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Vasculitis asociadas a ANCA
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La Poliangeitis microscépica (PAm), la Granulo-
matosis de Wegener (GW) y las vasculitis limitadas
al rifién (VLR), son vasculitis primitivas de pequefio
vaso (VPPV) relacionadas con los anticuerpos anti-
citoplasma de los neutréfilos (ANCA). Comparten la
presencia de lesiones focales de necrosis de la pared
vascular. El sindrome de Churg-Strauss (SCS) forma
parte del mismo grupo, pero solo excepcionalmen-
te afecta al rifion.

La clasificacion actual esta basada el tamafo de
los vasos'. Se individualizan tres grupos: vasculitis
de vasos de tamafio grande, mediano y pequefio.
Nos parece interesante hacer los siguientes comen-
tarios:

— La periarteritis nodosa (PAN) es una enferme-
dad distinta de la PAm. En la PAN, las lesiones son
de vaso mediano con infartos y micro-aneurismas,
no hay glomerulonefritis, es frecuente la mononeu-
ritis maltiple y la presencia del virus la hepatitis B;
en la PAm, hay vasculitis de vaso pequeno, glome-
rulonefritis necrotizante, es frecuente la capilaritis
pulmonar y es casi constante la presencia de ANCA.

— Las glomerulonefritis extracapilares pauci-in-
munes son VLR; si no se tratan pueden aparecer sig-
nos extrarrenales y los ANCA estan presentes en la
mayoria de casos?.

— Las VPPV se asocian de forma estrecha a los
ANCA.

La incidencia anual acumulada por millén de
VPPV varia entre 9,5 y 18,3. En nuestro medio pre-
domina la PAm (64 en nuestra serie de 71 pacien-
tes con VPV), mientras que en el norte de Europa
es mucho mas frecuente la GW?. Se observa en los
Gltimos afos un aumento de la incidencia de VPV
asi como un progresivo envejecimiento de los afec-
tados. El pico de mayor frecuencia se sitGa entre 65-
74 afos y en este grupo de edad observamos una
menor agresividad clinica.

La sintomatologia, sobre todo en los pacientes
afosos, es inespecifica (sindrome constitucional de
severidad mas o menos importante) asociado o no
a sintomatologia sistémica (febricula, pérdida de
peso, artralgias, artritis, mialgias, epiescleritis, uvei-
tis, sinusitis, trastornos periféricos de la sensibilidad,
livedo reticularis, parpura), a un sindrome biol6gico
inflamatorio y a una insuficiencia renal aguda mas
0 menos severa. La presencia de ANCA en mas del

90% de los pacientes es de gran ayuda para el diag-
nostico, pero no exime de la realizacién de una
biopsia renal. En el 60% de las PAm y VLR y en el
10% de las GW la fluorescencia es perinuclear
(PANCA) con especificidad anti MPO. En el 80% de
las GW y en el 30% de las de las PAm y VLR la
fluorescencia es citoplasmatica (CANCA) con espe-
cificidad anti PR3. La combinacién de la inmuno-
fluorescencia indirecta y del ELISA da el mejor ren-
dimiento diagnéstico y excelentes porcentajes de
sensibilidad y especificidad (70% y 95% respectiva-
mente)*.

Existe una buena correlacién entre la actividad cli-
nica y el nivel de los ANCA. En nuestra experien-
cia y en la de otros grupos, un aumento del titulo
precede generalmente las recaidas de la enfermedad,
pero un incremento aislado no debe tratarse como
si fuera una recaida.

El tratamiento de induccién de la remisién?> debe
ser lo mas precoz posible para evitar las complica-
ciones. Aplicamos los mismos protocolos a la PAm
y a la GW.

— En las formas menos severas: prednisolona (1
mg/kg/dia, descenso progresivo después de 3 sema-
nas y suspension a partir de los 6 meses) asociada a
ciclofosfamida (CF) oral (2 mg/kg/dia) o endovenosa
(bolus de 0,6 a 1g/m? con intervalos de administra-
cion de 3 a 4 semanas). Esta Gltima via permite una
respuesta mas rapida, menos complicaciones pero
mayor incidencia de recaidas que la via oral. Un es-
tudio en curso del European Vasculitis Study Group
(EUVAS) compara estas dos vias. Adaptamos la dosis
de CF a la edad, funcién renal y situacion hemato-
l6gica del paciente. Algunos grupos sustituyen la CF
por el metotrexato en las formas leves de GW con
funcién renal normal.

— En las formas severas (hemorragia alveolar, crea-
tininemia superior a 500 pmol/L) afiadimos metil-
prednisolona endovenosa o plasmaféresis. Los resul-
tados del EUVAS demuestran la superioridad de esta
dltima.

Una vez conseguida la remision substituimos, a
los 3 meses, la CF por la azatioprina, mejor tolera-
da y de eficacia similar. No existe consenso sobre
la duracion del tratamiento de mantenimiento que
prolongamos durante al menos 18 meses. El mico-
fenolato mofetil y el metotrexato (si la funcion renal
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es normal) son posibles substituidores de la azatio-
prina.

Varios estudios en curso exploran alternativas a los
tratamientos mencionados: las inmunoglobulinas en-
dovenosas en el tratamiento de las recaidas y los
anti-TNF (Infliximab® y Etanercept®) en las VPV se-
veras.

Las complicaciones del tratamiento son, a corto
plazo las infecciones oportunistas, por lo cual ha-
cemos una profilaxis sistematica del neumocistis ca-
rinii con sulfamidas durante 3 meses, y a largo plazo
las neoplasias (vejiga y piel esencialmente).

Los resultados son muy variables por la heteroge-
neidad de las series publicadas. La supervivencia del
paciente al afio varia entre el 70 y 93% (78% en
nuestra serie), la supervivencia renal al ano entre el
43% y el 93% y entre el 30% y el 77% a los 10
afos (68 y 55% respectivamente en nuestra serie).
Las recaidas, mas frecuentes en la GW sobre todo
en portadores nasales de estafilococo aureus, varian
entre 11 y 20%. La muerte se debe al empeora-
miento del sindrome neumorrenal o a las compli-
caciones infecciosas del tratamiento®.

En resumen las VPV son enfermedades asociadas
a los ANCA. Tienen un curso crénico con recai-
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das. Los protocolos terapéuticos deben minimizar
la morbi-mortalidad sin perder eficacia. El trata-
miento de referencia sigue siendo la ciclofosfami-
da asociada a los corticoides, pero existen alterna-
tivas en estudio.
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