias consecutivos con

metilprednisolona SOOmg; posteriormente, continuó con seis ciclos mensuales de

ciclofosfamida a una dosis de SOOmg/m2 de superficie corporal. Actualmente, se

encuentra en remisión, asintomático, con tratamiento sustitutivo de su función renal y

es candidato para transplante renal.
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Discusión 

Las glomerulonefritis rápidamente progresivas, engloban un conjunto de entidades 

clinico-patológicas caracterizadas clinicamente por un descenso rápido y progresivo 

de la función renal, acompanado de proteinuria y sedimento nefritico y desde el punto 

de vista anatomo-patológico, por el hallazgo de semilunas en más del 50% de los 

glomérulos. Las semilunas están constituidas por una proliferación e infiltración 

circunferencial de células de aspecto epitelial que se disponen externamente al ovillo 

glomerular, en el espacio urinario de Bowman. Algunos de estos pacientes, como 

sucede en los afectados por la poliangeitis microscópica, puede estar asociada a una 

glomerulonefritis necrosante o necrotizante. 

Las glomerulonefritis rápidamente progresivas pueden ser primarias o secundarias, 

según si la afectación renal aparezca de forma aislada o en el contexto de otra 

enfermedad o proceso patológico. Dentro de las primarias está la glomerulopatía 

mediada por anticuerpos anti membrana basalglomerular. Dentro de las secundarias, 

se encuentran las asociadas a enfermedad infecciosa (glomerulonefritis 

postestreptoc6cica), la asociada a enfermedad multisistémica (Lupus eritematoso 

sistémico), síndrome de Goodpasture y las vasculitis (poliangeítis microscópica, 

granulomatosis de Wegener) y por último las asociadas a fármacos (alopurinol, 

rifampicina, hidralacina, enalapril y fenilbutazona). (17,18) 

En el presente caso, debido al cuadro clinico, a los datos de deterioro renal rápido, 

afección pulmonar, presencia de pANCAs, un sedimento urinario con eritrocitos 

dismórficos y cilindros eritrocitarios y una biopsia renal con datos de glornerulonefritis 

crescéntica y necrosante, el paciente fue diagnosticado y tratado con una poliangeítis 
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microscópica. _. El tratamiento llevó a la remisión del cuadro agudo de insuficiencia

renal y hemorragia pulmonar; sin embargo , debido al tiempo transcurrido entre el

inicio de la enfermedad y el diagnóstico (alrededor de 5 meses), fue imposible la

recuperación de su función renal, requiriendo hemodiálisis permanente.

El diagnóstico retrasado de la poliangeítis microscópica incrementa el riesgo de

desarrollo de falla renal terminal hasta en un 70% de los casos; aumenta también el

riesgo de muerte en un 45% y en aquellos pacientes no diagnosticados y no tratados,

la mortalidad asciende a 90%. Los reportes de remisión espontánea son raros. (19-

21)
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Conclusión

La poliangeitis microscópica constituye una vasculitis de pequeños vasos, que debe

ser considerada en el diagnóstico diferencial de pacientes con slndrome riñón pulmón

y en aquellos con glomerulonefritis rápidamente progresiva. El retraso en el

diagn6stico de esta patologia conlleva un impacto severo en la supervivencia y en la

funcionalidad del paciente; por lo que el tratamiento oportuno es imperativo para

evitar la progresi6n a insuficiencia renal cr6nica irreversible y necesidad de

tratamiento sustitutivo.
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