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• Pfizer                                   Sanofi-Aventis
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• Wyeth Abbott
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Definición y Características de las 
vasculitis

• La vasculitis es la  
inflamación de las paredes
de los vasos sanguíneos1

• Es definida por la injuria de 
la pared del vaso por los 
leucocitos1

• Resultado final es la 
pérdida de la integridad
vascular2

• Han sido clasificadas según
el tamaño del vaso
afectado: pequeño, 
mediano o grande3

Vasculitis: histopatología

1. Langford 2010; 2. Gómez-Puerta & Bosch 2009; 3. Jennette et al. 1994
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Tipos de vasculitis1

aGranulomatosis con poliangeitis: conocida como granulomatosis de Wegener
1. Jennette et al. 1994
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Clasificación de las vasculitis
Vasculitis de grandes vasos

Arteritis de células gigantes (temporal)
Arteritis de Takayasu

Vasculitis de vasos medianos

Poliarteritis nodosa
Enfermedad de Kawasaki

Vasculitis de pequeños vasos

Vasculitis asociadas a anticuerpos anti-citoplasma de neutrófilos (ANCA)
Vasculitis por complejos inmunes

Vasculitis de vasos variables
Vasculitis de un solo órgano

Vasculitis asociadas a enfermedades sistémicas
Vasculitis asociadas a etiologías probables

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



Cambio de nomenclatura

• Granulomatosis de Wegener
• Granulomatosis con poliangeitis

• Síndrome de Churg-Strauss
• Granulomatosis eosinofílica con poliangeitis

• Púrpura de Henoch-Schonlein
• Vasculitis por inmunoglobuliga A (IgA)

• Vasculitis hipocomplementémica urticarial
• Vasculitis anti-C1q



Características sugestivas de vasculitis

• Fiebre prolongada de origen desconocido
• Lesiones cutáneas sugestivas (púrpura palpable, nódulos 

dolorosos, livedo reticularis)
• Neuropatía periférica de causa desconocida
• Enfermedades renales, pulmonares o cardiovasculares de 

causa no determinada
• Parámetros de laboratorio indicativos de inflamación 

(leucocitosis, ↑VES, ↑PCR, eosinofilia, ↓C3 C4, 
crioglobulinemia



• Enfermedad de senos paranasales/nasal recurrente con o sin 
perforación septal, nariz en silla de montar, afección ocular 
(clínica o radiológica): Granulomatosis con poliangeitis (GPA).

• Síndrome pulmonar en paciente con pobre control del asma 
con eosinofilia con o sin neuropatía periférica: GEPA

• Síndrome pulmonar-renal: hematuria microscópica, retención 
de azoados, disnea, hemoptisis: GPA,PAM, Goodpasture

• Erupciones vasculíticas, úlceras,Raynaud, neuropatía en 
pacientes con hepatitis o presencia de alteraciones 
hepáticas: VCG

Características sugestivas de vasculitis 
específicas, cont.



Vasculitis crioglobulinémica



Granulomatosis con poliangeitis



Granulomatosis eosinofílica con 
poliangeitis



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

• Múltiples síntomas constitucionales, úlceras en las piernas, 
livedo reticular, orquitis, dolor abdominal, hipertensión sin 
afección glomerular o alveolar: Poliarteritis nodosa

• Nuevo inicio de cefalea en > 50 años con sensibilidad en 
la arteria temporal o el cuero cabelludo y ↑ VES: AT

Características sugestivas de vasculitis 
específicas, cont



Vasculitis por IgA: púrpura palpable



Poliarteritis nodosa: pie caído y livedo
reticular



Arteritis de células gigantes (temporal)



• Nuevo inicio de claudicación vascular en cualquier 
extremidad con anormalidad en el pulso periférico en 
personas < 40 años: Arteritis de Takayasu

• Inicio súbito de fiebre, erupción descamativa, 
linfoadenopatía y compromiso mucocutáneo en infantes: 
Kawasaki

• Úlceras orogenitales, hipopion, uveítis y artritris en un 
hombre joven descendiente del Mediterráneo: 
enfermedad de Behcet

Características sugestivas de vasculitis 
específica, cont.



Arteritis de Takayasu



Enfermedad de Behcet



Enfermedad de Kawasaki



#1 Un hombre de 35 años con hemoptisis acude a urgencias para una evaluación porque 
afirma que tiene hematuria. Una radiografía de tórax demuestra consolidación pulmonar 
focal bilateral. El análisis de orina muestra cilindros de glóbulos rojos y el paciente recoge 
400 ml de orina en 24 horas. ¿Cuál de los siguientes anticuerpos sería más probable que 
sea diagnóstico para este paciente?

1. Anticuerpos anti-Sm 
(anteriormente anti-Smith)

2. Anticuerpos 
anticentrómero

3. Anticuerpos 
antimitocondriales

4. Anticuerpos antinucleares
5. Anticuerpos anti-

membrana basal 
glomerular

1. 2. 3. 4. 5.

3% 3%

78%

14%

3%



Caso clínico 1, explicación 

• Respuesta correcta: 5. El síndrome de Goodpasture 
(enfermedad antimembrana basal glomerular) se debe a 
anticuerpos contra la membrana basal glomerular. La mayoría 
de estos pacientes presentan hallazgos clínicos de 
glomerulonefritis rápidamente progresiva y hemorragia 
pulmonar.

• Los anticuerpos anti-Sm y ANA se encuentran en pacientes 
con lupus eritematoso sistémico, los anticentrómeros en el 
síndrome de CREST y los antimitocondriales en la cirrosis biliar 
primaria (colangitis biliar primaria).



Caso clínico 2

• Paciente masculino de 76 años de edad es hospitalizado 
por historia de fiebre de 38.5 ºC, diaria de 4 semanas de 
evolución. Durante su hospitalización tiene un cuadro de 
dolor en el muslo izquierdo, agudo, severo de donde se 
toma biopsia. Desapareció en 4 días solamente con 
analgésicos.

• Al examen tenía PA: 130/80, FC: 92/minutos, FR: 14/min. 
Examen físico en general es normal o negativo por 
patología.



Caso clínico 2

• Laboratorios: hemograma, química completa, urianálisis, 
estudios inmunológicos, HIV, Quantiferon, cultivos de 
sangre y orina normales o negativos. VES: 92/min, PCR 8.5 
mg/dl (N:<0.5)

• Estudios radiológicos: USG, tomografía de tórax, abdomen 
y pelvis, resonancia de tórax negativos o normales.

• Centelleo con galio negativo, PET/CT negativo
• Ecocardiograma normal



#2 ¿Qué prueba diagnóstica recomendaría?

1. Biopsia hepática
2. Biopsia de médula ósea
3. Biopsia de arteria temporal
4. Biopsia de ganglio
5. Terapia empírica con 

antibióticos
6. Terapia empírica con 

esteroides
1. 2. 3. 4. 5. 6.

0%

9%

40%

9%

0%

43%



Caso clínico 2, explicación

• La biopsia de la arteria temporal debería realizarse en la 
presencia de un paciente de más de 50 años, 
especialmente entre los 70-79 años, en presencia de FOD, 
aún en la ausencia de síntomas que orienten a esta 
enfermedad. En estudios de pacientes ancianos se ha 
encontrado que hasta un 15% tienen arteritis temporal 
con diagnóstico de FOD. EL PET/CT puede ser normal por 
el tamaño de los vasos afectados y por la alta captación 
por el cerebro. Las biopsias al azar del hígado, médula 
ósea y ganglio tiene baja sensibilidad. 

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



Caso clínico 3 

• Paciente femenina de 35 años de edad es evaluada en 
urgencias por la pérdida súbita de la visión del ojo 
izquierdo. Hace 2 años, tuvo fiebre intermitente, mialgias y 
fatiga crónica. Recientemente, reporta dolor abdominal 
postprandial y dolor en el brazo izquierdo con el uso 
forzado y en ocasiones con mareos y un episodio de 
síncope. 

• Al examen físico, 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 clínico 3, laboratorios

• VES: 76 mm/h, hemoglobina 9.2 g/dl
• RMN del tórax y abdomen: demuestra estrechamiento 

focal  del lumen en diferentes áreas de la aorta 
ascendente, arteria subclavia izquierda, arteria 
mesentérica superior y arteria renal derecha



#3 ¿Cuál es el diagnóstico más probable?

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

1. 2. 3. 4.

0%

93%

2%5%



Caso clínico 3, explicación 

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

• Las manifestaciones incluyen isquemia de extremidades y 
disminución o ausencia de los pulsos, isquemia mesentérica e 
hipertensión debido a la estenosis de la arteria renal. 
Asimismo, el robo de la subclavia.

• La paciente no tiene lesiones cutáneas típicas de 
crioglobulinemia. La arteritis temporal se ve en > 50 años y no 
hay ausencia de pulsos. La PAN afecta la piel y los nervios.



Síndrome del robo de la subclavia



Robo de la subclavia



Caso clínico 4

• Paciente femenina de 63 años es evaluada por fatiga y 
erupción en miembros inferiores. No tiene otros síntomas. 
Recientemente, fue diagnosticada con hipertensión por 
lo que se le dio hidroclorotiacida hace 2 semanas.

• Al examen tiene los signos vitales normales. Se muestra la 
erupción cutánea en miembros inferiores que es 
palpable. El resto del examen es normal.

• Los laboratorios son normales incluyendo un hemograma 
completo, química completa y urianálisis.



Caso clínico 4

Púrpura palpable



#4 ¿Cuál es el diagnóstico más probable?

1. Granulomatosis eosinofílica
con poliangeitis (Churg-
Strauss)

2. Vasculitis por 
hipersensibilidad

3. Poliarteritis nodosa
4. Vasculitis reumatoide
5. Crioglobulinemia

1. 2. 3. 4. 5.

22%

28%

19%

6%

25%



Caso clínico 4, explicación

• El primer paso para evaluar una vasculitis cutánea es 
determinar si hay síntomas o signos sistémicos.

• La vasculitis por hipersensibilidad es una vasculitis de 
pequeños vasos que con frecuencia es provocada por 
medicamentos o infecciones, aunque hasta 50% de los 
pacientes no tienen un factor precipitante.



Gracias por su atención
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