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Glomerulonefritis proliferativa extracapilar
ANCA positivo asociada a bronquiectasias
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Pinching y cols." comunican por primera vez la
asociacion entre bronquiectasias y vasculitis y Sita-
ra y cols.? implican a los anticuerpos anti-citoplas-
ma de neutréfilo (ANCA) como elementos patogé-
nicos en estos pacientes. Posteriormente, se han
publicado algunos casos de enfermos con bron-
quiectasias y glomerulonefritis extracapilar ANCA
positivo*#, mediada por anticuerpos antimembrana
basal glomerular® o por inmunocomplejos®. Descri-
bimos un paciente con bronquiectasias que desa-
rroll6 una glomerulonefritis extracapilar ANCA con
especificidad mieloperoxidasa (MPO).

Varén de 72 anos que consulté por sintomas
constitucionales y nicturia. Desde 4 meses antes re-
ferfa disnea de medianos esfuerzos con aumento
de la tos y expectoracion habituales; en unos ana-
lisis, dos meses previos al ingreso, la creatinina era
de 2,5 mg/dl. No habia sido fumador. Exploracién
fisica: afebril, tensién arterial 130/60 mmHg. AC
arritmico a 70 Ipm, AP: roncus basales; resto nor-
mal. En la analitica destacé: hemoglobina 8,8 g/dl,
urea 198 mg/dl, creatinina 6,6 mg/dl, potasio 5,9
meq/l, VSG 97 mm/h, PCR 10,6 mg/l, fibrindgeno
867 mg/dl, 1gG 1920 mg/dl. Gasometria arterial
basal: pO2 70 mmHg, pCO2 47 mmHg, pH 7,35.
IgA, 1gM, glucosa, enzimas hepaticas, sodio, cloro,
calcio total, fésforo, inmunofijacién en suero, TSH,
C3, C4, ANA, alfa 1 antitripsina y serologia de he-
patitis B, C y VIH normales o negativos. Los ANCA
fueron positivos con patrén perinuclear (IFl) y es-
pecificidad MPO (ELISA); ANCA-PR3 y anticuerpos
antimembrana basal glomerular negativos. Sedi-
mento de orina: > 200 hematies por campo, 5-7
leucocitos por campo, cultivo de orina negativo.
Proteinuria de 24 horas: 2,2 g (HRE patrén glomé-
rulo-tubular). Cultivo y baciloscopia de esputo ne-
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gativo. ECG: BCRDHH vy extrasistoles supraventri-
culares. Radiografia de térax: infiltrados en ambas
bases pulmonares. TC pulmonar de alta resolucién:
bronquiectasias cilindricas en ambos Iébulos infe-
riores. La espirometria mostré un defecto ventila-
torio obstructivo moderado. Ecografia abdominal,
renal y ecocardiografia normales. Con la sospecha
de glomerulonefritis rapidamente progresiva ANCA
positivo se inici6é tratamiento con bolus de metil-
prednisolona (1,5 g en total). Se realiz6 biopsia
renal percutdnea (16 glomérulos): un 60% de ellos
mostraban semilunas fibrocelulares, un 30% apa-
recian totalmente esclerosadas y s6lo el 10% esta-
ban indemnes; existia moderada fibrosis intersticial;
la inmunofluorescencia directa revel6 depésitos ais-
lados de fibrina y C3 en las paredes capilares. Se
continué tratamiento con prednisona oral (1
mg/kg/dia), durante 8 semanas y luego en pauta
descendente, y ciclofosfamida oral (1 mg/kg/48
horas); la creatinina disminuyé hasta 3,6 mg/dl y
los ANCA se negativizaron. El tratamiento se man-
tuvo durante 6 meses y a los 4 meses de finaliza-
do, se inicié6 hemodialisis periddica.

Se considera que las infecciones pulmonares
recurrentes, en las bronquiectasias, pueden actuar
como desencadenantes para el desarrollo de vascu-
litis/glomerulonefritis al estimular la liberacion de ci-
tocinas, producir trastornos en la inmunidad celular
y estimular la formacién de ANCA'7. Se ha com-
probado la existencia de ANCA, sin otros sintomas,
en casos de bronquiectasias y se ha sugerido que
podrian estar en relacién con la hipergammaglobu-
linemia policlonal secundaria a las infecciones de
repeticion®. No se conoce si estos casos «asintoma-
ticos» pueden desarrollar mas tarde complicaciones
asociadas a los ANCA.

En el conjunto de pacientes con bronquiectasias
las vasculitis ANCA positivo son raras, sin embar-
go, la presencia de bronquiectasias en las vasculi-
tis ANCA positivo, parece mas frecuente. En un
estudio sobre 51 enfermos con enfermedad ANCA-
MPO y hallazgos patolégicos en la TC pulmonar,
se detectaron bronquiectasias en un 29%; en dos
tercios de los mismos habfa comprobacion radio-
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l6gica de que las bronquiectasias estaban presen-
tes anos antes®.

Los pacientes con glomerulonefritis extracapilar
ANCA positivo y bronquiectasias suelen ser mayo-
res, tienen con frecuencia datos de cronicidad en la
biopsia renal y mayor riesgo de sufrir infecciones por
los inmunosupresores, por lo que seria necesario in-
dividualizar el tratamiento, como hicimos en nues-
tro enfermo.

La descripcion de este caso, y los anteriores, sus-
tenta una relacion patogénica entre bronquiectasias
y vasculitis/glomerulonefritis asociadas a ANCA; esta
posibilidad debe considerarse en el diagnéstico di-
ferencial del paciente con bronquiectasias e insufi-
ciencia renal.
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