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Criterios diagnósticos

•• 1990: 1990: A A CollegeCollege of of RheumatologyRheumatology marca marca 
criterioscriterios para para ‘‘clasificarclasificar’’ vasculitis para los vasculitis para los 
estudiosestudios. No . No permitepermite diferenciar entre vasculitis diferenciar entre vasculitis 
de de pequepequeññoo vasovaso y no contempla PAMy no contempla PAM

•• 1994: Conferencia de 1994: Conferencia de consensoconsenso de de ChapelChapel HillHill
que marca que marca criterioscriterios ‘‘clasificatoriosclasificatorios’’ segsegúúnn
tamatamaññoo del del vasovaso afectadoafectado peropero no no diagndiagnóósticossticos

•• OtrasOtras propuestaspropuestas::
–– J Autoimmune J Autoimmune DisDis,2009,2009. . UnificandoUnificando criterioscriterios clclíínicosnicos

e e histolhistolóógicosgicos
–– LieLie JTJT. . ArthritisArthritis RheumRheum 19901990. . PrimariasPrimarias secundariassecundarias
–– ClinicalClinical Manual for VasculitisManual for Vasculitis ((JapJapóónn, 2002), 2002)



ChapelChapel--Hill :Hill :VasculitisVasculitis primariasprimarias

-- VasculitisVasculitis de pequede pequeñño vaso o vaso ((VasculitisVasculitis por hipersensibilidadpor hipersensibilidad))
•• PPúúrpura de rpura de ShShöönleinnlein--HenochHenoch
•• CrioglobulinemiaCrioglobulinemia mixta esencialmixta esencial
•• VasculitisVasculitis urticariformeurticariforme
•• AngeitisAngeitis cutcutáánea aisladanea aislada

–– VasculitisVasculitis de pequede pequeññoo--mediano vasomediano vaso
•• PoliaPoliangeitisngeitis microscmicroscóópicapica
•• GranulomatosisGranulomatosis de de WegenerWegener
•• SSííndrome de ndrome de ChurgChurg--StraussStrauss

–– VasculitisVasculitis de mediano vasode mediano vaso
•• PANPAN
•• KawasakiKawasaki

–– VasculitisVasculitis de gran vasode gran vaso
•• Arteritis de la temporalArteritis de la temporal
•• TakayasuTakayasu



Vasculitis asociadas a ANCA
Chapel-Hill

•• WegenerWegener: : inflamaciinflamacióónn granulomatosa en tracto granulomatosa en tracto 
respiratoriorespiratorio superior y vasculitis superior y vasculitis necrotizantenecrotizante de de 
vasos de vasos de pequepequeññoo y y medianomediano calibre con GN calibre con GN 
necrotizantenecrotizante

•• S.ChurgS.Churg--StraussStrauss::inflamaciinflamacióónn granulomatosa  granulomatosa  
eosinofeosinofíílica en tracto lica en tracto respiratoriorespiratorio superior y superior y 
vasculitis vasculitis necrotizantenecrotizante de vasos de de vasos de pequepequeññoo y y 
medianomediano calibre asma y calibre asma y eosinofiliaeosinofilia

•• PAMPAM: vasculitis : vasculitis necrotizantenecrotizante de vasos de de vasos de 
pequepequeññoo y a veces  y a veces  medianomediano calibre; GN calibre; GN 
necrotizantenecrotizante y a veces y a veces capilaritiscapilaritis pulmonarpulmonar

Vasculitis sistémicas primarias más
frecuentes en adultos
Potencialmente muy graves y recurrentes
Tto: corticoides, inmunosupresores



Vasos afectadosVasos afectados



Dco. diferencial: vasculitis
secundarias

–– Infecciones Infecciones 
•• Directamente (ej. Directamente (ej. RikettsiasRikettsias) o formando ) o formando éémbolosmbolos
•• Mediante ICC (Mediante ICC (p.ej.Endocarditisp.ej.Endocarditis, VHC, VHB, VIH, , VHC, VHB, VIH, 

cocosG+cocosG+....)....)

–– ExposiciExposicióón a drogas de abuso / fn a drogas de abuso / fáármacosrmacos
–– AlAléérgenos alimentarios: lrgenos alimentarios: láácteos, glutencteos, gluten

–– Enf.autoinmunesEnf.autoinmunes: LES, : LES, EMTC,SjEMTC,Sjöögrengren, DM, , DM, 
AR...AR...

–– Neoplasias: hematolNeoplasias: hematolóógicas y sgicas y sóólidaslidas
–– EnfEnf. Inflamatoria intestinal. Inflamatoria intestinal
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Dco. diferencial: no vasculitis
•• EnfEnf. . PulmonaresPulmonares::

–– NeumopatNeumopatííasas intersticialesintersticiales
–– Fibrosis pulmonar Fibrosis pulmonar ideopideopááticatica
–– HistiocitosisHistiocitosis

•• SdSd. . HipereosinofHipereosinofíílicoslicos::
–– AspergilosisAspergilosis pulmonar pulmonar alaléérgicargica
–– NeumonNeumonííaa eosineosinóófilafila
–– SdSd. . HipereosinofHipereosinofíílicolico primarioprimario
–– ParasitosisParasitosis

•• NeoplasiasNeoplasias::
–– LinfoproliferativosLinfoproliferativos: : linfomalinfoma, , CastelmanCastelman, granulomatosis , granulomatosis linfomatoidelinfomatoide
–– NeoplasiaNeoplasia primariaprimaria de de pulmpulmóónn ((bronquioloalveolarbronquioloalveolar))

•• EnfsEnfs. . GranulomatosasGranulomatosas: : sarcoidosissarcoidosis, EII, EII
•• SdrSdr. . NefroNefro pulmonarespulmonares: : 

–– EnfEnf. por Ac . por Ac antianti membrana basalmembrana basal
–– Hemosiderosis pulmonar Hemosiderosis pulmonar ideopideopááticatica



Fisiopatología

Bosch X. et al. JAMA 2007;



Patrones ANCA

•• IFI: IFI: cANCAcANCA
•• ELISA: PR3 ELISA: PR3 WegenerWegener

•• IFI: IFI: pANCApANCA
•• ELISA: MPOELISA: MPO PAMPAM

Concordancia entre laboratorios:
cANCA md 89%(66-100%)
pANCA md 76%(52-88%)
MPO     md 100%
PR3      md 89%(82-100%)
Pollock W.J Inmunol Methods 2009.

Vasculitis activa   md 94% (91-96%)
Vasculitis tratada md 69% (57-82%) 

Trevisin M. Immunopathology 2008.               

IFI: poco específico Cribado: EII, infecciones...
ELISA: más específico



ANCA: valor diagnóstico

SensibilidadSensibilidad EspecificidadEspecificidad

WegenerWegener 6060--90%90%
PR3 80% MPO 10%PR3 80% MPO 10%

PAMPAM 70% 70% 
PR3 30% MPO 60%PR3 30% MPO 60%

ChurgChurg--StraussStrauss 40%40%
PR3 30% MPO 30%PR3 30% MPO 30%

OtrasOtras
. . Colitis ulcerosa      Colitis ulcerosa      
. . CrohnCrohn
.  .  AcAc anti.Mbanti.Mb
. . OtrasOtras EAS             EAS             
.  F.  Fáármacos rmacos 

5050--70% (70% (pANCApANCA))
1515--30% (PR3/MPO..)30% (PR3/MPO..)
1010--40% (MPO )40% (MPO )
pANCApANCA ((elastasaelastasa, , 
lactoferrinalactoferrina, , lisozimalisozima))

ContextoContexto favorable:favorable:

>90%>90%El valor diagnóstico del test es proporcional 

a la probabilidad previa de la enfermedad



ANCA: valor pronóstico
•• ANCA se correlaciona con ANCA se correlaciona con peorpeor pronpronóósticostico por por susu asociaciasociacióónn con con mayormayor

extensiextensióónn de la de la enfermedadenfermedad y elevada y elevada tasatasa de recidiva.de recidiva.

•• ElevaciElevacióónn antes de antes de brotebrote: 25: 25--50% 50% 

•• ElevaciElevacióónn no seguida de no seguida de brotebrote:  25%:  25%

•• CorrelaciCorrelacióónn clclíínica <10% nica <10% FinkielmanFinkielman JD.AnnJD.Ann Intern Intern MedMed 20072007

•• MPO y MPO y GNGN: : 
–– EUVAS (2002):  EUVAS (2002):  mmááss glomeruloesclerosisglomeruloesclerosis con MPO que  PR3;=con MPO que  PR3;=semilunassemilunas;          ;          

WG WG menosmenos glomgloméérulosrulos afectadosafectados que PAM que PAM 

–– ChenChen M. M. NephrolNephrol Dial Dial TransplantTransplant 2007:2007:
en WG MPO en WG MPO mmááss cronicidadcronicidad que PR3que PR3
WG con MPO WG con MPO menosmenos severidadseveridad que que PAMPAM--MPOMPO

Actividad: elevada concordancia entre escalas de :

BVAS
BVAS/WG
PGA
DEI
FFS

Merkel PA. Ann Rheum Dis. 2009 

Factores pronósticos: edad, FR, % glomérulos normales, 
lesión crónica y aguda al inicio, afectación renal y pulmonar

EUVAS . J Am Soc Neprol 2006.
Zycinska K. J Physiol Pharmacol 2007.  



Conclusiones  ANCA

•• Su valor Su valor predictivopredictivo depende de la depende de la 
sospecha clsospecha clíínica nica no pedirlos si no la hayno pedirlos si no la hay

•• Hacer IFIHacer IFI--ELISAELISA
•• Pueden estar asociados a actividad pero Pueden estar asociados a actividad pero 

sin clsin clíínica no implican decisiones nica no implican decisiones 
terapterapééuticasuticas

•• Si se Si se positivizanpositivizan o aumentano aumentan
seguimiento estrechoseguimiento estrecho



Planteamiento

1.1. Identificar la Identificar la vasculitisvasculitis: : 
Confirma diagnConfirma diagnóósticostico
DiagnDiagnóóstico diferencialstico diferencial

2.2. ExtensiExtensióónn

3.3. Definir estrategia terapDefinir estrategia terapééutica y utica y 
seguimientoseguimiento

PERO:
¿Hay que hacer biopsia?
¿Es siempre posible? 
¿Es necesario el diagnóstico
específico PAM,WG,SCS?

Subgrupos en función de
la situación clínica:

Enf.localizada
Sistémica inicial
Generalizada grave

Bosch X. et al. JAMA 2007;298:655-669



Instrumentos
•• AnamnesisAnamnesis::

Drogas (7Drogas (7--21 d21 díías antes)as antes)
Riesgo VIH, VHB, VHC...Riesgo VIH, VHB, VHC...
EnfsEnfs. asociadas: Neoplasia, . asociadas: Neoplasia, ConectivopatConectivopatííaa, , E.I.IE.I.I., infecci., infeccióón n 
ExtensiExtensióónn

•• ExploraciExploracióón fn fíísica:sica:
Otros procesosOtros procesos
ExtensiExtensióónn

•• AnalAnalííticatica::
HemogramaHemograma, bioqu, bioquíímicamica,, VSG, VSG, proteinogramaproteinograma, coagulaci, coagulacióónn
Orina (hematuria, cilindros, Orina (hematuria, cilindros, proteinuriaproteinuria))
SSangreangre en hecesen heces
InmunologInmunologíía: a: ANCA, ANA, factor reumatoide, ANCA, ANA, factor reumatoide, crioglobulinascrioglobulinas, C, C3, C43, C4
SerologSerologíías: as: VHB, VHC y VIHVHB, VHC y VIH

•• RRx APx AP de tde tóórax, senos rax, senos paranasalesparanasales

•• SegSegúún sospecha cln sospecha clíínica:nica:
TAC torTAC toráácicocico
EMG, biopsia nervio perifEMG, biopsia nervio perifééricorico
EcocardiografEcocardiografííaa, eco, eco--dopplerdoppler
ArteriografArteriografíía mesenta mesentééricarica

•• BIOPSIABIOPSIA





Perfiles
Poliangeitis

microscópica
Wegener Churg-Strauss

PulmPulmóón/ORLn/ORL 1010--50%50% 7070--95%95% 70%70%
GNGN 8080--100%100% 5050--90%90% 1010--50%50%
SNPSNP--CorazCorazóónn 10%10% 10%10% 5050--70%70%
Asma/ rinitisAsma/ rinitis -- -- 100/70%100/70%
EosinofEosinofíílialia -- -- ++
GranulomasGranulomas
necrotizantesnecrotizantes

-- ++ ++

ANCAANCA pANCApANCA (MPO)(MPO)
5050--75%75%

cANCAcANCA (PR3)(PR3)
>90%>90%

pANCApANCA
4040--70%70%

* Todas pueden cursar con: Púrpura, fiebre, nefritis, dolor abdominal, 
neuropatía periférica, mialgias y artralgias



Churg-Strauss ((ACRACR))

•• Historia de asmaHistoria de asma
•• EosinofiliaEosinofilia > 10%> 10%
•• PNP o PNP o mononeuropatmononeuropatííaa
•• InfiltradosInfiltrados pulmonarespulmonares transitoriostransitorios
•• AnormalidadesAnormalidades senossenos paranasalesparanasales
•• BxBx eosineosinóófilosfilos extravascularesextravasculares

≥4 criterios S 85% E 99,7%



Wegener (ACR)

•• InflamaciInflamacióón nasal/oraln nasal/oral
•• Alteraciones en la Alteraciones en la RxRx ttóórax (parrax (paréénquima)nquima)
•• MicrohematuriaMicrohematuria
•• Biopsia:InflamaciBiopsia:Inflamacióónn granulomatosagranulomatosa

Dco ≥ 2 criterios S 88%  E 92%



Diagnóstico y biopsia

•• El El dcodco. de vasculitis . de vasculitis puedepuede ser difser difíícil y la cil y la biopsiabiopsia
puedepuede ser ser necesarianecesaria por dos por dos razonesrazones::
–– puedenpueden semejarsesemejarse a a otrasotras enfermedadesenfermedades que que 

requirenrequiren un un tratamientotratamiento diferentediferente
–– el el tratamientotratamiento propiopropio de la vasculitis de la vasculitis suponesupone en si en si 

mismomismo un un riesgoriesgo sustancialsustancial, por lo , por lo cualcual el el diagndiagnóósticostico
debedebe ser ser seguroseguro

•• Si la clSi la clíínica, analnica, analíítica y tica y ttéécnicascnicas de de imagenimagen no no 
dandan el el diagndiagnóósticostico debedebe biopsiarsebiopsiarse un un tejidotejido
afectadoafectado con el con el mméétodotodo menosmenos invasivoinvasivo posibleposible

•• PEROPERO::

•Hallazgos histológicos NO   patognomónicos
de un sindrome vasculítico concreto.
•Vasculitis de pequeño vaso en piel o vísceras
NO implica vasculitis primarias.
•Vasculitis leucocitoclastica cutànea no 
descarta ni confirma vasculitis de vasos de 
mayor calibre
•Las vasculitis suelen ser segmentarias: la 
negatividad de una biopsia NO las descartan
•La biopsia renal no suele diferenciar tipo de 
vasculitis
•Angiografía: falso + 



Biopsia cutánea

•• PocoPoco invasivainvasiva
•• DebeDebe ser lo ser lo suficientementesuficientemente profunda como profunda como 

para para alcanzaralcanzar dermis, si no dermis, si no puedepuede mostrar mostrar 
tan tan ssóólolo vasculitis vasculitis leucocitoclleucocitocláásticastica



Biopsia renal

•• Guiada por Guiada por ecografecografííaa
•• Anestesia local. Anestesia local. 
•• IngresoIngreso 24h por 24h por riesgoriesgo de hematomade hematoma
•• DiagnDiagnóósticostico: GN segmentaria : GN segmentaria necrotizantenecrotizante

paucipauci inmuneinmune (IF (IF --)) casi casi siempresiempre indica indica 
vasculitisvasculitis

•• PronPronóósticostico ((actividadactividad y y cronicidadcronicidad))
EUVASEUVAS. J Am Soc . J Am Soc NeprolNeprol 2006 .2006 .

Neumann et Neumann et alal..NephrolNephrol Dial Dial TransplantTransplant 2005;20:962005;20:96--104.104.



Biopsia renal: diagnóstico, pronóstico

•• Marcadores Marcadores inmunohistoquinmunohistoquíímicosmicos
–– C5bC5b--9, alpha3beta1, PCR 9, alpha3beta1, PCR buenabuena respuestarespuesta al al ttotto

AlexsopoulosAlexsopoulos E. BMC E. BMC NeprolNeprol 2006.2006.

•• MetaloproteinasasMetaloproteinasas: MMP: MMP--2, 2, MMPMMP--99 TIMPTIMP--11
estestáánn elevadaselevadas en en suerosuero peropero no no reflejanreflejan GNGN

Am J Am J PhysiolPhysiol Renal Renal PhysiolPhysiol 2007.2007.



Biopsia de pulmón

•• FBS FBS ssóólolo sirvesirve para valorar:para valorar:
–– hemorragiahemorragia alveolar,alveolar,
–– infecciinfeccióónn
–– neoplasianeoplasia
–– afectaciafectacióónn endobronquialendobronquial en en sarcoidosissarcoidosis o WGo WG

•• Intentar Intentar biopsiarbiopsiar lugareslugares mmááss accesiblesaccesibles: : pielpiel, , 
ririñóñónn, , senossenos, ORL, ORL

•• VideotoracoscopiaVideotoracoscopia para para bxbx a a cielocielo abiertoabierto de de 
pulmpulmóónn: : estableceestablece dcodco de vasculitis pulmonar. de vasculitis pulmonar. 
Menor Menor morbimorbi--mortalidadmortalidad que a que a cirugcirugííaa abiertaabierta



Diagnóstico de PAM

1.1. SSííntomasntomas
1.1. GNRPGNRP
2.2. HemorragiaHemorragia pulmonarpulmonar
3.3. OtrosOtros:p:púúrpura,rpura,hemorragiahemorragia subcutsubcutááneanea o o GIGI, , 

mononeuritis mmononeuritis múúltipleltiple
2.2. HistologHistologííaa: : 

vasculitis vasculitis necrotizantenecrotizante + + 
cels. cels. inflamatoriasinflamatorias perivascularperivascular

3.3. LaboratorioLaboratorio
1.1. ANCAANCA--MPOMPO
2.2. PCR elevadaPCR elevada
3.3. ProteinuriaProteinuria, , hematuriahematuria, , alteracialteracióónn funcifuncióónn renalrenal

≥2

+

+

+
+

1

+

3

Dco probable
Dco definitivo



PAM

pANCA
MPO



Diagnóstico de Wegener

1.1. SSííntomasntomas
1.1. E:E:nariznariz, , ojosojos, , orejasorejas, , gargantagarganta
2.2. L:  hemoptisis, tos, L:  hemoptisis, tos, disneadisnea
3.3. K: K: hematuriahematuria, , proteinuriaproteinuria, , IRRPIRRP, , edemasedemas, HTA, HTA
4.4. OtrosOtros ssííntomasntomas de vasculitisde vasculitis

2.2. HistologHistologííaa: : 
vasculitis vasculitis necrotizantenecrotizante granulomatosa granulomatosa 
GN GN paucipauci inmuneinmune con con semilunassemilunas

3.3. LaboratorioLaboratorio
1.1. ANCAANCA--PR3PR3

≥2

++

11

+

2 ≥3

+

1

+

Dco probable 
Dco definitivo



Wegener

cANCA
PR3



Diagnóstico de Churg-Strauss

1.1. SSííntomasntomas
1.1. Asma/rinitisAsma/rinitis
2.2. EosinofiliaEosinofilia
3.3. OtrosOtros ssííntomasntomas de vasculitisde vasculitis

2.2. EvoluciEvolucióónn ttíípica 1pica 1 22 33
3.3. HistologHistologííaa: : 

vasculitis vasculitis necrotizantenecrotizante y y eosineosinóófilosfilos
granulomasgranulomas perivascularesperivasculares

4.4. LaboratorioLaboratorio
1.1. ANCAANCA--MPOMPO
2.2. PCR elevadaPCR elevada
3.3. ProteinuriaProteinuria, , hematuriahematuria, , alteracialteracióónn funcifuncióónn renalrenal

≥1

+
+

31

+

3

Dco probable
Dco definitivo



Churg-Strauss

•• AsmaAsma
•• EosinofiliaEosinofilia
•• Infiltrados pulmonaresInfiltrados pulmonares
•• GranulomasGranulomas
•• VasculitisVasculitis pequepequeññoo--

mediano vasomediano vaso

cANCA-pANCA



Algoritmo púrpura

Alt. pared vascular
Alt. plaquetarias

S.pseudovasculíticos

Biopsia:
No vasculitis

NO

Angeitis cutánea
Schöenlein-Henoch
Crioglobulinemia
Vasculitis ANCA+

Vasculitis
primaria

Enf. autoinmunes
Infecciones
Neoplasias
Alérgenos

Vasculitis
secundaria

Historia
Exploración física

Analítica
Rx

Biopsia:
VASCULITIS

Leucocitoclastia
ICC

SI

Púrpura palpable

Piel
Artritis
Riñon
GI
IgA

Piel
Artritis
Riñon
GI
Pulmón
VHC

Piel
Sistémica



Conclusiones

•• Los ANCA Los ANCA ayudanayudan al al diagndiagnóósticostico peropero susu
valor en el valor en el seguimientoseguimiento es es limitadolimitado

•• Es Es importanteimportante confirmar que confirmar que estamosestamos anteante
una vasculitis: una vasculitis: plantearplantear amplio amplio dco.difdco.dif..

•• Es Es deseabledeseable disponerdisponer de de histologhistologííaa peropero
no no siempresiempre es es posibleposible

•• La La biopsiabiopsia tienetiene limitacioneslimitaciones y no y no siempresiempre
modificarmodificaráá nuestranuestra actitudactitud

•• PuedePuede tenertener valor valor pronpronóósticostico ademademááss de de 
diagndiagnóósticostico


