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Conflicto de inlerés

« Estudios clinicos y conferenciaos:

 Pfizer Sanofi-Aventis
 Merck Sharp & Dohme Boehringer- Ingelheim
 Roche Novartis

 Wyeth Abbott

« Schering-Plough Janssen



Definicion y Caracteristicas de las
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de los vasos sanguineos!

« Es definida por la injuria de
la pared del vaso por los
leucocitos!

« Resultado final es la
pérdida de la integridad
vascular?
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el tamano del vaso
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1. Langford 2010; 2. Gomez-Puerta & Bosch 2009; 3. Jennette et al. 1994



Vasculitis: el dano
causado a través de una
inflamacion continua
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Tipos de vasculitis!
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aGranulomatosis con poliangeitis: conocida como granulomatosis de Wegener
1. Jennette et al. 1994



Clasificacion de las vasculitis

Vasculitis de grandes vasos

Arteritis de células gigantes (femporal)
Arteritis de Takayasu
Vasculitis de vasos medianos

Poliarteritis nodosa
Enfermedad de Kawasaki

Vasculitis de pequenos vasos

Vasculitis asociadas a anticuerpos anfi-citoplasma de neutrofilos (ANCA)

Vasculitis por complejos inmunes
Vasculitis de vasos variables

Vasculitis de un solo érgano

Vasculitis asociadas a enfermedades sistémicas

Vasculitis asociadas a etiologias probables

Jennette JC et al. Arthritis & Rheumatism 2013; 65:1-11



Cambio de nomenclatura

« Granulomatosis de Wegener
« Granulomatosis con poliangeitis

« Sindrome de Churg-Strauss
« Granulomatosis eosinofilica con poliangeitis

« PUrpura de Henoch-Schonlein
« Vasculitis por inmunoglobuliga A (IgA)

« Vasculitis hipocomplementémica urtficarial
* Vasculitis anfi-C1qg



Caracteristicas sugestivas de vasculitis

* Flebre prolongada de origen desconocido

 Lesiones cutaneas sugestivas (purpura palpable, nddulos
dolorosos, livedo reficularis)

« Neuropatia periférica de causa desconocido

 Enfermedades renales, pulmonares o cardiovasculares de
causa no determinada

 Pardmetros de laboratorio indicativos de inflamacion
(leucocitosis, TVES, TPCR, eosinofilia, |C3 C4,
crioglobulinemia



Caracteristicas sugestivas de vasculitis
especificas, conl.

 Enfermedad de senos paranasales/nasal recurrente con o sin
perforacion septal, nariz en silla de montar, afeccion ocular
(clinica o radiologica): Granulomatosis con poliangeitis (GPA).

« Sindrome pulmonar en paciente con pobre control del asmo
con eosinofilia con o sin neuropatia periférica: GEPA

 Sindrome pulmonar-renal: hematuria microscopica, retencion
de azoados, disnea, hemoptisis: GPA,PAM, Goodpasture

« Erupciones vasculificas, Ulceras,Raynaud, neuropatia en
pacientes con hepatitis o presencia de alteraciones
hepdticas: VCG



Vasculitis crioglobulinémica







Granulomalosis eosinofilica con
poliangeitis




Caracteristicas sugestivas de vasculitis
especificas, conl

 Lesiones purpuricas principalmente en las superficies
extensoras de extremidades inferiores incluyendo el
gluteo con o sin hematuria microscopica, artritis y dolor
abdominal: Vasculitis por IgA (Henoch-Schonlein)

« MUltiples sinftomas constifucionales, Ulceras en las piernas,
livedo reticular, orquitis, dolor abdominal, hipertension sin
afeccidon glomerular o alveolar: Poliarteritis nodosa

« Nuevo inicio de cefalea en > 50 anos con sensibilidad en
la arteria temporal o el cuero cabelludo y 1t VES: AT
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Poliarteritis nodosa: pie caido y Livedo
reticular




rierilis de células gigantes (lemporal)




Caracteristicas sugestivas de vasculitis
especifica, conl.

« Nuevo inicio de claudicacion vascular en cualguier
extremidad con anormalidad en el pulso periferico en
personas < 40 anos: Arteritis de Takayasu

* Inicio subito de fiebre, erupcidn descamativa,

infoadenopatia y compromiso mucocutaneo en infantes:
Kawasaki

- Ulceras orogenitales, hipopion, uveitis y artritris en un
hombre joven descendiente del Mediterrdneo:
enfermedad de Behcet



Arteritis de Tulkayasu
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Enfermedad de Behcet
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Enfermedad de Kawasaki




#1 Un hombre de 35 anos con hemoptisis acude a urgencias para una evaluacion porque
afirma que tiene hematuria. Una radiografia de torax demuestra consolidacion pulmonar
focal bilateral. El andlisis de orina muestra cilindros de globulos rojos y el paciente recoge
400 ml de orina en 24 horas. éCual de los siguientes anticuerpos seria mads probable que
sea diagnostico para este paciente?
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Caso clinico 1, explicacion

« Respuesta correcta: 5. El sindrome de Goodpasture
(enfermedad antimembrana basal glomerular) se debe a
anticuerpos contra la membrana basal glomerular. La mayoria
de estos pacientes presentan hallazgos clinicos de
glomerulonefritis rdpidamente progresiva y hemorragio

pulmonar.
« Los anficuerpos anti-Sm y ANA se encuentran en pacientes

con lupus eritematoso sistémico, los anticentrdmeros en el
sindrome de CREST y los anfimitocondriales en la cirrosis biliar

primaria (colangitis biliar primariay).



Caso clinico 2

* Paciente masculino de 76 anos de edad es hospitalizado
por historia de fiebre de 38.5 °C, diaria de 4 semanas de
evolucion. Durante su hospitalizacion tiene un cuadro de
dolor en el muslo izquierdo, agudo, severo de donde se
toma biopsia. Desaparecio en 4 dias solamente con
analgésicos.

« Al examen tenia PA: 130/80, FC: 92/minutos, FR: 14/min.
Examen fisico en general es normal o negativo por
patologia.



Caso clinico 2

« Laboratorios: hemograma, quimica completa, uriandlisis,
estudios inmunoldgicos, HIV, Quantiferon, cultivos de
sangre y orinad hormales o negativos. VES: 92/min, PCR 8.5
mg/dl (N:<0.5)

 Estudios radioldgicos: USG, tomografia de téorax, abdomen
y pelvis, resonancia de térax negativos o normales.

» Centelleo con galio negativo, PET/CT negativo
« ECcocardiograma normall



#2 ¢ Qué prueba diagndstica recomendaria?

Biopsia hepatica 43%
Biopsia de médula 6sea

. [Biopsia de arteria temporal]

Biopsia de ganglio

A S

Terapia empirica con
antibioticos

o)

. Terapia empirica con
esteroides




Caso clinico 2, explicacion

 La biopsia de la arteria temporal deberia realizarse en lo
presencia de un paciente de mas de 50 anos,
especialmente entre los 70-79 anos, en presencia de FOD,
aun en la ausencia de sinfomas que orienten a esta
enfermedad. En estudios de pacientes ancianos se ha
encontrado que hasta un 15% tienen arteritis tfemporal
con diagndstico de FOD. EL PET/CT puede ser normal por
el tamano de los vasos afectados y por la alta captacion
por el cerebro. Las biopsias al azar del higado, médula
Osea y ganglio fiene baja sensibilidad.

Bleeker-Rovers CP, Bredie SJ, van der Meer JE et al. Neth J Med 2003;61:323-9



Caso clinico o

* Paciente femenina de 35 anos de edad es evaluada en
urgencias por la pérdida subita de la vision del ojo
izquierdo. Hace 2 anos, tfuvo fiebre intermitente, mialgias y
fatiga cronica. Recientemente, reporta dolor abdominal
postprandial y dolor en el brazo izquierdo con el uso
forzado y en ocasiones con mareos y un episodio de

sincope.

« Al examen fisico, tiene PA: 160/100 en el brazo izquierdo y
130/80 en el brazo derecho. Pulso en 88/min ausente en el
brazo izquierdo; soplo en la subclavia izquierda.



Caso clinico 3, laboratorios

* VES: 76 mm/h, hemoglobina 9.2 g/dl

 RMN del térax y abdomen: demuestra estrechamiento
focal dellumen en diferentes dreas de la aorta
ascendente, arteria subclavia izquierda, arteria
mesentérica superior y arteria renal derecho



#3 ¢ Cual es el diagndstico mas probable?

1. Vasculitis crioglobulinémica
2. Arteritis de células gigantes
3. Poliarteritis nodosa

/4. Arteritis de Takayasu

93%




Caso clinico 3, explicacion

 La arteritis de Takayasu es una vasculitis de grandes vasos que
causa inflamacion y estenosis subsecuente en arterias de gran
calibre, incluyendo la aorta y sus ramas.

» Las manifestaciones incluyen isqguemia de extremidades y
disminucion o ausencia de los pulsos, isqguemia mesentérica e
hipertension debido a la estenosis de la arteria renal.
Asimismo, el robo de la subclavia.

« La paciente no tiene lesiones cutaneas tipicas de
crioglobulinemia. La arteritis tfemporal se ve en > 50 anos y No
hay ausencia de pulsos. La PAN afecta la piel y los nervios.



Sindrome del robo de la subclavia

/ Reversed flow
in ipsilateral

vertebral artery

Vertebral
/ arteries \ Subclavian
artery
Prevertebral
subclavian

artery stenosis




Robo de la subclavia
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Caso clinico 4

* Paciente femenina de 63 anos es evaluada por fatiga y
erupcion en miembros inferiores. No tiene otros sinftomas.
Recientemente, fue diagnosticada con hipertension por
lo que se le dio hidroclorotiacida hace 2 semanas.

* Al examen tiene los signos vitales normales. Se muesira la
erupcion cutdnea en miembros inferiores que es
palpable. El resto del examen es normal.

 Los laboratorios son hormales incluyendo un hemograma
completo, guimica completa y uriandlisis.



Caso clinico 4

PUrpura palpable




#4 ¢ Cual es el diagndstico mas probable?

1. Granulomatosis eosinofilica
con poliangeitis (Churg-
Strauss)

28%

25%

N
([~ < )

. |Vasculitis por
hipersensibilidad

3. Poliarteritis nodosa
4. Vasculitis reumatoide
5. Crioglobulinemia




Caso clinico 4, explicacio

* El primer paso para evaluar una vasculitis cutdnea es
determinar si hay sinfomas o signos sistémicos.

» La vasculitis por hipersensibilidad es una vasculitis de
PEeqUENOS VAsos que con frecuencia es provocada por
medicamentos o infecciones, aungue hasta 50% de los
pacientes no fienen un factor precipitante.



Gracias por su alencion
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