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Modulador selectivo del receptor de la
esfingosina 1-fosfato

♂ 22 años

No RAM
Sin hábitos tóxicos

-Asma en la infancia.
-Esofagitis eosinofílica (2017) en tratamiento 
con Omeprazol 20 mg al día. 

Antecedentes médicos:

Julio 2021-Julio 2022
Estudio 

VOYAGE (Etrasimod)



PRESENTACIÓN DEL CASO

Lesiones 
cutáneas 

eritematosas

6 agosto
2022

Empeoramiento del estado 
general

Artralgias en 
hombros, muñecas, 

rodillas y tobillos

Junio
2022

Marzo
2022

Gonalgia
izquierda

22 agosto
2022



Febrícula 37,5℃

Lesiones cutáneas eritematosas en 
MMII

Dolor abdominal

Poliartralgias

Análisis de sangre de 
urgencias con PCR 9,92 y 

leucocitosis.

Antecedente de picaduras



TA 147/78 mmHg, FC 63 lpm.
Rítmico, sin soplos ni roces.

Eupneico en reposo. Murmullo 
vesicular conservado. 
SatO2: 97% aa.

Blando y depresible. 
Ligeramente doloroso a la 
palpación en epigastrio y 
mesogastrio. No signos de 
irritación peritoneal. No masas 
ni megalias.

Púrpura palpable en codos, 
región lumbar y MMII. Sin 
edema en MMII.

Sinovitis leve en muñeca 
y tobillo izquierdos.

Ojo rojo 
izquierdo, 
no doloroso.

EXPLORACIÓN FÍSICA

Voz nasal.



Análisis de sangre

PCR 9,92
VSG 67
Leucocitosis 14.590 (N 9.289, E 1.770)
Trombocitosis  446.000 
FG >90, Cr 0.93
GOT/GPT/GGT/FA sin alteraciones
IgE normal

Estudio microbiológico

Análisis de orina Cociente proteínas-creatinina 157 mg/g Cr
Sedimento orina: Eritrocitos 10-15/campo 
(20% de hematíes dismórficos)

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Urocultivo negativo
Serologías: VIH, sífilis, toxoplasma, VHA, VHB, VHC y Borrelia Burgdorferi
negativas.
Serología Rickettsia Conorii (IgM -, IgG +)
PCR VHS 1 y 2, VVZ y Monkeypox: no se detecta.
Inmunizado para parotiditis, rubeola, sarampión, VVZ.
Quantiferón®-TB negativo.



PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Rx tórax













PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Biopsia 
Cutánea

(Piel planta de pie derecho, púrpura palpable, biopsia punch e IFD):

Hallazgos concordantes con VASCULITIS AGUDA LEUCOCITOCLÁSTICA.



Análisis de sangre con autoinmunidad

PCR 9,92
VSG 67
Leucocitosis 14.590 (N 9.289, E 1.770)
Trombocitosis  446.000 
FG >90, Cr 0.93
GOT/GPT/GGT/FA sin alteraciones
IgE normal

Estudio microbiológico

Análisis de orina Cociente proteínas-creatinina 157 mg/g Cr
Sedimento orina: Eritrocitos 10-15/campo 
(20% de hematíes dismórficos)

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

FR, CCP negativos
ANA, ENAs negativos
Complemento (C3/C4) 
normal 
Crioglobulinas
negativas
ANCA MPO normal

ANCA 
PR3 
> 3.285,3 
CU.

Urocultivo negativo
Serologías: VIH, sífilis, toxoplasma, VHA, VHB, VHC y Borrelia Burgdorferi
negativas.
Serología Rickettsia Conorii (IgM -, IgG +)
PCR VHS 1 y 2, VVZ y Monkeypox: no se detectan.
Inmunizado para parotiditis, rubeola, sarampión, VVZ.
Quantiferón®-TB negativo. 



PÚRPURA 
(VASCULITIS 

LEUCITOCLÁSTICA)

ANCA PR3 
POSITIVOS 

SINUSITIS

POLIARTRALGIAS + 
OLIGOARTRITIS

HIPERTENSIÓN 
ARTERIAL 

+ 
MICROHEMATURIA 
CON DISMORFIAS

EPIESCLERITIS



GRANULOMATOSIS 
CON POLIANGEÍTIS





¿POR QUÉ GRANULOMATOSIS CON POLIANGEÍTIS Y NO GRANULOMATOSIS EOSINOFÍLICA CON POLIANGEÍTIS?

ASMA INFANCIA

ESOFAGITIS EOSINOFÍLICA

EOSINOFILIA 
(AS urgencias)

ANCA-PR3

BIOPSIA CUTÁNEA SIN 
INFILTRACIÓN 
EOSINOFÍLICA

IgE normal

ASMA LEVE Y 
AUTOLIMITADO

NO EOSINOFILIA 
CRÓNICA



Tratamiento

DÍA 1
22/08/2022 DÍA 3

24/08/22

DÍAS 5-7
26-28/08/22

DÍA 8
29/08/22

DÍA 9
30/08/22

Otros 
fármacos 

asociados:STOP
antibioterapia

Metilprednisolona 
60 mg IV

+ 
Doxiciclina 100 
mg/12 horas  IV

+
Ceftriaxona 2 g/24 

horas IV

1r ciclo de 
Rituximab 1g

Bolos de 
metilprednisolona 
500 mg/24 horas 

x3 días

Losartán 
Cotrimoxazol
Calcio/vitamina D
Famotidina
Nistatina
Vacunación

Prednisona 90 mg 
al día



31/08/2022

Evolución

Buena evolución clínica 
Adecuada tolerancia al tratamiento

No complicaciones durante el ingreso



Evolución

Seguimiento 
ambulatorio
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PÚRPURA PALPABLE

FÁRMACOS

NEOPLASIAS

INFECCIONES INMUNOLÓGICO



GRANULOMATOSIS CON POLIANGEÍTIS

GRANULOMATOSIS DE WEGENER



GRANULOMATOSIS 
CON POLIANGEÍTIS



GRANULOMATOSIS 
CON POLIANGEÍTIS

Epidemiología:  

- Incidencia: 0,4-11,9 casos por 1 millón de personas/año

- Prevalencia: 2,3-146 casos por 1 millón de personas

- Edad: 45-65 años

- Ratio hombre:mujer 1:1



GENÉTICA INFECCIONES
FACTORES

AMBIENTALES

FÁRMACOS Y 
DROGAS

- S. aureus

- Polvo de sílice
- Concentración 

elevada de 
monóxido de 
carbono

- Pesticidas y 
herbicidas

- Hidralazina
- Minociclina
- Alopurinol
- Propiltiouracilo
- Rifampicina

- Cocaína 
adulterada con 
levamisol

- Tabaco

Patogénesis



Patogénesis



GRANULOMATOSIS 
CON POLIANGEÍTIS

Clínica



GRANULOMATOSIS 
CON POLIANGEÍTIS

Diagnóstico

C
lín

ica

Sero
lo

gía

H
isto

lo
gía

P
ru

eb
as im

agen



GRANULOMATOSIS 
CON POLIANGEÍTIS

Diagnóstico

Paciente con clínica compatible

Análisis de sangre

Útiles para valorar respuesta al 
tratamiento y monitorizar 

actividad de la enfermedad

Análisis de orina

- Sedimento de orina
- Morfología de hematíes 
- Cociente proteínas/creatinina

- Aumento de RFA (PCR y VSG), anemia de 
trastornos crónicos, leucocitosis, 
trombocitosis. 
- Filtrado glomerular y creatinina.

ANCA + en el 90-95% de los casos
- ANCA-PR3: 65-75%
- ANCA-MPO: 20-30%
ANCA - 5% (más frecuente en formas 
localizadas)



GRANULOMATOSIS 
CON POLIANGEÍTIS

Diagnóstico

Pruebas de imagen

Radiografía de 
tórax

TCAR de tórax

Otras: según clínica 

Biopsia

- Renal, pulmón, piel o cualquier 
otro órgano afecto.

Necrosis fibrinoide pared vascular 

Inflamación granulomatosa necrotizante

Glomerulonefritis pauciinmune



GRANULOMATOSIS 
CON POLIANGEÍTIS

Tratamiento



TRATAMIENTO DE INDUCCIÓN



GRANULOMATOSIS 
CON POLIANGEÍTIS



GRANULOMATOSIS 
CON POLIANGEÍTIS

Tratamiento

RAVE TRIAL RITUXVAS TRIAL

Stone, John H, et al.Rituximab versus Cyclophosphamide
for ANCA-Associated Vasculitis. The New England Journal of
Medicine 363, n.o 3 (15 de julio de 2010): 221-32.

Jones, et al. Rituximab versus Cyclophosphamide in ANCA-
Associated Renal Vasculitis. The New England Journal of
Medicine 363, n.o 3 (15 de julio de 2010): 211-20.



GRANULOMATOSIS 
CON POLIANGEÍTIS

Tratamiento

PEXIVAS TRIAL

Walsh, Michael, et al. Plasma Exchange and Glucocorticoids in
Severe ANCA-Associated Vasculitis. The New England Journal of
Medicine 382, n.o 7 (13 de febrero de 2020): 622-31.

Jayne et al. Randomized trial of plasma exchange or high-dosage
methylprednisolone as adjunctive therapy for severe renal vasculitis.
J Am Soc Nephrol. 2007 Jul;18(7):2180-8. 

MEPEX TRIAL



INDICACIONES DE LA PLASMAFÉRESIS EN VASCULITIS ANCA

Glomerulonefritis activa con riesgo alto de progresión a enfermedad renal 
terminal 

Pacientes críticos que no responden a los tratamientos convencionales
Vasculitis ANCA (GP o PAM) que presenten una enfermedad membrana 

basal glomerular

En pacientes en tratamiento con RTX, demorar la plasmaféresis 48 horas
tras la primera administración de RTX y no administrar la siguiente dosis hasta haber completado los
recambios plasmáticos.



ADVOCATE TRIAL

Jayne, David R, et al y ADVOCATE Study Group. Avacopan for the Treatment of ANCA-Associated Vasculitis. The New England
Journal of Medicine 384, n.o 7 (18 de febrero de 2021): 599-609.



TRATAMIENTO DE MANTENIMIENTO



MAINRITSAN TRIAL RITAZAREM TRIAL

Smith R, et al. A Randomized, Controlled Trial of Rituximab versus Azathioprine After 
Induction of Remission with Rituximab for Patients with ANCA-associated Vasculitis and 
Relapsing Disease [abstract]. Arthritis Rheumatol. 2019; 71 (suppl 10).

Guillevin, et al. Rituximab versus Azathioprine for Maintenance in ANCA-Associated Vasculitis. 
The New England Journal of Medicine 371, n.o 19 (6 de noviembre de 2014): 1771-80. 



IMPROVE TRIAL

Hiemstra, et al. Mycophenolate Mofetil vs Azathioprine for Remission Maintenance in Antineutrophil Cytoplasmic Antibody-Associated Vasculitis: 
A Randomized Controlled Trial. JAMA 304, n.o 21 (1 de diciembre de 2010): 2381-88. 



GRANULOMATOSIS 
CON POLIANGEÍTIS

Tratamiento

Chung, et al. 2021 American College of Rheumatology/Vasculitis Foundation Guideline for the Management of Antineutrophil 
Cytoplasmic Antibody–Associated Vasculitis. Arthritis & Rheumatology 73, n.o 8 (agosto de 2021): 1366-83. 
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1. La púrpura puede ser el debut de una enfermedad autoinmune sistémica.

2. Importante valorar afectación pulmonar incluso sin clínica respiratoria.

3. Aunque Cr y FG sean normales  descartar proteinuria y hematuria.

4. MPO y PR3 (ELISA) pueden servir para monitorizar el tratamiento y seguimiento.



5. Siempre que sea posible, obtener biopsia.

6. Preferible Rituximab a Ciclofosfamida en el tratamiento de inducción.

7. Rituximab fármaco de elección en el tratamiento de mantenimiento.

8. La plasmaféresis únicamente en circunstancias muy concretas. 
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¡MUCHAS 
GRACIAS!

URGENCIAS

UNIDAD DE 
ENFERMEDADES 
INFECCIOSAS

NEFROLOGÍA

DERMATOLOGÍA

OFTALMOLOGÍA

ANATOMÍA 
PATOLÓGICA

RADIOLOGÍA

ANÁLISIS CLÍNICOS 

MICROBIOLOGÍA

INMUNOLOGÍA

MEDICINA PREVENTIVA


