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VASCULITIS PULMONAR

Se denomina vasculitis pulmonar a la inflamacién y des-
truccién de vasos sanguineos con afectacion del parénqui-
ma pulmonar; habitualmente forma parte de un cuadro cli-
nico multisistémico, donde la participacién pulmonar
puede ser constante o poco frecuente (tabla 1).

Las vasculitis sistémicas pueden aparecer en la edad pe-
diatrica. La parpura de Schénlein-Henoch y la granuloma-
tosis de Wegener son los dos cuadros clinicos descritos en
nifos, este tltimo como situacion clinica excepcional.

Purpura de Schonlein-Henoch

Es la vasculitis més frecuente en la infancia, sin embar-
go, la afectacién pulmonar es rara, aunque se han descri-
to episodios de hemorragia pulmonar y de posterior lesion
intersticiall2, asi como alteraciones en la difusiéon de gases,
con disminucién en la capacidad de difusién de monéxi-
do de carbono (DLCO) en pacientes con enfermedad ac-
tiva3.

En definitiva, la ptrpura de Schonlein-Henoch se mani-
fiesta habitualmente con afectaciéon renal, alteraciones cu-

tdneas de vasculitis, artralgias, alteraciones digestivas, de-

TABLA 1. Clasificacion de las vasculitis

Vasculitis que afectan constantemente al pulmén
Granulomatosis de Wegener

Granulomatosis alérgica de Churg-Strauss
Granulomatosis necrosante sarcoidea

Vasculitis en la que la afectacién pulmonar no es constante
ni frecuente

Periarteritis nudosa

Vasculitis por hipersensibilidad

Colagenosis

Sindrome de Behget

Arteritis de la temporal

Arteritis de Takayasu

Crioglobulinemia esencial mixta

Ptrpura de Schonlein-Henoch

Urticaria hipocomplementémica

Tomada de Manual de Neumologia y Cirugia Tordcica. SEPAR, 1998.
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positos de IgA en las lesiones de vasculitis y la poco fre-
cuente enfermedad respiratoria descrita anteriormente,
pero que al parecer se relaciona con cuadros mds graves
que precisan una terapia de corticoides, inmunosupreso-

res y sintomdtica mds agresiva®.

Granulomatosis de Wegener

Es una vasculitis granulomatosa necrosante y multisisté-
mica, que afecta de forma preferente a adultos, pero que
se puede presentar en cualquier edad. Afecta constante-
mente a la via respiratoria, con alteracién inicial de vias al-
tas, en forma de rinorrea, ulceracién, sinusitis y destruccion
del tabique nasal. La afectacién pulmonar es frecuente*?,
en forma de nédulos pulmonares, cavidades y posible he-
morragia pulmonar, asi como alteraciones funcionales res-
piratorias, con patrén obstructivo, mixto y disminucion de
la capacidad de difusion.

Otras manifestaciones generales son glomerulonefritis en
el 85% de los casos, alteraciones cutdneas, artralgias, sin-
tomas de hemorragias digestivas. Para el diagndstico es
muy importante la determinacién serolégica de anticuer-
pos anticitoplasma del neutr6filo (ANCA).

El tratamiento se basa en el uso inicial de ciclofosfamida
y esteroides, y se ha preconizado como tratamiento com-
plementario el uso de cotrimoxazol®.

SINDROME HEMORRAGICO PULMONAR

Conjunto de sindromes en los que predomina, desde el
punto de vista sintomatico, la aparicion de hemoptisis, dis-
nea, anemia e imagenes radiol6gicas compatibles con in-
filtrados alveolares difusos que evolucionan en ocasiones
a lesiones intersticiales.

Dos enfermedades representan en pediatria la enferme-
dad mas importante, en la que se manifiestan entre otros,
todos los sintomas anteriormente resenados: la enferme-
dad de Goodpasture y la hemosiderosis pulmonar idiopa-
tica. En 1985, cuando Abelda et al’, elabora una clasifica-
cién que recoge las variantes que pueden darse en este
conjunto de sindromes (tabla 2).
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TABLA 2. Sindromes hemorragicos pulmonares

Grupo 1
Hemorragia pulmonar asociada a glomerulonefritis y AMGB
(enfermedad de Goodpasture clasica)

Grupo 2

Hemorragia pulmonar asociada con enfermedad renal sin
alteraciones inmunolégicas demostrables (insuficiencia renal,
legionelosis)

Grupo 3

Hemorragia pulmonar con glomerulonefritis e inmunocomplejos
(lupus, granulomatosis de Wegener, ptrpura de
Schonlein-Henoch, vasculitis)

Grupo 4

Hemorragia pulmonar e inmunocomplejos sin afectaciéon renal
(combinacion excepcional que se puede ver en la
granulomatosis de Wegener localizada en el pulmén
y algunos lupus)

Grupo 5
Hemorragia pulmonar con AMBG sin enfermedad renal
(enfermedad de Goodpasture atipica)

Grupo 6
Hemorragia pulmonar sin alteracién inmunolégica demostrable
y sin enfermedad renal:

A. Hemosiderosis pulmonar idiopética

B. Alteraciones de la coagulacion

C. Téxicos, distrés respiratorio agudo

D. Aspiracién de sangre, traumatismo, estenosis mitral

AMGB: anticuerpos antimembrana basal glomerular.
Tomada de Abelda et al’.

Enfermedad de Goodpasture

De etiologia desconocida, mas que a nifios, afecta gene-
ralmente a varones jovenes; se ha relacionado su aparicion
con antecedentes de enfermedad viral, intoxicaciones o se-
cundaria a la administracién de penicilamina. La enferme-
dad que cursa en brotes, suele comenzar con hemoptisis y
disnea, afectindose posteriormente la funcion renal.

El diagnéstico se realiza por la determinacién de anti-
cuerpos antimembrana basal glomerular y alveolar (AMBG
y AMBA) que, junto a los sintomas anteriores, permiten
sospechar la enfermedad, cuya confirmacién viene defini-
da por la existencia en biopsia renal de glomerulonefritis
en semiluna con depdsitos de inmunoglobulina G (IgG) en
la membrana basal glomerular.

El tratamiento se basa en el empleo de plasmaféresis,
corticoides e inmunosupresores, con medidas de manteni-
miento (hemodialisis), que mejoran o retrasan la evolucion
hacia la insuficiencia renal.

Hemosiderosis pulmonar idiopatica

Mas relacionada con la edad infantil, la hemosiderosis
pulmonar idiopética cursa en brotes agudos, en los que apa-
recen hemoptisis, cierto grado de disnea, anemia ferropéni-
ca e infiltrados parenquimatosos en radiograffa de térax.

Su etiologia no estd relacionada con la aparicién de
AMBA o AMBG, asi como con otras enfermedades multi-
sistémicas (lupus, vasculitis), pero, no obstante, si se han
descritos casos asociados a enfermedad celiaca®® con po-
sitividad en anticuerpos antirreticulina o antigliadina en
sangre; la exposicion a toxinas de Stachybotris chartarum,
hongo que se desarrolla en lugares que han sufrido dafios

por agua'®

, asi como la asociacién en lactantes a la pre-
sencia de anticuerpos séricos precipitantes frente a la leche
de vaca (sindrome de Heiner)!!, parecen constituir facto-
res desencadenantes de la enfermedad.

En el lavado alveolar y en la biopsia pulmonar se en-
cuentran macréfagos cargados de hemosiderina, y en la to-
mograffa computarizada (TC) tordcica se pueden diferen-
ciar adenopatias multiples hiliares y mediastinicas. La
evolucién en brotes conduce a fibrosis pulmonar secun-
daria, con alteracién funcional restrictiva.

El tratamiento se basa en el empleo de corticoides en fa-
ses agudas, siendo dudoso el beneficio del uso de los in-
munosupresores, aunque algunos autores'? preconizan su
utilizacién en casos de evolucion térpida.
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