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Vasculitis primarias:

Vasculitis de pequeño vaso:

Vasculitis de hipersensibilidad

Púrpura de Schöenlein-Henoch (vascultis IgA)

Vasculitis urticariforme

Crioglobulinemia mixta esencial

Vasculitis de pequeño-mediano vaso:

Poliangeítis microscópica

Granulomatosis de Wegener (Granulomatosis con poliangeítis)

Síndrome de Churg-Strauss(Granulomatosis eosinofílica con poliangeítis)

Vasculitis secundarias:

Conectivopatías y otras enfermedades reumatológicas y autoinmunes

Neoplasias

Infecciones mayores

Fármacos

Blanco R et al. Medicine. 1998
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Jennette JC. et al. Arthritis Rheum. 2013 Jan;65(1):1-11. doi: 10.1002/art.37715.  



< 70 μm

vaso

pequeñomedianogrande

Ultraestructura de la circulación cutánea

Tamaño vaso
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Adapted from Jennette. Curr Opin Rheumatol. 2007 Jan;19(1):10-6. 

Vasculitis cutánea & LES



Segmento microvascular

 Las arteriolas de la dermis superficial no poseen lámina elástica externa.

 El segmento ascendente del “loop” capilar presenta una única capa de células endoteliales 

rodeada de una capa discontinua de pericitos

 Este segmento arteriolar precapilar desempeña una importante función vasomotora
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▪Lesiones cutáneas → Vasculitis leucocitoclástica:

 - Inflamación vasos pequeño calibre

- Plexo superficial piel unión dermo-epidérmica

Anatomía patológica

Vasculitis cutánea & LES

 Edema endothelial

 Extravasación de hematíes

 Leucocitoclasia

 Necrosis fibrinoide



Elsevier. Kumar et al: Robbins Basic pathology 8e. 
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Smith et al. Front Pediatr. 2019 May 9;7:149. doi: 10.3389/fped.2019.00149. eCollection 2019.
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Uva et al. Autoimmune Diseases Volume 2012; doi:10.1155/2012/834291
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 Vasculitis no es una manifestación común en el LES (10-12%) 

 Amplio espectro: Formas Leves / Formas severas

 Vasculitis cutánea es la forma más frecuente de vasculitis en LES ( ≈30% ) 

 Vasculitis por depósito de inmunocomplejos / Activación del complemento

 Púrpura palpable, urticaria, úlceras, pápulas, placas o macules eritematosas, eritema nodular, lívedo

racemosa, gangrena digital
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Ramos-Casals et al. Medicine 2006;85:95–104 
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Histología (*Biopsia en el 59% de los pacientes)
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Gheita et al. Lupus (2018) 27, 738–743 
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122 LES Determinación de Crioglobulinemia:

• Suero obtenido a 37 ºC
• Centrifugación a 4 ºC tras Íncubación 7 días

 Crioglobulinemia + en 31 pacientes (25%)

• 20 (65%) Criocrito ≤ 1% 

• 8 (26%) criocrito entre 1%-5%

• 3 (9%) Criocrito ≥ 5%

 VC fue más prevalente en pacientes con crioglobulinas + (39% v 16%; P = 0.01)

 Factor Reumatoide (RF) (42% v 15%; P = .002) y Niveles bajos CH50  (84% v 49%; P <.001) más

prevalentes en LES con crioglobulinas +

 Virus Hepatitis C 

• Crioglobulinemia + : 21% VHC positivo*

• Crioglobulinemia - : 5% VHC positivo** 

*Investigado en 24 de 31 pacientes

** Investigado en 75 pacientes 

Crioglobulinemia
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Sahin et al. Lupus (2017) 26, 1089–1094

 Niveles de Pentraxina-3 significativamente

elevados en niños con LES frente a controles

sanos

 Correlación con SLEDAI

 Niveles aumentados en presencia de 

manifestaciones mucocutáneas, FR y vasculitis 

N = 117

• 76 LES

• 41 control Pentraxina-3



 Vasculitis no es una manifestación común en el LES (10-12%)

 Vasculitis cutánea es la forma más frecuente de vasculitis en LES ( ≈30% )

• Vasculitis de vaso pequeño (leucocitoclástica)

• Vasculitis por depósito de inmnocomplejos /  Activación del complemento

 Asociación con Nefritis Lúpica

 La presencia de crioglobulinemia no es rara en el contexto del LES y puede ser un factor 

precipitante de VC

 La presencia de crioglobulinemia obliga a estudio de VHC

 PTX-3 podría ser un prometedor biomarcador de Vasculitis en pacientes con LES

Vasculitis cutánea & LES

Conclusiones
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≥ 2¿ Artritis ? ¿ Refractaria ? ≥ 6w 
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Tratamiento

 Se 



Tratamiento

 RTX:

 7 cohortes (Definiciones de mejoría articular diferentes)

 Respuesta parcial / complete en el 72% – 81,5 % a corto plazo (3- 6 meses) y del 

36,6% al 93% a largo plazo (≥12 meses) 

 ETN:
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