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Miocardiopatia |

Fibrosis pulmonar




A.N. (39 a.)

Fendmeno de Raynaud (1 afio)
Induracion cutanea

(tronco y extremidades)
Hipomotilidad esofagica
Capilaroscopia: perdida capilar
ANA: anti-RNA polimerasa lll

F -

AN. (41 a.)

Ulceras digitales
Induracion cutanea progresiva

Retraccion articular
(dedos de las manos)




A.N. (42 a.)

Afectacion del estado general
Vision borrosa, cefalea, vomitos
Hb: 8,3 g/dl / Hto: 26,3%
Plaguetas 80.000/mm?

PA: 210/120 mmHg

Creatinina: 7,3 mg/dl

Oligoanuria




CRISIS RENAL ESCLEROD ERMICA

Hipertension arterial grave de aparicion brusca
Insuficiencia renal rapidamente progresiva

Anemia hemolitica microangiopatica
Retinopatia hipertensiva

Encefalopatia hipertensiva

Edema pulmonar

Oliguria/anuria

Alteraciones urinarias (hematuria, proteinuria)
Biopsia con alteraciones caracteristicas




ESCLERODERMIA . Manifestaciones clinicas

N: 414

Fendmeno de Raynaud: 402 (97%)
Ulceras digitales: 132 (32%)
Afeccion osteomuscular: 273 (67%)
Afeccion digestiva: 319 (77%)

Afeccion pulmonar: 320 (77%)
EPID: 242 ( 59%) (CVF<70%: 164 (39%)
HTAP: 79 (19%)

Afeccion cardiaca: 237 (57%)
Afeccion renal (CRE): 17 (4%)

Hospital Universitario Vall d’'Hebron




Crisis renal en una serie de 328 pacientes con esclerodermia
Servicio de Medicina Interna. Hospital Universitario Vall d’'Hebron
Caracteristicas N

Crisis renal 14/328
Forma difusa 9

Forma limitada 4

Sine esclerodermia 1
CRE/Forma difusa
CRE/Forma limitada

CRE/Sine esclerodermia
Sexo VIM

ANAS

Scl-70

PM-Scl

AA-centromero

Anemia hemolitica microangiopatica

Ulceras digitales

Miopatia




CRISIS RENAL ESCLERODERMICA
Formas de presentacion

Esclerodermia:;: 5 — 10%
Esclerodermia difusa: 5 - 14%
Esclerodermia limitada: 2%

Forma de comienzo: 25%

poca expresion clinica
esclerodermia sine esclerodermia

Crisis renal “normotensiva”




CRISIS RENAL ESCLERODERMICA
“Normotensiva”

Crisis renal normotensiva: 11%
¢, Hipotension — Aumento de PA — Normotension?
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Caracteristicas:
A.H. microangiopatica
Trombocitopenia
Hemorragia pulmonar

Dosis elevadas de corticoides
Mal pronadstico
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(Glomerulonefritis ANCA +) Guillevin L et al. Rheumatology 2012




ESCLERODERMIA vy
glomerulonefritis con ANCA positivos

Forma clinica limitada de larga evolucion
Glomerulonefritis necrosante - semilunas
ANCA- Mieloperoxidasa

Caracteristicas

Insuficiencia renal progresiva
Insuficiencia renal aguda
Proteinuria

HTA moderada

Hemorragia /fibrosis pulmonar




CRISIS RENAL ESCLERODERMICA
Factores de riesgo

Afeccion cutanea difusa
Réapida progresion de la afeccion cutanea

Menos de 4 afnos de evolucion

Anticuerpos anti-RNA polimerasa Il
Dosis altas de glucocorticoides
Patron activo en la capilaroscopia

Afeccidon cardiaca (derrame pericardico; ICC)




Esclerodermia. Evolucion
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Anti-RNA Polimerasa ll|

Patron moteado (con o sin patron nucleolar)
Prevalencia: 4 — 25%

Caracteristicas clinicas:
Forma difusa/roces tendinosos miositis

Indice de Rodnan elevado sinovitis
Contracturas articulares HTA
“neoplasia”

HTAP y EPID son poco frecuentes




Anticuerpos antinucleares
y crisis renal esclerodermica

Anticuerpos anti-RNA polimerasa:

Prevalencia: 4 — 25%

Con crisis renal esclerodérmica: 9,4% - 52% - 59%

Sin crisis renal esclerodérmica: 12%

Riesgo de crisis renal con anti-RNA polimerasa lll: 25%

Anticuerpos anti-U; RNP ?

Anticuerpos anti- Scl 70: no

Anticuerpos anticentromero:
sin asociacion
¢, protector?




CRISIS RENAL ESCLERODERMICA

y glucocorticoides

Lunseth JH, Baker LA, Shifrin A
Chronic scleroderma with acute exacerbation during corticotropin therapy;

report of a case with autopsy observartions
AMA Arch Intrn Med. 1951;88:783-792

Table II. Factors associated with scleroderma renal erisis (SRC).

Unmivanate analysis Multovanate analysis

Vanabile HR CL. p-value CL,, p-value

deSSe 6797 2769-16683 <0001 5728 2199-14918 <0001
Male gender 513 2.147-12261 0.001 NS
Prednisone, mg/day 1028 1018-1038 <0001 1015 1004-1026 0006
FVC, T of predicied” 0961 0930973 0001

Disease duration (months)** 0962 091405991 0.018

Use of caletum-channe] blockers 0099 00410241 <0001 0094 00380236 =0001
Presence of ACAs"" 072 0010539 0012

*Montanelli G et al. Clin Exp Rheumatol 2013

*Riesgo de CRE:1,5% por mg/prednisona/dia (Gltimos  tres meses)
*Recomendacion: dosis < 15 mg/dia




CAPILAROSCOPIA. Esclerodermia

PATRON ACTIVO

PATRON LENTO

Activo
Limitada Difusa
Lento
PATRONES / SUBTIPOS

Hospital Vall d’Hebron. Barcelona



Capilaroscopia y Esclerodermia
N: 319 pacientes- N: 235capilaroscopias

Survival Functions Survival Functions
Survival Functions Escl_tipo_rec = Difusa Escl_tipo_rec = Limitadal/Sine
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A.N. (39 a.)

Fendmeno de Raynaud (1 afo)
Induracion cutanea

(tronco y extremidades)
Hipomotilidad esofagica
Capilaroscopia: perdida capilar
ANA: anti-RNA polimerasa |l

ESCLERODERMIA DIFUSA

AN. (41 a.)

Ulceras digitales
Induracidon cutanea progresiva

Retraccion articular
(dedos de las manos)




Fectorespronostcos | RR | p

Esclerodermia 3
Factores prondsticos B
Simedn CP, Ann Rheum Dis, 1997 08 - Mo

Si-censurado

Simedén CP, Rheumatology, 2003
Roda A, Med Clin (Barc), 2011

Supervivencia acum
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Changes in causes of death in systemic sclerosis,
1972- 2002

Virginia D. Steen and Thomas A Medsger, Jr

Ann Rheum Dis 2007
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Changes in causes of death in systemic sclerosis,
1972- 2002

Virginia D. Steen and Thomas A Medsger, Jr

Ann Rheum Dis 2007
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CRISIS RENAL ESCLEROD ERMICA. Tratamiento

Inhibidores de la enzima conversiva de la angiotens  ina |l
Supervivencia: del 10% /ano al 65% /5 anos (70’s)
Captopril // 22 generacion de IECAS

Otros antihipertensivos: antagonistas Ca — ARA I

Terapia preventiva/medidas preventivas:
IECAS no reducen el riesgo de CRE
Control de la presion arterial
Control analitico de la funcion renal
Evitar dosis elevadas de corticoides (<15mg/dia)

Eficacia: depende de la funcion renal inicial
(Creatinina < 4 mg/dl)




CRISIS RENAL ESCLEROD ERMICA. Tratamiento

Dialisis
Con IECAS: 60% evitan la dialisis permanente
IECAs + didlisis: 30% recuperan funcion renal

Trasplante renal

Mejor supervivencia que en lista de espera
> 2 anos de dialisis

< 5% recidiva

Supervivencia similar a LES, ETC




CRISIS RENAL ESCLERODERMICA. Prondstico

Renal outcome
—— No Dialysis
— — Dialysis and Recovary
====Dialysis no recovery
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Figure 3. Kaplan-Meier survival plot of SRC cases

(n=110). Survival was 82% at 1 year, 71% at 3 years,
59% at 5 years, and 47% at 10 years.
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e SRC remains associated with severe morbidity and
mortality despite treatment with ACEl and dialysis.

Survival rate, %

— Without renal crisis 1.Penn H. et al. Q J Med 2007;100: 485-494
~ With renal crisis 2.Guillevin L et al. Rheumatology 2012;51:460-467
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CONCLUSIONES

Riesgo de CRE: forma difusa, rapidamente progresivay
con menos de 4 anos de evolucion

Los anticuerpos anti-RNA polimerasa Il se relacionan con el
desarrollo de crisis renal esclerodérmica

Cuando se pauta terapia corticoidea, la dosis no debe
ser superior a 15 mg/dia

Los inhibidores de la enzima conversiva de |la angiotensina
constituyen la primera linea de tratamiento. No estan indicados
de manera preventiva

La crisis renal esclerodérmica continta teniendo un
prondstico desfavorable




Crisis renal esclerod érmica




