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INTRODUCCIÓN
Las enfermedades del tejido conectivo comprenden

procesos inflamatorios sistémicos en los que los fenóme-
nos de autoinmunidad desempeñan un papel patogénico
importante. La afección vascular es una manifestación
frecuente de las conectivopatías y puede ser potencial-
mente grave1,2 (tabla I). Sin embargo, no siempre resulta
fácil su diagnóstico debido a que, en ocasiones, la sinto-
matología relacionada con la vasculitis se atribuye de
forma automática a la propia conectivopatía.

En este grupo de enfermedades, el proceso vasculíti-
co puede afectar a vasos de distinto calibre, desde capi-
lares a grandes arterias, y la imagen histológica puede
ser idéntica a la que se encuentra en las propias vasculi-
tis necrosantes primarias1,2. Así, por ejemplo, en una se-
rie reciente de 160 pacientes con diagnóstico de vasculi-
tis leucocitoclástica, un 10% de los casos presentaba
asociada una enfermedad del tejido conectivo, sin que
se evidenciaran rasgos histológicos diferenciales en las
lesiones cutáneas de estos enfermos3 (tabla II).

Aunque en raras ocasiones pueden coexistir una vas-
culitis sistémica primaria y una conectivopatía en el
mismo paciente, en general existe evidencia de que en
las vasculitis asociadas a enfermedades del tejido co-
nectivo los mecanismos inmunopatogénicos iniciales
son distintos a los descritos en las vasculitis primarias y,
así, suelen clasificarse globalmente como «vasculitis
asociadas a conectivopatías»1,2.

En definitiva, es importante tener en consideración
que el desarrollo de vasculitis en el curso de una enfer-
medad del tejido conectivo puede conllevar implicacio-
nes patogénicas, pronósticas y terapéuticas, como vere-
mos a continuación.

VASCULITIS EN LA ARTRITIS REUMATOIDE
La artritis reumatoide (AR) es una enfermedad infla-

matoria de las articulaciones caracterizada por una si-
novitis progresiva erosiva y destructiva. En el 70% de los
casos puede detectarse factor reumatoide (FR) circulan-
te. Algunos enfermos con AR y FR presentan manifesta-
ciones extraarticulares: nódulos subcutáneos, epiescle-
ritis, fibrosis pulmonar, hiperesplenismo (síndrome de
Felty) y vasculitis4-6. La frecuencia de la vasculitis varía
entre el 1-20% en las distintas series, en función de las
lesiones consideradas. La presentación clínica puede,
además, ser dramática o insidiosa (tabla III). Los nódu-
los reumatoides pueden presentar también en su fase
inicial manifestaciones histopatológicas de vasculitis,
pero no serán considerados en esta revisión7,8.

Aunque las descripciones originales de vasculitis en la
AR correspondían a una vasculitis necrosante idéntica a
la poliarteritis nudosa (a pesar de que raramente se evi-
dencian microaneurismas)9, pueden resultar afectados
diversos vasos sanguíneos, desde arterias digitales o in-
cluso la aorta, hasta las vénulas y capilares de la piel,
donde se observa una vasculitis leucocitoclástica1,2,8,10.
De hecho, la mayor parte de las evidencias existentes
apoyan el papel patogénico del depósito de inmuno-
clomplejos circulantes en los distintos procesos vasculí-
ticos observados en la AR11,17 (tabla IV).
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ENFERMEDAD FRECUENCIA

Lupus eritematoso sistémico 10-56%
Artritis reumatoide 1-20%
Síndrome de Sjögren primario 5-25%
Síndrome overlap lupus eritematoso/Sjögren 33%
Enfermedad mixta del tejido conectivo 10-33%
Dermatomiositis juvenil Angiopatía sistémica
Polimiositis inflamatorias Casos aislados
Esclerodermia sistémica Casos aislados
Síndrome antifosfolípido primario Casos aislados

CONECTIVOPATÍA N.O CASOS %

Lupus eritematoso sistémico 7 4,4
Síndrome de Sjögren primario 3 1,9
Artritis reumatoide 2 1,2
Polimiositis 1 0,6

Vasculitis reumatoide
Leve
Moderada
Grave

Eritema elevatum diutinum
Vasculitis hialinizante segmentaria

TABLA I. Prevalencia de vasculitis
en las conectivopatías

TABLA II. Estudio de 160 pacientes 
con vasculitis leucocitoclástica asociada 

a conectivopatías

Tomada de Sais G, et al3.

TABLA III. Vasculitis en la artritis reumatoide

Tomada de Jorizzo JL y Daniels JC8.



Vasculitis reumatoide grave
Siguiendo la clasificación de Jorizzo et al8, nos referi-

remos a vasculitis reumatoide grave cuando exista una
vasculitis sistémica grave con afección de arterias de pe-
queño y mediano calibre. En estos enfermos, la presen-
cia de vasculitis cutánea es frecuente (alrededor del 85%
de los casos) y puede presentarse clínicamente en forma
de úlceras acrales que evolucionan con rapidez, indistin-
guibles sin estudio histológico del pioderma gangrenoso
(fig. 1), de púrpura palplable de predominio distal, o de
lesiones isquémicas del aparato ungueal y de los pulpe-
jos digitales (fig. 2). La gangrena digital puede desarro-
llarse hasta en un 20% de estos pacientes (fig. 3)18-22.

En cuanto a las manifestaciones extracutáneas, la más
frecuente es la afección del sistema nervioso periférico
(mononeuritis múltiple), objetivable hasta en el 50% de
los casos; sin embargo, puede existir también enferme-
dad vasculítica en el sistema nervioso central, vasculitis
gastrointestinal, epiescleritis y escleromalacia perforan-
te, así como afección cardíaca, pulmonar y renal19,21.

Por otra parte, suele también evidenciarse un síndro-
me tóxico importante, y no debe olvidarse la elevada
mortalidad de este grave proceso, que alcanza hasta un
tercio de los pacientes en la mayoría de las series publi-
cadas6,8,19,21.

Precisamente debido a que el desarrollo de vasculitis
ensombrece el pronóstico de los enfermos con AR, se
ha intentado identificar aquellos pacientes con mayor
riesgo para desarrollar una vasculitis reumatoide grave.
Como se resume en la tabla V, la mayoría de enfermos
presenta una AR erosiva refractaria, «quemada», de 10-
13 años de evolución media, con positividad para HLA-
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Depósito de inmunocomplejos circulantes
Factor reumatoide de bajo peso molecular
Disminución de complemento (normal en la artritis reumatoide

no complicada)
Inmunorreactantes detectables mediante inmunofluorescencia

directa
Incremento de moléculas de adhesión solubles, factor de necrosis

tumoral, interleucina 6 y anticuerpos anticélula endotelial

TABLA IV. Patogenia de la vasculitis reumatoide grave

Figura 1. Púrpura palpable y ulceración similar a pioderma gangre-
noso en un paciente con vasculitis reumatoide grave.

Figura 2. Afección vasculítica del aparato ungueal como manifesta-
ción de crioglobulinemia en un enfermo con artritis reumatoide.

Figura 3. Gangrena digital en una paciente con vasculitis reumatoi-
de sistémica grave.

Artritis erosiva refractaria «quemada» (10-13 años evolución
media)

Nódulos reumatoides
Valores elevados de factor reumatoide
HLA-DR4
Hipocomplementemia
Inmunocomplejos circulantes
Crioglobulinemia
Depósito de inmunoglobulinas y complemento en vasos de piel

sana
Anticuerpos anti-Ro

TABLA V. Factores de riesgo de la vasculitis reumatoide
grave



DR4, presencia de nódulos reumatoides y manifestacio-
nes serológicas, como valores elevados de FR, crioglo-
bulinemia e hipocomplementemia, que apoyan firme-
mente el papel de los inmunocomplejos circulantes en
el desarrollo de este proceso vasculítico12-15,23.

El tratamiento de esta enfermedad requiere el uso de
corticoides sistémicos, inmunodepresores, como la aza-
tioprina o la ciclofosfamida, e incluso se ha ensayado la
plasmaféresis8,19,24.

Vasculitis reumatoide moderada
Bajo este término quedarían englobadas aquellas vas-

culitis de hipersensibilidad con afección predominante
de las vénulas poscapilares, sin afección arterial y con
una prácticamente constante afección cutánea en forma
de púrpura palpable de predominio acral, que histológi-
camente corresponde a lesiones de vasculitis leucocito-
clástica mediada por el depósito de inmunoclomplejos.
En algunos enfermos, las lesiones pueden progresar, ne-
crosarse y ulcerarse8,18,25,26.

Aunque puede existir un cuadro clínico asociado de
malestar general, las manifestaciones vasculíticas extra-
cutáneas suelen ser de moderada gravedad3,27.

El tratamiento de la vasculitis reumatoide moderada
no está todavía estandarizado, debido a la falta de estu-
dios aleatorios que apoyen el uso de distintas alternati-
vas terapéuticas utilizadas en la práctica clínica en estos
enfermos.

Vasculitis reumatoide leve
Esta forma de vasculitis hace referencia a aquellos ca-

sos de AR activa que presentan lesiones vasculíticas cu-
táneas, en general sin manifestaciones sistémicas. Cu-
riosamente, estas lesiones tienen predilección por los
dedos y se manifiestan en forma de telangiectasias cuti-
culares, trombosis del lecho ungueal, lesiones petequia-
les o infartos del aparato ungueal y de los pulpejos digi-
tales8,20,22 (fig. 4).

Debido a esta especial localización, no existen estu-
dios histológicos suficientes de estas lesiones vascula-
res, aunque se ha postulado la existencia de una vasculi-
tis leucocitoclástica en su patogenia.

Por otra parte, tanto la experiencia clínica como los
estudios post mortem confirman la frecuente existencia
de «vasculitis subclínica» en enfermos con AR, sugirién-
dose la existencia de una inflamación vascular disemi-
nada. El significado de estos cambios mínimos ha mere-
cido pocos estudios, pero recientemente se ha postulado
que puedan colaborar en la mayor aparición de enferme-
dad arterioesclerótica en este grupo de enfermos2.

Artritis reumatoide y otras vasculitis
También se ha descrito la asociación entre la AR y el

eritema elevatum diutinum, una forma crónica de vascu-
litis leucocitoclástica con manifestaciones clínicas bien
definidas (presencia de papuloplacas o nódulos eritemato-
amarillentos, persistentes, que demuestran predilección
por localizarse sobre las superficies extensoras y las arti-
culaciones de las extremidades), que responde usualmen-
te al tratamiento con sulfona29 (fig. 5), y la coexistencia de
AR y lesiones de vasculitis hialinizante segmentaria (atro-
fia blanca de Milian), caracterizadas por la presencia de
elementos purpúricos iniciales que progresan hacia lesio-
nes isquémicas que adquieren una configuración estrella-
da, rodeadas de un patrón livedoide reticulado, de curso
crónico y tratamiento decepcionante30 (fig. 6).

VASCULITIS Y LUPUS ERITEMATOSO
SISTÉMICO

La afección vasculítica en el lupus eritematoso (LE)
es muy frecuente, del 10-56% según las distintas series
revisadas, pudiendo afectar a venas y arterias de cual-
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Figura 4. Lesiones isquémicas en los pulpejos en un caso de vasculi-
tis reumatoide leve.

Figura 5. Placas vasculíticas crónicas sobre la rodilla en el eritema
elevatum diutinum.



quier diámetro, por lo que la gravedad del proceso resul-
ta muy variable31,32. Si nos centramos en la piel, el cali-
bre de los vasos implicados determinará el tipo de le-
sión clínica. Así, si se necrosan las vénulas poscapilares
de la dermis observaremos púrpura palpable o urticaria
vasculitis; si son las arteriolas de la dermis superficial,
infartos dérmicos (principalmente en los dedos), y si la
vasculitis afecta a vasos más profundos del tejido celu-
lar subcutáneo pueden aparecer lesiones nodulares (fig. 7),
úlceras, gangrena o livedo reticularis33,34.

En diversos estudios realizados se ha puesto de mani-
fiesto que en la patogenia de las lesiones vasculíticas en
el contexto de los enfermos con LE intervienen tres posi-

bles mecanismos. Primero, una vasculitis leucocitoclásti-
ca mediada por el depósito de inmunocomplejos circu-
lantes y activación ulterior del sistema del complemento,
o bien complejos formados in situ en la pared vascular;
segundo, una vasculitis linfocítica mediada por inmuni-
dad celular; y tercero, participación de anticuerpos anti-
célula endotelial que aumentan la expresión de distintas
moléculas de adhesión por parte del endotelio (selectina
E, ICAM-1, VCAM-1), que desempeñan un papel clave en
el desarrollo de las lesiones vasculíticas1,35-42.

Diferentes grupos han investigado cuáles son los facto-
res de riesgo relacionados con la aparición de vasculitis
en los enfermos con LE (tabla VI). Así, se ha observado
que la posibilidad de desarrollar enfermedad vasculítica
aumenta a medida que se prolonga el tiempo de evolu-
ción del proceso lúpico31,43. En este sentido, en una serie
de 540 pacientes con LE, la incidencia acumulativa de
vasculitis resultó del 5,1% el primer año de enfermedad,
del 23,2% a los 5 años y del 41,1% a los 10 años. La vascu-
litis cutánea resultó muy frecuente en este estudio
(160/194 pacientes con vasculitis), y los distintos tipos
de lesiones cutáneas podían ir alternando en brotes su-
cesivos. Por el contrario, la afección visceral solía pre-
sentarse en forma de un único brote vasculítico31.

También es más frecuente la aparición de vasculitis en
los varones (OR = 2,187), en los enfermos que presentan
positividad para anticuerpos anti-Ro, anti-Sm, anticuer-
pos antimitocondriales, o cuando existe un síndrome an-
tifosfolípido asociado a LE. Finalmente, se ha demostra-
do una mayor prevalencia de vasculitis en el LE de inicio
juvenil1,31, posiblemente en relación con la perspectiva
de una enfermedad que puede durar más años. Así, en un
estudio de 179 pacientes con lupus eritematoso sistémico
(LES), 40 de inicio juvenil, cuyos resultados principales
se resumen en la tabla VII, el riesgo de vasculitis era 2,12
veces superior en el lupus de inicio juvenil sin que se de-
tectaran diferencias significativas en los autoanticuerpos
presentes en este subgrupo de enfermos. Desde el punto
de vista dermatológico, merece la pena comentar que en
el lupus eritematoso de inicio juvenil es más probable la
aparición de lesiones cutáneas de lupus eritematoso dis-
coide (OR = 2,24)43.
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LES de inicio juvenil
Mayor duración de la enfermedad lúpica
Sexo masculino
Síndrome antifosfolípido asociado a LES
Anticuerpos anti-Sm
Anticuerpos antimitocondriales

Mayor riesgo de vasculitis cutánea (OR = 2,12)
Mayor riesgo de afección renal (OR = 2,19)
Mayor riesgo de afección neurológica (OR = 2,32)
Mayor riesgo de lupus discoide (OR = 2,24)
Menor riesgo de afección articular
Sin diferencias significativas en cuanto a autoanticuerpos

TABLA VI. Factores de riesgo de la vasculitis en el lupus
eritematoso sistémico (LES)

TABLA VII. Características diferenciales del lupus
eritematoso sistémico de inicio juvenil

Figura 6. Lesiones características de la vasculitis hialinizante seg-
mentaria.

Figura 7. Nódulos secundarios a vasculitis del tejido celular subcu-
táneo en una paciente con lupus eritematoso sistémico.



VASCULITIS Y SÍNDROME ANTIFOSFOLÍPIDO
El síndrome antifosfolípido se caracteriza por la exis-

tencia de anticuerpos dirigidos contra fosfolípidos aso-
ciados a la existencia de una diátesis trombótica, que se
pone de manifiesto clínicamente en forma de trombosis
venosa profunda, abortos de repetición, livedo reticula-
ris (fig. 8), accidentes cerebrovasculares e hipertensión
pulmonar44.

Aunque se han comunicado casos aislados que descri-
ben la existencia de daño vasculítico en este síndrome45-49, 
en general la lesión primaria en la patogenia del síndro-
me antifosfolípido primario es la trombosis50,51.

Clínicamente puede resultar difícil diferenciar el daño
producido por la vasculitis del ocasionado por el sín-
drome antifosfolípido, en especial en aquellos casos de
síndrome antifosfolípido asociado a LES. Es siempre im-
portante llegar al diagnóstico definitivo, ya que el trata-
miento del síndrome antifosfolípido primario no requie-
re inmunodepresión, sino anticoagulación.

VASCULITIS Y SÍNDROME DE SJÖGREN
PRIMARIO

El síndrome de Sjögren (SS) es una enfermedad au-
toinmune de las gládulas exocrinas asociada a infiltra-
dos inflamatorios linfocitarios, caracterizado clínica-
mente por la presencia de un síndrome seco. En esta
enfermedad puede existir también afección sistémica,
con vasculitis que afecta principalmente a la piel y al sis-
tema nervioso52,53.

En la patogenia del SS se ha descrito una alteración
compleja del sistema inmunitario con hiperreactividad
de los linfocitos B (presencia de hipergammaglobuline-
mia, anticuerpos no organoespecíficos, inmunocomple-
jos circulantes, anticuerpos antiantígenos nucleares ex-
traíbles) y anomalías en la inmunorregulación de las
células T, con un aumento de linfocitos CD4 helper cir-
culantes54,55. Muestra de esta complejidad patogénica es
el caso de una paciente con SS primario, anhidrosis y
púrpura palpable publicado recientemente, en el que en
la misma biopsia de una lesión purpúrica se evidenció
vasculitis leucocitoclástica mediada por el depósito de
inmunocomplejos y la activación del complemento en

los vasos de la dermis superficial y, en profundidad, in-
flamación importante de las glándulas sudoríparas ecri-
nas con marcado daño linfoepitelial mediado por linfo-
citos T56.

La afección vascular princeps en el SS es la púrpura
palpable en las extremidades inferiores (fig. 9), presente
en el 20-25% de los casos, aunque estos enfermos también
pueden presentar lesiones cutáneas tipo urticaria-vascu-
litis, nódulos, úlceras y gangrena57,58. Los fenómenos
vasculíticos son más frecuentes en los enfermos con SS
y sinovitis articular2. Desde el punto de vista histológico
las lesiones vasculíticas en el SS primario pueden de-
mostrar dos patrones bien diferenciados: por un lado,
una vasculitis linfocítica no asociada a alteraciones in-
munitarias y, por otro, una vasculitis leucocitoclástica
de vasos de pequeño y mediano calibre, normalmente
asociada a la presencia de inmunocomplejos circu-
lantes, factor reumatoide, crioglobulinemia mixta, hiper-
gammaglobulinemia y disminución de complemento
(púrpura hipergammaglobulinémica de Waldenstrom),
así como positividad para HLA-DR3 y presencia de ANA,
anticuerpos anti-Ro y anti-La59-61.

En nuestro medio, ante un enfermo con síndrome
seco y crioglobulinemia mixta debemos descartar siem-
pre la existencia de infección por el virus de la hepatitis
C que, además de ser causa conocida de estas manifes-
taciones, requiere un enfoque terapéutico distinto.

La detección de autoanticuerpos anti-Ro en estos en-
fermos está estrechamente vinculada a la aparición de
unas manifestaciones clínicas características, que serán
comentadas en profundidad más adelante, entre las que
se encuentra el desarrollo de vasculitis. Así, en una serie
reciente de 400 pacientes con SS primario, 26 de los 47
enfermos que desarrollaron vasculitis cutánea presenta-
ban anticuerpos anti-Ro61, mientras que en otros estu-
dios hasta en el 86% de los enfermos con SS y vasculitis
se detectan estos autoanticuerpos58.

Por otro lado, los pacientes con hipergammaglobuli-
nemia suelen presentar episodios recurrentes de vascu-
litis. De hecho, la «púrpura hipergammaglobulinémica
de Waldenstrom», descrita por este autor en 1943, es
una púrpura recurrente de las extremidades inferiores,
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Figura 8. Livedo reticularis y nódulos dolorosos de instauración
subaguda en una enferma con síndrome antifosfolipídico primario.

Figura 9. Púrpura palpable en las extremidades inferiores como ma-
nifestación de vasculitis princeps en el síndrome de Sjögren primario.



que puede ocurrir como una condición primaria o aso-
ciada a enfermedades sistémicas como AR, SS o LES, y
se caracteriza por la existencia de un incremento poli-
clonal de las gammaglobulinas séricas, elevación de la
VSG, presencia de inmunocomplejos circulantes y un tí-
tulo elevado de FR62,63.

Como dermatólogos, debemos conocer también el
mayor riesgo que tienen los enfermos con SS primario y
vasculitis cutánea de presentar enfermedad neurológica,
bien sea afección del sistema nervioso periférico en for-
ma de neuropatía periférica (siendo muy característica
una polineuraopatía sensitiva pura), bien afección del
sistema nervioso central, de origen vasculítico o no, in-
cluyendo convulsiones, encefalopatía, déficit focales,
hemorragias cerebrales, alteraciones cognitivas, demen-
cia, mielopatía, meningitis aséptica recurrente o cua-
dros similares a esclerosis múltiple. Así, considerados
globalmente, un 70% de los pacientes con SS y vasculitis
cutánea presentan o van a desarrollar afección neuroló-

gica64,65. Más raramente puede encontrarse también vas-
culitis gastrointestinal con fenómenos isquémicos y he-
morrágicos, o afección visceral que involucre el riñón o
los pulmones.

VASCULITIS Y ANTICUERPOS ANTI-RO
Los anticuerpos anti-Ro están presentes en numerosas

enfermedades del tejido conectivo y su prevalencia se ex-
pone en la tabla VIII. El estudio de pacientes que presen-
tan positividad para estos autoanticuerpos ha puesto de
manifiesto que los anticuerpos anti-Ro están relacionados
con la aparición de un cuadro clínico propio que puede
variar desde un estado clínico asintomático, una enferme-
dad del tejido conectivo indiferenciada, un cuadro de LE
subagudo bien establecido, un SS bien definido, una en-
fermedad similar a una AR o un LE neonatal66-73.

En definitiva, una serie de manifestaciones clínicas se
consideran directamente ligadas a la presencia de anti-
cuerpos anti-Ro (tabla IX), entre las que se encuentra la
vasculitis cutánea. Esta vasculitis se presenta en forma
de púrpura palpable o de lesiones de urticaria-vasculitis,
cursando en general con hipergammaglobulinemia y tí-
tulos elevados de FR. Histológicamente se demuestra la
existencia de una vasculitis leucocitoclástica y, por tan-
to, debe considerarse en su patogenia el depósito de in-
munocomplejos58-59,74,75.

En la serie de 160 pacientes con vasculitis leucocito-
clástica, el 5,6% de los casos presentaba anticuerpos
anti-Ro detectables. Creemos, por tanto, que este test
debería solicitarse en el estudio de todos los pacientes
con vasculitis leucocitoclástica cutánea3.

URTICARIA-VASCULITIS Y CONECTIVOPATÍAS
Resulta de interés también dedicar una atención espe-

cial a la relación entre una forma concreta de vasculitis
cutánea, la urticaria-vasculitis, y su estrecha relación
con las enfermedades del tejido conectivo.

La urticaria-vasculitis es un proceso mediado por el
depósito de inmunocomplejos, con una clínica dermato-
lógica típica (habones urticariformes que persisten más
de 24 h y tienden a resolverse dejando púrpura) (fig. 10),
y una imagen histológica de vasculitis leucocitoclástica.
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Figura 10. Lesiones de urticaria-vasculitis en el tórax. Figura 11. Acroesclerosis y marcado edema en las manos en una
enferma con enfermedad mixta del tejido conectivo.

PREVALENCIA 
CONECTIVOPATÍA DE ANTICUERPOS

ANTI-RO

Síndrome de Sjögren 70%
Lupus eritematoso sistémico 35%
Lupus eritematoso cutáneo subagudo 80%
Lupus eritematoso neonatal 85%
Artritis reumatoide 5%
Polimiositis 5%
Síndromes overlap lupus eritematoso/Sjögren 100%

TABLA VIII. Anticuerpos anti-Ro en las conectivopatías

Sequedad de mucosas
Vasculitis cutánea
Enfermedad del sistema nervioso central y del sistema nervioso 

periférico
Lupus eritematoso cutáneo fotosensible
Riesgo de lupus eritematoso neonatal (madres anti-Ro, HLA-DR3)
Artritis
Fibrosis pulmonar intersticial
Citopenias

Tabla IX. Manifestaciones clínicas asociadas
a anticuerpos anti-Ro



Los pacientes con urticaria-vasculitis pueden presentar
un cuadro similar al LES, con fiebre, malestar general,
artralgias, dolor abdominal, nefritis e inflamación ocu-
lar, o pueden realmente desarrollar una conectivopatía
asociada.

Es importante diferenciar la forma normocomplemen-
témica de urticaria-vasculitis, de curso leve, de la forma
hipocomplementémica, que puede asociarse a enferme-
dades autoinmunes como el LES y el SS (tabla X), suele
presentar manifestaciones extracutáneas potencialmen-
te graves y requiere siempre un seguimiento estrecho y
prolongado. Así, en un enfermo con urticaria-vasculitis,
el estudio del complemento es ineludible, ya que tiene
implicaciones pronósticas claras76-77.

VASCULITIS Y ENFERMEDAD MIXTA
DEL TEJIDO CONECTIVO

Esta conectivopatía, definida en 1972 por Sharp, se
presenta de manera preferente en mujeres y se caracte-
riza clínicamente por una afección predominante de las
manos, con fenómeno de Raynaud, edema y acroescle-
rosis (fig. 11), así como desarrollo de sinovitis, miositis
y asociación con títulos elevados de anticuerpos anti-
RNP78,79.

La vasculitis es una manifestación frecuente en estas
enfermas, pudiendo permanecer limitada a la piel o dar
lugar a una vasculitis sistémica tipo PAN1,80,81.

Alarcón-Segovia et al han relacionado la aparición de
vasculitis con los valores de anticuerpos anti-RNP en el
suero, así como con la afección renal en esta enferme-
dad80.

VASCULITIS Y ESCLERODERMIA
En la esclerodermia, la afección vascular en forma de

fenómeno de Raynaud y engrosamiento de la íntima de
las arterias y arteriolas renales es frecuente, pero el de-
sarrollo de una verdadera vasculitis es excepcional, aun-
que puede revestir gravedad1,82,83.

En los enfermos que presentan un síndrome de
CREST, la asociación con vasculitis es menos rara y se
han descrito tanto una vasculitis leucocitoclástica como
formas de vasculitis tipo PAN con afección de la piel, el
sistema nervioso periférico y el músculo84.

En una revisión de 536 casos de síndrome de CREST
se encontraron 7 pacientes con neuropatía periférica,
evidenciándose cambios vasculíticos en el estudio ana-
tomopatológico de seis de ellos85.

Resulta interesante remarcar, además, que en la mayo-
ría de casos descritos de síndrome de CREST y vasculi-
tis existe también un síndrome de Sjögren asociado y
anticuerpos anti-Ro84.

VASCULITIS Y DERMATOMIOSITIS/POLIMIOSITIS
DEL ADULTO

Se han descrito diversos casos de asociación entre
vasculitis y dermatomiositis/polimiositis (DM/PM) del
adulto, siendo considerada la enfermedad vasculítica en
estos pacientes un reflejo del depósito vascular de los
inmunocomplejos circulantes.

Existen hasta el momento tres series publicadas que
hacen referencia a esta relación. Por un lado, Koh et al
han descrito la presencia de vasculitis en 13 de 75 pa-
cientes con DM/PM de inicio en el adulto86. En estos pa-
cientes, la vasculitis resultó ser un factor de mal pronós-
tico de la enfermedad de base. Por otra parte, en 1983,
Feldman et al describen, en un grupo de 76 enfermos
con DM/PM del adulto seguidos durante 11 años, la apa-
rición de vasculitis en 7 casos (seis DM y uno PM)87. En
este último trabajo, la asociación de vasculitis con
DM/PM del adulto parecía incrementar el riesgo de neo-
plasia subyacente (28,6 frente a 5,8%), al igual que des-
cribieron en 1990 Basset-Seguin et al88.

VASCULITIS Y DERMATOMIOSITIS JUVENIL
A diferencia de lo comentado en el apartado anterior,

la dermatomiositis juvenil debe ser considerada una
vasculopatía sistémica. En el 25% de estos pacientes tie-
ne lugar una verdadera vasculitis que, no debemos olvi-
dar, puede ser muy intensa y a menudo causa de muerte
en estos enfermos89-91.

La aparición de lesiones de vasculitis cutánea extensa
es un indicador para la instauración rápida de trata-
miento inmunodepresor, pues la afección de la piel sue-
le ser un fiel reflejo de la afección sistémica por el pro-
ceso vasculítico92.

Por otro lado, tanto la presencia de lesiones cutáneas
extensas de vasculitis como la debilidad muscular per-
sistente y el aumento de las enzimas musculares impli-
can un mayor riesgo de calcificaciones distróficas y de
aparición de secuelas funcionales graves en estos enfer-
mos. Se puede, por tanto, concluir que la aparición de
vasculitis cutánea en los enfermos con DM juvenil es, la-
mentablemente, un signo de mal pronóstico93,94.

CONCLUSIONES
Aunque la aparición de vasculitis en el contexto de las

enfermedades del tejido conectivo es una complicación
bien conocida, existen relativamente pocas publicacio-
nes centradas en este grupo de enfermedades vasculíti-
cas. Como hemos intentado plasmar en esta revisión, la
asociación de vasculitis y conectivopatías reviste espe-
cial interés, tanto desde el punto de vista clínico y pro-
nóstico como inmupatogénico y, a nuestro parecer, nue-
vos estudios epidemiológicos y clínicos podrían ser
relevantes en el manejo terapéutico y seguimiento de es-
tos enfermos.
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Forma normocomplementémica: sin asociación
Forma hipocomplementémica

Lupus eritematoso sistémico
Síndrome de Sjögren
Enfermedad del suero
Síndromes overlap lupus eritematoso sistémico/Sjögren
Enfermedad tiroidea autoinmune

TABLA X. Urticaria-vasculitis en las enfermedades
autoinmunes
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