VOLVER A LA CIRCULACION FETAL, MAS ALLA DE LA PATOLOGIA: EL
FORAMEN OVAL PERMEABLE COMO MECANISMO PALIATIVO EN LA
VASCULITIS ANCA RENOPULMONAR

Mujer de 58 afios con antecedentes de hipertensién arterial (HTA) en tratamiento
con tres farmacos, valvula aértica bicuspide con dilatacién de raiz aortica e
hipertension pulmonar (HTP) idiopatica severa (presion arterial media: 50 mmHg) de
predominio precapilar, diagnosticada mediante cateterismo derecho en 2020 en otro
centro y en tratamiento con tadalafilo y macitentan. En el momento del diagnéstico
de HTP se descartaron causas cardiolégicas y neumologicas, y se realizé estudio de
autoinmunidad con anticuerpos antinucleares y antifosfolipido negativos.

Tres dias antes del ingreso fue diagnosticada de herpes zdster, por lo que inicid
tratamiento con valaciclovir, metamizol, y sulfato de cobre tépico. Acudié a urgencias
en noviembre de 2022 porque desde el inicio del tratamiento para el herpes zoster
comienza con malestar general, nauseas, sensacion de hinchazon y alucinaciones
nocturnas. No presento fiebre ni otra clinica asociada.

En la exploracion destacé: presion arterial de 160/99 mmHg y taquicardia de 94
latidos por minuto, junto a una saturacion de oxigeno de 98% basal. Presentaba
vesiculas compatibles con herpes zéster en térax a nivel dorsal (dermatoma D3).
Auscultacion cardiopulmonar sin alteraciones significativas y miembros inferiores sin
presencia de edemas ni signos de trombosis venosa profunda.

En la analitica sanguinea presentdé anemia normocitica normocrémica (Hb 8.7 g/dl),
alteracion de la funcién renal, con Cr 6.49 mg/dI, proteinuria (cociente
proteinas/creatinina de 1.8) y hematuria con 188 hematies por campo. Resto de
parametros sin alteraciones relevantes. En el estudio de autoinmunidad se
objetivaron anticuerpos anti-MPO positivos (titulo 26 Ul/l), siendo el resto de
autoanticuerpos habituales negativos. Se completd el estudio de fracaso renal agudo
con ecografia renal y TC abdominal que no evidenciaron alteraciones significativas.
En la radiografia simple de térax presentaba cardiomegalia sin presencia de
infiltrados pulmonares.

Se realiz6 biopsia renal donde se encontraron hallazgos compatibles con lesiones
avanzadas de vasculitis, con un 42% de semilunas fibrocelulares y lesiones de
glomeruloesclerosis focal y segmentaria. No se realiz6 estudio de
inmunofluorescencia ni microscopia electrénica por falta de material.

Con los resultados de estas pruebas complementarias se diagnosticé a la paciente
de glomerulonefritis extracapilar en relacion a vasculitis ANCA, basandose en el
deterioro de la funcion renal (Crs 6.7 mg/dl, siendo la previa de 0.9 en enero de
2022), la proteinuria en rango no nefrotico, la microhematuria y la anemia de hasta
Hb 8.7 mg/dl. Tras revisar informes previos, se encontré que en el hospital en el que
se diagnostico la HTP ya presentaba anticuerpos anti-MPO positivos a titulo de 65
Ul/I. Por otra parte, la HTP precapilar severa previamente considerada idiopatica fue



de nuevo estudiada y diagnosticada finalmente como secundaria a la vasculitis
ANCA. Se inicio6 tratamiento con 3 bolos iv de 250 mg de metilprednisolona y
posteriormente prednisona 1 mg/kg/dia v.0. Se completo tratamiento de induccion
con rituximab (600 mg iv x 4 dosis) y ciclofosfamida (500 mg iv x 2 dosis) segun
pauta RITUXVAS.

Evolucion

A pesar del tratamiento la paciente no recupero funcion renal, iniciando dialisis
peritoneal automatizada en diciembre de 2022. Como complicaciones de la técnica
presento peritonitis recurrente por Corynebacterium amicolatum, por lo que se
decidié suspender tratamiento de mantenimiento con rituximab, sin presentar nuevos
brotes de vasculitis y con negativizacién de anticuerpos anti-MPO. Actualmente se
mantiene en programa de dialisis peritoneal automatica con dia seco y sin nuevos
episodios de peritonitis desde noviembre de 2023.

En cuanto a la HTP, a pesar de realizar importante balance negativo mediante la
didlisis peritoneal, presento disnea de pequefios esfuerzos en aumento. Cuatro
meses después del diagndstico de vasculitis se realizé un nuevo cateterismo
cardiaco derecho que mostré6 empeoramiento hemodinamico, junto con datos
ecocardiograficos de progresion (remodelado muy desfavorable con insuficiencia
tricuspidea masiva y dilatacion severa de cavidades derechas con disfuncién
diastdlica), por lo que se afiadio a su doble terapia treprostinil subcutaneo. A pesar
de ello, presentd progresion y deterioro de la clase funcional, por lo que se decidid
reingreso y se inicio terapia con levosimendan y soporte vasoactivo con
noradrenalina y dobutamina. Incluso aun con estas medidas se mantuvo con
inestabilidad hemodinamica con baches hipotensivos de hasta 60/50 mmHg junto a
episodios sincopales. Por todo ello, se decidio realizar septostomia auricular con
balén paliativa para tratar de conseguir aumento de gasto cardiaco izquierdo y
mejoria de la presion arterial. En diciembre de 2024 se realiz6 el procedimiento con
dilataciones progresivas hasta 10 mm y con una excelente evolucién posterior,
permitiendo la retirada de drogas vasoactivas al alta sin reingresos posteriores y la
posibilidad de reducir la carga de glucosa de la dialisis peritoneal por no requerir
tanta tasa de ultrafiltracion.

Discusion

Las vasculitis ANCA son un grupo de patologias definidas por la presencia de
autoanticuerpos dirigidos frente a proteinas del citoplasma de los neutréfilos
(principalmente la proteinasa 3 y la mieloperoxidasa), provocando dafio
pauciinmune e inflamacion y necrosis de vasos de pequefio y mediano calibre.
Suelen estar asociadas a dano renal, pulmonar, piel y sistema nervioso
principalmente. A nivel respiratorio, este tipo de vasculitis suelen estar asociadas a
hemorragia alveolar secundaria a capilaritis, dafio intersticial o granulomas entre
otros (1). Si bien es cierto que es una asociacion poco comun dentro de la practica



clinica, existen algunos casos publicados de pacientes con hipertensién pulmonar
sin otra causa etioldgica de la misma ademas de la propia vasculitis ANCA.
Revisando la bibliografia, observamos que en un pequefio porcentaje de estos
casos la clinica de HTP mejoraba al tratar la vasculitis con un correcto tratamiento
inmunosupresor, pero en la mayoria de ellos (como es en este caso) el tratamiento
inmunosupresor y la remision del brote de vasculitis no lograba conseguir un control
clinico y hemodinamico adecuado (2,3).

Al no mejorar la funcion renal tras el brote de vasculitis la paciente entr6 en
programa de dialisis peritoneal. Este tipo de dialisis es una alternativa a la
hemodialisis que ha resultado efectiva a la hora de reemplazar las funciones
excretoras del rifion (eliminando toxinas urémicas y el exceso de agua mediante
ultrafiltracién y manteniendo el equilibrio acido-base y de electrolitos) y, ademas,
ofrece una ventaja de comodidad para el paciente al poder ser realizada en
domicilio. Desde el punto de vista cardiorrenal, la dialisis peritoneal permite realizar
una ultrafiltracion mas continua y fisioldgica, lo que logra una mejor tolerancia por
parte del paciente, disminuye el riesgo de complicaciones como la hipotensién
intradialisis y consigue un mejor control de la volemia (4).

Respecto a la hipertension pulmonar, la septostomia auricular con balén es una
técnica intervencionista empleada de forma paliativa en casos de fallo ventricular e
inestabilidad hemodinamica y refractariedad a tratamiento médico. Consiste en
crear una comunicacion interauricular mediante balén (generalmente de manera
escalonada) para generar un cortocircuito derecha-izquierda, lo que permite
aumentar el gasto cardiaco tras aumentar la precarga del ventriculo izquierdo.
Aunque se logra descomprimir el ventriculo derecho, al realizar este tipo de
cortocircuito la saturacién de oxigeno en sangre disminuye. Segun la bibliografia
publicada, la técnica ha demostrado no s6lo mejoria clinica y hemodinamica como
tratamiento paliativo, sino que también ha logrado un aumento de supervivencia en
algunos pacientes seleccionados (5)(6). En esta paciente en concreto, los
parametros post-intervencion fueron los siguientes: tension arterial de 117/66 (84)
mmHg y saturacion de oxigeno medido en aorta de 91%. Se observo gran mejoria
clinica, hemodinamica y de la perfusion sistémica.

Conclusiones

Debemos considerar la vasculitis ANCA como causa de hipertensién pulmonar
cuando no existe otra patologia que explique la aparicion la misma. A pesar de ello,
el tratamiento de la vasculitis no necesariamente conlleva una mejoria de la
hipertension. La septostomia auricular es una técnica capaz de conseguir mejoria
clinica y hemodinamica en pacientes con hipertension pulmonar severa refractaria.
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Imagen 1. Técnica de septostomia auricular con balén. Se observa el balén con
globo, cuyo tamafio va aumentando de forma escalonada (6).



