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La VSG estaba elevada al comienzo
de los síntomas en todos los pacien-
tes. La biopsia de arteria temporal
mostró ACGT en dos pacientes, arte-
ritis sin células gigantes en cuatro pa-
cientes y en el resto fue negativa a
normal como en nuestro paciente. Los
10 pacientes desarrollaron dentro de
los seis meses lesiones renales y/o
pulmonares características de GW,
con histológicas típicas en la biopsia
o ANCA positivos. 

Resumiendo, podríamos decir que exis-
ten cinco categorías diferentes de com-
promiso de la arteria temporal de tipo
vasculítico, a saber: 1) arteritis de la tem-
poral sin células gigantes debida a múl-
tiples entidades; 2) arteritis de la tempo-
ral con células gigantes debidas a la
ACGT o no; 3) ACGT más GW concu-
rrente u otras vasculitis; 4) GW con clí-
nica de vasculitis de la temporal pero
con biopsia negativa (nuestro paciente);
y 5) ACGT con características clínicas
de GW (muy infrecuente). 

Documentar los diferentes tipos histo-
lógicos de vasculitis que producen ma-
nifestaciones clínicas similares enfati-
zan la importancia de obtener una
biopsia tanto diagnóstica como pronós-
tica, ya que los tratamientos pueden ser
muy diferentes.
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tulos (240 AU, normal <10) y el ELISA
reveló especificidad para el antígeno
proteinasa 3. Al año del diagnóstico, se
encuentra asintomático.

La CM es un síntoma isquémico de fa-
tiga o dolor con la masticación que se
debe al estrechamiento u obstrucción de
ramas faciales de la carótida externa
(que irrigan los músculos de la mastica-
ción) y está presente en el 45% de los
pacientes con ACGT. Otras causas me-
nos comunes de CM son la amiloidosis
primaria, la Poliarteritis Nodosa (PAN),
el Síndrome de Churg-Strauss (SCS), la
Arteritis de Takayasu (AT), la WG, la
leucemia de células vellosas, la enfer-
medad de MacArdle, la crioglobuline-
mia asociada a vasculitis y la ateroes-
clerosis carotídea. 

El compromiso de la arteria temporal
asociado a CM se ha mostrado con muy
baja frecuencia en PAN, SCS, AT, crio-
globulinemia asociada a vasculitis, ami-
loidosis primaria y GW.2 Para aumentar
la complejidad del tema, la ACGT pue-
de afectar el riñón y el pulmón al igual
que la GW.2 A su vez, la ACGT se pue-
de asociar a otras vasculitis (como SCS,
PAN y GW),4 a la artritis reumatoidea, a
la cirrosis biliar primaria y a neoplasias.
También se ha descripto la asociación
de la GW con otras vasculitis como el
SCS y la ACGT.

Es interesante recordar que entre las
causas de células gigantes en una biop-
sia de arteria temporal se encuentran el
lupus eritematoso sistémico, la angeitis
aislada del sistema nervioso central, el
SCS, la AT, la GW, tanto como la
ACGT. El compromiso de la arteria
temporal sin células gigantes también
se ha descrito en algunas vasculitis sis-
témicas como en la angeitis por hiper-
sensibilidad, la crioglobulinemia, el
SCS, la GW y la PAN. 

Existen diez pacientes en la literatura
con GW que en su inicio presentaron clí-
nica compatible con ACGT.1-4 Todos los
pacientes eran mayores de 60 años y te-
nían CM con o sin pérdida súbita de la
visión, cefalea grave con o sin diplopía,
o polimialgia reumática al diagnóstico.
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Los pacientes en HD periódicas tienen
un riesgo elevado de hemorragias es-
pontáneas o con mínimos traumatismos
a nivel retroperitoneal, renal, pericárdi-
co, mediastínico y subdural. En la pre-
disposición al sangrado intervienen
múltiples factores. Entre otros, la dis-
función plaquetaria, los antiagregantes
plaquetarios y los anticoagulantes.1,2 El
desarrollo de un hematoma hepático
subcapsular es una complicación ex-
cepcional que puede producirse de for-
ma espontánea o con mínimos trauma-
tismos cerrados.3,4

Se presenta un paciente de 77 años de
edad, diagnosticado en 2003 de IRC se-
cundaria a riñón de mieloma (IgG Kappa).
El tratamiento con melfalán-prednisona
disminuyó la paraproteína circulante y
mejoró la afectación medular. En febre-
ro de 2004 inició HD. En los dos últi-
mos años recibió dos ciclos de melfa-
lán-prednisona y posteriormente
bortezomid (Velcade®). Se mantuvo es-
table, con la enfermedad controlada y
sin anemia con EPO. Desde abril hasta
julio de 2006, recibió estrógenos conju-
gados (Equin®), 20 mg/día, para la
trombopatía urémica. Últimamente to-
maba aspirina como antiagregante pla-
quetario. El 7 de agosto de 2006, ocho
horas después de finalizada su sesión de
HD, presentó un mareo con caída y pér-
dida de conocimiento de unos minutos
de duración, golpeándose en el hipo-
condrio derecho. A su ingreso en el hos-
pital, estaba consciente y orientado,
quejándose de dolor en la escápula de-
recha, con TA 55/35, FC 72 lpm y rit-
mo sinusal. En la analítica: hematocrito
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soides, se asocia a la administración de
esteroides y anabólicos androgénicos,
contraceptivos orales y estrógenos de
síntesis, puede complicarse con ruptura
hepática y hematoma hepático espontá-
neo.6-12 En este caso, tanto el mieloma
como los estrógenos pudieron favorecer
el desarrollo de peliosis hepática,8,10 ha-
ciendo más susceptible el hígado a la ro-
tura espontánea o tras el traumatismo ce-
rrado.3 Muchos hematomas hepáticos,
hemodinámicamente estables, se tratan
de forma conservadora, sin intervención
quirúrgica, con una tasa de éxito supe-
rior al 80%.13,14 El único determinante
para que sea tratado sin intervención qui-
rúrgica es la estabilidad hemodinámica.
En nuestro paciente, una vez estabiliza-
da su hemodinámica, el tratamiento con-
servador con reposo, transfusiones, es-
trecha monitorización y HD sin heparina
permitió una evolución favorable con re-
solución del hematoma en dos meses.

En resumen, el desarrollo de un hema-
toma hepático subcapsular en HD es
una complicación excepcional que, al
producir una hemorragia intensa y
shock, pone en peligro la vida del enfer-
mo y representa un reto terapéutico. El
tratamiento conservador, sin interven-
ción quirúrgica, es una opción que per-
mitió la recuperación sin problemas.
Hasta donde conocemos, éste es el pri-
mer caso de un paciente en HD periódi-
cas que presentó esta complicación.

19%, hemoglobina 6,9 g/dl, plaquetas
300.000/mm3, leucocitos 10.000/mm3

con fórmula normal, TP 82%, INR 1,2
y fibrinógeno 520 mg/dl. Otros datos:
Na 139 mmol/l, K 6,7 mmol/l, HCO

3
22

mmol/l, urea 84 mg/dl, Cr 7,5 mg/dl,
GGT 727 UI/l, GOT 127 UI/l, GPT 167
UI/l, LDH 372 UI/l y bilirrubina total
0,4 mg/dl. Una TAC toracoabdominal
con contraste reveló un hematoma he-
pático subcapsular de 10 x 7 x 20 cm en
el lóbulo derecho, con desplazamiento
del órgano y sin lesiones hepáticas sub-
yacentes (figura 1). Los riñones estaban
atróficos y existía una moderada canti-
dad de líquido libre en el saco de Dou-
glas (sangre). Para remontar la hipovo-
lemia se prefundió salino isotónico y
transfusiones de sangre (cuatro concen-
trados de hematíes), y se administraron
resinas para la hiperpotasemia. Seis ho-
ras después del ingreso, estabilizada la
situación hemodinámica, se realizó una
sesión de HD sin heparina. En las 48
horas siguientes se mantuvo en reposo,
monitorizado y con controles hematoló-
gicos frecuentes. Los niveles de hemo-
globina permanecieron estables. Las
molestias locales precisaron analgesia
de primera escala. En los días siguien-
tes se realizaron las HD bajo estrecha
monitorización y sin heparina. A los
ocho días del ingreso, en una TAC de
control, el hematoma no había aumen-
tado de tamaño y permanecía limitado
al área subcapsular. El paciente fue tras-
ladado a su Unidad de origen y el segui-
miento mediante TAC seriadas eviden-
ció la reabsorción lenta y progresiva del
hematoma en unas ocho semanas, sin
necesidad de cirugía. 

Entre las posibles causas favorecedoras
del sangrado, además de la uremia, pu-
dieron estar el propio mieloma, la admi-
nistración de estrógenos, la hepariniza-
ción durante HD, el antiagregante
plaquetario y, finalmente, el traumatis-
mo cerrado local. Aunque la TAC no
evidenció lesiones hepáticas subyacen-
tes (adenoma, hemangioma o peliosis),
el paciente pudo padecer lesiones inci-
pientes de peliosis hepática que pasaron
desapercibidas en la TAC.4,5 La peliosis
hepática, caracterizada por espacios
quísticos llenos de sangre en los sinu-
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Figura 1. TAC con contraste mostrando
abdominal. Hematoma hepático subcapsular
de 10x7x20 cm a nivel del lóbulo derecho.
Riñones atróficos.
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Exploración física con limitación a la fle-
xión de los dedos de la mano, el resto
normal. TA: 123/76 mmHg.

Analítica: hemoglobina: 11,5 g/dl. Urea:
138; creatinina: 4,2; colesterol: 157
mg/dl. Proteínas totales: 5,4; albúmina:
2,6 g/dl. PTH: 119 pg/mml. Inmunolo-
gía amplia negativa salvo ANCA-anti-
MPO+. Proteinuria: 4,2 g/día, sedimen-
to: 1.042 Hxc. Aclaramiento de
creatinina 25 ml/min. En los estudios
previos del año 2000 destacaban, anti-
scl 70 y ANA+. La ecografía mostraba
riñones de 11,5 cm y aumento de ecoge-
nicidad cortical.

Ante la presencia de IR y proteinuria en
rango nefrótico, iniciamos tratamiento
con ramipril y recomendamos suspen-
sión del litio.

A los 15 días, el paciente acude a Ur-
gencias por náuseas, vómitos y dolor
abdominal de varios días de evolución.
Se objetiva una litemia de 4,4 mEq/l,
crp: 5,8, urea: 178 mg/dl. Se inicia hi-
dratación, a pesar de lo cual aumenta la
litemia, por lo que se realiza una hemo-
diálisis urgente. En los controles poste-
riores, la litemia es inferior a 1,5 meq/l,
por lo que no fue necesario realizar
nuevas sesiones de hemodiálisis. 

Ante la sospecha de patología glomeru-
lar, se realiza biopsia renal. La anatomía
patológica muestra 10 glomérulos, 2 es-
clerosados y 6 con semilunas epiteliales
focales y circunferenciales, así como pro-
liferación mesangial difusa y obliteración
de luces capilares con un infiltrado infla-
matorio mixto intersticial. Inmunofluo-
rescencia negativa (figuras 1 y 2). 

Iniciamos inmunosupresión con tres bo-
lus de metilprednisolona, y posterior-
mente prednisona 1 mg/kg/día y 900 mg
de ciclofosfamida en bolus mensual, que-
dando en seguimiento.

Llegamos al juicio clínico de probable
síndrome de superposición escleroder-
mia/vasculitis con ANCA-anti-MPO+
con ERC estadio IV secundaria a glo-
merulonefritis proliferativa mesangial
con proliferación extracapilar. 
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La incidencia de afectación renal en la Es-
clerosis Sistémica (ES) es difícil de estable-
cer, porque en los estadios iniciales y en las
formas leves, las manifestaciones pueden
ser subclínicas, y dada su larga evolución
puede coincidir con otras patologías. Se
distinguen tres tipos de nefropatía: lo for-
ma aguda, la crónica y el síndrome de su-
perposición (asociación entre escleroder-
mia y otras enfermedades reumáticas).1-2

Caso clínico

Varón de 36 años con antecedentes de
ES desde el 2000, trastorno bipolar,
ileitis terminal, bebedor y consumidor
de marihuana.

En tratamiento con D-penicilamina para
la ES durante varios años, suspendiéndo-
se hace un año por molestias gástricas.
Como tratamiento habitual: nifedipino,
deflazacort, litio y olamzapina. 

El paciente es derivado en enero de 2008
para estudio de Insuficiencia Renal (IR),
al presentar en los últimos meses creati-
nina plasmática (Crp) en torno a 2 mg/dl,
proteinuria 300 mg/dl e hipoalbumine-
mia 2,36 g/dl. 

Discusión

Hay descrito hasta en un 10% de los casos
formas híbridas de esclerodermia/ANCA-
vasculitis asociadas en ocasiones con
glomerulonefritis. Este síndrome de su-
perposición puede ocurrir después de
un período variable de tratamiento con
D-penicilamina, que oscila entre cinco
meses y cinco años. Esta asociación re-
presenta, para algunos autores, una nue-
va entidad que se relaciona con este fár-
maco. Aunque nuestro paciente llevaba
al menos un año sin tomarlo, podríamos
establecer como hipótesis que la D-pe-
nicilamina ha podido actuar como un
factor antigénico de forma latente y
que, posteriormente, precipitara la for-
ma vasculítica extracapilar.3-7
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Figura 2. Tinción de PAS 20 x 10. Glomérulo en
el que se observa una semiluna con infiltrado
inflamatorio mixto y obliteración de las luces
capilares.

Figura 1. Tinción hematoxilina-eosina 20 x 10.
Glomérulo en el que se evidencia una semiluna
circunferencial con rotura de cápsula de
Bowman.


