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Jenne$e JC, et al. 2012 revised Interna5onal Chapel Hill Consensus Conference Nomenclature of Vasculi5des. Arthri5s Rheum. 2013 Jan;65(1):1-11.
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POLIANGITIS MICROSCÓPICA (PAM)
• Vasculitis necrosante con escasos o sin depósitos 

inmunes ++ vasos de pequeño tamaño
• Glomerulonefritis necrosante +++ y capilaritis 

pulmonar
• NO existe inflamación granulomatosa

GRANULOMATOSIS CON POLIANGITIS (GPA) 
(Wegener)

• Inflamación granulomatosa        tracto respiratorio
• Vasculitis necrosante ++ pequeño y mediano calibre
• Glomerulonefritis necrosante ++

GRANULOMATOSIS EOSINOFÍLICA CON 
POLIANGITIS (GEPA) (Churg-Strauss)

• Inflamación granulomatosa eosinofílica        tracto 
respiratorio

• Vasculitis necrosante ++ pequeño y mediano calibre 
asociada a asma y eosinofilia

• ANCA + cuando se presenta glomerulonefritis          

DEFINICIONES

VASCULITIS ASOCIADA A 
ANCA (VAA)
• Vasculitis necrosante con 

escasos o nulos depósitos 
inmunes

• Afecta más a pequeños vasos
• Asociada a presencia de 

ANCA-MPO o ANCA-PR3
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Manifestaciones clínicas
Manifestaciones PAM GPA GEPA

Sistémico Fiebre, pérdida de peso, astenia

Musculoesquelético Mialgias, poliartralgias/poliartritis asimétricas

Piel Púrpura palpable, nódulos, úlceras cutáneas, livedo reticularis

Riñón Proteinuria o hematuria con cilindos hemáticos e insuficiencia renal

Pulmón Hemorragia pulmonar / fibrosis pulmonar Asma / infiltrados 
pulmonares

ORL Infrecuente Rinorrea patológica, sinusitis, 
otitis media, úlceras, estenosis 
subglótica y endobronquial

Rinitis, pólipos 
nasales, sinusitis 
repetición

Ocular Uveitis, conjuntivitis, epiescleritis

Proptosis ocular (+GPA)

Corazón Miocarditis, pericarditis, isquemia coronaria

Neurológico Mononeuritis múltiple, polineuropatía

Pares craneales, paquimeningitis

Tomado de: R Cervera et al. Enfermedades Autoinmunes Sistémicas. Diagnóstico y tratamiento. 6ª ed.
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Alteraciones analíticas

Parámetros analíticos PAM GPA GEPA

Generales Aumento de los RFA (VSG, PCR…), anemia inflamatoria, trombocitosis…

cANCA/antiPR3 10-20% 40-90% 0-10%

80-95% 
generalizada

40-75% 
localizada

pANCA/antiMPO 60-85% 0-10% 30-60%

Tomado de: R Cervera et al. Enfermedades Autoinmunes Sistémicas. Diagnóstico y tratamiento. 6ª ed.
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Criterios clasificatorios: POLIANGITIS MICROSCÓPICA
CONSIDERACIONES PARA APLICAR ESTOS CRITERIOS
-Estos criterios deben ser aplicados para clasificar pacientes como PAM cuando se realice el 
diagnóstico de vasculitis de vaso pequeño o mediano. 
-Diagnósticos alternativos que imiten a una vasculitis deben ser excluidos previamente a la 
aplicación de estos criterios
CRITERIOS CLÍNICOS PUNTUACIÓN
-Afectación nasal: rinorrea sanguinolenta, úlceras, congestion, defecto septo 
nasal o perforación

-3

CRITERIOS DE LABORATORIO, RADIOLÓGICOS O BIOPSIA
-pANCA o antiMPO positivos +6
-Fibrosis o afectación intersticial pulmonar por imagen +3
-Glomerulonefritis autoinmune pauciinmune +3
-cANCA o antiPR3 positivos -1
-Eosinofilia> 1x 109/litro -4

Modificado de: Suppiah R, et al. Ann Rheum Dis 2022;81:321–326.Puntuación ≥ 5 necesaria para clasificar una vasculitis como PAM
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CRITERIOS CLÍNICOS PUNTOS
-Afectación nasal: rinorrea sanguinolenta, 
úlceras, congestion, defecto septo nasal o 
perforación

+3

-Afectación cartilaginosa (nasal, 
auricular, estridor, endobronquial…)

+2

-Hipoacusia neurosensorial o conductiva +1

CRITERIOS LABORATORIO, IMAGEN 
Y BIOPSIA

PUNTOS

-cANCA o antiPR3 positivos +5
-Nódulos, masas o cavitaciones 
pulmonares en imagen

+2

-Granuloma, inflamación granulomatosa 
extravascular o células gigantes e biopsia

+2

-Inflamación, consolidación o derrame 
nasal o sinusal

+1

-GMN pauciinmune en biopsia +1
-pANCA o antiMPO positivos -1
-Eosinofilia ≥ 1x 109/litro -4

Criterios clasificatorios: GRANULOMATOSIS CON POLIANGITIS
CONSIDERACIONES PARA APLICAR ESTOS CRITERIOS
-Estos criterios deben ser aplicados para clasificar pacientes como GPA cuando se realice el diagnóstico de 
vasculitis de vaso pequeño o mediano. 
-Diagnósticos alternativos que imiten a una vasculitis deben ser excluidos previamente a la aplicación de estos 
criterios

Modificado de: Robson JC, et al. Ann Rheum Dis 2022;81:315–320 

Puntuación ≥ 5 necesaria para clasificar una vasculitis como GPA
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Criterios clasificatorios: GRANULOMATOSIS EOSINOFÍLICA CON POLIANGITIS
CONSIDERACIONES PARA APLICAR ESTOS CRITERIOS
-Estos criterios deben ser aplicados para clasificar pacientes como GEPA cuando se realice el 
diagnóstico de vasculitis de vaso pequeño o mediano. 
-Diagnósticos alternativos que imiten a una vasculitis deben ser excluidos previamente a la 
aplicación de estos criterios
CRITERIOS CLÍNICOS PUNTUACIÓN
-Enfermedad obstructiva de la vía aérea +3
-Poliposis nasal +3
-Mononeuritis múltiple +1
CRITERIOS DE LABORATORIO Y BIOPSIA
-Eosinofilia ≥ 1x 109/litro +5
-Biopsia con inflamación extravascular de predominio eosinofílico +2
-cANCA o antiPR3 positivos -3
-Hematuria -1

Modificado de: Grayson PC, et al. Ann Rheum Dis 2022;81:309–314Puntuación ≥ 6 necesaria para clasificar una vasculitis como GEPA
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WIKIGEAS
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Vasculitis asociada a ANCA

• TRATAMIENTO



León
9 y 10 de Junio



León
9 y 10 de Junio

LEYENDA:
PGC: pulsos glucocorticoide
RTX: rituximab
CYC: ciclofosfamida
AZA: azatioprina
MTX: metotrexato
GC: glucocorticoides
PLEX: rec plasmáticos
TMP/SMX: cotrimoxazol
IVIG: inmunoglobulinas iv
MMF: micofenolato
LFN: leflunomida
RI: inducción
RM: mantenimiento
O/LT: Riesgo orgánico o vital

Moura MC, et al.. Nephrol Dial Transplant. 2023 May 10:gfad090

PGC PGC

PGC

TRATAMIENTO VASCULITIS ANCA: PAM Y GPA
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TRATAMIENTO VASCULITIS ANCA: PAM Y GPA

A FAVOR DE RITUXIMAB

-Adolescencia o infancia

-Mujeres u hombres fértiles

-Fragilidad

-Ahorro de corticoides

-Recaída de la enfermedad

-ANCA PR3 positivos

A FAVOR DE CICLOFOSFAMIDA
-Dificultad de acceso a RTX

-En combinación en pacientes con creat >3,5 mg/dl 
(utilizado como uso compasivo y pendiente de evidencia)

Moura MC, et al.. Nephrol Dial Transplant. 2023 May 10:gfad090
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Hellmich B, et al. Ann Rheum Dis 2023;0:1–18

TRATAMIENTO VASCULITIS ANCA EULAR 23. INDUCCIÓN: GEPA
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Hellmich B, et al. Ann Rheum Dis 2023;0:1–18

TRATAMIENTO VASCULITIS ANCA EULAR 23. MANTENIMIENTO: GEPA
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Chung SA, Arthritis Rheumatol. 
2021- 73.8:1366-83

TRATAMIENTO VASCULITIS ANCA ACR 21: GEPA
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Analítica al inicio
• Hemograma, bioquímica, 

coagulación
• Orina: cociente prot/creat, orina 

24h, sedimento
• Estudio de autoinmunidad: FR, 

ANCA (IFI, ELISA), antipéptido 
citrulinado, ANA, ENA, 
antimembrana basal, crioglobulinas, 
complemento.

Serología: hepatotropos, VIH, TBC
Rx tórax, ECG
Escalas BVAS y VDI para GPA y PAM
Five factor score para GEPA

Analítica de seguimiento
• Hemograma, bioquímica, 

coagulación
• Orina: cociente prot/creat, 

sedimento
• Autoinmunidad: ANCA (ELISA), 

complemento
• Inmunoglobulinas (IgG) (RTX)
• CD19 (previo a RTX)
Escalas BVAS y VDI para GPA y 
PAM
Five factor score para GEPA

SEGUIMIENTO
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Unidad de Conectivopatías/MI. HUSA-IBSAL
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Unidad de Conectivopatías. HUSA-IBSAL
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TAMAÑO n (%)
TIPO 41 (100)
-PAM 20 (48,8)
-GEPA 12 (29,3)
-GPA 9 (22)
RENAL 21 (51,2)
PULMONAR 24 (58,5)
ORL 5 (12,2)
OTROS 14 (34,1)
ANTIMPO 27 (65,9)
ANTIPR3 10 (24,4)

TAMAÑO (n/%)
RITUXIMAB 19 (46,3)
CICLOFOSFAMIDA 13 (31.7)
RECAMBIOS 
PLASMÁTICOS

2 (4,9)

AZATIOPRINA 17 (41,5)
METOTREXATO 2 (4,9)
REMISIÓN 32 (78)
RECAÍDAS 19 (46,3)
ÉXITUS 10 (24,4)
EDAD 72,4 (31-95)

Vasculitis ANCA. Unidad de Conectivopatías. HUSA-IBSAL
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• Diagnóstico: importancia de la clínica junto con pruebas 
complementarias (sobre todo los ANCA)

• Criterios clasificatorios, NO diagnósticos
• Consolidación del tratamiento en inducción y mantenimiento con 

Rituximab (1ª línea)
• Menor papel de la ciclofosfamida y los recambios plasmáticos
• Nuevos tratamientos (mepolizumab en GEPA, avacopan en PAM y 

GPA)
• Posibilidad de combinación ciclofosfamida y rituximab en inducción
• Importancia del seguimiento clínico en combinación con nivel de 

ANCA, CD19 e Ig

CONCLUSIONES
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