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RESUMEN
—
Objetivo: Determinar los niveles séricos de 25-hidroxivitamina 
D [25(OH)D] en una población ecuatoriana de niños con enfer-
medades reumatológicas.

Materiales y métodos: Se realizó un estudio retrospectivo que 
incluyó pacientes atendidos en la consulta externa de reuma-
tología pediátrica entre los años 2021 y 2024. Se seleccionaron 
aquellos pacientes que contaban con determinaciones séricas de 
25(OH)D realizadas dentro de los dos primeros meses posteriores 
al diagnóstico de la enfermedad reumatológica.

Resultados: Se analizaron 155 pacientes menores de 18 años, con 
una edad promedio de 9 años. Del total, el 65.8% (n = 102) corres-
pondió al sexo femenino y el 34.2% (n = 53) al sexo masculino. 
La mediana de los niveles séricos de 25(OH)D fue de 23.45 ng/
mL, con un rango de 8.10 a 94.80 ng/mL y un rango intercuar-
tílico (RIC) de 17.70 a 30.38 ng/mL. El 74.8% de los pacientes 
presentó niveles de vitamina D inferiores a 30 ng/mL, mientras 
que el 25.2% (n = 39) mostró valores dentro del rango de sufi-
ciencia. No se observaron diferencias estadísticamente significa-
tivas al comparar los niveles de 25(OH)D entre las distintas enfer-
medades reumatológicas (p = 0.285). Sin embargo, al analizar los 
subtipos de artritis idiopática juvenil (AIJ), se evidenció que los 
pacientes con AIJ sistémica presentaron niveles significativamente 
más bajos de 25(OH)D.

Conclusión: La hipovitaminosis D es altamente prevalente en 
niños con enfermedades reumatológicas. La artritis idiopática 
juvenil sistémica constituye un factor de riesgo significativo para 
presentar niveles más reducidos de 25(OH)D.

Artículo Original
R. Loor Chavez.

Departamento de Reumatología Pediátri-
ca, Hospital de Especialidades Carlos An-
drade Marín. Quito, Ecuador.
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ABSTRACT
—
Objective: To determine serum 25-hydroxyvitamin D 
[25(OH)D] levels in an Ecuadorian pediatric popula-
tion with rheumatic diseases.

Materials and Methods: A retrospective study was 
conducted including patients evaluated at a pedia-
tric rheumatology outpatient clinic between 2021 and 
2024. Patients with serum 25(OH)D measurements 
obtained within the first two months after the diag-
nosis of a rheumatic disease were included.

Results: A total of 155 patients under 18 years of age 
were analyzed, with a mean age of 9 years. Of these, 
65.8% (n = 102) were female and 34.2% (n = 53) were 
male. The median serum 25(OH)D level was 23.45 ng/
mL, with a range of 8.10–94.80 ng/mL and an inter-
quartile range (IQR) of 17.70–30.38 ng/mL. Overall, 
74.8% of patients had vitamin D levels below 30 ng/mL, 
while 25.2% (n = 39) had sufficient levels. No statisti-
cally significant differences were observed in 25(OH)D 
levels across the different rheumatic diseases (p = 0.285). 
However, analysis of juvenile idiopathic arthritis ( JIA) 
subtypes revealed that patients with systemic JIA had 
significantly lower 25(OH)D levels.

Conclusion: Hypovitaminosis D is highly prevalent 
among children with rheumatic diseases. Systemic 
juvenile idiopathic arthritis represents a significant risk 
factor for lower serum 25(OH)D levels.

INTRODUCCIÓN
—
​​La vitamina D es una prohormona que puede sinteti-
sarze endógenamente a partir de la exposición a los 
rayos ultravioleta B de la luz solar, así como obtenerse 
de manera exógena a través del consumo de alimentos 
que la contienen naturalmente, alimentos fortificados o 
de suplementos dietéticos que contienen vitamina D.1-3

El papel de la vitamina D en el cuerpo humano va más 
allá de mantener la homeostasis mineral y la salud ósea, 
ejerce múltiples funciones biológicas mediadas a través 
del receptor de vitamina D (VDR), un factor de trans-
cripción ampliamente distribuido en diversos tejidos, 
incluyendo la piel, músculo, hueso, riñón, tejido adi-
poso, páncreas, vasos sanguíneos, cerebro, tejido 
mamario, placenta y células inmunes.2,3 En este con-

texto, se le atribuyen funciones inmunomoduladoras, 
ya que participa en la regulación del crecimiento, 
diferenciación y actividad de múltiples células como 
macrófagos, células dendríticas y linfocitos B y T.4

Actualmente, la Academia Americana de Pediatría 
(AAP),5 el Instituto de Medicina (IOM)6 y la Sociedad 
Europea de Gastroenterología Pediátrica, Hepatología 
y Nutrición (ESPGHAN)7 establecen como punto 
de corte para la deficiencia de vitamina D concen-
traciones séricas de 25-hidroxi vitamina D [25(OH)
D] inferiores a 50 nmol/L (20 ng/mL). Por su parte, 
la Sociedad de Endocrinología8 y la Sociedad para la 
Salud y la Medicina de Adolescentes9 consideran los 
valores entre 50 y 74.9 nmol/L (20–29.9 ng/mL) como 
insuficiencia, y definen la suficiencia de vitamina D 
con concentraciones ≥75 nmol/L (≥30 ng/mL).8,10

Se ha descrito que niveles séricos superiores a 30 ng/
mL son adecuados para efectos beneficiosos sobre el 
sistema esquelético.10,11 No obstante, persiste el debate 
acerca de si estas concentraciones de 25(OH)D tam-
bién confieren beneficios extraesqueléticos óptimos.12,13

La vitamina D ha sido ampliamente estudiada en el 
contexto de múltiples condiciones de salud, inclu-
yendo enfermedades crónicas e infecciosas. Aunque la 
evidencia de su papel preventivo no es del todo con-
sistente, los estudios metodológicamente robustos res-
paldan la noción de que la vitamina D proporciona 
diversos beneficios para la salud a lo largo de las etapas 
de la vida.3

Diversas investigaciones han vinculado la deficiencia 
de vitamina D con la patogénesis de diversas enferme-
dades inflamatorias mediadas por el sistema inmuni-
tario, tanto en niños como en adultos, y se ha propuesto 
además como un posible factor ambiental desencade-
nante en el desarrollo de enfermedades reumáticas.14-18

De acuerdo con la evidencia disponible, menos del 
50% de la población mundial tiene niveles adecuados 
de vitamina D.19 La hipovitaminosis D es frecuente 
entre los pacientes con artritis inflamatoria y lupus eri-
tematoso sistémico (LES) en todas las edades.14

El objetivo del presente estudio es conocer los niveles 
de 25(OH)D de los niños que padecen enfermedades 
reumatológicas que acudieron a la consulta externa de 
reumatología pediátrica entre el 2021 al 2024.
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MATERIALES Y MÉTODOS
—
Se realizó un estudio descriptivo-analítico de tipo 
retrospectivo. Los datos fueron obtenidos a partir de 
las historias clínicas de pacientes atendidos en la con-
sulta externa de reumatología pediátrica entre los años 
2021 y 2024.

Se incluyeron pacientes menores de 18 años con diag-
nóstico de enfermedad reumatológica, en quienes se 
realizó la determinación sérica de 25-hidroxivitamina 
D [25(OH)D] dentro de los dos primeros meses poste-
riores al diagnóstico. Se definieron como niveles nor-
males de vitamina D concentraciones entre 30 y 100 
ng/mL, insuficiencia valores entre 20 y 29 ng/mL, y 
deficiencia concentraciones menores de 20 ng/mL.

El análisis estadístico se efectuó utilizando el soft-
ware R versión 4.5.3. La normalidad de los valores 
de 25(OH)D se evaluó mediante la prueba de Kol-
mogorov–Smirnov, evidenciándose una distribución 
no normal (p = 0.0054); por lo tanto, se emplearon 
pruebas estadísticas no paramétricas. Para la compa-
ración entre dos grupos independientes se utilizó la 
prueba de Wilcoxon–Mann–Whitney, y para compa-
raciones entre más de dos grupos se aplicó la prueba de 
Kruskal–Wallis. El nivel de significancia estadística se 
estableció en α = 0.05.

RESULTADOS
—
Se incluyeron un total de 155 pacientes menores de 18 
años, con una media de 9 años (RIC: 6-12 años). Del 
total de la muestra, 102 pacientes (65.8%) correspon-
dieron al sexo femenino y 53 (34.2%) al masculino.

En relación con la procedencia geográfica, el 90.3% de 
los pacientes provenían de la región Sierra del Ecuador, 
siendo la provincia de Pichincha la más representada, 
con el 60.6% de los casos. El 7.1% de los pacientes pro-
cedían de la región Costa y el 2.6% de la Amazonía.

La enfermedad reumatológica más frecuente fue la 
artritis idiopática juvenil (AIJ), presente en el 47.1% de 
los pacientes (n = 73), seguida por lupus eritematoso 
sistémico juvenil (LESj) en el 19.4% (n = 30), derma-
tomiositis juvenil en el 9% (n = 14), esclerodermia en 
el 7.7% (n = 12) y espondilitis anquilosante juvenil en 
el 5.2% (n = 8).

Respecto a los niveles séricos de vitamina D, el 25.2% 
de los pacientes (n = 39) presentó valores normales de 
25(OH)D, el 40% (n = 62) insuficiencia y el 34.8% (n = 
54) deficiencia (Tabla 1). La mediana de 25(OH)D fue 
de 23.45 ng/mL, con un rango de 8.10 a 94.80 ng/mL y 
un RIC de 17.70 a 30.38 ng/mL.

Tabla 1. Distribución de los niveles séricos de 25-hidroxivitamina 
D en la población de estudio.

Normal
Insuficiencia
Deficiencia
Total

39 (25.2%)
62 (40%)
54 (34.8%)
155 (100%)

39.2 (33.3-42.7)
24.0 (22.0-26.5)
16.0 (14.0-18.2)
23.45 (17.7-30.38)

N (%) Mediana (IQR) ng/ml

Se observaron diferencias altamente significativas en los 
niveles de 25(OH)D entre la categorías clínicas de sufi-
ciencia, insuficiencia y deficiencia (Kruskal–Wallis, p < 
0.001), como se muestra en la Figura 1.

Figura 1. Distribución de los niveles séricos de vitamina D según 
categorías clínicas. 

Los valores se expresan como mediana y rango intercuartílico. 
Se observaron diferencias significativas entre los grupos (Krus-

kal–Wallis, p < 0.001).

La distribución de los niveles de 25(OH)D según 
grupos etarios se presenta en la Figura 2. La mediana 
de 25(OH)D fue de 23.60 ng/mL en lactantes, 25.4 ng/
mL en preescolares, 23.6 ng/mL en escolares y 22.18 ng/
mL en adolescentes, sin diferencias estadísticamente sig-
nificativas entre los grupos (p = 0.738, Kruskal-Wallis).
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Al analizar las dos principales enfermedades reumatoló-
gicas con mayor muestra en el estudio, se observó que, 
entre los pacientes con AIJ, el 23.3% (n=17) presentó 
niveles normales de 25(OH)D, el 39.7% (n=29) insufi-
ciencia y el 37% (n=27) deficiencia. En los pacientes con 
LESj, el 26.7% (n=8) mostró niveles normales, el 40% 
(n=12) insuficiencia y el 33.3% (n=10) deficiencia. No 
se evidenciaron diferencias estadísticamente significa-
tivas al comparar los niveles de 25(OH)D entre las dis-
tintas enfermedades reumatológicas (Mann–Whitney, 
p = 0.2854). Sin embargo, al desglosar los subtipos de 
AIJ, los pacientes con AIJ sistémica presentaron niveles 
significativamente más bajos de 25(OH)D (p = 0.010) 
(Tabla 2).

DISCUSIÓN
—
La deficiencia de vitamina D constituye un problema 
creciente a nivel mundial, que afecta tanto a niños 
como a adolescentes.8,10 Un metaanálisis que incluyó 
165 estudios realizados en 65 países reportó que el 
76.6% de los participantes presentaba niveles séricos de 
25(OH)D inferiores a 30 ng/mL.20

El origen geográfico es un factor relevante en la deter-
minación de los niveles de vitamina D, dado que la 
exposición a la radiación ultravioleta depende de múlti-
ples variables, como latitud, nubosidad, altitud, espesor 
de la capa de ozono y reflexión del suelo.21 En Ecuador, 
estas condiciones varían significativamente entre pro-
vincias; sin embargo, el aumento de medidas de foto-
protección y la reducción de actividades al aire libre 
han limitado la exposición solar, incluso en la pobla-
ción pediátrica.

En el presente estudio, el 90.3% de los pacientes pro-
cedía de la región Sierra, y el 74.8% presentó niveles de 
25(OH)D inferiores a 30 ng/mL dentro de los primeros 
dos meses posteriores al diagnóstico. Estos hallazgos 
concuerdan con estudios realizados en Quito, Ecuador, 

Tabla 2. Distribución de los niveles de vitamina D en los 
diferentes tipos de AIJ.

AIJ Sistémica 
AIJ Poliarticular FR positivo
AIJ Poliarticular FR negativo
AIJ Oligoarticular
AIJ Asociada a entesitis
AIJ Psoriásica
AIJ Indiferenciada
Total

23 (20%)
15 (13%)         
10 (8.7%) 
11 (9.6%) 
30 (26.1%)
14 (12.2%)
12 (10.4%)
115 (100%)

25.7 (21.2-31.2)
23.6 (20-31.2) 
23.7 (19.4-27.4) 
17.7 (15.2-28.6) 
21 (17-28.6)
22.6 (18.7-26.9)
26.5 (20.8-37.8)
23.5 (18.4-29.9)

N (%)Diagnóstico Mediana (IQR) ng/ml

AIJ: Artritis Idiopática Juvenil

Figura 2. Distribución porcentual de las categorías de vitamina D según grupos etarios.
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a la artritis idiopática juvenil sistémica como un factor 
de riesgo significativo. Estos hallazgos respaldan la 
implementación de protocolos de tamizaje, estrategias 
de prevención y suplementación de vitamina D en esta 
población vulnerable.
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RESUMEN
—
La poliarteritis nodosa (PAN) es una vasculitis necrosante que 
compromete arterias de mediano calibre y se ha asociado clásica-
mente con infecciones, especialmente el virus de la hepatitis B. Su 
presentación clínica suele ser heterogénea, con manifestaciones 
cutáneas, neurológicas, gastrointestinales y renales. Se presenta el 
caso de una mujer de 38 años con antecedentes de infección por el 
virus de la inmunodeficiencia humana (VIH), con adecuado con-
trol virológico e inmunológico, quien desarrolló vasculitis leuco-
citoclástica cutánea, necrosis digital, úlceras dolorosas e infarto 
renal. Los estudios angiográficos evidenciaron oclusiones en las 
arterias tibiales y peroneas, así como lesiones isquémicas renales. 
El diagnóstico de PAN se estableció a partir de la correlación 
entre la clínica y los hallazgos imagenológicos. Este caso enfa-
tiza la necesidad de considerar la PAN como diagnóstico dife-
rencial en pacientes con infección por VIH que presentan signos 
de vasculitis sistémica, incluso en ausencia de marcadores seroló-
gicos específicos, y destaca el papel fundamental de la imageno-
logía vascular como herramienta diagnóstica.

ABSTRACT
—
Polyarteritis nodosa (PAN) is a necrotizing vasculitis that pri-
marily affects medium-sized arteries and has been traditionally 
associated with infectious triggers, particularly hepatitis B virus. 
Its clinical presentation is highly heterogeneous, encompassing 
cutaneous, neurological, gastrointestinal, and renal involvement. 
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We present the case of a 38-year-old woman with a 
history of well-controlled human immunodeficiency 
virus (HIV) infection—both virologically and immu-
nologically—who developed leukocytoclastic cuta-
neous vasculitis, digital necrosis, painful ulcers, and 
renal infarction. Angiographic studies revealed occlu-
sions in the tibial and peroneal arteries, along with isch-
emic renal lesions. The diagnosis of PAN was estab-
lished based on the correlation between clinical features 
and vascular imaging findings. This case highlights 
the need to consider PAN in the differential diagnosis 
of systemic vasculitis in patients with HIV, even in the 
absence of specific serological markers, and underscores 
the essential role of vascular imaging in establishing an 
accurate diagnosis.

INTRODUCCIÓN
—
La poliarteritis nodosa (PAN) es una vasculitis necrosante 
que afecta las arterias de mediano calibre. Las estima-
ciones de prevalencia varían de 2 a 33 por millón de habi-
tantes.1,2 Históricamente, la PAN se ha asociado a la infec-
ción por el virus de la hepatitis B (VHB),3 sin embargo, 
puede estar relacionada a otras condiciones como enfer-
medad inflamatoria intestinal, neoplasias, enferme-
dades del tejido conectivo, reacciones a medicamentos e 
infecciones, entre ellas el virus de la inmunodeficiencia 
humana (VIH).4 Las vasculitis asociadas al VIH son poco 
frecuentes, con una prevalencia menor al 1 %.4-6

Su presentación clínica es heterogénea y se caracte-
riza por síntomas generales como astenia, fiebre y pér-
dida de peso involuntaria.3 Las manifestaciones más 
comunes incluyen compromiso neurológico, princi-
palmente mononeuritis múltiple y neuropatía peri-
férica, así como lesiones cutáneas, entre ellas nódulos 
subcutáneos, livedo reticular, además de compromiso 
renal y gastrointestinal.6 Las principales complica-
ciones corresponden a eventos hemorrágicos y trom-
bóticos que pueden afectar los sistemas mesentéricos, 
cardíaco, cerebral y renal.3

La PAN asociada al VIH suele presentarse de forma 
diferente a la PAN idiopática, lo que dificulta su diag-
nóstico.7 Por ejemplo, las arterias afectadas en la PAN 
relacionada con el VIH suelen ser más pequeñas que las 
de la PAN clásica, y la enfermedad rara vez se vuelve 
multisistémica y potencialmente mortal, a menos que 
se vean afectados órganos críticos como el corazón, los 
riñones, el sistema nervioso central o el intestino.4

El diagnóstico de PAN en pacientes infectados por 
VIH requiere una evaluación exhaustiva, que incluya 
hallazgos clínicos, angiográficos y de biopsia.8 Es cru-
cial considerar la PAN en el diagnóstico diferencial de 
pacientes con VIH con síntomas sistémicos inexplicables.

Se presenta el caso de una mujer de 38 años con antece-
dente de infección por VIH, con adecuado control viro-
lógico e inmunológico, quien debutó con necrosis digital 
como manifestación inicial de PAN, y posteriormente 
desarrolló infarto renal, reflejo de compromiso sistémico. 
La evaluación clínica y paraclínica permitió establecer el 
diagnóstico y guiar un tratamiento adecuado.

CASO CLÍNICO
—
Mujer de 38 años con diagnóstico de infección por VIH 
desde el año 2021, quien ha mantenido seguimiento en 
infectología con adecuada adherencia a la terapia anti-
rretroviral. En agosto de 2023 desarrolló una úlcera en 
el hallux izquierdo que evolucionó a necrosis, requi-
riendo amputación (Figura 1A). La biopsia de esta 
lesión evidenció vasculitis de pequeños y medianos 
vasos con características leucoclásticas, posiblemente 
asociada a la infección por VIH.

En octubre de 2023, fue valorada por el servicio de reu-
matología tras obtener un resultado positivo de anti-
cuerpos antinucleares (ANA) con título 1:320 y patrón 
moteado. Durante la valoración clínica la paciente 
refirió síntomas sugestivos de autoinmunidad, inclu-
yendo episodios de dolor articular inflamatorio, princi-
palmente en hombros, carpos y rodillas, junto con infla-
mación en los tobillos. Al examen físico se observó la 
presencia de livedo racemosa en miembros inferiores. 
Dado que la etiología de la isquemia digital no estaba 
bien definida, se plantearon como posibles causas la 
infección retroviral asociada al VIH y la presencia de 
una enfermedad autoinmune. Ante la presencia de dife-
rentes estigmas que sugerían autoinmunidad, se reali-
zaron estudios serológicos para descartar síndrome de 
anticuerpos antifosfolípidos, lupus eritematoso sisté-
mico, crioglobulinemia y vasculitis (Tabla 1).

En enero de 2024, la paciente fue revalorada por el reu-
matólogo y, ante la sospecha clínica de una posible vas-
culitis, inició tratamiento con prednisolona 30 mg / día 
y azatioprina 50 mg / día, observándose una mejoría clí-
nica significativa que permitió la reducción progresiva 
del glucocorticoide.

Reporte de Caso Clínico
S. Palma Montero et al..

18    |    Reumatología al Día  |  Volumen 19  |  Número 3  |  Diciembre 2025



Reporte de Caso Clínico
Del compromiso cutáneo a la vasculitis sistémica: El desafío del diagnóstico 
de poliarteritis nodosa en un paciente inmunocomprometido

Figura 1. (A) Necrosis digital del primer 
dedo de pie izquierdo. (B) Úlcera en la 
región lateral de pierna izquierda. 

Tabla 1. Pruebas de laboratorio e imágenes del paciente.

Año 2023
Anti-HBs (≥10 mUI/mL)
HBsAg (0.45; <1.0)
Anti-HBc total (0.14; <1.0)
RPR
Anti-HAV totales
Antígeno Crypto
ANA
Andi-DNA 
C3
C4
Ac. Anticardiolipina IgM/IgG
Ac. β2-glicoproteína IgM/IgG
Anti-PR3 <2.3
Anti-MPO <3.2
Crioglobulinas
PCR
VSG
Diciembre 2024
Leucocitos  
Neutrófilos
Eosinófilos
Hemoglobina
Hematocrito
Plaquetas
Creatinina
BUN
Anti-HCV
C4
C3
Carga viral VIH
CD4
Imágenes
Tomografía de vasos miembro 
inferior izquierdo
Tomografía de vasos miembros 
inferior derecho
Tomografía de vasos ilíacos

Aortograma abdominal

238 mUI/mL 
No reactivo 
No reactivo 
No reactivo
No reactivo
Negativo
Positivo 1:320, patrón moteado
Negativo
24
130
Negativos
Negativos
Negativo
Negativo
Negativas
2.38 mg/L (Normal)
60 mm/h

10,700/μL
6,700/μL
200/μL
14.5 g/dL
43.5 %
339,000/μL
0.84 mg/dL
13 mg/dL
No reactivo (0.29; <1.0)
22 mg/dL
132 mg/dL
Indetectable (<2 copias/mL)
554 células/μL

Disminución progresiva del calibre de arteria tibial anterior, oclusión completa (unión 
tercio proximal y medio), ausencia de opacificación de arteria peronea ipsilateral
Oclusión de arteria peronea en tercio medio, sin opacificación distal

Sin oclusiones en vasos abdominales ni en ramas principales; cambios parenquimato-
sos crónicos bilaterales, leve atrofia del riñón derecho, lesión hipodensa compatible 
con infarto renal antiguo
Confirmó infarto renal antiguo en el polo superior del riñón derecho, asimetría renal 
bilateral con atrofia del riñón derecho

PRUEBA RESULTADO

ANA: anticuerpos antinucleares; ANCA: anticuerpos anticitoplasma de neutrófilos; 
PCR: proteína C reactiva; VSG: velocidad de sedimentación globular; 
Anti-HBs: anticuerpos contra antígeno de superficie de hepatitis B; HBsAg: antígeno de superficie de hepatitis B; 
Anti-HBc: anticuerpos contra el antígeno central del virus de la hepatitis B; 
Anti-HCV: anticuerpos contra virus de la hepatitis C; 
Anti-HAV: anticuerpos contra virus de la hepatitis A; 
HBV: virus de la hepatitis B; VIH: virus de la inmunodeficiencia humana;
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Adicionalmente, la paciente estaba en seguimiento por 
el programa de infectología, el cual suspendió el trata-
miento instaurado por reumatología dos meses después 
de iniciado. Sin embargo, en la valoración reumatoló-
gica realizada en abril de 2024, la paciente no presentó 
episodios de recurrencia de las lesiones.

En diciembre de 2024, la paciente fue remitida desde 
consulta externa y hospitalizada en nuestra institu-
ción debido a la aparición de una úlcera dolorosa con 
bordes en sacabocados localizada en la región lateral 
de la pierna izquierda (Figura 1B). Además, presentó 
dolor urente en el miembro inferior izquierdo, livedo 
racemosa en ambos miembros inferiores y cianosis en 
el segundo dedo del pie izquierdo.

El cuadro clínico, caracterizado por lesiones ulceradas 
en sacabocado, isquemia digital, livedo reticularis y 
antecedente de vasculitis leucocitoclástica confirmada 
por biopsia, orientó el diagnóstico presuntivo hacia 
PAN, realizándose estudios complementarios para su 
confirmación (Tabla 1). 

Los hallazgos de un infarto en el polo superior del 
riñón derecho (Figura 2) y la oclusión de la arteria 

peronea en su tercio medio, junto con las manifes-
taciones clínicas previamente descritas y la vasculitis 
leucocitoclástica previamente documentada, permi-
tieron establecer de forma definitiva el diagnóstico 
de PAN. Frente a la progresión del cuadro y la apa-
rición de nuevas manifestaciones sistémicas, como el 
infarto renal, se decidió intensificar el tratamiento ini-
ciando ciclofosfamida intravenosa a dosis de 500 mg 
mensuales durante seis meses, de los cuales recibió el 
primer ciclo, sin embargo por cuestiones administra-
tivas la paciente perdió el seguimiento por el grupo de 
reumatología y suspendió el tratamiento.

DISCUSIÓN
—
La PAN es una vasculitis necrosante sistémica que 
afecta predominantemente a las arterias musculares de 
mediano calibre. Suele asociarse con daño isquémico 
multiorgánico como consecuencia de la inflamación 
vascular y oclusión luminal, con especial predilección 
por la vasculatura visceral, renal y de tejidos blandos.9 

El caso presentado corresponde a una mujer de 38 años 
con antecedentes de infección por VIH con adecuado 
control virológico e inmunológico, quien desarrolló 

Figura 2. Infarto renal en el polo superior del riñón derecho, 
asimetría renal bilateral con atrofia del riñón derecho.
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un cuadro clínico progresivo compatible con PAN, 
caracterizado por manifestaciones cutáneas, compro-
miso digital, y evidencia de infartos renales.

La asociación entre PAN e infección por VIH es poco 
frecuente.5 Se ha propuesto que la presentación de 
vasculitis en pacientes con infección por VIH puede 
tener un origen multifactorial, ya sea por la disfunción 
inmunológica propia de la infección, relacionada tanto 
con la acción directa del virus como con fenómenos 
inmunológicos secundarios o efectos de la terapia anti-
rretroviral, lo que podría predisponer al desarrollo de 
vasculitis sistémicas.10 Esta condición puede presentarse 
en cualquier etapa de la infección por VIH, indepen-
dientemente del recuento de células CD4.5

Las manifestaciones clínicas de la vasculitis asociada al 
VIH son diversas y dependen del tamaño del vaso san-
guíneo afectado, suele comprometer vasos de pequeño 
y mediano calibre, afectando principalmente la piel, los 
músculos, los nervios periféricos y el tracto gastroin-
testinal, mientras que la afección renal es poco fre-
cuente.10,11 Es importante tener presente que la presencia 

de vasculitis leucocitoclástica, como la documentada en 
esta paciente, debe siempre motivar la búsqueda de una 
causa subyacente. Inicialmente, esta vasculitis fue atri-
buida a la infección por VIH.12 sin embargo, la poste-
rior evolución con necrosis digital constituye un signo 
de alarma que requiere una evaluación exhaustiva para 
descartar etiologías secundarias. En este caso la pos-
terior aparición de livedo reticularis, úlceras cutáneas 
dolorosas, e infarto renal, permitieron llegar al diag-
nóstico de una vasculitis de vasos de mediano calibre 
compatible con PAN.3 Estos hallazgos se enmarcan en 
el amplio espectro de presentaciones clínicas descritas 
en casos previos de PAN (tabla 2).10,11,13-17

El tratamiento de la PAN se establece en función de la 
gravedad del compromiso orgánico, evaluada mediante 
el Five Factor Score (FFS), una herramienta pronós-
tica validada que considera la afectación renal, cardíaca, 
digestiva y del sistema nervioso central como indica-
dores de mal pronóstico.18 Las formas leves de PAN, 
definidas por un FFS de 0, sin compromiso de órganos 
vitales, se manejan habitualmente con glucocorti-
coides en monoterapia. La prednisona se administra 

Tabla 2. Manifestaciones clínicas de pacientes con PAN e infección por VIH.

Rabaya et al.21

Patel et al.15

Gajera et al.4

Sambatakou 
et al.7

Seung et al.16

Sagcan et al.17

Font et al.22 
(serie de 4 
casos)

Angulo et al.23

21 Hombre

Edad no 
reportada / 
Hombre
39 años 
Mujer

33
Hombre

34 / Mujer

29 / Hombre

27–38 / 2 
hombres, 2 
mujeres

36 / Mujer

REFERENCIA
EDAD AÑOS
/ SEXO

Pseudoaneurisma 
renal roto

Mononeuritis 
múltiple, isquemia 
digital
Dolor abdominal 
crónico

Fiebre, púrpura, 
poliartritis, síndrome 
nefrótico
Nódulos dolorosos, 
úlceras, gangrena 
digital
Dolor abdominal, 
hematomas 
perirrenales
Síntomas 
constitucionales y 
neuromusculares

Hematuria masiva e 
indolora

MANIFESTACIÓN
CLÍNICA PRINCIPAL

VHB (–) / VHC (–)

VHB (–) / VHC (–)

VHB (–) / VHC (–)

VHB (–) / VHC no 
reportado

VHB (–) / VHC (–)

VHB (–) / VHC (–)

Algunos con HBcAb 
(+) / VHC (+)

VHB (+) / VHC no 
reportado

HEPATITIS B / C

Angiografía renal

No reportado

Angiografía 
mesentérica 
(microaneurismas)
Angiografía 
(trombosis 
mesentérica)
Biopsia subcutánea

Angiografía renal y 
mesentérica 
(microaneurismas)
Biopsia muscular

Arteriografía renal 
(aneurismas 
bilaterales)

DIAGNÓSTICO

Inmunoglobulina, 
ciclofosfamida, 
prednisona, 
embolización
Glucocorticoides

Prednisona 40 
mg/día

Ciclofosfamida IV + 
glucocorticoides

Prednisolona 60 
mg/día, amputación 
digital
Metilprednisolona, 
nefrectomía

Prednisona 0.5 
mg/kg/día (1 caso 
rechazó el 
tratamiento)
Prednisona 60 
mg/día (sin 
ciclofosfamida)

TRATAMIENTO

PAN poliarteritis nodosa, VIH virus de inmunodeficiencia humana, VHB virus de la hepatitis B, HBsAg antígeno de superficie de 
hepatitis B, HBcAb anticuerpos contra el núcleo de hepatitis B (total), HBsAb anticuerpos contra el antígeno de superficie, Anti-HCV 
anticuerpos contra el virus de hepatitis C, VHC virus de la hepatitis C.
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generalmente a una dosis inicial de 1 mg / kg / día, 
con reducción gradual según la respuesta clínica.19,20  
En pacientes con formas moderadas a graves, carac-
terizadas por afectación de órganos de alto riesgo o en 
aquellos que no responden adecuadamente a los gluco-
corticoides, se recomienda el uso de inmunosupresores 
como ciclofosfamida o azatioprina. El esquema clásico 
incluye 6 pulsos mensuales de ciclofosfamida intrave-
nosa durante seis meses, con eficacia demostrada para 
inducir la remisión de la enfermedad.19

El tratamiento de la vasculitis en pacientes con infec-
ción por VIH representa un desafío clínico significa-
tivo, ya que es fundamental lograr una inmunosupre-
sión eficaz para controlar la inflamación vascular, sin 
agravar la inmunodeficiencia subyacente. La ciclo-
fosfamida, combinada con glucocorticoides, son el 
pilar del tratamiento en vasculitis sistémicas severas, 
incluida la PAN.7

En el caso de nuestra paciente, la progresión clínica con 
aparición de nuevas manifestaciones sistémicas, como 
lesiones cutáneas en sacabocado, livedo reticularis e 
infarto renal, motivó la intensificación del tratamiento 
con pulsos de ciclofosfamida intravenosa a dosis de 500 
mg mensuales durante seis meses. Esta estrategia con-
dujo a una evolución clínica favorable, permitiendo el 
control adecuado de la enfermedad sin empeoramiento 
de la inmunodeficiencia.

CONCLUSIÓN
—
La coexistencia de vasculitis e infección por VIH, 
dos condiciones que afectan el sistema inmunológico, 
representan tanto una oportunidad para profun-
dizar en la comprensión de su patogénesis como un 
desafío clínico en el diagnóstico y manejo integrado 
de ambas patologías. Este caso destaca la impor-
tancia de considerar la PAN como diagnóstico dife-
rencial en pacientes con VIH que presentan mani-
festaciones vasculíticas sistémicas, aun cuando no se 
detecten marcadores inmunológicos específicos. Asi-
mismo, subraya el papel fundamental de la imageno-
logía vascular como herramienta diagnóstica crucial, 
especialmente en situaciones donde la biopsia resulta 
inconcluyente o no es factible realizarla.

Esta perspectiva integradora es clave para optimizar 
el tratamiento y mejorar el pronóstico en una pobla-
ción con alta complejidad clínica.

REFERENCIAS
—
1.	 Springer JM, Byram K. Polyarteritis nodosa: 

an evolving primary systemic vascu-
litis. Postgrad Med. 2023; 135:61–8. DOI: 
10.1080/00325481.2022.2088940. Disponible en: 
https://www.tandfonline.com/doi/abs/10.1080/003
25481.2022.2088940

2.	 Merkel P. Clinical manifestations and diagnosis of 
polyarteritis nodosa in adults - UpToDate. 2025. 
Disponible en: https://www.uptodate.com. Dispo-
nible en: https://www.uptodate.com/contents/cli-
nical-manifestations-and-diagnosis-of-polyarte-
ritis-nodosa-in-adults

3.	 Wolff L, Horisberger A, Moi L, Karampetsou MP, 
Comte D. Polyarteritis Nodosa: Old Disease, New 
Etiologies. Int J Mol Sci. 2023;24(23):16668. DOI: 
10.3390/ijms242316668. Disponible en: https://
pmc.ncbi.nlm.nih.gov/articles/PMC10706353/

4.	 Gajera A, Kais S. HIV polyarteritis nodosa-
like vasculitis presenting as chronic abdominal 
pain. Clin Rheumatol. 2009;28(7):869–72. DOI: 
10.1007/s10067-009-1170-7. Disponible en: 
https://academic.oup.com/book/369/chapter-abs-
tract/135159041

5.	 Vega LE, Espinoza LR. Vasculitides in HIV 
Infection. Curr Rheumatol Rep.2020;22(10):60. 
DOI: 10.1007/s11926-020-00945-0. Dispo-
nible en: https://pmc.ncbi.nlm.nih.gov/articles/
PMC7448405/

6.	 Pagnoux C, Seror R, Henegar C, Mahr A, Cohen 
P, Le Guern V, et al. Clinical features and outcomes 
in 348 patients with polyarteritis nodosa: A syste-
matic retrospective study of patients diagnosed bet-
ween 1963 and 2005 and entered into the French 
Vasculitis Study Group database. Arthritis Rheum. 
2010;62(2):616–26. DOI: 10.1002/art.27240. 
Disponible en: https://onlinelibrary.wiley.com/
doi/10.1002/art.27240

7.	 Sambatakou H, Tsiachris D, Stamouli S, Gar-
galianos P, Archimandritis A. Systemic vascu-
litis with gastrointestinal involvement in an HIV-
infected adult. American Journal of the Medical 
Sciences. 2008;335(3):237–8. DOI: 10.1097/
MAJ.0b013e3180dc8cd7. Disponible en: https://
pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/18344700/

8.	 Jayne D. The diagnosis of vasculitis. Best Pract 
Res Clin Rheumatol. 2009;23(3):445–53. DOI: 
10.1016/j.berh.2009.03.001. Disponible en: https://
www.sciencedirect.com/science/ar ticle/pii /
S1521694209000266

Reporte de Caso Clínico
S. Palma Montero et al..

22    |    Reumatología al Día  |  Volumen 19  |  Número 3  |  Diciembre 2025

https://www.tandfonline.com/doi/abs/10.1080/00325481.2022.2088940
https://www.tandfonline.com/doi/abs/10.1080/00325481.2022.2088940
https://www.uptodate.com
https://www.uptodate.com/contents/clinical-manifestations-and-diagnosis-of-polyarteritis-nodosa-in-adults
https://www.uptodate.com/contents/clinical-manifestations-and-diagnosis-of-polyarteritis-nodosa-in-adults
https://www.uptodate.com/contents/clinical-manifestations-and-diagnosis-of-polyarteritis-nodosa-in-adults
https://pmc.ncbi.nlm.nih.gov/articles/PMC10706353/
https://pmc.ncbi.nlm.nih.gov/articles/PMC10706353/
https://academic.oup.com/book/369/chapter-abstract/135159041
https://academic.oup.com/book/369/chapter-abstract/135159041
https://pmc.ncbi.nlm.nih.gov/articles/PMC7448405/
https://pmc.ncbi.nlm.nih.gov/articles/PMC7448405/
https://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/art.27240
https://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/art.27240
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/18344700/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/18344700/
https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S1521694209000266
https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S1521694209000266
https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S1521694209000266


9.	 Forbess L, Bannykh S. Polyarteritis Nodosa. 
Rheumatic Disease Clinics of North America. 
2015;41(1):33–46. DOI: 10.1016/j.rdc.2014.09.005. 
Disponible en: https://www.sciencedirect.com/
science/article/pii/S0889857X14000945

10.	 Reyes-Corcho A, Bouza-Jiménez Y. Síndrome de 
reconstitución inmunológica asociado al virus de la 
inmunodeficiencia humana y sida. Estado del arte. 
Enferm Infecc Microbiol Clin.2010;28(2):110–21. 
DOI: 10.1016/j.eimc.2009.03.007. Disponible en: 
https://www.elsevier.es/es-revista-enfermedades-
infecciosas-microbiologia-clinica-28-articulo-sin-
drome-reconstitucion-inmunologica-asociado-
al-S0213005X0900336X

11.	 Vega LE, Espinoza LR. Vasculitides in HIV Infec-
tion. Curr Rheumatol Rep. 2020;22(10):60. 
DOI: 10.1007/s11926-020-00945-0. Dispo-
nible en: https://pmc.ncbi.nlm.nih.gov/articles/
PMC7448405/

12.	 Moreno Martínez MJ, Palma Sánchez D, Peñas 
Martínez E, Haro Martínez A, Mayor González 
M. Vasculitis leucocitoclástica e infección. A pro-
pósito de un caso. Reumatol Clin. 2017;13(5):297–8. 
DOI: 10.1016/j.reuma.2016.04.002. Disponible 
en: https://www.reumatologiaclinica.org/es-vas-
culitis-leucocitoclastica-e-infeccion-a-articulo-
S1699258X16300146

13.	 Aringer M, Costenbader K, Daikh D, Brinks R, 
Mosca M, Ramsey-Goldman R, et al. 2019 Euro-
pean League Against Rheumatism/American 
College of Rheumatology classification criteria 
for systemic lupus erythematosus. Ann Rheum 
Dis. 2015;78(9):1151–9. DOI:10.1136/annrheu-
mdis-2018-214819. Disponible en: https://ard.eular.
org/action/showFullText?pii=S0003496724021903

14.	 Calabrese LH. The rheumatic manifestations of 
infection with the human immunodeficiency 
virus. Semin Arthritis Rheum.1989;18(4):225–39. 
DOI: 10.1016/0049-0172(89)90043-7. Disponible 
en: https://www.sciencedirect.com/science/article/
pii/0049017289900437

15.	 Patel N, Patel N, Khan T, Patel N, Espinoza LR. 
HIV infection and clinical spectrum of associated 
vasculitides. Curr Rheumatol Rep. 2011;13(6):506–
12. DOI: 10.1007/s11926-011-0214-6. Disponible 
en: https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/21989711/

16.	 Seung WC, Lew S, Sung DC, Hee JC, Eum EA, 
Hyun CJ, et al. Cutaneous polyarteritis nodosa 
presented with digital gangrene: A case report. J 
Korean Med Sci. 2006;21(2):371–3. DOI: 10.3346/

jkms.2006.21.2.37. Disponible en: https://pmc.
ncbi.nlm.nih.gov/articles/PMC2734024/

17.	 Sagcan A, Tunc E, Keser G, Bayraktar F, Aksu 
K, Memis A, et al. Spontaneous bilateral peri-
renal hematoma as a complication of polyarteritis 
nodosa in a patient with human immunodeficiency 
virus infection. Rheumatol Int. 2002;21(6):239–42. 
DOI: 10.1007/s00296-002-0182-2. Disponible en: 
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/12036211/

18.	 Torres JM, Laqué RS. Protocolo terapéu-
tico de la poliarteritis nudosa. Medicine - Pro-
grama de Formación Médica Continuada Acre-
ditado. 2021;13(34):1995–8. DOI: 10.1016/j.
med.2021.05.012. Disponible en: https://
www.sciencedirect.com/science/article/abs/pii/
S0304541221001402

19.	 Hočevar A, Tomšič M, Perdan Pirkmajer K. Clinical 
Approach to Diagnosis and Therapy of Polyarteritis 
Nodosa. Curr Rheumatol Rep. 2021;23(3):1–12. 
DOI: 10.1007/s11926-021-00983-2. Dispo-
nible en: https://link.springer.com/article/10.1007/
s11926-021-00983-2

20.	 Ribi C, Cohen P, Pagnoux C, Mahr A, Arène JP, 
Puéchal X, et al. Treatment of polyarteritis nodosa 
and microscopic polyangiitis without poor-prog-
nosis factors: A prospective randomized study 
of one hundred twenty-four patients. Arthritis 
Rheum. 2010; 62(4):1186–97. DOI: 10.1002/
art.27340. Disponible en: https://onlinelibrary.
wiley.com/doi/10.1002/art.27340

21.	 Rabaya AF, Ibraheem K, Shawer O, Nairat MN, 
Sayes S, Salhab R. Complex presentation of polyar-
teritis nodosa: Renal pseudoaneurysm rupture and 
bowel ischemia: A case report. Int J Surg Case Rep. 
2025; 129:111172. DOI: 10.1016/j.ijscr.2025.111172. 
Disponible en: https://pmc.ncbi.nlm.nih.gov/arti-
cles/PMC11979390/

22.	 Font C, Miró O, Pedrol E, Masanés F, Coll-Vinent 
B, Casademont J, et al. Polyarteritis nodosa in 
human immunodeficiency virus infection: Report 
of four cases and review of the literature. Br J Rheu-
matol. 1996;35(8):796–9. DOI: 10.1093/rheumato-
logy/35.8.796. Disponible en: https://pubmed.ncbi.
nlm.nih.gov/8761196/

23.	 Angulo JC, Lopez JI, Garcia ME, Peiro J, Flores 
N. HIV infection presenting as renal polyar-
teritis nodosa. Int Urol Nephrol. noviembre de 
1994;26(6):637–41. DOI: 10.1007/BF02767717. 
Disponible en: https://pubmed.ncbi.nlm.nih.
gov/7759198/

Reporte de Caso Clínico
Del compromiso cutáneo a la vasculitis sistémica: El desafío del diagnóstico 
de poliarteritis nodosa en un paciente inmunocomprometido

Reumatología al Día  |  Volumen 19  |  Número 3  |  Diciembre 2025    |    23

https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0889857X14000945
https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0889857X14000945
https://www.elsevier.es/es-revista-enfermedades-infecciosas-microbiologia-clinica-28-articulo-sindrome-reconstitucion-inmunologica-asociado-al-S0213005X0900336X
https://www.elsevier.es/es-revista-enfermedades-infecciosas-microbiologia-clinica-28-articulo-sindrome-reconstitucion-inmunologica-asociado-al-S0213005X0900336X
https://www.elsevier.es/es-revista-enfermedades-infecciosas-microbiologia-clinica-28-articulo-sindrome-reconstitucion-inmunologica-asociado-al-S0213005X0900336X
https://www.elsevier.es/es-revista-enfermedades-infecciosas-microbiologia-clinica-28-articulo-sindrome-reconstitucion-inmunologica-asociado-al-S0213005X0900336X
https://pmc.ncbi.nlm.nih.gov/articles/PMC7448405/
https://pmc.ncbi.nlm.nih.gov/articles/PMC7448405/
https://www.reumatologiaclinica.org/es-vasculitis-leucocitoclastica-e-infeccion-a-articulo-S1699258X16300146
https://www.reumatologiaclinica.org/es-vasculitis-leucocitoclastica-e-infeccion-a-articulo-S1699258X16300146
https://www.reumatologiaclinica.org/es-vasculitis-leucocitoclastica-e-infeccion-a-articulo-S1699258X16300146
https://ard.eular.org/action/showFullText?pii=S0003496724021903
https://ard.eular.org/action/showFullText?pii=S0003496724021903
https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/0049017289900437
https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/0049017289900437
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/21989711/
https://pmc.ncbi.nlm.nih.gov/articles/PMC2734024/
https://pmc.ncbi.nlm.nih.gov/articles/PMC2734024/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/12036211/
https://www.sciencedirect.com/science/article/abs/pii/S0304541221001402
https://www.sciencedirect.com/science/article/abs/pii/S0304541221001402
https://www.sciencedirect.com/science/article/abs/pii/S0304541221001402
https://link.springer.com/article/10.1007/s11926-021-00983-2
https://link.springer.com/article/10.1007/s11926-021-00983-2
https://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/art.27340
https://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/art.27340
https://pmc.ncbi.nlm.nih.gov/articles/PMC11979390/
https://pmc.ncbi.nlm.nih.gov/articles/PMC11979390/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/8761196/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/8761196/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/7759198/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/7759198/


REPORTE DE CASO CLÍNICO

Granulomatosis con poliangeítis, una forma de presentación de 
vasculitis de pequeño vaso asociado a ANCA

Santiago Andrés Guzmán-García,1 Esteban Rodríguez Jaramillo,2 David Alejandro 
Castro Valle,3 Pablo Andrés Palacios Agila,3 Andy Paul Vite Valverde4

Granulomatosis with polyangiitis, a 
form of ANCA-associated small vessel 
vasculitis

—
PALABRAS CLAVE
Granulomatosis con poliangeítis, vasculitis ANCA 
positiva, nódulos pulmonares cavitados

—
KEYWORDS
Granulomatosis with polyangiitis, ANCA-associated 
vasculitis, cavitated pulmonary nodules

—
CORRESPONDENCIA
Santiago Andrés Guzmán García
Hospital Clínica San Agustín, Loja-Ecuador.
reumatologialoja@gmail.com
https://orcid.org/0000-0002-1237-7927

—
CONFLICTO DE INTERESES 
Los autores no tienen conflictos de interés 
en esta publicación.

—
Fecha de recepción: 07/10/2025
Fecha de aceptación: 28/11/2025

RESUMEN
—
La granulomatosis con poliangeítis (GPA), antes denominada 
enfermedad de Wegener es una vasculitis sistémica poco frecuente 
que afecta vasos de pequeño y mediano calibre, con predilección 
por el tracto respiratorio y renal.

Presentamos el caso de una paciente de 52 años, sin antecedentes 
relevantes, que inició con poliartralgias, recibiendo tratamiento 
inicial para artritis reumatoide. Posteriormente, desarrolló dolor 
ocular, inyección conjuntival y pérdida súbita de la visión en ojo 
derecho, seguido de tos con hemoptisis y disnea progresiva, acudió 
a Hospital General donde le realizaron tomografía computarizada 
de tórax evidenciando nódulos pulmonares cavitados. Los estudios 
de laboratorio mostraron anemia, elevación de reactantes de fase 
aguda, C-ANCA positivo con anti-PR3 >100, y proteinuria en el 
examen de orina. Se descartaron otras causas de origen infeccioso 
e inmune. En base a la afectación multisistémica y los hallazgos 
serológicos, se diagnosticó GPA. La paciente inició un tratamiento 
de inducción con pulsos mensuales de ciclofosfamida y prednisona 
oral, logrando resolución de las cavitaciones pulmonares, estabili-
zación clínica y recuperación parcial de la función visual. Este caso 
representa una forma progresiva de GPA, donde el compromiso 
ocular severo precedió al diagnóstico definitivo. La evolución clí-
nica refuerza la necesidad de mantener una elevada sospecha diag-
nóstica ante síntomas sistémicos inespecíficos con afectación pul-
monar cavitaria y otras manifestaciones. Para prevenir secuelas 
irreversibles, es fundamental diagnosticar la GPA a tiempo e iniciar 
rápidamente la inmunosupresión. Dado que su diagnóstico sigue 
siendo complejo, es necesario un enfoque multidisciplinario y un 
seguimiento riguroso del paciente.
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ABSTRACT
—
Granulomatosis with polyangiitis (GPA), formerly 
known as Wegener’s granulomatosis, is a rare systemic 
vasculitis that affects small- and medium-sized vessels, 
with a predilection for the respiratory tract and kidneys.

We present the case of a 52-year-old woman with no 
relevant personal or family medical history, who ini-
tially developed disabling polyarthralgia and was 
treated for presumed rheumatoid arthritis. She later 
experienced ocular pain, conjunctival injection, and 
sudden vision loss in the right eye, followed by hemop-
tysis and progressive dyspnea. She went to the General 
Hospital where she underwent a computed tomography 
scan of the chest, which revealed cavitated pulmonary 
nodules. Laboratory findings included anemia, elevated 
acute-phase reactants, strongly positive C-ANCA with 
anti-PR3 >100, and proteinuria on urinalysis. Infec-
tious and other autoimmune causes were ruled out. 
Based on multisystem involvement and serological 
markers, GPA was diagnosed. The patient underwent 
induction therapy with monthly pulses of cyclophos-
phamide and oral prednisone, leading to resolution of 
pulmonary cavitations, clinical stabilization, and par-
tial visual recovery. This case illustrates an atypical and 
progressive form of GPA, initially misdiagnosed, in 
which severe ocular involvement preceded the defini-
tive diagnosis. The clinical evolution underscores the 
importance of maintaining high clinical suspicion 
when facing systemic, nonspecific symptoms accom-
panied by cavitary pulmonary lesions and extrapulmo-
nary manifestations. It also highlights the critical role 
of early diagnosis and timely initiation of immunosup-
pressive therapy to prevent irreversible damage. GPA 
remains a diagnostic challenge requiring multidisci-
plinary management and close clinical monitoring to 
optimize patient outcomes.

INTRODUCCIÓN
—
Las vasculitis son un grupo heterogéneo de enferme-
dades inflamatorias que afectan la pared de los vasos 
sanguíneos de varios tamaños y localizaciones, lo cual 
puede desencadenar isquemia, formación de aneu-
rismas y daño de órgano. De acuerdo con la Confe-
rencia del Consenso Internacional de Chapel Hill de 
2012, las vasculitis se clasifican en vasculitis de vasos 
grandes, medianos y pequeños, asi como en vascu-
litis de vasos de calibre variable,  vasculitis de órgano 

único, vasculitis asociadas a enfermedad sistémica y 
aquellas vinculadas a  una etiología probable. Puede 
ser primaria como en el caso de la granulomatosis con 
poliangeítis o secundaria a una enfermedad estable-
cida, como la atritis reumatoide.1,2,3

La granulomatosis con poliangeítis, se caracteriza por 
la presencia de lesiones inflamatorias granulomatosas 
en el tracto respiratorio tanto superior como inferior; 
glomerulonefritis necrotizante, que puede progresar 
a insuficiencia renal y vasculitis necrotizante de 
pequeños y medianos vasos, asociada típicamente con   
anticuerpos anticitoplasma de neutrófilos (ANCA) 
dirigidos principalmente contra la proteinasa 3 de los 
leucocitos (PR3). Su etiopatogenia es multifactorial, y 
en su desarrollo participan neutrófilos, ANCA, lin-
focitos B y T, monocitos, células endoteliales y com-
ponentes del sistema del complemento. Se caracte-
riza por una pérdida de tolerancia inmunológica de 
los linfocitos B y T frente a antígenos presente en los 
neutrófilos, tales como: PR3.  Su diagnóstico se fun-
damenta en la correlación de los hallazgos clínicos, 
radiológicos, serológicos y biopsia. Entre los criterios 
de clasificación ACR/EULAR 2022 para GPA, la pre-
sencia de ANCA tiene el más alto puntaje con +5.4,5,6

PRESENTACIÓN DEL CASO
—
Paciente femenina de 52 años de edad, sin antecedentes 
heredo familiares o patológicos personales de importancia.

Su cuadro clínico con 6 meses de evolución, se carac-
terizó por presentar poliartralgias en metacarpofalán-
gicas, tibioastragalina, rodillas y pies, que le impedían 
la deambulación. Fue diagnosticada como artritis reu-
matoide, y le iniciaron tratamiento con metotrexato 20 
mg semanal, ácido fólico 5mg vía oral cada semana, y 
prednisona 20 mg al día, con mejoría parcial del cuadro 
articular, a los 3 meses presentó dolor ocular súbito, 
inyección conjuntival y disminución súbita de la agu-
deza visual, acudió a oftalmología, para lo cual recibió 
tratamiento no especificado, sin mejoría del cuadro.

Subsecuente a estos síntoma inició con tos, esputos 
hemoptoicos y disnea, por lo que acudió a neumología 
en hospital general de su lugar de residencia, donde le 
solicitaron estudios y dentro de estos una Tomografía 
de Tórax (TAC), mostrando nódulos cavitados y una 
muestra de esputo negativo para proceso infeccioso, 
agravándose nuevamente la sintomatología ocular, por 
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proteinuria leve y la tomografía computarizada de alta 
resolución (TACAR) de tórax reveló nódulos pulmo-
nares cavitados y datos de estenosis subglótica (figura 1 
y 4). Se estableció el diagnóstico de Granulomatosis con 
Poliangeítis, y se decidió iniciar esquema de inducción 
a la remisión con Ciclofosfamida Intravenosa, usando 
el esquema CYCLOPS, con lo cual mejoró la actividad 
articular y sobre todo pulmonar, como lo observado 
en las tomografías de control (Figura 2 y 3). La última 
TAC de Tórax mostró resolución completa de las cavi-
taciones pulmonares y la presencia de tractos fibrosos 
residuales, sin embargo, continuaba con actividad clí-
nica de estenosis subglótica para lo cual se dio terapia de 
mantenimiento con metotrexato a dosis máximas, con 
mejoría parcial.

lo que la hospitalizaron con diagnóstico de  neumonía 
atípica, iniciaron tratamiento antibiótico y le dieron el 
alta (descartando tuberculosis). Sin mejoría total de la 
sintomatología, acudió al servicio de Neumología en 
nuestra ciudad, donde se realizó un  abordaje diag-
nóstico integral, se practicó broncoscopía descartán-
dose procesos infecciosos y neoplásicos. Posteriormente 
fue valorada nuestro servicio de reumatología. En los 
estudios complementario solicitados en forma  con-
junta se evidenció leucocitosis, neutrofilia, anemia de 
enfermedad crónica y elevación de reactantes de fase 
aguda. Ante la presencia de nódulos cavitados se soli-
citó ANCA por IFI, en los que destacó C-ANCA (anti-
cuerpos anticitoplasma de neutrófilo) positivo con anti-
PR3 > 100, los anticuerpos anti-MPO y anti-CCP 
fueron negativos, examen microscópico de orina con 
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Figura 1. TACAR de tórax al ingreso: 5 lesiones nodulares de hasta 47 mm de diámetro longitudinal (2 no 
mostradas), cavitadas con paredes gruesas e irregulares, septos internos delgados, de distribución peribron-

covascular. Se asocian a reticulaciones y a opacidades en “árbol en brote” circundantes.

Figura 2. TAC de tórax a los 3 meses de iniciado el tratamiento : Resolución de 4 de las lesiones nodulares cavi-
tadas, bandas fibrocicatriciales secuelares y disminución del espesor de la pared de la lesión cavitada residual.
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DISCUSIÓN
—
En la presente paciente, el conjunto de manifestaciones 
clínicas y hallazgos complementarios se correlaciona 
con lo descrito en los criterios ACR/EULAR 2022 
para granulomatosis con poliangeítis (GPA). Estos cri-
terios han demostrado mejorar la precisión diagnóstica 
al integrar variables clínicas, histopatológicas, seroló-
gicas e imagenológicas en un sistema de puntuación 
ponderado. En particular, la presencia de ANCA con 
especificidad para PR3 y la inflamación granulomatosa 
en biopsia constituyen marcadores de alto valor discri-
minativo frente a otras vasculitis asociadas a ANCA. 
Asimismo, la afectación del tracto respiratorio superior 
y la enfermedad pulmonar nodular o cavitada aportan 
elementos característicos que diferencian a la GPA de 
entidades como la poliangeítis microscópica o la eosi-
nofílica con granulomatosis. De acuerdo con estos 
parámetros, un puntaje ≥5 permite clasificar adecuada-
mente a los pacientes, alcanzando un balance diagnós-
tico notable, con sensibilidad del 93% y especificidad 
del 94%, cifras que refuerzan su utilidad en la práctica 
clínica e investigativa.

Estos criterios permiten un enfoque más integral que los 
de 1990, al incorporar la serología específica de ANCA 
y ponderar las manifestaciones clínicas y patológicas más 
características de la enfermedad. La paciente en mención 
cumplió criterios de clasificación ACR/EULAR 2022 
(tabla 1) para GPA,  con la positividad de C-ANCA y 
anti-PR3 positivo, obtuvo una puntuación total de 10.5,7

Tabla 1. Criterios de clasificación ACR/EULAR 2022 para GPA.

Exudado nasal sanguinolento, úlceras, costras, congestión o 
bloqueo.
Perforación nasal o defecto septal.
Inflamación de cartílago nasal o auricular, voz ronca o estridor, 
afectación endobronquial o nariz en silla de montar.
Hipoacusia neurosensorial o de conducción.

Positividad para CANCA o antiPR3
Nódulos pulmonares, masas o cavitaciones 
Inflamación granulomatosa extramuscular o células gigantes 
en la biopsia 
Inflamación, consolidación o derrame nasal/paranasal o 
mastoiditis.
Gromerulonefritis pauciinmune en la biopsia 
Positividad para pANCA o antiMPO
Eosinofilia sérica ≥1x109/litro

+ 3

+ 2

+ 1

+ 5
+ 3
+ 3

+ 1

+ 1
-1
-4

CRITERIO CLÍNICO

CRITERIOS DE LABORATORIO, IMAGEN Y BIOPSIA

Se necesita una puntuación ≥ 5 es necesaria para el diagnóstico de GPA.

Figura 3. TAC de tórax a los 6 meses de iniciado el tratamiento: Resolución de todas las lesiones 
nodulares cavitadas. Bandas parenquimatosas laminares fibrocicatriciales. 

Figura 4. Tac de cuello: Estenosis subglótica focal que reduce el calibre de la luz de la tráquea en un 50%.
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Por el compromiso músculo esqueléticos, fue diagnosti-
cada como Artritis Reumatoide. La afectación articular 
inicial no es frecuente, como el caso de esta paciente 
quien posteriormente progresó con manifestaciones 
oftalmológicas, pulmonar, compromiso de vía aérea 
superior con la estenosis subglótica y afectación renal.

El abordaje terapéutico de GPA se determina de acuerdo 
a la gravedad del cuadro clínico. La enfermedad activa 
se define por la presencia de signos, síntomas u otras 
manifestaciones características, como glomerulone-
fritis o nódulos pulmonares.8,9,11,12

En concordancia con las guías del American College 
of Rheumatology y las recomendaciones de la EULAR 
para el manejo de las vasculitis asociadas a ANCA, se 
inició tratamiento para enfermedad grave con glucocor-
ticoides a altas dosis. La paciente recibió pulsos intrave-
nosos de metilprednisolona (500–1.000 mg/día durante 
3–5 días), como estrategia de inducción para el control 
rápido de la actividad inflamatoria. Posteriormente, se 
continuó con prednisona oral a 1 mg/kg/día, ajustada de 
acuerdo con la respuesta clínica y la tolerancia.

Para la inducción de remisión, se recomienda el uso de 
Ciclofosfamida (CYC), ya sea en esquema oral hasta 
2 mg/kg/día durante 3–6 meses o mediante adminis-
tración intravenosa intermitente (15 mg/kg cada dos 
semanas por tres dosis, seguido de 15 mg/kg cada tres 
semanas por al menos 3 dosis). Alternativamente se 
valoró la inducción con Rituximab (RTX) con pautas 
de 375 mg/m² intravenoso semanal por cuatro dosis 
o 1.000 mg intravenoso los días 1 y 15 (adultos).  En 
población pediátrica, se contemplan esquemas de  375 
mg/m² intravenoso semanal por cuatro dosis o 575–750 
mg/m² intravenoso según superficie corporal, con un 
máximo de 1 g por infusión en dos dosis (días 1 y 15).

En la enfermedad no grave de leve a moderada, se reco-
mienda metotrexato 25 mg/semana (subcutánea u oral) 
+ GCs. Alternativas: azatioprina (AZA) hasta 2 mg/kg/
día o micofenolato Mofetil (MMF) 1,500 mg vía oral 
(VO) cada 12 horas, mas GCs.

Para el mantenimiento de remisión, metotrexato, aza-
tioprina y MMF con dosis iguales a las utilizadas en la 
inducción. RTX 500 mg endovenoso cada seis meses 
o 1 g IV cada cuatro meses (adultos). En pediatría se 
recomienda a dosis de 250 mg/m² IV cada seis meses, 
mepolizumab 300mg subcutáneo cada cuatro semanas. 
Durante la fase de mantenimiento se debe ajustar la 

duración y dosis de los GCs según la condición clí-
nica. Otorgar profilaxis para Pneumocystis jirovecii en 
pacientes tratados con CYC o RTX y lavados nasales y 
terapias tópicas para enfermedad sinonasal.

El tratamiento de recaídas en el caso de una GPA grave,   
RTX es preferido sobre CYC si no estaba en trata-
miento previo con RTX; si ya estaba en RTX, consi-
derar cambiar a CYC.11,12

En el presente caso, la paciente inicialmente fue diag-
nosticada como artritis reumatoide, dado el predominio 
de síntomas musculoesqueléticos. Este escenario refleja 
un desafío clínico reportado en la literatura, donde las 
manifestaciones iniciales pueden simular otras enferme-
dades reumatológicas, retrasando el diagnóstico defini-
tivo y favoreciendo la progresión de la enfermedad.9,10 
Como consecuencia, la paciente desarrolló compromiso 
ocular severo con pérdida visual unilateral, nódulos pul-
monares cavitados, afectación renal y estenosis subgló-
tica, hallazgos que ilustran la naturaleza multisistémica 
y potencialmente devastadora de la GPA.9

La confirmación diagnóstica se sustentó en la positi-
vidad para C-ANCA y anti-PR3, presente en hasta el 
80% de los casos, lo que constituye un marcador alta-
mente sensible y específico para GPA.10 Los hallazgos 
tomográficos de nódulos cavitados y la evolución 
posterior hacia fibrosis pulmonar son característicos 
de la enfermedad.9

El tratamiento inicial con metotrexato y glucocorti-
coides, aunque indicado en formas limitadas, resultó 
insuficiente para prevenir la progresión clínica. La 
literatura actual recomienda en casos graves la induc-
ción con ciclofosfamida o rituximab en combinación 
con glucocorticoides, seguidos de una fase de mante-
nimiento para reducir recaídas.9,10 Este caso enfatiza la 
relevancia del diagnóstico precoz y del inicio opor-
tuno de terapias inmunosupresoras potentes para pre-
venir complicaciones irreversibles, como la ceguera y 
la estenosis subglótica, cuya presencia se asocia con 
mayor morbimortalidad.

CONCLUSIONES
—
Presentamos un caso de una paciente de 52 años con un 
diagnóstico presuntivo de artritis reumatoide, debido a 
la no remisión de los síntomas y a otras complicaciones 
asociadas a vasculitis, se realizaron  estudios adicionales 
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ante la sospecha de  Granulomatosis con Poliangeitis, lo 
cual se confirmó por su evolución  clínica, imágenes y 
positividad de C-ANCA y anti-PR3. 
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RESUMEN
—
Se describe un reporte de caso clínico de paciente masculino de 67 
años, con cuadro clínico de un año caracterizado por tos seca inter-
mitente esporádica y cervicalgia  progresiva que, posteriormente 
se asoció a disnea. Inicialmente valorado en consulta externa reci-
biendo tratamiento ambulatorio, sin embargo, evolucionó a insu-
ficiencia respiratoria aguda, requiriendo intubación orotraqueal y 
ventilación mecánica invasiva. La tomografía computarizada cer-
vical con reconstrucción tridimensional (3D) evidenció espondi-
losis cervical severa con formación de puentes óseos de entesofitos 
exhuberantes, calcificación del ligamento longitudinal anterior y 
posterior compatible con Hiperostosis esquelética idiopática difusa 
(DISH); Se realizó traqueotomía y posterior intervención quirúr-
gica por el servicio de neurocirugía realizando osteotomia cervical 
anterior más limaje de osteofito anterior en dos ocasiones conse-
cutivas, con mejoría progresiva,  logrando el retiro de oxígeno. Se 
decide alta hospitalaria con tratamiento médico y control por con-
sulta externa con el servicio de Neumología.

ABSTRACT
—
A case report is described of a 67-year-old male patient, with a 
one-year clinical history characterized by sporadic intermit-
tent dry cough and progressive neck pain, which later was asso-
ciated with dyspnea. Initially evaluated in an outpatient setting 
and receiving ambulatory treatment, he progressed to acute res-
piratory failure, requiring orotracheal intubation and invasive 
mechanical ventilation. Cervical computed tomography with 
three-dimensional (3D) reconstruction showed severe cervical 
spondylosis with the formation of bony bridges of exuberant 
enthesophytes, calcification of the anterior and posterior longi-
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tudinal ligaments compatible with Diffuse Idiopathic 
Skeletal Hyperostosis (DISH); A tracheotomy and sub-
sequent surgical intervention were performed by the 
neurosurgery department, including anterior cervical 
osteotomy and anterior osteophyte filing on two con-
secutive occasions, with progressive improvement and 
successful removal of oxygen. Hospital discharge is 
decided with medical treatment and follow-up in the 
outpatient clinic with the Pulmonology service.

INTRODUCCIÓN
—
La hiperostosis esquelética idiopática difusa (DISH), 
es una enfermedad no inflamatoria caracterizado por 
calcificación y osificación del ligamento espinal ante-
rior. Su distribución anatómica predominante incluye 
columna dorsal 90-95%, lumbar 75-85%, y cervical 
del 65%.1 La enfermedad cursa de forma asintomá-
tico en el 70-80% de los casos mientras que el 20-30% 
restantes se manifiesta con síntomas.2 La prevalencia 
general se estima entre 0.5-1%, no obstante esta cifra 
se incrementa en presencia de comorbilidades como 
diabetes y síndrome metabólico, donde la prevalencia 
puede ascender un 15-25%. La afección es más fre-
cuente en hombres (22%) que en mujeres (13%),3 y su 
incidencia aumenta con la edad, rara vez diagnosticada 
antes de los 40 años, igualando prevalencia de hombres 
y mujeres a los 80 años.4,5

Las características clínicas se presentan principalmente 
como síntomas musculoesqueléticos en 80%, la dis-
fagia y disnea se manifiesta ante la compresión de vía 
aérea y vía digestiva;6 este reporte describe el abordaje 
de un paciente con disnea crónica y posterior mejoría 
tras intervención neuroquirúrgica. El objetivo de los 
autores radica en despertar la alarma en el personal de 
salud sobre esta enfermedad poco frecuente evitando 
complicaciones. La redacción se rige a las normativas 
CARE para elaboración de reportes de casos.

CASO CLÍNICO
—
Masculino de 61 años con antecedente de diabetes tipo 
dos, sin antecedentes adicionales reportados.

Cuadro clínico de un año de evolución de inicio carac-
terizado por tos seca que evoluciona a disnea progresiva 
valorado en dos ocasiones por consulta externa por medi-
cina general y otorrinolaringología; este último rea-
lizó una nasofibroscopia donde se evidencia paresia de 
cuerdas vocales y estenosis de glotis en un 50%.

Paciente presentó de manera súbita estridor laríngeo que 
evolucionó a insuficiencia respiratoria requiriendo intu-
bación orotraqueal y ventilación mecánica invasiva.

Al examen físico: paciente ingresó bajo sedoanalgesia, 
tensión arterial 115/79mmHg, frecuencia respiratoria 15 
respiraciones por minuto, conectado a ventilación mecá-
nica invasiva con fracción inspirada de oxígeno (FIO2): 
30%. Saturación de oxígeno 98%. A la auscultación mur-
mullo vesicular disminuido, estertores bibasales.

La analítica de laboratorio reportó leucocitosis 16.13x103/
uL, anemia normocítica normocrómica Hb 12.7g/dl, 
VCM 91fL, HCM 29.7g/dL, creatinina 0.51mg/dL, urea 
32.20mg/dL, Proteína C reactiva (PCR) 60.10mg/L, 
gasometría sin alteraciones PH 7.43, PCO2 32.90mmHg, 
Presión parcial de oxígeno (PO2) 175.20mmHg, Bicar-
bonato (HCO3) 21.40mmHg.

Se realiza tomografía de tórax simple al ingreso del 
paciente por hallazgos al examen físico. (Figura 1).

Basado en el cuadro clínico de cervicalgia y estenosis 
extrínseca se solicita tomografía de columna cervical 
reconstrucción 3D. (Figura 2).

Paciente con diagnóstico de DISH, más neumonía aso-
ciada a ventilación mecánica, se coloca traqueostomo y 
es intervenido quirúrgicamente por neurocirugía reali-
zando osteotomia cervical anterior C4-C5, más limaje 
de osteofito anterior en dos ocasiones, con control tomo-
gráfico de columna cervical simple posterior a cada pro-
cedimiento (Figura 3).

Con mejoría progresiva y retiro de oxígeno, requirió 
sonda de gastrostomía para alimentación, se decide alta 
hospitalaria y control por consulta externa, en la cual 
tres meses posteriores retiran la sonda de gastrostomía y 
paciente continuó alimentándose de manera normal.
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Figura 1. a) Corte axial, realizado al ingreso del paciente al hospital. Se aprecia a nivel de bases bila-
terales derrame pleural leve. b) Corte coronal se evidencia atelectasia gravitacional basal bilateral y 

bronquiectasias cilíndricas en segmento posterior del lóbulo superior derecho.

Figura 2. a) Corte axial, a nivel de cuerpo vertebral C5 sindesmo-
fito que no desplaza cuerpo vertebral, b) Corte sagital se eviden-
cia rectificación de la lordosis cervical, puentes sindesmofíticos 
y disminución de espacio intervertebral, c) Corte coronal recons-
trucción 3D se evidencia calcificación del ligamento longitudi-
nal anterior, d) Corte sagital reconstrucción 3D se evidencia a 
nivel C3-C4-C5-C6-C7 calcificación del ligamento longitudinal 
anterior y posterior.

Figura 3. a) Corte axial posterior a primera intervención neuro-
quirúrgica, persistencia de osteofito prominente a nivel C4-C5. 
b) Corte sagital, se evidencia osteofitos a nivel de C3-C4-C5-C6-
C7, c) Corte axial posterior a segunda intervención neuroqui-
rúrgica donde no se evidencia osteofito prominente, d) Corte 
sagital se evidencia rectificación de lordosis cervical y osteofitos 
con espodilosis cervical mínima.
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DISCUSIÓN
—
El DISH, es una enfermedad no inflamatoria osificante 
de ligamentos y tendones de vertebras, predominan-
temente dorsal, aunque cuenta con alto compromiso 
cervical y lumbar, con mayor prevalencia en hombres 
y aumenta su incidencia a mayor edad.3,7 Comúnmente 
su clínica no es manifiesta hasta que presenta esta-
díos avanzados, y al realizar compresión extrínseca se 
manifiesta como disfagia o disnea.8,6

Esta enfermedad poco conocida por el personal de 
salud, no por ausencia de casos9 sino, por falta de sín-
tomas que guíen a un diagnóstico temprano, el médico 
que valore paciente con cervicalgia, disfagia y disnea, 
debe dirigir la sospecha clínica aún más en pacientes 
con factores de riesgo, o con previo diagnóstico de 
diabetes o síndrome metabólico, como tamizaje o sos-
pecha inicial de los síntomas.2

La asociación clínica de cervicalgia y disnea vs DISH 
está bien documentada, específicamente como compli-
cación potencial de la enfermedad. Hoy en día sigue 
siendo relevante, especialmente en casos con manejo 
intrahospitalario, y requerimientos de procedimientos 
emergentes como intubación endotraqueal.10

CONCLUSIONES
—
El DISH debe considerarse en el diagnóstico dife-
rencial de pacientes con cervicalgia, disfagia y disnea 
progresiva sin alteración en exámenes complementa-
rios de laboratorio.6

Ante la sospecha clínica, un diagnóstico temprano del 
DISH, previene complicaciones y requerimiento hospi-
talario de emergencia.8
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RESUMEN
—
La poliarteritis nodosa (PAN) es una vasculitis necrosante de 
medianos y pequeños vasos. La incidencia en adultos es de 2-9 por 
millón de habitantes, en niños los datos son escasos. Aunque es rara 
en la infancia es la forma más común de vasculitis después de la Vas-
culitis por IgA y la Enfermedad de Kawasaki.

La PAN puede afectar a casi cualquier órgano. El compromiso 
cutáneo, musculoesquelético y gastrointestinal son más frecuentes 
en niños, mientras que las manifestaciones cardiacas, neurológicas 
y respiratorias son menos comunes. La evolución de la enfermedad 
puede ser grave y refractaria al tratamiento estándar, que incluye 
prednisona, azatioprina y ciclofosfamida.

El objetivo de este artículo es presentar el caso de una niña que 
debutó los 7 años con PAN sistémica, caracterizada por fiebre inter-
mitente, dolor en región inguinal y pierna con antecedente de sino-
vitis de tobillos. Fue admitida en nuestro hospital con EVAS (escala 
análoga visual) dolor 10/10, elevación de reactantes de fase aguda, 
la angiotomografía axial computarizada (ATC) reportaba enfer-
medad multianeurismática, y ruptura de la arteria iliaca externa 
izquierda. Tras dos meses de tratamiento mensual con corticoides y 
ciclofosfamida, se produjo una exacerbación clínica manifestada por 
dolor en fosa ilíaca izquierda, mialgias, sinovitis y eritema nudoso. 
En laboratorio proteína C reactiva (PCR) elevada, y en control de 
ATC aumento del aneurisma de la arteria iliaca. Se inició tocili-
zumab endovenoso con lo cual ha permanecido estable y en remi-
sión. El tocilizumab constituye una alternativa eficaz en el trata-
miento de la enfermedad refractaria.
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ABSTRACT
—
Polyarteritis nodosa (PAN) is a necrotizing vasculitis 
of medium and small vessels. The incidence in adults is 
2-9 per million population, in children data are scarce. 
Although rare in childhood it is the most common form 
of vasculitis after IgA vasculitis and Kawasaki disease.

PAN can affect almost any organ. Cutaneous, mus-
culoskeletal and gastrointestinal involvement are 
more common in children and more rarely cardiac, 
neurologic and respiratory symptoms are seen. The 
disease course can be severe and refractory to standard 
treatment, which includes prednisone, azathioprine 
and cyclophosphamide.

The aim of this article is to present the case of a girl who 
debuted at age 7 years with systemic PAN, with inter-
mittent fever and pain in the inguinal region and leg 
with a history of ankle synovitis, admitted to our hos-
pital with VAS (visual analog scale) pain 10/10, elevated 
acute phase reactants, Computerized Tomography 
Angiography (CTA) reported multianeurysmal disease, 
and rupture of the left external iliac artery. She received 
monthly corticosteroids and cyclophosphamide, and 2 
months after treatment she presented again with pain 
in the left iliac fossa, myalgia, synovitis and erythema 
nodosum. Laboratory tests showed an increase in 
C Reactive Protein (CRP), and CT scan showed an 
increase in the iliac aneurysm. Intravenous tocilizumab 
was started, and she has remained stable and in remission. 
Tocilizumab is an alternative in refractory treatment.

INTRODUCCIÓN
—
La poliarteritis nodosa (PAN) es una vasculitis necro-
sante de medianos y pequeños vasos (vasculitis en arte-
riolas, vénulas y capilares) sin glomerulonefritis. La inci-
dencia en adultos es de 2 a 9 por millón de habitantes, en 
niños los datos son escasos. Aunque es rara en la infancia 
es la forma más común de vasculitis después de la Vascu-
litis por IgA y la Enfermedad de Kawasaki.1,2,3

Para clasificar a un niño como afectado de PAN según 
los criterios de Ankara 2008, se requiere una biopsia 
que muestre una vasculitis necrotizante de arterias 
pequeñas y medianas o anomalías angiográficas (aneu-
rismas u oclusiones); además de al menos dos de las 
siguientes características: afectación cutánea, hiper-
tensión sistémica, mononeuropatía o polineuropatía, 

análisis de orina anormal y/o deterioro de la función 
renal, dolor o sensibilidad testicular, signos o síntomas 
que sugieran vasculitis de cualquier otro sistema orgá-
nico importante (gastrointestinal, cardiaco, pulmonar 
o del sistema nervioso central).2

La PAN puede afectar a casi todos los órganos, su pre-
sentación y curso clínico pueden ser variables, desde 
formas relativamente benignas hasta formas sistémicas 
graves que afectan a múltiples órganos. Las principales 
manifestaciones clínicas son fatiga, fiebre, pérdida de 
peso, erupciones cutáneas, sensibilidad muscular, dolor 
abdominal, hipertensión y artropatía.4

En niños, las tasas de recaída se han descrito en hasta el 
50%, por lo que la morbilidad y la mortalidad no son 
despreciables.5,6 Las recomendaciones de tratamiento 
incluyen dosis altas de corticosteroides y ciclofosfa-
mida para la enfermedad grave; sin embargo, su uso 
a largo plazo puede estar asociado a eventos adversos 
desfavorables. En los últimos años, se han utilizado 
agentes biológicos como inhibidores del TNF (infli-
ximab, adalimumab), rituximab y tocilizumab para los 
casos refractarios.4

PRESENTACIÓN DEL CASO CLÍNICO
—
Paciente femenina que a los 7 años de vida es internada 
por primera vez en nuestro hospital, por presentar fiebre 
de 4 días y dolor en pierna izquierda, de forma ambu-
latoria recibió antibioticoterapia y AINEs, sin mejoría. 
Además, presentó vómitos con estrías sanguinolentas. A 
su ingreso presentó EVA dolor 10/10 en pierna izquierda 
irradiado hasta fosa iliaca. Tres meses antes había tenido 
un episodio similar, de fiebre, dolor en pierna derecha y 
además edema en dorso de pie derecho. En la explora-
ción física tenía un soplo sistólico en foco aórtico grado 
II, presencia de pulsos en las 4 extremidades, presión 
arterial normal en las 4 extremidades, no se palpaba sino-
vitis en ninguna articulación, aunque tenía dolor con la 
movilización de cadera izquierda, dolor en pantorrillas 
y dolor exquisito a nivel inguinal izquierdo. El eco de 
caderas no reportaba derrame articular. La endoscopia 
alta fue normal.

Laboratorio inicial: Hb 8,4 mg/dL, plaquetas 568.000 x 
mm³, PCR 17 mg/dL (VR hasta 5), ferritina 1.234 ng/
mL, complemento normal, anti ENA: Ro, La, DNA, 
Smith, RNP negativos. ANCA c/p negativo. IgG covid 
425 AU/mL (VR hasta 10), IgM covid negativo. Hemo-
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cultivos negativos, hepatitis B y C, HIV, PPD negativos. 
Orina sin hematuria ni proteinuria.

El ecocardiograma inicial reportaba aorta con velos 
engrosados e insuficiencia aórtica leve por punto de 
coaptación y coartación de aorta, cayado aórtico con 
flujo turbulento distal a la subclavia con corrida diastó-
lica gradiente máximo 56 mm/Hg.

Durante su evolución intrahospitalaria seguía presen-
tando dolor en fosa iliaca izquierda, por los hallazgos 
encontrados en ecocardiograma, se solicitó ATC cer-
vical, torácica y abdominal. 

La ATC reportó dilatación aneurismática sacular en 
iliaca externa izquierda de 17 x 9 mm, con calcificaciones 
murales, con hematoma asociado (Figura 1). Sin imagen 
franca de fuga de contraste, sugestivo de contención de 
la ruptura. Además, otros aneurismas: a nivel del hilio 
de la arteria hepática, a nivel del hilio de la arteria esplé-
nica, en dos ramas dependientes de la mesentérica supe-
rior. El resto de las arterias: Aorta abdominal, renales, 
mesentérica inferior, ambas iliacas comunes, ambas 
iliacas internas e iliaca externa derecha eran normales. 
También se solicitó angio RMN (resonancia magnética 
nuclear) de cerebro con resultado normal.

Con los hallazgos encontrados en laboratorio e imá-
genes, completó criterios EULAR/PRINTO/PRES 
para poliarteritis nodosa sistémica. La paciente fue valo-
rada de forma multidisciplinaria por pediatría, cardio-
logía, reumatología, y hematología. El puntaje inicial 
de actividad de vasculitis pediátrica (PVAS) fue de 5. Se 
inició tratamiento con pulsos de metilprednisolona 30 
mg/Kg/día por 3 días, posteriormente se continuó con 
prednisona a dosis de mantenimiento (1 mg/Kg/día) 
y ciclofosfamida endovenosa mensual. Con evolución 
favorable, la paciente fue dada de alta hospitalaria.

Recibió 2 dosis de ciclofosfamida endovenosa. A los 2 
meses de su diagnóstico vuelve a ser ingresada por pre-
sentar mialgias en piernas, EVA dolor 10/10, sinovitis 
en tobillo derecho y eritema nudoso. Se indicó nueva-
mente pulso de metilprednisolona 30 mg/Kg/día por 
3 días. En TAC de abdomen se evidenció aumento del 
aneurisma de la iliaca externa izquierda, de  28 x 14 mm. 
Además, presentó hipertensión arterial (por encima del 
percentil 99 para la edad), el eco Doppler renal reportó 
saculación de vasos renales y el ecocardiograma pre-
sentó hipertrofia excéntrica de ventrículo izquierdo. El 

Figura 1. ATC de abdomen. A.B Dilatación aneurismática sacular 
en arteria iliaca externa izquierda de 17 x 9 mm, BC. con calcifi-
caciones y hematoma mural asociado.

puntaje de actividad de vasculitis pediátrica (PVAS) fue 
de 7. Por el fracaso al uso de ciclofosfamida, se decidió 
iniciar terapia biológica con tocilizumab intravenoso 8 
mg/Kg/dosis quincenal. nefrología y cardiología aña-
dieron al tratamiento amlodipina y losartán; y hemato-
logía agregó aspirina y anticoagulación. 

A los 4 meses del diagnóstico se realizó a través de un 
cateterismo angioplastia aórtica efectiva y emboliza-
ción de aneurisma mediano de arteria esplénica, en un 
segundo tiempo quirúrgico, embolizaron el aneurisma 
grande de la arteria iliaca izquierda. Y más tarde, a los 
14 meses del diagnóstico llevaron a cabo la segunda 
embolización de la arteria iliaca externa. (Figura 2)

Paciente ha recibido durante 1 año y medio tocilizumab, 
la dosis se fue espaciando (a los 3 meses se indicó cada 3 
semanas, al año de uso cada 4 semanas) y en la última cita 
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con un PVAS 0. Sin presentar eventos secundarios, ni 
infecciones graves. Se ha logrado reducción de la corti-
coterapia oral, hasta llegar a 2,5 mg por vía oral cada día.

en niños (86,7% y 93,3% respectivamente).7,8 El dolor 
abdominal que es frecuente en niños con PAN sisté-
mica y que está asociado a recaídas,5 también se pre-
sentó en nuestro caso. Inicialmente la paciente no 
podía localizar bien el dolor y lo refería en cadera, lo 
que motivó a que en urgencias le realicen un eco de 
caderas. Mas adelante con una exploración más deta-
llada, el dolor se encontró en fosa iliaca izquierda.

En el laboratorio se encontró anemia, reactantes de fase 
aguda elevados (proteína c reactiva y eritrosedimenta-
ción), lo que elevó la sospecha de una vasculitis. La eleva-
ción de reactantes de fase aguda es un hallazgo que esta 
reportado en casi todos los pacientes al debut.5

Posteriormente, el estudio más importante que permitió 
arribar al diagnóstico fue la ATC donde se apreciaban 
los múltiples aneurismas; el más grande, el de la iliaca 
externa izquierda con hematoma asociado y sin fuga de 
contraste, sugestivo de contención de la ruptura, ello 
había ocasionado el dolor exquisito que la llevo a ingre-
sarse. Para completar los criterios de Ankara en pacientes 
a quienes no se les realice histopatología, la angiografía 
o las angio imágenes pueden ser permitidas. La arte-
riografía es considerada como el método más poderoso, 
aunque no es realizada a menudo, especialmente en las 
formas moderadas. Otras imágenes consideradas en los 
criterios de Ankara son la ATC o la angio RMN. A pesar 
de presentar una sensibilidad inferior en comparación 
con la arteriografía, la practicidad y amplia disponibi-
lidad de estos métodos no invasivos constituyen ventajas 
relevantes, lo que ha favorecido su creciente utilización 
en la práctica clínica.6,9 En nuestra paciente se pudo rea-
lizar la angiografía durante el seguimiento, pero no al 
debut, la angiografía permitió definir mejor la anatomía 
y embolizar los aneurismas medianos y grandes.

Durante el seguimiento, a los 3 meses, presentó otro 
brote, el mismo que ocurrió posterior al tratamiento con 
ciclofosfamida. Otras series han descrito que en niños 
la PAN sistémica recae con mayor frecuencia que en 
adultos (P < 0,0001).10 Las series describen un riesgo de 
recaídas del 30-37%.3,5

El tratamiento en niños aún no está bien establecido. 
En las series publicadas en niños, algunos pacientes 
con formas leves solo recibieron corticoides sin inmu-
nosupresores. En otros, el uso de IGIV mostró mejoría, 
aunque transitoria. La ciclofosfamida es el inmunosu-
presor más ampliamente usado, pero se reserva para las 
formas severas, y ha mostrado reducir el número de 

Figura 2. Angiografía que evidencia presencia de aneurisma a 
nivel de la arteria iliaca externa izquierda. Luego del aneurisma 
la arteria iliaca está trombosada con repermeabilización poste-
rior por colaterales.

DISCUSIÓN
—
En los últimos años, se han definido múltiples enferme-
dades que tienen características clínicas parecidas a la 
PAN y que presentan histopatología similar a la arteritis 
necrosante, entre ellas las vasculitis por ANCA, las aso-
ciadas a virus hepatitis B, la fiebre mediterránea familiar 
y las inmunodeficiencias primarias.7

El diagnóstico de PAN sistémica siempre representa 
un desafío. Los síntomas y signos iniciales no siempre 
son claros. Nuestra paciente presentó manifesta-
ciones articulares (artritis/artralgia) y cutáneas (eri-
tema nodoso) lo cual es reportado de forma frecuente 
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recaídas. El micofenolato de mofetilo (MMF) también ha 
sido usado como tratamiento de inducción con buenos 
resultados.11 Dado que algunos pacientes usan corticoides 
por largo tiempo, una evaluación actualizada considera 
el uso temprano de inmunosupresores. El micofenolato 
de mofetilo ha sido utlizado como fármaco de mante-
nimiento y menos frecuente la azatioprina.8 Otros fár-
macos biológicos, como los anti TNF, y recientemente 
el tocilizumab están siendo usados en pacientes refrac-
tarios.4,5,12 La elección del fármaco de segunda línea no 
está aún bien definido, también depende de la disponibi-
lidad y accesibilidad local del medicamento. En nuestra 
paciente, el tocilizumab fue una opción eficaz, que ha 
permitido evitar recaídas y disminuir el corticoide.

CONCLUSIONES
—
La ATC o la angio RMN son métodos útiles en el diag-
nóstico de las vasculitis, y tienen la ventaja de ser menos 
invasivos que la angiografía. El tocilizumab puede ser 
una opción terapéutica eficaz en niños con PAN refracta-
rios al tratamiento convencional como la ciclofosfamida. 
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RESUMEN
—
La vasculitis necrotizante es una complicación grave del Lupus 
Eritematoso Sistémico (LES) que puede afectar a vasos de cual-
quier calibre. Presentamos el caso de una mujer de 60 años con 
antecedentes de LES que abandonó el tratamiento por tres meses. 
Ingresó con un cuadro de actividad lúpica severa caracterizada 
por artritis, úlceras orales, y lesiones cutáneas úlcero-necróticas 
extensas en la mama y muslo izquierdos. Los análisis mostraron 
anemia, leucopenia, hipocomplementemia y positividad para 
ANA. La biopsia de piel confirmó una vasculitis trombótica de 
pequeños vasos. Se diagnosticó vasculitis necrotizante secundaria 
a actividad lúpica. Se instauró un tratamiento agresivo con pulsos 
de metilprednisolona, ciclofosfamida y antibióticos, junto con 
manejo quirúrgico de las lesiones. La paciente evolucionó favora-
blemente, demostrando la necesidad de un abordaje multidiscipli-
nario y una inmunosupresión enérgica para controlar esta mani-
festación potencialmente mortal.

ABSTRACT
—
Necrotizing vasculitis is a serious complication of Systemic Lupus 
Erythematosus (SLE) that can affect vessels of any size. We present 
the case of a 60-year-old woman with a history of SLE who had dis-
continued treatment for three months. She was admitted with severe 
lupus activity characterized by arthritis, oral ulcers, and extensive 
ulceronecrotic skin lesions on her left breast and thigh. Labora-
tory tests revealed anemia, leukopenia, hypocomplementemia, and 
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a positive ANA. A skin biopsy confirmed thrombotic 
small-vessel vasculitis. A diagnosis of necrotizing vas-
culitis secondary to lupus activity was made. Aggressive 
treatment was initiated with methylprednisolone pulses, 
cyclophosphamide, and antibiotics, along with surgical 
management of the lesions. The patient's outcome was 
favorable, demonstrating the need for a multidisciplinary 
approach and vigorous immunosuppression to control 
this potentially life-threatening manifestation.

INTRODUCCIÓN
—
El Lupus Eritematoso Sistémico (LES) es una enfer-
medad autoinmune crónica de etiología desconocida, 
caracterizada por la producción de autoanticuerpos y 
la formación de inmunocomplejos que causan inflama-
ción y daño en múltiples órganos.1 Una de sus compli-
caciones más graves es la vasculitis. La vasculitis lúpica 
puede afectar a vasos de pequeño, mediano o gran 
calibre y su prevalencia varía entre el 11% y el 36%, aso-
ciándose a una mayor actividad de la enfermedad y a un 
peor pronóstico.2-4

Las manifestaciones cutáneas de la vasculitis lúpica son 
las más frecuentes, abarcando desde púrpura palpable 
hasta úlceras necróticas severas.5 La vasculitis necroti-
zante, aunque menos común, representa una urgencia 
médica que requiere un diagnóstico rápido y un trata-
miento inmunosupresor agresivo para evitar complica-
ciones como la pérdida de tejido o el fallo orgánico.6

En este artículo se presenta el caso de una paciente con 
LES que, tras abandonar su tratamiento, desarrolló un 
cuadro de vasculitis necrotizante con afectación cutánea 
extensa, destacando los desafíos diagnósticos y la impor-
tancia de un manejo multidisciplinario.

DESCRIPCIÓN DEL CASO
—
Paciente femenina de 60 años, de raza blanca, con diag-
nóstico previo de LES. Fue trasladada al servicio de Reu-
matología procedente de Geriatría, donde había ingre-
sado una semana antes por artritis y lesiones cutáneas.

La paciente refirió haber suspendido el tratamiento con 
azatioprina y prednisona tres meses antes de la evalua-
ción actual. El cuadro clínico se inició aproximadamente 

un mes antes del ingreso, caracterizado por malestar 
general, astenia, mialgias, pérdida de peso no cuantifi-
cada y fiebre de predominio vespertino. Posteriormente, 
la paciente presentó artralgias acompañadas de signos 
inflamatorios en las articulaciones de las manos. Una 
semana antes de su hospitalización, observó la aparición 
de máculas eritemato-violáceas en la mama izquierda y el 
muslo, las cuales progresaron rápidamente hacia lesiones 
hiperpigmentadas y ulceradas.

Al examen físico, la paciente presentaba palidez cutáneo-
mucosa. Se observó una extensa lesión úlcero-necrótica 
con costra central que comprometía el complejo areola-
pezón y más del 50% de la mama izquierda (Figura 1). En 
la cara anterior y medial del muslo izquierdo se observó 
una lesión de características similares, con bordes erite-
matosos y signos de sobreinfección (Figura 2). Además, 
se identificó alopecia difusa, livedo reticularis en extre-
midades inferiores, eritema malar leve y úlceras orales de 
2-3 mm en la mucosa gingival y el paladar blando. En 
el examen articular, se constató artritis en las articula-
ciones interfalángicas proximales del segundo, tercero y 
cuarto dedo de ambas manos. La presión arterial fue de 
140/100 mmHg.

Figura 1. Extensa lesión úlcero-necrótica con costra central 
que afecta el complejo areola-pezón y más del 50% de la mama 
izquierda.
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Figura 2. Lesión úlcero-necrótica en cara anterior y medial del 
muslo y pierna izquierdos con bordes eritematosos y signos de 
sobreinfección.

En los estudios complementarios se evidenció anemia (Hb 
87 g/L), leucopenia (3.0 x 10⁹/L), plaquetas en el límite 
inferior (150 x 10⁹/L), eritrosedimentación (98 mm/h) y 
Proteína C Reactiva (10 mg/L) elevadas. El perfil inmu-
nológico mostró un consumo marcado del complemento 
(C3: 0.03 g/L; C4: 0.01 g/L) y los Anticuerpos Anti-
nucleares (ANA) positivos con patrón homogéneo. El 
análisis de orina evidenció leucocituria, hematuria y una 
proteinuria de 587 mg en 24 horas.

La biopsia de piel de una de las lesiones mostró: Fibrosis 
e inflamación aguda y crónica. Proliferación vascular 
con trombosis de vasos pequeños, compatible con vascu-
litis. El cultivo de la secreción de la úlcera del muslo aisló 
Escherichia coli.

Con estos hallazgos clínicos, histológicos e inmunoló-
gicos, se establecieron los diagnósticos de Lupus Erite-
matoso Sistémico en fase de alta actividad  y vasculitis 
necrotizante cutánea.

Se inició tratamiento integral que incluyó medidas 
generales, antibioticoterapia de amplio espectro con 
Ceftriaxona y Metronidazol por vía intravenosa. Como 
parte del tratamiento inmunosupresor, se administraron 
pulsos de metilprednisolona (1 g/día por 3 días), seguido 
de prednisona oral a la dosis de 1 mg/kg/día, se inició 
pulso de ciclofosfamida intravenosa (1 g/m² de super-
ficie corporal). Se asoció pentoxifilina con el objetivo de 
mejorar la microcirculación y ácido tranexámico debido 
al  sangrado asociado de las lesiones cutáneas.

Se solicitó valoración por Angiología, Cirugía General 
y Ortopedia. Se procedió a realizar una mastectomía 
simple izquierda para controlar el foco necrótico y 
se efectuaron curaciones quirúrgicas de la lesión del 
muslo. La evolución clínica fue favorable, con mejoría 
progresiva de los parámetros inflamatorios y de la acti-
vidad lúpica, así como una adecuada  cicatrización de 
las heridas quirúrgicas. La paciente fue dada de alta con 
seguimiento ambulatorio por Reumatología y Orto-
pedia. Continuó su tratamiento inmunosupresor con 
Hidroxicloroquina 200 mg/día y Mofetil Micofenolato 
500 mg/día. La evolución fue favorable, con remisión 
de las manifestaciones clínicas y de laboratorio clínico, 
el examen de proteinuria evolutivo fue negativo, por lo 
que no fue necesario mantener el esquema de inmuno-
supresión con ciclofosfamida.

DISCUSIÓN
—
Este caso ilustra una presentación grave de vasculitis 
lúpica, una complicación que puede poner en peligro la 
vida o la integridad de un órgano.2 La suspensión del tra-
tamiento inmunosupresor fue el desencadenante claro 
de la reactivación severa del LES en nuestra paciente. La 
vasculitis en el LES es una manifestación de actividad de 
la enfermedad, como lo demuestran los hallazgos sero-
lógicos de hipocomplementemia y ANA positivo patrón 
homogéneo y anti DNA 1:45.1,7

La afectación cutánea es la forma más común de vascu-
litis lúpica5. Sin embargo, las úlceras necróticas extensas, 
como las observadas en la mama y el muslo de nuestra 
paciente, son infrecuentes y se asocian a vasculitis de 
vasos de mediano calibre o a una vasculopatía trombótica 
severa de pequeños vasos, como confirmó la biopsia.2,6 El 
diagnóstico diferencial de estas lesiones debe incluir el 
síndrome antifosfolipídico catastrófico y la vasculitis aso-
ciada a ANCA, entidades que representan formas adicio-
nales de poliautoinmunidad potencialmente observables 
en pacientes con LES.8

El abordaje terapéutico fue acorde a la gravedad del 
cuadro. La terapia de primera línea para la vascu-
litis lúpica severa consiste en dosis altas de glucocorti-
coides, a menudo en forma de pulsos, combinados con 
un agente inmunosupresor potente como la ciclofosfa-
mida.2,6 Aunque otros tratamientos como la inmunoglo-
bulina intravenosa han demostrado ser eficaces en casos 
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seleccionados,9 la ciclofosfamida sigue siendo el pilar para 
las manifestaciones orgánicas graves. El manejo de la 
sobreinfección bacteriana y la intervención quirúrgica 
para desbridar el tejido necrótico fueron componentes 
cruciales del tratamiento, subrayando la necesidad de un 
enfoque multidisciplinario.

La presentación clínica en este caso, con lesiones que 
podrían confundirse con otras dermatosis como el 
lupus bulloso,10 refuerza la importancia de la biopsia de 
piel para un diagnóstico histopatológico preciso que 
guíe la terapia.

CONCLUSIONES
—
La vasculitis necrotizante es una manifestación infre-
cuente pero devastadora del LES, asociada a una 
alta actividad de la enfermedad. Este caso subraya 
la importancia de la adherencia al tratamiento en 
pacientes con LES para prevenir recaídas graves. El 
diagnóstico temprano, basado en la clínica, los mar-
cadores serológicos y la confirmación histopatológica, 
es fundamental. Un manejo agresivo con inmuno-
supresores potentes y un enfoque multidisciplinario 
es esencial para controlar la enfermedad, prevenir la 
pérdida de tejido y mejorar el pronóstico del paciente.
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CASO CLÍNICO
—
Se presenta el caso de una mujer de 41 años con diagnóstico confirmado de síndrome 
antisintetasa, quien mantenía un adecuado control clínico bajo tratamiento con corti-
coides, inmunoglobulina intravenosa mensual y tacrólimus. La paciente ingresó tras la 
suspensión del tratamiento inmunosupresor, desarrollando un brote de la enfermedad 
caracterizado por debilidad muscular y la aparición de un eritema maculopapular en la 
cara lateral del muslo derecho, compatible con el signo del “holster” (Figura 1A). Se ins-
tauró tratamiento con rituximab, evidenciándose una mejoría significativa de la fuerza 
muscular, normalización de los marcadores inflamatorios y resolución progresiva de las 
lesiones cutáneas (Figura 1B).

Figura 1. A: Signo de Holster (flecha azul) al ingreso. B: Mejoría de lesión cutánea (flecha negra) tras administración de 
Rituximab.
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El síndrome antisintetasa es una enfermedad autoinmune infrecuente y de curso sistémico, 
caracterizada por compromiso multiorgánico, principalmente muscular y pulmonar. Se 
define por la presencia de autoanticuerpos antisintetasa y por la asociación con polimio-
sitis y enfermedad pulmonar intersticial.1,2 Durante los periodos de exacerbación, algunos 
pacientes pueden presentar manifestaciones cutáneas semejantes a las observadas en la der-
matomiositis, como el eritema en heliotropo, las pápulas de Gottron, el signo de la “V” y 
el signo del “holster”.3,4 Este último se caracteriza por una erupción violácea o eritematosa 
localizada en la región proximal de los muslos, con una distribución en banda que recuerda 
la forma de un cinturón.4

Dado que se trata de una entidad poco frecuente, las estrategias terapéuticas disponibles se 
sustentan principalmente en series de casos y estudios observacionales, existiendo pocas 
guías específicas para su manejo. Los corticoides constituyen el tratamiento de primera 
línea en las miopatías inflamatorias; sin embargo, ante la recurrencia de los síntomas mus-
culares o la progresión del compromiso pulmonar durante la reducción de la dosis, suele ser 
necesario asociar agentes inmunosupresores como terapia ahorradora de esteroides.5,6 En 
los casos refractarios, el uso de rituximab o ciclofosfamida ha mostrado beneficio, siendo el 
primero preferido por su mejor perfil de seguridad y menor toxicidad.6
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