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VASCULITIS PULMONARES: 
definición, clasificación y patogenia.



Definición: VASCULITIS

Inflamación, destrucción y necrosis dentro de las paredes de los vasos 
sanguíneos, con infiltración de células inflamatorias, lo que da lugar a la 

pérdida de la integridad del vaso y puede provocar sangrado, isquemia y 
necrosis del tejido distal (vasculitis necrotizante)

Farreras, Rozman. XX edición, Principios de Medicina Interna. 2024. Elsevier. 





VASCULITIS PULMONARES

• Las vasculitis que con más frecuencia afectan al pulmón son las asociadas a 
los ANCAS, pero hay otras vasculitis sistémicas que pueden afectar al 
pulmón y no se asocian a ANCAs









Clasificación

Primeras descripciones de vasculitis asociadas a ANCA y omisiones en la clasificación de las vasculitis necrosantes.



Clasificación



Conferencia de Consenso de Chapel Hill (CHCC) 2012: 
Clasificación clásica por tamaño y localización del vaso.

Medicina Interna. Farreras, Rozman. XVII edición Harrison, Principios de Medicina Interna. XVIII edición 

(extremidades y 
cabeza/cuello)

(renales, hepáticas, 
coronarias, 

mesentéricas)

• Nomenclatura y definición de VS fue revisado en la 2 CHCC basado en criterios 
histopatológicos y en el tamaño del vaso afectado



Conferencias de Consenso de Chapel Hill

Pulmonary vasculitis. Ana Casal, Juan Diaz, Tara Pereiro et al.  J Thorac Dis. 2018 Sep;10(9):5560-5575. doi: 10.21037/jtd.2018.08.117.

Vasculitis pulmonar asociada a ANCA



• Se adoptó formalmente el nombre de VAA (anticuerpo anticitoplasma de
neutrófilo), incluyendo 3 trastornos:

1. GPA (Wegener)

2. PAM

3. GEPA (Churg-Strauss)

Son las vasculitis necrotizantes, con poco o ningún depósito inmune, que con
más frecuencia afectan al pulmón y predominantemente a vasos pequeños 

(capilares, vénulas, arteriolas, y arterias pequeñas)

Criterios de clasificación para la vasculitis asociada a ANCA: ¿listos para su uso generalizado?. Jens Rathmann et al. 24 de junio de 2024; 26 (9): 332–342. doi: 10,1007/s11926-024-01154-9

Conferencia de Consenso Internacional Chapel Hill de la nomenclatura 
de las Vasculitis 2012



ANCA: anticuerpo anticitoplasma del neutrófilo

• Considerados como un marcador diferenciador de un subtipo de vasculitis
sistémicas, con características clínicas y patológicas distintas de otras vasculitis de
vasos pequeños.

• Se añadió el prefijo PR3-ANCA (85% pacientes con GPA y 2-27% con PAM) y MPO
(75-97% en PAM y 16% GPA)

• Pacientes con PR3-ANCA Y MPO-ANCA tienen un contexto genético diferente y
difiere en la frecuencia de algunas manifestaciones clínicas, y tasa de recidiva

• Dos patrones:

IFI: los neutrófilos se fijan en etanol

 Tinción del citoplasma difuso: C-ANCA

 Tinción perinuclear : P-ANCA

ELISA: identifica los antígenos específicos de los neutrófilos

MPO (mieloperosidasa) pANCA PR3 (proteinasa-3) cANCA

Lyons Pa et al. N Eng J Med 2012;367:214-223



2012 revised International Chapel Hill Consensus Conference Nomenclature of Vasculitides. J C Jennette et al. Arthritis Rheum. 2013 Jan;65(1):1-11. doi: 10.1002/art.37715.

- Cuando la arteria pulmonar se ve 
afectada: disnea, tos, dolor torácico, 
hemoptisis y, ocasionalmente, HTP.



2012 revised International Chapel Hill Consensus Conference Nomenclature of Vasculitides. J C Jennette et al. Arthritis Rheum. 2013 Jan;65(1):1-11. doi: 10.1002/art.37715

- Arteritis pulmonar: 45-71% de las
autopsias

- La prevalencia de la afectación pulmonar
está asociada con la etnia.

 serie de casos en Japón: 14,7%
alteraciones pulmonares en Rx tórax.

 estudio italiano (250 pacientes): no se
documentó afectación pulmonar

- Síntomas respiratorios son secundarios a la
EPID (s/t patrón reticular/micronodular) o
a la presencia de infiltrados pulmonares y
derrame pleural.



2012 revised International Chapel Hill Consensus Conference Nomenclature of Vasculitides. J C Jennette et al. Arthritis Rheum. 2013 Jan;65(1):1-11. doi: 10.1002/art.37715



2012 revised International Chapel Hill Consensus Conference Nomenclature of Vasculitides. J C Jennette et al. Arthritis Rheum. 2013 Jan;65(1):1-11. doi: 10.1002/art.37715



2012 revised International Chapel Hill Consensus Conference Nomenclature of Vasculitides. J C Jennette et al. Arthritis Rheum. 2013 Jan;65(1):1-11. doi: 10.1002/art.37715



2012 revised International Chapel Hill Consensus Conference Nomenclature of Vasculitides. J C Jennette et al. Arthritis Rheum. 2013 Jan;65(1):1-11. doi: 10.1002/art.37715



Dejaco C, Guillevin L. Nuevos criterios de clasificación para la vasculitis de vasos pequeños: ¿La inclusión de anticuerpos anticitoplasma de neutrófilos representa su principal avance? 
Arthritis & rheumatology (Hoboken, NJ). 2022;74(3):383–5. 10.1002/art.41984



Dejaco C, Guillevin L. Nuevos criterios de clasificación para la vasculitis de vasos pequeños: ¿La inclusión de anticuerpos anticitoplasma de neutrófilos representa su principal avance? Arthritis & rheumatology
(Hoboken, NJ). 2022;74(3):383–5. 10.1002/art.41984



Criterios de clasificación de vasculitis ACR/EULAR de 2022

Grayson PC, et al. Ann Rheum Dis 2022;81:309–314. doi:10.1136/annrheumdis-2021-221794

CRITERIOS CLÍNICOS
CRITERIOS LABORATORIO Y BIOPSIA



Criterios de clasificación de vasculitis ACR/EULAR de 2022

CRITERIOS 
CLÍNICOSCRITERIOS 

LABORATORIO, 
IMAGEN Y 
BIOPSIA



Criterios de clasificación de vasculitis ACR/EULAR de 2022

CRITERIOS CLÍNICOS
CRITERIOS LABORATORIO,IMAGEN Y BIOPSIA





En la mayoría de los casos, se desconocen los mecanismos patogénicos exactos que subyacen



Pulmonary vasculitis. Ana Casal, Juan Diaz, Tara 
Pereiro et al.  J Thorac Dis. 2018 Sep;10(9):5560-

5575. doi: 10.21037/jtd.2018.08.117.



*Factor genético

Pulmonary vasculitis. Ana Casal, Juan Diaz, Tara Pereiro et al.  J Thorac Dis. 2018 Sep;10(9):5560-5575. doi: 10.21037/jtd.2018.08.117.

Se reduce la protección endotelial y se promueve el daño vascular/endotelial 



*Factor infeccioso

Pulmonary vasculitis. Ana Casal, Juan Diaz, Tara Pereiro et al.  J Thorac Dis. 2018 Sep;10(9):5560-5575. doi: 10.21037/jtd.2018.08.117.

Pacientes previamente tratados con
trimetoprima-sulfametoxazol son menos
propensos a una recaída



*Factor inmunológico

Pulmonary vasculitis. Ana Casal, Juan Diaz, Tara Pereiro et al.  J Thorac Dis. 2018 Sep;10(9):5560-5575. doi: 10.21037/jtd.2018.08.117.





CONCLUSIONES

• La vasculitis pulmonar abarca un espectro patológico
inmensamente heterogéneo.

• La presencia de Hemorragia Alveolar Difusa (HAD) marca el
pronóstico vital y exige una acción inmediata.

• El proceso diagnóstico ha pasado de una visión estrictamente
anatómica e histológica (Chapel Hill 2012) a un paradigma
clínico integral ponderado por serotipos e imágenes
(ACR/EULAR 2022)

• La patogenia suma susceptibilidad genética, mimetismo
molecular por agentes infecciosos y translocación antigénica,
culminando en la degranulación mediada por ANCA y la
destrucción vascular irreversible.
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