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Definición

“Proceso anatomo-clínico caracterizado por la inflamación 
y lesión de los vasos sanguíneos. Suele haber afectación 
de la luz vascular y ello se asocia a isquemia de los tejidos 
que reciben su riego sanguíneo del vaso implicado. Este 
proceso puede dar lugar a un amplio y heterogéneo grupo 
de síndromes, porque pueden afectar a los vasos de 
cualquier clase, calibre y localización.”
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First international Chapel Hill Consensus
Confrerence on the Nomenclature of 
Systemic Vasculitides (1994) 

• Consensuar denominaciones

• Definir enfermedades







Novedades…
1. Desaparición epónimos

Churg Strauss

Wegener
Granulomatosis eosinofílica con poliangeítis

Granulomatosis con poliangeítis



Novedades…
2. Nuevas categorías



Novedades…
2. Nuevas entidades



3. Definición tamaño del vaso



Definición tamaño del vaso





Vasculitis grandes vasos

Arteritis células gigantes

• > 50 años
• cefalea
• polimialgia
• neuritis isquémica
•↑VSG

Arteritis Takayasu

• < 40 años
• fiebre, sudoración
• ausencia pulsos
• soplos
• claudicación
• PA diferencial

células gigantes y granulomas

No siempre vaso grande predominante

¿Misma enfermedad?



Vasculitis vasos medianos:
PAN vs vasculitis ANCA

• No glomerulonefritis
• No ANCA

Similitud clínica-histopatológica



x-ANCA
lactoferrina, elastina…

p-ANCA
mieloperoxidasa

Vasculitis pequeños vasos: ANCA vasculitis

IFI: c-ANCA
ELISA: proteinasa-3

Ausencia o pocos depósitos inmunes



Vasculitis ANCA positivas

� No afectación ORL
� Afectación pulmonar: Hemorragia (capilaritis).
� Glomerulonefritis rápidamente progresiva

Afectación renal 100 %

� Arteritis necrotizante pequeñas o medianos vasos
� NO granulomas

Poliangeítis microscópica

S. reno-pulmonar 
más frecuente



Vasculitis ANCA positivas
Granulomatosis con poliangeítis (enfermedad Wegener)

c-ANCA: 90 % enfermedad diseminada
40 % enfermedad localizada

Inflamación extravascular 
granulomatosa y no 
granulomatosa



Vasculitis ANCA positivas

Granulomatosis eosinofílica con poliangeítis
(enfermedad de Churg-Strauss)

•Sinusitis
•Asma
•Eosinofilia
•Infiltrados pulmonares
•Neuropatía periférica

Vasculitis pequeño mediano 
vaso/ infiltrado eosinófilo

Granuloma perivascular

pANCA en GNF



Vasculitis pequeños vasos: 
mediadas por inmunocomplejos



Aproximación diagnóstica práctica:
Sospecha diagnóstica vasculitis…
más demostración inflamación

Compromiso visceral clásico:
Mononeuritis múltiple
Dolor abdominal
HTA
Cefalea
S. reno-pulmonar

Enfermedad multiorgánica origen??

FOD

Lesiones cutáneas
Púrpura
Livedo…

Afectación visceral aislada:
Orquitis
Prostatitis



Clasificación

Datos
Clínico-epidemiológicos

Datos morfológicos:

Tamaño vaso Órgano Histología

Datos serológicos:

ANCAs



¡¡¡Muchas gracias!!!


