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TEXTO COMPLETO

INTRODUCCION:

Las vasculitis asociadas a anticuerpos anti-citoplasma de neutrofilo (ANCA) causan un cuadro clinico
que puede llegar a ser grave por su afectacion multisistémica (NAD: Enfermedades sistémicas y
rinon. Vasculitis). Son las vasculitis que mas frecuentemente producen afectacion renal,
habitualmente en forma de deterioro rapidamente progresivo. La biopsia renal resulta importante
desde el punto de vista diagndstico y prondstico. El tratamiento de induccién ha conseguido

disminuir drasticamente la tasa de mortalidad y complicaciones.

Presentamos un caso de fracaso renal agudo (FRA) asociado a vasculitis ANCA donde ilustramos el
desarrollo clinico, el resultado de la biopsia renal, el tratamiento y su respuesta, asi como las

complicaciones que pueden aparecer en el proceso.
CASO CLINICO:

Mujer de 68 afios sin antecedentes médicos, quirdrgicos o familiares, excepto otitis cronica e

hipoacusia valorada por ORL sin hallazgos de patologia estructural. No recibia ningtn tratamiento.

Fue vista por su médico de atencion primaria por un cuadro de 3 semanas de evolucion de
cansancio, pérdida de apetito y malestar general inespecifico. No habia tomado ningin farmaco, ni
tenia ambiente epidémico familiar. La analitica en su centro de salud mostré creatinina (Cr) 2 mg/dl
y anemia. La funcién renal previa de 4 meses antes era Cr 0.9 mg/dl, sin anemia. La derivaron a la
consulta de Nefrologia, pero ante la persistencia del cuadro acudié a urgencias 10 dias mas tarde,
donde se puso de manifiesto un nuevo empeoramiento de la funcion renal y oliguria, por lo que

ingreso6 en Nefrologia.
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Exploracion fisica: Afebril, PA 160/85 mmHg, FC 83 Ipm, SatO2 98% basal. Resto de exploracion

normal.
Exploraciones complementarias iniciales:

- Hemograma: hemoglobina 7.8 g/dl, volumen corpuscular normal, plaquetas y serie blanca

normales.

- Bioquimica sanguinea: Cr 10.12 mg/dl, urea 270 mg/dl, K 6 mEq/l, Na 140.7 mEq/l, Ca normal, P 12
mg/dl, albimina 3 mg/dl, perfil hepatico normal, PCR 50 mg/dl.

- Gasometria venosa: pH 7.21, bicarbonato 15 mmol/l, lactato normal.
- Coagulacion normal.

- Orina (muestra simple): pH, iones normales, 10 hematies/campo, 5 leucocitos/campo, proteinuria

25 mg/dl.
- Radiografia de térax: indice cardiotoracico normal, sin consolidaciones ni derrame.

- Ecografia abdominal: ambos rifiones de tamafio normal, con grosor cortical conservado, sin datos

de uropatia obstructiva.
- ECG: normal.

En urgencias, se canalizaron dos vias venosas periféricas y se iniciaron medidas para bajar el
potasio y sueroterapia. Se colocé sonda vesical y se mantuvo monitorizacion estrecha. La diuresis
fue de 50 ml en las siguientes 6 horas, con empeoramiento de la hiperpotasemia hasta 7.1 mEq/l, por

lo que se decidié hemodidlisis urgente a través de catéter femoral percutaneo.
Se solicitaron al ingreso las siguientes exploraciones complementarias:

- Estudio inmunoldgico: proteinograma, complemento y factor reumatoide normal. Anticuerpos anti-

MBG, ASLO y ANAs negativos. ANCAs positivos a titulo 1/180 con especificidad MPO 61 Ul/ml.
- Serologia VIH-VHB-VHC negativa.
- Orina de 24 horas: proteinuria 1.2 g.

- Urocultivo normal.



- Perfil tiroideo y lipidico normal.

Se realizo biopsia renal percutanea ecodirigida: 28 glomérulos, 10 con esclerosis completa (35%).
Proliferaciéon extracapilar en 7 glomérulos, 6 semilunas fibrocelulares, 1 celular. Fibrosis intersticial
intensa, atrofia tubular moderada. Capilaritis peritubular con focal reaccion granulomatosa no
necrotizante y datos de vasculitis por permeacion de linfocitos, polimorfonucleares y algun trombo
intraluminal, sin necrosis fibrinoide. En inmnofluorescencia directa: depdsito focal y segmentario de
inmunocomplejos IgG de forma granular. Por tanto, hallazgos compatibles con poliangeitis

microscopica (PAM).

Se inici6 tratamiento con choques de esteroides (500 mg de metilprednisolona 3 dosis durante 3
dias) y ciclofosfamida 750 mg iv (administracion mensual, ajustada a funcién renal). Precisé dos
sesiones de hemodidlisis mas, recuperando posteriormente funcion renal (al alta tras 24 dias de

ingreso Cr 2.2 mg/dl).

Como complicaciones del proceso presento:

- Trombosis venosa profunda femoral derecha tras la retirada del catéter femoral de hemodialisis. Se

inicié anticoagulacion con heparina de bajo peso molecular (hbpm).

- 72 horas después del inicio de la hbpm se detecta trombopenia grave (13.000 plaquetas/mcL). Se
confirman anticuerpos anti-heparina PF4. Se cambi6 anticoagulacion a argatroban hasta

recuperacion de plaquetopenia, para posterior paso a acenocumarol.

Tras 5 dosis de ciclofosfamida mensual, la funcion renal permaneci6 estable en Cr 2 mg/dl, pasando
a tratamiento de mantenimiento con azatioprina 50 mg cada 12 h y prednisona 5 mg cada 24 h. Al
cabo de un afo sin datos de recidiva se descendié dosis de azatioprina a 50 mg cada 24 h, para
posteriormente descender la prednisona hasta suspension completa a los 18 meses. Continud sin
tener ningun brote y con sedimentos inexpresivos y proteinuria entre 1.2-1.8 g. Los controles MPO
desde el tercer mes se mantuvieron entre 0.5-3.4 Ul/ml, con titulos ANCAs negativos. La
anticoagulacion se suspendid a los 10 meses, con un control Doppler normal. A los 24 meses se
decidié suspender azatioprina, finalizando asi tratamiento de mantenimiento. A los 3 afios y tras

deterioro lento y progresivo de la funcion renal (Cr 2.8 mg/dl) pasé a consultas de ERCA.
DISCUSION

El caso presenta el debut de una vasculitis ANCA-MPO con un FRA oligurico grave que necesita



terapia renal sustitutiva urgente. Las vasculitis ANCA con afectacidn renal suelen cursar con un FRA
rapidamente progresivo, como fue nuestro caso, sin datos de sindrome nefrético. No existian
factores funcionales como para pensar en origen prerrenal, ni habia recibido contrastes iodados ni
farmacos nefrotdxicos. Tampoco habia eosinofilia ni datos de hemdlisis microangiopatica y quedd
descartada uropatia obstructiva. Por ello, el diagndstico diferencial inicial se centré en patologia
glomerular, especialmente aquellas enfermedades que pueden desencadenar un FRA con mas
frecuencia (nefropatia IgA, glomerulonefritis membranoproliferativa) y enfermedades sistémicas
(lupus, vasculitis, gammapatias). En nuestro caso, la presencia de ANCAs positivos apuntaba el
diagndstico, pero confirmamos con histologia renal la PAM, en este caso limitada al rifién (en la

mayoria, un 90% asociadas a MPO) [1].

Los sintomas mas frecuentes estan relacionados con un cuadro constitucional larvado, como
presentd nuestro caso, aunque puede ser relativamente aguda. La clinica es poco especifica para el
diagndstico y hasta en un 10% de los pacientes la presentacion es un sindrome renopulmonar. La
presencia de ANCAs positivos es un criterio diagnostico, sin embargo, existe controversia sobre si
sus titulos (especialmente el aumento o reaparicion durante la fase de remision) deben ser
indicadores de cambios en el tratamiento, en ausencia de otros datos clinicos de actividad. La
biopsia renal aporta el diagndstico de certeza, aunque su realizacion no debe retrasar el inicio del
tratamiento de induccién. Su importancia radica, ademas del diagnostico, en la relacidn existente
entre los hallazgos histoldgicos (focal, crescéntica, esclerdtica, mixta) y el prondstico renal [2], que
ayuda a dirigir el tratamiento. En la biopsia existian datos de cronicidad, como la fibrosis intersticial
y el tercio de glomérulos esclerosados, que hacian pensar en que la recuperacion no seria completa
tal como ocurrio, pero las semilunas no fibrosadas suponian un pronostico intermedio, lo que se

traduce en mayor beneficio de un tratamiento de induccién intenso, que fue el que se administro.

Otro marcador del prondstico renal es la necesidad de TRS por FRA oligurico, ya que preciso la
canalizacién urgente de una via central y hemodidlisis. Estas intervenciones marcan el prondstico
per se o pueden complicar la evolucion, al producir complicaciones importantes, como la trombosis

que se produjo y la posterior trombopenia.

En cuanto al tratamiento, en caso de sospecha, debe iniciarse tratamiento con choques de esteroides
lo antes posible, afiadiendo posteriormente otro inmunosupresor (ciclofosfamida, rituximab,
micofenolato segin el caso). La plasmaféresis en las vasculitis ANCA ha quedado relegada a los

casos de hemorragia alveolar [3]. El tratamiento de mantenimiento mas habitual incluye esteroides a



dosis bajas y azatioprina siendo una alternativa el rituximab. Nosotros optamos por un tratamiento
de induccion estandar con choques de esteroides y ciclofosfamida, sin recurrir a rituximab por no
darse ninguna de las situaciones clinicas en las que su uso se ha visto favorable (presencia de PR3,
afectacion pulmonar, cardiaca u ORL, recidivas, dosis acumulada maxima de ciclofosfamida o
pacientes jovenes con deseos genésicos) [4], siendo ademas un tratamiento notablemente mas
costoso. En el tratamiento de mantenimiento se emple6 la combinacion de esteroides y azatioprina
por ser el esquema en el que mas experiencia tenemos en nuestro centro, obteniendo buenos
resultados. Nuestra paciente quedd libre de recidivas, pero present6 lento y progresivo deterioro de
funcién renal, que achacamos a la afectacidon cronica no desdefable presente en la biopsia ya

comentada.

En conclusidn, las vasculitis ANCA son enfermedades graves, que requieren un tratamiento precoz e
intenso y una vigilancia estrecha posteriormente por su tendencia a la cronicidad. Es importante
recordar que en estas patologias nos centramos en las complicaciones del tratamiento
inmunosupresor, pero la hemodidlisis y el acceso vascular no estan exentos de problemas que

debemos saber identificar.
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