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Resumen
Introduccion: la vasculitis asociada a anticuerpo anticitoplasma de neutréfilo (ANCA) afecta los
vasos de pequerio tamano. Existen pocos reportes en pacientes hospitalizados. El objetivo del es-

Recibido: tudio fue describir las caracteristicas demograficas, clinico-patoldgicas, complicaciones, recaidas
03/Mar/2023 y desenlaces.

Aceptado: Proposito: describir la experiencia en el diagndstico, manejo y desenlaces de esta patologia du-
18/Ago/2023 rante 6 afios.

Publicado: Materiales y métodos: estudio descriptivo retrospectivo de corte transversal. Muestreo no pro-
31/Ene/2024

babilistico por conveniencia desarrollado en el Hospital Universitario Clinica San Rafael Bogota,
Colombia, entre 2017-2022.

Resultados: se incluyeron 23 pacientes. El 60,9 % hombres con edad media de 50 afios. El prin-
cipal sintoma fue hemoptisis (21,7 %). E1 47,6 % se comporté como una glomerulonefritis rapida-
mente progresiva, y el 21,7 % presenté compromiso pulmonar. La positividad de pANCAS, cAN-
CAS, ANAS, anti-MPO y anti-PR3 fue del 73,9 %, 13 %, 47,6 %, 31,6 % y 8,3 %, respectivamente. Se
realiz6 biopsia en 21 pacientes con un promedio de 22 glomérulos, documentando 70 % de patréon
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pauciinmune. Se hizo recambio plasmatico en el 73,9 % y el esquema mas utilizado fue el CYCLOPS
(78,3 %). Ningun paciente fallecio. E1 73,9 % requiri6 dialisis, de los cuales el 60,9 % egreso en dialisis. Se
observé una recuperacion de la funcién renal entre 6 y 12 meses en 21,7 % y 26,1 %. La recaida al afio se
presenté en el 27,3 %.

Conclusién: Es fundamental conocer las manifestaciones clinicas, las pruebas diagnodsticas y el
tratamiento de esta entidad, en especial, porque si se realiza de manera eficaz, se pueden modificar la
mortalidad y las complicaciones. Los pacientes que recibieron un tratamiento oportuno presentaron
un elevado porcentaje de recuperacion renal a pesar del severo compromiso en la biopsia renal.

Palabras clave: vasculitis, ANCAS, mortalidad, insuficiencia renal, supervivencia.

Anti-neutrophil cytoplasmic antibody (ANCA) associated

vasculitis: Experience of a fourth level center

Abstract

Introduction: Anti-neutrophil cytoplasmic antibody (ANCA)-associated vasculitis affects small ves-
sels. There are few reports in hospitalized patients. The objective of the study was to describe the
demographic, clinical-pathological characteristics, complications, relapses and outcomes.

Purpose: To describe the experience in the diagnosis, management and outcome of this pathology
during 6 years.

Methodology: Retrospective cross-sectional descriptive study. Non-probability sampling for conve-
nience developed at the Hospital Clinica San Rafael Bogota Colombia between 2017-2022.

Results: 23 patients were included. 60.9 % men with a mean age of 50 years. The main symptom was
hemoptysis (21.7 %). 47.6 % behaved like rapidly progressive glomerulonephritis and 21.7 % presented
lung involvement. The positivity of pANCAS, cANCAS, ANAS, Anti MPO and AntiPR3 was 73.9 %,
13 %, 47.6 %, 31.6 % and 8.3 % respectively. Biopsy was performed in 21 patients with an average of 22
glomeruli documenting 70 % pauciimmune pattern. Plasma exchange was performed in 73.9 % and the
most widely used regimen was CYCLOPS (78.3 %). No patient died. 73.9 % required dialysis of which
60.9 % discharged on dialysis. Renal function recovery was observed at 6 and 12 months in 21.7 % and
26.1 %. The relapse at one year occurred in 27.3 %.

Conclusions: It is essential to know the clinical manifestations, diagnostic tests and treatment of this
entity, especially because if it is carried out effectively, mortality and complications can be modified.
Patients who received timely treatment presented a high percentage of renal recovery despite the severe
compromise in the renal biopsy.

Keywords: Vasculitis, ANCAS, mortality, renal failure, survival

Introduccion

Las vasculitis se presenta como la inflamacioén de la pared de los vasos sanguineos que
lleva a la salida de los constituyentes del plasma, lo que favorece la formacion de necrosis

fibrinoide y, como consecuencia, la interrupcion del flujo sanguineo [1-3].
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La vasculitis necrosante afecta predominantemente vasos pequefos [2], por la presencia
de anticuerpos anticitoplasma de neutrofilos (ANCA) con especificidad para mieloperoxidasa
(MPO) o proteinasa 3 (PR3) [4,5] con cambios en la conformacién del endotelio aumentando

la permeabilidad vascular [2].

La vasculitis asociada a anticuerpos anticitoplasma de neutroéfilos (ANCAs) es una
enfermedad autoinmune que afecta los vasos de pequenio calibre y es la causa mas comuan de
glomerulonefritis en pacientes mayores de 50 afios; tiene importantes desenlaces en términos

de morbimortalidad de los pacientes afectados [6,7].

El retraso en su diagnostico e inicio tardio de terapia adecuada configura un escenario de
peor pronostico [2], con una tasa de mortalidad a un afio aproximada al 80 % al no recibir
tratamiento inmunosupresor, siendo la uremia la causa méas comtin de muerte en estos pacien-
tes [8,9]. Dada la variacion en los sintomas, el grado de severidad, la actividad y cronicidad en-
tre los pacientes, el diagndstico de esta patologia representa un desafio [2] [10-15]. El objetivo
del estudio fue describir las caracteristicas demograficas, clinico-patologicas, complicaciones,

recaidas y desenlaces.

Materiales y métodos

Estudio descriptivo de corte transversal. Se incluyeron pacientes mayores de 15 afios que
tuvieron diagnostico de vasculitis ANCA mediante serologia y confirmacion histologica por
biopsia renal y que consultaron en el Hospital Universitario Clinica San Rafael (HUCSR) en-
tre el 2015 y el 2022. Se excluyeron pacientes embarazadas, con infecciéon por hepatitis B, C
y VIH, y con trasplante renal. El muestreo utilizado fue no probabilistico por conveniencia.
Se utiliz6 un instrumento de recolecciéon de datos desarrollado en el programa Excel. Para el
analisis descriptivo de las variables cualitativas se usaron frecuencias absolutas y relativas. Pa-
ra las variables cuantitativas se utilizaron medias y desviacion estandar o medianas y rangos
intercuartilicos segun corresponda a su distribucion. El analisis estadistico se realiz6 con el
programa estadistico R version 4.0.5. Este estudio fue aprobado por el Comité de Etica y de la
investigacion del HUCSR.

Resultados

Se incluyeron 23 pacientes en este periodo, de los cuales 60,9 % fueron hombres con una
edad promedio de 50 afos (desviacion estandar 18 afios). Los principales sintomas fueron he-
moptisis, cambios macroscopicos en la orina, astenia y adinamia (27,1 %). El principal com-
promiso de otro 6rgano fue pulmonar y la hemorragia alveolar representé un 26,1 %. En el

uroanalisis el sedimento activo mas comunmente encontrado fue la hematuria en un 91,3 %,
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proteinuria en un 91,3 % y piuria en un 56,7 %. Las caracteristicas clinicas y de laboratorio renal

se describen en la tabla 1.

Tabla 1. Caracteristicas clinicas y laboratorios renales al momento de la presentacion

Resultados
n ‘ %
Sintomas de ingreso

Variable

Hemoptisis 5 27,1
Cambios en orina 5 21,7
Astenia y adinamia | 5 21,7
Disnea 3 13
Pérdida de peso 2 8,7
Parestesias 2 8,7
Sobrecarga 1 43
Compromiso de otros érganos
Hemorragia alveolar | 6 26,1
Compromiso SNC 4 17,4
Compromiso ORL 3 13
Compromiso ocular | 1 4,3
Hallazgos en uroanalisis
Hematuria 21 91,3
Proteinuria 21 91,3
Piuria 13 56,5

Fuente: elaboracion propia.

La creatinina y el Bun al ingreso mostraron una mediana de 5,3 (rango intercuartilico 2,8-
8,1) y 60,9 (rango intercuartilico 45-78,6) respectivamente. El 47,6 % presentd un comporta-
miento de glomerulonefritis rapidamente progresiva. El perfil inmunolégico y los resultados

de la biopsia renal se presenta en la tabla 2.

El tratamiento que se dio a los pacientes fue Ciclofosfamida con esquema Cyclops en un
78,3 %, Rituximab en un 8,7 % y Azatioprina en un 4,3 %. Se realiz6 terapia de intercambio
plasmatico en el 73,9 % de los pacientes con un promedio de 6 sesiones. Las razones por las
que se realizo esta terapia fueron por compromiso severo renal (73,9 %) y por hemorragia
alveolar (26,1 %).

La estancia en hospitalizacion present6 una mediana de 17 dias (rango intercuartilico 12-30)
y la de ventilacion mecanica una mediana de 8 dias (rango intercuartilico 6,2-17.2). Se explo-
raron desenlaces intrahospitalarios (mortalidad, requerimiento de UCI, ventilacién mecanica,
dialisis) y extrahospitalarios (recuperacién renal y recaida), los cuales se presentan en la tabla
3.
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Tabla 2. Perfil inmunolégico y asociados a la biopsia renal

Variable Resultados
Perfil inmunologico n, %
P-ANCAS 17 73,9
ANAS 10 47,6
ANTI-MPO 6 31,6
C-ANCAS 3 13
ANTI PR3 1 8,3
Asociadas a biopsia renal
Biopsia n, % 21 91,3
Pauci inmune m, % 15 70
Glomérulos, ME, RIQ | 20 | RIQ de glomerulos: 10,7-34,7
Semilunas, ME, RIQ 50 RIQ de semilunas: 25-50
Fibrosis, ME, RIQ 26 RIQ de fibrosis: 16,2-50
Atrofia, ME, RIQ 26 RIQ Atrofia: 12,5-50,7

Nota. ME: mediana; RIQ: rango intercuartilico.
Fuente: elaboracion propia.

Tabla 3. Desenlaces intra y extrahospitalarios

Resultados
Desenlaces
n ‘ %
Intrahospitalario
Dialisis 17 73,9
Diélisis al egreso 14 | 609
Infeccidn secundaria al tratamiento | 7 31,8
UCI 9 39,1
Ventilacion mecanica 5 21,7
Mortalidad 0 -
Extrahospitalarios
Recuperacion renal 6 meses 5 21,7
Recuperacion renal 12 meses 6 26,1
Dialisis al afio 11 52,4
Recaida al afio 6 27,2

Fuente: elaboracioén propia.

Las complicaciones infecciosas secundarias al tratamiento fueron: colitis, herpes zoster y

tuberculosis en un 4,3 % cada una, e infeccién urinaria y neumonia en un 8,6 % cada una.
Discusion

La vasculitis es considerada una enfermedad huérfana, con una presentaciéon aproximada
de 20 casos por millon de habitantes. Tiene una mortalidad cercana al 80 % si no recibe

tratamiento, lo que confiere una relevancia al diagnoéstico y manejo oportuno. Este es un
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estudio observacional con una muestra importante de 23 pacientes para la poblacion de

Bogota cercana a los 8 millones de habitantes [16].

La edad promedio fue de 50 afios, menor a lo reportado por Pin-Godos, que indicé
un promedio de 64 afos, pero similar a lo sefialado por Coérdoba-Sanchez y Polanco-
Nasser [14, 18]. Ademas, se establecié que un 60,9 % fueron hombres, similar a lo reportado
por Pin-Godos [17]; estos fueron hallazgos fundamentales para conocer las caracteristicas

demograficas de la poblacion colombiana no descritas previamente.

Los resultados tienen un gran valor por contar con histopatologia en el 95,65 % de los casos
vs. 75 % en estudio MEPEX [19]; con una mediana de 20 glomérulos (+/- 14). Documentando
medias lunas en 81 % de las biopsias, con comportamiento de glomerulonefritis rapidamente
progresiva en el 52,4 % de todos los pacientes, comparado con estudio MEPEX [19] que
documento lesiones de medias lunas en 56 % de los pacientes con lesiones en fase celular en

el 90 % de los casos, sin comportamiento de rapidamente progresiva.

En nuestro estudio se encontrd fibrosis de los tibulos de mas del 50 % en 40,9 % de las
biopsias y atrofia de mas del 50 % de los tubulos en el 33% y de mas del 25% en un 66 %.
Mientras que estudios como el MEPEX [19] reportaron fibrosis tubular en tan solo un paciente
y atrofia en 3 pacientes, lo que esta en relacion con el severo compromiso de la funcion renal
al momento del diagnoéstico y pobre prondstico renal, asi como la alta necesidad de terapias

de remplazo renal en 73,9 % en nuestra poblacion descrita.

Las creatininas de ingreso en promedio en nuestro estudio tuvieron una mediana de 5,3
(rango intercuartilico de 45-78,6) y para ingreso a dialisis de 6,6 (RIQ 4,1-10,6), comparado
con estudios como el Cyclops [20] con criterios de inclusién creatinas entre 1,7 mg/dl a 5,5
mg/dl y el estudio MEPEX [19] donde la creatinina mas alta fue 5,5 mg/dl y 3,74 mg/dl para el
Pexivas [21]. Nuestros pacientes se encontraban con compromiso renal mas severo, por lo que
se debe destacar el excelente desenlace que se present6, donde no hubo ninguna mortalidad,
comparado con otros estudios donde encontraron tasas de mortalidad del 9,4 %, 25 %, 27,9 %

para Cyclops [20], MEPEX [19] y para Pexivas [21], respectivamente.

La tasa de recuperacion renal considerada como libre de dialisis fue muy elevada en nuestra
poblacion, con 21,7 % a los 6 meses y otro 26,1 % al afo en la poblaciéon que egres6 con dialisis,
para una independencia de dialisis al afio de mas de 70 % de toda la poblaciéon comparada con
80 % al aflo para MEPEX [19]. Respecto a recaidas al afio, se report6 para nosotros un 27,2 %

comparado con 14,5 % en el Cyclops [20].
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En el 73,9 % se realiz6 terapia de intercambio plasmatico con una mediana de 7 sesiones
(RIQ 5-7) mayor a lo reportado por Cérdova-Sanchez [18], en donde se llevo a cabo en menos
del 40 % de los pacientes MEPEX [19], con 50 % de su estudio en brazo de plasmaféresis, y 25 %
para el brazo de Pexivas [21]. Esta intervencion ayudante puede reducir el riesgo de terapia
de remplazo renal a 12 meses en un 53 % (RR 0,47 (IC 0,30-0,75)) [22] y pudo influir en los
desenlaces medidos si tenemos en cuenta todas las intervenciones farmacolégicas descritas

realizadas de manera oportuna por un grupo entrenado en esta patologia.

Conclusiones

La aproximacion diagnostica y terapéutica apropiada puede modificar la mortalidad y com-
plicaciones de la vasculitis asociada a ANCA. Este estudio es muy valioso por tratarse del
primero en el pais con este nimero de reporte de biopsias renales y que muestran datos del
prondstico renal, dependencia de dialisis y posible recuperacion renal, teniendo en cuenta que
los pacientes aqui descritos presentaron compromiso severo de la funcién renal y un eleva-
do porcentaje de recuperacion renal. Se deben hacer mas estudios a nivel local que permitan

continuar explorando el pronéstico renal de estos pacientes.
Implicaciones éticas
El estudio fue aprobado por el comité de ética del Hospital Universitario Clinica San Rafael,
en Bogota, Colombia, acta CEI-121-2019.
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