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POLIARTERITIS NUDOSAPOLIARTERITIS NUDOSA

• Periarteritis nodosa/nudosa

• Poliarteritis nodosa/nudosa

• Panarteritis nodosa/nudosa

PAN
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• El primer caso de PAN  fue descrito por Kussmaul y Maier en 
1866, y se trataba de un sastre de 27 años llamado Carl 
Seufarth…

A Kussmaul R Maier
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• Periarteritis nudosa
• Angeitis por hipersensibilidad
• Arteritis reumática
• Angeitis alérgica granulomatosa
• Arteritis de la temporal
• Otras (LES…)

Zeek PM, 52
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• Grupo de la PAN: 
• PAN clásica
• Granulomatosis alérgica
• Síndrome de superposición (overlap)

• Vasculitis por hipersensibilidad
• Granulomatosis de Wegener
• Granulomatosis linfomatoide
• Arteritis de células gigantes
• Tromboangeitis obliterante
• Síndrome mucocutaneo ganglionar( Kawasaki)
• Miscelánea

Fauci A, 78
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Clasificación de las vasculitis (basada en la 
Conferencia Consenso Chapel-Hill 1993)

▫ VASO GRANDE
Arteritis de células gigantes
Arteritis de Takayashu

▫ VASO MEDIANO
Poliarteritis nudosa
Enfermedad de Kawasaki

▫ VASO PEQUEÑO
Granulomatosis de Wegener(*)
Poliangeitis microscópica(*)
Síndrome de Churg-Strauss(*)
Púrpura de Schönlein-Henoch
Vasculitis crioglubulinémica
Vasculitis leucocitoclástica cutánea

(*)ANCA
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• ACR 1990
▫ Pérdida de >4kg no debido a dieta desde el comienzo de la enfermedad.
▫ Livedo reticularis.
▫ Dolor a sensibilidad a la palpación testicular no debido a infección, 

traumatismo u otra causa conocida.
▫ Mialgias o debilidad muscular.
▫ Mono o polineuropatía.
▫ Desarrollo de hipertensión con TAD>90 mmHg.
▫ Elevación de Urea o creatinina no debido a obstrucción o deshidratación.
▫ Serología VHB (Ag o Ac).
▫ Alteraciones angiográficas. Aneurismas u oclusiones vasculares no 

debidas a arteriosclerosis o displasias fibromusculares.
▫ Biopsia arterial mostrando infiltración por neutrófilos y leucocitos 

mononucleares de la pared arterial.

Para la clasificación debe cumplir 3 ó más criterios (S 82,2% y E 86,6%).

Criterios de clasificaciCriterios de clasificacióónn
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99 PACIENTES

Clasificación ACR Definición CHCC

Lane S, 05

WG 12 CSS 4

MPA 46 PAN 0

No clasificadas 11 No clasificadas 37
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WG 56 CSS 19

MPA 24 PAN 0

No clasificadas 0

99 PACIENTES

Algoritmo diagnóstico

Watts R, 07
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Dx Año Lugar Incidencia
PAN 1972-80 UK 4,6

PAN 1951-67 USA 7,0

PAN 1957-71 USA 2,0

PAN(*) 1974-85 ALASKA 77,0

PAN 1976-79 USA 9,0

ACR 1992-96 NORUEGA 6,6

ACR 1990-99 LITUANIA 7,7

ACR 1988-97 UK 8,0

CHCC 1993-96 KUWAIT 16,0

ACR 1988-97 SPAIN 6,6

ACR 1992-96 NORUEGA 6,6

ACR+CHCC 1990-01 SUECIA 1,4

CHCC 1998-02 ALEMANIA 0,4-2,0

ACR
2-9/millón

Watts R,08

CHCC
0,5-2/ millón



VASCULITIS INCIDENCIA (x 
millón)

Todas vasculitis sistémicas 1ª 13,07

Poliangeitis microscópica 7,91

Granulomatosis Wegener 2,95

Síndrome de Churg-Strauss 1,31

Poliarteritis nudosa clásica 0,90

González-Gay MA, 03

IncidenciaIncidencia



¿Corre peligro la poliarteritis nudosa?

PAN

OTRAS VASCULITIS
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• PAN clásica

• PAN secundaria
• Asociada a infecciones: VHB, VHC, VIH
• Asociada a tumores: Tricoleucemia
• Asociada a conectivopatias: LES, AR, SSj

• PAN infantil

• PAN localizada
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Guillevin L, 2005

PAN Y VHBPAN Y VHB



• Afecta arterias de mediano y pequeño calibre

• Respeta aorta y sus ramas, arteriolas, capilares, vénulas y venas

• Afectación transmural,  segmentaria y en puntos de bifurcación y 
coexistencia de diferentes estadios evolutivos en el mismo ó
diferentes tejidos

• Infiltración  por PMN y variable número de linfocitos y eosinófilos, 
leucocitoclasia,  necrosis fibrinoide, destrucción de elásticas. La 
curación se sigue de fibrosis de la pared

• Formación de aneurismas , oclusión de la luz y trombosis 
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HEMATOMA PERIRENAL EN PAN POR ROTURA DE ANEURISMA
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RM HEPATOCARCINOMA PAN-VHB
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Vasculitis leucocitoclVasculitis leucocitocláásticastica



Glomerulonefritis pauciinmuneGlomerulonefritis pauciinmune



PoliangePoliangeíítis microsctis microscóópicapica
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Total 348 VHB(+) 123 VHB(-) 225

N. periférica 87,8 74,2

Orquitis 24,1 13,1

HTA 48,8 27,1

Gastrointestinal 50,4 31,1

Miocardiopatía 13 4,4

Afect. cutánea 35 57,8

FFS ≥1 52,9 33,3

BVAS ( media) 19,1 15,1

Hipertransaminemia 64,2 15,6

Angio mesenterica(+) 71,9 48,9

P<0,05 FVSG, 2010

Diferencias clDiferencias clíínicas VHB (nicas VHB (+) vs VHB (+) vs VHB (--))



Total 348 VHB(+) 123 VHB(-) 225

Muertes 34,1 19,6

Recaídas 10,6 28(*)

P<0,05 FVSG, 2010

(*)Especialmente los que presentan afectación cutánea

Diferencias clDiferencias clíínicas VHB (nicas VHB (+) vs VHB (+) vs VHB (--))



TODOS 75% VHB(+) 66% vs VHB(-) 80% (p =0,003)

FVSG, 2010

Seguimiento medio 5 años

Diferencias clDiferencias clíínicas VHB (nicas VHB (+) vs VHB (+) vs VHB (--))



FVSG, 2010

Factores pronFactores pronóósticos VHB(sticos VHB(+) vs VHB(+) vs VHB(--))



• Muchas publicaciones se basan en la clasificación de 
Fauci: Grupo PAN:

1) PAN clásica 2) E. Churg Strauss  3) Overlap

• Aparece y se mezcla la PAN relacionada con el VHB

• No se tiene en cuenta la diferencia establecida en 
Chapel Hill (1994) entre la Poliarteritis nudosa (PAN)  y 
la Poliangeitis microscópica (PAM)

Tratamiento problemasTratamiento problemas



Tratamiento FROHNERT,
67

Vivos 5 
años(%)

LEIB
79

Vivos 5 
años(%)

COHEN, 
80

Vivos 5 
años(%)

FORTIN
95

Vivos 5 
años(%)

Sintomático 20 13 8 12 -- -- -- --

Esteroides 110 48 34 53 36 61 13 76

Esteroides 
+inmuno      

supresores
--- --- 22 80 14 42 22 64

TratamientoTratamiento



• 17 pacientes grupo PAN con resistencia a 
esteroides se les añade ciclofosfamida 2 
mg/kg/día vo

• Todos tuvieron remisión completa, 14 viven, 3 
fallecen, ninguno recidiva

• Sugiere que pacientes con vasculitis del grupo 
PAN que tengan afectación renal deben recibir 
desde el comienzo tratamiento combinado

Fauci AS,78,79

TratamientoTratamiento



Variable p

Proteinuria>1g/d <0,001

GI grave <0,001

Creatinina>1,5 NS

SNC NS

Miocardiopatía NS

GI grave: sangrado, perforación, infarto, pancreatitis

FFS Mortalidad RR

0 11,9% 0,62

1 25,9% 1,35

2 45,9% 2,40

Guillevin L,96

342  pacientes: PAN clásica 208 ( VHB- 119  VHB+ 89) PAM 52 Ch-S 82

Factores pronFactores pronóósticossticos



Recaídas 
Grupo A 38,5%
Grupo B 9,4% (p<0,01)









Resumen de los 4 ensayos del FVSG

• La CFM asociada a CS frente a CS sólo, no 
modifica la supervivencia pero disminuye las 
recaídas en el grupo general  y en el grupo con 
factores de mal pronóstico 12 ciclos de CFM 
consiguen menos recaídas que 6 ciclos

• La PE asociada a CS+/-CF frente a CS+/- CF 
sólo, no modifica la supervivencia ni las recaídas 
en ninguno de los grupos





Gayraud M, 01

278 pacientes: PAN/VHB(-) 93, PAN/VHB(+) 63, PAM 58, ChS 64
ResumiendoResumiendo……
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278 pacientes: PAN/VHB(-) 93, PAN/VHB(+) 63, PAM 58, Ch-S 64

ResumiendoResumiendo……

PAM 34,5%

Ch-S    20,3%

PAN/VHB(-) 19,4%

PAN/VHB(+) 7,9%

RECAÍDAS





Pacientes 124

RC 98(70%)

Fracaso
/recaída 74(60%)

Fracaso 26

Recaída 48(grave9)

Supervivencia 1 
/ 5 a 99% / 92%

Ribi C,10

Variable CFM(19) AZT(20)

RC 13/19 14/20

Recaída 4/13 8/14

Muertes 6 2

PAN Y PAM (FFS=0)PAN Y PAM (FFS=0)



TRATAMIENTO PAN VHB(-)
• PAN leve (FFS O)
• Prednisona 1 mg/kg de peso x 4 semanas y descender 

hasta completar 12 meses
• PAN moderada/grave( FFS>O) , ó leve no 

respondiente ó recidivante
• Prednisona 1 mg/kg de peso x 4 semanas y descender 

hasta completar 12-18 meses en dosis bajas
• CFM 500-750 mg/m2 iv mensual x6 y seguir con AZT 2 

mg/kg/día vo hasta completar 18 meses
• CONSIDERAR al comienzo MP 500-1000mg iv x3



TRATAMIENTO PAN VHB(-)
Tratamiento adyuvante

IECA ó ARA-II
Calcio+vitaminaD+Bifosfonatos
Trimetrprim-sulfametoxazol
MESNA
Gabapentina ó Pregabalina
Banco de semen ó leuprólido
Cirugía abdominal



Bourgarit A, 05

Mortalidad general y de 1Mortalidad general y de 1ºº aaññoo



Causa muerte <1 AÑO(60) >1 AÑO(85) p

Vasculitis activa 58% 37% <0,05

Digestivo 16 1

Efectos 2º 26% 7% <0,005

Infección 13 3

Miscelánea 16% 56% <0,001

Cáncer 1 17

ICC 0 8

Bourgarit A, 05

Mortalidad general y de 1Mortalidad general y de 1ºº aaññoo





• Número 115 pacientes (1972-2002)
• Edad 20-80 años (51+/-17)
• Raza 110 blancos, 94 europeos
• Vía contagio Sexual 15, ADVP 16, Transfusión 12
• Periodo incubación (12) 30-1695 días, 7<12 meses
• Hepatitis aguda previa 32 ( media 7 meses), concomitante 17, en 

general leve
• Elevación ALT/AST 66% (90%<200)
• Biopsia hepática revisada (33) Metavir <2: 23; >3: 10
• Replicación viral 115(100%)

Guillevin L, 2005
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EVOLUCIÓN NÚMERO(%)

Remisión clínica 93(81%)

Seroconversión 
Tratamiento antiviral

Tratamiento inmunosupresor

43(38,7%)
38/77(49%)
5/34 (14,7%)

Recaída
Tratamiento antiviral

Tratamiento inmunosupresor

9/93(9,7%)
5%

14%

Muerte 
Tratamiento antiviral 

Tratamiento inmunosupresor

41/115(35,7%)
30%
48%

Supervivencia 5 años 63(72,5%)
Guillevin L, 2005
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Trepo C, 2001
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L Guillevin

El El ““protaprota”” de la pelde la pelíículacula……



Sólo una persona entre nosotros 
puede hacerle sombra…
• Varón
• Caucasiano
• Español, con perdón
• Edad fértil ( científica, se entiende)

Manuel Ramos Casals



“ To recognize a completed picture 
is no feat, but to be able to see the 
missing parts is”

Lie JT, 89
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