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Vasculitis Sistémicas 

Paciente Clínico 

Gravedad Incertidumbre 

No protocolos: Vasculitis y “su circunstancia” 



Caso 1: Cuando hay que pensar en cebras… 



Mujer 65 años, HTA… 
 
 

Urgencias: 
•  Cefalea, fiebre, confusión, náuseas, vómitos… (48 h) 
•  Parestesias MMII, hipoacusia  

•  Año previo: cefalea, fiebre: ¿A. temporal? Biopsia (-) 

TAC: Hematoma subdural agudo 
 
UCI: 
•  TAC: colección laminar convexidad izda. Realce 
meníngeo hemitentorio izdo. y región post. hoz. 
cerebral. 
 
•  PL: Presión 20 cm H20, 70 leucos (87 % PM), 
hematíes abundantes, gluc 109, prot 46, ADA 3,3. Frotis 
inflamatorio. 
  
 



Meningitis infecciosa 
Tuberculostáticos  
Esteroides 

Medicina Interna 
 
•  EF: Glasgow 15, bradipsiquia. No meníngeos.  fuerza 3/5 en 
MMII , sensibilidad plantar  

•  Análisis: Hb 7,7; VCM 77; leucos 12 000 (81 % PMN); plaq 679 
000, creat 1,6; VSG 90; PCR 42,3. ADA 18,3. 

•  Orina: prot 2+, eritrocitos 1+, leucos 1+. Proteinuria 24 h: 568 
mg. 

•  Microbiología: VIH, Brucella, Borrelia, Rickettsia, lues, ag 
criptococo (-), Gram y cultivo LCR (-), PCR virus herpes (-). 
 



Resonancia Magnética 

Paquimeningitis 



Empeoramiento clínico... 
Hepatotoxicidad 

Neuritis óptica OI 

Biopsia meníngea: 
Tejido meníngeo con inflamación crónica no granulomatosa 

Paquimeningitis hipertrófica 





Estudio inmunológico: 
•  ANA, Ac lúpico, 
  Ac antifosfolípidicos, 
ECA (-) 
•  C3 119; C4 23,3 
•  ANCA: anti-MPO 27; 
  anti-proteinasa 3 (-)  

EMG: 
Polineuropatía axonal 
aguda motora y sensitiva 
(MII), MMSS: nervio 
mediano 



¿Vasculitis pANCA + paquimeningitis? 

•  Estudio ORL, rinoscopia (-) 
•  TC senos nasales (-) 
•  TC torácico (-) 

BIOPSIA NERVIO PERIFÉRICO 

















Poliangeítis microscópica con afectación: 
•  Sistema Nervioso Periférico 
•  Paquimeningitis hipertrófica 
•  Neuritis óptica 
•  ¿Nefropatía? 

Bolos esteroides + ciclofosfamida iv. 



Paquimeningitis y vasculitis 



3 pacientes  pANCA 
 

Afectación renal leve 
 

Afectación hoz cerebral posterior, tentorio cerebelo 



Evolución 
7 años no recidiva hasta que… 
 
 

 transaminasas, ANA 
1/320… 
 
Biopsia: Hepatitis autoinmune 
 
corticoides + azatioprina… 

Y seguimos aprendiendo… 





Caso 2: Cuando no está clara la 
clasificación… 



Mujer 55 años, 
VHC  (transfusión 25 a)… 
 
 Urgencias: 

•  Fiebre, astenia, anorexia, pérdida peso… (2 
meses) 
•  Lesiones cutáneas eritemato-violáceas MMII, 
MMSS 

•  Eco abdominal: colelitiasis, esplenomegalia 
•  Anemia e I. renal (creat 1,7) 

Cirugía ⇒ Digestivo : 
•  Disnea, HTA (200 mmHg), Edema agudo 
pulmón, descompensación hidrópica, FRA… 

UCI: 
Ventilación mecánica 
  
 



UCI 



En Medicina Interna 
 
•  EF: Desnutrición, palidez, telangiectasias, lesiones purpúricas. 
Abdomen distendido. Edemas hasta rodillas. Glasgow 15. 

•  Análisis: Hb 10; VCM 90; leucos 9 410 (84 % PMN); plaq 173 
000, creat 1,7; aclaramiento 33; VSG 41; PCR 41. GOT 19, GPT 
8, GGT 64, FA 84, albúmina 3. Ferritina 1071, I. sat 61 %. 
Proteinograma: gamma 0,83, Ig normales. 

•  Orina: prot 2+, eritrocitos 3+, leucos 1+. Proteinuria 24 h: 1030 
mg. 

•  Microbiología:  
Serología VHC + (genotipo 3a). CV: 1 740 000 copias 
Serología VHB: 
HBsAg +, Anti HBc +, HBeAg -, Anti HBe +, Anti HBc IgM -, DNA-
VHB < 2000 copias 



En Medicina Interna 
 
•  Eco abdominal: Hepatopatía crónica, HTPortal, esplenomegalia. 

                         Colelitiasis, ascitis. 
   Eco renal  y doppler: normal. 
 

•  Peritonitis bacteriana espontánea. 

• Bacteriemia E. faecium 
… FIEBRE 

 

•  TC body: derrame pleural, ascitis, no adenopatías… 

•  Ecocardiograma: sin alteraciones. 
 



En Medicina Interna 

Crioglobulinas negativas, C3 79; C4 7,85, FR +, ANCA, ANA (-) 
 
Biopsia cutánea 
 
 
 
 
 
 
EMG: polineuropatía mixta, motor axonal, afectación distal. 
 
Biopsia músculo y nervio periférico: 
Atrofia muscular, denervación. Nervio con pequeño infiltrado  
perivascular epineuro sin claros signos de vasculitis necrotizante. 



Mujer 55 años VHC y VHB, hipertensión portal… 
 

 … fiebre prolongada, síndrome general… 
 

  …emergencia hipertensiva, EAP, fracaso renal… 
 

   … vasculitis leucocitoclástica, neuropatía periférica… 
 

    … crioglobulinas y ANCA negativos… 

¿Panarteritis nudosa asociada a VHB? 













Probable Panarteritis Nudosa con afectación: 
•  Sistema Nervioso Periférico 
•  Renal 
•  Asociada a VHB 
•  Cirrosis hepática VHC y VHB 

Esteroides (1 mg/ kg peso) + Entecavir 
 
Desaparición fiebre y mejoría general 



En consultas 6 meses después… 

Crioglobulinas (-), C3 57, C4 1,4… 
 
Dosis descendentes esteroides… 

 y otros 6 meses después… 

¡Crioglobulinas positivas! 

¿Panarteritis nudosa? 



Crioglobulinemia asociada a VHC 

Interferon + rivabirina 





Caso 3: Cuando no hay biopsia… 



Mujer 41 años, 
teleoperadora … 
 
 
MC: pérdida de visión 
 
AF: 
•  Madre: tromboflebitis, 2 abortos 1er T. 

• AP: 
•  Catarros repetición. 
•  Asma bronquial (27 a). Corticoides y beta-2 inh. 

      Corticoides vo. 
 
•  31 años: Edema macular con foco inflamación  
coriorretiniano (uveítis): esteroides tópicos 
   …pérdida agudeza y campo visual: 

  Coriorretinopatía serosa esteroidea 



Mujer 41 años, 
teleoperadora … 
 
  
• AP- EA: 
•  33 años: Sinusitis crónica, poliposis nasal 
(IQ). 

•  37 años: infiltrados pulmonares y eosinofilia 
•  TACAR 
•  Fibrobroncoscopia: 20 % eosinófilos 

Síndrome de Churg-Strauss 
 

Esteroides + azatioprina 
 

(Monteleukast 1 año antes) 
 
 

Empeoramiento AV: retirada esteroides 



Mujer 41 años, 
teleoperadora … 
 
 
 

• AP- EA: 
 
•  39 años:  AV, campo, amaurosis 

Neuritis óptica (potenciales evocados) 
 

 …esteroides: central serosa 
 

Tromboflebitis superficial 
 
Lesiones urticariales, dolor abdominal… 



Consulta H. U. La Paz 



En nuestro hospital.. 
 
•  EF: Hipoventilación, roncus, crepitantes. 

•  Análisis: VSG 16, PCR 3,7. No eosinofilia. ANA y ANCA (-). 

 Ac antifosfolípidicos: 
•  Ig M anticardiolipina 28 
•  Ig G anticardiolipina (-) 
•  Ac lúpico (-) 
 15 semanas después… 
• Ig M anticardiolipina 41 
•  Ig G anticardiolipina (-) 

•  TC pulmonar, ecocardiograma, RM craneal: normales. 
•  EMG: miopatía leve no inflamatoria . No lesiones nervios 
estudiados 



¿Síndrome de Churg-Strauss? 















Síndrome de Churg-Strauss 

Neuritis 
óptica 

Síndrome 
antifosfolipídico 

Anticoagulación + ciclofosfamida i.v. 

Vasculitis leucocitoclástica con infiltrados eosinofílicos en llama 



Vasculitis Sistémicas 

Paciente Clínico 

Gravedad Incertidumbre 

No protocolos: Vasculitis y “su circunstancia” 



Vasculitis sistémicas presentaciones con riesgo vital 

Observació
n 

Experiencia 

Decisión 
“Arte” 

Formació
n 

Estudio 

“…La única forma de tener un trabajo genial es amar lo que hagáis…” 
                                                   Steve Jobs. Discurso Universidad Standford 



¡Muchas gracias por su atención!


