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RESUMEN

Paciente femenina de 26 afos de edad, soltera, mestiza, agricultora, diestra,
catolica, que desde hace 1 mes presenta cuadro de astenia, acompainada de cefalea
holocraneana, de leve intensidad y parestesias en miembros inferiores, para lo cual
la paciente no acude a facultativo, toma medicamentos adquiridos en la farmacia
de los cuales no recuerda el nombre y el cuadro cede por corto tiempo. El cuadro
se exacerba hace 1 semana acompafiandose de alza térmica no cuantificada, la
cefalea aumenta a moderada intensidad, ademas presenta dolor lumbar tipo
continuo-urente, la paciente se automedica con naproxeno sdédico (apronax) 1
tableta de 500 mg, con lo cual el cuadro no cede, posterior aquello presenta
vomito por 3 ocasiones, color café, en moderada cantidad. Un dia antes de su
ingreso presenta tos productiva con expectoracion hemoptoica, de moderada
intensidad, disnea de medianos esfuerzos, ademas refiere que su parestesia esta

presente.

Acude a facultativo quien solicita exdmenes de imagen y de laboratorio en donde
se presume insuficiencia renal, por lo que lo refiere al servicio de emergencia del
hospital Docente Ambato, en donde se le realiza los examenes complementarios
pertinentes y junto al cuadro clinico ya instaurado se presume en descartar una
vasculitis asociada a ANCA, pese al tratamiento en la induccion de remision con

ciclofosmida y al no tener respuesta oportuna y temprana de un hospital de tercer

X1



nivel para la transferencia de la paciente, el cuadro se exacerba y fallece, a los dos

dias de estar hospitalizada.

PALABRAS CLAVES: DISNEA, EXPECTORACION HEMOPTOICA,
VASCULITIS, ASTENIA, PARESTESIAS, CICLOFOSFAMIDA.
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ABSTRACT

Female patient, 26 years old, single, mixed, farmer, skilled, Catholic, that since 1
month presents box asthenia, holocraneana accompanied by headache, and mild
paresthesia in the lower limbs, for which the patient fails to return optional, takes
drugs purchased in the pharmacy which does not remember the name and the
picture gives a short time. The picture is exacerbated one week accompanied by
rising thermal unquantified ago, the headache increases to moderate intensity, low
back pain also presents continuous-burning type, the patient self-medicate with
naproxen sodium (Apronax) 1 tablet of 500 mg, with which the box does not
yield, have vomiting later that 3 times, color coffee, in moderation. One day
before admission presented cough with hemoptysis, moderate intensity, middle
effort  dyspnea, paresthesia  further it relates to the present.
Come to the party requesting medical imaging examinations and laboratory where
renal failure is assumed, so it relates to emergency Ambato Teaching Hospital,
where he makes appropriate and complementary exams with the clinical picture
already established presumed Discard ANCA-associated vasculitis, despite
treatment in inducing remission ciclofosmida and having no timely and early
response of a tertiary hospital for the transfer of the patient, the picture is
exacerbated and dies two days to be hospitalized.
KEYWORDS: DYSPNEA, BLOODY_SPUTUM, VASCULITIS, FATIGUE,
PARESTHESIA, CYCLOPHOSPHAMIDE.
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INTRODUCCION

Las vasculitis sistémicas son un grupo muy heterogéneo de enfermedades que se
caracterizan por una inflamacion de la pared de los vasos, se ha descrito la presencia
de un infiltrado inflamatorio, agudo o cronico, que conduce a la desestructuracion de
los vasos sanguineos con disminucion del flujo sanguineo a los tejidos, pueden
afectar a uno o a varios Organos o sistemas dependiendo del tamafio y de la
localizacion de los vasos afectados, y la presentacion clinica, por tanto, puede ser

proteiforme. (Martin - Sufie 2012)

El calibre del vaso sanguineo que puede comprometer, va desde grandes arterias
(aorta y sus ramas principales, arterias temporales); vasos medianos (arterias

musculares); y de pequefios vasos (arteriolas, capilares y vénulas). (Rivero 2012)

Las vasculitis asociadas con anticuerpos contra el citoplasma de los neutrofilos
(ANCA) son las enfermedades autoinmunes sistémicas de causa desconocida que
afectan a los vasos sanguineos de tamafio pequefio y mediano, son relativamente
poco frecuentes, deben ser diagnosticadas y tratadas a tiempo, porque la enfermedad
no tratada puede desarrollar rapidamente un fallo multiorganico y la muerte. Con los
tratamientos modernos, estas enfermedades no son fatales, pero si cronicas. Un
estudio reciente de pacientes con vasculitis asociada a ANCA hall6 un retraso de 3 a

12 meses entre la aparicion de la enfermedad y el diagnoéstico.

La incidencia anual de vasculitis asociada a ANCA en Europa y América del Norte es
de aproximadamente 20 por millén (en el Reino Unido en 2.008, la prevalencia
puntual para la granulomatosis con poliangeitis era de 130/millon y para la

poliangeitis microscopica, de 47.9/millon). (Berden 2012).

Las vasculitis asociadas a ANCA son la causa mas frecuente del Sindrome Pulmén —
Riion en un  (60%- 70% de los casos). Los ANCA son autoanticuerpos
predominantemente IgG dirigidos contra constituyentes de granulos de neutréfilos y

lisosomas de monocitos.

Son consecuencia especialmente de las complicaciones de las propias vasculitis y/o

de los posibles efectos secundarios de los farmacos. Como se ha comentado



previamente, la afectacion inflamatoria vascular provoca la apariciéon de sintomas
generales como la astenia, pérdida de peso o fiebre y el desarrollo de manifestaciones
clinicas locales segln el 6rgano del que se trate como consecuencia de la isquemia
("falta de riego") por la oclusiéon de los vasos. Asi, se pueden tener entre otros,
sintomas neurologicos como la pérdida de fuerza o parestesias, dolor abdominal,
afectacion renal en forma de insuficiencia renal, hipertension arterial, afectacion
visual en la arteritis de células gigantes, disnea por afectacion pulmonar. (Risso

2010).

En Latinoamérica existe una gran carencia de datos estadisticos; por ello es muy
dificil conocer con exactitud la prevalencia y la incidencia de las vasculitis primarias;
so6lo podemos conocer cuales son las vasculitis mas frecuentes de cada uno de los
paises, de acuerdo a las diferentes publicaciones regionales, nacionales o
internacionales. Los estudios epidemioldgicos sobre las vasculitis primarias son
escasos y los pocos que se han realizado generalmente son estudios en poblaciones
especificas en Estados Unidos y Europa. Se conoce que las vasculitis primarias son
diagnosticadas en los hospitales de cuidados terciarios o universitarios. (Gamarra

2007).

Existen estudios epidemiologicos de frecuencias en algunos paises como Brasil,
México, Colombia, Chile y Peru, pero hay escasez de estudios y pocas publicaciones
en paises como Argentina, Uruguay, Venezuela, Ecuador y los paises

centroamericanos. (Gamarra 2007).

Sin embargo, en nuestro pais se han presentado pocos casos sobre esta patologia, la

cual no se encuentra registrada en la estadistica en el Ecuador.



OBJETIVOS

General:

e Analizar las manifestaciones clinicas, de laboratorio y radiologicas de la
vasculitis asociado a ANCA P positivo, mediante lo cual permita un manejo

oportuno en la patologia de la paciente.

Especificos:

e Identificar el dafio renal que presenta la patologia asociado a la vasculitis

ANCA P Positivo.

e Establecer el tratamiento para la vasculitis asociado a ANCA P positivo.



DESARROLLO

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 26 afnos de edad. Nacida en la provincia de Tungurahua, cantéon
Quero, residente en el mismo lugar. Raza mestiza. Estado civil soltera. Instruccion
secundaria completa. Ocupacion agricultura. Grupo sanguineo desconoce. Religion

catolica. Lateralidad diestra.

Paciente que desde hace 1 mes presenta cuadro de astenia, acompafiada de cefalea
holocraneana, de leve intensidad y parestesias en miembros inferiores, para lo cual la
paciente no acude a facultativo, toma medicamentos adquiridos en la farmacia de los
cuales no recuerda el nombre y el cuadro cede por corto tiempo. El cuadro se
exacerba hace 1 semana acompanandose de alza térmica no cuantificada, la cefalea
aumenta a moderada intensidad, ademas presenta dolor lumbar tipo continuo-
urente, la paciente se automedica con naproxeno sodico (apronax) 1 tableta de 500
mg, con lo cual el cuadro no cede, posterior aquello presenta vomito por 3
ocasiones, color café, en moderada cantidad. Un dia antes de su ingreso presenta tos
productiva con expectoracion hemoptoica, de moderada intensidad, disnea de

medianos esfuerzos, ademas refiere que la parestesia sigue presente.

Acude a facultativo quien solicita exdmenes de imagen y de laboratorio en donde se
presume insuficiencia renal, por lo que lo refiere al servicio de emergencia del

hospital Docente Ambato.
ANTECEDENTES

Antecedente patologico personales:

Ninguno.

Antecedentes gineco-obstétricos:

Menarquia: 12 afios. Caracteristicas de la menstruacion: ciclos regulares, de tres dias
de duracion, sin dismenorrea. Inicio de vida sexual: aiin no inicia. Gestas: 0, partos:

0, abortos: 0, cesarea: 0. Fecha de ultima menstruacion: 2/4/2015.



Habitos:

Alimentacion: 3 veces/dia (con escasa ingestion de liquidos), miccion: 3 veces/dia,
defecacion: 1 vez/dia, suefio: 8 horas diarias, alcohol y tabaco: no refiere, drogas; no

refiere, ejercicio: no realiza.

Antecedentes familiares:

Ninguno.

Antecedentes socioeconomicos:

Paciente vive con sus padres en casa propia de cemento armado, con 3 habitacion y
cocina, no cuenta con todos los servicios basicos, posee buena relacion familiar,
posee animales intradomiciliarios (perro, gato). Sus ingresos econdmicos es de
aproximadamente 400 doélares al mes, pues su sustento proviene de la agricultura,

venta de animales.
EXAMEN FISICO GENERAL

Apariencia general:

Paciente normosomica, algica, en buen estado general y nutricional, fascie palida,

vigil, cuya edad concuerda con la edad aparente.

Signos vitales:

TA 120/90mmHg, frecuencia respiratoria 26 respiraciones por minuto, frecuencia
cardiaca 110 latidos por minuto, saturacion de oxigeno 85% - 88% al ambiente,
temperatura axilar 37.5 grados centigrados. Medidas antropométricas: peso 65
kilogramos, talla 1,60 cm, indice de masa corporal 25,3 kilogramos sobre metros

cuadrado.

EXAMEN FISICO REGIONAL

Piel: deshidratada, palida y normotérmica.

Ojos: de color negros, escleras normales, conjuntivas palidas, pupilas isocoricas

normoreactivas a la luz y a la acomodacion. Con agudeza visual conservada.



Boca: labios palidos. Mucosas orales y linguales secas. Piezas dentales y molares

completas, en regular estado general. Lengua saburral. Orofaringe eritematosa.

Térax: a la inspeccion simétrico, no se evidencia lesiones dérmicas, respiracion
costoabdominal, no masas, no edema. A la palpacion doloroso, sin presencia de
enfisema, ni edema, expansibilidad y sensibilidad disminuida en ambos campos
pulmonares, con frémito pulmonar aumentado. A la percusion mate en bases
pulmonares, mate en la region precordial. Pulmones a la auscultacion murmullo
vesicular disminuido en los dos campos pulmonares, se ausculta estertores
crepitantes en los dos campos pulmonares. Corazdn ruidos cardiacos ritmico,

normofonéticos, sin evidencia de soplo.

Abdomen: a la inspeccion palido, globoso, no edema, sin cicatriz alguna. Palpacion
suave, depresible, doloroso en flancos derecho e izquierdo, puntos ureterales
superiores positivos, sensibilidad conservada, no se palpan visceromegalias. A la

percusion timpanismo. Auscultacion ruidos hidroaéreos presentes.
Region lumbar: Pufio percusion positivo bilateral.

Region inguinogenital: genitales externos de nulipara. Presencia de sonda vesical con
diuresis de ligero tinte hematico. Tacto vaginal: vagina corta, Utero delimitable, no
doloroso a la palpaciéon, de mucosa rosada de aspecto normal, sin presencia de

ninguna secrecion.

Extremidades: miembros superiores simétricos, movilidad activa y pasiva, fuerza y
tono muscular conservada. Miembros inferiores: simétricos, movilidad activa y
pasiva, fuerza y tono muscular conservados. Pulsos periféricos presentes, palpables.

Edema +/++++, bilateral, no doloroso, con llenado capilar en menos de 3 segundos.



EXAMENES COMPLEMENTARIOS

Exdamenes de laboratorio.

Tabla 1. Biometria hematica de Laboratorio particular 24/04/2015:

Hemoglobina

10.3 g/dL

Hematocrito

33%

Tabla 2. Biometria hemdtica del Hospital Regional Docente Ambato 24/04/2015:

WBC 12.45 103/U1
Neu# 11. 05 103/uL
Lym# 1.01 103/uL
Mon# 0.36 103/uL
Eos# 0.01 103/uL
Bas# 0.02 103/uL
Neu% 88.7 %
Lym% 8.1 %
Mon% 2.9 %

Eo0s% 0.1 %

Bas% 0.2 %
Hematies 2.650.000 uLL
Hemoglobina | 7.6 g/dL
Hematocrito 22.6 %
MCV 85.2 Fl
MCH 28. 7 pg
MCHC 33.6 g/Dl
Plaquetas 300000 Ul

Tabla 3. Bioquimica de laboratorio particular 24/04/2015:

Glucosa

69.3 mg/dl

Urea

170.8 mg/dl

Acido urico

4.5 mg/dl




Creatinina 8.6 mg/dl
Colesterol 158.2 mg/dl
Triglicéridos 119.3 mg/dl

Cockcroft-Gault (CG): 9.91 (mL/min/1,73

Tabla 4. Bioquimica del Hospital Regional Docente Ambato 24/04/2015:

Urea 134.7

BUN 63

Glucosa 108 mg/dl
Acido urico 8.3 mg/dl
Creatinina 9.28 mg/dl
Sodio 123 mmol/I
Potasio 5.19 mmol/l
Cloro 85.2 mmol/l

Cockcroft-Gault (CG): 9.61 (mL/min/1,73

Tabla 5. Uroanalisis de laboratorio particular 24/04/2015:

Aspecto Turbio
Densidad 1.015

pH 6

Piocitos 4 -6 por campo
Nitritos Negativo
Eritrocitos Campo lleno
Glucosa Negativo
Hemoglobina 250 ery/ul
Bilirrubinas Negativo
Proteinas ++

Hematies 75 -80 por campo




Examenes radiologicos.
Ecografia renal de centro radiolégico particular 24/04/2015:

Rifiones de forma, tamafio normal, incremento de la ecogenicidad del parénquima,
no se aprecia signos de ectasia, ni litos. Rifion derecho mide 93 x 42 x 40 mm,

cortical 15mm. Rifién izquierdo mide 100 x 50 x 50 mm, cortical mide 16 mm.
Conclusion: nefropatia cronica.

Radiografia de torax del Hospital Regional Docente Ambato (24/04/2015):

Se observa focos de condensacion en los dos campos pulmonares diseminados.

Tomografia de torax del Hospital Regional Docente Ambato (24/04/2015):

Se observa areas de consolidacion alveolar y zonas en vidrio esmerilado.

Se interconsulta a Medicina Interna sobre cuadro clinico de la paciente, por lo que

médico tratante de Nefrologia indica el ingreso al servicio de Medicina Interna:

AGRUPACION BASADO EN PROBLEMAS

Problemas activos Problemas pasivos
Cefalea holocraneana Astenia
Alza térmica no cuantificada Automedicacion
Dolor lumbar Parestesia
Vomito

Tos productiva

Expectoracion hemoptoica

Disnea de medianos esfuerzos

Fuente: Autora.
Sistema Afectado: Sistema Nefrourinario, pulmonar.
Sindrome: Infeccioso.

Diagnostico posible:



e Insuficiencia renal cronica.
e Neumonia de focos multiples.
¢ Glomerulonefritis rdpidamente progresiva.

e Vasculitis.

EVOLUCION CLINICA DE LA PACIENTE

La paciente es ingresada el dia 24/04/2015 al servicio de medicina interna con
tratamiento de medidas generales, con bomba de furosemida, inmunosupresion con:

metilprednisolona 500 mg + 100 cc SS 0,9% IV en 2 horas.

Se solicita: exdmenes complementarios: ANCA P, ANCA C, ANA, ANTI DNA,
anticoagulante lipico, b2 glicoproteinas. Se inicia Ciclofosfamida 500mg + 300 cc
SS 0,9% IV en 2 horas. Previo a la ciclofosfamida se administrd uromitexan IV en 20

minutos.

En la noche la paciente presenta disnea de medianos esfuerzos, tos productiva de
moderada intensidad, ademads refiere hemoptisis. Presenta una saturacion de oxigeno
de 70 — 75 % con FiO2 de 28% a 3 litros de oxigeno, por lo cual se le coloca
mascarilla de alto flujo a 6 litros de oxigeno con FiO2 de 40%, con lo cual mejora la
saturacion. El dia 25/04/2015 la paciente presenta cuadro de distrés respiratorio
marcado, con una tension arterial de 150/100 mmHg. Por lo que se le traslada a la

paciente de manera urgente a realizarle hemodialisis.

Tabla 6. Cuadro comparativo de examenes pre y post didlisis.

Pre — dialisis Post — dialisis
Hb 7.1 g/dL Hb 4.2 g/dL
Hto 21.9% Hto 12.9%
Urea 148 mg/dl Urea 163 mg/dl
BUN 69 BUN
Creatinina 9.78 mg/dl Creatinina 10.21 mg/dl

Fuente: Patricia Moposita.
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Cockcroft-Gault (CG): 8.74 (mL/min/1,73

Debido a los resultados de los exdmenes se procede a transfundirle dos concentrados
de globulos rojos. Ademds se indicé inmunosupresion con metilprednisolona y
ciclofosfamida pos- hemodialisis. Médico tratante de nefrologia refiere que la
paciente necesita de plasmaféresis, pero en la institucion médica no se disponia. Se
solicita de manera urgente la referencia al Hospital Eugenio Espejo pero no le

aceptan a la paciente debido a que no contaban con plasmaféresis.
El dia (26/04/2015) la paciente fallece.

Luego de diez dias del fallecimiento de la paciente se recibe resultado de exdmenes
inmunoldgicos con fecha del 25/04/2015 en un laboratorio clinico particular de la red

publica de salud.

Tabla 7. Estudio inmunologico laboratorio clinico particular 25/04/2015:

ANCAP
Patrén de fluorescencia perinuclear ANCA p: 25,9

(negativo < 6 Uml, positivo: >5 Uml).

ANALISIS DEL CASO CLINICO:

La paciente de 26 afios, soltera, agricultora, no cuenta con todos los servicios
basicos. En sus antecedentes se destaca el habito de poca ingesta de liquidos, ademas

no presenta controles médicos periddicos en el centro de salud.

Las vasculitis sistémicas son un grupo heterogéneo de enfermedades caracterizadas
por una inflamacion de la pared vascular que lleva a la destruccion de la misma vy,

consecuentemente, a isquemia tisular. (Flores 2014).

Tabla 8. Agrupacion de signos y sintomas.

Sintomas Signos

Astenia Piel palida, deshidratada.

Parestesias OREF: eritematosa.
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Cefalea holocranenana

Expansibilidad y sensibilidad disminuida en

ambos campos pulmonares.

Alza térmica no cuantificada

Frémito pulmonar aumentado.

Dolor lumbar

Estertores crepitantes en ambos campos

pulmonares.

Vomito

FR: 26 por minuto, Sa02: 85 — 88% al ambiente,
FC: 110 latidos por minuto.

Tos productiva

Abdomen: doloroso en flancos derecho e

izquierdo.

Expectoracion hemoptoica

RIG: presencia de sonda vesical con orina de

ligero tinte hematico.

Disnea de medianos esfuerzos | Region lumbar: pufio percusion positivo bilateral.

Hemoglobina: 10.3 g/dL, hematocrito: 33%.

Urea: 170.8 mg/dl, &cido dtrico: 4.5 mg/dl,

creatinina: 8.6 mg/dl.

EMO: proteinas: ++, eritrocitos: campo lleno,
piocitos 4 -6 por campo, hematies: 75 — 80 por

campo, hemoglobina: 250 ery/ul.

Ecografia renal: nefropatia crénica.

Radiografia de torax: focos de condensacion

diseminados en los dos campos pulmonares.

Tomografia de toérax: areas de consolidacion

alveolar y zonas en vidrio esmerilado.

Fuente: Patricia Moposita.

AGRUPACION POR SINDROMES:

Tabla 9. Sistema afectado: renal.

Cuadro clinico Clinica de la paciente
Astenia X
Cefalea X
Parestesias X
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Inapetencia

Pérdida de peso

Prurito

Nausea, vomito

X

Fuente: JC Flores 2009.

Idg: Enfermedad renal cronica estadio 5

Cockcroft-Gault (CG): 9.91 (mL/min/1,73 m2). Enfermedad Renal Cronica (ERC) es
tener una Velocidad de Filtracion Glomerular (VFG) <60 mL/min/1,73 m2, y/o la
presencia de dafio renal, independiente de la causa, por 3 meses o mas. (JC Flores

2009)

Tabla 10. Estadios de la enfermedad renal cronica.

Etapa VEG (ml/m:/1,73 m“?"}, Dezcripeion Prevalenciz

ERC [ENS 2003)
#60 (s2n dafio renal) Factores de resgo ERC

1 =80 VPG normal con datio zenal

2 60-89 VEG levements reducida con dafio renal

3 30-59 VPG moderzdaments reducidz 5,7%

4 13-29 VEFG severzments reducids 0,2%

3 <15 (o dighss) Falla renal termunal 0,1%

ERC: Enfermedad Renal Crénica, VEG: Velocidzd da Filtyacion Glomenilas EN3: Encoesta Nacional 3alud.

Fuente: JC Flores 2009

Tabla 11. Sistema afectado: renal.

Cuadro clinico

Clinica de la paciente

Hematuria X
Parestesias X
Edema X
Astenia X
Fiebre X
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Tos y dificultad respiratoria X

Sangre en el vomito o en las heces X

Fuente: MEDLINE 2009
Idg: Glomerulonefritis rapidamente progresiva

La glomerulonefritis rdpidamente progresiva cuasiinmune, o de tipo III, explica el
cincuenta y cinco por ciento de los casos y se caracteriza por la ausencia de depositos
de complejos inmunes y de anticuerpos antimembrana basal glomerular. (Medline

2009).

Tabla 12. Sistema afectado: pulmonar.

Cuadro clinico Clinica de la paciente

Dolor toracico

Disnea

Fiebre

Tos productiva

Expansion disminuida

Frémito aumentado

o ] B B I

Murmullo vesicular disminuido

Fuente: Semiologia de Guarderas.
Idg: Neumonia.

Neumonia se incluyen todos aquellos procesos que producen inflamacion del tejido

pulmonar de origen infeccioso.
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Tabla 13. Sistema afectado: vascular

WEGENER CHURG - STRAUSS GRP

CUADRO Paciente CUADRO Paciente | CUADRO Paciente
CLINICO CLINICO CLINICO
Glomerulonefritis | Grave X Leve Moderado — grave X
Ojo rojo Leve Raro Leve
Compromiso Moderado X Grave X Leve
pulmonar
Neuropatia Presente X No Leve X
periférica
Tubo digestivo Vomito, X Diarrea Diarrea

nausea Dolor Hematemesis
Hipertension En etapa final | X No Presente X
Arterial
Test de ANCA ANCA ¢ PR3 ANCADp Negativo

+90% MPO + 40%
Histopatologico | Granuloma Vasculitis Granuloma Vasculitis

necrotizante necrotizante eosinofilico necrotizante

vasculitico segmentaria

Fuente: Patricia Moposita
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La vasculitis ANCA P positivo es un cuadro que afecta de manera aguda multiples
organos, debido a que el dafio es en vasos de mediano y pequefios vasos la
sintomatologia depende de los sistemas afectados, debido a esto se hace la siguiente
agrupacion sindromica, tomando las 4 principales patologias asociadas a vasculitis

ANCA P positivo.

DESCRIPCION DE LAS FUENTES DE INFORMACION UTILIZADAS

La realizacion del presente caso clinico, se realizé bajo la recopilacion, descripcion

de fuentes bibliograficas y el analisis detallado de:

e Historia clinica la cual se considera como un documento médico-legal de la

cual se obtuvo la mayor parte de informacion para este caso clinico.

e Los resultados de los exdmenes de laboratorio € imagen se obtuvieron tanto

de médico particular y del Hospital Docente Ambato.

e (asos clinicos, guias de practica clinica y articulos de revision en el cual se
resume y mediante evidencia relevante ayuda al médico a tener en sus manos
la mejor estrategia para el posible manejo y tratamiento de cada paciente
individual, ademas de cada bibliografia se obtuvo definiciones, protocolos
estandarizados ya que en nuestro pais no se cuenta con la suficiente

bibliografia para obtener un buen manejo en el caso de estos pacientes.

e Mediante la entrevista hacia la paciente y a los familiares se obtuvo

informacion directa.

FACTORES DE RIESGO.

Edad.

El inicio de la enfermedad generalmente se presenta entre los 65 y los 74 afios,
aunque puede ocurrir a cualquier edad. La prevalencia es mdas elevada en los
hombres, pero las mujeres suelen desarrollar la enfermedad a una edad joven. La
prevalencia global de la vasculitis asociada a ANCA es mayor en las personas de raza

blanca. (Berden 2012)
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FACTORES QUE SE RELACIONAN CON LOS SERVICIOS DE SALUD:

Acceso a la atencion médica

La paciente se encontraba en una condicién econdmica media, ella podia acceder a
una atencién medica ya sea privada o del Ministerio de Salud Publica, pero debido a
su edad y al no tener antecedentes patologicos personales, ni familiares ella no
decidi6 acudir de manera temprana y oportuna a buscar alivio a sus sintomas, ademas

la paciente busco alivio a su dolor mediante automedicacion.

En cuanto a la situacion geogréfica ella estaba al alcance de acudir tempranamente a

una casa de salud, ella residia en una poblacion urbana.

Oportunidades en la solicitud de la consulta médica.

La paciente acude a facultativo particular después de haber transcurrido tanto tiempo
de su enfermedad, quien envia a realizar exdmenes de laboratorio e imagen
correspondientes. En el Hospital Docente Ambato se le dio la atencion

correspondiente y manejo que estuvo al alcance del nivel del hospital.

Caracteristicas de la atencion

La paciente fue atendida en primera instancia por facultativo privado quien, luego de
realizarle una entrevista y chequeo médico decide efectuarle exdmenes tanto de
laboratorio e imagen, con los cuales el presume un diagnéstico y le refiere al
Hospital Docente Ambato donde recibié un manejo generalizado ya que no se tenia

un diagnostico establecido.

Tramites administrativos

El manejo en el Hospital Regional Docente Ambato fue adecuado y recibio la
atencion médica de acuerdo al nivel del hospital, pero debido al cuadro clinico de la
paciente se necesitaba referirla de manera urgente, lo cual se lo hizo pero debido a
que en el Hospital Eugenio Espejo no se disponia de plasmaféresis, la referencia no

se realizo.
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REVISION BIBLIOGRAFICA

Las vasculitis asociadas a anticuerpos anti-citoplasma de neutrofilos (ANCA)
comprenden a la granulomatosis de Wegener (GW), la poliangeitis microscopica
(PAM), el sindrome de Churg-Strauss (SChS) y la glomerulonefritis necrotizante
pauci-inmune o vasculitis limitada al rifidn (VLR). Se caracterizan por la inflamacion
y necrosis de la pared vascular de pequefos vasos y todas comparten, con una
prevalencia variable, la presencia de ANCA. Aproximadamente el 90% de los
pacientes tienen autoanticuerpos contra la proteina mieloperoxidasa (MPO-ANCA) o

contra la enzima proteinasa-3 (PR3-ANCA). (Paolini 2013).
CLASIFICACION.

Las vasculitis pueden ser generalizadas o localizadas. En este contexto se conocen
dos categorias: vasculitis secundarias, en la que la inflamacion de los vasos ocurre
asociada a una enfermedad subyacente o a una exposicion y las vasculitis primarias
de etiologia no muy bien esclarecida en la cual la vasculitis es la causa basica de la

injuria tisular. (Camargo 2012).

Se clasifican segun un consenso desarrollado en 1992 (Conferencia de Chapel Hill),

que toma en cuenta los siguientes aspectos:
e Manifestaciones clinicas e histopatologicas
e Tamafio de los vasos comprometidos

e Presencia de marcadores serologicos, por ejemplo los anticuerpos

anticitoplasma de neutréfilo (ANCA)

e Tejido comprometido, demostrado por inmunohistoquimica. (Camargo

2012).

18



Tabla 14. Clasificacion de las vasculitis sistémicas segun el consenso de Chapel —
Hill

Vasculitis de grandes vasos
Arteritis de células gigantes
Arteritis de Takayasu

Vasculitis de mediano waso
Poliarteritis nodosa
Enfermedad de Kawasaki

Vasculitis de peguefio vaso
Granulomatosis de Wegener?
Sindrome de Churg-Strauss®
Poliangeitis microscopica?
Pdarpura de Schinlein-Henoch
Cricglobulinemia
Angeitis cutdanea leucocitoclastica

2 Vasculitis asociadas a anticuerpos anticitoplasma de los neutréflos.

FUENTE.: CAMARGO 2012

Hlustracion 1. Clasificacion de las vasculitis.

= o : s ——
——— £
P e S
l /\ Vasculitis de vasos pequefios
Vasculitis de vasos Inmunocomplejos IF negativa
de mediano calibre plel &0
en paredes vasculares O muy escasa
con IF + (a menudo ANCA +)
v v
Poliarteritis Enfermedad
nodosa de Kawasaki
Vasculitis Vasculitis Eosinofilia
Mo asma No asma Si asma
No granulomas Si granulomas Si granulomas
¥ v ¥
Poliangeitis Granulomatosis Sindrome de
micrascopica de Wegener Churg-Strauss
Fuente: Gomez-Roman
PATOGENIA

Un grupo significativo de vasculitis se produce por mecanismos inmunoloégicos de
dafio celular o tisular; dafio directo por anticuerpos especificos; complejos inmunes

con activacion del complemento; o citotoxicidad directa o inducida por anticuerpos.
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(Rivero 2012).

La inflamacion de los vasos puede ocurrir por tres mecanismos:

Noxa directa sobre el vaso por algin agente: este es el mecanismo menos
reconocido como responsable del desarrollo de vasculitis. Se han descrito en
relacion con agentes infecciosos (virales o bacterianos), embolias de

colesterol e inyeccion de ciertos materiales toxicos.

Procesos inflamatorios dirigidos sobre algin componente de la pared
vascular: se reconocen anticuerpos antimembrana basal, que pueden causar

capilaritis en pulmoén y rifion y anticuerpos anti célula endotelial.

Compromiso secundario a un proceso inflamatorio no relacionado
directamente a los vasos: Este es el mecanismo con mayor evidencia en el
desarrollo de vasculitis, en donde la formacion de complejos inmunes juega

un papel fundamental.

Los mecanismos inmunes involucrados en el desarrollo de las vasculitis se han

clasificado en cuatro tipos:

1. Asociado con enfermedades atopicas: En estas las reacciones de

hipersensibilidad tipo I son centrales. Hay produccion de IgE en respuesta a
algin agente ambiental, que se unen a las células plasmaticas a través de su
receptor Fc. En las exposiciones posteriores al agente ambiental, la IgE unida
induce la degranulacion de los mastocitos liberando mediadores que producen
reacciones alérgicas. Ejemplos de vasculitis donde los fendmenos atdpicas
pudieran jugar un papel son el sindrome de Churg Strauss y la Vasculitis

urticarial

Asociada con autoanticuerpos: Las reacciones de hipersensibilidad tipo II
involucran la produccion de (auto) anticuerpos tipo IgM o IgG. En este grupo
los anticuerpos mds importantes reconocidos son los anticuerpos anti
citoplasma de neutréfilos (ANCA) y los anticuerpos anticélulas endoteliales
(AECA). Los ANCA son detectados por técnicas de inmunofluorescencia,

que reconoce dos patrones: fluorescencia granular citoplasmatica (CANCA) o
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fluorescencia perinuclear (pANCA). Las vasculitis clasicas ANCA (+) son la
Vasculitis de Wegener (GW), la Poliangiitis microscopica (MPA) y la
vasculitis de Churg Strauss. También se han descrito ANCA, principalmente

pANCA en algunas infecciones, reacciones a drogas y tumores.

3. Asociada con complejos inmunes: estas se caracterizan por presentar
complejos inmunes circulantes y depdsito de estos en las paredes de los vasos
sanguineos. Representan una reaccion de hipersensibilidad tipo III. Sélo en
dos entidades se ha identificado el antigeno circulante en los complejos
inmunes: antigeno de hepatitis B en la Poliarteritis Nodosa (PAN) y antigeno
de la Hepatitis C en algunos pacientes con Crioglobulinemia mixta esencial.
Otro ejemplo de estas vasculitis es el Parpura de Henoch-Schonlein, en la

que se identifican complejos inmunes que contienen IgA.

4. Asociada con Hipersensibilidad mediada por linfocitos T: representan
una reaccion de hipersensibilidad tipo IV. En la pared arterial se encuentra
un gran numero y proporcion de linfocitos T CD4 infiltrantes. También se
encuentran macrofagos y células gigantes, con ausencia casi total de
neutréfilos y células plasmaticas. Ejemplos de estas vasculitis son la Arteritis
de la Temporal y la Arteritis de Takayasu, ambas vasculitis de grandes

vasos. (Apuntes Med 2012).

MANIFESTACIONES CLINICAS

Las manifestaciones clinicas son variadas, pudiendo limitarse solo al rifidén o
comprometer la via aérea superior, los pulmones, la piel y otros 6rganos en diferentes
combinaciones. EI compromiso renal ocurre en el 70% de los pacientes y se suele
manifestar como una glomerulonefritis rdpidamente progresiva. El compromiso
pulmonar se observa en aproximadamente la mitad de los pacientes y puede variar
desde cuadros clinicos con infiltrados pulmonares o nddulos hasta formas severas

como la hemorragia pulmonar. (Camargo 2012).

Los pacientes tipicamente se presentan con sintomas prodromicos de "influenza", de
varias semanas o meses de duracidon, como fiebre, polimialgia, poliartralgias, cefalea,

malestar general, anorexia y pérdida de peso involuntaria. Algunos pacientes
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inicialmente pueden presentar la enfermedad vasculitis focal, con erupcion cutanea,
rinitis hematico - purulenta, escleritis o artritis. En tales pacientes, el examen
cuidadoso de otros Organos y sistemas puede mostrar otras manifestaciones de la

enfermedad. (Berden 2012).

La hemorragia pulmonar se ha descrito como la manifestacion mas grave de las
vasculitis asociadas a ANCA y es mas frecuente en la poliangeitis microscopica

(PAM) vy en la granulomatosis de Wegener.

Desde el punto de vista clinico se define como un sindrome caracterizado por la
presencia de hemoptisis, aunque puede no estar presente en un tercio de los casos. Es
una complicacion potencialmente mortal y con una evolucion clinica impredecible.

(Martin — Sufie 2012).

Tabla 15. Sintomas sospechosos de vasculitis segun tamaiio de vaso

Claudicacion de extremidad Nédulos Cutaneos Parpura palpable
Presitn arterial asimétrica Ulceras de Piel Glomerulonefritis
Ausencia de pulsos Livedo Reticularis Hemorragia Alveolar
Soplos arteriales Mecrosis Digital Granulomas cutineos
Dilatacion adrtica Mononeuritis Miltiple Uveitis

Trastornos de vision Microaneurismas Esderitis / Epiesderitis
Amaurosis

FUENTE: MARTIN — SUNE 2012

POLIANGEITIS MICROSCOPICA (PAM)

La PAM es una vasculitis de pequefio vaso no granulomatosa asociada a la presencia
de ANCA. Es muy frecuente la afectacion renal en forma de glomerulonefritis
necrosante, asi como la afectacion respiratoria, de presentacion ya sea simultdnea o
aislada. = Forma parte de los sindromes renopulmonares, al igual que Ila
granulomatosis de Wegener, y puede iniciarse asi o presentarla a lo largo de su
evolucion. La forma de presentacion pulmonar més frecuente es la hemorragia

alveolar por capilaritis, con una prevalencia en torno al 15-30%, dependiendo de las

22



series. 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.

Los sintomas pueden preceder al diagnostico en uno de cada 4 pacientes. La PAM
puede afectar simultdneamente a otros érganos o sistemas, como el sistema nervioso
o el musculo esquelético, pero también al tracto gastrointestinal o al corazén. (Martin

— Soiie 2012).

GRANULOMATOSIS DE WEGENER

La granulomatosis de Wegener es una enfermedad de origen desconocido que se
distingue por un complejo clinicopatologico en el contexto de una vasculitis
granulomatosa de las vias respiratorias altas y bajas, glomerulonefritis y grados
variables de vasculitis de vasos de pequeniio calibre. Se trata de una enfermedad
poco frecuente, es decir, con baja incidencia de presentacion en el area de urgencias.
Los sintomas presentes de la granulomatosis de Wegener se relacionan con la
afectacion de forma caracteristica del tracto respiratorio superior (nariz, senos
paranasales y oidos) donde la otitis serosa media es la manifestacion Otica mas
comun, seguida de la pérdida auditiva de tipo conductivo, perforaciones timpanicas,
lesiones del oido medio y condritis. También es frecuente la afectacion del tracto
respiratorio inferior y los rinofies, completando todo ello la triada clasica de esta
enfermedad. La afeccion pulmonar abarca desde la presencia de nodulos pulmonares
asintomaticos a infiltrados pulmonares y hemorragias alveolares fulminantes. La
afectacion renal mds habitual es la presencia de glomerulonefritis segmentaria
necrosante, aunque también es frecuente la presencia de una glomerulonefritis
proliferativa. Otros 6rganos afectados pueden ser las articulaciones, la piel (purpura
palpable, tlceras, nodulos subcutdneos), sistema neuroldogico (mononeuritis miltiple,
neuropatias periférica, meningitis), sistema vascular y sindrome constitucional

(fiebre, astenia, anorexia y pérdida de peso). (Valero 2013).

Radiologicamente, pueden hallarse infiltrados bilaterales multiples con nodulos que
se localizan frecuentemente en los l6bulos inferiores y medios, y que miden entre 1 y

5 cm de didmetro. Pueden cavitarse o tener patrones migratorios. Por lo regular,

23



duran de 8 a 12 semanas, aunque se han informado casos mas persistentes. Puede
haber derrames pleurales, infiltrados alveolares difusos a consecuencia de una
hemorragia alveolar, linfadenopatias hiliares y mediastinicas y dafio intersticial. La
TC de térax define mejor estos hallazgos radiologicos. En el 10% de los casos puede
desarrollarse una hemorragia pulmonar masiva por capilaritis alveolar, siendo esta la
primera causa de hemorragia alveolar difusa, situacion presente en nuestra paciente.
La TC de torax define mejor estos hallazgos radiologicos. En el laboratorio suelen
aparecer pardmetros elevados relacionados con una anemia normocitica con
leucocitosis, trombocitosis, hipoalbuminemia, aumento de la velocidad de
sedimentacion globular y positividad de c-ANCAL. Se ha descrito que la existencia
de c-ANCA positivos tiene una especificidad del 98% y una sensibilidad del 66%
para el diagndstico; asi mismo, la existencia de anticuerpos dirigidos contra la
proteinasa 3 (PR3), positivos en este caso se correlaciona con la existencia de este
tipo de granulomatosis. Sus titulos son importantes como marcadores de actividad de

la enfermedad. (Valero 2013).

SINDROME DE CHURG-STRAUSS

El sindrome de Churg-Strauss es una vasculitis de pequefios vasos que afecta
diferentes Organos. Se trata de una enfermedad rara, de etiologia desconocida y
diagnostico dificil debido a la variabilidad en su cuadro clinico de acuerdo al 6rgano
que afecta y la fase en la que se presenta. El cuadro clinico caracteristico consiste en
tres fases que suelen sobreponerse. El prodromo incluye la presencia de asma y
rinitis alérgica, que puede preceder de meses a afos al desarrollo de la fase
eosinofilica infiltrativa caracterizada por neumonia eosinofilica y gastroenteritis,
pero con afectacion de cualquier otro 6rgano, a lo cual le sigue la fase vasculitica, la
mas grave, y en la cual se presenta ataque al estado general, pérdida ponderal y

fiebre. (Jacome 2015).

Los criterios para el diagnostico establecidos por el American College of
Rheumatology (ACR) son: asma, eosinofilia periférica mayor del 10%, mono y
polineuritis, infiltrados pulmonares transitorios, alteraciones de los senos paranasales
y biopsia compatible. Con cuatro criterios se diagnostica el sindrome, con

sensibilidad del 85% y especificidad del 100%. (Felix 2010).
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GLOMERULONEFRITIS RAPIDAMENTE PROGRESIVA

La glomerulonefritis rapidamente progresiva, es un sindrome clinico que se puede
asociar a proliferacion extracapilar glomerular, en presencia o ausencia de inmuno
complejos. Las lesiones mas frecuentes son las que comprometen los vasos

pequetios. (Cabarcas 2015).

DIAGNOSTICO

El estudio diagndstico de las vasculitis primarias, implica varios aspectos que deben
ser considerados. La actividad, la extension, el dafio visceral y el diagndstico
diferencial. En este sentido los examenes bioquimicos; los exdmenes funcionales
orgénicos; los estudios de imagenes (radioldgicos, tomografia computarizadas,
resonancia magnética, radio isotopicas, y de Pet —CT); y la histopatologia (biopsias
de rindn, sistema nervioso periférico, pulmonar, etc.); y los estudios de
autoanticuerpos (muy especialmente los ANCA, en vasculitis de pequefio vaso)

ayudan a fundamentar el diagnostico definitivo. (Rivero 2012).

La radiografia de térax es inespecifica, muestra infiltrados alveolares localizados o
difusos y en muchas ocasiones requiere la realizacion de tomografia computarizada
de torax de alta resolucion para definir y confirmar los hallazgos. Las pruebas de
funcion respiratoria se caracterizan por un aumento en la capacidad de difusion del
monoxido de carbono (DLCO), aunque en ocasiones no es factible si el paciente se

encuentra en situacion critica.

La realizacion 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 hemosiderofagos en el
lavado broncoalveolar es diagnostica de hemorragia alveolar pulmonar incluso en los

casos con presentacion subclinica. (Martin — Sufie 2012).

TRATAMIENTO

FEl tratamiento medicamentoso de las “Vasculitis Primarias” debe considerar dos

etapas clinicas:
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1. Inicialmente, en plena actividad de la enfermedad, lograr la “induccion de

remision”.
2. Posteriormente, la “mantencion de la remision”.

Como resulta evidente, con la induccidon de la remision, se intenta detener la
enfermedad con la mayor precocidad posible para evitar mortalidad temprana y

prevenir un dafio visceral irreversible. (Rivero 2012).

El tratamiento convencional de estas patologias, consistente en el uso conjunto de
ciclofosfamida (CFM) y glucocorticoides (GC), lleva en vigor mas de treinta afos.
Se trata de un tratamiento remarcablemente eficaz cuya introduccion, en los afios 70,
supuso la transformacion de estas enfermedades, antes uniformemente letales, en

procesos cronicos recidivantes.

El régimen clasico, consiste en la administracion de CFM por via oral (CFMo) en
dosis de 2 mg/kg (pudiendo usarse de 3 a 5 mg/kg los primeros dias en casos
particularmente severos), dosis que se mantiene un afio una vez lograda la remision,
procediéndose entonces al) tapering® (reduccidon progresiva de dosis) hasta su
retirada en unos 6 meses. La respuesta inicial suele producirse a las 2-4 semanas y la
remision en 2-3 meses, aunque puede demorarse hasta 6 meses. Si la respuesta se
juzga insatisfactoria, la dosis de CFM se puede incrementar de 25 en 25mg hasta un
maximo de 200 mg, siendo el factor limitante la leucopenia (un evento que se debe

evitar, mas que un objetivo).

La CFM se acompafia de GC (prednisona 1 mg/kg o su equivalente), que se
mantienen durante un mes (el llamado periodo) ventana* de la CFM), procediéndose
al tapering en aproximadamente 6-12 meses, aplicando la conversion precoz a dias
alternos. Con esta terapia se alcanza la remision en mas del 80% de los casos.

(Figueroa 2010)
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Tabla 16. Pulsos de ciclofosfamida.

Edad Creatinina Creatinina
150-300 pmolfl F00-500 pmaolfl

=60 afios 15 mgfke 12,5 mglkg

=60y =70 alos 12,5 mglkg 10 mg'kg

=70 afios 10mgke 7.5 mg/ke

FUENTE: FIGUEROA 2010

TRATAMIENTO ALTERNATIVO

El mycofenolato de mofetilo (MFM) constituye la tnica alternativa que ha sido
comparada de forma directa con la CFM en induccion de remisidn para casos
severos. Se trata de un potente inmunosupresor que inhibe la inosina monofosfato

deshidrogenasa, limitando la sintesis de nucleotidos de guanosina. (Figueroa 2010).

Metotrexato

Con la finalidad de determinar si en enfermedad temprana o localizada el
metotrexato (MTX) puede ser una alternativa para lograr la remision y con ello evitar
la exposicion a CFM y sus consecuencias por su empleo prolongado. EIl MTX puede
ser tan efectivo y con menos riesgo de toxicidad que la Ciclofosfamida en
enfermedad inicial o en las formas localizadas a las vias aéreas superiores, o cuando
existe afectacion ocular, sin embargo, para mantener la remision se sugiere continuar

el tratamiento por mas de 12 meses. (Guzman 2011).
Opciones en enfermedad severa con compromiso vital.

Plasmaféresis

La plasmaféresis se introdujo por primera vez en los afios setenta para eliminar los
inmunocomplejos circulantes en la enfermedad por anticuerpos antimembrana basal
glomerular. El planteamiento de esta técnica se basa en el descubrimiento de
anticuerpos circulantes (ANCA) asociados a vasculitis que producen dafio renal y
pulmonar. Mediante la plasmaféresis no solo retiramos del torrente circulatorio los
ANCA y las citoquinas proinflamatorias, como TNFa e IL-6, capaces de cebar a los

neutréfilos haciéndolos susceptibles a la activacion por los ANCA, sino también
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proteinas del complemento y proteasas lesivas para el endotelio vascular. Ademas,
se ha visto que puede mejorar la funcion renal de estos pacientes evitando su paso a

dialisis.

Existe mas evidencia sobre el uso de plasmaféresis es en los casos de hemorragia
alveolar pulmonar, con resolucion de la hemorragia alveolar difusa en el 100% de los
pacientes. Con todo esto, la plasmaféresis podria ser un tratamiento adyuvante a la
inmunosupresion durante la fase aguda en las vasculitis con afectacion moderada-
grave, asi como en los casos de enfermedad refractaria. Se recomienda la
combinacion de plasmaféresis, corticoides y ciclofosfamida en el tratamiento de
enfermedad con afectacion grave, desarrollado en pacientes con vasculitis ANCA y

afectacion renal. (Martin — Suie 2012).

Farmacos antifactor de necrosis tumoral

El factor de necrosis tumoral alfa (TNF- ) se encuentra sobreexpresado en las
vasculitis. Debido a esto, se ha ensayado el tratamiento con farmacos bioldgicos
frente a este receptor. El infliximab, aprobado para el tratamiento de otras
enfermedades autoinmunes, ha demostrado buenos resultados en la inducciéon a la
remision en pacientes con enfermedad refractaria. Sin embargo, no se ha visto que
sea un tratamiento eficaz para el mantenimiento a medio o largo plazo. (Martin —
Sufie 2012). En los ultimos afios, se ha destacado al rituximab, como muy buen
tratamiento inductor y de mantencion. Este tratamiento bioldgico parece estar
posicionandose como primera linea de tratamiento remisor y de mantenimiento de las

vasculitis ANCA positivas. (Rivero 2012).

IDENTIFICACION DE NUDOS CRITICOS

e Descuido de la paciente para realizarse controles médicos periddicos y buscar

atencion medica en cuanto aparecieron los sintomas.
e Falta de orientacion de la paciente en cuanto a la automedicacion.

e Falta de resolucion del nivel basico, lo cual no se realizé debido a que el
hospital no cuenta con los tratamientos y examenes de diagnosticos

avanzados para este tipo de enfermedad, ya que esta patologia es de manejo
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de tercer nivel.

e Falta de coordinacion del sistema referencia contrareferencia, debido a que se
necesitd referir a la paciente a un hospital de tercer nivel de manera urgente,

para obtener un manejo adecuado.

e Falta de protocolos para el manejo de este tipo de patologias.
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Tabla 17. CATEGORIZACION DE LAS OPORTUNIDADES DE MEJORA.

Oportunidades de mejora Acciones de mejora Fecha de Responsable Forma de

cumplimiento acompaiiamiento
Descuido de la paciente para | Realizar charlas de prevencion a la 6 meses MSP Personal capacitado
acudir a controles médicos | comunidad y chequeos periddicos.
periodicos a un tiempo
oportuno.
Falta de orientacion de la | Orientar a la poblacion a no 6 meses MSP MSP
paciente en cuanto a la | automedicarse, mediante
automedicacion. socializacion.
Falta de resolucion a nivel | Contar con tratamientos y examenes 6 meses Director del MSP
local. de diagndsticos adecuados. Hospital y personal

administrativo.
Coordinacién en el sistema | Coordinar de manera rapida Ia 6 meses MSP y personal | Todos los niveles de
referencia-contrareferencia. | referencia de estas pacientes a un administrativo. atencion de salud
hospital de tercer nivel.

Falta de protocolos para el  Debe existir un protocolo adecuado 6 meses MSP y personal | Todos los niveles de

manejo de este tipo de
patologias.

para el manejo de estos pacientes.

administrativo

atencion.
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CONCLUSIONES

Las vasculitis sistémicas son un grupo muy heterogéneo de enfermedades que
se caracterizan por una inflamacion de la pared de los vasos, que conduce a la
desestructuracion de los vasos sanguineos con disminucion del flujo

sanguineo a los tejidos.

Las wvasculitis asociadas con anticuerpos contra el citoplasma de los
neutrofilos (ANCA) son las enfermedades autoinmunes sistémicas de causa
desconocida que afectan a los vasos sanguineos de tamafio pequefio y

mediano, son relativamente poco frecuentes.

El inicio de la enfermedad generalmente se presenta entre los 65 y los 74
afos, aunque puede ocurrir a cualquier edad. En general, la prevalencia es
mas elevada en los hombres, pero las mujeres suelen desarrollar la

enfermedad a una edad joven.

El diagnostico y tratamiento debe ser a tiempo, porque la enfermedad no
tratada puede desarrollar rapidamente un fallo multiorganico y la muerte.

Pero con el tratamiento oportuno estas enfermedades no son fatales.

La ciclofosfamida sigue teniendo un papel crucial en la induccion de remision
en formas severas, reduciendo considerablemente la mortalidad, pero su

empleo conlleva una importante toxicidad a largo plazo.

Tanto para inducir remisién en casos no severos como para el mantenimiento
de remision se puede emplear inmunosupresores alternativos, como son el
metotrexate, la azatioprina o la leflunomide, de eficacia terapéutica similar

con mejor perfil de toxicidad, con un resultado relativo.

En el caso de existir compromiso vital puede recurrirse a opciones como la

plasmaféresis o las inmunoglobulinas endovenosas.

Se ha destacado al rituximab, como muy buen tratamiento inductor y de
mantencion, este tratamiento bioldgico parece estar posicionandose como

primera linea de tratamiento remisor y de mantenimiento de las vasculitis
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ANCA positivas.

e Las terapias bioldgicas proponen una alternativa prometedora, pero se debe

restringirse a los casos refractarios.
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ANEXOS

Ilustracion 2. Eco renal de centro radiolégico particular 24/04/2015
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Ilustracion 3. Radiografia de torax del Hospital Regional Docente Ambato

DIA 1 24/04/2015

Hlustracion 4. Radiografia de torax del Hospital Regional Docente Ambato

DIA 2 25/04/2015
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Ilustracion 5. Tomografia compurarizada de torax del Hospital Regional Docente
Ambato 24/04/2015

Hlustracion 6. Examenes inmunologicos realizados en laboratorio particular con
fecha de 25/04/2015
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