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RESUMEN

Se presenta el caso de una mujer con nutriciéon parenteral domiciliaria (NPD) que se estudio por fiebre y sindrome nefri-
tico, con consumo de complemento, con prueba de anticuerpos anticitoplasma de neutréfilos especificos para proteina-
sa 3 (ANCA-PR3) positiva a titulo alto y Cutibacterium acnes spp. en los hemocultivos. Ante la sospecha de una vasculitis
asociada a ANCA, se realiz6 una biopsia renal que mostré una glomerulonefritis membranoproliferativa (GNMP), que se
interpretd en el contexto de la infeccidn crénica del catéter, al igual que los ANCA. Los ANCA-PR3 asociados a infeccion
de catéter de NPD son excepcionales y en estos casos hay que insistir en realizar biopsias para establecer el diagnoéstico

definitivo, que en nuestra enferma fue una GNMP.
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INTRODUCCION

Las vasculitis asociadas a ANCA (VAA) se definen como vasculi-
tis necrosantes de vaso pequefo dentro la clasificacién de Cha-
pel Hill de 2012. Los ANCA de tipo antimieloperoxidasa (MPO)
o0 antiproteinasa 3 (PR3), junto con las manifestaciones clinicas
y la histologfa, permiten subclasificar las VAA como poliangeitis
microscépicas (PAM), granulomatosis con poliangeitis (GPA),
granulomatosis eosinofilica con poliangeitis (GEPA) o vasculitis
limitada al rindn (VLR)'-3.
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Las glomerulonefritis (GN) ANCA* son la forma mas comun de
GN en mayores de 50 afos, aunque pueden presentarse a
cualquier edad'. Los ANCA-PR3 se encuentran en el 85-95% de
las GPA, mientras que los ANCA-MPO lo hacen en el 70% de las
PAM vy en el 40-50% de las GEPA*>. Es bien conocido que los
ANCA-MPO y PR3 no son exclusivos de las vasculitis®, pues se
pueden observar en otras situaciones como infecciones’ o en-
fermedades digestivas'®'". Creemos de interés presentar un
sindrome nefritico, con presencia de ANCA-PR3 de forma cro-
nica, que finalmente se demostré6 como una GNMP asociada a
infeccion de catéter de NPD.

CASO CLiNICO

Se trata de una mujer de 35 afos diagnosticada de sindrome
MNGIE, caracterizado por dismotilidad gastrointestinal, neuro-
patia periférica y leucoencefalopatia; desde los 18 afios es por-
tadora de un catéter venoso central (CVC) con reservorio para
NPD'™. Desde su colocacién ha presentado bacteriemias de re-
peticion asociadas con contaminacion del reservorio del catéter
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y varios aislamientos de Cutibacterium acnes. A los 25 afos
ingres6 con cuadro febril, edemas, hematuria (> 100 hematies/
campo) e insuficiencia renal aguda (creatinina de 3 mg/dl). Pre-
sentaba una proteinuria en rango nefrético (5,8 g/24 h), anti-
cuerpos anticitoplasma de neutrdfilos de tincion citoplasmatica
(c-ANCA) positivos a titulo 1/1.280 y anti-PR3 de 3.080 U/ml
(positivo > 10), asi como consumo de complemento: fracciones
C3de 0,345 g/l (VN: 1-1,82 g/l)y C4 de 0,10 g/l (VN: 0,15-0,47
g/l). Los anticuerpos anti-MPO, antinucleares y antimembrana
basal glomerular, asi como crioglobulinas y serologias para el
virus de la hepatitis B, el virus de la hepatitis C y el virus de la
inmunodeficiencia humana (VIH), fueron negativos. Se demos-
tro la presencia de Cutibacterium acnes en 2 hemocultivos, asi
como en el reservorio del CVC, por lo que se realizd recambio
de este y tratamiento antibidtico con amoxicilina-acido clavula-
nico. Se realizd una biopsia renal que demostré una GNMP con
inmunofluorescencia + C1q, ++ C3, + C4, IgA*, IgG~ e IgM*+
(figs. 1A'y B). Recibio tratamiento con bolos de 6-metilpredni-
solona y posteriormente con prednisona oral en pauta descen-

dente y ciclosporina, con normalizacién de la funcién renal y
resolucion de la proteinuria. A lo largo del seguimiento durante
10 afos ha vuelto a presentar bacteriemias sintométicas por
diferentes microorganismos, sin recurrencia del sindrome nefri-
tico, con persistencia de los ANCA-PR3 (fig. 1C).

DISCUSION Y CONCLUSIONES

La presencia de un sindrome nefritico con ANCA-PR3 nos plan-
ted el diagndstico diferencial con una VAA o VLR, por lo que se
realizé una biopsia renal que, sin embargo, demostré una
GNMP. Las GNMP se diferencian histologicamente de las GN
asociadas a ANCA'™'# y se pueden observar asociadas a gam-
mapatias monoclonales, hepatitis viricas, infeccion por el VIH,
parasitosis, lupus eritematoso sistémico, sindrome de Sjogren'y
artritis reumatoide. También se han descrito en relacién con
infecciones bacterianas subagudas o crénicas, como en las en-
docarditis o infecciones de catéteres de derivacion ventriculope-
ritoneal (nefritis de la derivacién) o de NPD. En esos casos, los
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Figura 1. A) Biopsia renal, tincion con hematoxilina eosina (xX20) que muestra un glomérulo de morfologia lobulada e
hipercelular con proliferaciéon de células mesangiales y endocapilares, con presencia de polimorfonucleares. B) Biopsia
renal, inmunofluorescencia (<40) positiva para C3 en forma granular periférica subendotelial. C) Niveles de

antiproteinasa 3 persistentemente elevados.
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patégenos habitualmente implicados son Staphylococcus,
Streptococcus, Cutibacterium acnes, Brucella, Coxiella burnetii,
Mycobacterium tuberculosis, Nocardia y Neisseria meningiti-
dis'*1°,

Nuestra paciente presentaba una bacteriemia por Cutibacterium
acnes (bacilo grampositivo anteriormente denominado Propio-
nibacterium acnes) secundaria a una infeccién del CVC de NPD,
germen tipicamente asociado a las GNMP'.

Las GNMP asociadas a infecciones con ANCA-PR3* son excep-
cionales. La primera descripcion de ellas fue en 1999 por Bona-
rek'en una infeccion crénica de una derivacion ventriculoauri-
cular, que se resolvio tras la retirada del catéter y antibiéticos,
con negativizaciéon posterior de los ANCA. Posteriormente tam-
bién se han descrito casos de GNMP ANCA-PR3* asociados a
infeccion de CVC de NPD. Asi, Okada et al.’® en 2016 presen-
taron 2 casos en relacién con Staphylococcus epidermidis, que
se resolvieron tras la retirada del catéter, antibiéticos y esteroi-
des, con negativizacién inmediatamente posterior de los ANCA,
sin informar de su evolucion a largo plazo.

En nuestra paciente, los titulos iniciales de ANCA-PR3 fueron
del orden de 5-10 veces superiores a los observados habitual-
mente en las VAA y, a diferencia de los casos descritos en la
bibliografia, no se negativizaron pese a la resolucion del cuadro
infeccioso y un seguimiento prolongado. Esta persistencia de los
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