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La fibrosis quística es una enfermedad autosómi-
ca recesiva que se caracteriza por una infección cró-
nica de las vías respiratorias que finalmente condu-
ce a bronquiectasias, insuficiencia pancreática
exocrina, funcionamiento anormal de las glándulas
sudoríparas y disfunción urogenital.

Distintos trabajos1-3 han postulado diversos facto-
res por los que los pacientes con esta patología están
predispuestos a presentar enfermedades autoinmuni-
tarias, preferentemente vasculíticas y con afectación
cutánea. Presentamos el caso de una paciente de 27
años, diagnosticada de fibrosis quística a los 4 años
de edad, con varios episodios de agudización res-
piratoria anuales, que ingresa en esta ocasión en
nuestro hospital, por presentar lesiones purpúricas
en ambos miembros inferiores, junto con artralgias
marcadas. Refería igualmente orinas cargadas desde
una semana antes. No había antecedente de infec-
ción respiratoria reciente.

En los análisis realizados, destacaba elevación de
los reactantes de fase aguda (VSG 90 y PCR 35), así
como alteraciones urinarias (60 hematíes/campo,
proteinuria de 2,8 g/24 horas) y elevación de urea
(85 mg/dl) y creatinina (2,1 mg/dl). Todos los estu-
dios inmunológicos resultaron negativos y el che-
queo bacteriológico resultó negativo. Se realizó
biopsia de sus lesiones purpúricas, con el diagnós-
tico de vasculitis leucocitoclástica, y biopsia renal
con diagnóstico de glomerulonefritis segmentaria
focal, con inmunofluorescencia +++ para Ig A y ne-
gativa para C1q, C4, C3, Ig G e Ig M.

Se inició tratamiento con prednisona en rápida
pauta descendente. Un mes después, la paciente per-
manecía asintomática, con proteinuria negativa y
función renal normalizada. En este tiempo, sólo un
episodio de agudización respiratoria, de forma simi-
lar a la presentación habitual.

Parece ser, según estudios precedentes4, 5, que los
pacientes con bronquiectasias crónicas, probable-
mente debido a un estímulo antigénico persistente,
tienen una alta incidencia de inmunocomplejos cir-
culantes, que podrían estar en el origen de una alta
incidencia de enfermedades autoinmunes. Por otro
lado, como factor subyacente a la enfermedad sue-
len detectarse infecciones recientes, que otras
veces no son objetivadas, como ocurre en nuestro
caso.

Existen dos casos ya publicados, de pacientes con
bronquiectasias crónicas y síndrome de Schönlein-
Henoch1, 6, y múltiples casos de bronquiectasias y
vasculitis cutánea o sistémica1-5, en los que la acti-
tud terapéutica ha sido similar a la nuestra.

Parece claro que el hallazgo de un proceso vas-
culítico en pacientes con bronquiectasias crónicas
no corresponde sólo al azar, por lo que sería inte-
resante un consenso sobre el manejo y pauta de in-
munosupresión en estos pacientes, por el alto ries-
go añadido que conllevan.
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