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La poliangeítis microscópica (PAM) es una vasculitis autoinmune caracterizada por la inflamación de los vasos sanguíneos de 
pequeño calibre y la presencia de anticuerpos anticitoplasma de neutrófilos (ANCA). Clínicamente se caracteriza por presentar 
glomerulonefritis y capilaritis pulmonar aunque la afectación de la piel, los nervios y el tracto gastrointestinal no es infrecuente. 
Presentamos el caso de un paciente de 17 años con manifestaciones atípicas dadas por glomerulonefritis pauci-inmune, hemorragia 
pulmonar, vasculitis leucocitoclásica cutánea y hemorragia cerebral. Además revisamos las características histológicas y radiológicas.

Palabras clave: poliangeítis microscópica, ANCA, glomerulonefritis, hemorragia pulmonar, vasculitis leucocitoclásica cutánea, 
hemorragia cerebral.
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Presentación atípica de la poliangeítis 
microscópica con compromiso 
renal, pulmonar, dermatológico y del 
sistema nervioso central

Reporte de caso
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Microscopic polyangiitis (MPA) is an autoimmune antineutrophil cytoplasmic antibody-associated (ANCA) small-vessel vasculitis. 
It is clinically characterized by glomerulonephritis and pulmonary capillaritis, however, skin, nerve and gastrointestinal tract 
involvement is also relatively common. A case is presented in a 17-year-old male patient with atypical manifestations, such as, 
pauci-immune glomerulonephritis, alveolar hemorrhage, cutaneous leukocytoclastic vasculitis and cerebral hemorrhage. MPA 
histologic and radiologic features were also reviewed.

Key words: microscopic polyangiitis, ANCA, glomerulonephritis, pulmonary hemorrhage, cutaneous leukocytoclastic vasculitis, cerebral 
hemorrhage 
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A B S T R AC T

La polingeítis microscópica (PAM) es una vasculitis 
autoinmune categorizada dentro del grupo de las asociadas con 
anticuerpos anticitoplasma de neutrófilos (ANCA) positivos, al 
igual que el síndrome de Churg-Strauss, la vasculitis limitada al 
riñón y la granulomatosis de Wegener1, esta última denominada 
en la actualidad como granulomatosis con poliangeítis.2 
La ultima clasificación dada por “Chapel Hill Consensus 
Conference Nomenclature of Vasculitides” ha definido la PAM 
como una vasculitis necrosante con mínimos o ausencia de 
depósitos inmunes. Esta entidad afecta en especial pequeños 
vasos como capilares, vénulas o arteriolas, aunque también 
puede comprometer arterias pequeñas y medianas.1 

La PAM fue descrita en 1923 por Wohlwill y revisada por 
Davson y col en 1948. Se reconoció como una glomerulonefritis 
rápidamente progresiva con capilaritis pulmonar.3 La incidencia 
y la prevalencia de la enfermedad no es conocida, sin embargo 
se ha observado que afecta más a los pacientes del sur de 
Europa y Asia, mientras que la poliangeítis granulomatosa 
tiene mayor prevalencia en la población caucásica del norte de 
Europa y Norteamérica.4 La PAM afecta cerca de 5.9 por millón 
de habitantes. Esta entidad ha aumentado en las últimas dos 
décadas, lo cual podría explicarse por la posibilidad de realizar 
ANCA. El pico de ocurrencia está alrededor de 60 a 65 años 
y la relación hombre/mujer es de 1.6:1.5,6 La prevalencia en 
Colombia no es conocida, se han descrito alrededor de 21 casos 
casi todos con compromiso renal7-12, que es la presentación 
típica de la PAM. Sin embargo, también puede ser atípica con 
afectación pulmonar desencadenando el síndrome pulmonar-
renal13, o debutando con manifestaciones dermatológicas14,  
oculares15, del sistema nervioso central o periférico16,17, y del 
sistema gastrointestinal18, entre otras. 

Presentamos el caso de un adolescente con presentación 
atípica de PAM con compromiso renal, pulmonar, dermatológico 
y del sistema nervioso central.

I N T RO D U C C I Ó N

Paciente masculino de 17 años de edad sin antecedentes 
epidemiológicos, que consulta por  cuadro de disnea progresiva 
y tos con expectoración hemoptoica de 5 días de evolución. 
Dos meses antes de la enfermedad actual acudió al servicio de 
urgencias por tos  productiva  asociada con fiebre, astenia y 
adinamia. El cuadro se interpretó como neumonía bacteriana 
y fue manejado con antibióticos. Como antecedentes de 
importancia el paciente presentó 6 meses antes del ingreso 
glomerulonefritis membranosa que requirió diálisis peritoneal. 

La radiografía de tórax del ingreso evidenció aumento 
de tamaño del corazón con opacidades nodulares finas mal 
definidas. La tomografía computarizada con cortes de alta 
resolución (TCAR) demostró nódulos centrilobulillares con 
densidad de vidrio esmerilado, densidades lineales ramificadas 
centrilobulillares de contornos mal definidos y áreas en vidrio 
esmerilado en “parches” (figuras 1A y 1B). En el diagnóstico 
diferencial se consideró infección por micobacterias y 
alteraciones parenquimatosas relacionadas con vasculitis de vaso 
pequeño.

En el curso de la enfermedad desarrolló lesiones vesicopapulares 
en la cara, correspondientes a vasculitis leucocitoclásica y necrosis 
fibrinoide en el estudio histológico (figura 2). La radiografía 
de tórax de control demostró progresión de la alteración 
parenquimatosa con consolidación multipolar y bilateral. En el 
lavado broncoalveolar  se encontraron abundantes macrófagos 
con hemosiderina en su interior (90%), entremezclados con  
linfocitos (1%) y polimorfonucleares (8%). 

Durante  la hospitalización el paciente presentó deterioro 
clínico con hemorragia alveolar difusa y alteración del estado de 
conciencia. La TC de cráneo evidenció hemorragia subaracnoidea 
(cisterna perimesencefálica), con extensión intraventricular y 
ventriculomegalia secundaria. 

El paciente falleció, se realizó autopsia clínica que 
evidenció encéfalo con circunvoluciones aplanadas, dilatación 
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ventricular y hemorragia subaracnoidea asociada con vasculitis 
leucocitoclásica. Pulmones de consistencia firme, rojizos. En el 
estudio microscópico se observó intersticio engrosado  con edema 
y capilaritis, alvéolos ocupados por sangre y hemosiderófagos 
los cuales resaltaron con la coloración de azul de Prusia (figura 
3). Riñones de superficie irregular disminuidos de tamaño, en 
la histopatología  glomerulonefritis con semilunas fibróticas, 
inflamación  intersticial, atrofia tubular y  necrosis fibrinoide. 
No se observaron granulomas. Se realizó perfil autoinmune con 
positividad para c-ANCA, el resto de estudios fueron negativos. 
El diagnóstico definitivo fue poliangeitis microscópica con 
afectación de riñón, piel, pulmón y sistema nervioso central, y 
como causa  de muerte  hemorragia subaracnoidea.

Figura 1A. Tórax con nódulos pequeños de contornos mal 
definidos, multilobares, bilaterales. 

Figura 2. Piel: vasculitis leucocitoclásica y necrosis fibrinoide de 
los vasos. Hematoxilina-eosina 40x. 

Figura 1B. TCAR corte axial. Nódulos centrilobulillares con 
densidad de vidrio esmerilado, de contornos mal definidos, 
multilobares, bilaterales. 

Figura 3. Pulmón: intersticio engrosado y  hemosiderófagos  
intraalveolares. Azul de Prusia 20x.

D I S C U S I Ó N

La etiología de la PAM es incierta, se ha asociado con factores 
genéticos y medioambientales como infecciones, exposición a la 
sílice, al propiltiouracilo y a medicamentos.19 La fisiopatología 
de la enfermedad se caracteriza por la activación de moléculas 
de adhesión en los neutrófilos y la expresión de ANCA en la 
superficie. Estos neutrófilos después están en contacto con el 
endotelio generando degranulación de proteínas intracelulares, 
producción de citocinas y quimiocinas proinflamatorias, 
desencadenando especies activadas de oxígeno y producción 
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de enzimas liticas. El sistema del complemento se activa 
por la vía alterna, generando activación de los neutrófilos a 
través del factor B y la properdina. Asimismo, la presencia de 
C5a está involucrada en la quimiotaxis de los neutrófilos20,21 
que van a generar trampas extracelulares (NETosis) por 
un nuevo modelo de muerte celular. Estas proteínas se 
encuentran a nivel intracelular, lo cual aumenta la respuesta 
autoinmune, generando proteínas proinflamatorias y 
autoanticuerpos.5,19,22,23  El sistema inmune adquirido 
también juega un rol fundamental, los linfocitos B producen 
autoanticuerpos y los linfocitos T a través de la IL-23 activan 
la vía Th17 desencadenando daño tisular.20 

La presencia de ANCA es fundamental para el diagnóstico, 
de hecho la presencia de MPO está presente en el 95% y 
de proteínas 3 en el 70% de los pacientes con PAM.24 Sin 
embargo, la presencia de ANCA también puede observase en 
otras vasculitis y enfermedades autoinmunes.19 

Desde el punto de vista clínico afecta de manera principal al 
riñón, casi el 100%, en especial como una glomerulonefritis 
rápidamente progresiva. En algunos ocurre una forma 
atípica con nefritis tubulointersticial.25 Se manifiesta con 
proteinuria, hematuria microscópica y aumento de los 
niveles de creatinina y de la filtración glomerular.25 

En el estudio histopatológico de la biopsia renal se 
puede observar necrosis de las asas capilares (capilaritis), 
proliferación extracapilar con formación de medias 
lunas, infiltrado intersticial y periglomerular (algunas 
veces simulando granulomas), arteritis necrosante y en 
la inmunofluorescencia se observa ausencia o escasez de 
inmunoglobulina y complemento en los glomérulos y los 
vasos renales, esta característica es denominada como 
“pauci-inmune”.25 La arteritis necrosante ocurre en menos 
del 20%3, mientras que la glomerulonefritis necrotizante 
y la capilaritis pulmonar necrotizante son más frecuentes. 
Las lesiones vasculares agudas tienen necrosis fibrinoide 
segmentaria con infiltración neutrofílica y leucocitoclásica. 
A los pocos días el infiltrado inflamatorio cambia de 
neutrófilos a monocitos, macrófagos y linfocitos. 26 

Por otro lado, el compromiso pulmonar puede observarse 
entre el 25% al 90% de los pacientes con PAM.27 Cursan con 
tos, disnea, estridor, hemoptisis o dolor pleurítico, también 
se puede acompañar de síntomas como estenosis subglótica 
o traqueal, consolidación pulmonar, edema pulmonar, 
derrame pleural, pleuritis y consolidaciones. Pueden llegar 
a desarrollar fibrosis pulmonar e hipertensión arterial 
pulmonar.28 La hemorragia alveolar se considera el hallazgo 
más frecuente (12% a 50%).28 La mayoría de los pacientes 
presentan radiografía de tórax anormal, encontrando uno 
o más de los siguientes hallazgos: nódulos que se pueden 
cavitar, opacidades difusas, a veces con broncograma aéreo, 
atelectasia lobar o segmentaria, adenomegalias hiliares y 
opacidades pleurales. Los hallazgos más comunes son los 
nódulos que pueden ser únicos o múltiples con diámetro 
entre 1 y 10 cm, con una frecuencia de presentación de 20 

a 90% de los casos de pacientes con poliangeítis microscópica 
con compromiso pulmonar. Otros hallazgos menos comunes 
son derrame pleural y neumotórax espontáneo. En la TAC 
de tórax encontramos múltiples nódulos pulmonares, por lo 
regular menos de 10, que miden desde milímetros hasta 10 cm 
y el 30 a 50% de estos se cavita, así como imagen en vidrio 
esmerilado u opacidades parcheadas o difusas debido a la 
hemorragia alveolar, patrón reticular, engrosamiento septal 
interlobular, panal de abejas, bronquiectasias, adenomegalias 
hiliares y derrame pleural.29

En la biopsia pulmonar se puede apreciar hemorragia 
alveolar con glóbulos rojos intraalveolares e intersticiales, 
capilaritis necrotizante alveolar hemorrágica y hemosiderosis 
intraalveolar.30 Al igual que en la inmunofluoresencia 
renal, a nivel pulmonar se observa ausencia o escasez de 
inmunoglobulina y complemento. La inflamación granulomatosa 
se observa sobre todo en la poliangeitis granulomatosa.29 En 
el lavado bronquioalveolar de los pacientes con hemorragia se 
observa líquido hemorrágico con frecuentes hemosiderófagos.31 

El compromiso dermatológico secundario a PAM se ha 
reportado en el 20 a 70% y las lesiones más frecuentes son 
púrpura (78%), eritema (50%), pápulas (28%), livedo reticularis 
(17%), ampollas (11%), eritema urticarial (6%), hemorragias 
en astilla (6%) y úlceras (6%).14 A la histología se observa 
vasculitis leucocitoclásica, asociada con edema endotelial, 
extravasación de eritrocitos y degeneración fibrinoide de las 
paredes vasculares.14 

El sistema nervioso puede verse afectado en 37% a 72% de 
los pacientes. Se ve más en el sistema periférico dados por la 
enfermedad o secundario al tratamiento inmunosupresor.29  
Las alteraciones que se observan en el sistema nervioso 
central son infrecuentes, puede observarse hemorragia 
intracerebral o subaracnoidea, infartos pontino o cerebrales 
no hemorrágicos, o bien síndrome de leucoencefalopatía 
posterior reversible (SLPR).32,33 La hemorragia y la isquemia 
cerebral se desencadenan por el daño de las paredes vasculares 
y la posterior ruptura, principalmente en la poliangeítis 
granulomatosa y en el síndrome de Churg-Strauss.32 

En nuestro paciente es interesante la presentación atípica, 
tanto por la ascendencia y edad de presentación, como el 
compromiso multisistemico con glomerulonefritis pauci-
inmune, hemorragia pulmonar, vasculitis leucocitoclásica 
cutánea y hemorragia cerebral. Creemos que esta asociación no 
se ha informado previamente en la literatura médica. Los casos 
con compromiso de sistema nervioso central, renal y pulmonar 
se han publicado en pacientes asiáticos33–36, cursando con un 
mal pronóstico.
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