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I. Spectrum vasculitis

A. PAN

1. Clasica

2. Allergic granulomatosis:  envuelve pulmon

3. Systemic necrotizing vasculitis: overlap syndrome

B. Hypersensitivity vasculitis: pupuras palpables

C. Subgroups of hypersensitivity vasculitis

D. Wegener’s granulomatosis

E. Giant cell arteritis

F. Buerger’s disease: assoc with fumar

II. Typical clinicopathologic features of classic PAN

A. Necrotizing vaculitis

B. Allergic history uncommon (as opposed to allergic granulomatosis)

C. Renal involvement

D. HTN

E. GI: infarction viscera

F. Hepatic: 2 types vaculitis PAN, cryoglobulinemia associated with HBV

G. Coronary arteritis:  particularly in children

H. Neurological: mononeuritis multiplex

I. Lung and spleen not involved

J. Cutaneous:  uncommon, subcut nodules, donde esta inflam de vasos sanguienso

K. GU: testes, bladder, priapism, epididymis, ovaries

L. Arthritis not common

III. PAN

A. Lesions, segmental, predilection for bifurcations and branchings of small and medium sized arteries: aneurismos mesentericos (tambien da SLE, TPP, and fibromuscular displasia)

B. Histologically, PMN’s infiltrate all layers and perivascular areas

C. Mononuclear cells infilt lesions sub actue and chronic

D. Intimal prolif, vessel wall degen, fibrinoid necrosis thrombosis, ischemia and infarction

E. Aneurismal dilatations up to 1 cm in medium sized art and seen in angiogram in renal, hepatic, mesenteric

IV. allergic granulomatosis of churg strauss

A. tendencia alergica

B. parece classic PAN

C. lung involv sin qua non

D. peripheral eosinophilia 

E. eosinohpilic tissue infilt and granulomatous

V. overlap syndromes: features of PAN and allergic granulomatosis

VI. Hypersensitivity (allergic vasculitis)

A. Large and heterog group of clinical synd

B. Pred  invo small vessel (skin: da purpura palpable)

C. Usually traces to precipitating even or antigen exposure

D. Drugs (sulfa), chemicals, B hemol, strept, tumor or serum prot

E. I.C. deposition well established

F. Many cases self limited and confined to skin

VII. clinicopathologic features of hypersensitivity vasculitis

A. skin: purpura palpable, cualquier organos tambien

B. Antigen precipitante: ya sea infeccion, bacteria, drogs, etc

C. Lesions usually at same stage, pero hay veces que puede recurrir, dejan manchas en el piel, porque hay extravacion en piel de la sangre

D. Usually limitado, pero puede ser chronic

E. Especialmente en henoch schlonein purpura puede afectar renal en ninos

F. En los casos bastantes severos, puede usar corticosteroids por tiempo corto

VIII. Serum sickness

A. Classic form: injection of foreign or heterol serum

B. Immune complex mediated

C. Non protein drugs: penicillin, sulfa

D. Fever, urticaria, arthralgias, lymphadenopathy

E. Self limited, D/C offending Ag

F. Severe symptoms

IX. henoch schonlein (anaphylactoid) purpura

A. leukocytoclastic vasculitis

B. en ninos, despues de infeccion, droga

C. sangran gastrointestinal, si deja puede ocurrir IgA nephropathy, si establezca queremos evitar porque es dificil quitar

D. trata con corticosteroides

E. complejos inmunes

F. envulve conyunctura, sangramiento gastrointestinal, puede envolver rinon

X. cryoglobulinemia

A. puede ser primaria o secundaria

B. son proteinas que se precipitan en el frio, da todo esta condicion, envolvimiento de rinon cronico, no hay tratmaiento efectivo, usuamos esteroides cuando tiene, da showers, tiene que protegerse de frio, le da plasmaferesis para eliminar todos cryoglob, pero cuerpo vuelve a producirlo

C. IgM Rheumatoid factor positivo, IgM contra IgG,

D. Purpura, arthralgias, anemia, hypergammaglobulinemia

E. Glomerulonephritis: poor prognosis

F. Lesiones de purpura, es palpable

XI. Vasculitis assoc with malignancies

A. Tumors producen antigenos, inducen una vasculitis de hipersensitividad

B. Purpura palpable, tiene que tratar lo que esta detras

C. CLL, lymphosarcoma, hodgkins, MM

XII. vasculitis assoc with conn tissue disease

A. esta envuelto en RA, SLE, puede tener purpura palpable

B. typical leukocytoclastic vaculitis, pred skin

C. synovium and early nodules

D. severe erosive, nodular disease, seropositivity may devlop fulminant disseminated vasculitis

E. treatment: steroids

F. 20% SLE: dermal vasculitis

G. CNS systemic vasculitis

H. IC mediates

I. Treatment: steroids, cytotoxic, both

XIII. Distinct syndromes within the broader group of hypersensitivity vasculitis (in handout Table 4, page 3)

XIV. Characteric features of organ system involvement in Wegener’s granulomatosis (see handout table 5 page 3)

A. Presenta en pac dolor articular, vasculitis en piel con purpura, principalmente, pancinusitis, esto es mas clasico, puede tener envolvimiento de upper respiratory tract and lower resp tract, sinusitis con lesions vasculitica de leucocitoclast, necrotizantes granulomatosa cuando biopsia, puede tener nodulos pulmonares, pueden cavitar, envuelve piel, artralgia, otitis media serosa, keratoconjunctivitis, saddle nose deformity (tambien syphilis, polychondritis, sarcoidosis)

B. ANCA: antibody positive here and in PAN, see diagram in notes last page for which vasculitis have which antibody positive

XV. Wegener’s granulomatosis

A. Necrotizing granulomatous vasculitis, of upper and lower resp tracts, GN and small vessel vasculitis

B. Etio?

C. Treatment: steroids, cyclophosphamide

XVI. lymphomatoid granulomatosis

A. granulomatosis tambien, nodulos pulmonares y histologia diferente

B. le gusta meterse en vasos sanguineos y destruirlo, pero va a tener lymphocytoid and plasmacytoid cells

C. leuckocytoclastic or fibrinoid necrotic vasculitis not charact

D. lung involve sin qua non (tiene que estar):  tiene que envolver pulmon y nodulos

E. xray nodular infilt (may cavitate)

F. skin 45%, kidney 45%, CNS 20%

G. spleen, lymph node and marrow spared

H. clear cut lymphoma evolve in 13%

I. sinus and upper airway unusual

J. reanl involv, never necrotizing vasc

K. leukopenia, rare in wegener’s

L. ESR normal, pts anergic

M. Untreated progressive

N. Tx: steroids or cytotoxics early

XVII. Temporal arteritis

A. Mujer mayor >55 anos de edad

B. Infiltrar arteria temporal, disminuye lumen, toda area, puede dar ceguera, manifestacion fatal

C. Invariablemente, tiene ESR bien elevado, clasico en ella, 50% polymyalgia reumatica, cuadro donde hay entucimiento grande de shoulder and pelvic girdle, puede haber paciente con polymyalgia reumatica solo sin temporal arteritis, si sospecha esta enfermedad tempoeral arteritis, tiene que biopsiar la lesion

D. Dolor en cabeza que en viejitas, le da cortisona, si es arteritis, 5-15mg corticosteroids, comienza de arthritis rheumatoid se confunde

XVIII. takayasu’s arteritis

A. aortic arch syndrome en mujeres joveens, falla cardiaca, aneurismo en aorta, puede tapar las arterias que va a cabeza (pulseless disease), da steroids para tratar de curarlo

B. arteritis bien marcado, en vasos grandes

XIX. tromboangiitis oblitrans (buerger’s dis)

A. hombres jovenes fumadores, tienden a mejorar cuando dejan cirugia, tratando la condicion con anticoagulante, tiende a dejar de fumar

B. coldness extremities, color changes, intense hyperemia

C. attacks 1-4 weeks, indolente, recurrent

D. collat circ can’t compensate, ischemia, amputation

E. rx: anticoag, thromboendarterectomy, by pass operations, sympathectomy

F. most effective: quitar fumar

XX. mucocutaneous lymp node synd (Kawasaki dis)

A. en ninos, piensa es ricketsia, forma de guantes rash manos y pie, envolvimiento mucosa en boca y ojos conjunctiva, problema mas grande, un aumento de plaqueta, trombocitosis, coronario, puede tener un infarto, esto no tratamos con esteroids al menos no hay pericarditis asociado, tratamos con aspirina, para evitar trombo en este area

B. tiende a ver desquamacion del piel, sale en pedazos de sabanas y en proceso tardio despues de hinchazon

C. usually self limited, most recover uneventfully

D. 1-2% death, coronary arteritis (convalescent period)

E. myocarditis, pericarditis, MI, cardiomegaly

F. more common in japan, why?

XXI. therapeutic approach to patients with systemic necrotizing vasculitis (table 7, page 4 handout)

A. Idenfitication and removal of offending antigen

B. Corticosteroids alone in syndromes without indication of severe dissem or systemic dis or in apparently self limiting process that might benefit from brief courses of therapy, such as resolving hyersnstivity reactions like severe drug reactions

C. Low dose cytotoxic agents, and in inpulsos tambien

D. Clear cut understanding of place of several cytotoxic agents such as cyclophosphamide in systemic necrotizing vasculitis

XXII. Anticuerpos ANCA

A. Se usa tambien para seguimiento para wegener’s granulomatosis

B. C-anca en weg

C. P-anca en PAN

D. Uno o otro puede estar tambien posivo en rapidly progressive glomerulonephritis

E. Tambien se encuentra rara vez p-anca en crohn’s and ulcerative colitis

F. PAN and churg struass see p-anca

G. Igual a lupus con double stranded DNA antibody, cuando baja enfermedad, baja anticuerpos

XXIII. table in pathology note

A. bowenoid papulosis

1. young

2. circumsicion: yes

3. lesions: numerous, papules, atipia

4. clinico: crecimiento rapi, y regresa (se cura espontaneamente)

B. bowen’s disease

1. old age

2. circumsicion: no

3. lesions: one plaque, atipia

4. clinica: crecimiento lento, puede progresar a carcinoma invasivo

