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GLOSARIO DE TERMINOS

ANCA: Es un grupo de autoanticuerpos, dirigidos contra antigenos que se encuentran
presentes en el citoplasma de los granulocitos neutrofilos y contra el citoplasma
de monocitos. (Rapidas, 2020).

ANCA C: Se debe a una fluorescencia difusa, fina y granulosa en el citoplasma, con un
refuerzo en las zonas interlobulares del nicleo. (Garcia, y otros, 2008).

Arteritis de Takayasu: Es una enfermedad inflamatoria de etiologia desconocida que
afecta a la aorta y a sus ramificaciones, incluyendo la arteria carétida. (Couture, y otros,
2019).

Creatinina: Es uncompuesto organico generado a partir de la degradacion de
la creatina (que es un nutriente Util para los masculos). (Ramén, 2017).

Ciclofosfamida: Es un medicamento de la familia de agentes alquilantes usada como
antineoplésico e inmunodepresor.

Citotdxica: Son agentes o sustancias que dafian o matan las células o los tejidos.

Dislipidemias: Niveles anormalmente altos de lipidos (grasas) en la sangre. Por lo
general, no presenta sintomas, pero puede provocar enfermedades cardiovasculares.

Enfermedad de Buerger: Es una afeccidn poco frecuente de las arterias y las venas de
los brazos y las piernas. (Personal, Mayo Clinic, 2020).

EPOC: Es una enfermedad comun, prevenible y tratable que se caracteriza por sintomas
respiratorios persistentes como disnea progresiva y tos. (Andrade, 2017).

Enfermedad de Kawasaki: Es una afeccion rara que en general ataca a nifios pequefios.
Es un tipo de vasculitis, o inflamacion de los vasos sanguineos. (MedlinePlus, 2020).

Granulomatosis con Poliangeitis (GPA): Es un trastorno poco comuin que causa la
inflamacién de los vasos sanguineos de la nariz, los senos nasales, la garganta, los
pulmones y los rifiones. (Health, 2020)

Granulomatosis eosinofilica con Poliangeitis (EGPA): Es una vasculitis necrosante
sistémica de pequefios y medianos vasos, caracterizada por granulomas extravasculares,
eosinofilia e infiltracion de tejidos por eosindfilos. (Villa-Forte, 2022)

Henoch-Schonlein: Es un trastorno que hace que los pequefios vasos sanguineos de la
piel, las articulaciones, los intestinos y los rifiones se inflamen y sangren. (Personal, Mayo
Clinic, 2021).
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Linfocitos T: Son linfocitos producidos en la médula 6seay que luego maduran en
el timo, cuyas funciones son parte importante del sistema inmunitario adaptativo.

Patogénesis: Es el proceso por el cual se desarrolla una enfermedad o trastorno. Puede
incluir factores que contribuyen no solo a la aparicién de la enfermedad o trastorno, sino
también a su progresion y mantenimiento. (Villa-Forte, 2022).

Poliangeitis microscopica: Es una vasculitis necrosante sistémica sin depdsitos de
inmunoglobulina que afecta sobre todo a los pequefios vasos. (Villa-Forte, 2022).

Poliangeitis microscopica (PAM): Es una vasculitis necrosante sistémica que afecta a
los vasos de pequefio calibre (capilares, vénulas o arteriolas).

Psoriasis: Enfermedad crénica de la piel que resulta en &reas escamosas, a menudo con
picazon, en parches.

Sindrome de Behcet: Es una enfermedad inflamatoria cronica que afecta muchos
sistemas del cuerpo, caracterizada por ulceras que afectan la boca y los genitales, lesiones
en la piel y problemas en los ojos.

Sindrome de Churg-Strauss: Es un trastorno caracterizado por la inflamacién de los
vasos sanguineos. Esta inflamacion puede restringir el flujo sanguineo a los 6rganos y
tejidos, a veces dafiandolos permanentemente. (Personal, Mayo Clinic, 2021).

Sindrome de Sjogren: Es una enfermedad crénica de origen autoinmune.

Sindrome de Cogan: es una enfermedad autoinmunitaria que causa inflamacion de los
0jos, los oidos y, a veces, los vasos sanguineos (vasculitis).

TAC: Es una prueba diagndstica que, a través del uso de rayos X, permite obtener
imagenes radiograficas del interior del organismo en forma de cortes trasversales o, si es
necesario, en forma de imagenes tridimensionales. (CentriMed, 2022).

Vasculitis: Grupo de afecciones que se caracterizan por la inflamacion de los vasos
sanguineos. (Duarte, 2022).

Vasculitis Urticarial: Es una enfermedad clinicopatoldgicas que se caracteriza por
episodios recurrentes de urticaria y vasculitis leucocitoclastica. (Vasquez, Hernandez, &
Trejo, 2017).
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RESUMEN

A lo largo del tiempo no se han identificado datos exactos para determinar una patologia
que indique que los pacientes tienen vasculitis de pequefio vaso, los sintomas que existen
son funcionales de manera general. Esta investigacion se plante6 como objetivo
determinar el perfil clinico epidemioldgico y terapéutico del paciente con vasculitis de
pequefio vaso atendido en el departamento de Reumatologia del Hospital Carlos Andrade
Marin de la ciudad de Quito en mes de enero 2019-diciembre 2021. La literatura indica
que en Latinoamérica son escasos los estudios relativos al tema. Basado en la encuesta
que se aplico a los pacientes y con la utilizacion de la escala BVAS, se realiz6 un estudio
con enfoque descriptivo de las variables sociodemograficas, clinicas e inmunologicas,
comorbilidades asociadas a la enfermedad, indice de actividad de la enfermedad al
momento del diagnostico y en el tratamiento. Mediante un analisis de tablas estadisticas
se establecio el perfil clinico epidemioldgico y terapéutico de las personas con vasculitis
de pequefio vaso. Los resultados de la investigacion mostraron que el 93,90% de pacientes
,viven en la zona urbana del pais, en la provincia de Pichincha, el 59,80% son casados y
se autoidentifican como mestizos, el 63,40% de los individuos son mujeres, el tipo de
vasculitis que mas prevalece es la granulomatosis con poliangeitis con el 56,10% de
pacientes, el 69,50% tuvo como principal manifestacién clinica las afectaciones renales,
mientras que en relacion a los marcadores inmunologicos la presencia de ANCA C
positivo representa el 46.3%, la comorbilidad que mas se asoci6o al momento del
diagnostico es la presencia de hipertensién arterial seguida de enfermedad renal, del
100% de los pacientes solo el 60.5% fueron sometidos a biopsia, en relacion al
tratamiento el medicamento mas utilizado son los glucocorticoides al inicio de la
enfermedad en un 98.8%, seguido de la ciclofosfamida y azatioprina, mediante los
criterios de Birmingham Vasculitis Activity Score indico que el 52,4% de pacientes
presentan actividad alta, la tercera parte de pacientes falleci6. Se concluy6 que el factor
de riesgo para que una persona diagnosticada con vasculitis de pequefio vaso no muera,

se puede basar en el indice de actividad de BVAS como se menciona en la parte tedrica.

PALABRAS CLAVES: / VASCULITIS/ BVAS/ TABLAS ESTADISTICAS/GPA/ANCA C/
BIRMINGHAM VASCULITIS ACTIVITY SCORE
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ABSTRACT

Over time, no exact data have been identified to determine a pathology that indicates that
patients have small vessel vasculitis; the symptoms that exist are generally functional.
The objective of this investigation was to determine the clinical, epidemiological and
therapeutic profile of the patient with small vessel vasculitis treated in the Rheumatology
service of the Carlos Andrade Marin Hospital in the city of Quito in the period January
2019-December 2021. The literature indicates that In Latin America there are few studies
on the subject. Based on the survey that was applied to the patients and with the use of
the BVAS scale, a descriptive study of the sociodemographic, clinical and immunological
variables, comorbidities associated with the disease, activity index of the disease at the
time of diagnosis and treatment. Through an analysis of statistical tables, the
epidemiological and therapeutic clinical profile of patients with small vessel vasculitis
was established. The results of the investigation showed that the patients with small vessel
vasculitis, 93.90% live in the urban area of the country, in the province of Pichincha,
59.80% are married and self-identify as mestizos, 63, 40% of individuals are women, the
most prevalent type of vasculitis is granulomatosis with polyangiitis with 56.10% of
patients, 69.50% had renal involvement as the main clinical manifestation, while in
relation to markers Immunology, the presence of positive ANCA C represents 46.3%, the
comorbidity that was most associated at the time of diagnosis is the presence of arterial
hypertension followed by kidney disease, of 100% of the patients only 60.5% underwent
biopsy, in relation to In treatment, the most used medication is glucocorticoids at the onset
of the disease in 98.8%, followed by cyclophosphamide and azathioprine, using the
Birmingham Vasculitis Activity Score criteria indicated that 52.4% of patients present
high activity, a third of patients died. It was concluded that the risk factor for a person
diagnosed with small vessel vasculitis not to die, can be based on the BVAS activity index

as mentioned in the literature.

KEY WORDS: / VASCULITIS/ BVAS/ STATISTICAL TABLES/GPA/ANCA C/
BIRMINGHAM VASCULITIS ACTIVITY SCORE.
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1. INTRODUCCION

Las inflamaciones de los vasos son alteraciones clinico-patoldgicas que afecta a todos los
grupos poblacionales. Esta enfermedad de distingue por tumefaccion y desintegracion de
las paredes de arterias y venas de diferentes calibres, incluyendo capilares y/o conjuncién
entre ellos (Chércoles & Fong, 2016).

Se trata de enfermedades agrupadas de acuerdo a su patogénesis por lo que su diagnostico
puede ser dificil en ocasiones, ya que pueden ser una respuesta primaria o secundaria a
diferentes enfermedades con afectacion de la circulacién sanguinea a diferentes tejidos
del cuerpo como pulmones, nervios y piel, y en ello varia en cuanto a la gravedad y
duracion de algunos sintomas como disnea, tos, entumecimiento, fatiga, dolores
articulares, presencia de purpura, Ulceras o nddulos (Chércoles & Fong, 2016; ACE:
American College of Rheumatology, 2022. [citado 15 de septiembre de 2022]. Vasculitis
Espariol).

Su clasificacion se realiza teniendo en cuenta criterios internacionales que ayudan a su
mejor entendimiento (Jennette, 2014) para ello, se deben tener en cuenta algunas
caracteristicas propias del vaso dafiado y la posibilidad de dafio que ello produce en el
individuo enfermo (Watts & Robson, Introduction, epidemiology and classification of
vasculitis, 2018. [citado 16 de sepriembre de 2022]; Ortiz). Sus causas pueden ser
variadas, no obstante, la literatura revisada considera que en el 45-55% de los enfermos
se desconoce su etiologia; el 15-20% obedece a factores infecciosos o inflamatorios
respectivamente; del 10-15% son debido a medicamentos y un 5% como respuesta a
neoplasias (Lee , et al., 2016. [citado 15 de septiembre de 2022]) en cuanto al sexo son
las mujeres, en el 80-90% de los casos y antes de la tercera década de vida las mas
afectadas (Chanussot, et al., 2018. [citado 16 de septiembre de 2022]).



En cuanto a su incidencia, esta varia entre regiones, tipo, sexo y edad. En tal sentido, son
frecuentes las vasculitis de tipo autoinmune en cada cinco varones por una fémina, antes
de los 15 afios a razén de 26 casos por 100 mil pacientes (Leiton, Obaldia, & SolanoS,
2022. [citado 15 de septiembre de 2022\); las vasculitis como la Granulomatosis con
Poliangeitis afecta mas a personas de origen europeo en comparacion con los de origen
asiatico, mientras que la Poliangeitis Microscopica es frecuente en China y Japon
(Kitching A. , et al., 2020. [citado 16 de septiembre de 2022] ).

En Latinoamérica son escasos los estudios relativos al tema; paises como México, Brasil,
Chile, Colombia y Per( han realizado investigaciones donde la prevalencia de vasculitis
de grandes vasos (1) es de alrededor de 0,8% por cada cien mil habitantes (Palmezano,
Figueroa, Rodriguez, & Plazas, 2018. [citado 16 de septiembre de 2022]), no obstante,

las tasas de prevalencia e incidencia para el resto de las vasculitis son escasas (Artero).

En Ecuador tampoco existen investigaciones relacionadas con la prevalencia e incidencia,
tampoco se han realizado estudios acerca de esta problematica, quizas, porque no se ha
Ilegado a un consenso entre los profesionales abocados a esta patologia debido a que los
criterios clasificatorios se han visto rebosados por las necesidades de diagnéstico de la
practica clinica habitual.

Los estudios realizados con anterioridad incluyen muestras muy pequefias y heterogéneas
y en ocasiones sus resultados son contradictorios, incompletos y sus conclusiones no
pueden ser generalizadas, por tanto, un estudio més amplio puede actualizar
conocimientos sobre esta tematica, por lo cual se busca conocer: ¢Cuales son las
caracteristicas clinicas, epidemiologicas, y terapéuticas de los individuos con vasculitis
de pequefio vaso en el departamento de reumatologia del Hospital de Especialidades

Carlos Andrade Marin?

Las evidencias anteriores permiten considerar al estudio de relevancia cientifica porque
durante el proceso investigativo se favorecera la produccion bibliografica de contenidos
actualizados que contribuiran a estructurar teéricamente el fundamento tedrico en la cual

se sustenta el estudio, por lo tanto, constituird una base de consulta que pueden servir para
2



futuras investigaciones o, ser fuente de consulta disponible para ser utilizada por

estudiantes, profesores y profesionales de la salud.

Es factible porque se dispone de los recursos necesarios, tiempo, apoyo y autorizacion de
la gerencia institucional y el acceso a base anonimizada o pseudoanonimizada de
pacientes que acudieron a consulta, ademas sera autofinanciado en su totalidad por la

investigadora principal.

1.1 JUSTIFICACION

Las vasculitis son patologias poco comunes, heterogéneas que se encuentran
diferenciadas por un impacto significativo en la morbimortalidad de los pacientes por lo
cual caracterizar estas patologias en los enfermos atendidos en la consulta externa nos
permitira conocer y generar conocimiento en cuanto a las manifestaciones clinicas, la
epidemiologia, y terapéutica utilizada, de ahi la importancia que se concede a este

proyecto de investigacion.

Los aportes que puede brindar la presente investigacion desde el punto de vista literario ,
practico y social son importantes y los resultados que se deriven de ella ampliaran el
conocimiento que se tiene de esta patologia y pueden brindar informacion valiosa para

las diferentes especialidades médicas que se ven involucradas en su diagnostico y manejo.

Desde la perceptiva practica los resultados contribuiran en la formacion de los
profesionales de la salud para la realizacion de diagndsticos mas certeros de la
enfermedad teniendo en cuenta las discordancias que existen en los criterios diagnésticos

de la misma.

Desde la proyeccion social la investigacion es importante debido a que los resultados
favoreceran a los pacientes portadores de la enfermedad, pues la ampliacién de los

conocimientos que se tienen de esta patologia influird en un diagnéstico precoz el mismo



que es indispensable para el tratamiento adecuado y esta directamente relacionado con el

prondstico de la enfermedad.

Es trascendental realizar este proyecto puesto que son escasos los estudios previos de
caracterizacion de la enfermedad y dentro del pais no se evidencian en la literatura
revisada, solo existen estudios aislados, por tanto, esta investigacion contribuira a resolver
esta problematica, asi como a ampliar y sistematizar los conocimientos que se tienen de

la enfermedad.

Este panorama es el punto de partida de este proyecto, asi como el hecho de que no existen
antecedentes de este tipo de estudio en el departamento de Reumatologia del Hospital
Carlos Andrade Marin de la ciudad de Quito, por tanto, sus resultados contribuiran a

controlar este problema de salud

1.2 PROBLEMA DE INVESTIGACION

De acuerdo con las evidencias sefialadas la vasculitis de pequefios vasos es una
enfermedad multicausal asociada a cifras cada vez mayores de morbilidad y mortalidad a
consecuencia de los dafios que produce sobre varios sistemas y 6rganos (Arnold, Holl,
Miiller, Klapa, & Lamprecht, 2022). La ausencia de estadisticas clinico-epidemiolégico
y terapéutico pueden estar relacionados con errores en el diagndstico y tratamiento de

individuos enfermos lo cual, acelera los dafios en 6rganos dianas.

Con la actual investigacion se realiza un analisis de la bibliografia relacionada con su
epidemiologia, etiopatogenia, clasificacion, principales manifestaciones clinicas,
diagndstico y tratamiento, que ayudaran al profesional de la salud de todos los niveles
que involucra la atencion para mejorar el entendimiento y afrontamiento de esta

enfermedad.



1.3 PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢Cudles son las caracteristicas demograficas, clinicas, de laboratorio y terapéutico en
pacientes diagnosticados con vasculitis de pequefio vaso en el servicio de Reumatologia

del Hospital Carlos Andrade Marin durante el periodo enero 2019 a diciembre 20217

1.4 OBJETIVO GENERAL

Determinar las caracteristicas clinicas, epidemioldgicas y terapéuticas de las Vasculitis
de pequefio vaso en el servicio de Reumatologia del Hospital Carlos Andrade Marin de

la ciudad de Quito en el periodo comprendido entre enero 2019 y diciembre 2021.

1.5 OBJETIVOS ESPECIFICOS

o ldentificar las caracteristicas demograficas en los pacientes con Vasculitis de
pequefio vaso

e Describir las principales manifestaciones clinicas e inmunolégicas de inicio de la
enfermedad, establecidas en los criterios de clasificacion del consenso Chapel Hill
(CHCC)

e Enumerar las diferentes comorbilidades asociadas a la enfermedad

e Establecer el indice de actividad de la enfermedad al momento del diagndstico,
mediante los criterios de Birmingham Vasculitis Activity Score (BVAS)

o Describir el tipo de tratamiento con el que se encuentran los pacientes durante el

periodo de estudio.



2. MARCO TEORICO

2.1 Sistema vascular

El sistema venoso del cuerpo humano es el encargado de suministrar sustancias nutritivas,
oxigeno y hormonas y retirar desechos toxicos de los diferentes 6rganos y tejidos a través,
de un grupo de vasos sanguineos que sale y retorna el corazon: arterias, arteriolas,
capilares, vénulas y venas de gran, mediano y pequefio calibre mismas que estan
compuestas por tres capas o tunicas (intima, media y adventicia) dispuestas desde la luz
del vaso hacia la parte externa con determinadas diferencias (Tabla 1) en cuanto a sus

caracteristicas (Ross & Pawlina, 2020).

Tabla 1. Diferencias estructurales entre arterias y venas

Arterias
Vaso Diametro Tanica intima (capa interna) Tamica media (capa intermedia) Tanica adventicia (capa externa)
Arteria =10mm Endotelic Misculo liso Tejido conjuntivo
grande Tejido conjuntivo Membranas elasticas Fibras elasticas
larteria Muasculo liso
elastica)
Arteria media 2-10 mm Endotelio Misculo liso Mas delgada que la tinica media
(arteria mus- Tejido conjuntivo Fibras colagenas Tejido conjuntivo
cular) Musculo liso Relativa escasez de tejido Algunas fibras elasticas
Membrana elastica intema elastico
prominente
Arteria 0. 1-2 mm Endotelio Mdsculo liso {B-10 capas ce Mas delgada gue la tanica media
pequena Tejido conjuntivo lulares) Tejido conjuntivo
Muasculo liso Fibras colagenas Algunas fibras elasticas
MMembrana elastica intema
Arteriola 10—-100 pum Endotelio Mdsculo liso {1-2 capas ce Mas delgada gue la tanica media
Tejido conjuntivo lulares) Fina vaina de tejide conjuntivo
Muasculo liso mal definida
Capilar A4-10 pm Endotelio Mo hay Mo hay
Venas
Vaso Diametro Tanica intima (capa interna) Tanica media (capa intermedial Tonica adventicia (capa externa)
Vénula posca- 10-50 pm Endotelio MNo hay MNo hay

pilar

Vénula mus-
cular

Vena pe-
quena

Vena me-
diana

Vena grande

Pericitos

50-100 pm Endotelic

Endotelio
Tejido conjuntivo

0, 1=1 mm

Masculo liso (2-3 capas)

Membrana elastica intema an

1=10 rmm Endotelic
Tejido conjuntivo
Muasculo liso
algunos casos
=10mm Endotelic

Tejido conjuntivo
Mdsculo liso

Muasculo liso {(1-2 capas ce
lulares)

Masculo liso {2-3 capas con
tinuas con la wnica intimal

Mdasculo liso

Fibras colagenas

Masculo liso {2-15 capas)
Fibras colagenas

Masculo liso (2-15 capas)
Fibras colsgenas

Fuente: Tomado a partir de (Ross & Pawlina, 2020).

Tejido conjuntivo
Algunas fibras eldsticas

Mas gruesa gue la tanica media
Tejido conjuntivo
Algunas fibras eldsticas

Mas gruesa gue la tanica media
Tejido conjuntivo
Algunas fibras eldsticas

Mas gruesa gue la tanica meadia

Tejido conjuntive

Algunas fibras elasticas, musculo
liso longitudinal

Mucho mas gruesa que ks tinica
media



2.2 Vasculitis

Las vasculitis son enfermedades diferentes (Quintanilha, et al., 2017. [citado 16 d
septiembre de 2022] ) que dafian los vasos sanguineos (Séenz de Santa Maria, Morales,
Noguerado, Noguerado, & Zubeldia, 2016. [citado 16 de septiembre de 2022] )
provocando su isquemia y dafio estructural (Sanchez, Herndndez, Navarrete, & Torres,
2021. [citado 16 de septiembre de 2022] ; Forero, et al., 2022. [citado 16 de septiembre
de 2022]). La inflamacién de las arterias, venas y capilares sanguineos con diferentes
tamarios permite que sean nombradas vasculitis de grandes, medianos y pequerios vasos
pudiendo afectarse a largo plazo 6rganos y sistemas a través de aneurismas, pérdida de la
visién o insuficiencia renal (Chércoles & Fong, 2016).

2.3 Epidemiologia

Independientemente que las vasculitis son poco frecuentes (Sotelo, Sdnchez, & Acevedo,
2016. [citado 16 de septiembre de 2022] ) su incidencia puede variar de 15.4 a 29.7 casos
por millén de personas por afio (Chango, Calle, Lopetegui, Alexander, & Modi , 2020.
[citado 16 de septiembre de 2022]). Puede afectar a personas de diferentes edades y sexo,
no obstante, algunas entidades presentan cierta predisposicion por determinadas edades;
mientras que la enfermedad de Kawasaki (Medina, Mejia, Araujo, & Prado, 2018. [citado
16 de septiembre de 2022]) y la purpura de Schéenlein Henoch afecta entre 0,5 y 6,39
infantes menores de 60 meses (Alcobendas, Remesal, & Fernandez, 2020. [citado 17 de
septiembre de 2022] ); la arteritis de células gigantes, la arteritis de Takayasu, la vasculitis
urticaria hipocomplementémica y el sindrome de Behcet por encima de la 5ta década.
(Watts, Hatemi, Burns, & Mohammad, 2022).

Winkler y True (Winkler & True, 2018) observaron mayor afeccion en poblacion adulta
de alrededor de 70 afios con 2,5 mas probabilidades de ocurrir en mujeres que en hombres
con un riesgo de por vida del 1 % para las mujeres y del 0,5 % para los hombres y una
incidencia de 20 por cada 100 mil habitantes procedentes de América del Norte y Europa

Occidental con el dafio de células gigantes.



a. Edad: existen estudios que relacionan los factores ambientales y la predisposicion
genética infantil ante determinadas enfermedades: Kawasaki (80% hasta 60 meses) y la
vasculitis de grandes vasos por encima de los 50 afios (Watts, Hatemi, Burns, &
Mohammad, 2022).

No obstante, Stone (Stone, 2006) considera la edad en el 90% de nifios con Henoch-
Schénlein de manera autolimitada en comparacion con los adultos, donde la enfermedad
presenta un pronostico reservado debido a la tendencia hacia la cronicidad y dafio renal.

b. Sexo: de manera general no existe predisposicion por uno u otro sexo excepto en la
enfermedad de Buerguer frecuente en pacientes del sexo masculino que se ha explicado
por el mayor habito tabaquico de estos en comparacion con las mujeres, en este sexo es
frecuente la arteritis de Takayasu con una relacion de 9:1 ((23).

c. Etnicidad: algunos estudios encontraron mayor presencia de dafio vascular entre personas
de raza blanca y entre asiaticos asi, como la enfermedad de Behcet en paises de la ruta de
la seda (Stone, 2006).

d. Genética familiar: aunque infrecuente por su poligenismo se ha encontrado una relacién
genética entre la enfermedad de Behget y el gen HLA-B51 entre parientes de una misma
familia japonesa (Stone, 2006).

e. Medio ambiente: las exposiciones ambientales y laborales como al humo de tabaco se han
asociado con la enfermedad de Buerger (Winkler & True, 2018; Basu, Rusell, Nazarian,
& Das, 2020. [citado 16 de septiembre de 2022]).

2.4 Etiopatogenia

Las causas de estas enfermedades son variadas y complejas, dentro de ellas Sanchez y col
(Sanchez, Hernandez, Navarrete, & Torres, 2021. [citado 16 de septiembre de 2022] )
mencionan los agentes infecciosos de tipo viral, bacteriano y micético, asi como algunos
farmacos involucrados en el origen de algunas de ellas como son el caso de las vasculitis

crioglobulinemia y leucitoclastica cutanea respectivamente.



Sus causas pueden ser variadas, no obstante, la literatura revisada considera que en el 45-
55% de los enfermos se desconoce su etiologia; el 15-20% obedece a factores infecciosos
o inflamatorios respectivamente; del 10-15% son debido a medicamentos y un 5% como
respuesta a neoplasias (Lee , et al., 2016. [citado 15 de septiembre de 2022]); por sexo
afecta frecuentemente a mujeres menores de 30 afios 80-90% (Chanussot, et al., 2018.
[citado 16 de septiembre de 2022]).

Alcobendas y col (Alcobendas, Remesal, & Fernandez, 2020. [citado 17 de septiembre
de 2022] ) consideran tres mecanismos fundamentales en la fisiopatologia de la vasculitis
relacionado con procesos inmunoldgico, dafio de los vasos por agentes bioldgicos y, de
causa desconocida, de ellos el dafio inmunoldgico es el mas estudiado a partir de la
entrada al organismo genéticamente predispuesto de agentes infecciosos 'y
medioambientales como silice, mercurio, penicilamina, propiluracilo, dapsone, virus y
staphylococcus aureo para que el organismo cree anticuerpos antineutréfilos a través de

la desregulacién de célulasBy T.

2.5 Clasificacion

Debido a la multicausalidad en su génesis, algunos tipos se mantienen en estudio. Dentro
de ellos se tienen en cuenta mecanismos patégenos desconocidos, infeccioso o

inmunologico (Tabla 2).

Tabla 2. Causas inmunoldgicas de la vasculitis
Tipo Tipo | Tipo 11 Tipo 111 Tipo IV
Caracteristicas Alérgica o Citotoxica o Mediadas por Mediada por
anafilactica: se citolitica: Los inmunocomplejos: se  linfocitos T:
caracterizada ANCA activa el presencia de
por infiltracion (anticuerpos anti-  complemento y infiltrados
angiocéntrica de citoplasma de liberacién de los inducidos por
los vasos por neutréfilos) componentes C3y linfocitos T,
eosindfilos activan los C5, que producen especialmente
neutrdfilos y las quimiotaxis de Thl
células neutréfilos y




Ejemplos Vasculitis
asociadas a
estados atdpicos.
Urticaria

vasculitis

Sindrome de
Churg-Strauss. Se
caracterizan por
aumento de las
inmunoglobulinas

tipo IgE.

endoteliales e
inducen la
apoptosis
acelerada de los
neutrdéfilos.

Los AECA causan
vasculitis por dafio
directo o por
activacion del
complemento
Vasculitis
mediadas por
ANCA
(granulomatosis
con poliangeitis,
poliangeitis
microscépica 'y
sindrome de
Churg-Strauss).
Anticuerpos
anticélulas
endoteliales
(AECA).
Enfermedad de
Behget
Enfermedad de

Takayasu

liberacion de enzimas
proteoliticas con el
consiguiente dafio del

vaso

Vasculitis
leucocitoclastica
cutanea.

Sindrome de
Schénlein-Henoch.
Poliarteritis

nodosa

en la pared
vascular, que
junto al
interferon-y
fagocitan las

fibras elasticas.

Arteritis

de la temporal.

Elaborado por: Pesantez Bravo Maria Carmen
Fuente: Adaptado (Sunderkotter, et al., 2018).

En edades pediatricas son tenidos en cuenta los criterios emitidos por el Congreso

Europeo de Reumatologia (Tabla 3).
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Tabla 3. Clasificacion de las vasculitis en Pediatria

Clasificacion Tipo de vasculitis

Vasculitis Acrteritis de Takayasu
predominantemente
de gran vaso
Poliarteritis nodosa sistémica pediatrica
Poliarteritis nodosa cutanea
Enfermedad de Kawasaki
Vasculitis Granulomatosas:
predominantemente  Sindrome de Churg-Strauss
de mediano vaso Granulomatosis con poliangitis (granulomatosis de Wegener)
No granulomatosas:
Poliangitis microscépica (PAM)
Pdrpura de Schénlein-Henoch
Vasculitis leucocitoclastica cutanea aislada
Urticaria vasculitis hipocomplementémica
Otras vasculitis Enfermedad de Behcet
Vasculitis secundarias a infeccién (incluida la poliarteritis
nodosa asociada a hepatitis B)
Malignidad y farmacos (incluyendo las vasculitis por
hipersensibilidad)
Vasculitis asociadas a enfermedades del tejido conectivo
Vasculitis aislada del SNC
Sindrome de Cogan

Vasculitis no clasificables

Elaborado por: Pesantez Bravo Maria Carmen
Fuente: Adaptado de (Anton & Carriqui, 2022).
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2.6 Clasificacion de Chapel Hill

A partir del tamafio del vaso dafiado el Colegio Americano de Reumatologia las enmarco

como primarias o secundarias (Stone, 2006), sin embargo, el Consenso Internacional de

Chapel Hill en 2012 (Cuadro 4) sin pretender clasificar ni diagnosticar la enfermedad

realizé su nomenclatura a partir de aspectos clinicos, radiolégicos, de laboratorio e

histoldgicos para ser utilizados como criterios diagndsticos en la practica partir de la cual

las de tipo primario son aquellas que afectan a grandes, mediano y pequefios vasos

(Jennette, 2014).

Tabla 4. Clasificacion de vasculitis de acuerdo con la Conferencia del Consenso

Internacional de Chapel Hill, 2012

Tipo

Ejemplos

Vasculitis de grandes vasos

Vasculitis de medianos vasos

Vasculitis de pequefios vasos

Vasculitis de vaso variable

Vasculitis de un solo érgano

Arteritis de Takayasu

Arteritis de células gigantes

Poliarteritis nudosa

Enfermedad de Kawasaki

Vasculitis asociada a ANCA

Poliangitis microscopica

Granulomatosis con poliangeitis (GPA)
Granulomatosis eosinofilica con poliangeitis
Vasculitis de complejos inmunes

Enfermedad antimembrana basal glomerular (anti-
GBM)

Vasculitis crioglobulinémica (CV)

Vasculitis por IgA

Vasculitis urticarial hipocomplementémica (HUV)
Enfermedad de Behcet

Sindrome de Cogan

Vasculitis cutanea de vasos pequefios

12



Arteritis testicular, v
Vasculitis del sistema nervioso central

Vasculitis asociada con enfermedad  Vasculitis reumatoide,

sistémica Vasculitis de lupus
Vasculitis asociada con probable Poliangeitis microscopica asociada a hidralazina
etiologia Vasculitis asociada al virus de la hepatitis B

Vasculitis crioglobulinémica asociada al virus de la
hepatitis C

Elaborado por: Peséntez Bravo Maria Carmen
Fuente: Modificado de (Jennette, 2014).

Como se ha notado en los parrafos precedentes la clasificacion de la vasculitis ain no se
encuentra consensuada pudiendo confundir al profesional lo cual, debe ser un reto para
futuras investigaciones, no obstante, deben ser tenidos en cuentas un grupo de criterios
independientemente de la utilizacion de una u otra categorizacion. Para esta investigacion
se tendran en cuenta aspectos importantes como: a) tamafio del vaso, sus atributos
funcionales y estructurales; b) caracteristicas epidemioldgicas del individuo enfermo
(edad, sexo, etnicidad); c) forma de dafio, d) lesion encontrada en muestras histologicas,
e) anticuerpos y, f) tipo de infeccion como criterios para las vasculitis de pequefio vaso
(Stone, 2006).

2.7 Vasculitis de pequefios vasos

La vasculitis de pequefios vasos son enfermedades que inflaman las paredes del vaso
predominante conllevando a la isquemia y la necrosis de pequefias arterias
intraparenquimatosas, arteriolas, capilares y vénulas como consecuencia de factores
ambientales predisponentes y factores de riesgo que inducen la activacién intravascular
prematura de los granulocitos neutrofilos con desgranulacion y liberacion de enzimas y
especies reactivas del oxigeno que condicionan el dafio vascular (Arnold, Holl, Miiller,
Klapa, & Lamprecht, 2022).
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2.8 Manifestaciones clinicas

Por lo general no existen datos que hagan pensar en una determinada patologia, segun el
vaso afectado, no obstante, existen sintomas funcionales generales para todo tipo de
vasculitis referidos por los individuos afectados quienes sefialan la fiebre, cefaleas,
astenia, anorexia, dolores mioarticulares, urticaria, nédulos, papulas, purpuras y ulceras

como los més frecuentes (Chércoles & Fong, 2016).

Las demas manifestaciones clinicas estaran en proporcion al territorio irrigado por el vaso
dafiado (Cervera, Blanco, Silva, Paredes, & Torres, 2017), de tal manera que puede
encontrarse afectacion renal, cifras elevadas de presion arterial, hemoptisis, hemorragia
alveolar, claudicacion intermitente, asimetria de pulso, lesiones pulmonares, ACV,
tromboembolismo venoso, enfermedad vascular periférica, insuficiencia cardiaca,
depresion, psoriasis, EPOC y trastornos endocrinos como mayor predisposicion a
enfermar de hipotiroidismo, diabetes tipo 2 y dislipidemias (Li, Neogi, & Jick, 2018.
[citado 18 de septiembre de 2022]; Montiel, Sobarzo, Centurion, Montiel, & Torres, 2020
[citado 17 de septiembre de 2022]).

Resumiendo, los sintomas que se encuentran relacionados con el dafio de grandes vasos
pueden ser la claudicacion de una determinada extremidad, hipertension arterial,
elongacion adrtico y trastornos de la vision; cuando la afectacion compromete los vasos
medianos se sospecha ante la presencia de nddulos cutaneos, ulceras en la piel o mucosas,
livedo reticularis, necrosis digital, mononeuritis y microaneurisma, y, cuando aparecen
sintomas compatibles con dafios de pequefios vasos son frecuentes sintomas relacionados
con la purpura palpable, hemorragia alveolar, presencia de granulomas cutaneos, dafios
en los ojos como uveitis, escleritis o epiescleritis y glomerulonefritis como las més

frecuentes (Stone, 2006; Cervera, Blanco, Silva, Paredes, & Torres, 2017).
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2.9 Diagnostico

Su diagndstico es complejo (Cervera, Blanco, Silva, Paredes, & Torres, 2017) por lo que
se requiere tener en cuenta los sintomas/signos y la utilizacion de exdmenes de laboratorio
y medios diagndstico para evitar su retraso y/o agravar el pronostico (Montiel, Sobarzo,
Centurion, Montiel, & Torres, 2020 [citado 17 de septiembre de 2022]). Su diagndstico
definitivo han de ser necesarias pruebas histol6gica mediante la realizacion de biopsia de
tejidos (rifidon, pulmon, nasofaringe y senos paranasales) y, en otros casos se impone la
necesidad de estudios angiograficos e inmunohistoquimicos segun criterios de
clasificacion (Prieto, et al., 2016. [citado 16 de septiembre de 2022]; VVélez, Lépez, Chio,
& Gutiérrez, 2019. [citado 16 de septiembre de 2022]).

Frecuentemente estos pacientes muestran desviacion izquierda, cifras de hemoglobina y
hematocrito bajos, elevacion de proteina C y de pruebas bioquimicas de laboratorio,
también serologia positiva para hepatitis B y C, mientras que en las muestras de biopsia
de la dermis o renal es frecuente la presencia de edema, células epiteliales e infiltrado
inflamatorio de tipo neutrofilico y granulomas (Montiel, Sobarzo, Centurion, Montiel, &
Torres, 2020 [citado 17 de septiembre de 2022])

Las técnicas de imagen en combinacion con criterios clinico-analiticos permiten su
clasificacion. Con la radiologia se confirman nddulos cavitados o un infiltrado pulmonar,
el TAC simple de cerebro permite observar area de bajos valores de atenuacion cortico-
subcortical parietal posterior, lesion isquémica; area hipodensa cartico-subcortical
parietal parasagital, la RM con contraste del cerebro areas parcheadas de alteracion de
sefial sub y yuxtacorticales por afectacion de pequefios vasos, signos de infartos y, la
arteriografia detalla la luz vascular y el estado de la circulacién colateral (Medina, et al.,
2021. olcitado 18 de septiembre de 2022]).

15



2.10 Criterios diagnosticos

Se recomienda que antes de ser clasificada la vasculitis de pequefio vaso ANCA positivo
se debe considerar la edad, los sintomas y los resultados del laboratorio sin otro
diagnostico al menos durante tres meses. Se sospecha en menores de 16 afios con signos
y sintomas compatibles con positividad para alguna de las siguientes pruebas de
laboratorio: a) Inflamacién granulomatosa alrededor o dentro de la pared del vaso, b)
Serologia positiva para ANCA por ELISA, ¢) Mononeuritis multiple por angiografia por
resonancia magnética o TAC y, d) Eosinofilia: Son excluyentes procesos malignos,
infecciones bactrianas o virales (Hepatitis B o C; VIH, TB, endocarditis); consumo de
hidralazina, propiltiouracilo, cocaina y alopurinol, vasculitis secundarias a enfermedades

del tejido conectivo (Pagnoux, 2016).

2.11 Tratamiento

Los tratamientos de las vasculitis se basan en controlar la inflamacion, asi como en tratar
cualquier afeccion de base al indice clinico de actividad basado en los signos y sintomas
encontrados. El tratamiento recomienda la induccion de remision cuando se amenace la
vida o los 6rganos combinando esteroides 1 mg/kg/dia, méas ciclofosfamida 2 mg/kg/dia,

no obstante, el grado de evidencia es insuficiente.

Cuando no se amenace la vida o los 6rganos se recomienda sustituir la ciclofosfamida
metotrexato o micofenolato mofetilo (20 a 25 mg/semana); para las recaidas la
combinacion de Rituximab y Ciclofosfamida; para el mantenimiento iguales

medicamentos a dosis inferiores (Yates, et al., 2016).

Para el tratamiento de vasculitis pediatricas, la iniciativa SHARE proporciona algunas
recomendaciones para optimizar el tratamiento de algunas vasculitis (Tabla 5) que puede

servir de ayuda al profesional de la salud para ser utilizada en pacientes con vasculitis.
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Tabla 5. Recomendaciones de tratamiento segun la iniciativa SHARE

Terapia de induccién

Metilprednisolona 10-30 mg/kg intravenoso (méaximo 1 g) 3 dias consecutivos con posterior
paso a via oral

Prednisolona 1-2 mg/kg/dia (maximo 60 mg/dia) con descenso progresivo posterior.
Ciclofosfamida 500-1000 mg/m? intravenosa (maximo 1,2 g) cada 3-4 semanas durante 3-6
meses. Reducir dosis si fallo hepatico o renal, linfopenia, neutropenia o infecciones

En casos seleccionados, rituximab o micofenolato de mofetilo

Enfermedad refractaria, recaida grave o fallo al tratamiento de induccion

Cambio de inmunosupresor (ciclofosfamida, rituximab o micofenolato de mofetilo)
Metilprednisolona 10-30 mg/kg intravenoso (méximo 1 g) 3 dias consecutivos
Aumentar prednisolona a 1 mg/kg/dia, reducir luego gradualmente

Considerar plasmaféresis

Volver a la terapia de mantenimiento cuando se alcance la remisién

Terapia biolégica (anti TNF, Tocilizumab) e inmunoglobulina

Terapia de mantenimiento

Agentes de primera linea: azatioprina o micofenolato de mofetilo (esperar al menos 14 dias tras
ciclofosfamida). Debe mantenerse al menos 1-3 afios. Se planteara suspender tratamiento solo
una vez que hayan pasado al menos 12 meses de inactividad sin corticoide.

Se recomienda desescalada progresiva durante 6 meses

Prednisolona 0,1-0,2 mg/kg/dia

Recaida menor (sin riesgo vital)

Aumentar prednisolona 0,5 mg/kg/dia y posteriormente reducir progresivamente a su dosis
habitual en un periodo de 4 semanas

Considerar aumentar dosis de inmunosupresor habitual

Elaborado por: Pesantez Bravo Maria Carmen

Fuente: Modificado a partir de las recomendaciones SHARE (Graeff, et al., 2019).
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2.12 Tipos de vasculitis de pequefio vaso

A partir de los avances cientificos se comenzd a realizar cambios o sustitucion de
eponimos en su nomenclatura por términos mas descriptivos relacionados con los
mecanismos involucrados en su fisiopatologia, es asi que la Granulomatosis con
poliangitis sustituye la enfermedad de Wegener, la Granulomatosis eosinofilica con
poliangitis al sindrome de Chur-Strauss y el purpura de Schoénlein- Henoch por vasculitis
IgA (Stone, 2006) mismas que seran mencionadas a la par en esta investigacion como una

manera de contribuir a su mejor conocimiento.

La isquemia y necrosis de pequefio vaso pueden sobrevenir ante la presencia de
inmunocomplejos e hipersensibilidad. Son frecuentes la vasculitis crioglobulinémica,
IgA/parpura de Henoch-Schonlein y las asociadas a anticuerpos anticitoplasma de
neutrofilos conocido como ANCA (Calatroni, et al., ANCA-associated vasculitis in

childhood: recent advances., 2017. ).

Esta enfermedad esta siendo ampliamente estudiada por su incidencia en poblaciones
especificas y dafios que produce en cuanto a la etiologia y al tamafio del vaso afectado.
Investigadores como Anton y Carriqui (Antén & Carriqui, 2022) consideran las vasculitis
primarias en el area pediatrica como la causa de afectacion de unos 50 casos por cien mil
nifios cada afio. Las vasculitis por IgA se relacionan con aproximadamente el 90% de

infantes masculinos entre 3y 12 afios con una prevalencia del 27%.

2.12.1 Vasculitis crioglobulinémica

Aproximadamente dos tercios de individuos contaminados con el virus de la hepatitis C
presentan alteraciones de pequefio vaso a causa de un tipo de inmunoglobulina conocida
como crioglobulinas relacionadas con la sintesis de células B y aumento de IgG e IgM
patogénica. Afecta fundamentalmente a mujeres pasados los 50 afios con dafios en la
piel, articulaciones, rifién y nervio periférico al dafar su axén siendo sus
manifestaciones frecuentes: fatiga, artritis y/o artralgia, parpura palpable y Glceras
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cutaneas, hormigueo, entumecimiento, parestesia y debilidad muscular y, a nivel renal

se encuentra hematuria y proteinuria (Freitas, et al., 2019.).

2.12.2 Vasculitis IgA/parpura de Schonlein-Henoch

La parpura de Schonlein- Henoch, es un tipo de vasculitis leucocitoclastica caracterizada
por una parpura palpable, sintomas inflamatorios articulares, alteraciones
gastrointestinales renales frecuentes en nifios con infecciones respiratorias. Su ocurrencia
se relaciona con algunos medicamentos, alimentos asi como, picaduras de insectos donde
el depdsito de IgA en piel y rifidn mismos que justifican la presencia de sintomas cutaneos
(exantema eritematoso violaceo palpable en cara, tronco y extremidades superiores),
articulares (artiritis o artralgias de tipo transitorio no migratoria que no dejan
deformidad), gastrointestinales (dolor abdominal, vomitos, sangramiento digestivo bajo,
pancreatitis e hidrops vesical) y renales (hematuria microscépica y glomerulonefritis
rdpidamente progresiva de gravedad y mal pronostico), ademas de otros menos frecuentes
(Hetland, Susrud, Lindahl, & Bygum, 2017).

2.12.3 Vasculitis asociada a anticuerpos anticitoplasma de neutrdéfilos

(ANCA)

Incluyen: poliangitis microscopica, granulomatosis con poliangeitis y granulomatosis
eosinofilica con poliangeitis con la caracteristica de necrosar capilares, vénulas y
arteriolas con tasas de incidencia del 0,13 al 0,20% en adultos (Calatroni, et al., ANCA-
associated vasculitis in childhood: recent advances., 2017. ) pero raramente reportadas en

nifios y adolescentes son raras pudiendo llegar a 0,5 por millén (Sacri, et al., 2015).

Similar al resto de las vasculitis, son los factores relacionados con el ambiente, la genética
y los trastornos en las respuesta inmunitaria y adaptativa. Su vinculacién con la
desregulacion de células B, generacion de anticuerpos, presencia de neutrofilos y

alteraciones relacionadas con la actividad de células T, explican la presencia de fiebre,
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fatiga, anorexia y pérdida de peso que anteceden las manifestaciones organicas sistémicas

(Calatroni, et al., ANCA-associated vasculitis in childhood: recent advances., 2017. ).
Poliangitis microscopica (PAM)

La granulomatosis de inicio en la infancia con PAM, son las manifestaciones de
enfermedad renal frecuentemente encontrada, ademés se acompafia de sintomas
musculoesqueléticos, cutdneas, del tracto respiratorio inferior y gastrointestinales en
ausencia de lesiones granulomatosas y, menos frecuente se pueden encontrar hemorragia
alveolar (Ludici, et al., 2016. [citado 27 de septiembre de 2022]).

Granulomatosis con poliangeitis (GPA)

Sus sintomas se relacionan con dafio otorrinolaringoldgica, afectacion renal, del tracto
respiratorio inferior, musculoesquelética y cutanea, por lo cual son frecuentes la rinitis,
sinusitis, costras nasales, epistaxis, otitis media, hipoacusia neurosensorial o conductiva
pudiendo encontrarse necrosis granulomatosa con destruccion de los cornetes y
perforacion del tabique nasal hasta lesiones pulmonares mas nodulares con tendencia a la
excavacion, unicos o multiples. En el caso de afeccion renal, es frecuente la proteinuria,
hematuria microscopica y/o cilindros rojo sangre hasta glomerulonefritis rapidamente
progresiva, con la consiguiente lesion renal aguda en el 50-100% de los nifios enfermos
(Ludici, et al., 2016. [citado 27 de septiembre de 2022]).

Granulomatosis eosinofilica con poliangeitis (EGPA)

Son sintomas predominantes el asma, eosinofilia, sinusitis, pdlipos nasales e infiltrados
pulmonares, plrpura 0 exantemas cutaneos urticarianos y afectacion digestiva, tanto en
niflos como en adultos, no obstante, en los primeros las altas tasas de mortalidad se
encuentran relacionadas con miocardiopatias (Calatroni, et al., ANCA-associated

vasculitis in childhood: recent advances., 2017. ).
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2.12.4 Formas raras de vasculitis

Un grupo importante s de este tipo de vasculitis son mal diagnosticadas al ser confundidas
con otras entidades clinicas. Las investigaciones actuales desconocen a ciencia cierta su
causa, sin embargo, los farmacos (cimetidina, diltiazem, yoduro de potasio, fluoxetina,
medicamentos antiinflamatorios no esteroideos, metotrexato, telmisartan, enalapril,
levetiracetam y pastillas para adelgazar de venta libre), infecciones (streptococos,
tuberculosis, hepatitis B 'y C, virus de Epstein-Barr, micoplasma, COVID-19 (de
Perosanz-Lobo, et al., 2020), influenza A/H1N1, tricomoniasis y enfermedad de Lyme),
enfermedad conectiva autoinmune (LES, sindrome de Sjogren, la artritis reumatoide, la
enfermedad inflamatoria intestinal, el sindrome de Schnitzler y el sindrome de Muckle-
Wells), trastornos mielodisplasicos o malignidad (mieloma multiple, sindrome
mielodisplasico, adenocarcinoma col6nico, carcinoma de células en anillo de sello,
carcinoma renal, linfoma no Hodgkin, teratoma metastasico de tumor testicular y
leucemia linfocitica cronica) son los méas implicados (Baigrie, Goyal, & CraneJ, 2022.
[citado 29 de septiembre de 2022]).

2.12.5 Birmingham Vasculitis Activity Score / BVAS

El formulario Birmingham Vasculitis Activity Score (BVAS) es una herramienta
publicada en la década de 1994 que ha presentado variaciones con el transcurso de los
afos. Esta herramienta permite evaluar las manifestaciones de reciente aparicion o la
ocurrencia de nuevas o0 peores en pacientes con vasculitis activa porque, pueden ser
consecuencia de una actividad anterior a causas de medicamentos 0 por enfermedades
asociadas. Estd compuesta por 59 items organizadas en nueve secciones sintomas/signos
caracteristicos del érgano en estudio: sistémicos, cutaneos, del ojo, de la nariz, del pecho,
cardiovasculares, abdominales, renales y del sistema nervioso, lo cual considera las
caracteristicas de la enfermedad cuando estas se atribuyen a actividad vascular activa
(Biscetti, et al., 2016; Yumura, et al., 2014).
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Para los nuevos pacientes a los que no se les ha diagnosticado previamente vasculitis, las
caracteristicas pueden haber ocurrido con anterioridad por lo que se registra los signos y
sintomas aparecidos durante las Ultimas tres semanas. Las puntuaciones persistentes
pueden oscilar entre 0 y 33, mientras que las puntuaciones Nuevo/Peor pueden fluctuar
entre 0 y 63 mismas que deben ser puntuadas segun las siguientes recomendaciones
(MDAPP, 2017. [citado 18 de septiembre de 2022]. Puntuacién de actividad de vasculitis
de Birmingham (BVAS) v3):

Las manifestaciones de la enfermedad deben puntuarse cuando sean atribuibles a
vasculitis activa. Si hay pruebas razonables de que una manifestacion es probablemente
atribuible a otra etiologia (p. €j., infeccion, otra comorbilidad), no debe puntuarse.

La puntuacion de enfermedad persistente debe usarse para todas las manifestaciones
debidas a vasculitis activa (pero no nueva o empeorada).

Se requerird los resultados de investigaciones de laboratorio o de iméagenes para algunos
articulos.

Los items de creatinina sérica en la seccion 8. “Renal” deben puntuarse solo en la primera
visita.

Hay varios items, p. €j., nddulos o cavidades que no son compatibles con la enfermedad
persistente y solo se pueden puntuar bajo la puntuacion nueva/peor.

Cuando el BVAS se evalle por primera vez en ese paciente o cualquiera de las
caracteristicas haya comenzado o se haya deteriorado en el dltimo mes, se utilizara la
puntuacion nueva/peor.

Las caracteristicas que persisten durante > 3 meses representan dafio en lugar de actividad
y deben calificarse en un formulario de indice de dafio por vasculitis (VDI) y no en un
formulario BVAS.

Para la puntuacion final se tienen en cuenta los sintomas/signos:

1) Sintomas sistémicos: Max. 2 puntos
2) Sintomas cutaneos: Max. 3 puntos
3) Sintomas del ojo: Max. 3 puntos

4) Sintomas de la nariz: Max. 3 puntos
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5) Sintomas del pecho: Max. 3 puntos

6) Sintomas cardiovasculares: Max. 3 puntos
7) Sintomas abdominales: Max. 4 puntos

8) Sintomas renales: Max. 6 puntos

9) Sintomas del sistema nervioso: Max. 6 puntos

Manifestaciones nuevas: Puntuacion total 63 puntos (Lugmani, Brown, Hall, & et al,
2018)

Si BVAS es 0: Enfermedad sin actividad

Si BVAS es 29 : Enfermedad en actividad teniendo en cuenta la siguiente tabla

Tabla 6. RENAL (méaxima puntuacion permitida)
RENAL (méaxima puntuacién permitida) 12
Hipertension 4
Proteinuria 4
Hematuria 6
Creatinina sérica 125-249 pumol/L 4
Creatinina sérica 250-499 pumol/L 6
Creatinina sérica >500 pmol/L 8

>30 % de aumento en la creatinina 0 >25 % de
caida en el aclaramiento de creatinina

Manifestaciones persistentes: Puntuacion total 33 puntos.

Si BVAS es 0: paciente esta inactivo
Si BVAS es 1-29: paciente con enfermedad activa tratada

Si BVAS es mayor a 8: Es predictor de muerte (Mukhtyar, Lee, Brown, & et al, 2009).
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3. METODOLOGIA

3.1 Tipo de estudio

Este proyecto es un tipo de estudio observacional y cualitativo porque se aplico un
formulario para la recoleccion de informacion y asi poder identificar los factores clinico
epidemioldgico y terapéutico de los pacientes diagnosticados con vasculitis de pequefio

vaso.

EL presente estudio tuvo un alcance descriptivo transversal, porque al investigar y
utilizar tablas y graficos, se presentaron los resultados describiendo el informe que se

requiere para cumplir con los objetivos de esta investigacion.

3.2 Area de estudio

El estudio se realiz6 en el Hospital de Especialidades Carlos Andrade Marin del Instituto
Ecuatoriano de la Seguridad Social ubicado en Ecuador en la provincia de Pichincha en

el Canton Quito, la poblacion aproximada es de 2.011 millones de habitantes.

3.3 Poblacion y muestra

Poblacion

Esta investigacion se realiz6 con todos los pacientes con diagndstico de vasculitis de
pequefio vaso atendidos en el servicio de Reumatologia del Hospital Carlos Andrade
Marin durante el periodo enero 2019 a diciembre 2021 que se encuentran dentro de la

base de datos institucional y cumplieron con los criterios de seleccion definidos.

Muestra

La muestra quedo integrada por el 100% del universo, por lo cual el universo y la muestra
seran la misma no necesitandose para este estudio la realizacion de formulas matematicas

que determinen su representatividad.
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3.4 Criterios de seleccién

3.4.1 Criterios de inclusion

Personas diagnosticadas con Vasculitis de pequefio vaso que se tratan en el hospital
de Especialidades Carlos Andrade Marin en el periodo comprendido entre enero 2019
y diciembre 2021.

Pacientes con diagndstico de Vasculitis de pequefio vaso de cualquier edad y genero
Pacientes de cualquier nacionalidad

Pacientes fallecidos con que presentaron Vasculitis de pequefio vaso entre enero 2019
y diciembre 2021.

3.4.2 Criterios de exclusién

Pacientes diagnosticados con Vasculitis de pequefio vaso que se atienden en el
hospital de Especialidades Carlos Andrade Marin fuera del periodo de estudio.
Personas con sospecha de Vasculitis de pequefio vaso que no estan en seguimiento en
el hospital Carlos Andrade Marin

Personas con datos incompletos en las Historias Clinicas

3.5 Descripcion de variables

Variables Sociodemograficas : Genero, edad, etnia, estado civil, procedencia, provincia

de residencia.

Variables Principales manifestaciones clinicas: Afectacidn respiratoria, afectacion renal,

manifestacion cutanea, mialgias, hematuria, afectacion visual, artralgias, otitis media,

fiebre, edema.

Variables Marcadores inmunoldgicos: ANCA C, ANCA P, ANA, ANTI-DNA, Factor

Reumatoide, Crioglobulinas.
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Comorbilidades: Enfermedad tiroidea, hipertension arterial, sindrome de Sjogren, artritis

reumatoidea, enfermedad renal, enfermedades pulmonares, neoplasias.

Variables biopsia: Sometidos a biopsia, sitio de la biopsia, diagnostico histopatolégico,

tiempo de evolucion.

Variables Tratamiento: Tratamiento, tratamiento actual.

3.6 Métodos de recoleccion de informacion:

En la recoleccion de datos se aplico una matriz para identificar las variables definidas en
la base anonimizada o pseudoanonimizada que la institucion entregé al investigador,
segun consta en la Carta de Intencion Institucional, en pacientes del departamento de
Reumatologia del Hospital Carlos Andrade Marin de la ciudad de Quito en el periodo
comprendido entre enero 2019 y diciembre 2021 con un modelo de encuesta elaborada
por la autora, (Anexo 1), asi como la informacién obtenida con la matriz Birmingham

Vasculitis Activity Score (version 3) (Anexo No.2).

3.7 Andlisis estadistico

En base al analisis de resultados se estudié a partir de los datos obtenidos en la base
anonimizada o pseudoanonimizada que la institucion entregé al investigador (segun
consta en la Carta de Intencién Institucional), segun el formulario elaborado y el
Birmingham Vasculitis Activity Score (version 3) se utilizé una base digital en Excel
2016, se proceso la informacion en el software SPSS para Windows version 22.

3.8 Operacionalizacion de las variables

Perfil clinico epidemioldgico y terapéutico: Conjunto de medidas signos, sintomas,
factores riesgo demograficos simples, bien concretos, asi como medidas de tratamiento
de eficacia demostrada y reconocida en el medio sanitario frente a la patologia;
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constituyen los principios basicos de atencion de los casos de vasculitis de pequefios

vasos. Sintomas presentes al inicio de la enfermedad. Ver (Anexo 3)

3.9 Aspectos bioéticos

Procedimiento

Esta investigacion no involucré ningin tipo de intervencion experimental con los
pacientes del estudio, de manera que no implicd ningln riesgo para estos o la
investigadora, los datos como los nombres, edad, género y clinica inicial se recolectaron
de la base anonimizada o pseudoanonimizada que la institucién entreg6 de cada uno de

los sujetos, los que se mantuvieron Unicamente con la investigadora.

Confidencialidad de la informacion

Con el fin de proteger la confidencialidad de los datos recolectados de la base
anonimizada o pseudoanonimizada que la institucion entregd a la investigadora, segln
consta en la Carta de Intencion Institucional, se omitieron los datos personales del
paciente asi se procedio a la limitacion del acceso a los datos.
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4. ANALISIS E INTERPRETACION DE RESULTADOS

Esta seccion se enfocd en la caracterizacion de los pacientes que acudieron a
Reumatologia del hospital Carlos Andrade Marin durante el periodo enero 2019 a
diciembre 2021, se estudid el comportamiento en pacientes con diagndstico de vasculitis
de pequefio vaso, se tomd en consideracion informacion demografica, clinica, de
laboratorio y terapéutico, las cuales se analizaron a través de tablas de frecuencia, esta

herramienta permitié cumplir con los objetivos de esta investigacion.

4.1 Perfil de pacientes con diagnostico de vasculitis de pequefio vaso

En la tabla 7, se describe que el 56,10% de pacientes presentaron el tipo de vasculitis
GPA (Granulomatosis con Poliangeitis), el 34,10% corresponde a los pacientes que tienen
el tipo de vasculitis PAM (Poloangeitis Microscopica) y el 4,90% a los que poseen el tipo
de wvasculitis: Angeitis Leucocitoclastica. ElI mayor porcentaje de pacientes
diagnosticados con vasculitis pertenecieron al género femenino con el 63,40%, el grupo
de edad al que corresponden en su mayoria es al grupo de 65 afios en adelante con el
42,70%, le sigue el grupo de 40 a 65 afios con el 41,50%. El 97,60% de individuos que
se autoidentificaron como mestizos representd la gran mayoria, apenas el 1,20% se
autoidentificaron como blancos y negros. Mas de la mitad de los pacientes indicaron que
su estado civil es de casados con el 59,80% y el 17,10% son solteros. EI 93,90% viven

en la zona urbana del pais, en la provincia de Pichincha.
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Tabla 7. Caracteristicas sociodemograficas y tipo de vasculitis de 82 pacientes de

Reumatologia del Hospital Carlos Andrade Marin en el periodo enero 2019-diciembre

2021
Variable Frecuencia %
Tipo de Vasculitis
Sindrome de Churg
Strauss 3 3,70%
Vasculitis
crioglobulinémica 1 1,20%
Poliangeitis con
Granulomatosis 46 56,10%
Poliangeitis Microscdpica 28 34,10%
Vasculitis
leucocitoclastica cutanea 4 4,90%
Genero
Hombre 30 36,60%
Mujer 52 63,40%
Edad
0-18 0 0,00%
19-39 13 15,90%
40-65 34 41,50%
>65 35 42,70%
Etnia
Blanca 1 1,20%
Negra 1 1,20%
Mestiza 80 97,60%
Indigena 0 0,00%
Estado Civil
Soltero 14 17,10%
Casado 49 59,80%
Viudo 6 7,30%
Union Libre 3 3,70%
Separado 3 3,70%
Divorciado 7 8,50%
Procedencia
Urbano 77 93,90%
Rural 5 6,10%
Provincia de residencia
Pichincha 72 87,80%
Pastaza 1 1,20%
Francisco De Orellana 1 1,20%
Manabi 1 1,20%
Imbabura 2 2,40%
Carchi 1 1,20%
Napo 2 2,40%
Chimborazo 1 1,20%
Tungurahua 1 1,20%

Elaborado por: Pesantez Bravo Maria Carmen

Fuente: Matriz de recoleccién
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4.2 Principales manifestaciones clinicas de 82 pacientes atendidos en
Reumatologia del Hospital Carlos Andrade Marin en el periodo enero

2019-diciembre 2021

Con respecto a las principales manifestaciones clinicas de los individuos con diagndstico
de vasculitis de pequefio vaso atendidos en el servicio de Reumatologia del Hospital
Carlos Andrade Marin, en la tabla 8, se describieron que las afectaciones renales y las
afectaciones respiratorias, fueron las manifestaciones clinicas que prevalecieron en los
pacientes con el 69,50% y el 54,90% respetivamente, le sigue la hematuria, las artralgias,

los edemas y la fiebre sobrepasando el 23%.

Tabla 8. Principales manifestaciones clinicas de 82 pacientes atendidos en

Reumatologia del Hospital Carlos Andrade Marin en el periodo enero 2019-diciembre

2021.

Variable %
Afectacién
Respiratoria

Si 54,90

No 45,10
Afectacion Renal

Si 69,50

No 30,50
Manifestacion
cutanea

Si 25,60

No 74,40
Mialgias

Si 19,50

No 80,50
Hematuria

Si 36,60

No 63,40
Afectacioén visual

Si 15,90

No 84,10
Artralgias

Si 34,10

No 65,90
Otitis Media
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Si 12,20

No 87,80
Total 100,00 n=82
Fiebre

Si 25,60

No 74,40

Total 100,00 n=82
Edema

Si 23,20

No 76,80

Total 100,00 n=82

Elaborado por: Peséntez Bravo Maria Carmen
Fuente: Matriz de recoleccion

4.3 Principales manifestaciones inmunoldgicas de 82 pacientes atendidos en
Reumatologia del Hospital Carlos Andrade Marin en el periodo enero

2019-diciembre 2021

La tabla 9, hizo referencia a las principales manifestaciones inmunoldgicas de las
personas con diagnostico de vasculitis de pequefio vaso, el 46,30% presentdo ANCA C
positivo, el ANCA P corresponde al 37,80% Yy el Factor Reumatoide el 20,70% de
pacientes. Con respecto al ANA, ANTI-DNA Y Crioglobulinas no se llegd a mas del 2%

de casos positivos.

Tabla 9. Principales manifestaciones inmunolégicas de 82 pacientes atendidos en
Reumatologia del Hospital Carlos Andrade Marin durante el periodo enero 2019-
diciembre 2021

Variable %
ANCAC
Positivo 46,30
Negativo 53,70
ANCAP
Positivo 37,80
Negativo 62,20
ANA
Positivo 7,30
Negativo 92,70
ANTI-DNA

31



Positivo 1,20

Negativo 98,80
FACTOR REUMATOIDE
Positivo 20,70
Negativo 79,30
CRIOGLOBULINAS
Positivo 2,40
Negativo 97,60

Elaborado por: Pesantez Bravo Maria Carmen
Fuente: Matriz de recoleccion

4.4 Principales comorbilidades asociadas a la enfermedad en 82 pacientes
atendidos en Reumatologia del Hospital Carlos Andrade Marin en el

periodo enero 2019-diciembre 2021

La tabla 10, se indicé las principales comorbilidades asociadas a la enfermedad en las
personas con diagndstico de vasculitis de pequefio vaso, el 48,80% fueron pacientes que
presentaron hipertension arterial, le siguen las enfermedades renales y tiroidea con mas
del 26%. Las enfermedades como el Sindrome de Sjogren, artritis reumatoidea,

enfermedades pulmonares y neoplasias se presentaron en pacientes de manera minima.

Tabla 10. Principales comorbilidades asociadas a la enfermedad en 82 pacientes
atendidos en Reumatologia del Hospital Carlos Andrade Marin en el periodo enero 2019-
diciembre 2021

Variable n %
Enfermedad Tiroidea
Si 22 26,80
No 60 73,20
Hipertension Arterial
Si 40 48,80
No 42 51,20
Sindrome de Sjogren
Si 3 3,70
No 79 96,30

Artritis Reumatoidea
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Si 9 11,00

No 73 89,00
Enfermedad Renal

Si 24 29,30

No 58 70,70
Enfermedad Pulmonar

Si 10 12,20

No 72 87,80
Neoplasias

Si 4 4,90

No 78 95,10

Elaborado por: Pesantez Bravo Maria Carmen
Fuente: Matriz de recoleccion

4.5 Informacion de las biopsias realizadas a 82 pacientes atendidos en
Reumatologia del Hospital Carlos Andrade Marin en el periodo enero

2019-diciembre 2021

En la tabla 11, se describio la informacidn de las biopsias realizadas, el 60.5% de los
pacientes fue sometido a biopsia, para el analisis del sitio de la incision de estudio por
patologia, el sitio renal representa el 44,90%, le siguio la biopsia pulmonar con el 20,40%
y la piel con el 16,30%. El diagnostico que presentd mayor concentracion en el
Granulomatosis con poliangeitis con el 52,10% y la Poliangeitis microscépica con el
29,20%. Con respecto al tiempo del diagnostico, el 69,50% pertenece al rango de 1 a 5

afos, le sigue el rango de 6 a 10 afios con el 22%.

Tabla 11. Informacion de las biopsias realizadas a 82 pacientes atendidos en

Reumatologia del Hospital Carlos Andrade Marin en el periodo enero 2019-diciembre

2021.
Variable Frecuencia %
Biopsia
Si 49 60,50
No 32 39,50
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Sitio
Traquea
Nasal
Renal

Otro

Diagnostico
Angeitis leucocitoclastica cutanea

Purpura de Schénlein-Henoch

Vasculitis crioglobulinémica
esencial

Granulomatosis con Poliangeitis

Poliangeitis microscopica

Sindrome de Churg-Strauss
Tiempo del diagnostico

<1 afio

1-5 afios

6-10 afos

2

22

25
14

57
18

4,10
10,20
44,90

4,10

10,40
0,00

4,20
52,10
29,20

4,20

8,50
69,50
22,00

Elaborado por: Pesantez Bravo Maria Carmen

Fuente: Matriz de recoleccién

Grafico 1. Realizacion de la biopsia

no se realizé dicha prueba.

H Si m No

Elaborado por: Pesantez Bravo Maria Carmen
Fuente: Matriz de recoleccién
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En el grafico 1, se observé que el 49% de pacientes se sometid a una biopsia y el 39,50%



Gréfico 2. Sitio de la incision

En el grafico 2, se pudo observar que las biopsias renales tuvieron mas prevalencia en las
personas con diagndstico de vasculitis de pequefio vaso, seguido de las biopsias

pulmonares.

Otro i
Traquea i
ramon |
o
0,00% 10,00% 20,00% 30,00% 40,00% 50,00%

Elaborado por: Pesantez Bravo Maria Carmen
Fuente: Matriz de recoleccion

Gréfico 3. Diagnostico

En el gréfico 3, reflejé que, en base al diagnostico el Granulomatosis con poliangeitis se

encuentra en mas del 50% de pacientes seguido de la Poliangeitis microscépica.

H Angeitis leucocitoclastica cutdnea ® Purpura de Schonlein-Henoch
M Vasculitis crioglobulinémica esencial B Granulomatosis de Wegener

M Poliangeitis microscépica M Sindrome de Churg-Strauss
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Elaborado por: Pesantez Bravo Maria Carmen
Fuente: Matriz de recoleccion
Gréfico 4. Tiempo del diagnéstico desde el inicio de la enfermedad

En el grafico 4, se puedo observar que el tiempo del diagnéstico con mayor concentracion
fue el grupo de 1 a 5 afios con el 69,50%. El grupo que tiene de 6 a 10 afios con la

enfermedad pertenece al 22% de los pacientes.

<] afio

6-10 afios = —

Elaborado por: Pesantez Bravo Maria Carmen
Fuente: Matriz de recoleccion

4.6 Tratamiento de personas con diagndstico de vasculitis de pequefio vaso

Para el analisis del tratamiento que se asigno a los pacientes, los glucocorticoides fue el
tratamiento que mayormente siguen los individuos con el 98,80%, le sigue la
Ciclofosfamida con el 64,60%, la Azatioprina con el 47,60% y el Rituximab con el
48,80%, considerandolos a estos los mas importantes. A continuacién se detallan los

resultados mediante gréaficos.

Gréfico 5. Tratamiento con Glucocorticoides a las personas con diagnoéstico de vasculitis de

pequefio vaso atendidos en el servicio de Reumatologia del Hospital Carlos Andrade Marin.
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Glucocorticoides

m Si B No

Elaborado por: Pesantez Bravo Maria Carmen
Fuente: Matriz de recoleccion

Gréfico 6. Tratamiento con Ciclofosfamida a las personas con diagnostico de vasculitis de

pequefio vaso atendidos en el servicio de Reumatologia del Hospital Carlos Andrade Marin.

Ciclofosfamida

ESinEsNo

Elaborado por: Pesantez Bravo Maria Carmen
Fuente: Matriz de recoleccion

Gréfico 7. Tratamiento con Azatioprina a las personas con diagnostico de vasculitis de
pequefio vaso atendidos en el servicio de Reumatologia del Hospital Carlos Andrade Marin.
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Azatioprina

m Si m No

Elaborado por: Pesantez Bravo Maria Carmen
Fuente: Matriz de recoleccion

Gréfico 8. Tratamiento con Rituximab a las personas con diagnéstico de vasculitis de pequefio

vaso atendidos en el servicio de Reumatologia del Hospital Carlos Andrade Marin.

Rituximab

H Si B No

Elaborado por: Pesantez Bravo Maria Carmen
Fuente: Matriz de recoleccion
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4.7 Pacientes fallecidos diagnosticados con vasculitis de pequefio vaso
atendidos en el servicio de Reumatologia del Hospital Carlos Andrade

Marin en el periodo enero 2019-diciembre 2021.

En la tabla 12, se describio que el 30,50% de pacientes diagnosticados con vasculitis de
pequerfio vaso fallecieron, representando 25 individuos de 82, el 69,50% de pacientes se

encuentran con vida.

Tabla 12. Numero de Fallecidos
Variable n %
FALLECIDOS

Si 25 30,50%

No 57 69,50%

Total 82 100,00%

Elaborado por: Pesantez Bravo Maria Carmen
Fuente: Matriz de recoleccion

4.8 Tratamiento actual de 57 pacientes diagnosticados con vasculitis de

pequefio vaso.

En los gréaficos se describe que el tratamiento actual con mayor prevalencia es el uso del

glucocorticoide, seguido por el Rituximab con el 46%.

Gréafico 9. Tratamiento actual con Glucocorticoides a los pacientes diagnosticados con
vasculitis de pequefio vaso atendidos en el servicio de Reumatologia del Hospital Carlos

Andrade Marin.
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GLUCOCORTICOIDE

H Si m No

Elaborado por: Pesantez Bravo Maria Carmen
Fuente: Matriz de recoleccion

Grafico 10. Tratamiento actual con Rituximab a los pacientes diagnosticados con vasculitis de

pequefio vaso atendidos en el servicio de Reumatologia del Hospital Carlos Andrade Marin.

RITUXIMAB

H Si m No

Elaborado por: Pesantez Bravo Maria Carmen
Fuente: Matriz de recoleccion
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4.9 Indice de actividad de la enfermedad al momento del diagnéstico,
mediante los criterios de Birmingham Vasculitis Activity Score.

En latabla 13, se estudi6 el indice de actividad al momento del diagnéstico, siguiendo los
criterios de Birmingham Vasculitis Activity Score. Se puede observar que el rango con
mayor prevalencia es de 11 a 20 con el 52,40% de pacientes, esto significa que la
enfermedad se presenta con actividad baja, para el caso de los pacientes que tienen un
BVAS entre 21 a 30, se encontraron 26 pacientes con esta puntuacién, por lo tanto, poseen

la enfermedad con actividad alta.

Tabla 13. indice de actividad
BVAS

n %
0-10 10 12,2
11-20 43 52,4
21-30 26 31,7
31-40 3 3,7
Total 82 100,0

Elaborado por: Pesantez Bravo Maria Carmen
Fuente: Matriz de recoleccion
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5. DISCUSION Y LIMITACIONES

5.1 DISCUSION

Para el desarrollo de esta seccidén se compar6 los resultados que se obtuvieron con lo
revisado en la bibliografia, de esta manera se sustentd la investigacion y demostré que
estd acorde a lo que menciona la literatura, en base a las caracteristicas clinica,
epidemioldgica y terapéutica de las personas con diagnéstico de vasculitis de pequefio

Vvaso.

La descripcién demografica de los pacientes diagnosticados con vasculitis pequefio vaso,
describe que el 63,40% fueron mujeres y el 36,60% hombres, en base al rango de edad al
que pertenecen estos pacientes, fueron personas mayores a 65 afios, este analisis
concuerda con el estudio de (Winkler & True, 2018) donde observaron mayor afeccién
en poblacion adulta de alrededor de 70 afios con 2,5 mas probabilidades de ocurrir en
mujeres que en hombres con un riesgo de por vida del 1 % para las mujeres y del 0,5 %
para los hombres. Siguiendo con el andlisis, estos pacientes se autoidentifican como
mestizos y apenas el 1,20% como blancos y negros respectivamente, para el analisis del
estado civil el 59,80% son casados y el 17,10% solteros, en su gran mayoria viven en la

zona urbana del pais, en la provincia de Pichincha.

Las principales manifestaciones clinicas e inmunoldgicas indicaron que el tipo de
vasculitis GPA (Granulomatosis con poliangeitis), es el tipo de vasculitis que posee en su
mayoria los pacientes diagnosticados, este tipo de vasculitis involucra las manifestaciones
clinicas a nivel pulmonar y renal, por lo que coincide la literatura con los resultados de
esta investigacion. Las afectaciones renales se presentaron con mayor prevalencia en los
pacientes estudiados con el 69,50%, mientras que los estudios de (Cervera, Blanco, Silva,
Paredes, & Torres, 2017) concuerdan con este resultado, debido a que indican que las
manifestaciones clinicas estaran en proporcion al territorio irrigado por el vaso dafiado,
de tal manera que puede encontrarse afectacion renal, seguido de las afectaciones

respiratorias.
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El diagnostico en base a las principales manifestaciones inmunologicas ayudo a observar
la difusion en el sistema inmunologico, este es propenso a desencadenar un ataque en
tejidos del cuerpo que se puede confundir como microorganismos venenosos, por lo tanto,
el ANCA C positivo es la principal manifestacion inmunoldgica presentada en los
pacientes. El estudio realizado por (Pagnoux, 2016) coincide con esta investigacion y
menciona que antes de ser clasificada la vasculitis de pequefio vaso ANCA positivo se
debe considerar la edad, los sintomas y los resultados del laboratorio sin otro diagnostico
al menos durante tres meses. Debido a que es la principal manifestacion para un cuadro

positivo de vasculitis de pequefio vaso.

Las principales comorbilidades relacionadas a la enfermedad, la hipertension arterial, fue
el padecimiento que mas presentaron los pacientes estudiados, con el 48,80% , estos
resultados concuerda con los hallazgos de la investigacion de (Stone, 2006) resumiendo,
los sintomas que se encuentran relacionados con el dafio de grandes vasos pueden ser la
claudicacion de una determinada extremidad, hipertension arterial, elongacion adrtico y

trastornos de la vision.

Para el andlisis de la actividad de la enfermedad al momento del diagnostico, se utilizd
los criterios de Birmingham Vasculitis Activity Score (BVAS), por ende, los pacientes
que poseen la enfermedad con actividad alta representaron el 31,7%, por otro lado se

encontro que el 52,40% de pacientes presentan la enfermedad pero con actividad baja.

El tratamiento mayormente utilizado durante todo el estudio, fueron los medicamentos
para controlar la inflamacion que se lo hacen en funcion a los glucocorticoides con el
98,80%, seguido del rituximab. El analisis realizado por (Yates, et al., 2016) concuerda
con los resultados de este estudio, debido a que estos autores recomiendan sustituir la
ciclofosfamida metotrexato o micofenolato mofetilo (20 a 25 mg/semana), para las
recaidas la combinacion de Rituximab y Ciclofosfamida; para el mantenimiento a dosis

inferiores.
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5.2 LIMITACIONES

Las limitaciones encontradas se enfocan al momento de la recoleccién de datos, debido a
que en el proceso se encontro a pacientes fallecidos, pacientes no localizables, o sin
seguimiento en el Hospital, esta falta de informacidn no permite que el andlisis de los

resultados tenga un comportamiento normal.

Para el calculo del indice del BVAS se utilizd la calculadora Birmingham Vasculitis
Activity Score (BVAS) V3, se procedio a ingresar los datos del paciente uno por uno, lo

que significa una limitacién con respecto al tiempo.
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6. CONCLUSIONES Y RECOMENDACIONES

6.1 CONCLUSIONES

Para el cumplimiento del primer objetivo se obtuvo las caracteristicas demogréficas de
los pacientes, por consiguiente, en base al perfil de pacientes diagnosticados con
vasculitis de pequefio vaso, se conocié que el tipo de vasculitis con mayor prevalencia es
el tipo GPA (Granulomatosis con poliangeitis), siendo en su mayoria mujeres, la edad
que tienen oscilan de 40 a 65 afios y mas de 65 afios, se autoidentificaron como mestizos,
y tienen un estado civil de casados, viven en el &rea urbana del pais en la provincia de

Pichincha.

Siguiendo con el segundo objetivo, se describid las principales manifestaciones clinicas
e inmunoldgicas, por lo tanto, las afectaciones renales son las que mayormente se
presentaron en los individuos, las principales manifestaciones inmunoldgicas se

enfocaron en la presencia de ANCA C.

Para el cumplimiento del tercer objetivo se analiz6 las principales comorbilidades
asociadas a la enfermedad, por consiguiente, la hipertension arterial fue el padecimiento
que mas presentaron los pacientes estudiados, con el 48,80% seguido de las enfermedades
renales con el 29,30%, mediante la biopsia el diagnostico histopatoldgico que mas
prevalece es la Granulomatosis con Poliangeitis (GPA), y en relacién al tiempo de

evolucidn del diagndstico es de 1 a 5 afios la mayor parte de los pacientes.

En base al cuarto objetivo propuesto en este estudio, se establecié el indice de actividad
de la enfermedad al momento del diagnostico, mediante los criterios de Birmingham
Vasculitis Activity Score, se detallé que, en base a la muestra analizada de 82 pacientes
el rango con mayor prevalencia es de 11 a 20 con el 52,40% de pacientes, esto significa
que la enfermedad se presenta con actividad baja, para el caso de los pacientes que tienen

un BVAS entre 21 a 30, se encontraron 26 pacientes con esta puntuacién, por lo tanto,
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poseen la enfermedad con actividad alta, de los cuales durante el periodo de estudio 25

pacientes fallecieron, lo que estaria en relacion con el indice de actividad.

Como quinto y Gltimo objetivo se describid el tipo de tratamiento con el que se encuentran
los pacientes durante el periodo de estudio, por consiguiente, se observo que el
tratamiento mayormente utilizado fueron los glucocorticoides, seguido de la
ciclofosfamida, en base a este resultado se realiz6 una comparacion con el tratamiento
actual con los 57 pacientes vivos y los glucocorticoides mantienen un porcentaje alto en

su utilizacion, seguido del uso de Rituximab.

6.2 RECOMENDACIONES

De esta investigacion se obtuvieron algunos hallazgos que se deberian estudiar en futuras
investigaciones. No se descartaria un estudio en base a cada tipo de vasculitis que existe,
de esta manera se tendria un estudio mas amplio y se podria relacionar con otras variables

medicas para conocer la incidencia de esta enfermedad en los pacientes que la poseen.

Otro punto para investigar seria el contexto de la principal manifestacion clinica que se
detecto en los pacientes, que fue las afectaciones renales, preguntarse por que un paciente
con esta condicion es mas propenso a sufrir de vasculitis de pequefio vaso, al igual que la

principal manifestacion inmunoldgica la ANCA C.

En otro tema, esta investigacion demostré que el ndmero de personas fallecidas es
considerable, se sugiere encontrar los factores que inciden en que un paciente
diagnosticado con vasculitis de vaso pequefio muera, se puede analizar todos los factores
de los pacientes fallecidos, de esta manera se aportaria de manera positiva al sistema de
salud y asi puedan detectar y hacer un seguimiento correcto a cada paciente para que el

indice de mortalidad disminuya.
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ANEXOS

Anexo 1 : Matriz de recoleccién

MATRIZ DE RECOLECCION

Cédigo de participante

Fecha de nacimiento
(dia/mes/afio)

Género Femenino ____
Masculino
Edad ______ afos
Procedencia Urbana
Rural
Estado civil
Etnia Mestizo Blanco____
Afrodescendiente Indigena_
Vasculitis de Pequefio Angeitis leucocitoclastica cutanea
Vaso Purpura de Schénlein-Henoch.___

Vasculitis crioglobulinémica esencial
Granulomatosis con poliangeitis
Poliangeitis microscopica.

Sindrome de Churg-Strauss.

Tipo de comorbilidad Enfermedad tiroidea __
Hipertension arterial
Sindrome de Sjogren __
Acrtritis reumatoidea

Lupus eritematoso sistémico__
Insuficiencia Renal
Enfermedad

Pulmonar__

Neoplasias_

Manifestaciones clinicas | Afectacion respiratoria
Afectacion renal
Afectacion cutanea
Mialgias ___

Dolor abdominal
Hematuria
Claudicacién en miembros
Afectacion visual
Angina de pecho
Artralgias

Ulceras

Inflamacion bucal
Inflamacién nasal
Otitis___ media
Dolor ___

Fiebre

Conjuntivitis ___
Edema

Erupcion cutanea
Trombosis
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Marcadores
Inmunoldgicos

ANCAC
ANCAP

ANA
ANTIDNA
Factor Reumatoide
Crioglobulinas

Confirmacion
histopatolégica

Si___
No

Sitio de la biopsia

1= piel

2= pulmon
3=traquea
4= nasal
5= renal
6= otro

Diagnostico
histopatolégico

1= Angeitis leucocitoclastica cutanea
2= Parpura de Schonlein-Henoch.

3 =Vasculitis crioglobulinémica esencial
4= Granulomatosis de Wegener.

5= Poliangeitis microscépica.

6 =Sindrome de Churg-Strauss.

Tempo de evolucion

<lafio__
1-5afios
6-10 afios
11-15afios
16-20 afios
>20 afios

Indice de Actividad
BVAS

Puntaje de 0-10

Puntaje de 11-20
Puntaje de 21-30
Puntaje de 31-40
Puntaje de 41-50
Puntaje de 51-63

Tratamiento

- Glucocorticoides
- Ciclofosfamida

- Azatioprina __

- Metrotexate

- ciclosporina _

- micofenolato

- Sulfazalazina

- Rituximab

Anexo 2 : BIRMINGHAM VASCULITIS ACTIVITY SCORE (VERSION 3)
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Birmingham Vasculitis Activity Score (version 3)
Patiant ID: Date of birth:

Total score:

ASE0ss0r Date of assassmant

Tick an item only if attributable to active vaeculitis. If
there are no abnormalities in a section, please fick
‘None' for that organ-system.

If all abnormalities are due to persistent disease (active
vasculitiz which is not new'worse in the prior 4 weeks), fick the
PERSISTENT box at the bottom right corner

Is this the patient's first azzessment? Yes O No Q
None Active None Active disease
diseaze

1. General o 6. Cardiovascular [+
Myalgia 9] Loss of pulses 9]
Arthralgia / arthritis 0 Valvular heart disease o
Fever 238° C o Pericarditiz o
Weight loss 22 kg o] |schaemic cardiac pain o
2. Cutaneous o Cardiomyopathy O
Infarct 0 Congestive cardiac failure O
Purpura 0 7. Abdominal [o]
Ulcer o Peritonitis o
Gangrene 0 Bloody diarhoea o
Other skin vasculitis 0 Ischaemic abdominal pain O
3. Mucous membranes /

ayes o 8. Renal o
Mouth ulcers 0 Hypertension o
Genital ulcers Q Proteinuria =1+ 8]
Adnexal inflammation 0 Haematuria 210 REBCs/hpf O
Significant proptosis 9] Serum creatinine 125-249 pmol/L* o
Scleritis / Episcleritis Q Serum creatinine 250-499 ymol/L* O
Conjunctivitis / Blepharitis / Kerafitis Q0 Serum creatinine 2500 pmolL* 8]
Blurred vision 0 Rize in serum creatinine >30% or fall in 0
Sudden visual loss 9] creatining clearance »25%
Uweitiz 0 *Can only be scored on the first assessment
Retinal changes (vasculitis / 9. Narvous systam ]

thrombosis / exudate / o Headache o

haemaorrhage) Meningitis O
4. ENT O Organic confusion 9]
Bloody nasal discharge ! crusts / 0 Seizures (not hypertensive) o

ulcers / granulomata Cerebrovascular accident O
Paranaszal sinus involvement 9] Spinal cord lesion O
Subsglattic stenosis 0 Cranial nerve palsy o
Conductive hearing loss 9] Senszory penipheral neuropathy 8]
Sensorineural hearing loss 8] Mononeuritis multiplex o
5. Chast o
Wheeze Q 10. Other Q
MNodules or cavities ] a. 8]
Pleural effusion / pleurizy 0 b. o
Infiltrate 9] C. 8]
Endobronchial involvement ] d. ]
Massive haemoptysis / alveolar 0 PERSISTENT DISEASE OMLY:

haemorrhage 0 {Tick here if all the abnormalities are due D

Rezpiratory failure

to persistent disease)
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Anexo 3: Operacionalizacion de variables del estudio

VARIAB | CONCEPTO Definicion DIMENSIO Tipode | INDICAD ESCALA
LE operacional N variable | OR
VASCUL | Las vasculitisson | Segun el Categorica Cualitati | 1= Angeitis | Nominal
ITIS DE enfermedades consenso de va leucocitocla
PEQUEN | producidas por Chapel Hill: (Politom | stica
O VASO | inflamaciéndela | 0= Angeitis ica) cutanea
pared de los leucocitoclastica 2= Purpura
vasos sanguineos | cutanea de
de distintas 1= Parpura de Schonlein-
causas, que Schonlein-Henoch. Henoch.
pueden 2 =Vasculitis 3
presentarse con crioglobulinémica =Vasculitis
multiples cuadros | esencial crioglobulin
clinicos 3= Granulomatosis de émica
Wegener. esencial
4= Poliangeitis 4=
microscopica. Granulomat
5 =Sindrome de osis de
Churg-Strauss. Wegener.
5=
Poliangeitis
microscopic
a.
6
=Sindrome
de Churg-
Strauss.
EDAD Tiempo de vidaen | Grupos etarios cronolégica Cuantita | 1=0-18 A Ordinal
afios, tomando Reconocidos tiva 2=19-39 A
ultimo afio nifiez, adolescencia, (discreta | 3=40-65 A
cumplido en el juventud, adulto y ) 4=>65 A
momento del adulto mayor
diagnostico
SEXO Género al que Género con el cual se | Fenotipo Cualitati | 1=H Nominal
pertenece el identifica el sujeto va 2=M
individuo hombre o mujer (dicotd
mica)
ETNIA Conjunto de Comunidades que Antropologia | Cualitati | 1=Blanca Nominal
personas que comparten rasgos de va 2= Negra
mantienen una tipo sociocultural, y (Politdm | 3= Mestiza
procedencia afinidades raciales. ica) 4= Indigena
comun.
ESTADO Condicién en Condicién de Legal Cualitati | 1=Soltero Nominal
CIVIL relacion con situacion filiacion o va 2=Casado
filiacion o matrimonio con que (Politdbm | 3=Viudo
matrimonio que | se identifican la ica) 4=Uni6n
consta en Registro | personas Libre
Civil 5= separada
6=
divorciado
PROCED Lugar de Lugar de residenciaal | Demografia Cualitati | 1=Urbana Nominal
ENCIA residencia momento de ser va 2=Rural
diagnosticado (Dicoto
mica)
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Manifesta
ciones
clinicas

Parametros de la
salud propios de
cada individuo
que se encuentra
identificados en la
historia clinica.

Sintomas presentes al
inicio de la
enfermedad

Clinica

Cualitati
va
(Politém
ica)

Afectacion
respiratoria

Afectacion
renal __
Afectacion
cutnea
Mialgias
Dolor
abdominal_

Hematuria

Claudicacio
nen
miembros

Afectacion
visual
Angina de
pecho
Acrtralgias

Ulceras ___
Inflamacién
bucal
Inflamacién
nasal
Otitis ___
media___
Dolor ___
Fiebre
Conjuntiviti
S___
Edema___
Erupcion
cutanea_
Trombosis

Nominal

Marcador
es
inmunolé
gicos

Presencia de auto
anticuerpos en
sangre

Marcador
inmunoldgico
presente al momento
del diagnostico

Laboratorio

Cualitati
va
(Politém
ica)

ANCA C
ANCA P

ANA
ANTI DNA
Factor
Reumatoide

Crioglobuli
nas

Nominal
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Comorbili | Enfermedades en Nosoldgica Cualitati | Enfermedad | Nominal
dades el momento de Presencia de 2 0 mas va tiroidea __
diagndstico y enfermedades (Politdm | Hipertensio
transcurso de la concomitantes en la ica) narterial __
enfermedad que misma persona. Sindrome de
pueden empeorar Sjogren __
la evolucién de Artritis
ambas. reumatoidea
Lupus
eritematoso
sistemico__
Insuficienci
aRenal __
Enfermedad
Pulmonar__
Neoplasias_
Diagnostico Histopatologi | Cualitati | 1=Si Nominal
confirmado por a va 2=No
histopatologia (Dicoto
mica)
Procedimiento
diagndstico que
consiste en la
Biopsia extraccion de una
muestra total o
parcial de tejido
para ser
examinada al
microscopio
Sitio de la incision Histopatologi | Cualitati | 1= piel Nominal
para estudio por a va 2= pulmon
patologia (Politém | 3=traquea
ica) 4= nasal
5=renal
6= otro
Procedimiento
diagnéstico que
consiste en la
Biopsia extraccion de una
Tempo de | muestra total o Diagnostico HiStOpatologi Cualitati | 1= Angeitis
evolucion | parcial de tejido histopatoldgico a va leucocitocla
para ser (Politdm | stica
examinada al ica) cuténea
microscopio 2= Parpura
Tiempo de .
transcurrido desde Schonlein-
el diagnéstico de Henoch.
la enfermedad 3
=Vasculitis
crioglobulin
émica
esencial
4=

Granulomat




osis de

Wegener.
5=
Poliangeitis
microscopic
a.
6
=Sindrome
de Churg-
Strauss.
<1 afio Cronoldgica Cuantita | 1= <1 afio Ordinal
1-5 afios tiva 2= 1-5 afios
6-10 afios-11-15 afios (Politom | 3=6-10
16-20 afios ica) afios
>20 afios 4=11-15
afios
5=16-20
afios
6= >20 afos
indice de Evalla el grado de | La puntuacion de la Categorica Cualitati | Puntaje de | Ordinal
Actividad | actividad clinicay | actividad de vasculitis va 0-10
de paraclinica de la de Birmingham (Politdm Puntaj_e de
vasculitis | enfermedad (BVAS) consiste en ica) 11-20
de una puntuacién R
Birmingh maxima de 63 Puntaje de
am 21-30__
Puntaje de
31-40
Puntaje de
41-50
Puntaje de
51-63
Tratamien | Medicamentos - Glucocorticoides Terapéutica Cualitati | 1=Si Nominal
to utilizados para - Ciclofosfamida va 2=No
controlar - Azatioprina (Dicoto
inflamacion - Metrotexate mica) 1=Si
- ciclosporina 2=No
- micofenolato
- Sulfazalazina 1=Si
- Rituximab 2=No

Elaborado por: Md. Maria Carmen Pesantez Bravo
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