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QUE ES UNA VASCULITIS

DEFINICIÓN

 Grupo heterogéneo de enfermedades caracterizadas por inflamación de 
la pared de los vasos sanguíneos 

 Compromete vasos de  diferente calibre, uno o varios órganos

 Produce estrechamientos, aneurismas ,trombosis y/o ruptura. Daño 
isquémico en los tejidos irrigados

 Clínica variable 



EPIDEMIOLOGÍA

 Incidencia:

 global 43 / 106

 Vasculitis Sistémicas reumatoidea 12.5 /106

 Granulomatosis  poliangeítica 8,5 /106

 Poliangeitis Microscópica 2,4 /106

 PAN           2,4 /106

 Edad 50 años (16-82)         Relación hombre: mujer 1,3:1

Un estudio realizado en el 
Hospital Italiano de Buenos 
Aires mostró que su 
incidencia es de 8.6 casos 
de ACG cada 100.000 hab 
mayores de 50 años



PATOGENIA MECANISMO

INMUNE

• ↑ de IgE sérico y tisular. Infiltración eosinófilos

• vasculitis alérgica, CH-S

Tipo I :Alérgica o anafiláctica

• ANCA : granulomatosis poliangeítica ,poliangeítis
microscópica.

• Ac anti-células endoteliales (AECA) Enfermedad de 
Behçet , Kawasaki

• Ac anti membrana basal : Goodpasture. 

Tipo II: Citotóxica Mediada por AC

• Con  activación del C. Quimiotaxis de PMN 
vasculitis leucocitoclástica cutánea,

• Vasculitis IG A y la PAN

Tipo III: Mediado por Inmunocomplejos

Infiltración de la pared de los 
vasos por microorganismos

Invasión directa de la pared del 
vaso por células neoplásicas

Patogenia de mecanismo no 

inmune

ANUARIO FUNDACIÓN Dr. J. R. VILLAVICENCIO | 2008 | Nº XVI  clasificación 

de vasculitis

Lnfocitos T  ( Th1) con  producción de IFN γ acumulación de 

macrófagos  formación de granuloma (ACG - AT)

Tipo IV: Mediada por Linf T- Granulomas
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 Caso Clínico:
Mujer de 37 años con antecedentes personales de ser ex fumadora de 
20 cig al día desde hace 5 años, rinitis con pólipos nasales y en 
estudio por una parálisis del ciático poplíteo externo derecho.Usted
nota parálisis radial izquierda leve

 Acude a consultorio por presentar un cuadro febril de 38 ºC de 3 
semanas de evolución, junto con dolor pleurítico en el costado 
izquierdo, astenia, tos y expectoración mucosa de 1 mes de evolución. 
En la exploración física se encuentran roncus en la base izquierda y 
sibilancias generalizadas. En el laboratorio: hemograma : Hb 12,3 
g/dl, GB: 11400 mm3, N: 4900 , L: 3280,B: 180,M: 600, E: 1.520  mm3. 
Trae Rx de tórax realizada hace 7 días atrás. (Fig 1) En la guardia se 
realizan Rx y TAC de tórax(fig 2 y 3)



SÍNTOMAS FUERTEMENTE SUGESTIVOS DE

VASCULITIS

•MONONEURITIS MÚLTIPLE- Pares craneanos

•PÚRPURA PALPABLE

•COMPROMISO DE ORGANOS ESPECIALMENTE PULMÓN -RIÑÓN

Enfermedad multisistemica .Fiebre de origen desconocido



COMPROMISO

NEUROLÓGICO



VASCULITIS CUTÁNEA



COMO SOSPECHAR UNA VASCULITIS EN AUSENCIA

DE LAS MANIFESTACIONES MENCIONADAS

Afección multisistemica

Hipertensión arterial de inicio brusco o reciente

Infiltrados pulmonares , nódulos con tendencia a cavitación

central

Cefalea y/o perdida de la visión, uveítis

Episodios de isquemia o infarto en personas jóvenes: IAM, ACV



COMPROMISO PULMONAR

Granulomatosis con poliangeitis



COMPROMISO OCULAR

Vasculitis retiniana con hemorragia

Uveítis 



COMPROMISO GASTROINTESTINAL



CAMBIOS EN VASCULITIS

CAMBIOS 
EN LA 
VISION

VASCULITIS 

Nuevas técnicas 
de imágenes

Incorporación 
de ANCA

Cambios de 
criterios de 
clasificación

Visión de 
tratamiento 
diferente y 

nuevas drogas



TRATAMIENTO VASCULITIS

Piedra 
angular

Iniciales

Disminuir 
precozmente

CORTICOIDES



EFECTOS ADVERSOS DE CORTICOIDES

DOSIS Y TIEMPO DEPENDIENTE

El uso de glucocorticoides se asoció a un 68% de incremento de riesgo de IM. Mediante un modelo multivariado se determinó que la dosis administrada de 

glucocorticoides incrementa el riesgo un 24% por cada 5mg de PDN/día, 29% por cada año y 10% por cada gramo acumulado por año
Rheumatol Oxf Engl. 2013; 52 (1): 68-75 



UTILIDAD DEL BVAS



VASCULITIS DE VASOS DE

GRAN CALIBRE
FORMAN GRANULOMAS EN LA PARED DEL VASO



ARTERITIS DE TAKAYASU O ENFERMEDAD

SIN PULSO

Enfermedad inflamatoria y estenosante
•Frecuencia anual 1.3 a 2.6 / millón
•Mujeres jóvenes 9/1
•Pico 2 ° década de la vida
•Etiologia desconocida

Genetica HLA DR3-B52
Células dendríticas  inician la cascada patógena 
y reclutan células T y macrófagos para formar 
granulomas
Fibrosis intima ,  cicatrización en la media. 
Rotura en lámina elástica 

Estenosis

aneurismas



SÍNTOMAS DE AT

 Cefalea, mareos, vértigo postural, adormecimiento 

facial. AIT

 Diplopía, visión borrosa, amaurosis unilateral, 

retinopatía, hemorragia vítrea, atrofia óptica

 Afección cardíaca: angor, ICC,IAM, miocarditis o 

muerte súbita.

Prodrómica:

Fiebre, ps de peso, 
artromialgias

Inflamatoria: 
angiodinia, 
claudicación 

miembros, ausencia 
de pulsos

Fibrótica:

isquemia, 
soplos, ulceras 

distales

Etapas



DIAGNOSTICO POR IMÁGENES

ECO DOPPLER Angiografía digital

Gold estandar Diagnóstico 

PET  Captación  de 18
fluorodesoxiglucosa

Angio RMN./TC

Evaluar grosor pared 

trombos murales y aneurismas



LARGE VESSEL VASCULITIS CLASSIFICATION: 

DRAFT CRITERIA DC ATK

≤60 años       Evidencia de vasculitis en imágenes

Criteria: ≥ 5 puntos

Caracteres Clínicos
Sexo femenino                                     +1

Angina o dolor isquémico cardiaco    +2                                 

Claudicación de MS o MI                   +2

Hallazgos examen vascular
Soplo arterial                                            +2

Disminución de pulso en MS                   +2

Dism de pulso carotideo  o sensibilidad +2

Diferencia de TA ≥20 mmHg en brazos  +2

Hallazgos Angiografía y ecografía

Número de arterias afectadas 

(seleccionar 1)

Una arteria                             +1

Dos arterias                            +2

Tres o mas arterias                +3

Compromiso vasculitis de ramas 

pareadas  simétricas               +1

Compromiso abdominal aórtico renal 

o mesentérico                           +3

Sensibilidad del 94 % y una especificidad del 99 %
Merkel PA, Unizony S, Ponte C, Grayson PC, Suppiah P. ACR: Criterios de clasificación actualizados para 
vasculitis de grandes vasos. Presentado en: Reunión Anual ACR/ARHP 2018; 19-24 de octubre de 
2018; Chicago, IL. Sesión 5T116.



Tratamiento 

vasculitis ATk



TRATAMIENTO DE LA ARTERITIS DE TAKAYASU

• Los GC (PDN 1 mg/kg) constituyen la piedra angular del tratamiento

• 50 % pacientes requiere un  inmunosupresor asociado (MTX, AZA, MMF)porque no se 

consigue la remisión con GC solos o por recidivas al reducir la dosis

• La combinación  GC + IS controla la enfermedad en el 80% de los  pacientes

• El 20% restante nunca consigue la remisión completa y se produce un daño estructural 

progresivo a pesar del tratamiento

• Administrar  terapias biológicas en los casos refractarios



Terapia DMARDs en TAKAYASU

Meta-análisis de Terapias con DMARDs
• Remisión 60% con GC + DMARDs o DMARDb

• Reducción significativa de  dosis GC con ambos

• Tasa recidiva agregada con DMARDs (54%) > DMARDb (31%)
• NS, pero pacientes + refractarios con DMARDb

• Tasas de remisión
• NS entre DMARDs ni entre DMARDb
• > Supervivencia a 3 años libre de recidiva para DMARDb (TCZ o aTNF) versus DMARDs (MTX): 91% vs 

59%, p=0,0025
• Progresión angiográfica 20% con ambos

NS

NS

NS

Barra L, et al. Autoimmun Rev. 2018;17:683-93.

MTX



TRATAMIENTO BIOLÓGICO DE LA ATK

*Estudios retrospectivos

ANTI TNF
Terapia biológica más empleada. 

Más evidencia con Infliximab 90%

La evidencia proviene de 1 estudio abierto (NE 2b) y serie de casos 

La administración de anti-TNF en combinación con GC y DMARDs

consigue tasas de remisiones parciales o completas  del 87 al 90% con 

ahorro significativo de GC y perfil de seguridad aceptable



Nakaoka Y, et al. Ann Rheum Dis. 2018;77:348–54

Ensayo TAKT – Tocilizumab
• Aleatorizado, DC, PBO controlado en Takayasu refractario (n=36)
• TCZ 162 mg/sem sc vs PBO (52 semanas) OP: Tiempo hasta la recidiva;
• OS: Tiempo hasta la recidiva por síntomas

Tendencia favorable a TCZ en el tiempo hasta 
recidiva: HR 0,41, p=0,0596
NO Eventos Adversos inesperados

• Extensión abierta a 96 semanas (28 pacientes)
• TCZ 162 mg/sem sc (28/36 pacientes) + GC a criterio del investigador

1. Dosis de prednisona:  el 46.4% redujeron dosis a < 0.1 mg/kg/d

2. Pruebas de imagen: Mejoría  en 17.9% y estables en 67.9%

3. Mejoría en calidad de vida



TAKAYASU
Hellmich B, et al. Ann Rheum Dis 2020;79:19–30.

Diagnostico de 

ATk

Comenzar Con 

40-60 mg/d de 

GC

DMARDs

MTX

Bajar GC 15-20 

mg/d en 2-3 meses 

y luego bajar a ≤ 

10 mg luego de 1 

año

Alcanzó el objetivo
Continuar el 

descenso



Hellmich B, et al. Ann Rheum Dis 2020;79:19–30.

TAKAYASU

Alcanzo objetivo
Continuar el 

descenso

Considerar 

TZ o anti-

TNF

Bajar corticoides

Mayor 

recidiva

Menor 

recidiva

Incremento 

corticoides 

a 40-60 

mg/d

Incremento 

de 

corticoides a 

la dosis 

efectiva

Alcanzo objetivo

Disminución de 

TZ o anti-TNF



CASO CLÍNICO

 Motivo de consulta

 Cefalea hemicraneana
derecha 

 Dolor y debilidad  
miembros superiores e 
inferiores en forma

simétrica rigidez matinal 
de mas de 45 minutos y 
tumefacción de manos

 Laboratorio:
Eritro 80 mm en 1 hora , PCR: 
12,
Hb 10,4 g/dl NN, 
GB : 12.000 mm3 con fórmula 
conservada, CPK 145 UI , FR 32 
u/l. FAN patrón moteado 1/40

 Ex. Físico:
 TA 145/90  mmHg . 
 Dolor a la palpación de la 

región cervical , músculo 
trapecio, y  calota  por encima 
de la oreja derecha . Limitación 
y dolor en movimiento de 
cadera 

 Rx hombro signos de artrosis y 
osteopenia. 

 Mujer de 62 años .Antecedentes:  Osteartritis. Refiere episodio de 
pérdida de la agudeza visual en OD y cuadro seudogripal con tos 
hace 20 días



CASO CLÍNICO

Con diagnostico presuntivo de ACG: por

cefalea, perdida de la agudeza visual,

eritro acelerada y edad se solicita

• Eco doppler de la temporal: halo

positivo

• Biopsia de la temporal:

Infiltrado inflamatorio crónico con

formación de granulomas

Diag: arteritis de Células gigantes



Considera que los síntomas de dolor  en región de cintura escapular 

con rigidez matinal  y  edemas de manos, con FR 32 U/l, FAN 1/40, 

VSG de  80 mm en 1 hora son atribuibles a la asociación con  : 

1. Artrosis cervical

2. Polimiositis

3. Polimialgia reumática

4. Artritis reumatoide

1. 2. 3. 4.

0%
0%0%0%
30

Contador 
de 

contestaci
ones



POLIMIALGIA REUMÁTICA

 Enfermedad inflamatoria crónica caracterizada por dolor y rigidez 

matinal en cinturas escapular y pelviana, y cervical. 

 Se asocia en 50% en pacientes con ACG

 Afecta mayores de 50 años (promedio 70 años)

 Prevalencia 700/100000 habitantes

 Mujeres 2-3 veces más que hombres.

 De causa desconocida .Autoinmune Factores ambientales 

(Micoplasma, Parvovirus B19 ?).

HLA DR B 1  04

 Rápida respuesta a dosis bajas de Corticoides 

Sinovitis , bursitis y edema manos, tobillos y muñecas. síndrome de

túnel carpiano (10-15%)

Limitación al movimiento que mejora al correr del día

Síntomas sistémicos: fatiga, depresión, anorexia, perdida de peso, fiebre

•Criterios obligatorios:
Edad ≥50 años
Dolor en ambos hombros.
Nivel anormal de proteína C reactiva, ESR, o 
ambos

Criterios de clasificación ACR – EULAR  para polimialgia reumática, 
2012



VASCULITIS GRANDES VASOS

Arteritis de células 

gigantes



ARTERITIS DE CÉLULAS GIGANTES ACG

COMPROMISO DE AORTA Y SUS RAMAS,  CARÓTIDA EXTERNA Y

VERTEBRAL

• Mayores de 50 años

• Mujeres 2:1

• Raza blanca

• Incidencia 7-33 casos/100.000 habitantes

Epidemiologia

•Desconocida. Infecciones : Micoplasma. Parvovirus 
B19-Clamydia.

•Genética: HLA DR 1.HLA DR3 y 4 ,DR 57  DRB  1 04

•Las células dendríticas  reclutan células T y 
macrófagos para formar infiltrados granulomatosos. 
Liberación desmedida de IL 6 e INF γ

Etiopatogenia



PRESENTACIONES FENOTÍPICAS

Manifestaciones

Craneales

Polimialgia
Reumática

Manifestaciones 
extracraneales

Manifestaciones craneales típicas

Manifestaciones craneales típicas 

+PMR

ACG oculta o enmascarada: solo 

manifestaciones sistémicas-FOD

PMR con ACG silente

Fenotipo ACG extracraneal

( vasculitis grandes vasos )

Presentaciones atípicas (formas 

pseudotumorales)
•Cefalea de comienzo reciente, lacerante 

(90%) Arteria temporal con nódulos 

palpables o no

•Claudicación mandibular/ lingual y 

músculos de la deglución (40-60%)

•Neuropatías (14%)

•Tos, disfonía (10%)

Manifestaciones oftalmológicas 25-50 % ,visión borrosa, amaurosis

Dolor muscular 
simétrico y 
proximal cintura 
escapular o 
pelviana  .



DIAGNÓSTICO

Biopsia de Segmento de 1,5 a 2 cm y varios cortes seriados

• Criterios Diagnósticos de ACG del ACR 1990

3/5 ACR



ARTERITIS CÉLULAS GIGANTES

 TC y RM 

Eco doppler de la arteria 

temporal. Revisión 2017 por 

Duftner et al, mostró para el 

“signo del halo” una sensibilidad 

de 77% (IC 95%, 62%-87%) y 

especificidad de 96% (IC 95%, 

88%-99%)

“signo del halo” :engrosamiento concéntrico e hipoecogénico                   
de la pared de la arteria temporal. Un espesor mayor de 0,7 mm se 
considera altamente predictor de ACG.Para la arteria axilar un valor 
mayor de 1,5 mm es diagnóstico de vasculitis

PET/TC PMR en 
ACG



NUEVOS CRITERIOS CLASIFICACIÓN DC-VAS
Propuesta DCVAS – Nuevos Criterios Clasificación

Criterio de Inclusión
Se deben cumplir los siguientes para ser considerado para clasificación:

Diagnóstico de vasculitis                       ≥50 años de edad al diagnóstico

Criterio: ≥ 6 puntos alcanza umbral de clasificación
Manifestaciones Clínicas Parámetros de Laboratorio

Rigidez matutina en hombros o cuello

Pérdida de visión súbita

Claudicación mandibular o lingual

Cefalea temporal nueva

Sensibilidad en cuero cabelludo

+2

+2

+2

+2

+2

VSG ≥ 50 mm/h o PCR ≥ 10 mg/L +3

Biopsia Arteria temporal (seleccionar uno)

Vasculitis definitiva

Vasculitis posible

+5

+2

Hallazgos de imagen

Signo del halo en A. Temporal (US)

Afectación Axilar bilateral

PET-FDG con actividad en Aorta

+5

+3

+3

Examen Físico de la Arteria Temporal

Pulso reducido, tipo cordón o sensible +1

Merkel P et al, ACR 2018

Grayson. “La sensibilidad fue del 87 % y la especificidad del 95 %. Superaron los criterios de 1990”.



TRATAMIENTO CON CORTICOIDE ACG

• Terapia de 1ª línea. Remisión rápida y completa síntomas

• Previenen aparición de complicaciones isquémicas

• Dosis 40-60 mg/d de prednisona 

• Inicio precoz ( aún antes del resultado de biopsia)

• Respuesta en 48-72 horas, de lo contrario replantear el diagnóstico

• Compromiso ocular: bolos IV de metilprednisolona (1g x 3 d) 

• Duración del tratamiento variable según  la respuesta  

• Asociar “fármacos ahorradores” de GC para reducir efectos adversos

Miloslavsky EM et al. ARD 2017;76:543-6



Mahr AD et al. Arthritis Rheum 2007; 56:2789-97 

MTX : AHORRADOR DE GC

•MTX como terapia coadyuvante de GC reduce riesgo de recidiva y dosis acumulada

de corticoides (NE 1 A; GR B)

•El efecto beneficioso es modesto , sin diferencias entre grupos de efectos adversos de

GC

•Efecto beneficioso con Dosis ≥ de 10 mg/semana desde el inicio y en su

mantenimiento por meses después de retirado corticoides



RESULTADOS CON ANTI-TNF

Infliximab 5 

mg/kg vs 

placebo

44 pacientes

Adalimumab 40 

mg sc

sem0,2,4.6.8.10  

vs placebo

70 pacientes

Previsto 54 semanas

Hoffman G et al. Ann Intern Med

2007

Seror R et al ,Ann Rheun Dis 2014

Tratamiento de inicio con GC



 El estudio GiACTA demostró efectividad del uso de tocilizumab en pacientes con ACG, observando que el 

56 % de los pacientes tratados con tocilizumab alcanzaron una remisión de la enfermedad sin 

administración de corticoesteroides al cabo de un an ̃o”,



Remisión sostenida



N Engl J Med 2017; 377: 317-328

Tocilizumab, recibido semanalmente o cada dos semanas, 
combinado con un ciclo de prednisona de 26 semanas fue 
superior a la reducción de 26 semanas o 52 semanas de 
prednisona más placebo con respecto a la remisión sostenida 
libre de glucocorticoides en pacientes con arteritis de células 
gigantes. Se necesita un seguimiento más prolongado para 
determinar la durabilidad de la remisión y la seguridad de 
tocilizumab.

Tiempo hasta primera recaída tras la 

remisión clinica

Tocilizumab no 

ocasionó mayor 

toxicidad



TCZ: EFECTO AHORRADOR DE CORTICOIDES

Actual Cumulative Dose to 

Week 52, mg

PBO + 26

n = 50

PBO + 52

n = 51

TCZ QW

n = 100

TCZ Q2W

n = 49

Median 3296 3818 1862 1862

Includes prednisone received as part of the taper, escape prednisone, and concomitant steroids.
p ≤ 0.0003 for all comparisons of TCZ to PBO. Stone JH, et al. N Engl J Med 2017;377:317-28 



TRATAMIENTO ACG: ABATACEPT

Supervivencia libre de recidivas: 
48% en ABA vs 31% Pbo a 12 m

Remisión más prolongada en ABT: 
9.9 m vs 3.9 en pbo

Co-variables: género, edad al dxco 
y a la inclusión no modificaron 
los resultados

No diferencias en toxicidad: 
infecciones, malignidad ni AA 
severos

Langford CA et al, A&R; 2017;69:837

En pacientes con ACG, la adición de ABT al tratamiento estándar de prednisona redujo el riesgo de 
recidivas sin aumentar la toxicidad comparada con prednisona sola



Diagnostico de ACG

Empezar con GC a 40-

60 mg/d y pasar directo 

a 

Considerar Pulsos GC IV

O,25 a 1g metilprednisolona x 3 

días 

Comenzar 

con 40-60 

mg 

corticoides 

VO

Disminuir corticoides a 15-

20 mg/d en 2-3 meses y luego 

a≤

5 mg/d al año

Continuar 

disminuyendosi
no

Pasar a Fase 2

FASE I

Alteración 

visual

Alcanzo el 

objetivo?

Riesgo o presencia  

de EA de corticoides

ACG



ACG

Hellmich B, et al. Ann Rheum Dis 2020;79:19–30.

Continuar 

disminuyen

do Alcanzó objetivo

Mayores 

recaídas

Menores 

recaídas

Incrementar 

GC a 40-60 

mg/d

Incrementar 

GC a la 

menor dosis 

posible

Riesgo de EA de corticoides

Comenzar 

con TZ 

o MTX

Disminución de GC 

a o mg a 6 meses 

con TZ

Alcanzo objetivo
Descalonar TZ 

o MTX



VASCULITIS DE VASOS DE

MEDIANO CALIBRE



PANARTERITIS NODOSA

•Idiopático

•Asociado al virus de la hepatitis B (30%) 6 meses de la infección.

•La vacuna ha disminuido significativamente la incidencia de VHB-
PAN ( 8% )

•VHC, Parvovirus , CMG,HIV

•Mutaciones en gen que codifica ADA2

•Colagenopatías, neoplasias

Etiopatogenia

•En todas las etnias Incidencia 3-5 casos /millón

•Sexo masculino  2.5/1

•Entre los 40-60 años

Epidemiología

Anatomía patológica
• Necrotizante pura. Predilección por las 

bifurcaciones. Distribución focal y segmentaria

• Lesiones en diferente estadio evolutivo



MANIFESTACIONES CLÍNICAS DE LA PAN

 Fiebre     80%

 Constitucionales 70%

Astenia, pérdida peso

 Musculoesquelético 70%

Debilidad, mialgias, artralgias

 Renales  70%

Infarto renal por estenosis, hemorragia por rotura aneurismas, I R

 SNP 70%

Mononeuritis , polineuritis

 HTA     50%

 Gastrointestinal      50%

Angor mesentérico,pancreatitis, isquemia hepática ,HDA , 
perforación

 Cutáneas      50%

Livedo reticularis, úlceras, eritema nodoso

 Cardíaco                      30%

Alt ritmo,ICC, vasculitis coronaria, pericarditis

 SNC                            20%

ACV

 Genitourinario            15%

Dolor testicular

 Ocular                         15%

Uveitis,epiescleritis

Estudios han encontrado que las manifestaciones gastrointestinales, la hipertensión maligna, el infarto renal y
la orquiepididitis fueron más comunes en el VHB-PAN.



DIAGNOSTICO POR IMÁGENES

Microaneurismas Oclusiones arteriales   Aneurismas excéntricos, saculares de distribución segmentaria.  Pequeños, 

de 2 x 4 mm. Irregularidades vasculares y lesiones oclusivas que corresponden con trombosis o destrucción 

inflamatoria 

Angiografía Angio TAC            Angio RMN           



ESTUDIOS COMPLEMENTARIOS PAN

 Eritro acelerada

 Anemia de los procesos crónicos/inflamatorios

 Aumento de reactantes de fase aguda

 Disminución de la albúmina sérica

 Elevación de CPK

 Aumento enzimas colestasis y citolisis

 Aumento urea y creatinina

 Serologías víricas: VHB, VHC, VIH, CMV, parvovirus B19

• Inmunología

• Biopsias tisulares según el órgano afecto: biopsia cutánea, biopsia de 
nervio periférico, biopsia muscular



CRITERIOS DE CLASIFICACIÓN DE LA PAN

 Pérdida de peso >4 Kg

 Lívedo reticularis

 Dolor testicular

 Mialgias o debilidad

 Mono o polineuritis

 Hipertensión arterial

(TAdiastólica>90mmHg)

 Elevación del BUN

( >40 mg/dl o de 
creatinina >1,5 mg/dl)

 HBs-Ag o HBc

 Arteriografía con 
aneurismas u 
oclusiones de arterias 

 Biopsia con PMN y 
mononucleares en 
pared de arteria



TRATAMIENTO DE PAN

 Los corticoides son la base del tratamiento

 Ciclofosfamida en casos severos

 Pronostico sin tratamiento es malo 

(supervivencia del 15% a los 5 años)

 Asociado a VHB : tratamiento antiviral +GC+ 

Plasmaféresis



INDICE PRONÓSTICO FIVE FACTOR SCORE (FFS)

Guillevin et al encontraron 5 factores asociados con un mal pronóstico. Ellos diseñaron una puntuación de 5 factores (FFS)      
para predecir la supervivencia y ayudar a guiar las decisiones de tratamiento



TRATAMIENTO PAN

 PAN sin criterios de 

gravedad:

PD 1 mg/kg/d

 Con criterio de gravedad 

FFS >1 

CG 1 mg/Kg/d+ CF 1-2 mg/k/d 

o pulsos 1g mensual x 6

Duración de 6 a 12 meses

 Sin criterios de gravedad: 

reducir corticoide

 Con criterios de gravedad: 

AZA : 2 mg/Kg/d

MTX 0,3 mg/Kg/d

Tratamiento de Inducción a 

remisión 
Tratamiento de Mantenimiento

Vasculitis refractarias 
1. Inmunoglobulinas endovenosas
2. Terapia biológica: rituximab preferiblemente o antiTNFα 
3. Plasmaféresis



VASCULITIS KAWASAKI

 Criterios Mucocutáneos

 Cambios acrales

 Exantema polimorfo

 Inyección conjuntival

 Alteraciones en labios y cavidad oral

 Vasculitis coronaria



VASCULITIS DE PEQUEÑOS

VASOS



VASCULITIS ASOCIADA A ANCA

Poliangeitis granulomatosa

Poliangeitis granulomatosa eosinofilica

Poliangeitis microscópica



ANCA

Patrón c ANCA                    p-ANCA                         

Atípico   x-ANCA

Autoanticuerpos dirigidos contra los 
enzimas de los gránulos azurófiros de 
los neutrófilos y los lisosomas de los 
monocitos

IFI
ELISA



ETIOPATOGENIA

Susceptibili
dad 

genética

Factores 
ambientales

Infecciones

Multifactorial
•Factores ambientales: inhalación de polvo o la exposición a 
la sílice
• Infecciones:
Mimetismo molecular. Portación nasal de Staphylococcus 
aureus para GPA  con sobreactivación del sistema 
inmunológico. Presentación antigénica excesiva  de PR3 y / o 
MPO de neutrófilos, en endotelio y  formación de trampas 
extracelulares de neutrófilos (NET) 
• Susceptibilidad genética:
anti-PR3 ANCA :  genes HLA-DP, SERPINA1 (gen que codifica la 
antitripsina α1) y PRTN3 (gen que codifica la proteinasa 3).
ANCA p MPO  asociación con el HLA-DQ.

Drogas •Drogas:  medicamentos recetados y sustancias ilícitas, se han 
asociado con AAV, aunque faltan estudios bien diseñados que 
evalúen la asociación entre estas exposiciones y el riesgo de AAV 
:hidralazina , propiltiouracilo  y levamisol (típicamente cuando se 
encuentra en la cocaína adulterada) . El vínculo entre estos 
medicamentos y AAV parece ser mucho más fuerte para MPO-
ANCA+ AAV que para PR3-ANCA+ AAV con  títulos extremadamente 
altos de MPO.



PREVALENCIA DE ANCA



RASGOS DIFERENCIALES



GRANULOMATOSIS POLIANGEITICA

•Compromiso de 
Vía área superior

•Vía área inferior 

•Renal

•3 casos/100000 
habitantes 

•Predomina sexo 
masculino

•4-5 década vida

Criterios  una 
puntuación de 
cinco o más S:92 
% E: 94 %

PR3 ANCA



Granulomatosis con poliangeitis

•ORL             86-100%

•PULMÓN     85-95%

•Riñón

• Enfermedad Nasal           70%                  Otitis media                20%                      

• Sordera neurosensorial 50%                 Lesiones orales           14%

• Sinusitis                              30%                 Estenosis subglótica 5%

•Tos                                                           Insuficiencia  respiratoria

•Disnea                                                     Nódulos pulmonares

•Hemoptisis                                             Infiltrados pulmonares

•Derrame pleural                                                

GMN Hematuria



GRANULOMATOSIS POLIANGEITICA



GRANULOMATOSIS POLIANGEITICA

Nódulos pulmonares cavitados:

Infecciosos

Abscesos

Émbolos sépticos

TBC

Quiste hidatídico

Hongos: Histoplasmosis, coccidioidiomicosis, criptococosis

Inmunológicos

Granulomatosis poliangeitica

Granulomatosis polingeitica eosinofilica (Churg Strauss)

Artritis reumatoide

Sarcoidosis

Tumorales

Metástasis: carcinomas abscedados, sarcoma, linfoma no Hodgkin



DRAFT CLASSIFICATION CRITERIA FOR ANCA ASSOCIATED

VASCULITIDES DCVAS PARA GPA

Ann Rheum Dis 2018 EULAR                                                 

DOI :10.1136/annrheumdis-2018-eular-2892



POLIANGEITIS MICROSCÓPICA (MPA)

 Variante de PAN. 

 Vasculitis necrosante de capilares, vénulas o arteriolas 

 Más frecuente en el sexo masculino 50 años 
Poliangeitis Microscópica

•Vasculitis  necrosante que se acompaña                               Johns Hopkins Vasculitis Center

de GMN paucinmune y capilaritis pulmonar                           Inflamación Renal (80%)

•No suele haber alteraciones pulmonares                                 Perdida de peso    (70%)

•Predominio de p-ANCA                                                            Lesiones en piel    (60%)

Lesión de nervio  ( 60%)

Fiebre                    (55%)



DCVAS PAM 

Ann Rheum Dis 2018 EULAR                                                                                                     
DOI :10.1136/annrheumdis-2018-eular-2892



Tratamiento  Vasculitis de pequeño 

vaso tipo ANCA 

•Sin tratamiento alta 

morbimortalidad

•La elección del tratamiento 

depende del tipo de VAA

•Extensión

•Gravedad



TRATAMIENTO GRANULOMATOSIS

POLIANGEITICA

Remisión Inducción:

 Corticoides: 1mg/Kg/d VO  x 1-2 meses

 Ciclofosfamida:  2 mg/Kg/d VO por 3-6 meses 

0,5 mg a 1g /m2 mensual por 6 meses

15 mg/Kg/ IV cada 15 días x3 y luego c/ 3 semanas 

por 3-6 meses

(calcio-vit D- Bactrin)

Remisión Mantenimiento: mínimo de 2 años

 MTX : 25 mg por semana + folato

 Leflunamide: 20 mg / d                         

 Micofenolato Mofetil: 1,5 g por d         

 Azatioprina 2 mg/K/ d VO

Biológicos:   

 Anti TNF : Etanercept –Infliximab demostraron ser poco útil

 Rituximab
Ann Int Med 2009





RITUXIMAB EN VAA



TRATAMIENTO CON RITUXIMAB



MAINRITSAN



RTX –AZT libre de recaídas



TRATAMIENTO

IRT: insuf. Renal terminal

RP: recambio plasmático

MPDN: meprednisona





ADVOCATE  TRIAL

EL AVACOPAN PUEDE REEMPLAZAR A CORTICOIDES EN EL

TRATAMIENTO DE VASCULITIS TIPO ANCA

Conclusión: Avacopan fue 

no inferior a prednisona en 

descenso a semana 26 y fue 

superior en semana 52



RECOMENDACIONES TRATAMIENTO GPA Y PAM



TRATAMIENTO DE INDUCCIÓN FORMAS GRAVES

ó



TRATAMIENTO DE INDUCCIÓN EN FORMAS

MENOS GRAVES

Metotrexato 10



TRATAMIENTO DE MANTENIMIENTO

OBJETIVO PREVENIR RECAÍDAS DURACIÓN : VARIABLE

Metotrexato 10



BIOLÓGICOS



VASCULITIS GPAE

Pólipos nasales

MP0 ANCA difiere la clínica pero no las recaídas o la 

mortalidad

Prevalencia :7-14 pac/ millón /hab/año

Incidencia: 0.5 -6 pac/ millón/hab/año

Inicio síntomas aproximadamente 40 años

Menor mortalidad

ACR  open Rheumatology 2021(3)6: 404-412



CITOTOXICIDAD POR PROTEÍNAS CATIÓNICAS DE

EOSINÓFILOS

Proteína 
Básica 
Mayor

Promueve 
inflamación 

Peroxidasa
Especie 

reacitva de O2. 
Endotelitis

Neurotoxina neurotoxicidad

Toxicidad 

cardiacaProteínas 

catiónicas



DCVAS GPAE

Ann Rheum Dis 2018 EULAR                                                                                                 
DOI :10.1136/annrheumdis-2018-eular-2892





N Engl J Med 2017; 376: 1921-1932

Anticuerpo monoclonal totalmente 
humanizadoanti-interleuquina-5

300 mg. de mepolizumab(Nucala) o placebo, administrados
por vía subcutánea cada 4 semanas

Induce remisión

Previene recaídas Permite reducción de GC



VASCULITIS ASOCIADA A ANCA
Compromiso GPA GPAE PAM

Respiratorio Tos, hemoptisis nódulos 

cavitados, hemorragia

alveolar

Asma, infiltrados 

pulmonares

Tos, hemoptisis 

infiltrados , hemorragia

alveolar

Renal GNFRP -IR HTA .alteración 

sedimento

GNFRP -IR

ORL Epistaxis, otitis media, 

sinusitis, ulceras nasales 

, estenosis subglótica

Pólipos nasales. Rinitis 

alérgica, sinusitis

Dérmico Purpura , eritema nodoso, 

ulceras, livedo reticularis

Purpura , eritema nodoso, 

ulceras, livedo reticularis

Purpura , eritema nodoso, 

ulceras, livedo reticularis

Compromiso GPA GPAE PAM

Articular Poliartralgias/artritis Poliartralgias/artriti

s

Poliartralgias/artritis

Ocular Conjuntivitis, uveítis Conjuntivitis, uveítis Conjuntivitis, uveítis

SNP Mononeuritis

multiple.PNP

Mononeuritis

multiple.PNP

Mononeuritis

multiple.PNP

Corazón Pericarditis, 

miocarditis, arritmias

Pericarditis, 

miocarditis, 

arritmias

Pericarditis, 

miocarditis, 

arritmias

General Fiebre, perdida de 

peso

Lab: VSG GB y N:

Fiebre, perdida de 

peso

Lab: VSG GB y E:

Fiebre, perdida de 

peso



CASO CLÍNICO

cefalea, otorrea e 
inyección conjuntival 

Hipoacusia Bilateral 
sinusitis de 2 

semanas de evolución
Registros febriles

Historia clínica: Paciente masculino de 22 años de edad, que consulta  

por 

Hipertensión arterial



Examen oftalmológico: Inyección conjuntival, 

epiescleritis bilateral

Tyndall en ojo izquierdo positivo, PIO 15/15

- Fondo de ojo: no se observa lesión en retina

o Causas de uveitis

o Inmunológicas

Espondilitis anquilosante ,Artritis psoriásica,

EII, Sarcoidosis, Behcet, Kawasaki, Sjögren

LES, Granulomatosis poliangeítica

o Infecciosas

CMV, Toxoplasmosis, Sífilis, TBC, Herpes simplex

HVZ

o Otras

Hipersensibilidad a drogas ,Sme de Reconstitución Inmunológica , Esclerosis múltiple



CASO CLÍNICO

Orina: Células escasas, leucocitos escasos, hematíes abundantes, proteínas negativa, 

glucosuria negativa, densidad 1005

Eosinofilos

700/mm3



Examen ORL: Otitis media aguda supurada persistente

Audiometría: hipoacusia mixta a predominio conductivo moderada a severa en frecuencias agudas. 

Timpanometría: curva plana en oído izquierdo por ocupación, realizándose timpanocentesis,  granuloma en membrana 
tímpano  OI 

Fibrolaringoscopía: abundante secreción mucosa y congestión Cavum: hipertrofia del tejido adenoideo, mucosa 
congestiva y edematosa

-



TAC DE TÓRAX



UD CONSIDERA QUE EL PACIENTE CUMPLE CRITERIOS

1. Poliangeitis microscópica  y le pido un  

p-ANCA 

2. Poliangeitis granulomatosa  y le pido 

un  c-ANCA proteinasa 3

3. Poliangeitis granulomatosa  y le pido 

un c-ANCA  MPO

4. Poliangeitis granulomatosa 

eosinofílica y le solicito un  p-ANCA 

1. 2. 3. 4.

0%
0%0%0%
30

Contador 
de 

contestaci
ones



 ANCA c positivo por IFI 1/40 

Proteinasa 3 por LIA positivo

 MPO negativo

 Anticuerpos anti MBG negativo 

 FAN positivo 1/40 patrón moteado

 Anticardiolipinas: GPL 23 U/ml; MPL 45 U/ml 
(positivo bajo-medio)

 β2 glicoproteina negativa

 Biopsia pulmonar : granulomas con áreas de 
necrosis, vasculitis en vaso de pequeño  tamaño



VASCULITIS DE VASO VARIABLE



EPIDEMIOLOGÍA BEHÇET

Ligera 
predominancia sexo 

masculino

Autoinmunidad Ac 
contra la mucosa 

oral

HLA B51

HLA ERAP1

aminopeptidasas del 
retículo endoplasmático

Edad 
Joven

Distribución 
universal Vasculitis

Primaria



CRITERIOS DIAGNÓSTICOS



COMPROMISO SEVERO BEHÇET

Vascular: 12-30% 
Trombosis venosas 
Aneurismas de la arteria pulmonar y Aorta. 
Tromboflebitis superficial, trombosis 
venosa intracraneal, Oclusión de la vena cava 
inferior o superior 
Síndrome de Budd-Chiari.

 Neurológico: Complicación grave . 10% 

 Enfermedad parenquimatosa :

Neuropatía craneal intraaxial, Oftalmoplejias

lesiones cerebrales focales y multifocales  

Síndromes del tronco 

 Enfermedad no parenquimatosa :

Trombosis del seno venoso cerebral

Hipertensión endocraneana

Meningoencefalitis recurrente 

Migraña



TRATAMIENTO BEÇHET

a) Colchicina: artritis y  eritema nodoso

b) Corticoides:  VO: ocular, vascular, articular
Pulsos de esteroides: SNC 
Tópicos : úlceras orales y genitales externos, 

colirio 

c) Inmunosupresores 

d) Antiagregantes y anticoagulantes: afectación vascular

e) Terapia Anti TNF

f) Talidomida y Dapsona:  úlceras orales recurrentes



NUEVAS DROGAS

 Apremilast: Inhibidor fosfodiestera 4

 Tocilizumab: inhibidor de IL 6

 Alemtuzumab: anti CD 52

 CanaKinumab : Inhibidor de IG G1 monoclonal humana IL 1 
B

 Ustekinumab: IL 12/23 



CASO CLÍNICO

 Paciente de 19 años que consulta a la guardia por dolor 
abdominal localizado en FID, fiebre y dolores articulares 
en ambas rodillas

 Refiere vómitos, impresiona deshidratado

 Laboratorio: hemograma: Hb: 13,9 g/dl, GB: 13600 mm3 
con neutrofilia,plaquetas: 250000 mm3, creatinina: 1,6 
mg/dl, urea 56 mg/dl 

 Se decide realizar intervención quirúrgica con diagnostico 
de apendicitis aguda



LESIONES PURPÚRICAS EN AMBOS MII

Laboratorio:

orina: proteínas + 

hematíes:++ 

Manifestaciones 

cutáneas con púrpura 

palpable 



USTED CONSIDERA QUE ES

1. Vasculitis IG A

2. Crioglobulinemia

3. Vasculitis urticariante 

hipocomplementemica

4. Ninguna

1. 2. 3. 4.

0%
0%0%0%
30

Contador 
de 

contestaci
ones



VASCULITIS ASOCIADA A COMPLEJOS INMUNES

 Vasculitis IG A

 Crioglobulinemia

 Vasculitis anti MBG . Síndrome de Goodpasture

 Vasculitis urticariante hipocomplementemica



VASCULITIS IG A.PSH

Laboratorio

Criterios de clasificación (Ankara 2008) 

Púrpura palpable en una distribución de miembros predominantemente 

inferior con al menos 1 de 4 de:

• Dolor abdominal difuso con o sin HD

•Cualquier biopsia que muestre deposición de IgA (criterio obligatorio si 

la erupción es atípica);

•Artritis y / o artralgia

•Hematuria y / o proteinuria Compromiso renal         es tardío (1-6 

meses) 

•Pacientes jóvenes, adolescentes
• Varones 1,5/ 1
• Incidencia 10-20/100000
•Tras infección de vías respiratorias alta o GI, toxinas
alimentarias, vacunas , fármacos

•COVID

Vasculitis  necrotizante con deposito de IG A en pared de vasos sanguíneos

Existe una variedad limitada al riñón o cutánea. Puede preceder a la forma de vasculitis 
sistémica



FORMAS MAS FRECUENTES DE VASCULITIS

COVID 19

 Enfermedad de Kawasaki

 Vasculitis leucocitoclástica

 Vasculitis a IG A.
 Las citoquinas liberadas en COVID-19 (como IL-1, 

IL-6 y TNF) pueden conducir potencialmente a la 
proliferación y maduración de estas células B 
productoras de IgA1.

 Hay lesión endotelial como resultado de 
componentes virales que afectan directamente 
a las células endoteliales a través de los 
receptores ACE2, así como indirectamente a 
través de la inflamación que se produce debido a 
los mecanismos de defensa del huésped.

https://www.sciencedirect.com/topics/medicine-and-dentistry/kawasaki-disease
https://www.sciencedirect.com/topics/medicine-and-dentistry/hypersensitivity-angiitis


TRATAMIENTO

 Corticoides

 Inhibidores de SGTL2

(Proteinurias > 1g)?
•The Study of Heart and Kidney 
Protection With Empagliflozin [EMPA-
KIDNEY], NCT03594110
• Dapagliflozina en pacientes no 
diabéticos con proteinuria [DIAMOND], 
NCT03190694;
•Dapaglifozina sobre los resultados 
renales y la mortalidad cardiovascular 
en pacientes con enfermedad renal 
crónica [DapaCKD], NCT03036150).



CASO CLÍNICO

Serologias Virales: negativas
Ecografia abdominal: bazo aumentado tamaño de 145 mm, resto s/p.
Ecocardiograma: HTP, Miocardiopatia dilatada.

• Masculino  43 años  
• Necrosis seca/húmeda en falanges distales de ambas manos
Antecedentes: HIV  en el 2011, abandonó TARV.
Anemia hemolítica autoinmune secundaria a patología de base.



EVOLUCIÓN

Registros de HTA

Disminución de ritmo diurético 

Ascenso de niveles de urea 112 

mg/dl y creatinina:4,56 mg/dl 

Prueba de Coombs indirecta +++

Examen de orina

Densidad  1020 , Proteínas ++ y hematíes regulares

GR dismórficos ,Leucocitos 12- 15 por campo. Cilindros 

granulosos 2-4 por campo

Se interpreta GMN 

anemia hemolítica  inicia corticoides a 1 mg/Kg/d

Se programa biopsia renal 

Complem C3 78 (84-193 )

c4 15 (20-40)

ANCA y FAN  negativos

Anticardiolipinas 

indeterminadas

Ig G 20 U/ml

IgM 21 U/ml

PCR 6,26  (O,6)

VSG: mayor a 120 mm

B2 glicoproteína negativa Proteinograma electroforético

Crioglobulinas 1/256 (1/32)

FR menor a 20

Crioglobulinemia mixta tipo II – III Biopsia Renal: GMN Membrano Proliferativa
Tratamiento: Metilprednisona 1mg/kg/día.

Lopenavir/Ritonavir  y Abacavir ajustado a función renal

Plasmaferesis



CRIOGLOBULINEMIAS

Enfermedad Waldestrom

Mieloma

LLC

Sind. Linfoproliferativos

Conectivopatias

Idiopáticas

Infecciones VHC

Conectivopatias

Infecciones : VHC, HIV

Idiopáticas



TRATAMIENTO CRIOGLOBULINEMIAS

 Interferón alfa más ribavirina/ Nuevos antivirales de accion directa  
aumenta y mejora la respuesta (HVC) + esteroides

Mazzaro C,J Rheumatol 2003; 30:1775-1781.

 VHC - con síntomas no controlados : ciclosporina, azatioprina o 
ciclofosfamida  como monoterapia o en combinación con esteroides 
sistémicos 

 Rituximab 

 Plasmaféresis

Safety and efficacy of rituximab in non-viral cryoglobulinemia vasculitis: data from the 

French AIR registry. Arthritis Care Res 2010; 62: 1787-1795.



VASCULITIS URTICARIFORME HIPOCOMPLEMENTÉMICA

(HUV)

VASCULITIS ANTI-C1Q.

2 CRITERIOS MAYORES:

Lesiones cutáneas de urticaria vasculitica >6 meses , persisten por mas de 24 horas

Hipocomplementemia

2 criterios Menores

Venulitis dérmica por biopsia

Artralgias o artritis

Uveítis o epiescleritis

GMN leve

Dolor abdominal recurrente

Anticuerpos anti. C1 q asociados a niveles séricos disminuidos de C1q



CASO CLÍNICO

 Paciente de 48 años antecedentes de consumo de drogas ilícitas. 

Consulta por cuadro de tos productiva no efectiva , disnea grado II-

III de 3 días de evolución Ex físico: TA 159/90 mmHg FC: 132 X´, 

FR32 X´, Tº37,6 Cº. Hipoventilación generalizada .Gasometría: ph 

7.45, po2: 57 mmHg. PCO2 21 mmHg, HCO3 17 mEq/l,Sat 82 %. 

Hemograma: Hb :6,8 g/dl NN, GB 13450 mm3. Linf 1850 

mm3.Plaquetas: 211000 /mm3.Sedimento urinario: leucocitos 2-3 x 

campo. Hematíes 5- 8 x campo. Función renal normal Se solicita 

una Rx de tórax y TACAR  con infiltrados en vidrio esmeril 

bilaterales



CASO CLÍNICO

1. Usted cree que es un Covid por el cuadro 

clínico y TACAR  solo le solicita 

hisopado para SARS COV 2

2. Usted piensa que podría ser un 

síndrome pulmón riñón y le solicita 

ANCA,ANA, anti MBG

3. Usted no cree que sea un síndrome 

pulmón riñón ante la falta de hemoptisis 

y falla renal pero le solicita anticuerpos 

ANCA , ANA,anti MBG

1. 2. 3.

0%
0%0%

30

Contador 
de 
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SÍNDROME PULMÓN- RIÑÓN (SPR)

 Hemorragia Alveolar Difusa (HAD)

 Presencia de sangre en los espacios alveolares distales  sin que se pueda identificar anormalidad 

endobronquial 

 Hemoptisis, anemia ,disnea 

 Infiltrados en la radiografía de tórax

Respeta vértices y ángulos costofrénicos 

 Hipoxemia , Insuficiencia respiratoria

Hemorragia alveolar difusa

GMNRP

Hemoptisis

IRA ,síndrome 

nefrítico

Síndrome 

pulmón riñón

•Lavado broncoalveolar que
demuestre:
Líquido sanguinolento proveniente de 
3   subsegmentos separados
o más del 20 % de macrófagos 
cargados con hemosiderina
o sangre en al menos el 30 % de la 
superficie alveolar en una muestra de 
tejido pulmonar.



GNF 
EXTRACAPILAR

Formación de semilunas

ANTI MBG
(Goodpasture)

Por IC
post infecciosa

, LES, IgA,
Crioglobulinemia

Pauci inmune
(ANCA+)

Poliangeitis granulomatosa

c1q

Poliangeitis granulomatosa
eosinofilica

Cuadros nefríticos que se presentan con GMN  rápidamente progresiva



Vasculitis

Pulmón-riñón 

ANCA +

C-ANCA

Granulomatosis
poliangeítica

P-ANCA 

GPAE. PAN 
microscópica

GMN  idiopática

Anti MBG 
+

Goodpasture

ANA +
LES y otras 

Colagenopatías

ANCA asociado a 

drogas



HEMORRAGIA PULMONAR

Hemorr
agia 

alveolar 
blanda

Daño alveolar difuso

Con edema septos y 
membranas hialinas

Capila
ritis

Síndrome antifosfolípido
Síndrome de Goodpasture
Lupus eritematoso sistémico
Granulomatosis poliangeítica
Panarteritis microscópica
Síndrome pulmón riñón idiopático
Enfermedad de Behçet

Enfermedades infecciosas 

(leptospirosis y neumonía 

necrotizante), uremia, ICC, 

infarto pulmonar, desórdenes de 

la coagulación, CID, secundaria a 

drogas (D-penicilamina, 

infliximab, cocaina) 



SÍNDROME DE GOODPASTURE (SGP)
Descrito en 1919 por Ernest Goodpasture durante la pandemia de Influenza.

Incidencia : 1 caso por millón de habitantes/año Presentación 20-60 años. Sexo masculino

 Fiebre con pródromos gripales

 Tos –Hemoptisis precede a GMN

 Insuficiencia renal

Triada Goodpasture:

 Hemorragia pulmonar (HP)

 Glomerulonefritis (GNRP)

 Los anticuerpos anti-MBG  dirigidos contra la

cadena alfa-3 del colágeno tipo IV

y/o IFI lineal para IgG en la membrana basal renal

o pulmonar por biopsia



Con Hemorragia 

pulmonar
Sin Hemorragia Pulmonar

Nefritis con Ac anti MBG
GMN necrotizante con proliferación 

extracapilar y depósitos lineales de IgG y 

C3 a lo largo de la membrana basal 

glomerular

Síndrome de 

Goodpasture

Enfermedad Anti-membrana basal 

glomerular (Ac anti-MBG)



TRATAMIENTO DEL SÍNDROME PULMÓN RIÑÓN

SGP 

Soporte ventilatorio

 Bolos de metilprednisolona l g /d por 3 días 
continuar con  GC a 1mg/Kg/d +Bolos de 
ciclofosfamida (GMN)

Plasmaféresis +inmunosupresión  
Gammaglobulinas IV                                                                                   
corticoides + ciclofosfamida vs
corticoides, ciclofosfamida y plasmaféresis



VASCULITIS DE ÓRGANO ÚNICO

Vasculitis leucocitoclástica
cutánea

Vasculitis del SNC



VASCULITIS

LEUCOCITOCLÁSTICA

 Púrpura palpable generalmente simétrica .Urticaria, eritema 
multiforme y livedo reticularis ,vesículas-ampollas y 
ulceración.Dejan hiperpigmentación residual.

 Se localizan en el tercio inferior de las piernas o en zonas de 
presión. 

 Depósito de inmunocomplejos con activación  de  C3 y C5, 
quimiotaxis PMN, y liberación enzimas lisosomales que 
producen el daño tisular. 

 Origen: 50% idiopáticas, 22%  fármacos,20% infecciones, 12% 
enfermedades autoinmunes

CONCEPTO 

ANATOMOPATOLÓGICO

Engrosamiento e infiltración de  

pared por PMN, en vénulas 

postcapilares, que se extienden 

perivascularmente y degeneran con 

formación de polvillo nuclear 

(leucocitoclasia) 



Pápulas palpables de color púrpura, algunas de ellas con centro necrótico y 
ampollas serohemáticas en abdomen (A) y pantorrillas (B). Los fenómenos 
de Koebner se pueden observar debido a la presión de la ropa interior 
ajustada.





SÍNTOMAS

Cefalea, SHE, Convulsiones

ACV isquémicos/hemorrágicos

Síndrome confusional trastornos cognitivos

Se presenta en edad media vida .Más frecuente en hombres

Afectación inflamatoria segmentaria de cualquier vaso cerebral o espinal, con predilección por los vasos 

leptomeníngeos de pequeño tamaño, Etiología desconocida. Desencadenantes: Virus Varicela Zoster. Proteína β

Amiloide

Vasculitis primaria de SNC

RMN: signos  inespecíficos : infarto 

cortical y subcortical generalmente 

múltiples, bilaterales, con aumento 

parenquimatoso y leptomeníngeo, 

hemorragia intracraneal, lesiones 

tipo tumorales.



Vasculitis    

secundarias



CASO CLÍNICO

Laboratorio

Paciente femenina BC  47 años
Antecedentes:   - Ex-tabaquista: 10cig/día desde 
los 25 años hasta  los  40 años. HTA 

•Disnea CF IV. Cianosis+ Equivalentes febriles+ 
artralgias generalizadas/artritis.
•Púrpura palpable
• Dolor e inflamación en pabellones auriculares 



CASO CLÍNICO

FBC : laringe normal, cuerdas vocales 

móviles, subglotis y tráquea de calibre 

disminuido con malacia laterolateral dejando 

luz del 70% con la tos. Los cartílagos dejan 

impronta sobre la mucosa

Biopsia  pabellón auricular 

:infiltrado inflamatorio PMN

con una pérdida de la basofilia. 



POLICONDRITIS RECIDIVANTE

 Enfermedad inflamatoria sistémica 
infrecuente

 Etiología desconocida .Raza caucásica en la 
3ª y 6ª décadas de la vida.

 Lesiones recurrentes en las estructuras 
cartilaginosas :pabellón auricular, tabique 
nasal, laringe, tráquea y articulaciones

 Cardiovascular :vasculitis de vasos 
VARIABLE, aneurismas de aorta 

 Puede relacionarse con otras enfermedades 

autoinmunes sistémicas.

Diagnóstico: 

Laboratorio :

Anticuerpos anticolágeno tipo II 

ANCA p

Reactantes de fase aguda↑

Biopsia : infiltrado inflamatorio PMN con  

pérdida de la basofilia de la matriz 

cartilaginosa. 

Tratamiento

Colchicina .Corticoesteroides

MTX, azatioprina, ciclosporina 

Grave: realización de traqueotomía 

temporal o permanente, stent



VASCULITIS DE LEO BUERGER

TROMBOANGEITIS OBLITERANTE

EPIDEMIOLOGÍA

Vasculitis de  peq y 
mediano vaso. Frec en 

varones,3 a 4° década de la 
vida

Población mediterránea-
caucásica

Consumo 
de tabaco

CLÍNICA

Afecta  paquete 
vasculo-nervioso de 

manos y pies. 
Isquemia distal antes 

de los 45 años

Claudicación ,dolor , 
necrosis dedos, 

úlceras, gangrena. S. 
de Raynaud

Tromboflebitis 
migratoria



Para recordar………..



APROXIMACIÓN DIAGNOSTICA

Sospecha 
clínica

Laboratorio:ANCA

Crioglobulina ,Ig A

Estudios imagenológicos

Anatomía 
Patológico



CONFIRMACIÓN :   ANATOMÍA PATOLÓGICA

Arteritis células gigantes 

inflamación granulomas
Leucocitoclastica

Poliangeitis 

granulomatosa

Poliangeitis microscópica

Necrosis fibrinoide, 

leucositoclastia

PAN  necrosis 

fibrinoide

Poliangeitis eosinofilica 

granulomatosa

CrioglobulinemiaArteritis de Takayasu

Granuloma no 

caseificante

A ciegas poco 
rentable



 Muchas Gracias….

“Un buen médico es un científico, amigo del saber y un 
humanista respetuoso de la persona humana.   “ 

“La educación medica nace en el primer día universitario 
y concluye con la misma vida.”                                   

Prof. Dr Miguel Falasco 


