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Presentacion inusual de hemorragia alveolar posterior a inicio

de didlisis: Reporte de Caso

Unusual presentation of alveolar hemorrhage after the start of dial-

ysis: Case Report

Roberto Gutiérrez ', Walter Santander !, Giovanny Mera ', Ricardo Gutiérrez 1,

Carlos Calle?, Sofia Gutiérrez?

ABSTRACT

Alveolar hemorrhage is a medical
emergency that compromises the
patient’s life, which requires early
and timely diagnosis and treatment.
The clinical case of a patient who
presented a hypertensive emergency
associated with unknown renal
disease with the need for chronic
dialysis is presented. Subsequently,
he developed a picture of diffuse
alveolar  hemorrhage, being a
lung-kidney syndrome, for which
reason  immunological  studies
were requested, which revealed
positivity for Anca P. Vasculitis
associated with  anticytoplasmic
antibodies was suspected, for which
treatment with corticosteroids and
cyclophosphamide was started with
Good respiratory clinical evolution,
but not renal compromise, however,
through complementary studies it
was not possible to elucidate the
definitive diagnosis.

Keywords: alveolar hemorrhage,
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RESUMEN

La  hemorragia  alveolar es
una emergencia médica que
compromete la vida del paciente

por lo que requiere un diagnéstico
y tratamiento temprano y oportuno.
Se presenta el caso clinico de un
paciente que debuté cuadro de
emergencia hipertensiva asociado
a enfermedad renal no filiada
con necesidad de didlisis crénica.
Posteriormente  intercurre  con
cuadro de hemorragia alveolar
difusa, tratdndose de un sindrome
pulmén-rindn por lo que se solicitd
estudios inmunolégicos que resalta
positividad de Anca P. Se sospecha
en vasculitis asociada a anticuerpos
anticitopldsmaticos, por lo que se
inicié tratamiento con corticoides y
ciclofosfamida con buena evolucién
clinica respiratoria, no asi del
compromiso renal, sin embargo,
mediante estudios complementarios
no se pudo dilucidar el diagnéstico
definitivo.

Palabras  Claves: hemorragia
alveolar, enfermedad renal crénica,
vasculitis asociada a anticuerpos anti
citoplasmadticos, ciclofosfamida

INTRODUCCION

La hemorragia alveolar difusa es
un sindrome clinico, considerada
como una emergencia médica que
amenaza la vida del paciente por
lo que requiere un diagnéstico
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temprano y un tratamiento agresivo. En su
mayoria, las causas mds frecuentes son las
vasculitis de pequefios vasos.

Las wvasculitis son condiciones clinicas,
con un impacto sistémico importante, que se
caracterizan por un dafio endotelial secundario
a mecanismos inmunolégicos. La forma de
presentacion clinica es variable, siendo el
compromiso renal, el mds habitual y el de mayor
prevalencia; las vasculitis con compromiso renal
se clasifican en: glomerulonefritis por anticuerpos
contra la membrana basal glomerular, por
inmunocomplejos y las vasculitis pauciinmune
o asociadas a anticuerpos anticitoplasma de
neutréfilos (ANCA) (VAA) O,

Segtin Geetha(2020),lasVAAsonalteraciones
sistémicas que se deben a la inflamacién y/o lisis
endotelial de vasos de pequeno y mediano calibre,
junto con la presencia de ANCA circulantes .
La patogénesis de la enfermedad no estd bien
establecida, pero existe la teoria de la apoptosis
defectuosa de neutréfilos a nivel endotelial lo
cual da lugar a una exposicién prolongada de
estos antigenos al sistema inmunitario ®+.

En base al consenso de Chapel Hill de 2012,
las VAA se dividen en granulomatosis con
poliangeitis (GPA), granulomatosis eosinofilica
con  poliangeitis ~ (GEPA),  poliangeitis
microscépica (MPA) y vasculitis limitada
al rifAdén; el estudio serolégico es de suma
importancia siendo los principales los ANCA
proteinasa 3 (PR3) y mieloperoxidasa (MPO),
de utilidad no solo en el diagnéstico de las
VAA, sino también como herramienta para su
seguimiento y prondstico @. Se han descrito que
los factores de riesgo de mal prondstico son: la
edad, presencia de ANCA-MPO positivo, caida
de Tasa de filtrado glomerular al ingreso y atrofia
tubular evidenciada en tejido renal ©.

La clinica de las VAA va desde sintomas
constitucionales hasta sintomatologias asociada
a afectacién de drganos especificos: pulmones,
rifiones, piel, sistema nervioso, etc. . teniendo
presentaciones clinicas variables en cada una
de las VAA. El diagnéstico se realiza de forma
integral en base a la presentacién clinica,
serologifas de anticuerpos ANCA y la biopsia
de érgano afecto, que aporta el diagndstico de
certeza y prondstico.

Presentamos el caso de un paciente que
debuta con probable sindrome nefritico agudo,
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sin posibilidad de biopsia renal, estableciéndose
el diagnéstico de enfermedad renal no filiada, con
requerimiento de didlisis, que posteriormente
intercurre con cuadro de hemorragia alveolar.
Se interpreta como un sindrome pulmén-riiédn
y ante la alta sospecha de vasculitis sistémica,
se solicité estudios inmunolégicos, dando
positividad para serolégico ANCA P, que
pone en debate el diagnéstico definitivo dado
la ausencia de lesiones caracteristicas de otras
vasculitis y/o dificultad en la realizacién de las
biopsias de los tejidos afectos.

CASO CLINICO

Se trata de un hombre de 23 afos de edad,
con diagnéstico de hipertensién arterial reciente
en tratamiento con valsartan, sin hdbitos, que
acudié con cuadro de emergencia hipertensiva,
caida de tasa filtrado glomerular y oligoanuria
con requerimiento de didlisis, ecografia renal
con signos de cronicidad, no plausible de
biopsia renal y sedimento urinario no activo,
se interpreta como probable sindrome nefritico
que conllevé a enfermedad renal crénica no
filiada, por lo que se decidié inicio de didlisis
peritoneal.

Posterior a dos meses intercurre con
fiebre, hemoptisis franca y disnea de minimos
esfuerzos, se descarta proceso infeccioso,
radiografia de térax que muestra: infiltrado con
patrén intersticial/alveolar. Es evaluado por
Neumologia, se solicité tomografia computada
de térax, donde se evidencié patrén alveolar
difuso bilateral (figura 1).

Se solicitan estudios de laboratorio:
anemia severa con necesidad de transfusién
de hemoderivados, serologias virales y perfil
tiroideo negativos y sedimento urinario con
presencia de hematies dismérficos aislados y
leucocitopiuria.

Ante el compromiso renal previo no filiado
— sindrome nefritico y compromiso pulmonar
actual — hemorragia alveolar difusa, se interpreta
el cuadro como sindrome pulmén-rifién y se
sospecha fuertemente en vasculitis sistémica
por lo que se solicitan estudios inmunolégicos:
C3: 75 (88 - 201mg/dl), C4: 189 (15 -
45mg/dl), AntiDNA ds IF negativo, ANCA P
42.24 U (positivo), ANCA C 5.52 (negativo),
anticuerpos antimembrana basal glomerular

1.90 U (negativo) (Tabla 1).
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Figura 1: A) Radiografia de térax. B) Tomografia computada de térax

- s

A) Radiografia de térax de ingreso: patron intersticial difuso a predominio de campo pulmonar derecho. B) Tomografia computada de térax
sin contraste: presencia de infiltrado alveolar difuso en ambos campos pulmonares con consolidaciones a nivel de sectores superiores de ambos
pulmones compatible con hemorragia alveolar difusa (capilaritis pulmonar).

Tabla 1: Resultados de Labora- Laboratorios Resultados Valores de referencia
torios
Leucocitos 5.86/mm? 4 - 10/mm?
Neutréfilos 72.5 % 55 - 70%
Linfocitos 17.5 % 17 —45 %
Hemoglobina 4.6 g/dl 13 - 17 g/dl
Hematocrito 14.7 % 40 — 54 %
Plaquetas 195/mm? 150 — 500 /mm®
Glucosa 118 mg/dl 74 — 106 mg/dl
Sodio 139 mEq/L 136 — 145 mEq/L
Potasio 47 mEq/L 3.5-5.1 mEq/L
ANA + 1:80 Menor 1:40
AntiDNA ds IF Negativo Positivo 1:10 o mayor
ANCAC 552 Posive mayora 21
C3 72 88 — 201 mg/dl
C4 18.9 15 — 45 mg/dl
Anca P 224 oo mayora 21
Antic. MBG 1.90 U Negativo menor a 20
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Se sospecha fuertemente en VAA, donde
se reevaltia la posibilidad de biopsia renal y/o
pulmonar las cuales no se pueden realizar por
estructura anormal de riflones y por clinica de
hemorragia alveolar; ademds se realiza evaluaciéon
por  otorrinolaringologia  donde  evidencia
desviacién del tabique nasal, mucocele a nivel de
fosa nasal bilateral y engrosamiento del tabique
nasal por tomografia. Evaluado por Oftalmologia:
ojo izquierdo con presencia de opacidades corneales
en nimero de 2 en regién periférica, resto normal.

Ante evolucién clinica con compromiso
sistémico  (compromiso pulmonar actual vy
compromiso renal severo previo) que compromete
la vida del paciente, se decide pulsos de corticoides
500 mg por 5 dias y pulsos de ciclofosfamida,
donde dias posteriores se evidencié mejoria de la
sintomatologfa respiratoria, por laboratorios y por
estudios imagenolégicos el cual se puede observar

en la Figura 2.

Figura 2: Control de radiografia de térax

Radiografia de térax 5 dias posterior al tratamiento inmunosupresor

Sin embargo, tras el segundo pulso de
ciclofosfamida presenta tricitopenia severa, que se
interpreta como efecto adverso de la ciclofosfamida,
sin posibilidad de continuar tratamiento, por lo
que se decide continuar con corticoides orales y
diferir tratamiento inmunosupresor.

Si bien, se evidencia mejoria clinica vy
radiolégica respiratoria, no asi del compromiso
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renal, por lo que se decide continuar en didlisis de
forma crénica bajo tratamiento inmunosupresor y
en seguimiento para evaluacién pretrasplante sin
poder dilucidar el diagnéstico definitivo.

DISCUSION

El diagnéstico de la hemorragia alveolar difusa
generalmente incluye fibrobroncoscopia, para
identificar fuente de sangrado y/o identificacién
de posibles etiologias infecciosas asociados a
estudios serolégicos para descartar enfermedades
autoinmunes, siendo las vasculitis, la causa mds
frecuente. Las vasculitis se caracterizan por tener
una afectacién sistémica, siendo la afectaciéon
renal la mds habitual y la mds frecuente con la que
debutan, presentindose desde un cuadro nocivo
de hematuria y/o proteinuria hasta un cuadro de
la injuria renal aguda de rdpida progresién, con
necesidad de didlisis, emergencia hipertensiva,
hemorragia pulmonar, etc. 9.

Las vasculitis asociadas a ANCA (VAA) son
enfermedades recidivantes que comprometen
la vida y que afectan predominantemente a
los vasos pequenos. Entre las VAA se destacan:
granulomatosis ~ con  poliangeitis  (GPA),
poliangeitis microscépica (PAM), granulomatosis
eosinofilica con poliangeitis (GEPA) y vasculitis
renal limitada .

Para el diagnéstico, como se comentd
anteriormente, es  necesario  conocer  su
presentacién clinica, dado que las VAA tienen
ciertas distinciones, es asi como en GPA se ha
descrito que predomina el compromiso pulmonar
con sintomas respiratorios, hemorragia pulmonar,
y/o hallazgo de granulomas pulmonares, en GEPA
donde predomina el compromiso de vias aéreas
superiores en pacientes con antecedentes de asma
bronquial, en PAM predomina el compromiso
sistémico y/o cutdneo y en la vasculitis renal
limitada con compromiso renal especifico. Por
su parte, como ayuda diagnéstica, se requieren
los estudios serolégicos los cuales se ha descrito
su utilidad tanto en la orientacién diagndstica,
como para el seguimiento y prondstico. Como lo
mencionan Geetha y Chung, los ANCA PR3 se
asocian comtnmente a la GPA en el 75%, mientras
que los ANCA MPO se asocia mds cominmente
con GEPA, PAM (60%) o vasculitis renal limitada
(80%); estos mismos anticuerpos ANCA pueden
encontrarse en otras enfermedades autoinmunes,
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infecciones crénicas o inducidas por drogas.
Sin embargo, existe un pequeno porcentaje de
pacientes que han presentado clinica de vasculitis,
con anticuerpos negativos %%,

La biopsia de tejido afecto es el gold
estidndar para el diagnéstico sin embargo existen
limitaciones para obtener una muestra de tejido en
ciertos lugares como masa retroorbitaria, lesiones
pulmonares de dificil acceso, rinones disminuidos
de tamano, ingesta de anticoagulantes, situacién
clinica que compromete la vida del paciente, etc.
No existe consenso que recomiende el estudio
preciso o definitivo para el diagndstico de las
VAA, siendo necesario un abordaje diagnéstico
integral .

Ante lo mencionado es evidente que existen
ocasiones en que no se logra llegar a un diagnéstico
definitivo, dando énfasis a la utilidad de un
adecuado abordaje clinico ante la sospecha de
VAA.

Con respecto a nuestro caso es de relevancia
clinica por distintos motivos: primero, por la
forma de presentacién de la enfermedad, donde
el dano inicial fue la afeccién renal, sin poder
establecer un diagnéstico histopatoldgico a partir
de tejido renal dada las caracteristicas morfolégicas
del rifén, por lo que el diagnéstico presuntivo
se establecié dos meses posteriores a partir del
compromiso de un segundo 6rgano como es el
pulmén mediante la clinica y la serologfa solicitada,
no plausible de biopsia de tejido pulmonar, siendo
de importancia y orientacién el ensayo serolégico
para su diagndstico, sin embargo, no presentaba
las alteraciones restantes que se describen en la
literatura como rasgos orientativos para cada una
de las VAA, por lo que no se puede establecer
un diagnéstico definitivo al no contar con tejido
histopatolégico de érganos afectos.

Segundo, el tratamiento inmunosupresor
se implementé de forma inmediata priorizando
la clinica de compromiso pulmonar dado que
comprometia la vida del paciente, donde se
evidencié mejorfa clinica y radioldgica tras
el tratamiento, sin embargo, no se evidencié
mejoria del compromiso renal por lo que paciente
permaneci6 en didlisis, demostrando la necesidad
de instauracién inmediata del tratamiento
inmunosupresor para evitar las complicaciones
fatales. Tercero, dada la opcién de trasplante de
rifén, es de importancia el diagnédstico clinico
de la enfermedad de base previo a la evaluacién
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pretrasplante renal, con el fin de prevenir recidivas
de enfermedades no diagnosticadas en el periodo
del postrasplante las cuales se correlacionan con la
supervivencia del paciente y del injerto renal.
Dentro de las limitaciones en el seguimiento
del caso del paciente es la imposibilidad de realizar
biopsia del rifén y/o pulmén que pudieran haber
confirmado el diagnéstico de una VAA.

CONCLUSION

Las VAA son enfermedades multisistémicas
potencialmente graves, siendo indispensable el
diagnéstico y tratamiento precoz para evitar casos
fatales.
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