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. Qué es la vasculitis urticarial?

La vasculitis urticarial es una forma de vasculitis, una familia de enfermedades poco comunes caracterizadas por la
inflamacidn de los vasos sanguineos, que puede restringir el flujo sanguineo y dafiar 6rganos y tejidos vitales. Esta forma de
vasculitis afecta principalmente a los pequefios vasos de la piel, provocando manchas rojas y urticaria que pueden causar
comezon, ardor y coloracion de la piel. Dependiendo de la forma de vasculitis urticarial, otros sistemas de érganos pueden
verse afectados.

Hay dos categorias de vasculitis urticarial que reciben su nombre del nivel de “proteinas del complemento” en la sangre, que
desempeifian una funcion en el sistema inmunitario.

» La vasculitis urticarial normocomplementémica se refiere a un nivel normal de proteinas del complemento y,
generalmente, es menos grave y tiene poca o ninguna afectacion sistémica (que afecta a multiples 6rganos).

» La vasculitis urticarial hipocomplementémica se refiere a niveles bajos de proteinas del complemento y es méas
grave, tiene afectacion sistémica y, generalmente, afecta a las articulaciones, los pulmones, los rifiones, el tracto
gastrointestinal y los ojos.

El tratamiento depende de la magnitud de los sintomas y la afectacion de los érganos. Cuando la enfermedad afecta
principalmente a la piel, los antihistaminicos o los medicamentos antiinflamatorios no esteroides (NSAID), como el
ibuprofeno o el naproxeno, pueden aliviar los sintomas y las lesiones cutaneas desaparecen con el tiempo. Para casos
mas graves, se pueden recetar corticosteroides como la prednisona u otros farmacos potentes que inhiben el sistema
inmunitario. La vasculitis urticarial puede ser una enfermedad crénica dificil de tratar que puede causar problemas de
salud graves, por lo que la atencion médica continua es esencial.

Causas

La causa de la vasculitis urticarial no se comprende por completo. La vasculitis se clasifica como un trastorno
autoinmunitario, una enfermedad que ocurre cuando el sistema de defensas naturales del organismo ataca por error el
tejido sano. En la vasculitis urticarial, el proceso inflamatorio puede desencadenarse por una infeccion como la hepatitis,
una reaccion a un farmaco o la existencia de cancer u otro trastorno autoinmunitario como el lupus eritematoso sistémico,
la artritis reumatoide o el sindrome de Sjogren.

/Quiénes pueden padecer vasculitis urticarial?

La vasculitis urticarial puede afectar a personas de cualquier edad,
pero ocurre con mayor frecuencia en adultos de entre 30 y 40 afios. La
enfermedad es aproximadamente dos veces mas frecuente en mujeres
que en hombres. La vasculitis urticarial se considera poco comun; sin
embargo, se desconoce su frecuencia precisa en los Estados Unidos y
en todo el mundo.
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Sintomas

La vasculitis urticarial generalmente comienza con una erupcion de lesiones cutaneas (ronchas) y urticaria, que causan
comezon, dolor y sensacion de ardor. Las manchas en la piel suelen tener bordes rojos con centros blancos y pueden tener
petequias (manchas puntiformes rojas o moradas causadas por un sangrado debajo de la piel). Las manchas pueden estar
presentes durante mas de 24 horas y pueden dejar una coloracion de la piel similar a un hematoma a medida que sanan.

Las personas con afectacion sistémica mas grave también pueden experimentar:

» Fiebre » Dificultad para respirar

» Dolor de articulaciones » Ojos inyectados en sangre o inflamados
» Hinchazdn de los tejidos debajo de la piel » Inflamacién renal

» Dolor abdominal » Afectacion cardiaca

» Ganglios linfaticos inflamados

Complicaciones

Las complicaciones frecuentes de la vasculitis urticarial incluyen pigmentacion de la piel y, ocasionalmente, dlceras
cutaneas. En casos mas graves, las personas pueden sufrir dafios en los pulmones y enfermedad pulmonar obstructiva
cronica, asi como complicaciones oculares y renales.

Diagnéstico

No existe una prueba Unica de diagndstico para la vasculitis, por lo que su médico considerara varios factores, incluidos un
historial médico detallado, un examen fisico, pruebas de laboratorio y estudios de diagnéstico por imagen especializados.
Una biopsia de piel, extirpacion quirtrgica y analisis de una pequefia muestra de tejido, puede mostrar inflamacion y dafio a
los vasos sanguineos pequefios, lo que ayuda a confirmar el diagnéstico. Los niveles bajos en sangre de ciertas proteinas
del complemento y la presencia de un anticuerpo contra C1q (una proteina en el sistema del complemento) ayudan a
confirmar el diagndstico del sindrome de vasculitis urticarial hipocomplementémica (HUVS).

Debido a que la vasculitis urticarial a menudo se asocia con otras enfermedades, puede ser necesario realizar otras pruebas
para descartar afecciones subyacentes. También pueden estar indicadas pruebas de drganos vitales como los rifiones y los
pulmones, especialmente cuando los niveles sanguineos de proteinas del complemento son bajos.

Tratamiento

El curso del tratamiento para la vasculitis urticarial depende de la magnitud
de los sintomas y de los 6rganos afectados. Cuando los sintomas se

limitan a lesiones cutaneas, pueden resolverse por si solos o aliviarse

con un tratamiento minimo, como con antihistaminicos y medicamentos
antiinflamatorios no esteroides (NSAID). Si los sintomas persisten, se puede
probar con hidroxicloroquina, colchicina o dapsona.

En casos de afectacién organica mas grave, es posible que se requieran
medicamentos que supriman el sistema inmunitario, como corticosteroides,
azatioprina, metotrexato, micofenolato de mofetilo o ciclofosfamida. El
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necesitan tomar medicamentos durante varios afos.
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Efectos secundarios del tratamiento

Los medicamentos utilizados para tratar la vasculitis urticarial tienen efectos secundarios potencialmente graves, como la
disminucién de la capacidad del organismo para combatir infecciones y una posible pérdida de masa 6sea (osteoporosis),
entre otros. Por lo tanto, es importante que acuda al médico para someterse a revisiones periddicas. Se pueden recetar
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medicamentos para contrarrestar los efectos secundarios. Prevenir las infecciones también es muy importante. Hable con
su médico sobre la posibilidad de recibir vacunas (por ejemplo, vacuna contra la gripe, la neumonia o el herpes zdster), que
pueden reducir su riesgo de infeccion.

Seguimiento médico y recaidas

Incluso con un tratamiento eficaz, la vasculitis urticarial puede ser una enfermedad crénica con periodos de recaida y remision.
Si sus sintomas iniciales reaparecen o aparecen otros nuevos, informe a su médico lo antes posible. Los controles periddicos y
el seguimiento continuo son importantes para detectar las recaidas de forma temprana.

Su equipo médico
El tratamiento eficaz de la vasculitis urticarial puede requerir los esfuerzos
coordinados y la atencidn continua de un equipo de proveedores médicos y
especialistas. Ademads de un proveedor de atencion primaria, es posible que
los pacientes con vasculitis urticarial necesiten consultar a los siguientes
especialistas:

» Dermatdlogo (piel)

» Reumatodlogo (articulaciones, musculos y sistema inmunitario)

» Neumélogo (pulmones)

» Nefrélogo (rifiones)

» Inmundlogo (alergias) u otros, seglin sea necesario

La mejor manera de controlar su enfermedad es colaborar activamente con sus proveedores de atencién médica. Conozca

a los miembros de su equipo de atenciéon médica. Puede ser dtil usar un diario de atencion médica para llevar un registro de
los medicamentos, los sintomas, los resultados de las pruebas y las notas de las citas con el médico en un solo lugar. Para
aprovechar al maximo las visitas al médico, haga una lista de preguntas de antemano y lleve consigo a un amigo o familiar de
apoyo para que también escuche las indicaciones y tome notas.

Recuerde que depende de usted ser su propio defensor. Si tiene dudas sobre su plan de tratamiento, pregunte. Es posible que
su médico pueda ajustar la dosis u ofrecerle diferentes opciones de tratamiento. Debido a que la vasculitis urticarial puede ser
dificil de tratar, se recomienda encarecidamente una segunda opinién de un médico especialista.

Vivir con vasculitis urticarial

Vivir con una enfermedad crdénica como la vasculitis urticarial puede ser abrumador a veces. La fatiga, el dolor, el estrés
emocional y los efectos secundarios de los medicamentos pueden comprometer su sensacion de bienestar y afectar las
relaciones, el trabajo y otros aspectos de su vida diaria. Compartir su experiencia con familiares y amigos, ponerse en

contacto con otras personas a través de un grupo de apoyo o hablar con un profesional de la salud mental puede ayudar.

Pronoéstico

No existe cura para la vasculitis urticarial en este momento. Para la mayoria de las personas, la vasculitis urticarial
es una enfermedad de la piel, y una minoria de pacientes desarrolla afectacion de 6rganos sistémicos. Cuando estd
relacionada con una enfermedad autoinmunitaria existente como el lupus o el céncer, el prondstico puede depender
de la enfermedad subyacente. Debido a que la vasculitis urticarial puede volverse cronica, la atencién médica de
seguimiento es esencial.
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Acerca de la vasculitis

La vasculitis es una familia de casi 20 enfermedades poco comunes caracterizadas por la inflamacidn de los vasos sanguineos, lo que puede
restringir el flujo sanguineo y dafiar érganos y tejidos vitales. La vasculitis se clasifica como un trastorno autoinmunitario, que ocurre cuando
el sistema de defensas naturales del organismo ataca por error a los tejidos sanos. Los factores desencadenantes pueden ser infecciones,
medicacién, factores genéticos o ambientales, reacciones alérgicas u otra enfermedad. Sin embargo, a menudo se desconoce la causa exacta.

Una familia de enfermedades

» Enfermedad anti-GBM » Arteritis de células gigantes (GCA)
(anteriormente sindrome de Goodpasture) » Granulomatosis con poliangitis
» Aortitis (GPA, antes conocida como granulomatosis de Wegener)
» Sindrome de Behget » Vasculitis IgA (antes conocida como purpura de Henoch-Schénlein)
» Vasculitis del sistema nervioso central (CNSV) » Enfermedad de Kawasaki
» Sindrome de Cogan » Poliangitis microscopica (MPA)
» Vasculitis crioglobulinémica » Poliarteritis nodosa (PAN)
» Vasculitis cutanea de vasos pequefios (CSVV) » Polimialgia reumatica (PMR)
(antes denominada hipersensibilidad/leucocitoclastica) » Vasculitis reumatoide
» Granulomatosis eosinofilica con poliangitis (EGPA, antes » Arteritis de Takayasu (TAK)
“sindrome de Churg-Strauss”) » Vasculitis urticarial

(normocomplementémica o hipocomplementémica)

Acerca de la VF

La VF es la principal organizacién del mundo dedicada a diagnosticar, tratar y curar todas las formas de vasculitis. La VF es una organizacién
sin fines de lucro 501(c)(3) regida por una Junta Directiva y asesorada sobre cuestiones médicas por una Junta Asesora Médica y Cientifica.
Los materiales educativos de la VF no pretenden sustituir la consulta a un médico. La VF no avala ningin medicamento, producto ni tratamiento
para la vasculitis, y le aconseja que consulte a un médico antes de iniciar cualquier tratamiento.

La VF agradece a la Dra. Alexandra Villa-Forte, del Centro para el Cuidado e Investigacion de la Vasculitis de la Cleveland Clinic, por su
experiencia y contribucién a este folleto.

Para acceder a recursos educativos y de apoyo adicionales de la VF, escanee el cddigo QR que aparece a continuacién.

Mision de la VF

Con base en la fuerza colectiva de la comunidad de vasculitis, la Fundacién apoya, inspira y capacita a las personas con vasculitis, y a sus
familias, a través de una amplia gama de iniciativas educativas, de investigacién, clinicas y de concientizacion.
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