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Al Editor:
El Ateneo Multicéntrico “EPID asociada a ANCA” 
publicado en el último número de la RAMR co-
menta el caso de un paciente con dicha asocia-
ción. Las patologías que padece el enfermo son 
comentadas con muy buen criterio clínico y estoy 
de acuerdo en todo lo que se dice. Sin embargo, 
me permito agregar y enfatizar algunos puntos. 
La combinación de Fibrosis Pulmonar (FP) y 
Vasculitis-ANCA (VAA) fue descripta por primera 
vez por Nada y col. en 1990 al reportar dos casos 
de FP y ANCA-P1. 

Desde entonces, la asociación entre enfer-
medad intersticial pulmonar (EPID) y VAA, 
particularmente la Poliangeitis Microscópica 
(PAM), ha sido publicada en varias series de 
casos, produciendo un creciente interés clínico 
y fisiopatológico2. 

Se ha supuesto que la presencia simultánea 
de FP y VAA en un mismo paciente podría ser 
una mera comorbilidad, pero lo infrecuente de 
ambas entidades hacen suponer una entidad bien 
definida con una patogenia propia. Asimismo, en 
pacientes con Fibrosis Pulmonar Idiopática (IPF) 
pueden aparecer durante su evolución anticuerpos 
ANCA de los cuales algunos desarrollan una VAA, 
más frecuentemente PAM3. 

Como se ha dicho en este Ateneo la FP puede 
preceder al desarrollo de AAV por meses o años, 
aunque es habitual el diagnóstico simultáneo de 
ambas entidades, sugiriendo alguna relación entre 
FP y AAV. 

Esto ha dado lugar a una nueva entidad “Pul-
monary limited MPA” donde la MPA afecta ex-
clusivamente el pulmón sin evidencia clínica 
de compromiso de algún otro órgano4. De esta 
manera, como comenta la Dra. Martín se enfati-
za la necesidad de evaluar sistemáticamente los 
ANCA en pacientes con IPF ya que su presencia 
incrementa el riesgo de desarrollo de una AAV, 
especialmente si el ANCA es MPO. 

Con respecto a la hipótesis que sostiene que la 
hemorragia alveolar difusa (HAD) contribuiría al 
desarrollo de la FP, en un trabajo de nuestra autoría 
observamos que de 28 pacientes con MPA, 11 de 
ellos sufrieron HAD, todos sin FP. Llamativamen-
te entre los 9 pacientes con FP-AAV, ninguno la 
sufrió5. Otra hipótesis postula que los ANCA juga-
rían un rol directo. Los neutrófilos en respuesta a 
citokinas y TNFa, producirían una translocación de 
los antígenos ANCA a su superficie interactuando 
con los anticuerpos ANCA circulantes, y causando 
injuria, vasculitis y fibrosis. Una tercera hipótesis 
refiere que la misma FP induciría la producción de 
ANCA por la destrucción de neutrófilos durante 
su evolución6. 

Es probable que en este paciente con el diag-
nóstico de IPF desde 2010, los múltiples cuadros 
de disnea, tos y fiebre hayan correspondido a 
exacerbaciones agudas de la IPF, ya que la TC de 
2010 muestra vidrio esmerilado junto con imáge-
nes sugestivas de UIP. Las mismas pueden haber 
contribuido a las importantes caídas de su función 
respiratoria. 

Estoy de acuerdo con el Dr. Catoggio, en que lo 
importante no es la identificación precisa de la AAV, 
sino cómo continuar el tratamiento, sobre todo del 
compromiso pulmonar luego de haber mejorado su 
función renal con la terapéutica instaurada. 

El compromiso intersticial más frecuente corres-
ponde a una UIP, refractaria a corticoides e inmu-
nosupresores. La nueva terapéutica antibibrótica 
aprobada para la FPI no ha sido empleada en la 
FP-MPA para demostrar algún beneficio.

Por lo tanto, una vez controlado el estadío agudo 
de la AAV, la sobrevida está directamente relacio-
nada a la FP. 

En la mayoría de estudios la presencia de FP en 
la MPA agrava el pronóstico respecto a la MPA sin 
FP. El mismo es generalmente pobre y no parece 
mejor que el de la IPF. La sobrevida a 5 años es 
alrededor de 50-60%6.
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