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Resumen

Objetivos: Describir nuestra cohorte de pacientes con vasculitis asociada a ANCA (VAA) que debutan
con afectacion pulmonar intersticial difusa (EPID) de forma aislada.

Material y métodos: Inclusion prospectiva todos los pacientes valorados en nuestro comité
multidisciplinar de EPID, con afectacion confirmada por TC de alta resolucion (TCAR) y positividad
para ANCA (MPO o PR3). Se excluyeron los pacientes con otra causa potencialmente responsable de
la EPID. En todos los pacientes se hizo un estudio protocolizado para descartar afectacion sistémica
de la vasculitis.

Resultados: Entre septiembre/2016 y marzo/2019 se diagnosticaron 12 pacientes (H/M: 5/7; edad
media: 70,5 afos). El tipo de ANCA fue MPO en 11 pacientes (91%). El patron radioldégico mas
frecuente fue el de NIU (6/50%), seguido del de NINE (4/33%). Nueve pacientes recibieron
tratamiento inmunosupresor, uno antifibrético y en 2 solo se hizo control. En 6 casos la EPID estuvo
estable, en 3 mejord y en 3 progresé (un exitus y 2 requiriendo oxigenoterapia domiciliaria). Durante
el tiempo de seguimiento (20,8 meses; rango 3-60), 3 pacientes desarrollaron una afectacion
organica mas alla del pulmon: neuropatia periférica en 2 casos (confirmadas con EMG; en un
ademas con histologia), a los 5 y 12 meses de seguimiento (sin tratamiento previo en un caso);
glomerulonefritis (biopsia compatible) en un caso a los 5 meses de seguimiento (no tratado
previamente). En los 3 casos se inicid/intensifico la inmunosupresion con buena respuesta.

Discusion: La EPID aislada en las VAA no es una forma clinica reconocida, si bien no es infrecuente
su diagnéstico cuando se hace un estudio etioldgico protocolizado en todo paciente con EPID. No
existen recomendaciones de tratamiento, y el manejo y pronostico publicado en la literatura es muy
heterogéneo.

Conclusiones: La EPID aislada constituye una forma de presentacion de las VAA. En la mayoria de
los casos requiere tratamiento inmunosupresor y es necesario realizar un seguimiento estrecho para
detectar el desarrollo de afectacion sistémica.
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