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¿Cual de estas manifestaciones en la evaluación de un
paciente con Vasculitis sugiere que se trata de una
Vasculitis de pequeño vaso?

1. Ausencia de pulso
2. VES elevado
3. Eosinofilia
4. Glomerulonefritis
5. Ninguna de las 

anteriores

1. 2. 3. 4. 5.

0% 0% 0%0%0%

15

Conteste Ahora



El patrón C - ANCA se asocia principalmente

1. Granulomatosis con 
poliangeitis

2. Anticuerpos contra PR3
3. Wegener
4. Todos los anteriores
5. Ninguna de las 

anteriores

1. 2. 3. 4. 5.

0% 0% 0%0%0%

15

Conteste 
Ahora



Cual de estas pruebas debe hacerse de rutina en 
todo paciente que se sospeche una Vasculitis

1. ASTOR
2. Anticuerpo contra virus C
3. Antígeno de superficie de 

hepatitis B
4. Todas las anteriores
5. La 2 y la 3 son ciertas

1. 2. 3. 4. 5.

0% 0% 0%0%0%

15



Paciente asmático de 26 años , desde hace una semana 
con fiebre, artralgias y púrpura palpable. Que 
consideraciones en la evaluación y manejo de este 
paciente realizaría.

1. Iniciarle Inhibidores de 
leucotrienos

2. Biopsia de piel
3. Iniciar ciclofosfamida IV
4. Todas las anteriores
5. Ninguna de las 

anteriores

1. 2. 3. 4. 5.

0% 0% 0%0%0%

Conteste 
Ahora

15



En la poliarteritis nodosa es frecuente:

1. La glomerulonefritis
2. Presencia de virus de 

hepatitis B
3. ANA positivo
4. ANCA patrón 

indeterminado

5. Todas las anteriores

1. 2. 3. 4. 5.

0% 0% 0%0%0%

15

Conteste Ahora



 Es un grupo heterogéneo  de síndromes

clínicos caracterizados por inflamación de la

pared vascular

Vasculitis 



• Infiltrado inflamatorio:
• Neutrofilico-leucocitoclastico

• Eosinofilico

• Linfocitario

• Granulomatoso

SE DEFINE POR LA PRESENCIA DE LEUCOCITOS EN LA PARED DEL VASO
DAÑO REACTIVO DE LAS ESTRUCTURAS      



* Vasculitis asociada a ANCA

Vasculitis de Vasos Pequeños

Arteritis de Celulas Gigantes (Arteritis Temporal)

Angeítis Leucocitoclástica Cutánea

Síndrome de Churg-Strauss*
Poliangeítis Microscópica (PAN microscópica*)
Vasculitis Crioglobulinémica esencial
Púrpura de Schönlein-Henoch

Arteritis de Takayasu

Poliareritis Nodosa Clásica (PAN)
Enfermedad de Kawasaki

Granulomatosis de Wegener*

Vasculitis de Vasos Grandes

Vasculitis de Vasos Medianos

Clasificación de las Vasculitis según Congreso de Chapel Hill 
-1994- **
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		Clasificación  de las vasculitis según Congreso de Chapel Hill -1994- **

								Arteritis de Celulas Gigantes (Arteritis Temporal)

		Vasculitis de Vasos Grandes						Arteritis de Takayasu

								Poliareritis Nodosa Clásica (PAN)

		Vasculitis de Vasos Medianos						Enfermedad de Kawasaki

								Granulomatosis de Wegener*

								Síndrome de Churg-Strauss*

		Vasculitis de Vasos Pequeños						Poliangeítis Microscópica (PAN microscópica*)

								Vasculitis Crioglobulinémica esencial

								Púrpura de Schönlein-Henoch

								Angeítis Leucocitoclástica Cutánea

		* Vasculitis asociada a ANCA

		Clasificación de las Vasculitis Sistémicas **

		Vascultis primarias						Arteritis deTakayasu

		Afectando vasos de tamaño						Arteritis de Células Gigantes (arteritis temporal)

		grande, mediano y pequeño						Angeítis Aislada del Sistema Nervioso Central

		Afectando predominantemente						Poliarteritis Nodosa

		vasos de tamaño mediano						Síndrome de Chung-Straus *

		y pequeño						Granulomatosis de Wegener *

		Afectando predominantemente						Poliangeítis Microscópica *

		vasos de tamaño pequeño						Púrpura de Schönlein-Henoch

								Vasculitis Leucositoclástica Cutánea

								Tromboangeítis Obliterante (Leo Buerger)

				Miscelánea				Síndrome de Cogan

								Enfermedad de Kawasaki

								Infecciosas

		Vasculitis Secundarias						Procesos Neoplásticos

								Drogas u otros antígenos exógenos

								Colagenopatías
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Internarnacional Chapel Hill Consensus 2012 

Vasculitis 



Metodología 

Participantes  28  
12 países

 Cada cambio en la 
nomenclatura  fue 
aprobado con el 80 % 
de los  votos de los 
participantes

Especialidades 

 Medicina interna 
 Reumatología 
 Nefrología 
 Neumonología
 ORL
 Patólogos 
 Pediatras

International Chapel Hill Consensus 2012 



Internarnacional Chapel Hill Consensus 2012 

Vasos de gran calibre : aorta , sus ramas y venas análogas
Vasos de mediano calibre : arterias y venas principales viscerales y sus ramas primarias
Vasos de pequeño calibre: arterias intra parenquimatosas, arteriolas, capilares, vénulas y venas

Nomenclatura

Consenso Chapell Hill 2012 



Names for Vasculitides Adopted by the 2011-2012 
International Chapel Hill Consensus Conference

Nomenclature of the Vasculitides

Vasculitis de grandes vasos
Arteritis de Takayasu

Arteritis de Células Gigantes

Vasculitis de vasos de mediano calibre
Poliarteritis Nodosa

Kawasaki  

Vasculitis de Pequeño vaso
1)Vasculitis Asociadas a ANCA

Poliangeitis microscópica
Granulomatosis con poliangeitis (Wegener’s) 

Granulomatosis Eosinofílica con poliangeitis (Churg Strauss) 
2) Por inmunocomplejos

Anti-Membrana Basal Glomerular
Vasculitis Crioglobulinemica

Vasculitis IgA (Henoch-Schönlein)
Vasculitis urticarial hipocomplementémica (Anti-C1q)

Vasculitis de Vasos Variables
Behçet’s
Cogan’s



Vasculitis de un solo órgano
Angeitis Leucocitoclática cutánea

Arteritis Cutanea
Vasculitis Primaria del SNC

Aortitis aislada

Vasculitis Aspciadas a enfermedades sistémicas
Lupus 

Artritis Reumatoide
Sarcoidosis

Otras

Vasculitis Asociadas con probable etiologia
Vasculitis asociada al virus de hepatitis C ( crioglobulinemica)

Vasculitis asociada al Virus de Hepatitis B 
Aortitis aociada a la sífilis

Vasculitis por inmunocomplejos asociadas a drogas
Vasculitis ANCA positivo asociadas a drogas

Vasculitis asociada a cancer
Otras



International Chapel Hill Consensus 2012 

Vasculitis 



International Chapel Hill Consensus 2012 

Vasculitis 



POLIARTERITIS 
NODOSA

TAKAYASU



Vasculitis Asociadas a ANCAS



Diagnostico Diferencial 

Enfermedades embólicas
Endocarditis infecciosa
Mixoma auricular
Ateroesclerosis
Displasia fibromuscular
Drogas inductoras de vasoespasmo:

cocaína, alcaloides del ergot, fenilpropanolamina
Linfoma intravascular
Trombosis vascular
Coagulación intravascular ar diseminada
Púrpura trombocitopénica trombótica
Trombosis inducida por heparina o warfarina
Síndrome antifosfolípidos
Infección sistémica -sepsis-
enfermedade   neoplasias
Otras enfermedades del tejido conectivo
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		Clasificación  de las vasculitis según Congreso de Chapel Hill -1994- **

								Arteritis de Celulas Gigantes (Arteritis Temporal)

		Vasculitis de Vasos Grandes						Arteritis de Takayasu

								Poliareritis Nodosa Clásica (PAN)

		Vasculitis de Vasos Medianos						Enfermedad de Kawasaki

								Granulomatosis de Wegener

								Síndrome de Churg-Strauss

		Vasculitis de Vasos Pequeños						Poliangeítis Microscópica (PAN microscópica*)

								Vasculitis Crioglobulinémica esencial

								Púrpura de Schönlein-Henoch

								Angeítis Leucositoclástica Cutánea

		* Vasculitis asociada a ANCA

		**Adaptado de Rodriguez Valverde V. (13)

		Clasificación de las Vasculitis Sistémicas **

		Vascultis primarias						Arteritis deTakayasu

		Afectando vasos de tamaño						Arteritis de Células Gigantes (arteritis temporal)

		grande, mediano y pequeño						Angeítis Aislada del Sistema Nervioso Central

		Afectando predominantemente						Poliarteritis Nodosa

		vasos de tamaño mediano						Síndrome de Chung-Straus *

		y pequeño						Granulomatosis de Wegener *

		Afectando predominantemente						Poliangeítis Microscópica *

		vasos de tamaño pequeño						Púrpura de Schönlein-Henoch

								Vasculitis Leucositoclástica Cutánea

								Tromboangeítis Obliterante (Leo Buerger)

				Miscelánea				Síndrome de Cogan

								Enfermedad de Kawasaki

								Infecciosas

		Vasculitis Secundarias						Procesos Neoplásticos

								Drogas u otros antígenos exógenos

								Colagenopatías

		*Vasculitis asociadas a ANCA

		**Clasificación modificada por Lie, et al.(4)

		Signos Clínicos sospechosos de Vasculitsi Sistémicas

		Tipo de Lesión				Signos y Sintomas				Tipo de Vasculitis

		Síntomas				fiebre, fatiga, anorexia,				cualquier tipo de vasculitis

		constitucionales				pérdida de peso

		Polimialgia				dolor muscular proximal				arteritis de células gigantes

		Reumática				rigidez matinal

		Artritis no destructivas				inflamción articular, dolor,				Wegener, Pan,

						limitación del movimiento				Churg-Strauss, Behcet

		Lesiones en				livedo reticularis, lesiones				PAN, Churg-Strauss, Behcet

		Piel				necróticas, úlceras, nódulos				Wegener, hipersensibilidad

						infartos digitales

										cualquier tipo de vasculitis

						púrpura palpable				excepto Takayasu

		Mononeuropatía				injuria de 2 o más nervios				PAN, Wegener, Churg-Strauss

		Multiple				periféricos asimétricos				crioglobulinemia

		Compromiso Renal				isuemia renal relacionado				PAN, Takayasu, Wgener,

						a arteritis				Schurg-Strauss

										poliangeítis microscópica

										Wegener, Churg-Strauss

										crioblobulinemia, Schonlein-Henoch

		Entidades que pueden simular una Vascultis Sistémica

		Enfermedades embólicas

		Endocarditis infecciosa

		Mixoma auricular

		Ateroesclerosis

		Displasia fibromuscular

		Drogas inductoras de vasoespasmo:

				cocaína, alcaloides del ergot, fenilpropanolamina

		Linfoma intravascular

		Trombosis vascular

		Coagulación intravascular dieminada				ar diseminada

		Púrpura trombocitopénica trombótica

		Trombosis inducida por heparina o warfarina

		Síndrome antifosfolípidos

		Infección sistémica -sepsis-

		enfermedades neoplasicas		neoplasias

		Otras enfermedades del tejido conectivo
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ANCA

GRANULOMATOSIS CON POLIANGEITIS ( Wegener)
GRANULOMATOSIS EOSINOFILICA CON POLIANGEITIS 
(Churg Strauss)
POLIANGITIS MICROSCÓPICA



VASCULITIS  ASOCIADAS A ANCA 

 Comparten numerosos rasgos patológicos, clínicos y de
laboratorio. ( asociadas a anticuerpos contra
citoplasma de neutrófilo)

 Histológicamente comparten afección por pequeños
vasos

 Lesión glomerular: necrosis focal, medias lunas y
ausencia de depósitos de Inmunoglobulinas



ANCA técnica Inmunoflorescencia

Durante la fijación en etanol, se rompe la membrana de los gránulos y las
proteínas básicas (cargadas positivamente) son redistribuidas hacia el núcleo
cargado negativamente.

En formalina no se dan estos patrones. 

P-ANCA = perinuclearC-ANCA = citoplasmático



Patrones 



Frecuencia de los ANCAS 

0
10
20
30
40
50
60
70
80
90

100

WG MPA iRPGN CSS

P-ANCA
C-ANCA

Hagen EC, et al: Kidney Int 53(3):743–753, 1998.



Asociación de patrones con tipo de 
vasculitis 

Patrón por IF Enfermedad Asociada Sensibilidad Especificidad
ANCA-C Gran. de Wegener 50%-90% >90

PAN, PM, Ch.St raro
ANCA-P PAN, PM, Ch.St., LES, SS 60% muy baja

GN idiopática, infecciones
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		Clasificación  de las vasculitis según Congreso de Chapel Hill -1994- **																Asociaciones de ANCA C y ANCA P

								Arteritis de Celulas Gigantes (Arteritis Temporal)										Patrón por IF		Enfermedad Asociada				Sensibilidad		Especificidad

		Vasculitis de Vasos Grandes						Arteritis de Takayasu										ANCA-C		Gran. de Wegener				50%-90%		>90

																				PAN, PM, Ch.St				raro

								Poliareritis Nodosa Clásica (PAN)										ANCA-P		PAN, PM, Ch.St., LES, SS				60%		muy baja

		Vasculitis de Vasos Medianos						Enfermedad de Kawasaki												GN idiopática, infecciones

								Granulomatosis de Wegener

								Síndrome de Churg-Strauss

		Vasculitis de Vasos Pequeños						Poliangeítis Microscópica (PAN microscópica*)

								Vasculitis Crioglobulinémica esencial

								Púrpura de Schönlein-Henoch

								Angeítis Leucositoclástica Cutánea

		* Vasculitis asociada a ANCA

		**Adaptado de Rodriguez Valverde V. (13)

		Clasificación de las Vasculitis Sistémicas **

		Vascultis primarias						Arteritis deTakayasu

		Afectando vasos de tamaño						Arteritis de Células Gigantes (arteritis temporal)

		grande, mediano y pequeño						Angeítis Aislada del Sistema Nervioso Central

		Afectando predominantemente						Poliarteritis Nodosa

		vasos de tamaño mediano						Síndrome de Chung-Straus *

		y pequeño						Granulomatosis de Wegener *

		Afectando predominantemente						Poliangeítis Microscópica *

		vasos de tamaño pequeño						Púrpura de Schönlein-Henoch

								Vasculitis Leucositoclástica Cutánea

								Tromboangeítis Obliterante (Leo Buerger)

				Miscelánea				Síndrome de Cogan

								Enfermedad de Kawasaki

								Infecciosas

		Vasculitis Secundarias						Procesos Neoplásticos

								Drogas u otros antígenos exógenos

								Colagenopatías

		*Vasculitis asociadas a ANCA

		**Clasificación modificada por Lie, et al.(4)

		Signos Clínicos sospechosos de Vasculitsi Sistémicas

		Tipo de Lesión				Signos y Sintomas				Tipo de Vasculitis

		Síntomas				fiebre, fatiga, anorexia,				cualquier tipo de vasculitis

		constitucionales				pérdida de peso

		Polimialgia				dolor muscular proximal				arteritis de células gigantes

		Reumática				rigidez matinal

		Artritis no destructivas				inflamción articular, dolor,				Wegener, Pan,

						limitación del movimiento				Churg-Strauss, Behcet

		Lesiones en				livedo reticularis, lesiones				PAN, Churg-Strauss, Behcet

		Piel				necróticas, úlceras, nódulos				Wegener, hipersensibilidad

						infartos digitales

										cualquier tipo de vasculitis

						púrpura palpable				excepto Takayasu

		Mononeuropatía				injuria de 2 o más nervios				PAN, Wegener, Churg-Strauss

		Multiple				periféricos asimétricos				crioglobulinemia

		Compromiso Renal				isuemia renal relacionado				PAN, Takayasu, Wgener,

						a arteritis				Churg-Strauss

										poliangeítis microscópica

										Wegener, Churg-Strauss																						A

										crioblobulinemia, Schonlein-Henoch

		Entidades que pueden simular una Vascultis Sistémica

		Enfermedades embólicas

		Endocarditis infecciosa

		Mixoma auricular

		Ateroesclerosis

		Displasia fibromuscular

		Drogas inductoras de vasoespasmo:

				cocaína, alcaloides del ergot, fenilpropanolamina

		Linfoma intravascular

		Trombosis vascular

		Coagulación intravascular dieminada

		Púrpura trombocitopénica trombótica

		Trombosis inducida por heparina o warfarina

		Síndrome antifosfolípidos

		Infección sistémica -sepsis-

		Afecciones neoplásticas varias

		Otras enfermedades del tejido conectivo

		Claves para identificar el tipo de vaso comprometido en las Vasculitis

		Dato Clínico				Vaso Comprometido				Vasculitis Sistémica

		Cutánea

		Púrpura palpable				vénula poscapilar				Cualquier vasculitis excepto arteritis

										cél. gigantes y de Takayasu

		Ulceras de piel				arteriolas y pequeñas y				PAN, Churg-Strauss, Wegener y vasc.

						arterias				hipersensibilidad, Behcet

		Gangrena en uña				arterias pequeñas y				PAN, Churg-Strauss, Wegener

						extremidad				medianas

		Aparato Digestivo

		Dolor abdominal o				arterias pequeñas y				Henoch-Schölein, PAN, Churg-Strauss

		isquemia mesentérica				medianas

		Sangrado digestivo				capilares y arterias				Henoch-Schölein, PAN, Churg-Strauss

						medianas

		Renal

		Glomerulonefritis				capilares y arterias				poliangeítis microscopica, Wegner,

										crioglobulinemia, Churg-Strauss

										Schölein-Henoch

		Falla renal				arterias pequeñas y				PAN, Takayasu, y menos frecuente:

		isquémica				medianas				Wegener y Churg-Strauss

		Pulmonar

		Hemorragía pulmonar				capilares				poliangeítis microscopica, Wegner

		Infiltrados o				arterias pequeñas y				poliangeítis microscopica, Wegner,

		Cavidades				medianas				Churg-Strauss

		Neurológico

		Neuropatía				arterias pequeñas				PAN, Churg-Strauss, Wegener,

		Periférica								crioglobulinemia

		ACV				arterias pequeñas,				Arteritis de células gigantes y vascu-

						medianas y grandes				litis asociada a lupus sistémico
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Especificidad de la prueba

 Pueden ser positivos

Colitis ulcerativa  ( p-anca)
Uso de drogas ( cocaina)
Nefropatía IgA
Glomerulonefritis necrotizante segmentaria
Policondritis recurrente
 LES 



Autoantígenos de los Neutrófilos



Deteccion de los ANCAs por ELISA

Los antigenos responsables de estos patrones se
han identificado como :

 proteinase 3 (PR3) for c-ANCA 

 mieloperoxidasa (MPO) for p-ANCA



ANCA 

 Consenso internacional para realizar la prueba
recomienda:

 Debe realizarse en primer lugar la prueba de 
inmunoflorescecncia

 Si la inmunoflorescencia es positiva se realiza la pueba de 
ELISA 

 Ambas pruebas positivas aumentan la especificidad



Especificidad de los ANCAS por ELISA



Son Patogénicos



Diferencias Clínicas 



Fenotipo Clínico  C-ANCA / PR3

Manifestación 



VIAS RESPIRATORIAS 
SUPERIORES

 VRS 70 % al inicio y hasta 
90% durante la 
enfermedad

 25 % manifestaciones 
otológicas.

 Sordera conductiva
 Sordera sensorineural y 

más raro vértigo

Otitis media serosa
25-44%

Afección nasal hasta en un tercio de 
los pacientes:

•Edema de mucosa – obstrucción

•Úlceras nasales- perforación

•Descargas serosanguinolentas

•Epistaxis

•deformidades



Enfermedad laringotraqueal

•Ronquera
•Estridor
•Obstrucción que 
pone en riesgo la vida

Estenosis subglótica
16%

Niños y adolescente
Incremento considerable 
de la ESG, hasta 48 %

Mucosa friable, eritematosa
Cicatriz blanda

Sólo 20 % mejorarán con
inmunosupresor .

80% fibrosis crónica



PULMONAR

•45 % afección pulmonar

•Tos, hemoptisis, pleuritis

•Hasta un tercio de las 
Lesiones demostrables 
no dan síntomas

•Inflitrados 67%

•Nódulos 58%



AFECCIÓN OCULAR

•OCURRE HASTA EN 30-60% 

•CUALQUIER COMPARTIMIENTO 
DEL OJO

•QUERATITIS
•CONJUNTIVITIS
•ESCLERITIS
•EPIESCLERITIS
•OBSTRUCCIÓN 
NASOLACRIMAL

•UVEITIS
•PROPTOSIS
•PSEUDOTUMOR 
ORBITARIO

•OCLUSIÓN DE LOS
VASOS DE LA 
RETINA

• NEURITIS ÓPTICA



Fenotipo Clínico  P-ANCA / MPO

Manifestación



ENFERMEDAD RENAL

 GLOMERULONEFRITIS
 RAPIDAMENTE 

PROGRESIVA



AFECCIÓN PULMONAR /CAPILARITIS

Es común, en más de 
la mitad de los casos.

Hasta 30 % hemorragia 
alveolar difusa

Disnea leve-hemoptisis 
masiva

La ausencia de 
hemoptisis no descarta

Fibrosis intersticial



GASTROINTESTINAL

 ASINTOMÁTICOS, AFECCIÓN 
NO RECONOCIDA

 PRESENTACIONES DRAMÁTICAS 
E INUSUALES:
 DOLOR
 DIARREA 
 SANGRADO

 ULCERACIONES EN INTESTINO 
DELGADO

 PERFORACIONES
 COLECISTITIS
 ASCITIS INEXPLICADA
 ÚLCERAS PERIANALES
 PANCREATITIS
 ELEVACIÓN DE ENZIMAS
 LESIONES ESPLÉNICAS



MANIFESTACIÓN CUTÁNEA

40-50% DE LOS CASOS
•ÚLCERA 

•PÚRPURA PALPABLE
•NÓDULOS SC

•PÁPULAS
•VESÍCULAS

SUELEN IR PARALELAS A 
LA ACTIVIDAD DE OTROS

ÓRGANOS.

MARCADOR CONFIABLE
DE ENFERMEDAD SISTÉMICA



NEUROLÓGICAS

 RARO COMO PRESENTACIÓN
 20-50%

 SNP
 NEUROPATÍA PERIFÉRICA
 MONONEURITIS MÚLTIPLE 
 POLINEUROPATÍA DISTAL Y 

SIMÉTRICA (2%)

 EMG
 VCN
 BIOPSIA

 SNC
 NEUROPATÍA CRANEAL 10%
 ECV 4%

 INFARTOS CEREBRALES
 HEMATOMA SUBDURAL
 HEMORRAGIA SUBARACNOIDEA

AFECCIÓN DIFUSA MENÍNGEA Y  DE SUSTANCIA 
BLANCA PERIVENTRICULAR—VASCULITIS SNC

CAT, RMN, PL. ANGIOGRAFÍA DE POCA UTILIDAD



ASMA y RINITIS

 RASGOS ALÉRGICOS: RINITIS Y ASMA (PRECEDEN HASTA 7 AÑOS)

 EOSINOFILIA PERIFERICA >1500

 INFILTRACIÓN TISULAR POR EOSINOFILOS

 NEUMONÍA EOSINOFÍLICA (SD. LOEFFLER), GASTROENTERITIS 
EOSINOFÍLICA

 SE HA REPORTADO EN ASMÁTICOS LUEGO DEL USO DE INIBIDORES DE 
LEUCOTRIENOS



• Genome-Wide Association Study

 Los estudios genéticos demuestran que estan son enfermedades
genéticamente distintas sin embargo la diferencia se fundamenta
en la categorización del serotipo ANCA ( tipo de anticuerpo ) y
no con el fenotipo

 Vasculitis asociada a PR3 ANCA y la vasculitis asociada a MPO
ANCA son dos síndromes autoinmunes distintos

 • Lyons PA et al N Engl J Med. 2012 Jul 19;367(3):214-23. 



Genética

 ANCA-PR3

 MHC (crom 6) / alfa 1 
antitripsina (SERPINA) 
(crom 14)  /PRTN3 
(crom 19)

 ANCA –MPO

 HLA DQ



ANCAs y actividad de la enfermedad

 Davenport in Am J Nephrol 15(3):201–207, 1995 
 48% de los incrementos en titulos seguidos de una recaida
 51% de las recaidas precedida por un incremento en los ANCAS

 100 pacientes seguidos por 2 años por Boomsma: Arthritis Rheum 
43(9):2025–2033, 2000
 92% de las recaidas asociadas a incremento en los ANCAS

 Valor predictivo es mayor con la prueba de ELISA que con la 
inmunoflorescencia

 Gran utilidad cuando la prueba es negativa



Tratamiento de acuerdo al incremento 
en los títulos de ANCA

 17 pacientes con 21 episodios de incremento en títulos
 Los pacientes se trataban incrementando la inmunosupresión o

monitorizando solamente

 Grupo de monitorización
– 10/10 recaída (media de 6 meses)

 Grupo tratado 
– 2/11 recaída (3 and 6 meses)

 Han, Kidney Int 2003



Categorización de enfermedad (EUVAS)

Localizada: Compromiso respiratorio inferior o
superior sin otro compromiso sistémico
o constitucional.

Temprana Sistémica: Cualquiera manifestación sin
sin compromiso de órgano vital
o que comprometa la vida



Categorización de enfermedad (EUVAS)

Generalizada: Renal u otro órgano vital (<5.6mg/dl )

Severa: Renal u otro órgano vital (produciendo falla del
del mismo ) Cr > 5.6

Refractaria: Que no responde a corticoides y
ciclofosfamida



Clasificación de GMN en vasculitis
asociadas a ANCA



Sobrevida Renal ( importancia de la 
biopsia) 



Causas de Muerte 



Tratamiento Usual 

CYC

? improve effective
+ reduce toxicity

IV methyl prednisolone
Plasma exchange

Intravenous immunoglobulin
TNFα blockade

AZA/MTX

0         3           6          9         12         15         18         24 months

Prednisona

CYC; ciclofosfamida, AZA; azatioprina, MTX; metotrexate



Vasculitis Generalizada
Ciclofosfamida 3-6 meses
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Toxicidad de Ciclofosfamida

 Pulsos IV funcionan igual que la CFM oral ? Menos
dosis acumulada

 Cambio a otra alternativa al estar en remisión es
aceptable ?

 Podemos usar otra alternativa de inducción en 
enfermedad no severa?

56



CYCLOPS de Groot et al, Ann Int Med  2009



CYCAZAREM







IMPROVE: incidencia acumulada de 
recaidas

IMPROVE. 14th ANCA Workshop 2009. Thomas F Hiemstra, University of Cambridge, UK
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ARTHRITIS & RHEUMATISM Vol. 52, No. 8, August 2005

Randomized Trial of Cyclophosphamide Versus Methotrexate for Induction
of Remission in Early Systemic Antineutrophil Cytoplasmic Antibody–
Associated Vasculitis 
Kirsten de Groot
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Enfermedad temprana sistémica (NORAM): 
methotrexate (MTX) vs. cyclophosphamide (CYC)

P = 0.02

EUVAS
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de Groot et al, Arthritis Rheum 2005

La inducción de la remisión no tuvo diferencias significativa a 
los 6 meses ( solo en enfermedad pulmonar / grave)

Los pacientes en el grupo de MTX tuvieron mas recaidas



ANTIMICROBIANO

 Se ha postulado la necesidad de la estimulación de la vía aérea para la expresión de la
enfermedad.

 Las infecciones más Frecuentes son con S. aureus.

 Profilaxis antibiótica con TMP/SMX

 Stegeman CA, Tervaert JW, de Jong PE, Kallenberg CG. Trimethroprimsulphamethoxazol
(Cotrimoxazol) for the prevention of relapses of Wegeners´s granulomatosis. Dutch Co-
Trimoxazole Wegener Study Group. N Engl J Med 1996;335:16-20.
 En un ensayo clínico controlado con placebo, aleatorizado, prospectivo, cuyo objetivo fue evaluar la

efectividad del trimetoprim/sulfametoxazol para prevenir recaídas, 41 pacientes lo recibieron a dosis
de 800 mg y 160 mg durante 24 meses versus placebo en 40. Los resultados fueron remisión sostenida
en 82% versus placebo en 60%.

 Prevención de P. Jirovenci



RITUXVAS

 Rituximab versus Cyclophosphamide in ANCA-
Associated Renal Vasculitis

New England Journal of Medicine 2010
Rachel B. Jones,



RITUXVAS



RITUXVAS

 Rituximab no es superior a dosis usuales de CFM

 Tasas de remisión sostenidas son altas en ambos
grupos



ESTUDIO RAVE



DISEÑO  ( RAVE)

 Pacientes nuevos o de recaida WG/MPA
creatininea< 4.0mg/dl,  no hemorragia pulmonar

 Aleatorizado doble ciego
rituximab 375mg/m2/wk x4 vs. oral CFM

 Objetivo Primario:
Remisión y suspensión de esteroides a los 6 meses

Stone J et al, N Engl J Med 2010



RAVE – Tasas de Remisión

* p=0.01

%
 p

at
ie

nt
s

p=ns p=ns

Stone J et al, N Engl J Med 2010


Chart1

		All		All

		New		New

		Relapsing		Relapsing



RTX

CYC

64

53

60

64

67

42



Sheet1

				RTX		CYC		Series 3

		All		64		53		2

		New		60		64		2

		Relapsing		67		42		3

		Category 4		4.5		2.8		5

				To resize chart data range, drag lower right corner of range.







Rituximab



MAINRITSAN : Rituximab versus azathioprine for

maintenance in ANCA-associated vasculitis.

Guillevin, New England Journal of Medicine 2014 

Bajas dosis de 
Rituximab

500mg a 0 y 15 días 

500mg  a los 6 / 12 y 
18  meses 

5%

29%



Plasmaféresis



Randomized Trial of Plasma Exchange or High-Dosage
Methylprednisolone as Adjunctive Therapy for Severe Renal

Vasculitis

Jayne, Journal of the American 
Society of Nephrology 2007



Inmunoglobulina 

Patricia M Fortin1,*,
Aaron M Tejani2,

Ken Bassett1,
Vijaya M Musini1

34 pacientes // tx de inducción con ciclofosfamida y prednisona
Mantenimiento azatioprina y prednisona

Aleatorizados a inmunoglobulinas( 2 g / Kg) vs placebo
No diferencias significativas 



Opciones en casos específicos 

Lung 2015 
193:375-379



Resumen de Terapéutica

 Inducción de Remisión 
 CFM = Rituximab
 MTX   localizada 
 MMF  opción  pero > recaídas 

 Mantenimiento
 Rituximab > AZA 
 AZA =MTX
 MMF opción pero > recaídas  



Nuevas opciones

 Anti-TNF (infliximab)
 BelimumAB ( Blys) 
 Alemtuzumab
 Abatacept
 Tocilizumab ( anti-IL6)
 Mepolizumab (anti-IL5) 

(granulomatosis
eosinofílica) 

 Leflunomide
 Deoxyspergualin
 Inhibidor de C5a
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