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Introducció 
Classificació  de les  GMN extracapilars o ràpidament progressives: 
 
 Tipus I: Dipòsit d’Ac antiMB glomerular 
Sense hemorràgia pulmonar. 
 Amb hemorràgia pulmonar (Malaltia de Goodpasture). 
Tipus II: Dipòsit de complexes autoinmunes 
Idiopàtica 
- Associada a processos infecciosos 
- Afegida a altres GMN: membranoproliferativa, nefropatia IgA, fibrilar 
o inmunotactoide. 
- Associada a malalties sistèmiques: LES, Púrpura Schonlein-Henoch. 
Artritis reumatoide, vasculitis, crioglobulinèmia mixta, tumors sòlids, 
linfoma, HTA maligna, Sd Alport, dèficit de a1 antitripsina. 
Tipus III:  Absència de dipòsits o Pauciinmune. Idiopàtiques o 
associades a ANCA 
Tipus IV: Associades a dipòsits anti MB glomerular o ANCAS 
Tipus V: Altres ( Associades a fàrmacs, silicosis..) 



Introducció 
Tipus III:  Absència de dipòsits o Pauciinmune. 
 Idiopàtiques o associades a ANCA: 
•Poliangeitis  microscòpica  
•Granulomatosi amb poliangeitis (Wegener) 
•Granulomatosi eosinofílica amb poliangeitis (Churg Strauss) 
 

Eines dignòstiques principals, a part de la clínica, són  
determinació ANCA (MPO i PR3) i  realització de biòpsia renal 
urgent (necrosi fibrinoide cariorrexis, esclerosi glomerular, 
semillunes fibroses o cel.lulars i fibrosi intersticial). 
 
TT: Inducció basat amb ciclofosfamida i esteroides. Recanvis 
plasmàtics o plasmafèresi quan hi hagi hemorràgia pulmonar i 
rituximab en pacients > 75 anys o intolerància/resistència a 
ciclofosfamida. 
TT manteniment basat en Azatioprina+ prednisona, 
majoritàriament. 
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amb vasculitis 
ANCA + 



Malalts de 
diàlisi  
amb vasculitis 
ANCA + 



Foto del pacient amb vasculitis ANCA+ en programa de diàlisi: 
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1. Induir la remissió de la vasculitis activa 
2. Preservar la funció renal 
3. Prevenir les recidives 
4. Minimitzar la toxicitat dels fàrmacs immunosupressors 
 

 

Objectius de la immunosupressió 



Booth et al AJKD 2003 

Complicacions de la immunosupressió 



Weidanz  et al AJKD 2007 

Complicacions de la immunosupressió 



Consideracions generals a fer  de la immunosupressió: 
 
•Estudi EUVAS mostra 50 % de mortalitat es produeix per causa infecciosa en els 
primers 12 mesos ,bàsicament infecció respiratòria i sepsis. 
 

•També s’ha de tenir en compte la mortalitat cardiovascular i la seva associació al 
tractament amb glucocorticoides: 
 Estudi EUVAS observa: 8% de nous casos de DM, 2,5% de fractures 
 0,5% necrosi assèptica del cap del fèmur, 2% de cataractes i Sd 
 metabòlica associada al TT (DM,DLP,HTA, increment de pes) 
 
•Increment de la incidència de neoplàsies sobretot càncer de pell no 
melanoma,bufeta,leucèmies i limfomes (amb les noves pautes i la utilització de 
rituximab han disminuït la seva incidència). 
 

•CPM a dosi de 14-20 gr provoca infertilitat en dones > 32 anys ,també pot produir 
esterilitat masculina, però és més reversible (No amb rituximab) 
 

•Cal recordar les profilaxis antibiòtica (cotrimoxazol, vacuna antipneumocòcica, 
erradicació St Aureus), control del risc cardiovascular i screening de TBC. 

Complicacions de la immunosupressió 

 Wong et al NDT (2015) 



Resultats dels tractaments 

Investigan si el pronòstic ha canviat en els darrers 25 anys 



Sriskandarajh et al NDT 2015 

36% mortalitat 

Resultats dels tractaments 

global < 60a 

>60a 



Sriskandarajh et al NDT 2015 

 
 

27% progressió 
A MRCT 

Resultats dels tractaments 

global < 60a 

>60a 



 
 

Per què tenim encara aquesta morbimortalitat: 
i.EL tractament l’iniciem després de lesions severes de l’òrgan diana. 
ii.Alguns pacients no toleren el tractament immunosupressor d’inducció. 
iii.Tant la ciclofosfamida com la prednisona s’associen a toxicitat 
severa. 
iv.Les GMN associades a ANCA solen presentar recurrències després 
      de llargs períodes de remissió i malgrat s’instauri el tractament  
      ràpidament  es produeixen lesions irreversibles en òrgans diana 
      com pot ser el ronyó. 
 
 
La vasculitis és una malaltia de curs imprevisible malgrat el tractament. 

Resultats dels tractaments 



Weidner et al  NDT 2004 

Factors determinants del pronòstic 



Weidner et al  NDT 2004 

Factors determinants del pronòstic 



Weidner et al  NDT 2004 

Factors determinants del pronòstic 



RMRC 2013 

Factors determinants del pronòstic 



Lionaki et al Kidney Int 2009 

Resultats dels pacients en TRS 

Estudi observacional de pacients 
diagnosticats de vasculitis 
ANCA+ en programa de diàlisi  
comparats amb pacients amb 
 funció renal preservada, es valora 
activitat de la malaltia, recaigudes i 
morbimortalitat. 



Pacients en programa de TRS 

Lionaki et al Kidney Int 2009 

Resultats dels pacients en TRS 



Lionaki et al Kidney Int 2009 

Resultats dels pacients en diàlisi 



Resultats dels pacients en TRS 

Realitzen anàlisi de supervivència  comparant pacients amb IRCT 2ª a vasculiis ANCA+ amb 
pacients amb IRCT sense vasculitis, aparellats 1:2 segons determinades característiques: 

• Edat                                                                     
•Sexe 
•DM 
•Inici diàlisi aguda 
•M respiratòria crònica 
•Malnutrició 
•Fragilitat 
•Modalitat de diàlisi 
•Malaltia cardiovascular 
Van comparar  també entre GPA/PAM 



Romeu et al QJMed 2014; 107:545–555 

Resultats dels pacients en TRS 



Romeu et al QJMed 2014; 107:545–555 

Resultats dels pacients en TRS 



Romeu et al QJMed 2014; 107:545–555 

Primera causa de mortalitat: Cardiovascular  igual que que població de 
diàlisis per altres etiologies. 
Major mortalitat de causa infecciosa. 

Resultats dels pacients en TRS 



Romeu et al QJMed 2014; 107:545–555 

Conclusions estudi del registre francès (REIN) 
 
•La supervivència dels pacients  amb vasculitis ANCA + en diàlisi 
crònica, encara que pobre, és acceptable , comparats amb la 
supervivència dels pacients aparellats amb altres causes de malaltia 
renal terminal. 
 

•Factors independents identificats de mortalitat, edat, fragilitat. 
 

• S’exposa als pacients a una major taxa de la mortalitat infecciosa, 
que confirma la necessitat de monitoritzar l'estat de vacunació en 
aquesta població. 
 
• És important  destacar que la principal causa de mortalitat és 
cardiovascular de manera que caldria, com en els pacients en diàlisis 
per altres etiologies realitzar monitorització dels riscos 
cardiovasculars. 

Resultats dels pacients en TRS 



Tang et al CJASN 2013 

Resultats dels pacients en diàlisi 



24 pacients diagnosticats de PAM amb necessitats de TRS  
Seguits des del Gener 1989 fins Dec 2008: 
 
% recidives baix 0,03 epis/pac/any 
Supervivència 1-2-5 anys 91%-91%-85% 
Pocs pacients en DP (4) sense diferències de supervivència 
o complicacions respecte els de HD. 
Pitjor pronòstic en pacients amb afectació reno-pulmonar 
Millor pronòstic en els pacients trasplantats 

Resultats dels pacients en TRS 



Hruskova et al AJKD 2015 

Estudi que descriu la incidència i evolució dels pacients 
europeus que requereixen tractament substitutiu renal (TSR) 
per MRCT secundària a vasculitis ANCA+  
Estudi de cohorts observacional retrospectiu  
Dades proporcionades per 12 registres renals  que reporten a 
ERA-EDTA. 
 Dades des de 1993-2012  
Causa de malaltia renal primària: Vasculitis ANCA + enfrontats 
a 3 grups: 
 (1) glomerulonefritis primària,  
(2) la diabetis mellitus,  
 (3)No DM  com a malaltia renal primària inclou GMN. 

Resultats dels pacients en TRS 



Hruskova et al AJKD 2015 

2.511 pacients amb vasculitis ANCA+  (1.755, granulomatosis de Wegener; 756, poliangeïtis 
microscòpica.  
 incidència de 1,05 per milió de població (pmp) de granulomatosis amb poliangeïtis (predominant 
al nord d'Europa)  
0,45 pmp per poliangeïtis microscòpica (que preval en el sud d'Europa).  
SUPERVIVÈNCIA No va ser diferent entre els pacients Vasculitis ANCA + i no diabètics. 
Conclusions: 
 La supervivència global en TSR  per als pacients amb vasculitis ANCA +va ser similar a la dels 
pacients no diabètics. 
 

Resultats dels pacients en TRS 



 
És fonamental evitar retards en el diagnòstic , per iniciar el TT el 
més aviat possible i tenir més possibilitats de millorar la 
morbimortalitat. 
 
Oferir  les diferents modalitats de tractament de MRCT, inclòs el 
trasplantament i la DP. 

 
Optimitzar la utilització de la ciclofosfamida per evitar els efectes 
secundaris de la mateixa ( infeccions, neoplàsies..). 
 
Substitució de la ciclofosfamida en el tractament  una vegada 
aconseguida la remissió per fàrmacs aparentment més segurs               
( azatioprina/micofenolat/rituximab). 

Conclusions 



 
Evitar o escurçar al màxim possible l’ús de catèters provisionals. 

 
No està indicat el mantenir la immunosupressió dels pacients amb 
MRCT en diàlisi donat el baix índex de recaigudes  i les greus 
complicacions derivades del tractament, excepte en pacients amb 
manifestacions extrarrenals greus.. 
 
 Per tant si el pacient pren medicació immunosupressora i està en 
diàlisi sense simptomatologia es recomana retirar-la a partir dels 4 
mesos, ja que és molt poc probable que els beneficiï.  
 (Lee et al cJASN 2014). 
 
 

Conclusions i Proposta de maneig 



 
 
Establir mecanismes de vigilància:  
 -clínics (manifestacions com febre, artràlgies dolor abdominal, 
cefalea, adenopaties, pèrdua de pes....) , cal descartar recaiguda. 
 
-Analítics: 
 Tenint en compte que el risc de recaiguda del pacient amb ANCA 
negatiu en diàlisi és molt baix. 
 És improbable un brot sense augment de la titulació dels ANCA, i que 
la determinació seriada dels ANCA té utilitat molt limitada  
Es demanaran cada 6 mesos o quan hi hagi sospita de recaigud.a 
 
 
 

Conclusions i Proposta de maneig 



-Infecciosos 
•Vigilar malalts leucopènics, risc de sepsi. 
• Frotis nasal portadors nasals de St Aureus semestral i TT si cal. 
• Cultius d’esput semestrals per si colonització/ infeccions (gèrmens 
amb risc més alt de complicacions , Pneumocistis, Pseudomona, 
Pneumococ, St Aureus). 
•Infeccions víriques (reactivació varicela-Zoster) 
  
-Neoplàsies 
• Càncer de pell no melanoma- visites de control al dermatòleg anuals. 
Cal recomanar protecció ultravioleta. 
• Càncer de bufeta: si diüresi residual citologies semestrals i en cas 
d’hematúria control  urològic amb ecografia/ cistoscòpia.  

Conclusions i Proposta de maneig 



Moltes gràcies per la vostra atenció 
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