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PARA PONERNOS EN SITUACIÓN 

Mujer de 58 años de edad 

 

Natural de Zaragoza 

 

Enfermera de nuestro hospital 

 

Fumadora de 3-4 cigarros/día 

Bebedora “social”, 3-4 U/semana 

 

Hábitos de vida saludables, 

ejercicio físico semanal 

Episodios de “Vértigos” 

 

Gonartrosis bilateral incipiente 

 

No tratamiento farmacológico 



Y PORQUÉ VA AL MÉDICO? 

Marzo de 2009 

“Me duele la garganta…  

 y se me va al oído izquierdo  

  y a ese lado del cuello”  

Exploración por 

MAP 

Remitida a ORL de área 

- Amígdala izquierda aumentada de 

tamaño, dura al tacto y con signos 

inflamatorios 

- Destrucción del pilar anterior  

- Amenaza de destrucción de la úvula 

Disfagia y 

Odinofagia 



Y PORQUÉ VA AL MÉDICO? 

Se decide realizar BIOPSIA 

Tratamiento con  

Antibiótico + Corticoides 

Necrosis regional 

 Gran ulcera que destruye 

 amígdala, paladar blando hasta úvula y 

 pilares anteriores 

Creo que ha llegado el momento de hacer pruebas… 



Y LAS PRUEBAS QUE SE LE PIDEN SON… 

Rx 

Torax 

ECG 

Analítica 

Serologías 

TAC 

Cervico

Facial 

TAC 

Torácico 

Biopsia 

Negativas 

Sin alteraciones 

Sin alteraciones 

Celularidad 

linfoide 

polimorfa de 

hábito 

centrofolicular 

con neutrofilia, 

sugestiva de 

patología aguda 

inespecífica 

Masa pulmonar 

necrosada en 

língula  

y lesiones micro y 

macronodulares 

pulmonares 

bilaterales 

Aumento de 

tamaño de 

amígdala izquierda 

con formación 

ovalada que se 

realza 

intensamente 

Postcontraste con 

zona hipodensa 

central que 

presenta burbuja 

de aire en su 

interior. 

Normalidad en Hemograma, Bioquímica y 

Coagulación 

ANAs, ENAs y AntiDNA negativos 

 

C-ANCA: 44 UI P-ANCA: 3,7 UI 





Vasculitis  grandes 

vasos 

Takayasu (TAK) 

Arteritis Células Gigantes 

(GCA) 

Vasculitis vaso medio 

Poliarteritis Nodosa (PAN) 

Kawasaky (KD) 

Vasculitis pequeño vaso (SVV) 

 

Vasculitis asociada a ANCAs (AAV) 

Poliangeitis Microscopica (MPA) 

Granulomatosis con Poliangeitis 

(Wegener’s) (GPA) 

Granulomatosis Eosinofílica con poliangeitis 

(Churg-Strauss) (EGPA) 

Asociada a Inmunocomplejos (SVV) 

Enfermedad anti membrana basal glomerular  

(anti-GBM) 

Vasculis Crioglobulinemica (CV) 

IgA vasculitis (Henoch-Schonlein) (IgAV) 

Urticaria-Vasculitis Hipocomplementémica 

(HUV) (anti-C1q vasculitis) 

De vaso variable 

Behçet  (BD) 

Sd Cogan (CS) 

De órgano aislado 

Angeitis leucocitoclástica 

cutánea 

Arteritis cutánea 

Primaria del SNC 

Aortitis aislada 

Asociada a 

Enfermedad Sistémica 

 Vasculitis Lupus  

Vasculitis Artritis 

Reumatoide 

Vasculitis Sarcoidosis 

Vasculitis asociada 

con otras etiologías 

Hepatitis C asociada a 

vasculitis por 

crioglobuleniemia 

Hepatitis B vasculitis 

Aortitis sifilítica 

Vasculitis asociada a  

inmunocomplejos por 

fármacos 

Vasculitis  por fármacos 

ANCA + 

Vasculitis asociada a 

tumores 



Cual es el mecanismo inmunológico?? 

Tipo II: Citotóxica 

Dos tipos de Anticuerpos principales: 

 

-Anticuerpos anticitoplasma de neutrófilo 

-Granulomatosis con Poliangeítis (GPA)/Wegener 

-Poliangeítis Microscópica (MPA) 

-EGPA/Churg Strauss 

 

- Anticuerpos anticélula endotelial 

-Behçet 

-Takayasu 

Antígeno Diana:  (MPO) 

Mieloperoxidasa 3 

Antígeno Diana:  (PR3) 

Proteinasa 3 



EMPEZAMOS EL TRATAMIENTO… 

- 24 grs Inmunoglobulinas IV 

- Prednisona a 1 mgr/Kg/día 

- Pulsos mensuales de Ciclofosfamida 

Tras dos meses de 

tratamiento, 

“asintomática” 

Pero entre antes del tercer ciclo… Primera recaída!  

“Me ha salido un bulto en la parótida” 

Tumoración parotídea con edema facial 

 

 Ingreso y adelanto 3er ciclo Ciclofosfamida 

Tras finaliza Ciclofosfamida 

 

 Metotrexato sc 15 mgrs/semana 

 Prednisona 10 mgrs/día 



Y MAS O MENOS VA TIRANDO…  

Permanece “asintomática” 

Fenotipo Cushing 

Hipoacusia oído izquierdo… 

 

  --- Úlceras cicatrizan 

  No odinofagia 

Seguimiento conjunto ORL con UEAS 

Varios episodios de otitis, úlceras en piernas… 

Finalmente,  

 

 Se retiran corticoides 

 Metotrexato 10 sc/semana 

Coincidiendo con aumento de valores de C-ANCA 



Y MAS O MENOS VA TIRANDO…  

En mayo de 2011,  

 

 Dolor y dificultad para movimientos hombro derecho 

 

RMN Hombro 

 

  Necrosis Avascular cabeza humeral!!  

En  Agosto de 2012,  

 

 Dolor y empastamiento Extremidad Inferior Derecha 

 

Valorada en Urgencias, Trombosis Venosa Profunda 

 

   HBPM 20 días + Sintrom ® 6 meses 



PERO PARA COMPLICARLO MAS…  

Desde Enero de 2014… 

 

 “Llevo una temporada mala” 

 

  Se objetivan varias recaídas: astenia + otitis 

Y en Abril de 2014 

 

 “Me encuentro fatal” 

 

  Aftas orales dolorosas 

  Rinorrea sanguinolenta 

  Astenia intensa 

“Y tengo sensación de fatiga en cuanto hago pequeños esfuerzos” 

“Y me duele el gemelo izquierdo” 

Disnea de mínimo 

esfuerzo?? Y otra TVP?? 



Metilprednisolona 500 I x3 

Rituximab 2 dosis 

Por brote de Vasculitis 

TEP Pulmonar Bilateral 

PERO PARA COMPLICARLO MAS…  

Remitimos a la paciente a 

Urgencias, no vaya a ser… 

Dímero D 3500 

AngioTAC Torácico 

Ingreso para HBPM y 

posteriormente Acenocumarol 

Revisando Analíticas… 

 

 Junio 2012 

 

ACL IgG 42 

 

 Junio 2014 

 

ACL IgG 19 



ENTONCES, ESTA SEÑORA… TIENE DOS COSAS?? 

GRANULOMATOSIS DE WEGENER   

Y  

SÍNDROME ANTIFOSFOLÍPIDO 

ESTA ASOCIACIÓN ES FRECUENTE?? 

No 



ASÍ DE ROTUNDO?? LO HABRÁS MIRADO EN ALGÚN SITIO!! 



Y QUE TAL ESTÁ AHORA?? 

Dada de alta, ingreso sin incidencias 

ANCAs 33 

 

Prednisona 15 mgrs/día 

Sintrom ® para siempre 

Revisión en Consulta el 20/6/14 

 

 No fiebre, disnea o clínica inflamatoria 

Se va de vacaciones a Noruega 



QUE SACAMOS EN CLARO DE TODO ESTO?? 

 

La asociación de vasculitis de Wegener con 

Síndrome Antifosfolípido es francamente inusual 

  

La importancia del seguimiento estrecho y "abierto" 

para detectar brotes y complicaciones es importante en 

este tipo de pacientes 

 



Y ya esta!! 



Ciclofosfamida 

Citotoxicos 

Descubierto 1958 como antitumoral 

CFM Mostaza de 

fosforamida 

DNA 

APOPTOSIS!!! 

Cuidado con 

administración oral!! 

Cistitis Hemorrágica 



Citotoxicos 

Metotrexato 

Nace en 1940 como molécula anti-folato:  

tratamiento de la leucemia aguda, primer quimioterápico  

Célula en división, fase S 

MTX 

DHFR 

DHF 

THFa 
DNA 

RNA 

Proteínas 



Criterios de Clasificación de Síndrome Antifosfolípido 

Sidney 2006 

Trombosis Vascular 

Uno o más episodios de trombosis venosa, arterial o de pequeño vaso en cualquier 

órgano o tejido 

Morbilidad durante el embarazo 

Una o más muertes fetales alrededor de la semana 10 con feto morfológicamente 

normal documentado por ecografía 

Uno o más nacimientos prematuros antes de la semana 34 debido a eclampsia o 

preeclampsia o insuficiencia placentaria 

3 o más abortos expontáneos consecutivos antes de la semana 10 de gestación sin 

otras causas 

Clínicos 

De laboratorio 

Anticoagulante Lúpico (AL) positivo en al menos dos determinaciones 

separadas al menos 12 semanas 

Anticuerpos Anticardiolipina (ACL) en forma IgG o IgM positivo en al menos 

dos determinaciones separadas al menos por 12 semanas 

Anticuerpos Anti-b2 Glicoproteína I en forma IgG o IgM en al menos dos 

determinaciones separadas al menos por 12 semanas. 



Anti CD20 

Biológicos 

Rituximab 

 

Inmunoglobulina quimérica antiCD20 

Inactiva producción Linfocitos B medula 

No inactiva Plasmáticas 


