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RESUMEN

La poliangeitis microscopica (PAM) es una enfermedad idiopatica autoinmunitaria, poco
frecuente que se caracterizada por una vasculitis sistémica necrosante, no
granulomatosa, de pequefios 0 medianos vasos, asociada a la presencia de anticuerpos
citoplasmaticos antineutrofilos (Anti-Neutrophil Cytoplasmic Antibodies, ANCA) con
compromiso tanto renal y pulmonar. @

Causa disfuncion renal predominantemente por una inflamacién glomerular severa y
falla renal. El diagndstico estd basado en las manifestaciones clinicas, el resultado de
biopsias de lesiones relacionadas, la positividad de titulos de ANCA v justificando si un
paciente con vasculitis sistémica de pequefios vasos pauci-inmunes no tiene evidencia de
inflamacién granulomatosa necrosante o asma. La gran mayoria de pacientes con
vasculitis asociada a ANCA alcanzan el control de la enfermedad con la terapia
inmunosupresora que actualmente se encuentra disponible. ©

Se presenta el caso de una paciente femenina de 61 afios, con antecedente de
insuficiencia renal cronica de causa desconocida en tratamiento sustituto de la funcion
renal hace 6 meses. Con cuadro de hemoptisis franca acompafiado de compromiso
hemodinamico, asociado a la presencia de poliartralgias de varios meses de evolucion,
astenia y pérdida de peso.

Al examen fisico destaca a la auscultacion pulmonar la presencia de estertores
crepitantes bilaterales diseminados. Se realiza exdmenes complementarios donde se
observa una anemia grave, aumento de las bilirrubinas a expensas de la indirecta, en
frotis de sangre periférica fragmentocitosis, en TAC pulmonar la presencia de una
hemorragia alveolar.



Dado el antecedente de insuficiencia renal de causa desconocida asociado a alteraciones
respiratorias mas anemia hemolitica se sospecha en una enfermedad inmunoldgica con
afectacion tanto renal como pulmonar, se indica estudios inmunoldgicos de anticuerpos
citoplasmaticos antineutrdfilos (ANCA) siendo estos positivos con un patrén perinuclear
(ANCA-P), orientando hacia una vasculitis de pequefios vasos ANCA positivos,
manejandose como una poliangeititis microscopica.

PALABRAS CLAVE: POLIANGEITIS_MICROSCOPICA,  VASCULITIS
PEQUENOS_VASOS, ANTICUERPOS_ANCA_P, POLIARTRALGIAS.
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SUMMARY

Microscopic polyangiitis (PAM) is a rare idiopathic autoimmune disease that by not
granulomatous small or medium vessels, necrotizing systemic vasculitis associated with
the presence of antineutrophil cytoplasmic antibodies (Anti-Neutrophil Cytoplasmic
Antibodies, ANCA\) is characterized with both pulmonary and renal involvement. )

Cause renal dysfunction predominantly by severe glomerular inflammation and kidney
failure. The diagnosis is based on clinical manifestations, the result of biopsies of
lesions, the positivity of ANCA and justifying if a patient with systemic vasculitis of
small vessels pauci-immune no evidence of necrotizing granulomatous inflammation or
asthma. The vast majority of patients with ANCA-associated vasculitis reach the
temporary control of the disease with immunosuppressive therapy currently available.
The case of a female patient aged 61 presented with a history of chronic renal failure of
unknown cause in substitute treatment of renal function 6 months ago. With box frank
hemoptysis accompanied by hemodynamic compromise associated with the presence of

polyarthralgia several months of evolution, fatigue and weight loss.
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Physical examination lung auscultation highlights the presence of bilateral crackles
disseminated. additional tests where severe anemia, increased bilirubin at the expense of
indirect, in peripheral blood smear fragmentocitosis in lung CT scan showed alveolar
hemorrhage is observed is performed.

Given the history of renal failure of unknown cause associated with more anemia
respiratory disorders hemolytic suspected in an immunological disease with both renal
disease such as pulmonary, immunological studies antineutrophil cytoplasmic antibodies
(ANCA) indicated these being positive with perinuclear pattern (ANCA P), moving
towards small vessel vasculitis ANCA positive, manejandose as a microscopic
poliangeititis.

KEYWORDS: MICROSCOPIC_POLYANGIITIS, SMALL_VESSEL_VASCULITIS,
ANCA P, POLYARTHRALGIA.
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1. INTRODUCCION

La poliangeitis microscdpica es una entidad poco frecuente en nuestro medio por lo que
no se cuenta con datos epidemioldgicos en nuestro pais, por tal motivo se realiza el
presente andlisis de caso para conocer la evolucion de dicha patologia y manejo de la
misma.

Ya que esta patologia forma parte de las vasculitis las cuales comprende un nimero de
entidades clinicopatoldgicas distintas, que se caracteriza por inflamacion celular y
destruccidn de las paredes de los vasos sanguineos en estudios histologicos.

Las vasculitis pueden ser divididas en formas primarias, en las cuales la etiologia es
desconocida, y formas secundarias que resultan de una u otra forma de condiciones
sistémicas tales como una enfermedad autoinmune o una infeccién conocida.

Las vasculitis de pequefios vasos asociadas a ANCA comprenden un grupo de
desdrdenes caracterizados por vasculitis necrosante con escasez de depésitos inmunes
(pauci-inmune) en conjunto con autoanticuerpos dirigidos contra constituyentes del
citoplasma de los neutréfilos, en particular proteinasa 3 (PR3) y mieloperoxidasa
(MPO). @9

Las vasculitis asociadas a ANCA incluyen la granulomatosis de Wegener o actualmente
conocida como poliangeitis con granulomatosis (GPA), la Poliangeitis microscépica
(PAM) y su forma renal limitada (GNextracapliar y necrosante idiopatica pauci-inmune)
y el sindrome de Churg-Strauss o poliangeitis granulomatosa eosinofilica (EGPA). (21)
El diagndstico rapido es esencial para reducir el dafio permanente causado por vasculitis
y muerte por hemorragia pulmonar y falla renal. Si estas condiciones no son tratadas,
tienen una mortalidad de 80% a los dos afios. La supervivencia de estas condiciones es
de 70-80% a los cinco afios. ©

La PAM es una vasculitis necrosante con minimos o ausencia de depdsitos inmunes,
que afecta a vasos muy pequefios, principalmente arteriolas de pequefio calibre, capilares
y veénulas, de forma caracteristica el capilar glomerular, y en ocasiones el capilar
pulmonar. Causa disfuncion renal predominantemente por una inflamacién glomerular
severa y falla renal. © Son comunes las lesiones glomerulares necrotizantes (90% de los
pacientes) y la asociacion con capilaritis pulmonar (40%). 9

La incidencia anual es aproximadamente de 1/100.000 y la edad media de aparicién de
50-60 afios. Es poco frecuente su aparicion en la infancia, antes de los 10 afios.

La incidencia y la prevalencia de GPA son significativamente mayores en los informes
del norte de Europa (Noruega y Alemania), mientras PAM es predominante en los
informes del sur de Europa (Espafia) al igual que en el continente asiatico, mientras que
la incidencia de GPA y PAM eran iguales en un informe de Suecia.



Dentro de los datos disponibles en Latinoamérica es mas frecuente la PAM en Per(
seguida de Chile, con poca o escasa informacion de estudios epidemiolégicos en paises
como Argentina, Uruguay, Venezuela, Ecuador y los paises centroamericanos. ©

Las manifestaciones clinicas tempranas se deben a la inflamacion sistémica: fiebre,
artralgias, mialgias, fatiga o pérdida de peso. Conforme progresa la enfermedad, el 90%
de los pacientes muestra afectacion renal, con una glomerulonefritis con semilunas y
necrotizante, con escaso deposito de inmunocomplejos, que puede tener un curso
rdpidamente progresivo si no es tratada adecuadamente. La afectacion pulmonar es
frecuente y se manifiesta con disnea, tos 0o hemoptisis. La forma méas grave es una
combinacion de enfermedad pulmonar y renal. La afectacion gastrointestinal puede
presentarse con dolor abdominal, nduseas o vémitos y puede suponer una amenaza vital
en caso de peritonitis, isquemia o perforacion. También se han observado sintomas
neuroldgicos (mononeuritis multiple), dermatoldgicos (vasculitis leucocitoclastica),
afectacion musculoesqueléticas (artralgias, mialgias) y signos oculares (epiescleritis,
vasculitis retinal, uveitis). ©

El diagndstico puede ser dificil y se hace esencialmente por exclusion de otras
enfermedades. La deteccion de los ANCA es un marcador serolégico Util. Generalmente,
el 50% de los pacientes tienen mieloperoxidasa (MPO)-ANCA, el 40% proteinasa 3
(PR3)-ANCA y el 10% son ANCA negativos. Los analisis de sangre pueden revelar una
elevacion de la proteina C reactiva, leucocitosis y anemia. Los analisis de orina pueden
mostrar proteinuria, hematuria y leucocituria. Las biopsias renales, pulmonares y de la
piel pueden servir para confirmar el diagnéstico. ©

El grado de disfuncion renal igualmente esta relacionado con el tiempo que se tarda en
hacer el diagnostico, y es asi, que no es rara la presentacion inicial cuando ya existe una
insuficiencia renal avanzada. ©

El tratamiento se hace en tres fases: induccién de la remision, mantenimiento de la
remision y tratamiento de la recaida. La terapia de induccion de primera linea consiste
en la administracion oral o intravenosa de altas dosis de corticosteroides con tratamiento
inmunosupresor (por ejemplo: ciclofosfamida o rituximab). El tratamiento de
mantenimiento consiste en continuar con la ciclofosfamida o el rituximab, o sustituirlo
por azatioprina. Las recaidas son tratadas incrementando o0 restituyendo
inmunosupresores. En caso de fallo renal puede ser necesaria la dialisis o, incluso, el
trasplante renal. Con un diagndéstico y tratamiento precoces mejora el pronostico. La
remision se logra en el 80% de los pacientes. Un tratamiento éptimo reduce las recaidas,
que pueden oscilar entre el 20-30% de los pacientes durante los 2 afios tras la remision.
La supervivencia de los pacientes a los cinco afios es del 75-85%. ¥



Ademaés la ética médica juega un papel importante dentro de este analisis de caso, ya que
esta es una disciplina que se ocupa del estudio de los actos médicos desde el punto de
vista moral y que lo califica como buenos o malos, a condicion de que ellos sean
voluntarios, conscientes.

Rigiéndose en tres principios como lo constituye la autonomia, beneficiencia-no
maleficencia y la justicia. Para lo cual esto también se respalda con el consentimiento
informado que es un soporte escrito y puntual, donde se da una explicacion a un paciente
atento y mentalmente competente, de la naturaleza de su enfermedad, asi como el
balance de los efectos de la misma y el riesgo de los procedimientos diagndsticos y
terapéuticos recomendados, para a continuacion solicitarle su aprobacion para ser
sometido a dichos procedimientos.

En el presente trabajo se hace en énfasis en este documento legal, ya que es considerado
de vital importancia para la obtencion de la informacién previa comunicacion al
paciente. El cual consta dicho documento en el Anexo N°3.



TEMA DE INVESTIGACION:

“INSUFICIENCIA RENAL ASOCIADA A POLIANGEITIS MICROSCOPICA”

2. OBJETIVOS:

2.1 OBJETIVO GENERAL

2.1.1 Describir la evolucion clinica y el manejo terapéutico del paciente con
poliangeitis microscopica durante la estancia hospitalaria.

2.2.0BJETIVOS ESPECIFICOS

2.2.1 Describir el cuadro clinico de la poliangeitis microscopica.

2.2.2 ldentificar los examenes complementarios que se realizo a la paciente para
Ilegar a diagndstico definitivo.

2.2.3 Comparar el tratamiento que se dio a la paciente con protocolos
establecidos en guias de préctica clinica (KDIGO).



3. RECOPILACION Y DESCRIPCION DE LAS FUENTES DE
INFORMACION DISPONIBLES

3.1. CAMPO:

Médico — Hospital Regional Docente Ambato

3.2.- FUENTES DE RECOLECCION:

e Entrevista personal (directa), la misma que fue muy colaboradora al momento
del interrogatorio.

e Entrevista con un familiar de la paciente (hija) muy util en la recopilacion
completa de los datos y consentimiento para el seguimiento y presentacion
del presente caso.

e Entrevista con el médico especialista y médicos residentes quienes realizaron
el seguimiento y tratamiento de la paciente.

e Historia clinica de la paciente del Hospital Regional Docente Ambato No.
407828 de la cual se obtuvieron la mayor parte de datos del presente caso
clinico, desde su atencién en la consulta externa, condicion clinica de ingreso
y evolucién subsecuente de la paciente, asi como tratamiento administrado,
interconsultas realizadas, resultados de examenes de laboratorio solicitados y
seguimiento por consulta externa.

e En cambio para el respectivo analisis del caso clinico se acudié a la revision
de articulos médicos de evidencia cientifica, Guias de practica clinica
actualizadas, en conjunto con Base de Datos (Revisiones Bibliogréficas) de la
Universidad Técnica de Ambato a través de la cual se obtuvieron
definiciones, protocolos estandarizados, y medidas terapéuticas para la
actualizacion tedrica de la patologia presentada.

3.3.- DOCUMENTOS A REVISAR:

Hoja 008 de Emergencia, anamnesis, nota de ingreso, reporte de examenes de
laboratorio e imagen. Epicrisis de alta y Contrareferencia al Centro de Salud de
Izamba.



3.4.- PERSONAS CLAVE A CONTACTAR:

Expertos en el tema (Médicos tratantes del area de Medicina Interna especialidad
Nefrologia del Hospital Regional Docente Ambato).

3.5.- INSTRUMENTOS:

Entrevista directa a la paciente (historia clinica), computador, Internet, boligrafo,
papel, dinero.

En cuanto a los factores de riesgo relacionados con la paciente se encuentran:

e Lugar de residencia con dificil acceso a una unidad de Salud

e Falta de controles periddicos de salud, ya sea por la dificultad en el acceso a los
establecimientos de salud o por el tiempo prolongado en el que se agenda turnos
para una consulta médica en Centros de Salud cercanos a su residencia.

e Falta de interés y preocupacion por parte de la paciente para realizarse chequeos
médicos rutinarios a tiempo.



4. DESARROLLO

4.1. PRESENTACION DEL CASO
Datos de filiacion:

El presente caso clinico trata de paciente femenina de 61 afios de edad, nacida y
residente en Ambato, divorciada, mestiza, primaria completa, agricultora, catolica,
diestra, grupo sanguineo ORh +.

Antecedentes patologicos:

e Antecedentes patoldgicos personales: Enfermedad renal cronica estadio 5D
diagnosticada hace 6 meses en tratamiento sustitutivo de la funcion renal
(Hemodialisis).

e Antecedentes patoldgicos familiares: Hijo con Ca. De Tiroides.

e Antecedentes quirargicos: no refiere

e Alergias: no refiere

Habitos:

e Alimenticio: 4 veces /dia

e Miccional: Diuresis residual: 1000cc/dia.
e Defecatorio: 2 veces/dia.

e Alcohol: no refiere.

e Tabaco: no refiere

e Drogas: no refiere

e Suefio: 5-7 h/dia

Antecedentes gineco- obstétricos:

e Gestas: 2 Partos: 2 Abortos: 0 Cesareas: 0 HV: 2 HM: 0

e Telarquia: 13 afios; Pubarquia: 12 afios; Menarquia: 14 afios; Menopausia: 40
afios

e Periodos menstruales: ciclos regulares cada 30 dias que duraban 4-5 dias con
flujo en poca cantidad.

e Dismenorrea: no

¢ Inicio de la vida sexual activa: 18 afios

e NuUmero de parejas sexuales: 2

e Enfermedades de transmision sexual: no refiere

e Planificacion Familiar: Ninguna

e Pap test: por 1 ocasion hace 12 afios, no refiere reporte

e Colposcopia: No refiere



e Mamografia: No refiere

Condiciones socioecondmicas

Paciente que habita con hijo en casa propia en zona urbana del canton Ambato, casa de
ladrillo con 2 habitaciones, cocina y un bafio, cuenta con todos los servicios basicos
(luz, agua, alcantarillado), presenta animales intradomiciliarios (1 perro); se dedica a la
agricultura. Paciente de escasos recursos econémicos, sin un ingreso estable.

Motivo de consulta:
Tos + Hemoptisis
Enfermedad actual:

Paciente refiere teniendo como fecha real 2 afios presenta tos irritativa para lo cual
recibe tratamiento que no especifica y hace aproximadamente 2 semanas presenta tos
productiva de gran intensidad acompafiada de hemoptisis en gran cantidad sin causa
aparente ademas el cuadro se acompafia de anorexia, pérdida de peso razon por lo cual
acude al servicio de Emergencia de HPDA, donde se le valora y se decide ingreso.

Revision de aparatos y sistemas:

e Astenia, anorexia y fuerza muscular disminuida desde hace aproximadamente 5
meses.
e Poliartralgias de varios meses de evolucion.

Examen Fisico:

TA 90/60

FC 106 Ipm

FR 25 rpm

Sat 02 90% a
3lt.

Peso: 40kg; P.
seco: 40kg.
Talla: 1.45m
IMC: 19.05
kg/m?



Paciente consciente, orientada, afebril, hidratada, palidez generalizada.

o Piel: palidez generalizada, facies caqueptica.

e Cabeza: normocefélico, cabello de implantacion normal, color cenizo.

e Ojos: pupilas isocéricas, normoreactivas a luz y acomodacion, con arco senil.

e Fosas nasales: permeables, mucosa nasal ligeramente eritematosa.

e Oidos: pabellon auricular de implantacion adecuada, CAE permeable.

e Cuello: movilidad conservada, no adenopatias, no ingurgitacion yugular, tiroides
no palpable.

e Torax: asténico, expansibilidad y elasticidad disminuida.

e Corazon: ruidos cardiacos ritmicos, normofonéticos, no soplos.

e Pulmones: MV disminuido con presencia de estertores bilaterales en campos

pulmonares.

e Abdomen: suave, depresible no doloroso a la palpacion superficial ni profunda,
RHA presentes.

e Region inguino-genital: genitales de multipara, no se evidencia sangrado
vaginal.

e Extremidades:
o M.Superiores: presencia de fistula-arteriovenosa humero cefélica con
soplo facilmente audible y trill facilmente perceptible.
o M. Inferiores: tono y fuerza muscular conservada, no edemas.
e Neuroldgico: vigil, consciente, orientada en tiempo, lugar y persona, Glasgow
15/15.

Impresion diagnostica:

e Insuficiencia renal crénica estadio 5D.
e Neumonia.
e Anemia grave.

Exadmenes complementarios que se considera solicitar:

e Biometria Hematica
e EMO
e Radiografia de torax.

Al analizar todo el cuadro clinico de la paciente se decide ingreso por parte del servicio
de Emergencia al servicio de Medicina Interna el 27 de marzo del 2016 con una
impresion diagnostica de Neumonia Grave y Enfermedad Renal Cronica estadio 5D, con
el objetivo de diagnostico y tratamiento especifico; para lo cual se realiza exdmenes
complementarios:



e Biometria Hematica
e Quimica sanguinea.

Tabla 1: Biometria hematica (26/03/2016)

RESULTADO
Glébulos blancos 21.59 x 10°
Neutrofilos 87%
Linfocitos 9.2%
Monocitos 3.4%
Hemoglobina 4.6 g/dI
Hematocrito 16.4%
MCV 106.3 fL
MCH 29.9 pg
MCHC 28.1 g/dL
Plaquetas 367000/uL

Fuente: Laboratorio HPDA. Elaborado por: Israel Velasco

Tabla 2: Quimica Sanguinea (26/03/2016)

RESULTADO
Glucosa 136 mg/dI
Urea 79.6 mg/dl
Creatinina 6.2 mg/di
Bilirrubina total 2.5 mg/dl
Bilirrubina 0.03 mg/dl
directa
Bilirrubina 1.8 mg/dI
indirecta

Fuente: Laboratorio HPDA. Elaborado por: Israel Velasco

Con transfusion de un concentrado de glébulos rojos por anemia severa (Hb: 4.6 g/dl.) y
colocacion de antibioticoterapia por la presencia de un proceso infeccioso respiratorio
evidente.

Indicaciones de Emergencia:

1. Solucién salina 0.9% 1000 ml pasar a 80 ml/h.
2. Control de signos vitales.
3. Ampicilina + Sulbactam 3gr IV STAT.
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4. Tramadol 100mg IV STAT.

5. Omeprazol 40 mg IV STAT.

6. Nebulizacion con 1cc de Bromuro de Ipatropio + 2cc de solucion salina 0.9%
STAT.

7. Transfusion de 1 CGR IV lento en 3 horas + CSV pre y pos transfusion.

8. Ingreso a Medicina Interna.

Paciente que ingresa al servicio de Medicina Interna el 27-03-2016 con una impresion
diagnostica de Neumonia Grave y Enfermedad Renal Crénica estadio 5D. Al momento
con persistencia de cuadro respiratorio, en regulares condiciones. E.Fx: presencia de
palidez generalizada, Torax: asténico, expansibilidad y elasticidad disminuida,
Pulmones: presencia de estertores bilaterales diseminados.

Se maneja las siguientes impresiones diagnosticas:

o NAC grave.
e Enfermedad Renal Croénica estadio 5D

Indicaciones en piso de Medicina Interna:

=

Dieta para enfermedad renal cronica
Control de signos vitales + Sat O2 c/6h.
Oxigeno por canula nasal a 5 litros.
Restriccion hidrica a 600 ml/dia.
DICH + CUIDADOS

Ampicilina + Sulbactan 3gr IV c¢/6h
Omeprazol 40 mg IV QD.
N-Acetilcisteina 300 mg IV ¢/8h
Acido Ascorbico 1gr IV QD

10 Hemodialisis martes, jueves y sabado.
11. BH de control

12. Novedades

©CoNo kDN

Evolucién
Dia 1 (28-03-2016)

Paciente desde el momento de ingreso por cuadro de tos productiva de 2 semanas de
evolucion de gran intensidad con hemoptisis en gran cantidad sin causa aparente
acompariado de anorexia, pérdida de peso es manejado por Medicina Interna, con apoyo
de oxigeno a 5 litros para una saturacion de 90% por cuadro respiratorio, facultativo
descarta cuadro de neumonia debido al tiempo de evolucion de dicha patologia mas
cuadro clinico antes mencionado, proponiendo nueva hipotesis diagnostica de
tuberculosis pulmonar se solicita biometria hematica de control, Rx. de torax, mas
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valoracion por nefrologia, manteniéndose esquema de antibiotico terapia debido a la
presencia de una leucocitosis con desviacion a la izquierda presente en la BH de control.
Tabla 3 (Ampicilina mas Sulbactam 3gr 1V C/12h.

Tabla 3: Biometria hemaética (28/03/2016)

RESULTADO
Glébulos blancos 23.59 x 10°
Neutréfilos 75.9%
Linfocitos 19.3%
Monocitos 4.5%
Hemoglobina 6.4 g/dl
Hematocrito 21.3%
MCV 106.2 fL
MCH 31.8 pg
MCHC 30 g/dL
Plaquetas 353000/uL

Fuente: Laboratorio HPDA. Elaborado por: Israel Velasco
Dia 2 (29-03-2016)

Es valorada por el servicio de Nefrologia, debido a enfermedad renal cronica
actualmente en tratamiento con hemodidlisis donde se evidencia una pobre tolerancia al
tratamiento depurador debido a que la paciente presento durante su dialisis hipotension
ademas de la presencia anemia, con cuadro de desnutricion presente, se recomienda
seguir hemodidlisis sin heparina 3 veces a la semana.

Manejada por Medicina Interna con disminucion de cuadro de tos con persistencia de
hemoptisis y presencia de diaforesis nocturna, en regulares condiciones en espera de
resultados de examenes solicitados. Ademéas complementando a la terapia antibiética la
Clindamicina 600 mg c/6h por proceso infeccioso presente. Tabla: 3.

Dia 3-4-5

Al tercer dia paciente permanece en iguales condiciones con persistencia de hemoptisis
en gran cantidad, se recibe resultados: en donde destaca en Biometria hematica de
control ausencia de proceso infeccioso con anemia moderada post hemotransfusion
Tabla 5. BAAR de esputo: negativo. Tabla: 4. En el reporte de Rx de térax: se identifica
un infiltrado alveolar bilateral. Tabla: 9 y Anexo 1.

Tabla 4: BAAR de esputo: (29/03/2016)

BAAR DE ESPUTO Hallazgos:
= Negativo 2 muestras.
Fuente: Laboratorio HPDA. Elaborado por: Israel Velasco
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Tabla 6: Biometria hemaética (30/03/2016)

RESULTADO
Glébulos blancos 6.83 x 10°
Neutréfilos 72.5%
Linfocitos 25.2%
Monocitos 1.5%
Hemoglobina 9.9 g/dI
Hematocrito 33.8%
MCV 69.2 fL
MCH 20.2 pg
MCHC 29.3 g/dL
Plaquetas 322000/uL

Fuente: Laboratorio HPDA. Elaborado por: Israel Velasco

Tabla 9: Rx de Torax. (30/03/2016)

Rx de Torax Conclusiones:

= Se identifica un infiltrado
alveolar bilateral

Fuente: Imagenologia HPDA. Elaborado por: Israel Velasco

Al obtener estos resultados se considera la posibilidad diagnostica de un cuadro de
vasculitis por lo que se solicita nuevos examenes ANCA-P y ANCA-C, TAC pulmonar,
EMO vy VIH.

En el cuarto dia paciente con mejoria de accesos de tos, ausencia de diaforesis con
persistencia de hemoptisis con oxigeno al momento a 2 litros para saturacién <90% se
recibe resultados donde se observa lo siguiente:

VIH: negativo Tabla: 6, EMO: presencia de proteinuria con hematuria. Tabla: 8, TAC
pulmonar se concluye no evidenciar patrones indicativos tuberculosis con la presencia
de hemorragia alveolar. Tabla: 10 y Anexo 2. Con estos resultados se descarta la
posibilidad de tuberculosis pulmonar, considerando que nos encontramos ante la
presencia de una vasculitis en espera de resultado de examenes de autoinmunidad para
confirmacion de la misma.

Tabla 6: Marcadores serologicos (30/03/2016)

RESULTADO
VDRL No reactivo
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| VIH

No reactivo

Fuente: Laboratorio HPDA. Elaborado por: Israel Velasco

Tabla 8: EMO (30/03/2016)

RESULTADO
Densidad 1005
PH 8
Proteinas 30 mg/di
Piocitos por campo 0-2
Eritrocitos por campo 28-30
Células altas 1-3
Bacterias Escasas
Hemoglobina ++
Caracteristica Amarillo

turbio

Fuente: Laboratorio HPDA. Elaborado por: Israel Velasco

Tabla 10: TAC PULMONAR (30/03/2016)

TAC PULMONAR

Conclusiones:
= NOo se

identifica  patrones

compatibles con tuberculosis

pulmonar

con presencia de

hemorragia alveolar.

Fuente: Imagenologia HPDA. Elaborado por: Israel Velasco

Hasta el 5to dia paciente es manejada por medicina interna, al momento con episodios
de tos esporadica, persistencia de hemoptisis, hemodindmicamente estable, se obtiene
resultado de anticuerpos donde se destaca la presencia de Patron de fluorescencia
perinuclear (ANCA-P) positivo, Tabla: 7. Confirmando que se trata de un cuadro de
vasculitis, por lo que se decide nueva valoracion por nefrologia y pase al mismo.

Tabla 7: Autoinmunidad (30/03/2016)

RESULTADO | VALOR NORMAL
ANCA -C 1.9 NEGATIVO < 10 U/mi
Patron de fluorescencia POSITIVO > 10 U/ml
citoplasmatico
ANCA - P 40 NEGATIVO < 5 U/ml
Patron de fluorescencia perinuclear POSITIVO > 5 U/ml

14




ANA 0.6 NEGATIVO < 1.0 U/ml
Anticuerpos Antinucleares LIMITE 1.0-1.2
POSITIVO > 1.2 U/ml

Fuente: Laboratorio de Especialidades Médicas, Dr Ochoa Marcelo. Elaborado por:
Israel Velasco

Dia 6

Evaluado por Nefrologia al 6to de dia hospitalizacion con persistencia de cuadro de
hemoptisis acompafiado de poliartralgias, alza térmica de predominio vespertino con
antecedente de enfermedad renal crdnica estadio 5 de causa desconocida recién
diagnosticada hace 6 meses actualmente en tratamiento con hemodialisis, se maneja la
hipdtesis diagnostica de un sindrome renopulmonar, el cual es confirmado con el
resultado ANCA P (+), lo que hace referencia de que se trate de una poliangeitis
microscopica, por lo que se decide iniciar tratamiento inmunosupresor ante la ausencia
de foco infeccioso con pulsos de metilprednisolona 1 gr QD por 3 dias.

Dia 10

Es valorada al 10mo dia donde se evidencia mejoria de cuadro de hemoptisis la cual se
presenta de forma escasa, con ausencia de apoyo de oxigeno, a la auscultacion
pulmonar: presencia de murmullo vesicular conservado en ambos campos pulmonares,
se decide continuar con prednisona 45 mg VO QD, pero ademas se considera realizar
pulsos de ciclofosfamida debido a que es un medicamento que consta en el tratamiento
de induccion de dicha patologia, pero no se cuenta con dicho medicamento en la
institucion.

Dia 12

Paciente que evoluciona favorablemente, hemodinamicamente estable, en su 12 vo dia
de hospitalizacion en tratamiento con esteroides se complementa tratamiento con
ciclofosfamida ya que paciente logra conseguirlo particularmente es administrado a la
siguientes dosis: 700 mg + 50 cc SS 0.9% a 25 cc/h por 2h en bomba de infusion por una
ocasion con buena evolucion a la misma sin ninguna complicacion.

Dia 13-16

Paciente evoluciona favorablemente desde el 13-16 vo dia de hospitalizacion con buena
respuesta al tratamiento inmunosupresor instaurado, con cuadro respiratorio superado, al
momento hemodinamicamente estable, razon por lo que se decide considerar alta con
las siguientes indicaciones:

= Prednisona 45 mg VOQD.
=  Omeprazol 40 mg VOQD.
= Cotrimoxazol 400/80 mg VOQD (profilaxis para Pneumocystis jiroveci).
= Acido Félico 1mg VOQD.
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= Complejo 1 TAB VO QD.

= Continuar con hemodidlisis tri semanal

= EPO 2000 Ul post-hemodialisis.

= Control por consulta externa en 21 dias el (29/04/16).

Seguimiento

Paciente acude a consulta externa el 29/04/2016 para seguimiento de cuadro de
poliangeitis microscopica y enfermedad renal cronica estadio 5D, al momento sin signos
ni sintomas de infeccion con valores de leucocitos dentro de la normalidad por lo que se
decide administra segundo pulso de ciclofosfamida para lo cual se decide su ingreso al
servicio de medicina interna. EFX: consciente, orientado, afebril, MO: humedas, CP:
normal, Abdomen: suave, depresible, no doloroso; extremidades: simétricas, no edemas.

Se coloca segundo pulso de ciclofosfamida a una dosis de: 480 mg + 200 cc de SS 0.9%
en bomba a 100ml/h. paciente evoluciona favorablemente, no presenta ninguna
complicacién razon por lo cual se considera alta al siguiente dia con las siguientes
indicaciones:

= Continuar con hemodidlisis tri semanal.

= Prednisona 30 mg VOQD.

=  Omeprazol 20 mg VOQD

= Cotrimozaxol 400/80 VOQD (profilaxis para Pneumocystis jiroveci).
= EPO 2000 Ul post-Hemodialisis.

= Reingreso en 1 mes.

Paciente valorada en consulta externa el 20/05/2016 para seguimiento de cuadro de
poliangeitis microscépica e enfermedad renal cronica estadio 5D en hemodidlisis tri-
semanal, al momento asintomatica es ingresada de consulta para continuar tratamiento
inmunosupresor, en el examen fisico dentro de parametros normales. Acude con
examenes de control donde se evidencia no signos de infeccion ni inflamacién y valor de
hemoglobina en 13.2 g/dl, se decide ir disminuyendo agentes estimulantes de
eritropoyesis. Ademas no se solicita EMO de control.

Por lo que se decide administrar tercer pulso de ciclofosfamida.

Biometria hematica (20/05/2016)

RESULTADO
Glébulos blancos 9.05 x 10°
Neutréfilos 77.3%
Linfocitos 16.0%
Monocitos 4.9%
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Hemoglobina 13.2 g/di
Hematocrito 44.4%
MCV 1125 FI
MCH 33.4 pg
MCHC 29.7 g/dL
Plaquetas 258000/uL

Fuente: Laboratorio HPDA. Elaborado por: Israel Velasco

Se coloca tercer pulso de ciclofosfamida a una dosis de: 480 mg + 100 cc de SS 0.9% en
bomba a 100ml/h. paciente evoluciona favorablemente, no presenta ninguna
complicacion razon por lo cual se considera alta al siguiente dia con las siguientes
indicaciones:

= Continuar con hemodialisis tri-semanal.
* Prednisona 15 mg VOQD.

=  Omeprazol 20 mg VOQD

= Cotrimozaxol 400/80 VOQD

= Acido félico 1mg VOQD

= Complejo B 1 TABVOQD.

= EPO 2000 Ul semanal.

= Control en consulta externa en 1 mes.

Paciente valorada en consulta externa el 21/06/2016-22/07/2016-24/08/2016 para
seguimiento de cuadro de poliangeitis microscépica e enfermedad renal cronica estadio
5D en hemodidlisis tri-semanal, en buen estado general, al momento asintomaética con
evolucion favorable de complicaciones de cuadro de base, no sintomas respiratorios,
razén por lo que se ha disminuido dosis de esteroides de forma periddica. Al momento
hemodinamicamente compensada.

Nota: Durante todo el seguimiento de dicha paciente no se evidencia nueva valoracion
de exdmenes de autoinmunidad (ANCA), los cuales son esenciales para el seguimiento
de la misma.

Se programa nueva valoracién en 2 meses con las siguientes indicaciones:

= Continuar con hemodialisis tri-semanal.
= Prednisona 7,5 mg VOQD.

=  Omeprazol 20 mg VOQD

= Cotrimozaxol 400/80 VOQD

= Acido félico 1mg VOQD

= Complejo B 1 TABVOQD.

= Control en consulta externa en 2 meses.
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4.2.DESCRIPCION DE FACTORES DE RIESGO
En cuanto a los factores de riesgo relacionados con la paciente se encuentran:

e Nivel socioeconémico bajo-medio: ya que no cuenta con una fuente fija de
ingresos econdmicos y la paciente se dedica a la agricultura y quehaceres
domésticos. Esto determina que la paciente no tenga interés en controlar su
estado de salud, debido a que si necesita realizarse examenes o alguna
medicacion, no cuenta con los recursos econdmicos necesarios.

e Carencia de controles periddicos de salud: el paciente vive en una zona urbana,
pero el centro de salud més cercano, en este caso, la unidad de salud de 1zamba,
realiza agendamiento tardio de las citas, con poca o casi nula atenciéon de
emergencia, con pocos instrumentos para el diagndstico oportuno, sin disponer
de laboratorio para exdmenes complementarios, es necesario una mayor dotacion
de instrumentos a las unidades de salud

e Ausencia de reactivos para exdmenes complementarios en la unidad de salud:
durante la estancia hospitalaria de la paciente, el Hospital General Docente
Ambato no dispone de reactivos para pruebas de autoinmunidad, por la cual la
paciente y familiar tuvo que realizarse estos exadmenes complementarios en
unidades particulares de convenio.

4.3. ANALISIS DEL CASO CLINICO

La poliangeitis microscdpica como ya se hablado es una enfermedad poco frecuente y
en ocasiones de dificil diagnostico por parte de personal de salud. Esta patologia se
encuentra englobada dentro de las vasculitis que son un grupo heterogéneo de
enfermedades que se caracterizan por una inflamacion y destruccién de la pared de los
vasos sanguineos.

Pueden afectar a uno o varios 6rganos o sistemas dependiendo del tamafio y de la
localizacion del vaso afectado.

Las vasculitis pueden ser divididas en formas primarias, para lo cual la etiologia es
desconocida, y formas secundarias que resultan de una u otra forma de condiciones
sistémicas tales como una enfermedad autoinmune o una infeccion conocida.

Histéricamente las vasculitis se han clasificado en funcién de su histopatologia. En la
conferencia de Chapel Hill se propuso una nomenclatura y una definicion para las
vasculitis sistémicas (tabla 1). ™)
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Tabla 1. Clasificacion de Ias vasculitis sistemtnicas. Adaprado de Ia conferencia consensc
de Chapel Hili.

Vasculitis pronarias

Vasculfis iendo srandes vasos
Acverstis de Takavasa
Asteritis de celnlas gigantes
Sindsome de Cogan
Enfermedad de Behcer

Vascalitis rend a5 vasos
Polizstericis modosa
Polizsteriris nodosa caranea
Enfermedad de Buerzger
Enfermedad de KEawasala
Angeiris primania de sisTema Nerviosos central

Vasculifis comprometiendo pegueDos Vasos
Afediad por & mplejos

Enfermedad de Goodpasmre (para reevaluar en la clasificaciom)

Angeins caranea leuncociroclastica

Purpurs de Henoch Schonlein

Wascalitis urticarisna hipocomplementemiaca

Crosglobulinemsca esencial

Egmems elevado dintimnoom

OO CTRC T

Asociados a ANCA
rosis de Wi (Gerarml is con poliangeiris )
Poliangeiris Microscopaca
Sindsome de Churzg Stranss
WVascmlitis Innitada sensl

Vasculitis secundarias

Enfermedades del rejido conectivo (artritis reumaroide. Iupus. sindrome de Sjogren.
maopartas inflamarorias)

Enfermedad inf £33 Int inal

Paransoplasicos

Infeccson

Wascmlintis inducidas por medicamentos

Las alteraciones sistémicas que se producen en las vasculitis de vasos pequefios son
diferentes de las que se observan en las de los vasos de mediano calibre. En las vasculitis
de vasos pequefios son tipicas la glomerulonefritis y las hemorragias pulmonares,
mientras que en las segundas se observan generalmente aneurismas arteriales,
hipertensién arterial, mononeuritis mltiples e isquemia intestinal. )

Dentro de esta clasificacién encontramos a las vasculitis de pequefios vasos donde se
destacan: la poliangeitis con granulomatosis o granulomatosis de Wegener (GPA),
poliangeitis microscépica (PAM) y la poliangeitis granulomatosa eosinofilica o
sindrome de Churg Strauss (EGPA).

La poliangeitis microscépica es una enfermedad idiopéatica autoinmunitaria caracterizada
por una vasculitis sisttmica necrosante, no granulomatosa, de pequefios o medianos
vasos, asociada a la presencia de anticuerpos citoplasmaticos antineutréfilos (Anti-
Neutrophil Cytoplasmic Antibodies, ANCA) ) con afectacion de forma caracteristica
del capilar renal y pulmonar.

Fue descrita por Davson, Ball y Platt en 1948, quienes sugirieron que la
glomerulonefritis necrotizante segmentaria observada en la panarteritis nodosa, era
debida a una forma microscopica de la enfermedad ), en quienes el compromiso renal
estaba representado por una glomerulonefritis segmentaria necrosante.
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La incidencia anual es de 3.6 casos por millén de habitantes, con una prevalencia de 1-3
casos por 100.000 habitantes. Y la edad media de aparicion es de 50-60 afios, es poco
frecuente su aparecimiento en la infancia, antes de los 10 afios.

Es ligeramente mas frecuente en el varén (1,5- 1,8 varon/1 mujer) ), aunque en estudios
actuales no han observado diferencia significativa.

La incidencia y la prevalencia de GPA son significativamente mayores en los informes
del norte de Europa (Noruega y Alemania), mientras PAM es predominante en los
informes del sur de Europa (Espafia), mientras que la incidencia de GPA y PAM eran
iguales en un informe de Suecia. ?

Dentro de los datos disponibles en Latinoamérica es méas frecuente la PAM en Peru
seguida de Chile, no se observa con frecuencia en México, Brasil y Colombia, con poca
0 escasa informacién de estudios epidemioldgicos en paises como Argentina, Uruguay,
Venezuela, Ecuador y los paises centroamericanos.

Patogénesis

Las vasculitis asociadas a ANCA (AAV) son multifactoriales, con la contribucion de
factores genéticos, la exposicion ambiental, las infecciones, las caracteristicas de la
innata y sistema inmune adaptativo, y la intensidad y duracién de la lesion.

Un evento inicial, para desencadenar todo el proceso que se pone en marcha puede ser
una infeccion, farmaco, trastorno inmunitario, esto favorece a la liberacion de citosinas
inflamatorias, como TNF-a, lo que favorece que los neutrofilos liberen de sus granulos
los PR3y MPO y lo expresen en la superficie. A su vez también producen a que el
endotelio exprese las selectinas E y P. Los ANCA circulantes presentes interactian con
los PR3 y MPO expresados en los neutrdfilos favorece al cambio a la via de las
integrinas la liberacion de enzimas como la elastasa, favoreciendo a la formacion de
radicales libres como el anién superoxido y enzimas destructivas que provocan la
apoptosis y la necrosis de los neutréfilos, asi como de las células de la pared vascular
adyacente y matriz. 9

La epigenética se define como aquellos mecanismos que causan cambios estables de
expresion de genes, sin influir en la secuencia de nucleétidos primaria. Los mecanismos
epigenéticos son particularmente importantes para la autoinmunidad, ya que la expresién
de los genes pro-inflamatorios (como el TNF-a) esta regulada a nivel de la cromatina.

En el 2010 se investigd el papel de la epigenética en AAV, esto se basa en el concepto
de que el desarrollo de AAV basicamente necesita dos cosas: que exista una
desregulacion en la respuesta inmune capaz de producir autoanticuerpos dirigidos a PR3
y MPO vy alta expresion de estos ANCA importante autoantigenos en los neutrofilos
maduros. Cuando los autoanticuerpos encuentran los autoantigenos presentados de
forma aberrante en los neutrofilos que pueden estimular la activacion de los neutrofilos
que causan la inflamacién vascular. Los datos sugirieron que las modificaciones
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epigenéticas (principalmente la metilacion del ADN y la modificacion de histonas)
asociados con el silenciamiento de genes son capaces de influir ANCA autoantigeno que
codifica genes, potencialmente influir en la expresion de PR3 y MPO en los pacientes de
AAV, y sugiere que los eventos epigenéticos pueden ser importantes en el desarrollo de
la autoinmunidad.

Este estudio y otras investigaciones en enfermedades autoinmunes sugieren epigenética
global afecta a estos trastornos y que la persistencia de los cambios epigendmicos
podrian conducir a una expresion aberrante de genes, lo que contribuye a la perpetuacién
de los mecanismos de la enfermedad. @

Fuente: vasculitis ANCA Positivo ©

La poliangitis microscopica puede distinguirse de la vasculitis asociada a
inmunocomplejos y de la poliarteritis nudosa por los siguientes signos:

La poliangitis microscopica afecta sobre todo a los pequefios vasos, a diferencia
de la poliarteritis nudosa, que afecta a las arterias musculares medianas.

La poliangitis microscopica, a diferencia de la poliarteritis nudosa, puede causar
glomerulonefritis y afectar los pulmones, y causar asi hemorragia alveolar.

Los depdsitos de inmunocomplejos son escasos 0 estan ausentes
(pauciinmunitaria), a diferencia de lo que ocurre en vasculitis asociada a
inmunocomplejos.®
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Dentro de cuadro clinico mas relevante de esta patologia destaca un periodo prodrémico
que suele iniciar con un sindrome general caracterizado por fiebre, astenia, pérdida de
peso (61%), sequidos de mialgias (43%) y artralgias (29%).

Puede haber otros sintomas, que dependen de los 6rganos y sistemas afectados:

o Renales: los rifiones se ven afectados en hasta un 90% de los pacientes, la
nefropatia oscila desde microhematuria leve hasta glomerulonefritis (GMN)
rdpidamente progresiva. La GMN crescéntica idiopatica pauciinmune.

o Cutaneos: Las lesiones cutaneas (44-58%), la parpura palpable es la
manifestacion cutdnea més frecuente, cerca de un tercio de los pacientes tienen
erupcion purpdrica en el momento del diagnostico, Puede haber infarto del lecho
ungueal y hemorragias en astilla; rara vez, hay isquemia digital.

o Respiratorios: La afectacion pulmonar (15-30%), puede haber hemorragia
alveolar, seguida de fibrosis pulmonar. Una hemorragia alveolar puede causar
disnea y anemia de comienzo rapido, que puede acompafiarse 0 no de
hemoptisis. La hemoptisis, consecuencia de la capilaritis hemorragica pulmonar,
aparece entre el 12 a 29%, esta es una emergencia médica que requiere
tratamiento inmediato.

La evolucion de la hemorragia alveolar difusa es rapidamente progresiva en la
mayoria de los pacientes, aunque una minoria pueda tener un comienzo mas
insidioso.

La hemorragia alveolar es la complicacion pulmonar méas grave y se caracteriza
por disnea, hemoptisis y crepitantes.

o Digestivos: Las manifestaciones digestivas (32-58%), los sintomas digestivos
incluyen dolor abdominal, nauseas, vémitos, diarrea y heces sanguinolentas.

e Neurologicos: La neuropatia periférica (14-35%), la afectacion del sistema
nervioso produce mononeuritis maltiple que afecta a los nervios periféricos o
craneales. Rara vez, puede haber hemorragia cerebral, infarto, convulsiones o
cefalea por vasculitis cerebral.

o Musculo esqueléticas: La afectacion musculo esqueléticas (65-72%), se
presentan como: artralgias, mialgias.

o Cardiacas: rara vez, afecta al corazon.

« Oculares: la afectacion ocular produce epiescleritis, vasculitis retinal, uveitis. ¢
17)
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« No es rara la presentacion inicial cuando ya existe una insuficiencia renal
avanzada.®

o Es muy frecuente la afectacion renal en forma de glomerulonefritis necrosante,
asi como la afectacion respiratoria, de presentacion ya sea simultanea o aislada.

En el diagnostico lo que se debe tener en consideracién para esta patologia es lo
siguiente:

e Signos clinicos

e Serologica: Pruebas para ANCA y proteina C reactiva y estudios de laboratorio
de rutina

e Histoldgica: Biopsia. ")

La poliangeitis microscopica puede simular muchas otras enfermedades, pues sus
manifestaciones son variadas. Debe sospecharse en pacientes con una combinacion
inexplicable de signos o sintomas renales, digestivos, hemorragia alveolar, epiescleritis y
neuropatfa periférica. ©

Los estudios incluyen hemograma completo, eritrosedimentacion, proteina C reactiva,
analisis de orina, creatinina en suero y pruebas para ANCA.

La eritrosedimentacion, el nivel de proteina C reactiva y el recuento leucocitario y
plaquetario estan elevados, lo que refleja una inflamacién sistémica y medirse la

concentracion de creatinina en suero periddicamente para controlar la afectacion renal.
(6)

Es frecuente la anemia de enfermedad crénica, una disminucion aguda del hematocrito
sugiere hemorragia alveolar o digestiva.

Debe realizarse analisis de orina (en busca de hematuria, proteinuria y cilindros
celulares). En pacientes con sintomas respiratorios, se hace radiografia de térax en
busca de infiltrados. Un infiltrado bilateral en placas sugiere hemorragia alveolar,
incluso en pacientes sin hemoptisis. ©

Si el paciente tiene disnea e infiltrado bilateral, debe realizarse una broncoscopia en
forma inmediata para buscar hemorragia alveolar. La realizacibn de una
fibrobroncoscopia con lavado broncoalveolar es obligada, si la situacion clinica del
enfermo lo permite, ya que ayuda a establecer el diagndstico y a descartar otras
entidades. La presencia de mas de un 20% de hemosideréfagos en el lavado
broncoalveolar es diagndstica de hemorragia alveolar pulmonar incluso en los casos con
presentacion subclinica ‘%

La presencia de sangre proveniente de ambos pulmones y de todos los bronquios, que
aumenta a medida que el broncoscopio penetra en las vias aéreas, indica hemorragia
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alveolar activa. Dentro de las 24 a 72 horas del comienzo de la hemorragia, aparecen
macrofagos cargados con hemosiderina, que pueden persistir hasta 2 meses.

La tincion con inmunofluorescencia permite detectar ANCA; este estudio se
complementa con inmunoanalisis ligado a enzimas (ELISA) en busca de anticuerpos
especificos. Por lo menos el 60% de los pacientes tienen ANCA, generalmente ANCA
perinucleares (p-ANCA) con anticuerpos contra mieloperoxidasa.

Por ELISA, pueden subespecificarse en PR 3-ANCA, cuando son anticuerpos contra
proteinasa 3, que son principalmente los CANCA y son propios de la poliangeitis con
granulomatosis (GPA), y MPO-ANCA, que son antimieloperoxidasa, se corresponden
con los pANCA, y son mas caracteristicos de la poliangeitis microscépica.

Debe hacerse biopsia de los tejidos afectados mas accesibles para confirmar la vasculitis.
La biopsia renal permite detectar glomerulonefritis necrosante focal segmentaria
pauciinmunitaria con necrosis fibrinoide de la pared de los capilares glomerulares, que
lleva a la formacion de semilunas celulares. %

Ademas la a biopsia renal es una herramienta de gran valor en el diagnéstico, pronostico
y tratamiento de los pacientes con enfermedad renal. La primera comunicacion de una
biopsia renal percutanea data de 1950, fue realizada por el médico cubano Antonio Pérez
Aray publicada en una revista local.

Por tanto, es indispensable que para hacer una biopsia renal se cumplan las siguientes
condiciones: 1) agotar todos los procedimientos no invasivos para el diagnostico de
enfermedades renales cuyos signos y sintomas son compatibles con enfermedades
parenquimatosas; 2) considerar que la informacion suministrada por la biopsia va a
proporcionar un diagndstico de certeza; 3) asegurar que se puede hacer estudio por un
patdlogo experto, con microscopio Optico, inmunofluorescencia y electronico; 4) prever
que este diagnostico influird en el tratamiento y el pronéstico.

Entre las situaciones en las que se reconoce el beneficio absoluto de realizar la biopsia
renal se encuentran las nefropatias de origen incierto, la proteinuria y la hematuria de
origen glomerular, las anomalias del sedimento urinario, las enfermedades intersticiales
y la patologia de los pacientes sometidos a trasplante.

Dentro de los requisitos minimos para hacer una biopsia renal. Es imprescindible que la
coagulacién sea normal o esté controlada en el momento de la biopsia. Los
antiagregantes plaquetarios y los AINE se deben suprimir al menos una semana antes de
la biopsia y reiniciarlos una semana después si no han aparecido complicaciones. Si el
paciente esta anticoagulado con acenocumarol (Sintrom®), hay que programar su paso a
heparina y hacer controles de hemostasia antes de la puncion. Ademaés, la tension debe
ser inferior a 140/90 mmHg vy el cultivo de orina negativo. Hay que tener constancia en
la ecografia de la presencia y caracteristicas de los dos rifiones.
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La biopsia renal percutinea se ha establecido como una técnica segura y eficaz de
obtener muestras del parénquima renal. Con la aparicion de nuevas tecnologias, el uso
de la ultrasonografia (US) en tiempo real para guiar el procedimiento y el empleo de
agujas de biopsia automaticas, ha mejorado la tasa de éxito hasta un 95% de los casos.

La biopsia renal percutdnea guiada por tomografia computarizada (TC) es una
alternativa cuando los rifiones no pueden ser bien visualizados como, por ejemplo, en
casos de obesidad o de rifiones pequefios y ecogénicos.

Las complicaciones, aunque raras, pueden ocurrir y en la mayoria de los casos estan
relacionadas con hemorragias. Sin embargo, existen contraindicaciones absolutas y
relativas a la via percutanea como son: el rifién Unico, la hipertension arterial no
controlada, los trastornos de la hemostasia, los aneurismas de la arteria renal, los testigos
de Jehova, el fallo de la biopsia percutdnea con aguja, la obesidad mérbida y los
pacientes no colaboradores.

En el caso de situaciones complejas que requieran la realizacion de una biopsia renal (p.
ej., rifiones con quistes mdaltiples), la via laparoscdpica permite la seleccion directa del
area de tejido que debe someterse a biopsia, asi como vigilar la posible lesion de
cualquier estructura durante el procedimiento, asegurando la hemostasia.

La biopsia renal por retroperitoneoscopia es actualmente el procedimiento de eleccion en
los pacientes pediétricos. ¥

Al ser la histologia inespecifica, deben valorarse los datos clinicos, de laboratorio e
imagen.

En cuanto al diagndstico diferencial de esta patologia se debe tener en cuenta lo
siguiente:

En el sindrome renopulmonar, deben descartarse la poliangeitis con granulomatosis,
el sindrome de Goodpasture o él LES. En la poliangeitis con granulomatosis es mas
caracteristica la clinica de vias respiratorias altas tales como: una rinitis, otitis, ulceras
bucales, los nédulos pulmonares y los CANCA/antiproteinasa 3, y en la biopsia pueden
verse granulomas; aun asi, en ocasiones es dificil el diagnostico diferencial. En el
Goodpasture es rara la afectacion no renopulmonar, su dato mas caracteristico son los
anticuerpos antimembrana basal glomerular, y en la IF renal se observan depdsitos
inmunes. El LES es caracteristico de mujeres jovenes, es rara la hemorragia pulmonar y
es practicamente obligatoria la presencia de ANA.

Y la parpura de Henoch-Schoenlein y la vasculitis crioglobulinémica (que se distinguen

de la PAM por los depdsitos predominantes de IgA y crioglobulinas, respectivamente).
(21)
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82% compromiso glomerular
Piel, Articulaciones y pulmonar

Poliangeitis microscopica

80% compromiso glomerular

Poliangeitis granulomatosa 90% compromiso pulmonar (Alto o bajo)

frecuen mpromiso glomerula
Poliangeitis granulomatosa - "16'3; Asma " '

eosinofilica

72% Sistema nervioso periférico

Fuente: vasculitis ANCA Positivo ©
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Fuente: Beatriz Zazueta Montiel, Ruta y retos diagndsticos en vasculitis primarias %

Tratamiento

En cuanto al tratamiento, el objetivo final es restablecer la tolerancia inmunolégica
anormal a autoantigenos asociada a ANCA, este objetivo es realista en la actualidad. Se
Necesita entender mejor lo que lleva a los g)uestos de control defectuoso inmunoldgico
en diferentes etapas de desarrollo linfoide.

Desde su descripcion original de PAM y hasta principios de 1970, el pronéstico de PAM
era muy pobre, con una tasa de supervivencia muy baja en pacientes criticamente
enfermos.

La Ciclofosfamida combinada y el tratamiento con corticosteroides, junto con la
hemodialisis y la asistencia respiratoria, fue la primera terapia prometedora para esta
enfermedad mortal, introducido por primera vez en los Institutos Nacionales de Salud a
principios de 1970. A partir de entonces, los regimenes basados en la ciclofosfamida se
convirtieron en el estandar de cuidado para la remision la induccion en el GPA, PAM, y
los casos graves de EGPA. Sin embargo, la dosis acumulada méaxima de ciclofosfamida
se ha asociado con efectos secundarios graves, incluyendo infecciones, toxicidad para la
médula 6sea, infertilidad y cancer (especialmente cancer de vejiga, leucemia mieloide
aguda y cancer de piel no melanoma). Debido a esto, un reciente estudio,
sorprendentemente, mostré que la mortalidad temprana en PAM fue mas cominmente
asociado con infecciones secundarias debido a la inmunosupresion mas que con
vasculitis activa. La mortalidad temprana durante el primer afio de tratamiento por lo
tanto sigue siendo un problema clinico significativo, y por lo tanto se necesitan
desesperadamente nuevos tratamientos. 4

Recientemente, un grupo de expertos en el tratamiento de enfermedades glomerulares y
autoinmunitarias renales han publicado, con una metodologia de la medicina basada en
evidencia (MBE), las guias KDIGO para la glomerulonefritis necrosante focales y
segmentarias, pauciinmunitarias.

Dentro del tratamiento inicial se destaca la utilizacion:

o Ciclofosfamida y corticosteroides (1A).

e Rituximab y corticosteroides pueden utilizarse como una alternativa al
tratamiento inicial en pacientes sin enfermedad grave o en quienes la
ciclofosfamida esté contraindicada (1B).

e Se recomienda afadir plasmaféresis en pacientes que requieran dialisis al
momento del diagndstico o con un incremento rapidamente progresivo de la
creatinina sérica (1C).

e También se sugiere la plasmaféresis en casos hemorragia pulmonar difusa (2C).
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e Se sugiere interrumpir el tratamiento con ciclofosfamida en los pacientes que
después de 3 meses de tratamiento contindan dependientes de dialisis sin tener
ninguna manifestacion extrarrenal de la enfermedad (2C). %

Table 30| Recommended treatment regimens for ANCA vasculitis with GN

Agent Route Initial dose

Cyclophosphamide®  iv. 0.75 g/m” q 34 weeks.
Decrease initial dose to 0.5 g/m” if age =60 years or GFR <20mi/min per 1.73m”.
Adjust subsequent doses to achieve a 2-week nadir leukocyte count >3000/mm”,
Cyclophosphamide® po.  15-2mg/kg/d, reduce if age > 60 years or GFR <20 mi/min per 1.73 m’.
Adjust the daily dose to keep leucocyte count >3000/mm?’.
Corticosteroids i.v. Pulse methylprednisolone: 500 mg iv. daily x 3 days.
Corticosteroids po.  Prednisone 1 mg/kg/d for 4 weeks, not exceeding 60 mg daily.
Taper down over 3-4 months.
Rituximah® iv.  375mg/m’ weekly x 4.
Plasmapheresis® 60ml/kg volume replacement.
Vasculitis: Seven treatments over 14 days If diffuse pulmonary hemorrhage, daily until the bleeding stops, then every
other day, total 7-10 treatments.
Vasculitis in association with anti-GBM antibodies: Daily for 14 days or until anti-GBM antibodies are undetectable.
ANCA, antineutrophil cytoplasmic antibody; GBM, glomerular basement membrane; GFR, glomerular filtration rate; GN, glomerulonephritis; iv,, intravenous; p.o, orally.
*Given with pulse and oral steroids. An alternative i.v. cyclophosphamide dosing schema is 15 ma/kg given every 2 weeks for three pulses, followed by 15 mg/kg given every
3 weeks for 3 months beyond remission, with reductions for age and estimated GFR.™™
SGiven with pulse and oral steroids.
“Given with pulse and oral steroids.
“Not given with pulse methylprednisolone. Replacement fluid is 5% albumin. Add 150-300ml fresh frozen plasma at the end of each pheresis session if patients have
pulmonary hemorrhage, or have had recent surgery, including kidney biopsy.

Fuente: KDIGO Clinical Practice Guideline for Glomerulonephritis, International
Society of Nephrology ©%

El tratamiento de AAV (tanto GPA y PAM) se puede dividir en dos fases: induccion de
la remision y mantenimiento. En la primera fase, ciclofosfamida oral (dosifica 2 mg / kg
/ dia hasta 150 mg / dia y se ajusta para la insuficiencia renal) y la por via intravenosa a
una dosis de 0,6-0,7 g/m2 de superficie corporal y altas dosis de corticosteroides (pulso
IV metilprednisolona seguido de prednisona 1 mg / kg / dia) se emplean para
rapidamente reducir la inflamacion y prevenir el dafio a los 6rganos permanentes. En la
fase de mantenimiento de la remision, el uso de inmunosupresion menos toxico esta
dirigido a reducir la incidencia de recaidas. La toxicidad es especialmente grave en los
pacientes de edad avanzada y aquellos que presentan afectacion renal grave. Los
estudios han demostrado que la toxicidad ciclofosfamida puede ser reducida por el
cambio de ciclofosfamida oral a la azatioprina una vez que se logra la remision, por lo
general en el plazo de 3-6 meses. El uso de ciclofosfamida 1V se asocia con la dosis
acumulada maés baja y menor toxicidad. Sin embargo, mientras que se observé una tasa
de induccion de la remision similar, la tasa de recaida fue por desgracia mayor en los
tratados con ciclofosfamida V. 2
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El metotrexate también ha sido utilizado en la fase de inducciéon temprana, pero es
menos eficaz que la ciclofosfamida y est4 reservado para aquellos con enfermedad
localizada / o de aquellos sin la participacion de los érganos principales.

La plasmaféresis se utiliza con frecuencia en los pacientes de AAV, en particular en los
que presentan con afectacion renal grave resultante de la funcién renal se deteriora
rdpidamente. La razén para el intercambio de plasma es para eliminar rapidamente
ANCA y otros mediadores de la inflamacidn, antes de que el efecto de el o los agentes
anti-inflamatorios inmunosupresores entra en juego. PEXIVAS, un ensayo clinico
internacional, multicéntrico, esta evaluando los beneficios de la plasmaféresis en la
recuperacion renal y en pacientes con hemorragia pulmonar.

Se considera remision cuando:

e La funcidn renal mejora y/o se mantiene estable.
e No hay evidencia de manifestaciones extrarrenales.
e Y se presenta mejoria de la proteina C reactiva (PCR). ?©

Un avance importante en la gestion de la fase de induccion de AAV, como una
alternativa a la ciclofosfamida, vino de Rituximab en las vasculitis asociada a ANCA
(RAVE) y RITUXVAS (un ensayo, aleatorizado y abierto internacional que compara un
régimen basado en el rituximab con una régimen de ciclofosfamida / azatioprina
estandar en el tratamiento de los estudios activos, "generalizado™ AAV) que emplean un
agente de rituximab de células B de ozono. El rituximab (quimérico humano / de raton
anti-CD20 de anticuerpos) en combinacidén con corticosteroides no era inferior a la
ciclofosfamida y corticosteroides para la inducciéon de la remision en AAV (GPA y
MPA). El estudio RAVE inscrito 197 pacientes con AAV (GPA recién diagnosticada o
recidivante 0 MPA) que se destinan al tratamiento de induccién con rituximab o a la
ciclofosfamida oral diaria (2 mg / kg / dia) ademas de los corticosteroides. Después de la
remision, ciclofosfamida fue reemplazado con azatioprina. Rituximab dosis fue 375 mg /
m y se administrd una vez por semana durante un periodo de 4 semanas. El criterio de
valoracién principal fue la remisién completa de la enfermedad y una disminucion
completa de prednisona a los 6 meses. Sesenta y cuatro por ciento de los pacientes en el
grupo de rituximab frente al 53% en el grupo de ciclofosfamida( P<0,0001 para la no
inferioridad) logré una remision completa y eran esteroides libre a los 6 meses. Ademas,
rituximab aparecié mas eficaz en la induccion de la remisién en un subgrupo de
pacientes con enfermedad recurrente (67% vs 42%, P = 0,01). Sin embargo, no esta
claro si rituximab es tan eficaz en los casos de AAV grave, porque los pacientes con
insuficiencia renal severa (creatinina> 4 mg / dl) y afectacion respiratoria grave que
requiere ventilacion mecéanica fueron excluidos del estudio. Por lo tanto, los expertos en
vasculitis actuales prefieren el uso de ciclofosfamida oral para casos con enfermedad
multisistémica severa en la presentacion.

En la terapia de mantenimiento la guia KDIGO hace las siguientes recomendaciones:
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e Se recomienda la terapia de mantenimiento en pacientes que alcanzan la remision
(1C) y se sugiere al menos 18 meses de tratamiento para los casos de remision
completa (2D).

e Para los pacientes dependientes de dialisis y sin manifestaciones extrarrenales,
no se recomienda terapia de mantenimiento (1C).

En cuanto a la eleccidn del farmaco para la terapia de mantenimiento:

e Se recomienda la azatioprina 1-2 mg/kg/dia via oral como terapia de
mantenimiento (1B).

e Se sugiere el trimetoprima-sulfametoxazol como tratamiento adyuvante en la
terapia de mantenimiento en aquellos pacientes con enfermedad del tracto
respiratorio superior (2B).

e Se sugiere el metotrexato, inicialmente en dosis de 0,3 mg/kg/semana, hasta un
maximo de 25 mg/semana, para la terapia de mantenimiento en pacientes con
intolerancia a la azatioprina y al mofetilmicofenolato, excepto en los casos de
pacientes con un filtrado glomerular <60 ml/min/1,73 m2 (1C).

e No se recomienda etanercept como terapia coadyuvante (1A). ¢?

En cuanto a la terapia de mantenimiento para el GPA y PAM, los estudios han sugerido
que la azatioprina y metotrexato son equivalentes en el mantenimiento de la
remision, con la salvedad de que el metotrexato no puede usarse en pacientes con
disfuncion renal significativa. Leflunomida (dosis alta de 30 mg / dia) se podria
considerar como otro agente alternativo al metotrexato, mientras  que,
sorprendentemente, el micofenolatomofetilo fue menos eficaz en el mantenimiento de la
remision en comparacién con azatioprina. La duracion éptima de la terapia de
manteni(zrr}gento para GPA y PAM es desconocida y es actualmente en fase de evaluacion
clinica.

Dos ensayos controlados aleatorios han demostrado que rituximab no es inferior a la
ciclofosfamida para la induccion de la remision en AAV severa, sin diferencias
significativas en la incidencia de eventos adversos en general en el rituximab frente a los
pacientes tratados con ciclofosfamida. Los datos de ensayos clinicos en curso
determinaran el papel de rituximab en el mantenimiento de la remisién. 2

Las recomendaciones proporcionadas por la guia KDIGO a tener consideracion se
destacan:

e Tratamiento de la recaida o brote:

o Larecaida se asocia con un mayor riesgo de progresion a ERCT y con un
dafo extrarrenal grave o con peligro de vida.

o La evidencia sobre la respuesta de las recaidas a un nuevo ciclo de
inmunosupresion o a un aumento de la dosis es de baja calidad y no se ha
definido el régimen de eleccion para estos c,asos.

e Tratamiento de la enfermedad resistente o refractaria:
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o Para los casos de glomerulonefritis-vasculitis con ANCA, resistentes a la
terapia de induccion con ciclofosfamida y corticosteroides, se recomienda
la adicién de rituximab (1C), y se sugiere inmunoglobulina intravenosa
(2C), o plamaféresis (2D) como alternativas de tratamiento.

e Remision

o Ausencia de manifestaciones de vasculitis y de glomerulonefritis activa;
en este ultimo caso, ausencia de microhematuria, proteinuria y funcion
renal (filtrado glomerular) estables.

e Monitorizacion

o Se sugiere no cambiar la dosis de los inmunosupresores, basados

Gnicamente en los titulos circulantes de ANCA (2D). @

En el presente caso para llegar al diagndstico se tuvo en cuenta varios punto a considerar
los cuales fueron analizados de una forma muy especifica como por ejemplo la edad de
nuestra paciente es de 61 afos, el cual constituye un factor predisponente para esta
patologia, como ya se revisO en el presente estudio en cuanto al sexo, dos estudios
actuales sefialan que no existe una predileccién por este factor. En este caso, la clinica
que la paciente presentaba en el momento del diagnostico se aproximaba a la descrita en
la poliangeitis: el sindrome general caracterizado astenia, anorexia y pérdida de peso
sumado a esto un artropatia de larga evolucion, asociado a una enfermedad renal crénica
estadio 5D de 6 meses de evolucién para lo cual se encuentra al momento en
hemodialisis. Dentro del cuadro caracteristico de esta patologia también se constata la
presencia de afectacion pulmonar en forma de hemorragia alveolar que cursa con tos y
hemoptisis, la cual esta presente en nuestra paciente. Por la misma razon se presume que
nos encontramos frente a un sindrome renopulmonar.

Ademas, de la clinica se ha hecho mencion de unos datos analiticos importantes: como
la presencia de los anticuerpos anticitoplasmaticos de neutrofilo (ANCA). Dichos
anticuerpos actan como marcadores, en primer lugar de glomerulonefritis necrosante
con semilunas aisladas, y, en segundo de enfermedad renal asociada a vasculitis
sistémica, donde se sitla la poliangeitis, pero también otras patologias, como la
poliangeitis granulomatosa y la poliangeitis granulomatosa eosinofilica. Se realiz6 la
determinacion de los anticuerpos donde se encontrd la presencia de un patron
perinuclear (p ANCA) que por ELISA son compatibles con los antimieloperoxidasa
(MPO-ANCA), caracteristicos de la poliangeitis microscopica.

También se encontr6 en la Rx de Térax la presencia de un infiltrado alveolar bilateral,
razon por lo que se solicita una TAC PULMONAR donde se constata una hemorragia
pulmonar bilateral que son datos compatibles con poliangeitis. Ademas de la presencia
en la biometria hematica de una leucocitosis asociado a anemia severa.

Otra entidad a diferenciar de la poliangeitis microscopica es la poliangeitis
granulomatosa (GPA), ya que ambas forman parte del sindrome renovascular las cuales
cursan fiebre, artralgias, mialgias y afectacion cutanea; en ambas existe un compromiso
renal caracterizado por una glomerulonefritis necrosante pauciinmune, y, en ambas
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puede haber una afectacion del tracto respiratorio sobre todo superior. Por lo tanto se
descart6 la GPA por no reunir criterios diagnosticos de ulceras orales, rinorreapurulente
0 hematica. También se encuentra diferencias en el distinto patron de ANCA el cual es
un patrén citoplasmatico, fino y granular (CANCA), los cuales se pueden
subespecificarse en PR 3-ANCA, cuando son anticuerpos contra proteinasa 3, que son
principalmente los cCANCA y son propios de la poliangeitis granulomatosa.

Es descartable la poliangeitis granulomatosa eosinofilica porque se caracteriza por una
inflamacién granulomatosa rica en eosinéfilos que afecta al tracto respiratorio, con
vasculitis necrotizante de vasos de tamafio pequefio 0 mediano y que se asocia a asma y
eosinofilia con toma de dos o més 6rganos extrapulmonares. Esta enfermedad es mas
rara que la anterior y solo una pequefia parte de los pacientes afectos desarrolla
enfermedad renal, predomina en la edad media de la vida y es mas comdn en el varon
que en la mujer. La determinacion de ANCA puede ser positiva hasta en un 75% de los
casos, generalmente, con patrén perinuclear. 4

Por todos los datos anteriormente mencionados se concluye que se trata de un cuadro de
una poliangeitis microscopica.

En este contexto, la paciente recibio una terapia de induccion de remisién (primeros tres
meses) con base en glucocorticoides y ciclofosfamida (CFM). Alcanzando la remision
de complicaciones de dicha patologia sin recuperacion de la funcién renal ya que esta
presenta compromiso de larga evolucion; posteriormente se inici6 una fase de
mantenimiento con glucocorticoides.

En vista de la considerable toxicidad de la CFM, estrategias para limitar su exposicion
han sido evaluadas recientemente. El reemplazo de CFM por AZT después de exitosa
induccién de la remisién ha sido demostrado que no incrementa la tasa de recaidas
comparado con la continuacion de la CFM (estudio Cicazarem). Dada la alta toxicidad
acumulativa de la CFM, el tratamiento debe ser cambiado a agentes menos toxicos como
lo es la AZT principalmente, una vez que la remision es alcanzada.

También se debe tener en cuenta la utilizacion del rituximab, que es un medicamento
que actualmente esté siendo utilizado ya que cuenta con el aval de la FDA, para lo cual
hay numerosos estudios los cuales ha sido analizados en el presente articulo donde se
sefiala que el rituximab en combinacion con corticosteroides no es inferior a la
ciclofosfamida y corticosteroides para la induccion de la remision. Ademéas debemos
tener presente que para la fase de mantenimiento es mandatorio la utilizacion de la
azatioprina o0 metotrexate antes que utilizar el micofenolato de mofetilo (MMF) ya este
presenta en la mayor parte de estudios poca utilidad.
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4.4, ANALISIS DE LOS FACTORES RELACIONADOS CON LOS SERVICIOS
DE SALUD

Acceso: es un factor de riesgo importante ya que nuestra paciente habita en una
zona Urbana, en donde el tnico Centro de Salud mas cercano se encuentra a 20
minutos de caminata desde su vivienda; es por ello que nuestra paciente refiere
que al tener la edad de 61 afios y tener que caminar por 20 minutos para tener
una atencion de salud es muy dificultoso, por esta razén no se realiza chequeos
periodicos, dejando avanzar su enfermedad.

Caracteristicas de la atencion: Refiere que la atencion en el Centro de Salud del
lugar de donde habita es muy deficiente, ya se realiza agendamiento tardio de las
citas, con poca o casi nula atencion de emergencia, con pocos instrumentos para
el diagnostico oportuno, sin disponer de laboratorio para examenes
complementarios Ademas, existe un tiempo muy prolongado desde el momento
que se acude a solicitar un turno hasta la fecha de la cita médica, por lo cual
existe un retraso significado en el diagnostico oportuno de patologias poco
frecuentes y con compromiso de la vida del paciente.

El aumento de la demanda de pacientes a Hospitales de segundo nivel saturan los
servicios a consulta externa separando citas en fechas no prudentes, con lo cual
no se logra dar una oportuna atencion para evitar posibles complicaciones de
determinadas patologias.

4.5.IDENTIFICACION DE LOS PUNTOS CRITICOS

Falta de controles periddicos de salud, ya sea por la dificultad en el acceso a los
establecimientos de salud o la desconfianza de la poblacion en los mismos.
Tiempo de espera prolongado desde el momento en el que se solicita un turno
para valoracién del paciente por consulta externa y el momento de acudir a la
respectiva cita médica en Centros de Salud cercanos a su residencia

Falta de interés y preocupacion por parte de la paciente para realizarse chequeo
médicos periddicos a tiempo.

Falta de recursos econdémicos que dificultaron la realizacién de varios examenes
complementarios como es la TAC vy determinacion de autoinmunidad
(Anticuerpos).
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e Déficit de implementos hospitalarios como reactivos de laboratorio ya que de
cierta manera retrasa el diagnostico paraclinico.

e Ademés falta de medicamentos como lo es el agente alquilante en el segundo
nivel de atencion.

4.6.CARACTERIZACION DE LAS OPORTUNIDADES DE MEJORA

OPORTUNID | ACCIONES FECHA DE | RESPON | FORMA DE
ADES DE | DE MEJORA CUMPLIMIE | SABLE ACOMPANAM
MEJORA NTO IENTO
Concientizar al | Charlas de | Mediano plazo | Docencia | Personal de
personal de | actualizacién intrahospit | salud
salud sobre la alaria
importancia de
realizar una
historia clinica
completa y
detallada
Manejo integral | Agilitar los | A corto plazo | MSP Profesionales de
de wuna adulta | tramites de primer nivel de
mayor con | referencia a atencion de salud
vasculitis segundo vy tercer
(poliangeitis nivel
microscopica).
Manejo integral | Permitir a los | A corto plazo | MSP Médicos
de las vasculitis. | tratantes tratantes,
capacitarse sobre postgradistas 0
las mejores Médicos
opciones de residente de
diagnostico, Medicina
tratamiento y Interna.
toma de
decisiones  en
pacientes  con
vasculitis sobre
todo poliangeitis
microscopica
con
complicaciones
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Diagnostico y | Identificacion de | Mediano plazo | Personal Evaluacion
tratamiento factores de médico de | posterior al
oportuno de la | riesgo, cuadro experienci | personal que
poliangeitis clinico, a: Médicos | recibio la
microscopica. diagnostico, tratantes. | capacitacion
tratamiento
mediante
conferencia
acerca de tema.
Fortalecer la | Realizar juntas | Corto y | Director Guias  clinicas
guias  clinicas | medicas de | mediano plazo | de HPDA, | acompafados de
con evidencias | opinién Jefe algoritmos  de
recientes y | interdisciplinaria médico de | atencién
realizadas de |s para el servicio de
maneras fortalecimiento Medicina
interdisciplinari | de las guias Interna
as clinicas
Garantizar Facilitar turno A corto plazo | MSP Profesionales de
seguimiento Personal segundo o tercer
de nivel de atencion
estadistica
Alta Médica | Descentralizar A largo plazo | MSP Todos los
oportuna los servicios de niveles de
Salud atencion de
Salud
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5. CONCLUSIONES

La poliangeitis microscdpica cursa con un cuadro clinico caracterizado por un
sindrome general con fiebre, astenia, pérdida de peso, seguidos de mialgias y
artralgias. Conforme progresa la enfermedad, el 90% de los pacientes muestra
afectacion renal, la afectacion pulmonar es frecuente y se manifiesta con disnea,
tos o hemoptisis. La forma mas grave es una combinacién de enfermedad
pulmonar y renal, de los cuales nuestra paciente presento la mayoria de
manifestaciones de esta patologia, pero a tiempos diferentes.

En el caso presentado se realiz6 todas las técnicas complementarias Utiles a
excepcion de la biopsia tanto renal como pulmonar las cuales en los diversos
estudios sugieren que esta es importante para el diagnostico, pero cuando se
cuenta tanto con la clinica y estudios seroldgicos (inmunoldgicos) que sefialan un
cuadro de poliangeitis microscopica son suficientes para poder realizar dicho
diagnostico de la patologia.

En cuanto al tratamiento de la poliangeitis microscdpica este cuenta de 2 fases:
induccion de la remision y mantenimiento. En la primera etapa se destaca la
utilizacion de Ciclofosfamida y corticosteroides con una evidencia 1A, segun la
guia KDIGO la cual fue aplicada en nuestra de paciente mostrando una
evolucion favorable a esta terapia, pero ademas también se debe tener en
consideracién la utilizacion del rituximad ya que es una alternativa efectiva en
vez de la ciclofosfamida para disminuir los efectos toxicos de la misma. Y en la
fase de mantenimiento siempre tener presente la utilizacion de 2 farmacos a la
cabeza como lo es la azatioprina como principal farmaco y el metotrexate, ya que
los diversos estudios analizados proporcionan una fuerte evidencia para la
utilizacion de estos en esta fase antes que micofenolato de mofetilo el cual se ha
visto implicado con un efecto de rebote y no control de la fase.

Ademas no se pudo obtener la historia clinica anterior para corroborar datos del
inicio de esta patologia expuesta en el presente andlisis de caso.
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7. ANEXOS:

Anexo N. 1 - Rx de térax 30/03/2016.

Fuente: Imagenologia HPDA. Elaborado por: Israel Velasco

Anexo N. 2 - TAC Pulmonar

Fuente: Velasco . Hospital Provincial Docente Ambato. Servicio de Imagenologia.
2016
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Anexo N.3 - CONSENTIMIENTO INFORMADO

CONSENTIMIENTO INFORMADO

Yo, Chango Maria autorizo hacer uso de la informacion contenida en mi historia clinica
con el numero: 407828, para el trabajo: Andlisis de caso clinico que lo esta realizando el
estudiante Israel Velasco para la obtencion de titulo de Médico General, una vez que me
ha explicado para lo cual esta solicitando dicha informacion, a la vez que he colaborado
proporcionando informacion adicional para dicho fin.

Atentamente:

Chango Usulia Luz Magdalena.
Cl: 1801083751
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