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Hugo Karlen: Presentamos un paciente masculino
de 72 anos, casado, nacido en la Provincia de Bue-
nos Aires, no tabaquista, jubilado, ex trabajador
de la industria textil. En agosto del 2013, consul-
té por astenia, adinamia e hiporexia, asociado a
pérdida de peso (6 kilos en los 3 meses previos).
Concomitantemente, referia equivalentes febriles,
poliartralgias de pequenas y grandes articulacio-
nes asimétricas que cedian con antiinflamatorios
no esteroideos y parestesias en miembros infe-
riores. Presentaba antecedentes personales de
hipertension arterial, glaucoma, rinitis alérgica
y cancer de proéstata por lo que recibi6 trata-
miento con quimioterapia y radioterapia. Dentro
de los antecedentes respiratorios, tiene historia
de asma de 30 anos de evolucién en tratamiento
con budesonide-formoterol, al momento de la
consulta controlada. El cuadro fue interpretado
como bisinosis. En 2010, por presentar episodios
arepeticion de disnea progresiva y tos, se arribé al
diagnostico de fibrosis pulmonar idiopatica (FPI).

Sebastian Lamot: La tomografia computada
(TC) de térax de 2010 mostraba, principalmente,
engrosamiento reticular sub-pleural, de predo-
minio en bases y en l6bulo inferior derecho. Se

Figura 1. TC de térax 2010.

observaban areas con vidrio esmerilado bilateral,
parcheadas. Se puede describir patrén de panali-
zacién, caracterizado por quistes dispuestos —en
empalizada—, compatible con neumonia intersticial
usual (UIP) definitiva® 2.

Hugo Karlen: El estudio funcional respiratorio
(EFR) del ano 2010 era normal (Tabla 1). En el
analisis de laboratorio presentaba eosinofilia de
8%, IgE de 694, FAN 1/80 de patr6én nucleolar,
velocidad de eritrosedimentaciéon (ERS) de 29 mm,
factor reumatoideo (FR), anti-DNA, ANCA ne-
gativos.

Durante los préximos dos anos presenté mul-
tiples internaciones por progresién de disnea, tos
y sindrome febril, con buena respuesta al trata-
miento con antibidticos y corticoides sistémicos.
En la dltima internacién, se externé con oxigeno
complementario domiciliario.

Si comparamos los EFR desde noviembre de
2010 hasta abril del 2013, previo a la internacién,
observamos una caida de la capacidad vital forzada
(CVF) de casi 4 litros (Tabla 1). En la prueba de
caminata de seis minutos present6 disminucién de
los metros caminados y del valor final de la oxime-
tria de pulso (Tabla 2).
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Figura 2. TC de térax 2014.

TABLA 1. Examen funcional respiratorio

May-12 Dic-12 Feb-13 Abr-13

Oct-10 Abr-11 Sep-11
FvVC 3.99 (105%) 3.55 (93%) 3.28 (83%)
FEVA 3.11(119%) 2,75 (106%) 2.51(94%)
FEV1/FVC 78 78 77
TLC 5.19 (93%) 5.30 (95%)
DLCO 23.3 (124%) 17,4 (92%) 19.2 (100%)

3.32 (85%)
2.61 (98%)
79

2.77 (73%)
2.24 (85%)

2.27 (59%)
1.85 (71%)

2.66 (70%)
2.13 (82%)

4.7 (84%)

16.7 (87%) 12.7 (68%) 11.1 (60%)

TABLA 2. Prueba de caminata

Nov-10 Sep-11 May-12 Dic-12 Abr-13 Ago-13
Distancia (mts) 640 540 590 600 460 410
Saturacion inicial 93% 93% 97% 92% 94% 91%
Saturacion final 93% 94% 91% 81% 80% 86%

Retomando con la enfermedad actual, el pa-
ciente se encontraba afebril, oximetria de pulso
de 96% (con canula nasal a 2 lts). Se auscultaban
rales secos —tipo velcro- bilaterales y no presentaba
signos de insuficiencia cardiaca. En el laboratorio
presentaba anemia e insuficiencia renal aguda
(hematocrito 30%, Hb 10 g/dl, urea 265 mg/dl,
creatinina 9,5 mg/dl, K+ 5.5 mEq/dl), reactantes
de fase aguda elevados (ERS 120 mm, PCR 18 mg/
dl) y sedimento de orina con hematuria, cilindros
granulosos y proteinuria (0,59 mg/dl en 24 hs). Sin
hallazgos patolégicos significativos en ecografias
renal y vésico-prostatica. Inici6 hemodialisis y se
programé biopsia renal. La TC de senos parana-
sales present6 engrosamiento de mucosa del seno
maxilar derecho.

Sebastidn Lamot: En la TC de térax actual,
comparada con la anterior, se observé marcada
progresion. Se evidencié engrosamiento reticular
subpleural, panalizacién, bronquiectasias y bron-
quiolectasias por traccion de predominio en 16bulos
inferiores y la lingula, consistente con patrén de
UIP definitival.

Hugo Karlen: Se tomaron biopsias de los pdlipos
nasales, cuyo resultado fue mucosa con fibrosis
e inflamacién crénica inespecifica. La muestra
renal informé glomerulonefritis pauciinmune
con semilunas. En el nuevo laboratorio presenté
FAN negativo, complemento normal, anticuerpos
anti-MPO > 80 (VN: hasta 5), y anti-PR3 de 3,9,
anti-MB negativo. Con diagnéstico de vasculitis
asociada a ANCA, se inicié tratamiento con me-
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tilprednisolona, ciclofosfamida y plasmaféresis. El
EFR posterior presentaba FVC de 2,56 1ts. (70%),
VEF1 de 2,09 (79%) y DLCO 47%. Se presenta el
paciente a discusion.

Vanina Martin: En resumen, estamos frente a
un paciente varén de 72 anos, no tabaquista, ju-
bilado, trabajador textil, con antecedente de asma
controlada de 30 anos de evoluciéon, anemia y una
FPI diagnosticada hace 4 anos, con un patrén de
UIP definitivo. Tres anos después se diagnostica
FPI asociada a ANCA.

Evaluando los antecedentes personales, duda-
mos del diagnéstico de bisinosis. Si bien esta des-
cripto que al alejarse de la exposicion los sintomas
mejoran, en ocasiones progresan y persisten con
manifestaciones similares a una bronquitis cré-
nica, clinica asma like*. Las imagenes muestran
patrén de UIP, que no vemos habitualmente en
la bisinosis, por lo cual no seria concluyente este
diagnéstico. Como parte del estudio de la FPI, se
descartaron factores asociados, como enferme-
dades del colageno, uso de drogas y exposiciones
ambientales o responsables de hipersensibilidad, y
no se registraron antecedentes familiares®. Cuando
conocimos al paciente, padecia una enfermedad
intersticial de 3 anos de evolucién, insuficiencia
renal y un valor ANCA positivo. Encontramos una
enfermedad intersticial difusa (EPID) y vasculitis
ANCA-MPO, dentro de las cuales se encuentran la
poliangeitis microscopica (PAM), la granulomatosis
con poliangeitis (granulomatosis de Wegener-GW)
y la granulomatosis eosinofilica con poliangeitis,
conocida como Sindrome de Churg-Strauss (SCS),
segun la clasificacion de Chapel Hill5. Todas afectan
predominantemente los vasos de pequeno y media-
no calibre. La PAM es una vasculitis necrotizante
con ninguno o pocos depodsitos inmunes, es comuin
la glomerulonefritis necrotizante y la capilaritis
pulmonar, estando ausente la inflamacién granu-
lomatosa. Con respecto ala GW es una inflamacién
granulomatosa necrotizante, compromete tracto
respiratorio superior e inferior. También es usual
la glomerulonefritis necrotizante y la capilaritis
pulmonar con hemorragia alveolar, siendo comin
la inflamacién extravascular granulomatosa y no
granulomatosa. E1 SCS, como la anterior, es una
inflamacién granulomatosa necrotizante, pero
rica en eosinéfilos. A menudo con compromiso del
tracto respiratorio, cursa con asma y eosinofilia.
Son comunes los poélipos nasales. E1 ANCA es mas
frecuente cuando la glomerulonefritis esta presen-

te y la presencia de eosinofilia en sangre periférica
y tejidos es una caracteristica esencial®”.

Me pregunto si estamos ante dos enfermedades
distintas en un mismo paciente o son diferentes
manifestaciones de una sola. Ambas entidades son
poco comunes, las vasculitis tienen una incidencia
de 10 a 25/1.000.000 habitantes en América del
Norte y Europa®?, y la FPI 7.4 a 10.7/100.00 ha-
bitantes® 2, por lo cual la asociacién entre las dos
es alin menos frecuente.

Sebastian Lamot: {Es similar la FPI a la enfer-
medad pulmonar difusa asociada a ANCA? {Puede
un paciente con FPI tener ANCA positivo, cuando
inicialmente era negativo?

Vanina Martin: Al momento del diagnéstico,
la clinica, la radiologia y el EFR son similares, la
prevalencia de ANCA en pacientes con FPI no fue
estudiada ampliamente, pero se estima en alrede-
dor del 9%8. Valores de ANCA elevados, asi como el
desarrollo de PAM en pacientes con FPI se asocian
con mal pronéstico. Foulon y col. demuestran que
40% de los pacientes con ANCA positivo y EPID
evolucionan a PAM®. Puede ocurrir también en
pacientes con diagnéstico de FPI. Se midié ANCA-
MPO consecutivamente a los pacientes con FPI
y la prevalencia en la presentacion inicial fue de
4,9% y durante el periodo de seguimiento aumenté
a 14.8%. La eosinofilia en el BAL y areas de baja
atenuacion en la TC de térax pueden predecir la
conversion',

Hugo Karlen: (La FPI puede ser la forma de
presentaciéon de una vasculitis ANCA positiva y
precederla, ain en 3 anos?

Vanina Martin: Esta descripto que la FPI
puede presentarse entre 1 y 10 anos antes a la
aparicion de vasculitis, segin la serie analizada.
Es una manifestacion reconocida de la PAM, por
ejemplo®!°. Por lo tanto, resulta importante eva-
luar sistematicamente la presencia de ANCA en
pacientes con FPI.

Marco Antonio Solis: Otro interrogante seria si
los pacientes con FPI asociada a ANCA responden
alas caracteristicas de nuestro paciente, en cuanto
al sexo, la edad, al estatus de tabaquismo, al patrén
tomografico, a la especificidad de ANCA.

Vanina Martin: Publicaciones sobre compromiso
pulmonar en vasculitis asociada a ANCA demues-
tran que el mayor porcentaje de pacientes que
tienen anticuerpos positivos, principalmente MPO,
son de mediana edad, tabaquistas y con patroén to-
mografico de UIP definitiva. En gran parte de los
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pacientes citados, la FPI precede al desarrollo de
la vasculitis®!%!2, O sea que los estudios muestran
caracteristicas clinicas comunes a nuestro pacien-
te, como el sexo masculino y la edad avanzada. El
estudio de Foulon y col. informé que el estatus
de fumador tiende a ser mayor en los pacientes
ANCA positivos con FPI, que en los pacientes
control ANCA negativo®. Otros autores, Cesa y
col. describieron mayor prevalencia de tabaquismo
en pacientes con glomerulonefritis rapidamente
progresiva (GNRP) debida a vasculitis asociada
a ANCA. El humo de cigarrillo probablemente
se asocia con la expresion de MPO en las células
epiteliales e induce infiltracién neutrofilica en el
tejido pulmonar a través de la produccion de cito-
quinas pro-inflamatorias. Abundantes MPO en el
tejido pulmonar podrian contribuir a la generaciéon
de ANCA-MPO®. Esto no esta a favor de nuestro
caso, porque el paciente nunca fumo.

Con respecto a la especificidad del ANCA, se
ha descripto asociacién de FPI con PAM o GNRP
en pacientes con ANCA-MPO positivo. La distri-
buciéon de ANCA PR3 y MPO en la GW es 70-80%
y 10%, en PM 40% y 60% y en SCS 5% y 40%,
respectivamente'®. Un diagnéstico preciso puede
ser dificil, a su vez puede cambiar a medida que la
enfermedad se desarrolla. En la distincién entre el
GW y la PAM, la afectacion del tracto respiratorio y
la presencia de granulomas ayuda a diferenciarlas.
En la primera, el tracto respiratorio superior (TRS)
presenta un proceso inflamatorio y destructivo de
la mucosa con erosiones, perforacion del tabique,
hasta deformidad de la nariz. En la PAM, el TRS
sufre alteraciones leves, limitadas a rinitis y sinusi-
tis®7, parecidos a lo que encontramos en nuestro
paciente. Diferentes estudios muestran especifici-
dad de ANCA-MPO en casi todos los pacientes con
FPI, como en nuestro caso. En un estudio de Nosu
y col los pacientes con FPI, con titulo elevado de
anticuerpos mayor a 50, tuvieron peor pronostico
que los ANCA negativo, siendo vulnerables a de-
sarrollar poliangeitis. En una serie publicada en
Reumatology entre la asociacién entre ANCA-MPO
y EPID, de 97 pacientes con anticuerpos positivos,
94% mostro6 un patrén peri-nuclear y el 85% espe-
cificidad para MPQO'2 13,

El paciente nunca tuvo manifestaciones clinicas
de hemorragia alveolar difusa (HAD), si anteceden-
te de anemia y episodios repetidos de fiebre y pro-
gresion de la disnea, interpretados como neumonia
o exacerbaciones de su enfermedad de base. Por

lo tanto, debemos analizar si es posible la fibrosis
pulmonar sin HAD. La afectaciéon pulmonar en la
vasculitis asociada a ANCA-MPO puede aparecer
pragmaéaticamente con una HAD por capilaritis o
producirse de forma insidiosa con el desarrollo
gradual de la fibrosis pulmonar como evolucién de
la inflamacién pulmonar y de hemorragia alveolar
recurrente. Se postulé que la presencia de MPO
tiene un papel patogénico en el desarrollo de la FPI.
Una hipétesis remarca la presencia de hemorragias
“ocultas” o sub-clinicas recurrentes que estimula-
rian el efecto pro-fibrogénico de los anticuerpos.
Se ha sugerido que los anticuerpos ANCA-MPO
causan lesion tisular directa por liberacion de los
productos de neutrofilos activados, con el desarro-
llo de fibrosis posterior, consecuencia del proceso
de reparacion de lesién pulmonar crénicall.
Concluyendo: el diagnéstico de la vasculitis
asociada a ANCA se fundamenta en los hallazgos
clinicos mediante la biopsia de un 6rgano involu-
crado y la presencia de ANCA. Nuestro paciente
parece corresponder al caso de una PAM. El rifnén
es el 6rgano comtinmente afectado en esta pato-
logia, pero el compromiso pulmonar ocurre entre
el 25 y 30% de los casos, siendo lo mas frecuente
la HAD? 8. Otra manifestaciéon descripta en los
altimos anos asociada a la PAM es la EPID. Este
subtipo de pacientes tiene prondstico pobre. Se
sugiere que la busqueda de ANCA debe realizarse
en todos los pacientes con diagnéstico de FPI.
Valentina Di Boscio: Hasta el afio 2010, cono-
cemos dos enfermedades: una prevalente y otra
de peso desde una perspectiva respiratoria, asma
y FPI. Cuando se presenta con insuficiencia renal
aguda y se arriba al diagnéstico de glomerulone-
fritis asociada a ANCA, el primer interrogante es
4qué entidad engloba un paciente con asma, EPID
y dano renal con presencia de ANCA positivo?
Respecto a la enfermedad pulmonar, considero que
hasta la segunda TC no hubiera dicho que es una
UIP tipica. Tenia infiltrado en vidrio esmerilado y
carecia de predominio de panalizacién subpleural
tipica en las bases?. Dudo si los episodios que tuvo
desde el 2010 al 2013 eran reagudizaciones de su
enfermedad o eran neumonias, quizas eran infil-
trados migratorios en el contexto del compromiso
pulmonar que pueden tener los pacientes que desa-
rrollan vasculitis relacionada a ANCA, sobre todo
GW o SCS"8. Hoy no cabe duda de que el paciente
tiene un patrén UIP tipico, donde el intercambio
gaseoso es lo mas deteriorado. La disminucién
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de la FVC, como los volimenes pulmonares, es
menor que la caida drastica de la saturacién, ya
sea por oximetria basal, la prueba de caminata o
la DLCO. {Qué otra cosa pienso? Hasta ahora nos
focalizamos en el compromiso intersticial. Cuesta
dejar el diagnéstico de asma de lado, siendo que
en las vasculitis, principalmente en el SCS, es una
caracteristica predominante. Diria que es una PAM
por la alta prevalencia de asociacién con EPID, con
lo cual deberia aceptar que tiene vasculitis con
compromiso intersticial y renal. No deja de ser
un desafio el diagndstico debido a la presencia de
eosinofilia e IgE aumentada, que podrian corres-
ponder al SCS, pero no encaja debido a la ausencia
de granulomas, y a la presencia de enfermedad
intersticial, no descripta en este sindrome® 3. El
caso presentado es interesante porque tiene un
patrén tomografico actual tipico de UIP%2. En las
tres vasculitis relacionadas a ANCA, este seria el
patrén mas concordante de compromiso pulmonar.

Ustedes no describen en la biopsia la vasculitis
necrotizante. Eso es un dato importante. Pregunto
4en la biopsia renal pudieron constatar que habia
focos de necrosis?

Vanina Martin: No, no hay mas datos que lo
descripto.

Valentina Di Boscio: Es una caracteristica con-
tundente para diagnosticar PAM. Me inclinaria a
pensar que es una PAM con patroén fibrético, una
UIP definitiva como la que tiene este paciente,
como forma de presentacion atipica® 3 '3, Por otro
lado, la ausencia de vasculitis necrotizante, para
el diagnéstico de PAM. Queda sin poder unir el
diagnoéstico de asma con eosinofilia e IgE alta,
que podria ser parte de asma concomitante a una
vasculitis.

Respecto al prondstico, considero que el trata-
miento inicial fue adecuado. Es importante recal-
car que las pacientes con ANCA-MPO presentan
mayor probabilidad de recaidas, a diferencia de los
ANCA-PR3 que poseen mayor riesgo de mortali-
dad. En el principal estudio que respalda el uso
de rituximab en el tratamiento de las vasculitis
relacionadas a ANCA, publicado en 2010, fue igual
de eficaz que ciclofosfamida para la induccién,
pero més eficaz para disminuir las recaidas en las
vasculitis ANCA-MPO principalmente®s 18,

Luis Catoggio: No descartaria que el asma esté
vinculado y que esto haya sido SCS. Lo descripto en
la histologia renal puede verse en este sindrome®¢
aunque falta la descripcion de los vasos.

En algin momento se planteé el diagnédstico
de bisinosis. Se podria pensar que esta todo re-
lacionado, porque esta descripta la aparicién de
ANCA-MPO secundario a drogas y a exposicion
ambiental. Si bien no tengo experiencia en esta
patologia, encontré un paper donde habia imagenes
de bisinosis similares a la tomografia del caso. Se
deberia tener presente porque este diagndstico
podria unificar todas las manifestaciones clinicas.

Lo concreto, ahora, es la urgencia ante un pul-
mon tan comprometido y que el paciente presenté
buena respuesta al tratamiento, ya que la funcién
renal se encuentra priacticamente normal. Enton-
ces, como se llame su enfermedad no es lo mas rele-
vante. Lo mas importante es como vamos a seguir.
Con respecto al planteo de la Dra. Di Boscio sobre
rituximab, adoptaré un rol critico porque creo
que los costos son importantes. Hay una pequena
diferencia a favor del rituximab'®, pero es mucho
mas costoso que ciclofosfamida oral, azatioprina
o metotrexato!® 7. Es cierto que el paciente tuvo
una muy buena respuesta y, entonces, uno quisiera
darle la mejor opcién aunque la diferencia respecto
a otras drogas sea estadisticamente poco signifi-
cativa'®. Adoptando otra postura, lo trataria con
azatioprima o ciclofosfamida oral o micofenolato
(aunque también es costoso). Y, si el paciente pre-
sentara una recaida, indicaria rituximab!”1°. En
las series descriptas no estaba estipulado exacta-
mente cada cuanto hay que administrarlo. Por lo
tanto, si se indica una vez por afno y se encuentra
en remision, probablemente sea “mas barato”
que los efectos adversos que pueden tener otras
alternativas terapéuticas!® 19,

Respecto al FAN 1/80, a veces se plantea como
un dato categérico. Ese resultado no es significa-
tivo, salvo si se describe un patrén nucleolar puro,
lo que es altamente sugestivo de esclerodermia®!4,
no en este caso. En cambio, tiene valor una ERS de
120 mm. Me parece que estos hallazgos descartan
una FPI2

Frente a una UIP que tiene reactantes de fase
aguda mucho mas elevados que los que se suele
ver en la forma idiopatica, éustedes no lo tratan,
independientemente del pronéstico?

Sebastian Lamot: Cuando se realiza el diagnés-
tico de FPI, se solicita laboratorio inmunolégico. Si
es normal, continuamos con el algoritmo diagnés-
tico, descartando otras entidades asociadas®!*. La
duda a partir de este paciente sobre la frecuencia
de las pruebas seroldgicas es cada cuanto tiempo
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solicitarlo. Generalmente cuando el primero es
normal, el control posterior del paciente es con
EFR, TC y valoracion clinicaZ.

Luis Catoggio: Es infrecuente un valor de ANCA
positivo con ERS normal, sin hematuria y sin otra
manifestacion clinica. Yo pediria FAN y ANCA, asi
como reactantes de fase aguda una vez por ano,
debido a la asociacion frecuente con EPID?

Valentina Di Bosio: Ante una prueba serolégica
positiva, en ciertas ocasiones se espera que mejore
el pronéstico y que la sensibilidad al tratamiento
sea mayor en estos pacientes, similar a lo que
sucede relacionado a las enfermedades de tejido
conectivo (ETC)% 2. Existen dos cosas descriptas
en la bibliografia. Por un lado, la prevalencia de
anticuerpos positivos en la poblacién sana, en los
que padecen FPI y en la enfermedad indiferenciada
del tejido conectivo es similar®. No hay trabajos con
evidencia contundente que establezcan diferencia
en la sobrevida en los pacientes con FPI y serolo-
gias positivas. Esta descripto que los pacientes con
una ETC, olo que Vijy col denominaron EPID con
eventos autoinmunes, tienen mejor pronéstico®.

Sabemos que la enfermedad intersticial puede
preceder en anos la presentacién de ETC, con lo
cual comparto el hecho de solicitar al menos anual-
mente serologias en el seguimiento de los pacientes
con FPI. Asi mismo los anticuerpos anti-nucleares
(ANA), en titulos mayores a 320 y FR a 60, son los
de mayor prevalencia'4, siendo infrecuente valores
de ANCA positivo, en pacientes con FPI sin mani-
festaciones clinicas!!!2.

La apariciéon de una ETC definida por criterios
clinicos y seroldgicos cambia el pronéstico en estos
pacientes, no solo la presencia de anticuerpos? 4.

Luis Catoggio: El concepto de EPID con eventos
autoinmunes puede ser importante desde el punto
de vista neumonolégico, pero es incompleto desde
el punto de vista del reumatélogo. La entidad
engloba todo: FAN, FR, anti esclero-70 como si
fueran lo mismo, sin embargo cada anticuerpo
significa cosas diferentes. Excepto el lupus que
tiene como un abanico de anticuerpos, las otras
entidades tienen patrones seroldgicos definidos.
Tienen anticuerpos especificos. Entonces creo
que si queremos hablar de enfermedad pulmonar
intersticial con autoinmunidad deberiamos defi-
nirlo mejor. Porque autoinmunidad es la tiroiditis
de Hashimoto, la diabetes tipo 1 y también la
esclerodermia, y todas son totalmente diferentes.

Yo seria mas cauteloso con esta clasificacién que
parece estar poniéndose de moda.

Sebastian Lamot: Con el diagnéstico de FPI y
luego el de vasculitis asociada a ANCA ‘empeora
el pronéstico de la enfermedad pulmonar? En esta
circunstancia existe un tratamiento para ofrecerle,
que antes no teniamos, los inmunosupresores.

Valentina Di Bosio: Es de peor pronéstico desa-
rrollar FPI en el contexto de una PAM. Sin dudas,
no podemos salir del camino de los inmunosupreso-
res. Los farmacos “antifibréticos” quedaron fuera
del tratamiento. La estrategia terapéutica debe
basarse en el mantenimiento con un inmunosupre-
sor eficaz, con adecuado perfil de seguridad, como
azatioprina, en dosis a 2 a 3 mg/kg'51".

Marco Antonio Solis: La enfermedad intersticial
no es lo mas tipico como forma de presentacién en
las vasculitis ANCA positivas, la mayoria debutan
con HAD?!1,

Valentina Di Bosio: El riesgo a desarrollar HAD
depende de la actividad de la vasculitis, no de la
fibrosis pulmonar. En la medida que se instaure
un tratamiento inmunosupresor adecuado para
el control de la enfermedad vascular, el riesgo de
hemorragia disminuye!”.

Luis Catoggio: Lo destacado del caso es la for-
ma de presentacion, si el debut hubiera sido con
HAD, el pronéstico es atin mas ominoso, porque
la mortalidad es elevada. En cuanto a la terapia
de mantenimiento, si a pesar de utilizar dosis
adecuadas de azatioprina presenta recaida, como
hemorragia alveolar o hematuria, iniciaria trata-
miento con rituximab!” 18,
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