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DEFINICION

Grupo de enfermedades caracterizadas por un proceso inflamatorio, en donde la afeccidn es el endotelio.

CLASIFICACION

MEDIANOS VASOS/NECROTIZANTE VASCULITIS DE VASOS PEQUENOS
(ANCA -) POR COMPLEJOS INMUNES

|
e Poliarteritis nodosa

o Kawasaki e Pdrpura de Henoch

Shonlein: IgA
e Vasculitis
crioglobulinémica: IgM

VASCULITIS DE VASOS PEQUENOS S
e Vasculitis urticariana

ASOCIADA A ANCA

e Granulomatosis de Wegener
e Sindrome de Churg Strauss

GRANDES VASOS/GRANULOMATOSA

e Arteritis de células gigantes
o Arteritis de Takayasu ¢ Pequefios vasos
v Granulomatosis de Wegener
v Sindrome de Churg-Strauss
v PUrpura de Henoch-Schonlein
¢ Medianos vasos
v" Poliarteritis nodosa

v" Enfermedad de Kawasaki
¢ Grandes vasos

v’ Arteritis de células gigantes
v' Arteritis de Takayasu



Tratamiento de las vasculitis en general:

asculilis

SISTEMICAS

e Prednisona #1
e MTX o Azatioprina #2

VASCULITIS

VASOS GRANDES

Arteritis de células
gigantes (temporal)

Arteritis de Tokayasu

VASOS MEDIANOS

Poliarteritis nodosa

Enfermedad de
kawasaki

VASOS PEQUENOS

Granulomatosis de
Wegener/

ORGANO
INVOLUCRADO

Ramas extracraneales
de la cardtida,
frecuentemente
involucran a la arteria
temporal.

Aorta y sus grandes
ramas.

Renal y visceral

Arterias coronarias,
aorta y sus ramas.

Aparato respiratorio
superior ¢ inferior,

EDAD

50-60 afios

30-40 afios

40-60 afnos

2-4 afos

40-50 afos

CARACTERISTICAS
CLINICAS

Fiebre, alteraciones
visuales, dolor facial y
cefalea.

Mas frecuente en
j6venes asiaticos,
presion sanguinea
marcadamente baja y
debilidad de los pulsos
en extremidades
superiores.
Alteraciones visuales y
déficit neuroldgico.

Fiebre, pérdida de
peso, hipotension,
dolor abdominal,
melena, neuritis
periférica, isquemia
renal.

Fiebre, conjuntivitis,
descamacién, ganglios
linfaticos cervicales.

Neumonitis con
nodulos e infiltrados



poliangeitis rifones. cavitarios, Ulceras en

granulomatosa mucosa de
nasofaringe, sinusitis
cronica,
glomerulonefritis.
. . Piel, pulmén, corazén, Purpura palpable,
Poliangeitis A ~ .
. .. rifidn, higado, aparato 50-60 afios hemorragia pulmonar,
microscopica o
Gl. glomerulonefritis.
Sindrome de Churg- ~ Aparato respiratorio, . Rinitis alérgica, asma,
) 90-60 afios o e
Strauss corazon. eosinofilia periférica.
, . ix Purpura, artritis, dolor
Purpura de Henoch-  Piel, aparato Gl, rifién, . P ,
r . : 3-8 afos abdominal,
Schalein articulaciones. "
glomerulonefritis.
Purpura palpable,
Angiitis cutanea . - infartos cutaneos,
e Piel No especifica . i
leucocitoclastica papulas necrdticas,
urticaria.
Pdrpura palpable
Vasculitis esencial N ~ recurrente,
. S Piel, rifiones. 40-50 afos . .
crioglobulinémica poliartralgia,

glomerulopatia.

DL
GIGANTES

Ceélulas

ARTERITIS DE LA TEMPORAL

GENERALIDADES

e Vasculitis crénica granulomatosa de etiologia desconocida, que afecta a vasos de calibre medio y grande.
e Predileccidn por ramas craneales de las arterias originadas en el arco aértico.
o Vasculitis sistémica mas comun en >50 afios
e Emergencia por el riesgo de CEGUERA SUBITA
e Asociada en més del 50% a polimialgia reumatica.
v Mujeres (mas comun)
v HLA DR4, DR1



CLINICR

e Afectacion de los vasos del craneo: Cefalea constante bilateral 85% (a nivel de la arteria temporal).

e Claudicacion de mandibula

e Disfagia

e Dolorenlalengua

e Ceguera: Por neuropatia isquémica dptica por la oclusion de arterias ciliares posteriores. Se presenta como vision borrosa,
diplopia, amaurosis fugaz o pérdida subita y dolorosa de la vision.

o Fiebre, anorexia, pérdida de peso, fatiga, sudoracion nocturna.

e Claudicacion de extremidades superiores y fenémeno de Raynaud.

e Mialgias proximales, rigidez del cuello, cadera y hombros.

EXPLORACION FISICR GOLD STANDRRD

. . BIOPSIA
v" Anormalidad en la arteria temporal con dolo a la
palpacion, o disminucién de su pulso no debido a v' De la arteria temporal (unilateral)
ateroesclerosis. v" Inflamacién granulomatosa con linfocitos, macréfagos

y células gigantes multinucleadas.
v" Su realizacion NO debe retrasar el inicio del

LABORATORIO p——
TRATAMIENTO

e VSGelevada

e PCRelevada e Esteroides (altas dosis).

Qn, 0

e Trombocitosis

" lakayasw

Sinénimos: Enfermedad sin pulsos, trombodortopatia oclusiva y sindrome de Martorell.

DEFINICION

Enfermedad inflamatoria, cronica, progresiva e idiopatica que afecta principalmente la aorta y sus ramas principales. Vasculitis
primaria de grandes vasos.



ETIOPRTOGENIR

No ha sido definida con claridad. Se involucran: e Anticuerpos: HLA B39, HLA B44, HLA B52, HLA
DR6

v" Infecciones (particularmente tuberculosis) . Edad: 2%y 3* década de la vida.

v" Procesos autoinmunes o . .
G e Género: Afecta ambos sexos, predomina en género
v' Susceptibilidad étnica )
B o femenino.
v" Predisposicién genética
1. SUBCLAVIA Mas la izquierda
VASOS MAS 2. CAROTIDA COMUN Mas la izquierda
AFECTADOS
3. AORTA
e Claudicacion de las extremidades e Cefalea
» Diferencia entre la presion arterial de los brazos (>10 mmHg) o Mialgias
e Pulsos disminuidos o ausentes o Artralgias
e Presencia de soplos arteriales e Isquemia cerebral
e Carotidinia e Mareo
e Fiebre e Hipertension arterial
e Pérdida de peso e Alteraciones visuales
e Angina o Tos
e Disnea Retinopatia e |AM
hipertensiva

1/3 de pacientes

FASES DE LA ENFERMEDRD

FASE AGUDA: Temprana o pre-estenética o sistémica

¢ Previa a la pérdida del pulso
¢ Se caracteriza por sintomas inespecificos:
v' Fiebre, diaforesis, pérdida de peso, fatiga, artralgias, mialgias.




¢ Puede remitir espontaneamente en 3 meses o progresar de forma insidiosa a fase cronica.

FASE CRONICA: Tardia, sin pulso o post-estenética

¢ Se caracteriza por estenosis y oclusién que causa signos y sintomas isquémicos:

v" Disminucion o ausencia de pulsos
v Soplos vasculares .
. P . Sila aorta

v" Hipertension .

. ascendente esta
v Angina .

. , involucrada
v Retinopatia
v" Regurgitacion adrtica
v" Sintomas neurolégicos secundarios a hipertension o isquemia:

e Mareo postural
e Convulsiones
e Amaurosis

DIRGNOSTICO

3 de los 7 criterios:

<40 afos

Claudicacion de extremidades

Disminucion del pulso de la arteria braquial

Presion desigual de los brazos >10mmHg

Soplo de la aorta o subclavia

Angiogafia (estandar de oro) con estenosis y oclusion de aorta y/o sus ramas.
Elevacién de CDG o PCR, anemia leve, hipergamaglobulinemia

TRATAMIENTO

e Prednisona + Metotrexato, azatioprina o ciclofosfamida.
e Quirtrgico: Angioplastia (en claudicacion, EVC, aneurismas, coartacidn severa).

Noak~rowob=



POLIARTERITI
Hodesa

DEFINICION

Vasculitis inflamatoria, progresiva, , focal y segmentaria de etiologia desconocida, que afecta vasos de mediano y

pequefio calibre, sin afeccion de arteriolas, capilares y vénulas.

{QUE INVOLUCRA? VARIANTES cLINICRS

Articulaciones y musculos 65%
Nervios periféricos 63%

Rifién 48%

Tracto Gl 46%

|diopatica sistémica (+ en hombres)
Asociada a virus de hepatitis B
PAN cutanea (+ en mujeres)

Piel 44% En general, es mas frecuente en hombres de 40-60 afios.

SNC, corazén, pulmén 10%

CLINICR

Presentacion inicial: Sintomas generales (mialgia, artralgia, fiebre, dolor abdominal, fatiga).
Manifestaciones dermatologicas:

Manifestaciones gastrointestinales: Dolor abdominal anginoso, nausea y vomito.
v" Complicaciones: Perforacion intestinal y trombosis mesentérica. v’ Asimétrica, motora o
Manifestaciones neurolégicas: Mononeuritis multiple, sensitiva
v Predomina en miembros
pélvicos: ciatico, peroneo,
tibial.
v" Hipo/hiparestesia, dolor.

Enfermedad mas grave.

Presenta con mayor frecuencia:

No tiene involucro en érganos o sistemas.

El diagndstico se puede establecer unicamente cuando se excluye PAN.
Histologia: Vasculitis leucocitoclastica.



DIRGNOSTICO

Fase activa de la enfermedad: Leucocitosis, neutrofilia, eosinofilia, anemia, trombocitosis.
Hipogammaglobulinemia, niveles séricos del complemento elevados.

EGO: Hematuria y proteinuria.

Serologia hepatitis y VIH:

Infeccion por VHB precede 12 meses a la poliarteritis.
Marcadores que reflejan replicacion activa: HBeAG y >10 copias/ml.

TRATAMIENTO

(Prednisona)
22 linea: Ciclofosfamida

-En caso de enfermedad activa persistente o recaida con el uso de corticoesteroides.

*Si hay factores de mal pronostico, como vasculitis o afeccion visceral, el tratamiento de 12 linea sera:
, y al término del pulso, se continua esteroide oral.

Corticoesteroides en dosis bajas + Azatioprina 6-12 meses.
Alternativo: Leflunomida o Metotrexato

Lamivudina + plasmaféresis.

DE

%

(SINDROME

MUCOCUTANEO /)
LINFONODULAR)

GENERALIDADES

e Causa mas frecuente de cardiopatia adquirida en edades pediatricas.

e Vasculitis multisistémica, aguda, autolimitada, que afecta a vasos de mediano calibre y particularmente arterias
coronarias

o Etiologia desconocida

e 85% en edades de 0-4 afios, mayor frecuencia en HOMBRES



CLINICR

Considerar el diagnéstico ante la presencia de:

A. Fiebre persistente por 5 dias o mas (fiebre con patron en “agujas”, se presenta en forma remitente con picos >39°c,
>40°¢)
B. Presencia de cuatro o mas de los siguientes cinco criterios principales:
e Cambios en extremidades:
v" En las primeras 2 semanas: Eritema en palmas y plantas, y edema de manos y pies.
v" Después de la 22 semana: Descamacion periungueal.
e Exantema polimorfo. Mas frecuente: maculopapular.
e Hiperemia conjuntival bulbar bilateral sin exudado
e Cambios en labios y cavidad oral:
v' Labios eritematosos y agrietados.
v" Lenguaje en frambuesa.
v" Hiperemia difusa de la mucosa oral y faringea.
e Linfadenopatia cervical >1.5cm (habitualmente unilateral)
C. Exclusion de otras enfermedades con caracteristicas similares.

¢ Los criterios pueden no encontrarse al inicio del padecimiento; se presentan, en la mayoria de los casos, en la 2% semana
de la enfermedad.
+ Uno o dos meses después del inicio de la fiebre, se observan las lineas de Beau (surcos transversales en las ufias).

RFECCION ARTRALGIAS/ARTRITIS
CARDIOVASCULRAR

Ocurre en la fase aguda de la enfermedad.

e Miocarditis 50%
e Derrame pericardico 30%
e Enfermedad valvular <1%

e Arritmias auriculares o ventriculares

DIRGNOSTICO

e Ningun estudio de laboratorio se considera criterio diagndstico.

e Sedeben realizar: BH, VSG, PCR, albumina en suero, electrdlitos séricos, AST, ALT, bilirrubinas.
v" Anemia normocitica normocrémica

Elevacion de VSG, PCR

Leucocitosis con neutrofilia

Aumento de plaquetas 1000000/mm3

Albumina sérica <3.5 g/dl es factor de riesgo para desarrollo de aneurismas.

e Pequefias articulaciones: 12 semana (interfalangicas).
e Grandes articulaciones: 2% semana

v
v
v
v



e Examen microscdpico del sedimento urinario en busca de piuria.

e Estudio de LCR solo en casos de sospecha de complicacion infecciosa a nivel del SNC.

e EKG atodo paciente con sospecha de EK

e Ecocardiograma transtoracico a todo paciente con sospecha de EK, para detectar complicaciones.

TRATAMIENTO

IGIV (gammaglobulina intravenosa) Dosis: 2gr/kg
Administrar al realizarse el diagnéstico y preferentemente antes de los 10 dias del padecimiento.

e Siel paciente tiene >10 dias de evolucion, administrar en:
v’ Persistencia de la fiebre
v' Titulaciones altas de reactantes de fase aguda
v’ Presencia de aneurismas, detectadas al momento del diagnéstico clinico
e Si el paciente tiene >15 dias de evolucién, con aneurisma, sin fiebre ni elevacion de reactantes de fase aguda, NO se
recomienda el tratamiento IGIV.

Esteroides

e Evitar el uso de esteroides de forma rutinaria, en el tratamiento inicial de EK.
o : Resistencia a la IGIV.
Metilprednisolona por 3 dias y posteriormente prednisolona oral.

Tratamiento de eleccion: IGIV + AAS, no mas de 6-8 semanas.

e En pacientes con alteraciones cardiacas, utilizar hasta que se resuelva el aneurisma o disminuya el riesgo de trombosis.
« Diferir vacunacion de sarampion, parotiditis, rubéola y varicela de 6-11 meses en quienes recibieron altas dosis de IGIV.

Medicamentos alternos

e Se puede utilizar en EK refractarina:
v Metotrexato
v Ciclosporina

COMPLICRCIONES

e Aneurismas
e Estenosis y trombosis coronaria
e |squemia e infarto miocardico:
v' El riesgo mas alto de infarto ocurre en el 1er afio a partir del inicio de la enfermedad.
v' La causa mas frecuente de mortalidad es el infarto de miocardio por trombosis de aneurisma



GRANULOMATOSIS DE WEGENER

La granulomatosis de Wegener (GW) es una vasculitis sistémica, necrosante y granulomatosa, que
afecta el tracto respiratorio superior e inferior, asi como el rifién.

Afectan vasos pequefios por su asociacion con los anticuerpos anticitoplasma del neutréfilo (ANCA)
son llamadas vasculitis ANCA positivas y es la mas frecuente.

Manifestaciones clinicas

La triada clasica es la afeccidn del tracto respiratorio superior e inferior, asi como del rifion.

Las manifestaciones del pulmén y del rifion al momento del diagnéstico nos indican una forma
generalizada de la enfermedad y se asocian a un peor pronéstico.

Afeccion del tracto respiratorio superior e inferior: La estenosis subglética y la estenosis del

arbol bronquial son menos frecuentes, aunque graves; los sintomas son disfonia, disnea,

estridor o sibilancias.

Afeccion renal:

v" La glomerulonefritis pauci inmune se presenta en mas de 75%

v'La insuficiencia renal grave al inicio de la GW se observa de 11 a 17%.

v" La glomerulonefritis focal y segmentaria es la lesién renal caracteristica con cilindros
granulares (55%) y eritrocitarios (14%)

v' La insuficiencia renal cronica se observa de 11 a 32%

Afeccion ocular:

v 20 a 50% de los casos e incluye desde conjuntivitis

v Queratitis (12 a 20%),

v" Epiescleritis, escleritis (12 a 27%)

v Uveitis (2 a 7%)

v" Neuritis optica (12 a 16%).

Afeccion cutanea: Las mas frecuentes son la purpura palpable, vesiculas, papulas, costras,

Ulceras.

Afeccién musculoesquelética: se caracterizan por artritis no erosiva, artralgias y mialgias y

se asocian con mayor frecuencia a vasculitis leucocitoclastica.

Afeccion neurolégica: se caracteriza por infartos cerebrales, hemorragia, cerebritis,

meningitis cronica, déficit focal o crisis convulsivas, diabetes insipida o cefaleas crénicas.

Afeccion cardiaca: pericarditis, insuficiencia cardiaca, miocarditis y vasculitis coronaria.

Afeccion gastrointestinal: dolor abdominal, diarrea, hemorragia y perforacion intestinal.

Diagnéstico y clasificacion

Anticuerpos anticiptoplasma del neutréfilo: Los ANCA son autoanticuerpos dirigidos contra
constituyentes de los granulos de los neutréfilos con una alta especificidad (98%).

Biopsia de pulmon

Estudios histopatologicos de piel

Estudios histopatologicos de rifidn



Cuadro Il. Criterios de clasificacion para la granulomatosis de Wegener (ACR 1990)*

1. Inflamacién oral o nasal: Ulceras dolorosas o no dolorosas, descarga nasal purulenta o sanguinolenta
2. Alteraciones en la radiografia de torax: Radiografia de térax con nédulos, infiltrado fijo o cavidades

3. Anormalidades urinarias: Microhematuria (eritrocitos >5) cilindros hematicos

4. Biopsia con infiltrado granulomatoso: Cambios histologicos con infiltrado granulomatoso en la pared de una arteria

o en area perivascular o extravascular (arteria o arteriola)

Se necesitan al menos dos criterios para el diagnéstico de GW, con una sensibilidad de 88% y especificidad de 92%
ACR=American Collage of Rheumatology

Tratamiento

Para el tratamiento es necesaria una fase de induccién a la remisién con CFX més GC, y una fase
de mantenimiento con otros inmunosupresores como azatioprina, metotrexate, micofenolato de
mofetilo, leflunomida.



