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Desde la década de los ochenta® se ha ido generali-
zando el empleo de los anticuerpos anticitoplasma de
neutrofilo (ANCA) en las vasculitis como un valioso
instrumento diagndstico y marcador de actividad de la
enfermedad. Su aparicién ha tenido tal repercusion
que incluso ha condicionado cambios en la clasifica-
cién de las vasculitis, considerandose en el momento
actual a las vasculitis ANCA positivo como un grupo
individualizado que incluye granulomatosis de Wege-
ner, Churg-Strauss, poliangeitis microscopica y glo-
merulonefritis extracapilar primaria pauciinmune?.

La especificidad de los ANCA obliga a su determina-
cion por ELISA para confirmar los datos de inmuno-
fluorescencia de forma que podamos concluir si son
antiproteinasa 3 (PR3), generalmente patrén perinu-
clear o pANCA, o bien antimieloperoxidasa (MPO),
habitualmente patrén citoplasmico o cANCA. La
sensibilidad y especificidad de los ANCA oscila segin
el tipo de vasculitis, por lo que su papel en la toma
de decisiones diagnésticas y terapéuticas es muy va-
riable. Ademas, la ausencia de estudios amplios en
algunos tipos de vasculitis dificulta conocer con pre-
cisiobn su auténtico valor diagnéstico. Analizamos a
continuacion la rentabilidad diagnéstica de los ANCA
en los diversos tipos de vasculitis y su valor en algunas
situaciones clinicas especificas.

Granulomatosis de Wegener

En un metaanalisis® sobre la rentabilidad de los cCANCA
en la granulomatosis de Wegener revisando 747 ar-
ticulos se demostré una sensibilidad conjunta del 66%
(IC 95%: 57%-74%) y especificidad del 98% (IC 95%:
96%-99,5%). Sin embargo, cuando se considera la
situacion clinica, la sensibilidad es muy superior en
las fases activas de la enfermedad, 91% (IC 95%:
87%-95%). El descenso de la sensibilidad en las fases
inactivas, pero manteniéndose en un rango alrededor
del 60%, sugiere que no deben ser utilizados como el
Unico parametro de monitorizacion clinica“.

Existe gran controversia en la utilidad de la cuantifica-
cién de los cANCA como predictor de mejoria o recai-
da. Kerr® en 106 pacientes estudiados encontré que
en solo el 24% de los que tenian exacerbacién clinica
aumentaron los titulos de cANCA. Por el contrario
otros autores® consideran que en el 57% de las recai-
das se produce un aumento previo de los ANCA vy,
por tanto, consideran su cuantificacién de gran ayuda
en el diagndstico de la recidiva. Esta situacidon no esta
aun resuelta debido a que titulos elevados se pueden
detectar en pacientes en remisién y a que notables
aumentos en la titulacién no se acomparan necesaria-
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mente de recaidas. Por todo ello no pueden conside-
rarse marcadores fiables de actividad y, por tanto, no
se justifica el aumento o reintroduccion del tratamiento
inmunosupresor basandose Unicamente en el titulo de
los ANCA si no se acompafia de recaida clinica.

Vasculitis de Churg-Strauss

Su escasa incidencia sélo permite extraer conclusio-
nes limitadas en relacion con el uso diagnéstico de
los ANCA. Guillevin encuentra que en la mayor par-
te de los casos los pANCA son positivos: 60% de do-
ce pacientes y en una serie reciente el 47,6% de
4278 aunque considera que su determinacién no es
atil para la monitorizacién evolutiva de la enferme-
dad. En nuestra experiencia con 16 casos observados
durante veinte afios®, en los seis en que se determind,
Unicamente en dos los pANCA fueron positivos. En
contraste con Guillevin otros autores no han confir-
mado esta elevada incidencia. Asi, Hauschild *° en-
cuentra en un total de 35 pacientes un 2% pANCA 'y
14% cANCA. Esta variabilidad puede deberse a que
el sindrome de Churg-Strauss suele ser diagnosticado
atendiendo a diversos criterios, lo cual puede restrin-
gir o ampliar su espectro.

Poliangeitis microscopica

Esta entidad caracterizada por vasculitis sistémica de
pequefio vaso, con o sin afectacion renal, cobra cada
vez una identidad mas relevante y separada de la po-
liarteritis nudosa clasica desde que se comprobd su
estrecha asociacion con los pANCA. Aproximada-
mente el 80% son ANCA positivos **. Este dato ayu-
da a diferenciar la poliangeitis microscopica de otros
tipos de vasculitis de pequefio vaso ANCA negativo.

Poliarteritis nudosa

Sorprende el escaso nimero de estudios con deter-
minacion de los ANCA en la poliarteritis nudosa cla-
sica (PAN). Es Guillevin quien encuentra un 25% de
positividad en los casos idiopaticos conocidos tam-
bién como PAN cléasica idiopatica; sin embargo, en la
PAN asociada a virus de la hepatitis B la incidencia
es mas reducida’.

Glomerulonefritis sin vasculitis
sistémica asociada

El descubrimiento de los ANCA ha supuesto un
avance importante en el diagndstico y seguimiento
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evolutivo de las formas idiopaticas de glomerulonefri-
tis necrotizante. Ha permitido identificar formas re-
nales limitadas de Wegener, cANCA positivas, o
cuando los pANCA son positivos considerarlas como
formas pauciinmunes de vasculitis microscépica, ge-
neralmente una poliangeitis microscopica limitada al
rifidn. Esta dltima puede llegar a comportarse de for-
ma agresiva, rapidamente evolutiva y con sustrato
histolégico de semilunas. Recientes estudios** en-
cuentran que el 85% de los pacientes con glomerulo-
nefritis necrotizante rapidamente progresiva negativi-
zaron los ANCA a los seis meses de tratamiento y
que, por tanto, podrian ser de interés para evaluar la
respuesta inicial, aunque perderian valor en el diag-
noéstico de las recidivas.

Hemorragia pulmonar

Un sustrato de capilaritis alveolar ANCA positivo, casi
siempre anti-MPO, se ha identificado como respon-
sable de hemorragia pulmonar. Estos casos eran an-
teriormente considerados como idiopaticos y actual-
mente se acepta que forman parte de la expresion
de una granulomatosis de Wegener o poliangeitis mi-
croscopica casi siempre con importante afectacion
renal. La frecuente deteccion de estos anticuerpos en
la hemorragia pulmonar y en el sindrome pulmorre-
nal** puede contribuir a esclarecer dudas diagndsticas
aun en ausencia de confirmacion histoldgica.

Vasculitis sistémica como causa de fiebre
de origen desconocido

En nuestra experiencia en los Ultimos diez afios so-
bre un total de 59 casos de fiebre de origen descono-
cido (FOD), datos no publicados, once presentaron
como diagnostico final una vasculitis sistémica, de las
cuales cuatro fueron ANCA positivos (dos poliangei-
tis microscOpica con afectacion renal aislada, una
glomerulonefritis extracapilar pauciinmune primaria
y una Wegener limitada al rifién). Estos datos nos
permiten proponer la determinacion de los ANCA
en el primer nivel de estudio de la FOD clasica.

En lineas generales deberia solicitarse esta determi-
nacion en las manifestaciones sistémicas de las enfer-
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medades: ante sindromes clinicos sugestivos de vascu-
litis, lesiones cutaneas inexplicadas, glomerulopatia
en general, hemorragias pulmonares y FOD.

Los ANCA positivos son un dato coadyuvante muy
importante, pero que no debe sustituir al diagnéstico
histoldgico. Sin embargo, su positividad si puede
condicionar la persistencia en la basqueda de nuevos
datos histoldgicos, bien por repeticion de biopsias o
la busqueda por el patélogo de aspectos que orien-
ten, aunque no permitan establecer el diagndstico
patolégico de certeza. En casos criticos con riesgo vi-
tal y diagnéstico clinico de alta probabilidad de vascu-
litis la positividad de los ANCA permitiria establecer
un tratamiento empirico hasta su ulterior confirmacion.
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