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. Qué es la granulomatosis eosinofilica con poliangitis (EGPA)?

La granulomatosis eosinofilica con poliangitis (EGPA) es una forma de vasculitis que afecta a los vasos sanguineos
pequefios. La EGPA puede afectar a los pulmones, los senos, |a piel, el corazon, el tracto intestinal, los rifiones, los nervios
y otros 6rganos. Anteriormente denominada “sindrome de Churg-Strauss”, la EGPA es una de las formas mas raras de
vasculitis.

La vasculitis es un grupo de trastornos poco comunes asociados a la inflamacidon de los vasos sanguineos. La inflamacién
de los vasos sanguineos puede ocasionar constriccion del vaso, lo cual puede bloquear o ralentizar el flujo sanguineo hacia
los érganos y tejidos vitales.

Se clasifica como un trastorno autoinmunitario, es decir, una enfermedad que se produce cuando el sistema de defensa
natural del organismo ataca por error a los tejidos sanos.

Causas

Aln no se conoce por completo la causa de la EGPA. Los investigadores creen que el proceso inflamatorio puede
desencadenarse por una infeccion.

Los factores ambientales, como los alérgenos inhalados o determinados medicamentos o vacunas, también pueden influir
en el inicio de la EGPA o en su reaparicion. Los antecedentes familiares y la genética también pueden causarla.

/Quiénes pueden padecer EGPA?

La EGPA puede aparecer a cualquier edad, aunque la edad promedio de diagndstico se sitda entre los 35y los 50 afios. Las
mujeres y los hombres parecen verse afectados por igual. La EGPA se considera una enfermedad extremadamente poco comun.

Sintomas

Los sintomas de la EGPA pueden variar de leves a posiblemente mortales, dependiendo de los 6rganos afectados y el grado
de desarrollo de la enfermedad. Los sintomas pueden variar de una persona a otra.

Casi todos los pacientes presentan asma y/o p6lipos sinusales o nasales, y un nivel superior al normal de glébulos blancos,
denominados "eosinofilos”.

Los sintomas incluyen los siguientes:

Fiebre

Fatiga/malestar general

Pérdida de peso rapida y repentina

Dolor muscular y articular

Erupciones cutdneas

Entumecimiento u hormigueo en las manos o los pies
Pérdida repentina de fuerza en las manos o los pies
Dolor en el pecho o palpitaciones

Aumento de la falta de aire o la tos

Dolor abdominal

Presencia de sangre en las heces
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Granulomatosis eosinofilica con poliangitis (EGPA)

Diagnéstico

No existe una prueba Unica para diagnosticar la EGPA, por lo que su médico tendra en cuenta una serie de factores, que incluyen un
historial médico y una exploracién fisica detallados, asi como:

» Anilisis de orina: el exceso de proteinas o la presencia de glébulos rojos podrian ser indicios de inflamacién renal. Su médico
podria utilizar esta prueba para diagnosticar la EGPA y para controlar el funcionamiento de los rifiones durante y después del
tratamiento.

» Anilisis de sangre: la prueba de anticuerpos frente al citoplasma de los neutréfilos (ANCA), cuando es positiva, puede ser (til
para confirmar el diagnéstico; sin embargo, sélo es positiva entre el 30 y 50 % de las personas con EGPA. Ademads, puede ser
positiva para otras enfermedades. Otras pruebas comunes son la prueba de velocidad de sedimentacion globular, o “velocidad
de sedimentacion”, y la prueba de proteina C reactiva. Todas estas pruebas pueden apoyar el diagndstico de EGPA, pero no son
concluyentes por si solas. Normalmente, es necesaria una biopsia de tejido.

» Biopsia de tejido: este procedimiento quirlrgico extrae una pequefia muestra de tejido del vaso sanguineo u 6rgano afectado, que
se examina bajo un microscopio para detectar signos de inflamacién o dafio tisular.

» Estudios de imagen: las radiografias y las tomografias computarizadas pueden revelar cambios caracteristicos de la EGPA en los
pulmones o los senos, como los polipos nasales y sinusales.

» Ecocardiografia: se trata de una ecografia del corazén. Al momento del diagnéstico, los pacientes con EGPA deben someterse a
pruebas para detectar un problema cardiaco.

Tratamiento de la EGPA

La EGPA no grave se trata tradicionalmente con esteroides, como la prednisona, combinados con farmacos que inhiben la respuesta del
sistema inmunitario, como el mepolizumab, el metotrexato, la azatioprina o el micofenolato mofetilo. La enfermedad grave se trata con
esteroides combinados con ciclofosfamida, un agente citotoxico, o rituximab, un agente bioldgico. Las opciones de tratamiento se basan
en las manifestaciones y gravedad de la enfermedad.

El mepolizumab (Nucala®) en combinacién con la prednisona, es un agente biolégico aprobado para los casos de EGPA no grave.
Benralizumab (Fasenra®), otro agente bioldgico, fue aprobado recientemente para el tratamiento de adultos con EGPA. Los
medicamentos bioldgicos son proteinas complejas derivadas de organismos vivos. Se dirigen a determinadas partes del sistema
inmunitario para controlar la inflamacién. En la EGPA, el mepolizumab y el benralizumab acttan reduciendo el nimero de eosinéfilos en
el organismo y reduce considerablemente el uso de la prednisona. Cuando estan presentes en niveles normales, los eosindfilos pueden
ayudar a proteger el organismo contra las infecciones, pero su produccién excesiva puede causar inflamacién y dafiar érganos y tejidos
vitales. El mepolizumab esté indicado para pacientes con enfermedad de leve a moderada, principalmente con sintomas de asma o en
los senos nasales, la nariz y los oidos. Ni el mepolizumab o el benralizumab son indicados para formas mas graves de la enfermedad.

Efectos secundarios del tratamiento

Los medicamentos utilizados para tratar la EGPA tienen efectos secundarios potencialmente graves, como los siguientes:
» Disminucién de la capacidad del organismo para combatir las infecciones
» Pérdida potencial de masa dsea (osteoporosis), entre otros

Por lo tanto, es importante que acuda al médico para someterse a revisiones periddicas. Le pueden recetar medicamentos para
contrarrestar los efectos secundarios.

Prevenir las infecciones también es muy importante. Hable con su médico sobre la posibilidad de vacunarse contra la gripe, la neumonia
o el herpes zoster, ya que esto podria reducir el riesgo de infeccion.
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Granulomatosis eosinofilica con poliangitis (EGPA)

Recaida

Incluso con un tratamiento eficaz, se pueden producir recaidas en personas con EGPA. Si sus sintomas iniciales reaparecen o aparecen
otros nuevos, informe a su médico lo antes posible. Las visitas periédicas al médico y el seguimiento continuo de las pruebas de
laboratorio y los estudios de diagndstico por imagen son importantes para detectar las recaidas de forma temprana.

Complicaciones

Entre las posibles complicaciones mas graves se encuentran los problemas cardiacos, las infecciones inducidas por el tratamiento, el
asma persistente y, en algunos casos, el entumecimiento o la disminucidn de la sensibilidad de larga duracién en los pies o las manos.
Es importante realizar un sequimiento a largo plazo.

Su equipo médico

El tratamiento eficaz de la EGPA puede requerir de los esfuerzos coordinados y la atencion continua de un equipo de proveedores
médicos y especialistas. Ademas de ver a su médico de cabecera, es posible que necesite consultar a los siguientes especialistas:

Reumatélogo (articulaciones, misculos y sistema inmunitario)
Neumélogo (pulmones)
Cardi6logo (corazén)

»

»

»

» Nefrdlogo (rifiones)
» Dermatélogo (piel)

» Neurdlogo (cerebro/sistema nervioso) u otros, seglin sea necesario

La mejor manera de controlar su enfermedad es colaborar activamente con sus
proveedores de atencién médica y conocer a los miembros de su equipo médico.

Puede ser (til usar un diario de atencién médica para llevar un registro de los medicamentos, sintomas, resultados de las pruebas y
notas de las citas con el médico en un solo lugar. Para aprovechar al maximo las visitas al médico, haga una lista de preguntas y lleve
consigo a un amigo o familiar para que también escuche las indicaciones y tome notas.

Recuerde que depende de usted ser su propio defensor. Si tiene dudas sobre su plan de tratamiento, pregunte. Es posible que su médico
pueda ajustar la dosis u ofrecerle diferentes opciones de tratamiento. Siempre tiene derecho a buscar una segunda opinién.

Vivir con EGPA

Vivir con una enfermedad crénica como la EGPA puede ser abrumador a veces. La fatiga, el dolor, el estrés emocional y los efectos
secundarios de los medicamentos pueden comprometer su sensacion de bienestar. Puede afectar las relaciones, el trabajo y otros
aspectos de su vida diaria. Compartir su experiencia con familiares y amigos, ponerse en contacto con otras personas a través de un
grupo de apoyo o hablar con un profesional de la salud mental puede ayudar.

Pronoéstico

En la actualidad no existe cura para la EGPA, pero con un diagndstico temprano y un tratamiento adecuado, muchos pacientes pueden
llevar una vida plena y productiva. La mayoria de los pacientes con EGPA responden bien al tratamiento. Dado que las recaidas son
frecuentes en la EGPA, la atencién médica de seguimiento es esencial.

En 2021, el Colegio Estadounidense de Reumatologia (ACR) publicé pautas para el tratamiento de determinados tipos de vasculitis, las
cuales también fueron respaldadas por la Fundacion de Vasculitis (VF). Las pautas de préctica clinica se desarrollan para reducir la
atencion inadecuada, minimizar las variaciones geogréaficas en los patrones de practica y permitir el uso efectivo de los recursos de la
atencién médica. Las pautas y recomendaciones desarrolladas o respaldadas por el ACR tienen el objetivo de proporcionar orientacion
para patrones particulares de practica, y no buscan dictar el cuidado de un paciente en particular. La aplicacién de estas pautas debe
estar a cargo del médico y contemplar las circunstancias individuales de cada paciente. Las pautas y recomendaciones se someten a
revisiones periodicas en funcién de la evolucion de los conocimientos, la tecnologia y la practica médica.
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Acerca de la vasculitis

La vasculitis es una familia de casi 20 enfermedades poco comunes caracterizadas por la inflamacidn de los vasos sanguineos, lo que puede
restringir el flujo sanguineo y dafiar érganos y tejidos vitales. La vasculitis se clasifica como un trastorno autoinmunitario, que ocurre cuando
el sistema de defensas naturales del organismo ataca por error a los tejidos sanos. Los factores desencadenantes pueden ser infecciones,
medicacién, factores genéticos o ambientales, reacciones alérgicas u otra enfermedad. Sin embargo, a menudo se desconoce la causa exacta.

Una familia de enfermedades

» Enfermedad anti-GBM » Arteritis de células gigantes (GCA)
(anteriormente sindrome de Goodpasture) » Granulomatosis con poliangitis
» Aortitis (GPA, antes conocida como granulomatosis de Wegener)
» Sindrome de Behget » Vasculitis IgA (antes conocida como purpura de Henoch-Schénlein)
» Vasculitis del sistema nervioso central (CNSV) » Enfermedad de Kawasaki
» Sindrome de Cogan » Poliangitis microscopica (MPA)
» Vasculitis crioglobulinémica » Poliarteritis nodosa (PAN)
» Vasculitis cutanea de vasos pequefios (CSVV) » Polimialgia reumatica (PMR)
(antes denominada hipersensibilidad/leucocitoclastica) » Vasculitis reumatoide
» Granulomatosis eosinofilica con poliangitis (EGPA, antes » Arteritis de Takayasu (TAK)
“sindrome de Churg-Strauss”) » Vasculitis urticarial

(normocomplementémica o hipocomplementémica)

Acerca de la VF

La VF es la principal organizacién del mundo dedicada a diagnosticar, tratar y curar todas las formas de vasculitis. La VF es una organizacién
sin fines de lucro 501(c)(3) regida por una Junta Directiva y asesorada sobre cuestiones médicas por una Junta Asesora Médica y Cientifica.
Los materiales educativos de la VF no pretenden sustituir la consulta a un médico. La VF no avala ningin medicamento, producto ni tratamiento
para la vasculitis, y le aconseja que consulte a un médico antes de iniciar cualquier tratamiento.

La VF agradece a la Dra. Alexandra Villa-Forte, del Centro para el Cuidado e Investigacion de la Vasculitis de la Cleveland Clinic, por su
experiencia y contribucién a este folleto.

Para acceder a recursos educativos y de apoyo adicionales de la VF, escanee el cddigo QR que aparece a continuacion.

Mision de la VF

Con base en la fuerza colectiva de la comunidad de vasculitis, la Fundacién apoya, inspira y capacita a las personas con vasculitis, y a sus
familias, a través de una amplia gama de iniciativas educativas, de investigacion, clinicas y de concientizacion.
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