
VASCULITIS

ANCA +

Ana Mar'nez Alonso

R5 Medicina Interna CAULE 



Varón de 91 años. Antecedentes personales

• Sin alergias medicamentosas conocidas. Independiente para AVBD

• FRCV: Hiperuricemia

• Fibrosis pulmonar idiopática

• Claudicación intermitente

• Episodios previos de ICC

• Hiperplasia benigna de próstata

• Intervenciones quirúrgicas:  Cataratas bilateral, herniorrafia inguinal izquierda

• Tratamiento habitual: Gabapentina 100mg /12h; Duodart 0.5/0.4/24h; Omeprazol 20mg/24h;  Seguril 40mg/12h; 
Alopurinol 300mg/24h



Enfermedad actual

Acude por dolor en 
región inguinal 

izquierda en relación a 
hernia 

Diarrea intermitente 
desde hace un mes, 

agudizada en los úl9mos 
días. No fiebre, nauseas, 

vómitos ni otra clínica 
acompañante.

En analí9ca, fracaso renal 
agudo à Cr: 3.18 y FG: 16

A/S 2 semanas antes… 
FG: 35 à A/S hace 1 año: 

FG: 57



Exploración :sica

• BEG, consciente, orientado y colaborador, eupneico en reposo

• AC: rítmico a 72 lpm, tonos apagados

• AP: MVC crepitantes secos bibasales

• Abdomen: blando, depresible, no doloroso a la palpación

• EEII: no edemas, no signos de TVP. Pulsos conservados



Pruebas complementarias

• Analí&ca con perfil férrico, Vitamina B12, hormonas &roideas, proteinograma y marcadores tumorales normales. Leve 
anemia normocí&ca.

• Sistema&co y sedimento de orina: proteínas 75mg/dl, eritrocitos 250/mm3

• Coprocul&vo: flora habitual. Toxina Clostridium difficile nega&vo

• ECG:  Ritmo sinusal a 80 lpm. Sin alteraciones de la repolarización.

• Rx tórax: datos compa&bles con fibrosis pulmonar y Rx abdomen: sin alteraciones de interés.

• EcograSa abdominal: No se observan alteraciones en la ecogenicidad del parénquima hepá&co ni lesiones focales. Los 
riñones conservan el tamaño normal con adelgazamiento del parénquima y aumento en la grasa del seno renal. La vía
excretora del riñón derecho es prominente pero no iden&fico posible causa. Pequeño quiste cor&cal en el polo inferior. 
En el riñón izquierdo se iden&fican pequeños quistes parapiélicos. Pelvis no valorable por vejiga vacía. Sonda vesical.



Evolución durante el ingreso

• Se inició 
an9bioterapia 
empírica con 
CeRriaxona.

• Re9rada de 
medicación 
nefrotóxica.

• Fluidoterapia iv

• Deposiciones 
normales a las 48h

Cr: 3.69 FG: 14

Autoinmunidad: ANA, An9-DNA, 
An9MBG nega9vos. C-ANCA: 1/2560



Paso a Nefrología…

Inicio de bolus de 
Me.lprednisolona sin 

mejoría; seguidamente 
comienza hemodiálisis

Al alta

GNRP en relación a vasculi<s ANCA +



Clasificación de las vasculiDs



Introducción: VasculiDs ANCA +

• Vasculi:s necro:zantes con afectación predominante de pequeños vasos.

• ANCA: Auto-an:cuerpos específicos dirigidos contra cons:tuyentes de los 
gránulos de los neutrófilos y los lisosomas de los monocitos. 

• Son pauciinmunes:
§ con pocos o ningún depósito de inmunocomplejos en la pared 

vascular
§ sin ac:vación del complemento. 

• IFI: técnica más empleada para su determinación.





Factores desencadenantes

• Infecciones: 
§ S. aureus (se ha relacionado con la recurrencia de la 

enfermedad)
§ Citomegalovirus
§ Parvovirus.

• La exposición a sílice, hidrocarburos, vapores y parKculas
inhaladas

• Diversos fármacos (hidralazina, propilOouracilo, alopurinol, 
penicilamina o sulfasalazina) y vacunas.



Formas de presentación clínica

PAM
Granulomatosis

de Churg-
Strauss (GEPA)

Granulomatosis
de Wegener

(GPA)

Vasculi=s 
limitada al 

riñón



Manifestaciones clínicas



PAM: Hallazgos más caracterísDcos

Glomerulonefri+s necro+zante
(focal y segmentaria)

Capilari+s pulmonar 
(infiltrados pulmonares difusos)

Ausencia de Inflamación 
granulomatosa en la histología

- Edad avanzada al diagnós9co: 60-70 años
- En la mayoría de casos: P-ANCA y es más frecuente en los países mediterráneos

- Puede cursar con una fase indolente de semanas-meses y manifestaciones inespecíficas



Churg-Strauss: Hallazgos más caracterísDcos

Asma Eosinofilia Pólipos nasales y/ó rini<s

- Edad media del diagnós9co: 50 años
- El asma precede a la vasculi9s en varios meses o años

- Inflamación granulomatosa y no granulomatosa extravascular rica en eosinófilos



Churg-Strauss: Hallazgos más caracterísDcos

Tracto respiratorio 
(infiltrados  transitorios) Afectación cardiaca Tracto gastrointes6nal Afectación SNP

- Los ANCA son posi9vos en < 50% de los casos (P-ANCA) à mayor riesgo de desarrollar glomerulonefri9s, hemorragia 
alveolar y enfermedad neurológica

- Pacientes con ANCA nega9vos à más probabilidades de presentar afectación cardíaca



Wegener: Hallazgos más caracterísDcos

Afectación del tracto respiratorio 
superior-inferior ( nódulos 

pulmonares - cavitados)
Glomerulonefri+s necro+zante

Afectación  o>almológica y área 
ORL (sinusi6s, o66s media serosa, 

rinorrea, erosión ósea)

- Mayor incidencia en hombres de 60-70 años. En mujeres, la edad de inicio es más temprana.
- Representa el 50% de todas las vasculi9s ANCA +. 

- Se asocia en el 90% de los casos con C-ANCA
- Inflamación granulomatosa y no granulomatosa extravascular ( reacción de hipersensibilidad retardada)



VasculiDs limitada al riñón

• Glomerulonefri<s necro<zante focal y segmentaria con poco o ningún depósito
inmune

• ANCA + à predominio de P-ANCA (75-80%). 

• Forman parte del espectro de la granulomatosis de Wegener y la PAM:

§ Los hallazgos histopatológicos en el riñón son indis<nguibles

§ Algunos pacientes presentan manifestaciones extrarrenales de estas 2 
en<dades.



DiagnósDco

Pruebas de 
laboratorio

HistologíaDatos 
clínicos

Son inespecíficas pero 
reflejan inflamación

sistémica junto a signos de 
disfunción de órganos 

diana.

Síntomas generales y manifestaciones 
más específicas de afectación 

orgánica.

Diagnós=co diferencial con procesos: 
infecciosos, autoinmunes o 

neoplásicos

Una biopsia negativa no 
excluye una vasculitis dado 
que las lesiones pueden ser 

segmentarias 



La presencia de 2 o más
criterios de clasificación
9ene una sensibilidad 

del 88,2% y una 
especificidad del 92% 

Debe haber 4 o más
para clasificarlo, 

siendo la 
sensibilidad del 85% 

y la especificidad 
del 99,7% 



Tratamiento

• Las vasculi*s ANCA + sin tratamiento *enen una importante 
morbimortalidad.

• Los determinantes más importantes para la elección del 
tratamiento son:
§ La extensión.
§ La gravedad.
§ La rapidez de progresión de la afectación visceral.

• El tratamiento ideal es aquel con altas tasas de remisión y poca 
toxicidad.



• Anticuerpo monoclonal 
anti-CD20 

• Menor toxicidad

• Efectos 2º: 
Hipogammaglobulinemia
( mas riesgo de 
infecciones)

Tratamiento de inducción en las formas graves

• Ajustar por función renal, edad y peso

• Preferible en Churg-Strauss con 
afectación renal o cardiaca

• Efectos 2º son acumula@vos:
• Corto plazo: cis@@s hemorrágica, 

leucopenia y sepsis
• Largo plazo: cáncer vesical, Sd

linfoprolifera@vo, mielodisplasia e 
infer@lidad

Ó

• Dosis inicial 1 mg/kg/día, con disminución
progresiva a 10-15 mg/día a los 3 meses o 
al lograr la remisión, y posteriormente a 5 
mg/día a los 6 meses.

• Pulsos intravenosos de me=lprednisolona
x 3 días inicialmente en formas graves 
para conseguir un control más rápido de la 
enfermedad.

• Efectos 2º: HTA, hiperglucemia, obesidad, 
osteoporosis, cataratas.



• Contraindicado en insuficiencia renal 
significa=va

• Efectos 2º: mucosi=s, neumoni=s, 
mielotoxicidad y hepatotoxicidad. 

• Administrar suplementos de ácido fólico

• Puede administrarse por vía subcutánea
si no se tolera por vía oral ó para 
conseguir una respuesta más rápida.

Tratamiento de inducción en las formas no graves

• Se asocia a una mayor tasa 
de recidivas, especialmente 
en pacientes con C-ANCA

• Alterna=va a la 
Ciclofosfamida como terapia 
de inducción en pacientes 
con menor riesgo de recaída
(PAM)

• Pocos efectos 2º.

Ó



Durante 18- 24 meses, y en pacientes con C-ANCA ( mayor riesgo 
de recaídas) durante al menos 36 meses y hasta 5 años.

Tratamiento de mantenimiento: Obje0vo prevenir recaídas

A DOSIS BAJAS

No hay consenso en la duración del 
tratamiento.

Recomiendan mantenerlo mínimo
12 meses y entre 18 y 24 meses en 

total, excepto en pacientes con 
muchas recidivas (mantener 

durante un periodo más 
prolongado)

1 de los 
siguientes

GPA y PAM



…Asociar al tratamiento…

Profilaxis infección por 
Pneumocys*s jiroveci, 

especialmente en  Wegener
Protector gástrico Calcio y Vitamina D

Los bifosfonatos están contraindicados en insuficiencia renal grave 



Tratamiento de las recaídas

• Hasta el 50 % de los pacientes recaen en los 5 primeros años tras el diagnós9co. 

• Las tasas de recaída son más altas en:
§ Pacientes con Wegener
§ Pacientes con C-ANCA
§ Pacientes con ANCA persistentemente posi9vos una vez alcanzada la remisión
§ Pacientes en los que los ANCA aparecen de nuevo. 

• Recaídas menores: Intensificación del tratamiento inmunosupresor y/o aumento de la 
dosis de cor9coides.

• Recaídas mayores: Introducción de uno o varios agentes adicionales al tratamiento 
(cor9coides intravenosos, Ciclofosfamida, Rituximab, inmunoglobulinas) para conseguir 
el control de la enfermedad.

• En Churg-Strauss: inmunosupresores +/- cor9coides asociado a agentes biológicos 
(Omalizumab y Mepolizumab)



Tratamiento de los casos refractarios

• Enfermedad refractaria: aquella que no responde al tratamiento de 
inducción convencional ó que no responde al tratamiento de mantenimiento 
estándar. 

• Recomendación inicial: cambiar el tratamiento con Ciclofosfamida por 
Rituximab o Rituximab por Ciclofosfamida.

• Tratamiento coadyuvante con inmunoglobulinas IV.

• En pacientes con Churg-Strauss: administración de Rituximab + 
Mepolizumab ó Omalizumab.



Nuevas terapias con el obje8vo de disminuir la 
dosis y duración del tratamiento cor8coideo

• Posible 
alterna9va a 
Rituximab en 
pacientes con 
intolerancia al 
mismo

• Inhibidor 
selec9vo del 
receptor del 
C5a 

• An9cuerpo 
monoclonal an9-
IL-6

• Buenos 
resultados en una 
pequeña serie de 
pacientes con 
PAM

• CTLA4-Ig

• Estudio piloto: 
eficacia para reducir 
las recaídas en 
pacientes con formas 
no graves de 
Wegener.



Monitorización

• Valoración clínica estructurada u9lizando dis9ntos índices de ac9vidad y/o 
pronos9co de la enfermedad (BVAS, FFS), o de daño residual (VDI). 

• Seguimiento mensual durante la etapa de inducción, y posteriormente cada 3 
meses los primeros 6 meses y después en función de la evolución cada 4-6 meses. 

• En cada control debe realizarse analí9ca con: hemograma completo, función renal, 
hepá9ca, determinación de RFA y ANCA (su determinación seriada durante el 
seguimiento es controver9da)

• Pacientes tratados con Rituximab: determinar niveles séricos de gammaglobulinas 
antes de cada ciclo de tratamiento. 

• Vacunación para neumococo y virus influenza a todos los pacientes.



Pronóstico

• La supervivencia ha aumentado en los úl<mos años, especialmente para el 
Wegener, pero las recaídas y las lesiones orgánicas residuales aun son 
frecuentes. 

• Factores que indican un peor pronós<co:
§ La edad

§ Los niveles elevados crea<nina sérica en el momento del diagnós<co.

§ La existencia de daño orgánico permanente en el momento del 
diagnós<co.
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