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Hemosiderosis pulmonar secundaria
a poliangeitis microscopica. A proposito

de un caso
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Catalina Pinchaks, Isabel Moreira®, Juan Cameto’, Anabella Réboris,
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Resumen

Introduccién: la hemosiderosis pulmonar (HP) es una enfermedad crénica, rara, caracterizada por
hemorragia alveolar y acumulacién de hemosiderina en los macréfagos alveolares. Puede ocurrir
como una enfermedad primitiva pulmonar o secundaria a vasculitis y enfermedades cardiacas.
Obijetivos: describir el abordaje diagndstico y terapéutico de una nifia con HP secundaria a polian-
geitis microscopica.

Caso clinico: 2 afnos, sexo femenino. Sindrome de Down (SD), comunicacién auriculoventricular
corregida. Bronquiolitis grave a los 22 meses, posteriormente sibilancias recurrentes. Un mes pre-
vio al ingreso, anemia severa de perfil ferropénico que requiere transfusién. Cuatro dias previos
instala sintomas respiratorios y fatiga progresiva en apirexia. Examen fisico: reactiva, regular es-
tado general, palidez cutdnea no mucosa. Tirajes, sibilancias y subcrepitantes bilaterales. Soplo
sistdlico 2/6. Se realiza: oxigenoterapia, broncodilatadores y corticoides. Radiografia: infiltrado
intersticial bilateral y difuso, sin cardiomegalia. Hemograma: anemia leve, microcitica, hipocroé-
mica. Metabolismo del hierro confirma ferropenia. Orina: microhematuria transitoria. Funcién
renal normal. Fibrobroncoscopia con lavado bronquioalveolar (LAB): macréfagos con granulos
amarronados sugestivos de hemosiderina. Estudios etioldgicos, anticuerpos (Ac): antinucleares
positivos (1/80), anticardiolipinas e inhibidor [ipico negativos. Ac antimembrana basal glomerular
(MBG) negativo. Ac anticitoplasma de neutréfilo (ANCA) positivo patrén P-ANCA, Ac antimielope-
roxidasa (MPO) positivos, Ac antiproteinasa 3 (PR3) negativo. Con planteo de poliangeitis micros-
cdpica se inicia metilprednisolona, luego corticoides orales e inmunosupresores. Mejoria clinica,
sin recaidas, se suspende el oxigeno, no reitera microhematuria, continda con micofenolato en
seguimiento.

1. Posgrado Pediatria. Facultad de Medicina. UDELAR.

2. Asist. Unidad Académica Pediatria B. Facultad de Medicina. UDELAR.

3. Prof. Adj. Unidad Académica Pediatria B. Facultad de Medicina. UDELAR.

4. Posgrado Neumologia Pediatrica. Facultad de Medicina. UDELAR.

5. Prof. Agda. Unidad Académica Pediatria B. Facultad de Medicina. UDELAR.

6. Neumologa pediatra. Unidad de Neumologia Pediatrica. HP. CHPR. ASSE.

7. Reumatdlogo Pediatra. Unidad de Reumatologia Pediatrica. HP. CHPR. ASSE.
8. Nefréloga pediatra. Unidad de Nefrologia Pediatrica. HP. CHPR. ASSE.

9. Prof. Unidad Académica Pediatria B. Facultad de Medicina. UDELAR.

Unidad Académica Pediatria B. Facultad de Medicina. UDELAR. Servicio de Neumologia Pediatrica. Servicio de Reumatologia
Pediatrica. Servicio de Nefrologia Pediatrica. HP. CHPR. ASSE

Trabajo inédito.

Declaramos no tener conflictos de intereses.

Se conté con el consentimiento de la familia para la publicacion del caso.

Este trabajo ha sido aprobado unanimemente por el Comité Editorial.

Fecha recibido: 2 febrero 2024.

Fecha aprobado: 8 marzo 2024.

Archivos de Pediatria del Uruguay 2024; 95(2)



2 « Hemosiderosis pulmonar secundaria a poliangeitis microscépica. A propdsito de un caso.

Discusién: la anemia ferropénica severa con
repercusién hemodindmica en un nifio con SD
orientd a HP. El LAB lo confirmd. La ausencia
de afectacién renal con microhematuria transi-
toria y Ac anti-MBG negativos alejé el sindrome
de Goodpasture. Los Ac ANCA positivos con el
patrén detectado orientaron a poliangeitis mi-
croscépica. El prondstico es variable, siendo
peor en casos con recaidas, corticodependen-
cia o falta de recuperacién completa. Se sugie-
re seguimiento individualizado, interdisciplina-
rio, a largo plazo.

Palabras clave: Hemosiderosis Pulmonar
Poliangitis Microscdpica
Vasculitis Asociadas a
Anticuerpos Citoplasmatico
Antineutrofilos
Nifio

Summary

Introduction: pulmonary hemosiderosis (PH)
is a rare, chronic disease characterized by
alveolar hemorrhage and accumulation of
hemosiderin in alveolar macrophages. It can
occur as a primary lung disease or secondary to
vasculitis and heart disease.

Objectives: to describe the diagnostic and
therapeutic approach used on a girl with PH
secondary to microscopic polyangiitis.

Clinical case: 2 years of age, female. Down
syndrome (DS), corrected atrioventricular
septal defect. Severe bronchiolitis at 22
months, later recurrent wheezing. One
month prior to admission, severe iron
deficiency anemia requiring transfusion.
Four days prior, respiratory symptoms
and progressive fatigue occur in apyrexia.
Physical examination: reactive, fair general
condition, non-mucosal skin pallor. Drawings,
wheezing and bilateral subcrackles. Systolic
murmur 2/6. We carried out oxygen therapy,
bronchodilators and corticosteroids.
Radiography: bilateral and diffuse interstitial
infiltrate, without cardiomegaly. Hemogram:
mild, microcytic, hypochromic anemia. Iron
metabolism confirms iron deficiency. Urine:
transient microhematuria. Normal kidney
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function.  Fiberoptic bronchoscopy with
bronchioalveolar lavage (LAB): macrophages
with  brownish granules suggestive of
hemosiderin. Etiological studies: Antibodies
(Ab): positive antinuclear (1/80), negative
anticardiolipins and lupus inhibitor. Negative
anti-glomerular basement membrane (GBM)
Ab. Positive anti-neutrophil cytoplasmic
Ab (ANCA), P-ANCA pattern, positive anti-
myeloperoxidase Ab (MPO), negative anti-
proteinase 3 Ab (PR3). After the presentation
of microscopic polyangiitis, we started
administering methylprednisolone, then oral
corticosteroids and immunosuppressants.
Clinicalimprovement, without relapses, oxygen
was suspended, microhematuria did not recur,
she continued receiving mycophenolate during
follow-up.
Discussion: severe iron deficiency anemia
with hemodynamic repercussions in a child
with DS led to HP. The LAB confirmed it. The
absence of renal involvement with transient
microhematuria and negative anti-GBM
antibodies ruled out Goodpasture syndrome.
Positive ANCA Abs with the detected pattern
indicated microscopic  polyangiitis.  The
prognosis is variable, usually worse in cases
with relapses, corticosteroid dependence
or lack of complete recovery. Individualized,
interdisciplinary  long-term  follow-up s
suggested.
Key words: Pulmonary Hemosiderosis

Microscopic Polyangiitis

Vasculitis Associated with

Antineutrophil Cytoplasmic

Antibodies

Child

Resumo

Introducdo: a hemossiderose pulmonar (HP)
é uma doenga crdnica rara, caracterizada
por hemorragia alveolar e acimulo de
hemossiderina nos macréfagos alveolares.
Pode ocorrer como doenga pulmonar primaria
ou secunddria a vasculite e doencas cardiacas.
Objetivos: descrever a abordagem diagndstica
e terapéutica de uma menina com HP
secunddria a poliangeite microscdpica.
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Casoclinico: 2 anos,sexofeminino.Sindromede
Down (SD), comunicacdo interatrioventricular
corrigida. Bronquiolite grave aos 22 meses,
posteriormente sibilancia recorrente. Um
més antes da internacdo, anemia ferropriva
grave necessitando de transfusdo. Quatro dias
antes, ocorrem sintomas respiratdrios e fadiga
progressiva na apirexia. Exame fisico: reativo,
estado geral razodvel, palidez cutanea nao
mucosa. Desenhos, sibilos e subcrepita¢bes
bilaterais. Sopro sistdlico 2/6. Sao realizados:
oxigenoterapia, broncodilatadores e
corticosteroides.  Radiografia:  infiltrado
intersticial bilateral e difuso, sem cardiomegalia.
Hemograma: anemia leve, microcitica e
hipocrémica. O metabolismo do ferro confirma
a deficiéncia de ferro. Urina: microhematdria
transitdria. Fungdo renal normal. Broncoscopia
com fibra ética com lavagem bronquioalveolar

(BAL): macroéfagos com granulos
acastanhados sugestivos de hemossiderina.
Estudos  etioldgicos:  Anticorpos  (Ab):

antinuclear positivo (1/80), anticardiolipinas
e inibidor lGpico negativos. Membrana basal
anti-glomerular negativa (GBM) Ab. Ab
citoplasmatico antineutrdfilo positivo (ANCA),
padrdao P-ANCA, Ab antimieloperoxidase
positivo (MPO), Ab antiproteinase 3 negativo
(PR3). Com apresentacdo de poliangeite

microscépica, inicia-se metilprednisolona,
seguida de corticosteroides orais e
imunossupressores. Melhora clinica, sem

recidivas, suspensdo de oxigénio, ndao houve
recidiva de microhematuria, continuou com
micofenolato para acompanhamento.
Discussdo: anemia ferropriva grave com
repercussao hemodinamica em crianga com SD
levou a PH. O LAB confirmou isso. A auséncia
de envolvimento renal com microhematuria
transitéria e anticorpos anti-GBM negativos
descartaram a sindrome de Goodpasture.
ANCA Abs positivo com o padrao detectado
indicou poliangiite microscdpica. O progndstico
é varidvel, sendo pior nos casos com
recidivas, dependéncia de corticosteroides
ou falta de recuperacdo completa. Sugere-
se acompanhamento individualizado e
interdisciplinar em longo prazo.

Palavras chave: Hemossiderose Pulmonar
Poliangiite Microscdpica
Vasculite Associada a
Anticorpos Citoplasmaticos
Antineutrdfilos
Crianca

Introduccion

La hemosiderosis pulmonar (HP) es una enfermedad
cronica, rara, caracterizada por hemorragia alveolar y
acumulacion de hierro bajo forma de hemosiderina en
los macréfagos alveolares, acompafiada de engrosa-
miento de la membrana basal alveolar y fibrosis in-
tersticial .

En la mayoria de los casos se presenta en la pri-
mera década de la vida, sin predileccién en cuanto a
sexo+0),

Puede ocurrir como enfermedad primitiva de los
pulmones, denominada hemosiderosis pulmonar
idiopatica o primaria (HPI), o ser secundaria a vas-
culitis sistémicas y enfermedades cardiacas. La forma
primaria es la mas frecuente en pediatria, siendo su
etiopatogenia poco conocida-79,

Las manifestaciones clinicas de la HP pueden ser
variables, clasicamente se presenta con la triada de
anemia, hemoptisis e infiltrados pulmonares®®. En
lactantes y preescolares suele debutar de forma agu-
da, acompanada de dificultad respiratoria, estertores
y palidez cutaneo-mucosa debido al sangrado stbito y
severo. En escolares su presentacion es cronica o in-
sidiosa, con anemia ferropénica acompainada de aste-
nia, adinamia e hiporexia. Puede manifestarse también
con hemoptisis, disnea, cor pulmonale ¢ hipocratismo
digital®4*19 En oportunidades, dada su presentacion
clinica inespecifica, puede simular otras enfermeda-
des, como infecciones respiratorias provocando retra-
sos diagnésticos39,

El lavado broncoalveolar (LBA) y/o la biopsia pul-
monar confirman el diagnostico, siendo necesaria la
identificacion de hemosiderofagos®31h.

El diagnostico de HP idiopatica o primaria se rea-
liza por exclusion de las causas secundarias, siendo
las mas frecuentes en pediatria las alteraciones cardio-
vasculares y las vasculitis que cursan con capilaritis
pulmonar (enfermedad de Wegener, sindrome de Goo-
dpasture, etc.).

El abordaje terapéutico de estos pacientes requiere
del seguimiento permanente de las manifestaciones
clinicas y de la funcion pulmonar para evaluar la acti-
vidad de la enfermedad y prevenir complicaciones®.

El objetivo de este reporte es describir el abordaje
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diagnostico y terapéutico de una nifia portadora de SD
con hemosiderosis pulmonar secundaria a poliangeitis
microscdpica.

Caso clinico

Dos afios, sexo femenino. SD, con comunicacion au-
riculoventricular (CIA) amplia, corregida quirtirgica-
mente a los 3 meses de vida. Hipotiroidismo congéni-
to. Ectasia pié¢lica bilateral sin dilatacion uretral.

Neumonia adquirida en la comunidad con planteo
de mecanismo aspirativo a los 23 dias de vida. Bron-
quiolitis grave a los 22 meses, posteriormente sibilan-
cias recurrentes de manejo ambulatorio, en tratamien-
to con fluticasona inhalada y antileucotrienos.

Un mes previo al ingreso actual, presentd episodio
de fallo multiorganico con anemia severa de perfil fe-
rropénico de etiologia no aclarada que requiri6 trans-
fusion de globulos rojos y plasma.

Derivada al Departamento de Emergencia Pedia-
trica del Hospital Pediatrico del Centro Hospitalario
Pereira Rossell (DEP- HP-CHPR) por fatiga de varios
dias de evolucion. Sin sintomas respiratorios acom-
pafantes, ni fiebre. Transito urinario y digestivo sin
alteraciones.

Examen fisico. Constantes vitales: Glasgow 15, FC
140 lpm, FR 62 rpm, Sat O2 89% ventilando esponta-
neamente al aire, Tax 36,7 °C, PA 90/60 mm Hg.

Fenotipo Down, regular estado general, palidez cu-
tanea no mucosa. Bien hidratada y perfundida. Tiraje
intercostal y subxifoideo con sibilancias espiratorias
y subcrepitantes difusos bilaterales a la auscultacion.
Soplo sistélico 2/6, pulsos presentes y simétricos, ex-
tremidades calidas. Examen abdominal y neurologico
normal.

Conducta inicial: oxigenoterapia por canula nasal
de bajo flujo, broncodilatadores inhalados y corticoi-
des via oral. Se solicitan estudios de laboratorio y ra-
diografia de torax.

La radiografia de torax mostr6 infiltrados algodo-
nosos multifocales bilaterales y compromiso intersti-
cial bilateral y difuso; el indice cardiotoracico era me-
nor a 0,50 y la silueta cardiopericardica no presentaba
alteraciones (Figura 1). Ecocardiograma mostré CIA
pequeia sin hiperflujo.

Estudios de laboratorio. Gasometria venosa: Ph
7,38; PCO2 37 mmHg; PO2 70,6 mmHg; HCO3 21,8
meq/L; Bass Excess -3,3; lactato 2,5 (mmol/L). He-
mograma: Hb 10,4 g/dl; Hto 33,1%; HCM 23,1 pg;
VCM 73,5 f; ADE 21,6%; gldbulos blancos 10600/L,
neutréfilos 6800/L (64,6%), linfocitos 1600/L (15%);
plaquetas 139000/L; metabolismo del hierro: sidere-
mia 29 ug/dl; transferrina 464 mg/dl, ferritina 93 ng/
ml e indice de saturacion de transferrina 5%. Reac-
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Figura 1. Radiografia de térax, enfoque antero-pos-
terior. Infiltrados algodonosos multifocales bilate-
rales y compromiso intersticial bilateral y difuso,
silueta cardiopericardica sin alteraciones.

cion en cadena de polimerasa (PCR) de secreciones
respiratorias: negativo para virus influenza A, B, virus
respiratorio sincitial, adenovirus y SARS-CoV-2.

Dada la mejoria clinica del funcional respiratorio,
se decide ingreso a sala de cuidados moderados para
completar valoracion.

Se solicitaron estudios complementarios: test del
sudor en dos oportunidades, con resultado normal;
oximetria prolongada sin y con oxigeno, con mejoria
de la hipoxemia, con promedio saturacion de 97%.

Tomografia axial contrastada de alta resolucion
(TACAR) de torax: leve reduccion de los volumenes
pulmonares a predominio de l6bulos inferiores, altera-
ciones en vidrio deslustrado en ambos l6bulos inferio-
res, lingula y l6bulo superior izquierdo. Lobulo supe-
rior izquierdo: leve engrosamiento regular de septos
interlobulillares. Lobulo superior derecho: enfisema
paraseptal, posibles atelectasias laminares. Fibrobron-
coscopia con LBA: via aérea alta y bronquios hasta
subsegmentarios sin lesiones. LBA: globulos rojos
100% conservados y escasos linfocitos. Regular canti-
dad de macréfagos cuyo citoplasma mostraba presen-
cia de granulos amarronados sugestivos de hemoside-
rina. No se contaba con la tincion de Wright-Giemsa
para confirmarlo.

Directo normal. No se identificaron antigenos vira-
les, bacterianos especificos e inespecificos, ni hongos
en el cultivo.

Con el planteo de HP se realiz6 valoracion de otros
parénquimas. Ecografia de abdomen y aparato uri-
nario: hepatomegalia leve, disminucién de ecogeni-
cidad. Rifién izquierdo tercio superior e inferior con
areas hipoecogénicas mal delimitadas sin aumento de
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su vascularizacion, sugestiva de nefritis. Ectasia piéli-
ca izquierda con pelvis renal de 4 mm en sentido an-
tero-posterior. Tomografia abdominal: hepatomegalia
regular con lesion focal del segmento 5.

Funcional y enzimograma hepatico: estudio de la
crasis sanguinea y funcidon renal fueron normales.
Examen de orina aislado con célculo de indice de pro-
teinuria/creatininuria (PRU/CRU): microhematuria
++ presente en tres oportunidades, que luego se nor-
maliza, con indice PRU/CRU de hasta 0,2 g/g.

En interconsulta con nefrélogo pediatra se descarta
que la HP sea secundaria a sindrome de Goodpasture.
Valorada con gastroenterdlogo pediatra, dada la aso-
ciacion de HP con alergias a las proteinas de la leche
de vaca (APLV), se excluyen las proteinas de leche
de vaca de la dieta y se indica formula de leche de
almendras. Test de pérdida sanguinea intestinal (PSI)
débilmente positivo. Segundo PSI (con exclusion die-
tética) negativo.

En el estudio de las causas autoinmunes se encon-
traron: anticuerpos de enfermedad celiaca no reacti-
vos, dosificacion de inmunoglobulina A normal. Fac-
tor reumatoideo patoldgico en dos oportunidades: 257
U/ml y 224 U/ml (rango: 0-20 U/ml). Complemento:
C3 132 mg/dl (49-119); C4 23,4 mg/dl (17-48). Ac
antinucleares (ANA) positivo (titulo 1/80), patrén ho-
mogéneo. Ac anticitoplasma de neutrdfilo (ANCA) no
se pudo realizar por presencia de Ac ANA. Ac anticar-
diolipinas e inhibidor lupico negativos. Ac antimem-
brana basal glomerular negativa (MBG). A los dos
meses se solicitan nuevamente los Ac ANCA, siendo
positivos, patrén de inmunofluorescencia p-ANCA,
Ac antimieloperoxidasa (MPO) positivos, Ac antipro-
teinasa 3 (PR3) negativo.

En conjunto con reumatélogo pediatra, dados es-
tos hallazgos, se plantea la HP secundaria a vasculitis
de pequefios vasos de tipo poliangeitis microscopica
(PAM). Se indican tres bolos de metilprednisolona a
30 mg/kg/dia, continuando con prednisona oral 1 mg/
kg/dia con descenso gradual hasta lograr la suspension
con buena tolerancia, descartando asi la corticodepen-
dencia. Se realizaron siete bolos de ciclofosfamida a
500 mg/m? como terapia inmunosupresora de induc-
cion seguidos de acido micofenolico como terapia de
mantenimiento, habiendo cumplido 6 meses.

Presentd buena evolucion clinica, sin recaidas, con
mejoria del funcional respiratorio. Al mes del alta se
suspende la oxigenoterapia, continla en seguimiento
con pediatra y subespecialistas.

Discusion
El caso clinico que se presenta trata de una nifia pe-
queia con antecedente de SD que desde sus primeros

meses de vida instala anemia ferropénica, acompafnada
de sintomas respiratorios altos y bajos recurrentes in-
terpretados como infecciones respiratorias bajas. Uno
de estos episodios se presentd con anemia ferropénica
severa con repercusion hemodindmica y respiratoria,
requiriendo transfusion de globulos rojos y plasma, no
encontrandose una causa clara que lo explique. Estos
hallazgos alertaron a los clinicos a analizar posibles
causas de esta presentacion recurrente e inespecifica.
Al asociar sus antecedentes patologicos se plantearon
como posibles causas de enfermedad pulmonar créni-
ca el dafio pulmonar posviral, la fibrosis quistica, una
probable inmunodeficiencia primaria o la HP.

Los lactantes y niflos pequeiios con HP no siempre
se presentan con la clasica triada de anemia, hemopti-
sis e infiltrado pulmonar; la hemoptisis suele faltar se-
cundaria a la pobre capacidad tusigena®. La presenta-
cion insidiosa e inespecifica y la baja frecuencia de la
enfermedad posiblemente son los factores vinculados
al retraso diagnostico, como ocurri en este caso®.

El antecedente de ser portadora de SD tiene gran
relevancia. Este sindrome favorece la aparicion de en-
fermedades autoinmunes, como enfermedad celiaca,
diabetes mellitus e hipotiroidismo. En relacion con la
paciente, es importante destacar que diversos estudios
identifican a este sindrome como factor de riesgo para
el desarrollo de la enfermedad vascular pulmonar y
HP de presentacion grave!!"'>, En los pacientes con
SD, la gravedad de la HP podria deberse a la combi-
nacion de una mayor susceptibilidad a lesiones autoin-
munes del capilar alveolar, sumado a alteraciones en
el desarrollo de la vasculatura pulmonar vinculado a
sobreexpresion de factores antiangiogénicos con ma-
yor riesgo de hipertension arterial pulmonar(!!:121419,
La mayor frecuencia de infecciones respiratorias bajas
vinculado a niveles bajos de IgG2 sérica, conteos lin-
focitarios bajos y/o menor proporcion de linfocitos T
y NK podria vincularse a una mayor frecuencia de HP
en este grupo de pacientes!,

Para confirmar el diagnéstico de HP, se necesita
la demostracion de sangrado intrapulmonar. La biop-
sia de pulmon se considera el estandar de oro para el
diagnostico; sin embargo, en presencia del hallazgo
tipico de macrofagos cargados de granulos amarrona-
dos sugestivos de hemosiderina en el LBA (Figura 2),
junto con un cuadro clinico compatible, como el de
este caso, permitio hacer el diagndstico de HP®. Debe
considerarse que la hemosiderina en los macrofagos
suele visualizarse entre 3 y 21 dias luego del sangrado
pulmonar, dependiendo de la entidad del sangrado®.

Después del diagnostico de HP la evaluacion de
otros parénquimas es necesaria para determinar aso-
ciacion lesional y su etiologia. Por la presentacion cli-
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(A)

®
(B) -.

Figura 2. A. La tincién de Wright-Giemsa del liquido de lavado broncoalveolar mostré proliferacién de macré-
fagos que contenian muchas particulas grandes en el citoplasma (x1000). B. La tincién con hierro del liquido

de lavado broncoalveolar descubrié proliferacion de macréfagos cargados de hierro (x1000).
Imagen obtenida de Zheng L, Liu X, Zhou X, Liu K. Iron-lad en macrophages in the bronchoalveolar lavage in a welder: Pulmonary
siderosis. Diagn Cytopathol 2020;48(11):1137-1140. doi: 10.1002/dc.24470

nica, los hallazgos radioldgicos y ecocardiograficos se
descarto la causa cardiovascular.

El 20% de los casos de HP suelen asociar el ha-
llazgo de hepatomegalia, como se vio en este repor-
te'”. La presencia de nefritis y microhematuria obliga
a plantear causas que asocien la afectacion renal y el
sangrado pulmonar. En este caso, dada la ausencia
de afectacion de la funcidn renal, con microhematu-
ria transitoria, proteinurias con indices PRU/CRU en
rango normal y anticuerpos antimembrana basal glo-
merular negativos alejaron el planteo de sindrome de
Goodpasture y por el momento se desestimo la biopsia
renal.

Se detectaron marcadores de autoinmunidad como
son el factor reumatoideo y Ac antinucleares positi-
vos patrén homogéneo. La determinacion de los Ac
ANCA es util para el diagnodstico de algunas vasculi-
tis!®. Los Ac ANCA son marcadores, en primer lugar,
de glomerulonefritis necrotizante con semilunas aisla-
das, y, en segundo lugar, de enfermedad renal asocia-
da a vasculitis sistémica de pequefios vasos. Los Ac
ANCA positivos con patréon p-ANCA y la presencia
de Ac anti-MPO positivos con Ac anti-PR3 negativos
orientaron al planteo de la vasculitis tipo poliangeitis
microscopica (PAM)19.

La presencia de microhematuria puede ser guia
para la sospecha etioldgica, ya que en la poliangeitis
microscopica el dafio renal se presenta de manera va-
riable, con alteraciones urinarias aisladas (proteinuria
o hematuria microscépica) o incluso a forma de glo-
merulonefritis rapidamente progresiva e insuficiencia
renal®,
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En nifios son escasos los datos epidemioldgicos
acerca de las vasculitis asociadas a ANCA, se estima
una incidencia de 10 a 20 casos por millén de habitan-
tes al afio, afectando mayoritariamente a individuos de
sexo femenino entre los 12 a 14 afios@!22.

Con respecto al tratamiento, los glucocorticoides
sistémicos, como prednisona o metilprednisolona,
constituyen la terapia de primera linea para el trata-
miento de episodios agudos de HP. Los agentes in-
munosupresores, como hidroxicloroquina, azatioprina
y ciclofosfamida, se pueden asociar a la terapia con
glucocorticoides orales en los casos de presentacion
grave(5,7,ll,16,23)_

Respecto al tratamiento de vasculitis asociada a
ANCA en poblacion adulta y segin recomendaciones
extrapoladas a poblacion pediatrica, en la fase de in-
duccion se utilizan corticoides sistémicos asociados a
ciclofosfamida o anticuerpos monoclonales anti-CD20
(rituximab), o ambos. Se ha evidenciado en ensayos
clinicos randomizados que el uso de rituximab en la
etapa de induccion no es inferior a ciclofosfamida en-
dovenosa, por lo tanto, ambos farmacos son opciones
a considerar en la etapa inicial de la enfermedad. En la
fase de mantencion o mantenimiento habitualmente se
utiliza rituximab, azatioprina, metotrexato, micofeno-
lato, entre otros. Se ha visto que con estos tratamien-
tos los pacientes, evolucionan de forma favorable, con
remision y retiro de la terapia corticoidea sistémica,
como ocurri con esta paciente!!®).

El pronostico es variable, siendo bueno en casos de
presentacion a forma de un tinico episodio con recupe-
racioén completa como en el presente caso. En aquellos
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con multiples recaidas aumenta el riesgo de evolucion
hacia fibrosis pulmonar e insuficiencia respiratoria
cronica grave®$),

Es fundamental planificar un abordaje y seguimien-
to interdisciplinario a largo plazo que involucra en este
caso a pediatra, neumoélogo, reumatoélogo y nefrélogo.
La frecuencia y tipo de controles clinicos y paraclini-
cos deberan ser individualizados, no existiendo con-
sensos internacionales. El objetivo sera detectar pre-
cozmente las recaidas y tratar las complicaciones!'®.

Conclusiones

La HP debe ser considerada en nifios que se presen-
tan con sintomas respiratorios recurrentes y anemia
ferropénica de causa poco clara, sobre todo en casos
de severidad.

A pesar de que la etiologia idiopatica es la mas
frecuente, deben excluirse las causas secundarias. En
este caso la hematuria microscopica alerto la posibili-
dad de una vasculitis, que se confirmo con la presencia
de anticuerpos ANCA con el patron especifico de la
poliangeitis microscopica.

Se requiere de un abordaje diagnoéstico y terapéu-
tico interdisciplinario acomparfiado de un seguimiento
prolongado para detectar recurrencias y complicacio-
nes.
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