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ÓN Paciente   ingresa el 

29/04 , derivada desde 
Formosa por presentar 

Insuficiencia Renal 
Aguda, para diagnóstico 

y tratamiento.
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Enero/2020 Mayo/2020

Dolor articular con 
predominio en rodillas y 

tobillos asociado a 
registros febriles 

intermitentes
Decaimiento, Inapetencia y 

Pérdida de peso

Vómitos, Palidez y 
disminución del ritmo 

diurético

ORIGEN:  Formosa  

ANT. PERS:  CBO/ Tto ambulat.

GÉNERO:  Femenino 

EDAD: 8 años 



MADRE PADRE ABUELOS

Sana Sano —

— Materno/parkinson

— Paterno/DM
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- Embarazo controlado 
- Nacida a término         (38 

sem) 
-     Cesárea electiva.
-     Peso Al Nacer:  3500 gr
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Sin compromiso 
cardiopulmonar

Godet pretibial

Dolor en epigastrio
Catarsis positiva

Oliguria

AFEBRIL CARDIOPULMONAR ABDOMEN
Palidez generalizada

Talla: 110 cm  (P50-75)
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Hto: 20% 
Hb: 6.5
GB: 5643 
Plaq: 258000

Urea 170
Cr:  6.5
Ionograma:
133/6,1/107
EAB: 7,35/28/15

OC: Abundantes 
hematíes, 
hemoglobinuria
Proteinuria: ++

Serologias: 
HB-HC: Neg
HIV: Neg
ASTOS: Neg

GOT: 15
GPT:5
FAL:76
ALB:3,7
Colt: 96
LDH: 134

PT:76%
KPTT:27

C3: 91 
C4: 34
Ac AntiADN:Neg
FAN: Neg
Anti la: Neg
Anti ro: Neg
Anti sm: Neg
ASTO: Neg

Ecocardio: Normal Covid19:Neg Sideremia: <10
Ferritina: 163



EVOLUCIÓN



EV
OL

UC
IÓ

N

- Hemodiálisis
- IC Reumatología

- Programación de Biopsia 
Renal

- 1° pulso de Metilprednisolona  
de 3 totales

- Se solicitan marcadores 
Inmunológicos

ERS,  FAN, anti ADN, C3, C4, dosaje de Inmunoglobulina 

G, A y M, ANCA P  y C,  anti PR3, anti MPO,                     

Acs antifosfolipídos

Ic Reumato

Sospecha de Vasculitis ANCA 
P (+)

IGA-IGG-IGM

ANCA P

ANCA C

Aumento de la 
ecogenicidad de 
ambos riñones 

RD 82 mm RI 84 
mm ambos ( P50) 

1/640

211
1320

37

AntiMPO:>739

AntiPR3: <2,3

ESD: 3
PCR:1,2

01-03

Vit D: 33
PTH: 387
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Normal
Ic 

Oftalmo:  

Engramiento mucoso 
SMx

Ganglios mediast. no 
adenomegálicos

Atelectasia de decúbito.

TC

04
- Bx Renal 
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GLOMERULOPATIA 
PAUCIINMUNE             
(ANCAP+) 

Vasculitis ANCA P+
Sin otro compromiso sistémico.
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1. Continúa con Meprednisona               

20 mg/día

2. Se agrega Azatioprina a TTO.             

(25 mg/dia)

3. Ingresa a programa de ERCT,  Diálisis 

Peritoneal
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Hto: 28% 
Hb: 9,4
GB: 11500 
N73%
Plaq: 254500

C3: 68
C4: 20
FAN: Neg
ANCA P: 1/640
PCR:0,8
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Un día posterior al egreso, reconsulta  a la 
Central de Emergencias por hemorragia 
digestiva baja. 

Ingresa hemodinámicamente estable y en buen 
estado general. 
Presentó en el laboratorio  caída del HTO de 4 
puntos con respecto al día previo. 



NORMAL
ECO ABDOMINAL

2° EPISODIO  DE 
PROCTORRAGIA

NORMAL
RX DE ABDOMEN

ENDOSCOPIA 
DIGESTIVA ALTA 

Y BAJA
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Caída de HTO <20 
por lo que requiere 

TGR
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 A 55 cm de margen anal  hematoma que ocupa el 
50% de la luz intestinal.

Lesiones vasculares de 3-5 mm en forma parcheada 
en toda la mucosa evaluada



Anatomía patológica de biopsia intestinal: Vasculitis focal en vasos capilares de duodeno 
y hallazgo de un foco sospechoso de inflamación perivascular con eosinófilos en mucosa 
colónica
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VASCULITIS  ANCA P ACTIVA CON 
COMPROMISO EXTRARRENAL
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NUEVO PLAN TERAPEUTICO:   

➔ 3 pulsos más de Metilprednisolona  +  Ciclofosfamida 6 ciclos 

➔ Suspendió Azatioprina.

Disminución de los títulos: 

 (ANCA P) 1/20 (para previo de  1/640)
(ANTI MPO):  19.4 (para previo > 740) 



● Trastornos que tienen en común un proceso 
inflamatorio, eventualmente necrótico , que 
compromete la pared de los vasos (arterias, venas, 
capilares) de cualquier tamaño

● La inflamación conduce a daño de órgano blanco
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VASCULITIS



CL
AS

IF
IC

AC
IÒ

N
 E

UL
AR

/P
RE

S 
20

08



CL
AS

IF
IC

AC
IÒ

N
 E

UL
AR

/P
RE

S 
20

08



TIPO DE LESIÓN 
HISTOLÓGICA

LOCALIZACIÓN

EXTENSIÓN DEL 
PROCESO 

VASCULITICO PIEL
ÓRGANOS INTERNOS

MULSTISISTÉMICO

COMPROMISO
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RENAL RPGN/80-100% Biopsia: GFS 100% 
     Semilunas glomerualres 90%

PULMONAR 25-55% Hemoptisis y hemorragia alveolar, pleuritis y 
fibrosis intestinal

PIEL 30-60% y 15-30% como presentación inicial Purpura palpable, livedo reticularis, uritcaria 
y ulceras con necrosis

GASTROINTESTINAL 30-58%
21-29%

Rara

dolor abdominal
sangrado 

Hemorragia Masiva
Ulceras colonicas, perforación intestinal
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Estudio Restrospectivo - Multicentrico, Japonés   ( Seguimiento desde 2012 a 2014)

49 casos con AAGNV  ( 38 Polangeitis Microscopica)   

88%  presentaron Falla Renal Aguda   -- 13% compromiso GI



Estudio Restrospectivo - Multicentrico ( Seguimiento desde Enero 1998 - Dic 2010)

 66  Paciente con DX de AAV  ( Seguimiento desde 1986 y 2011 ) -  (28 GPA, 23 MPA y 15 renal-limited AAV).

⅔  de los pacientes ( n44) presentario IRA - ( 9 Requirieron hemodialisis) - 3 No recuperaron Funcion renal 
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Glomerulonefritis ANCA + De los pacientes 
pediátricos que 
desarrollan la 

clásica 
glomerulonefritis 

pauciinmune 
necrotizante, el 

30-40% progresa a 
enfermedad renal 
crónica y hasta un 

34% a estadios 
terminales



Tratamiento

Corticoide + Ciclofosfamida

Mantenimiento: Azatioprina

2da línea: Rituximab, 
Infliximab, MMF



MUCHAS 
GRACIAS!


