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Maurice Auguste Gabriel Raynaud 
(París 1834-1881)  

Doctorado en 1862 

De l'asphyxie locale et de 

la gangrène symétrique 

des extrémités  



Fenómeno de Raynaud 

 Proceso vascular idiopático de episodios 

agudos reversibles de constricción de  

arterias digitales, arteriolas precapilares. 

 Inducidos por la exposición al frio o por 

situaciones de estrés 

 Prevalencia 3-5% de la población general 

La evolución describe 3 fases:  

PALIDEZ, CIANOSIS, RUBEOSIS 

Pueden referir dolor y  parestesias 

http://www.diplomatie.gouv.fr/es/IMG/jpg/drapeau.jpg


FACTORES DE RIESGO 
 

Genéticos >historia familiar 

Sexo Mujer 4:1 hombre Factor + consistente 

Edad Mujeres jóvenes Hombres mayor edad 

Hormonas >menarquia y menopausia 

Tabaco y alcohol controversia 

Riesgo aterosclerótico No demostrado con HTA/DLP 

Hemostáticos Endotelina 1: no patogenia  Mas fenómenos 

vasoespásticos 





Acrocianosis  cianosis que afecta a las manos de forma simétrica, pero no 

acostumbra a ser dolorosa. No hay fase pálida. 

 

Eritromelálgia  cianosis que se agrava con el calor y mejora con AINEs. 



Eritema pernio  dolor, prurito y cianosi local, principalmente en cara dorsal 

de manos, que cede en unos dias: “sabañones” 

 

Livedo reticularis  coloración cianótica en forma reticulada, presente 

prácticamente en todo momento, a manos, brazos, piernas, tronco y 

abdomen. 



RAYNAUD PRIMARIO 
RAYNAUD 

SECUNDARIO 

Desencadenado por frio 

/ Stress 
+++ / + +++/- 

Patrón presentación Bilateral y simétrico assimétrico 

Necrosis digital / 

gangrena 
- +++ 

Episodios intensos - 

dolorosos 
+ +++ 

Capilaroscopia NORMAL PATOLÓGICA 

Enfermedad de base NO SI 

Analítica NORMAL Marcadores biológicos + 

Anticuerpos ANA NO SI 

Otros  Ac específicos NO SI 

Edad inicio <30 años > 30 años 

Lesiones isquémicas NO SI 



Raynaud primario 



Raynaud secundario 



  

  

  

  

Causas de Raynaud Secundario 
Enfermedades del tejido 

conectivo 

• Esclerodermia(90%) 

• Enfermedad mixta del tejido conectivo 

• LES (30%), PM (20%), Artritis Reumatoide (15%), 

• Síndrome de Sjögren (30%)  

Fármacos y tóxicos  • Beta blocqueantes 

• Derivados de la Ergotamina 

• Quimioterápicos 

• Ciclosporina, Cocaína 

• Exposición a Clorur de Polivinilo 

• Interferón alfa y beta  

 Endocrinopatías • Hipotiroidisme 

• Feocromocitoma 

• Síndrome carcinoide  

Traumatismos  • Lesiones por vibración 

• Aneurisma lunar (síndrome de la eminencia hipotenar) 

• Síndrome desfiladero torácico  

 

Enfermedad arterial  • Tromboangeitis obliterante 

• Ateroma 

• Embolia periférica 

• Vascultis de vaso gran (Horton/ Takayasu)  

 

Enfermedades 

hematológicas y 

neoplásicas 

• Crioglobulinèmia, Déficit de Prot C /S / antitrombina III  

• Síndromes mieloproliferativos 

• Síndromes limfoproliferativos 

• Neoplasias sólidas  



Raynaud secundario 

Enfermedades del tejido conectivo 

Arteriopatias 

Compressión neurovascular 

Causas profesionales 

Fármacos y tóxicos 

Miscelania 
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Esclerodermia 
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 Anticuerpos anti RNP (+) 

 Fenómeno de Raynaud 

 “Manos mecánico” 

 Esclerodactília o acroesclerosis 

 Poliartritis 

 Miositis 
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     Lupus eritematoso sistémico 

 Exantema malar 

 Lupus discoide 

 Fotosensibilidad 

 Úlceras orales 

 Artritis 

 Serositis 

 Afección renal 

 Afección neurológica 

 Afección hematológica 

 Immunología 

 ANA 



 

MUSCULOESQUELÈTIC (75-100%) : 

 

Oligo-poliartritis simètrica no erosiva de petites i grans 

Articulacions 

 

Artropatia de Jaccoud : (10-25% mans, 8% peus) deformació no erosiva,  

subluxació articular i hiperlaxitudperiarticularartritis, tendinitis 

 

Miositis (overlap síndrome/miopatia per corticoides) 
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Síndrome Sjögren primario 
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Artritis reumatoide 

 Crioglobulinemia 

 Vasculitis 

 Enfermedad de Takayasu 



 Colagenosis 

 Arteriopatías 

 Compressión neurovascular 

 Causas profesionales 

 Fármacos y tóxicos 

 Miscelánea 

Raynaud secundario 
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Arteriopatías 

• Degenerativa 

– Ateromatosis 

• Inflamatoria 

– Tromboangeitis obliterante                                

o enfermedad de Buerger 



 Colagenosis 

 Arteriopatías 

 Compresión neurovascular 

 Causas profesionales 

 Fármacos y tóxicos 

 Miscelánea 

Raynaud secundario 
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Compressión neurovascular 

• Síndrome del tunel del carpo 

• Síndrome del desfiladero torácico 

• Portadores de muletas 

• Costilla cervical 



 Colagenosis 

 Arteriopatías 

 Compresión neurovascular 

 Causas profesionales 

 Fármacos y tóxicos 

 Miscelanea 

Raynaud secundario 
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Causas profesionales 

 Mecanismo vibratorio 

 martillos pneumáticos 

 Microtraumatismos 

 pianistas, carnicero 



 Colagenosis 

 Arteriopatías 

 Compresión neurovascular 

 Causas profesionales 

 Fármacs y tóxicos 

 Miscelánea 

Raynaud secundario 
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Fármacos y tóxicos 

 Ergotamina 

 Beta bloqueantes 

 Citostáticos  

 Metisergida 

 Bromocriptina 

• Simpaticomiméticos 

• Clonidina 

• Interferon alfa 

• Nicotina 

• Arsénico 



 Colagenosis 

 Arteriopatías 

 Compresión neurovascular 

 Causas profesionales 

 Fármacos y tóxicos 

 Miscelánea 

Raynaud secundario 
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Miscelánea 

• Hipotiroidismo 

• Enfermedades hematológicas:  

  
 -Déficit de Prot C /S / antitrombina III  
 -Síndromes mieloproliferativos 
  -Síndromes limfoproliferativos 

• Feocromocitoma 

• Siringomielia 



 Edad de inicio <30/>30 

 Tiempo de evolución del Raynaud 

 Simetria / Asimetria 

 Actividad profesional 

 Antecedentes patológicos 

 Medicación habitual 

 Primario o secundario ? 
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Descripción de los ataques 

• Colores 

• Localización 

• Número de ataques 

• Factores desencadenantes 

• Presencia de úlceras digitales 

http://www.diplomatie.gouv.fr/es/IMG/jpg/drapeau.jpg
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• Cutáneo 

– Endurecimiento cutáneo, hemorragias lecho 

ungueal, úlceras digitales, esclerodactília, 

calcinosis, ... 

• Locomotor 

– Artritis, crujidos, ... 

• Aparato respiratorio 

– Crepitantes secos, ... 
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CAPILAROSCOPIA: PATRONES MORFOLOGICOS NORMALES 

Patrones morfológicos dominantes: 

Abierto (76%) 

tortuoso (3.5%) 

cruzado (1%) 

indefinido (5.5%) 

cuticulitis (2%). 

Coelho Andrade LE et al.  

Semin Arthritis Rheum 1990;20:21-31 



NORMAL 

Plexo venoso visible 



¿Cual es su utilidad clínica en 

Reumatología? 

Es un método muy útil en el diagnostico y pronostico  de los pacientes con 

enfermedades autoinmunes  particularmente en la Esclerodermia y enfermedades 

relacionadas 



Fenómeno de Raynaud 2º en enfermedades sistémicas 

autoinmunes: 

• Esclerodermia:      >90% 

• Enf. Mixta del Tej. Conectivo:  84-
90% 

• Lupus Eritematoso Sistémico :   16-
40% 

• Síndrome de Sjögren Primario:    13-
30% 

• Dermatopolimiositis:       20% 

• Conectivopatia indiferenciada:            
37-52.5%* 

• A. Reumatoide, Crioglobulinemia:   
<10% 

      

Kallenberg CGM. Ann Rheum Dis 1991;50: 666-667. 
    * De Angelis R et al Clin Rheumatol 2005; 24:145-51   
**Caccavo D et al Ann Rheum Dis 2003; 62: 1003-1005 



 PRECOZ ACTIVO TARDIO 

Megacapilares Pocos  Nº  / No 

Hemorragias Pocas  Nº NO 

Distribución capilar Conservada Desorganizada Severa desorganización 

Areas Avasculares NO Algunas Severa 

Capilares Ramificados/Arbusto NO Pocos  Nº 

 



  

PARÀMETRES A VALORAR 

Densitat capil·lar 

No valorable 

Normal 

Disminuïda 

Molt disminuïda 

Longitud capil·lar 

No valorable 

Normal 

Escurçada 

Allargada 

Tortuositats 

No valorable 

Absència 

Algunes 

Moderades 

Abundants 

Diàmetre capil·lar 

No valorable 

Normal 

Dilatats 

Megacapil·lars 

Ramificacions (angiogènesi) 

No valorable 

Absència 

Alguna 

Moderades 

Abundants 

Organització capil·lar 

No valorable 

Normal 

Alterada (desorganització) 

Hemorràgies pericapil·lars 

No valorable 

Absència 

Alguna 

Abundants 

Trombosis capil·lars 

No valorable 

Absència 

Alguna 

Abundants 

Àrees de pèrdua capil·lar 

No valorable 

Absència 

Lleus 

Moderades 

Extenses 

Plexe venós subpapil·lar 

No visible 

Visible 

  

 

INFORME DE CAPIL·LAROSCÒPIA PERIUNGUIAL 

Grup de capil·laroscòpia periunguial de la Societat Catalana de Reumatologia (CapiCAT) 

 







Medidas generales 

• Evitar el tabaco 

• Evitar fármacos vasoconstrictores 

• Mediadas físicas para evitar el frio: 

guantes, calcetines, ... 
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FÁRMACOS:  

Indicado en aquellas 

personas en las que 

el fenomeno de 

Raynaud interfiere 

en las actividadess 

de la vida diaria  



Fármacos 

• Antagonistas de los canales del calcio 

– Nifedipino 10-40 mg / 8 hores 

– Amlodipino 5-20 mg / dia 

– Diltiazem 30-120 mg / 8 hores 

• Antagonistas receptores angiotensina 

– Losartan 25-100 mg / dia 
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Tratamiento del Raynaud severo 

• Analgesia 

– Paracetamol 1g / 8 hores + 

 Dexketoprofeno (Enantyum®) 25 mg / 12h o 

Metamizol (Nolotil®) 2 g / 8h 

– Tramadol 

– Parches de opioides 
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Tratamiento del Raynaud severo 

• Prostaglandinas 

– Alprostadil (Sugiran®) 

• Endovenoso 

• Uso hospitalario 

• Antagonista receptor endotelina 

– Bosentan (Tracleer®) / Ambrisentan (Volibris®) 

• Via oral 

• Uso hospitalario 
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Tratamiento del Raynaud severo 

• Antiagregante 

– AAS 100 mg / dia 

• Anticoagulante 

– HBPM a dosis plenas 

• Antibióticos 

• Antisépticos 
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Tractamiento del Raynaud severo 

• Quirúrgic 

– Simpatectomia digital 

– Simpatectomia cervical 

– Amputación 

T
ra

c
ta

m
e

n
t 



Derivación urgente al Cirujano Vascular 

 Presencia de una úlcera y/o gangrena digital 

Derivación al Reumatólogo 

 Fenómeno de Raynaud primario  

 para realizar una capilaroscopia 

 Fenómen de Raynaud secundario  

 para estudio de la conectivopatia asociada 
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MOLTES GRÀCIES 



Aproximació a les Vasculitis  





International Chapel Hill Consensus 
Conference (CHCC2012) 

• Revisió per canvi de nomenclatura del 1994 

• Posar noms i definicions més apropiats 

• Afegir categories importants no incloses al (CHCC1994) 

• Sistema de nomeclatura (nosològic). No és un sistema de 
classificació, ni diagnòstic 

• Només pretén especificar el nom que cal usar per un procés 
patològic definit específicament 

• S´ha intentat eliminar els epònims de la nomenclatura de les 
vasculitis 





 
 

• Inflamació de la paret dels vasos en algun moment, durant el curs 
de la malaltia 

 

• Tipus:  

 -infecioses (invasió directa i proliferació de patògens a la paret 
dels vasos) amb la conseqüent inflamació: Ricketsies, Aortitis 
Sifilítica, arteritis per Aspergillus 

 

 -no infeccioses: les vasculitis de les tres categories poden afectar 
qualsevol mida d´arteria. Les de vas gran afecten 
predominantment arteries grans. 





VASCULITIS CHAPELL HILL CONSENSUS  
2012 

GRAN VAS -TAKAYASU 
-ARTERITIS DE CEL.GEGANTS 

VAS MITJÀ -POLIARTERITIS NODOSA 
-MALALTIA DE KAWASAKI 

VAS PETIT ASSOCIDADA A ANCA 
 

-POLIANGETITIS MICROSCÒPICA 
-GRANULOMATOSI AMB POLIANGEITIS (Wegener) 

-GRANULOMATOSI EOSINOFÍLICA AMB POLIANGEITIS 
(Shurg-Strauss) 

 PER 
IMMUNOCOMPLEXES 

-AC ANTIMEMBRANA BASAL GLOMERULAR (AC AMBG) 
-CRIOGLOBULINÈMIA 

-VASCULITIS IgA (Schölein Henoch) 
-Vasculitis HIPOCOMPLEMENTÈMICA 

 

VAS VARIABLE -MALALTIA DE BEHCET 
-SINDROME  DE COGAN 

VASCULITIS  
D´ORGAN UNIC 

-VASCULITIS LEUCOCITOCLÀSTICA 
-ARTERITIS CUTÀNIA 
-VASCULITIS DEL SNC 
-AORTITIS AÏLLADA 

 

ASSOCIADA A 
CONNECTIVOPATIA 

-VASCULITIS LÚPICA, REUMATOIDE, SARCOIDEA 





) 

Afecta arteries de gran tamany per sobre d´altres formes de vasculitis 

 

No existeixen grans vasos dins d´òrgan (múscul, ronyó, pell...) 

 

Poden tb afectar-se vasos més petits en relació a aquests grans vasos afectats.  

Arteritis de cel Gegants pot afectar no només arteries oculars, si no tb retinianes i 

Ciliars (arteries mitjanes) i fins i tot de més petit tamany. 

 

Aixi, sovint l´afectació de grans vasos no és causa de la morbilitat, ja que  

ex. la ceguesa es deguda a lesió de les branques més petites de les arteries  

Oftálmiques. 

 

Histologia de Takayasu i Arteritis de cél·lules gegants és indistingible 



Takayasu 

Sovint granulomatosa, afecta predominantment l´aorta i grans branques 

 

Inici abans dels 50a en dones 

Arteritis de cél·lules gegants 

Sovint granulomatosa, afecta predominantment l´aorta i grans branques, amb 

predilecció per les branques de la caròtida  i artèries vertebrals. 

 

Inici després dels 50a en dones 

 

Les cél·lules gegants hi són presents però NO SEMPRE  

en  les mostres de biòpsies dels malalts. 

 

El terme “Arteritis de la temporal” no addient perque 

 NO TOTS els malalts  tenen afectació de l´arteria temporal 



Afecta arteries de mitjà tamany característicament: artèries viscerals 

 

 

Pot afectar qualsevol mida de vas apart dels vasos grans 

 

 

Les característiques: POLIARTERITIS NODOSA 

         MALALTIA DE KAWASAKI 

 

 

L´inici del procés inflamatori de les MVV és  

més  AGUDA i NECROTITZANT que   

l´inici de de la inflamació LVV.  



Panarteritis Nodosa 

Malaltia de Kawasaki 

Arteritis associada a síndrome amb adenopaties i afectació mucocutània 

 

Afectació de mitjanes i petites artèries, sovint coronàries.  

 

Poden afectar-se l´aorta i grans vasos 

 

Es considera que l´epònim “kawasaki” identifica perfectament la malaltia 

Arteritis necrotitzant de vas mitjà o artèries petites,  

SENSE Glomerulonefritis, 

  

NI vasculitis en arterioles, capil·lars o vènul·les i  

NO ASSOCIAT A ANCA    

 

ANCA tret discriminador perque sovint la PAN i les vasculitis associades a ANCA 

 

poden ser clínica i histològicament vasculitis necrotitzants de mitjana i petit vas. 



Afecta arteries de petit tamany, definit per l´afectació d´arteries 

intraparenquimatoses, arterioles, capil·lars 

 

Arteries de mitjà calibre i venes tb es poden afectar. 

 

En essència TOTS els vasos intraparenquimatosos són vasos 

petits amb l´excepció  de les branques penetrants de les artèries 

mitjanes. 

 





VASCULITIS ASSOCIADA A ANCA (AAV) 
 

 

Són vasculitis necrotitzants, amb POCS o CAP DIPÒSIT IMMUNE, afectant 

sobretot petits vasos (capil·lars, vènules i petites artèries) amb ANCA 

específic: 

 

 -Mieloperoxidasa (MPO-ANCA) 

 -Proteinasa-3 (PR3-ANCA) 

 

 

 

VASCULITIS ASSOCIADA A ANCA (AAV):  

 Poliangiits microscòpica  

 Granulomatosi  amb poliangeitis (Wegener) 

 Granulomatosi eosinofílica amb poliangeitis (Churg-Strauss) 

 Vasculitis d´organ aïllat. 



Poliangeitis microscòpica MPA 

Vasculitis necrotitzant amb pocs o cap dipòsit immune de petit vas 

 

Glomerulonefritis necrotitzant és MOLT COMÚ. Pot existir capilaritis pulmonar 

 

Granulomatosi amb poliangeitis (Wegener) GPA 

Inflamació granulomatosa i necrotitzant que afecta vies respiratòries altes i 

baixes sobretot de mitjà i petit vas  

 

Glomerulonefritis necrotitzant és COMÚ.  

 

Vasculitis ocular i capil·laritis pulmonar amb hemorràgia és FREQÜENT 

 

Pot existir inflamació extravascular granulomatosa i NO granulomatosa 

 

Retirada de terme Wegener= Granulomatosi amb Poliangeitis 



Granulomatosi eosinofílica 

amb poliangeitis (Churg-Strauss) EGPA 

Vasculitis necrotitzant granulomatosa amb eosinofilia 

 

Afecta tracte respiratori amb asma i eosinofilia, poliposi nasal 

 

ANCA són més freqüents 100% en els malalts amb Glomerulonefritis 

 

Retirada del terme Churg Strauss 

Vasculitis amb Ac anti mebrana basal glomerular 

Vasculitis que afecta glomeruls i capil·lars pulmonars  

amb dipòsits  d´Ac anti mebrana basal (anti-MBG) 

 

Afectació pulmonar i renal causa glomerulonefritis amb  

necrosi i semillunes 

 

Persistència del concepte vasculitis amb anti-MBG per ser  

una malaltia per dipòsits d´IC  





Altres vasculitis de petit vas 

Vasculitis per crioglobulinèmia 

 

Vascultis per dipòsits IgA (IC) afectant pell i tracte gastrointestinal, artritis. 

Presenta una GNF indiferenciable de la nefropatia IgA 

 

Vasculitis hipocomplementèmica anti-C1q: urticàtia, GNF, artritis, 

pneumopatia 

Vasculitis de vas variable 

 

 
Malaltia de Behçet 

 

Síndrome de Cogan: lesions oculars, queratitis, uveitis, lesions oïda 

amb pèrdua neurosensorial, disfunció vestibular 





Vasculitis d´òrgan aïllat 

Afecta artèries i venes de qualsevol mida i d´un òrgan aïllat (vasculitis cutània, 

testicular SNC) 

 

Pot ser multifocal, unifocal. Vasculitis SNC cal excloure component sistèmic 

global 



Vasculitis associada a malaltia sistèmica 

Vasculitis associada a etiologia probable 

Vasculitis reumatoide, vasculitis lúpica, vascultis sarcoidea, associada a  

Policondritis recidivant 

1. Poliangeitis microscòpica associada a Hidralazina 

 

2. PAN associada a HVB 

 

3. Crioglubulinèmia associada a HVC 

 

4. Aortitis sifilítica 

 

5. Malaltia del sèrum 

 

6. Vasculitis associada a càncer 

 

7. Vasculitis  relacionada amb IgG4 



VASCULITIS CHAPELL HILL CONSENSUS  
2012 

GRAN VAS -TAKAYASU 
-ARTERITIS DE CEL.GEGANTS 

VAS MITJÀ -POLIARTERITIS NODOSA 
-MALALTIA DE KAWASAKI 

VAS PETIT ASSOCIDADA A ANCA 
 

-POLIANGETITIS MICROSCÒPICA 
-GRANULOMATOSI AMB POLIANGEITIS (Wegener) 

-GRANULOMATOSI EOSINOFÍLICA AMB POLIANGEITIS 
(Shurg-Strauss) 

 PER 
IMMUNOCOMPLEXES 

-AC ANTIMEMBRANA BASAL GLOMERULAR (AC AMBG) 
-CRIOGLOBULINÈMIA 

-VASCULITIS IgA (Schölein Henoch) 
-Vasculitis HIPOCOMPLEMENTÈMICA 

 

VAS VARIABLE -MALALTIA DE BEHCET 
-SINDROME  DE COGAN 

VASCULITIS  
D´ORGAN UNIC 

-VASCULITIS LEUCOCITOCLÀSTICA 
-ARTERITIS CUTÀNIA 
-VASCULITIS DEL SNC 
-AORTITIS AÏLLADA 

 

ASSOCIADA A 
CONNECTIVOPATIA 

-VASCULITIS LÚPICA, REUMATOIDE, SARCOIDEA 



VASSOCIADA 
A 

ANSCULITIS 
ACA (AAV) 

Takayasu 
Arteritis de cel 

gegants 

Panarteritis Nodosa (PAN) 

 MALALTIA DE KAWASAKI 

Poliangiits microscòpica,  

Granulomatosi  amb poliangeitis (Wegener),  

Granulomatosi eosinofílica 

amb poliangeitis (Churg-Strauss)  

Vasculitis amb anti MBG 

Vasculitis de vas variable: Behçet / Cogan 

Vasculitis per crioglobulinèmia 

Vascultis per dipòsits IgA (IC) 

Vasculitis hipocomplementèmica anti-C1q 

Vasculitis d´òrgan aïllat 

Vasculitis associada a malaltia sistèmica 

Vasculitis associada a etiologia probable 

 

 

GRANULOMATOSA ?? 

 

NECROTITZANT ??? 

 



Què fer, quan i com remetre  a Reumatología ? 



• Quan s´ha descartat un quadre vascular primari 

• Alt grau de component sistèmic: febre, MEG 

• Alteració dels paràmetres bioquímics (alt.funció renal), 
immunològics (ANA +, ANCA +) 

• Infiltrat pulmonar, preoteinúria 

• Raynaud sospitós de connectivopatia/vasculitis 

• Refractarietat al tractament angiològic 

• Valoració conjunta: equip multidisciplinari (Vascular, 
Reumatologia, Nefrologia, Medicina Interna, Hematologia) 



MOLTES GRÀCIES 


