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ARTicuLO DE REFLEXION

Analisis critico de las clasificaciones
de las vasculitis

Antonio Iglesias GamartaJorge de Jesus Cantillo TurBay
José Félix Restrepo Suatez

Resumen necessity for cooperative multicentric and multina-
tional studies that involve a large number of pa-
tients with all the forms of presentation of the
vasculitis, to have clinical, epidemiological, immu-
nogenetic studies that provide us with a better vi-
sion of these pathologies and let us understand and
classify them more adequately.

En este articulo hacemos un recuento de las cla-
sificaciones de las vasculitis que han aparecido a
través del tiempo, en especial las del Colegio Ame-
ricano de Reumatologia (ACR) y la del Consenso
de Chapel Hill. Analizamos la importancia histé-
rica de cada una de ellas, realizamos un andlisis
critico y concluimos que ninguna de estas clasifi- Key words: vasculitis, classification, diagnostic
caciones es completa, que se requieren estudios caeriteria.
operativos multicéntricos y multinacionales que

. , . Las vasculitis sistémicas constituyen un grupo
involucren un gran numero de pacientes con todas

las f . | It heterogéneo de entidades clinicas etimolégicamente
as formas (_1e prgs_entamorj de_a§ vascu |t_|s, parainespecificas, gue suelen presentarse con 0 sin ma-
hace,r'estud|os cllnlc(;Js, epldemlqloglc':o.s, e(']Inmuno'nifestaciones cutaneas. Tradicionalmente han sido
genei-tlcgs que r:jos en una meéorlws,lonl e.f.esmsdefinidas como procesos clinico-patologicos carac-
:oato oglas y podamos comprenderias y clasiicar o ;4405 por inflamacién y dafio de los vasos san-
as mas adecuadamente. guineos (vénulas, capilares, anteriolas de mediano
Palabras clave: vasculitis, clasificacion, crite- y gran calibre), produciendo las manifestaciones cli-
rios diagnosticos. nicas de acuerdo con la regién irrigada, asociando-
se a necrosis 0 a trombosis, es decir que las vasculitis
pueden ser generalizadas o localizadas. Las vasculitis
In this paper we review the classifications of necrosantes o angeitis necrosantes tienen una defi-
the vasculitides that have been published, especiallynicién simple, pero a la vez la expresion clinica es
those of the American College of Rheumatology tan variable, que muchas veces existen informes de
(ACR) and the Chapel Hill Consensus. We analyze diferentes areas geogréaficas que describen el mismo
the historical importance of each one of them, per- cuadro patolégico como entidades distiAtassta
form a critical analysis and conclude that none of proliferaciéon de sinénimos, se ha visto con las
these classifications is complete, that there is avasculitis alérgicas, la poliarteritis nodosa o con la
enfermedad de Takayasu (la cual tiene 20 sinéni-
, N o mos, desde el sindrome de Raiber-Harbitz en 2926
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proliferacion de nombres, la variabilidad en las ex- El diagnéstico definitivo de las vasculitis requie-
presiones clinicas, los diferentes vasos sanguingesla confirmacion histolégica, ya que la ayuda de
comprometidos, la ausencia de una etiologia ¢a histopatologia suele mostrar el efecto indirecto
muchas de ellas, la carencia de explicacién unificde los mecanismos dinamicos a nivel tisular en los
da de sus mecanismos inmunopatogénicos, ha peiferentes tipos de vasculitis y de esta forma ayu-
mitido que se realicen muchas clasificaciones, @an a establecer un diagnéstico, en el caso en que
mayoria de las veces de acuerdo con el criterio ylés manifestaciones clinicas no sean tipicas de una
experiencia del autarEl problema se complica aunentidad- 5

mas teniendo en cuenta que la mayoria de los auto-En los dltimos tres afios se ha tratado de estanda-

res solo han tep@o experiencia con determ|nadﬂ§ar algunos métodos serolégicos como la presen-
entidades nosoldgicas, a pesar de que los centros

los que se han realizado diferentes estudios son c(:le({]Cle autoanticuerpos contra los neutrofilos y los
q ﬁﬂ)nocitos, con el fin de emplearlos como marcado-
tros de referencta

res inmunoldgicos y ayuda diagnéstica en las
Las vasculitis pueden ocurrir de novo como unaasculitis sistémicas; pero pensamos que las células
enfermedad esencial es decir ser una enfermedad gue se han empleado como blanco, como son neu-
maria de los vasos sanguineos como la arteritis léfilo y monocito, son comunes a muchas vasculitis,
Takayasu, la poliarteritis nodosa, la enfermedad geparticipan como células efectoras para producir el
Degos; o ser secundarias a una serie de enfermedafio vascular de acuerdo con los mecanismos
des sistémicas como lupus eritematoso sistémidomunopatogénicos de tipo Il segun la clasificacion
vasculitis reumatoide, sindrome de Sjégren primaride Gell y Coomb$; por lo tanto creemos que estos
enfermedad mixta del tejido conjuntivo, o secundamarcadores solo pueden ser de ayuda para determi-
rias a una respuesta idiosincrasica a algunos medinaf que el paciente tiene una vasculitis, pero no per-
mentos como antibiéticos, yoduros, anticonceptivosjiten su clasificaciof4
etc.; también pueden ocurrir como consecuencia de
infecciones tales comestafilococo aureysPseudo-
monas aeruginosa por neoplasids®®.

Pocos diagnésticos en el area de la medicina es-
tan expuestos a ponerse en tela de juicio como las
nomenclaturas y clasificaciones de las vasculitis,
El cuadro clinico de las vasculitis depende dgara establecer un diagnéstico, organizar un trata-
varios factores entre los cuales estan el tipo adeiento, emprender un trabajo de investigacion en
vaso comprometido, el sitio del compromiso, sterapéutica o en epidemiologia, debido a lo hete-
area y extension, el diagnéstico temprano, y tréegéneo de estas enfermedades, la falta de un con-
tamiento oportuno y adecuado. Las vasculitis pugenso amplio en donde participen multiples grupos
den ser limitadas y expresarse levemente o @& investigadores, no solo de los paises desarrolla-
forma silenciosa, como ocurre con la arteritis ddos, sino de los paises en via de desarrollo y a la
Takayasu, o iniciarse con manifestaciones sutilélta de estudios epidemiolégicos en estos Ultimos
en el caso de la arteritis temporal (sindrome febpRises.
prolongado, anemia ferropénica y polimialgia reu- pe acuerdo a las diversas publicaciones indexa-
matica}; o ser localizadas con manifestaciones c@ms, se reconocen aproximadamentddnas pri-
tastréficas como es el caso de la enfermedad de DegRgrias de vasculitis y otro tanto de vasculitis
que afecta la piel, el sistema nervioso central o el tragfgcundarias asociadas a enfermedades del tejido
gastrointestinal, o producir accidentes cerebr@opnjuntivo, infecciones, neoplasias y a medica-
vasculares en el caso de la enfermedad de Takayggdntos. Desde 1952, se han realizado varios in-
angeitis primarias del sistema nervioso centralntos clasificatorios de las vasculitis y a pesar de
poliarteritis nodosa que afecta un d6rgano; o laglo no existe un consenso universal. El propésito
vasculitis secundarias cuando afectan una zona log@ este analisis critico es revisar las nomenclatu-
lizada. También pueden ser generalizadas con mapgs y clasificaciones de las vasculitis, e intentar
festaciones graves que ponen en peligro la vida dgjocar el diagnéstico de estas patologias en una
pacienté >, forma comprensiva.
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Origen de las nomenclaturas y de las El primer caso de periarteritis nodosa fue descrito
clasificaciones por Rokitansky, en 1852, y posteriormente el es-
pécimen anatomico fue analizado por Hans
De las entidades a las que se enfrenta el meédEppinge?, profesor de anatomia patoldgica en Graz,
durante el ejercicio profesional, pocas hay que pren 1887, quien mencioné en su descripcion el en-
duzcan mas angustias, como las vasculitis. Este fgosamiento de la intima con depdésitos y areas
nomeno radica primero en el desconocimiento dgflamatorias y algunos segmentos adyacentes a los
su etiologia y su patogénesis, excepto en el casofiRmos no comprometidos. Al no ser muy frecuen-
las vasculitis infecciosas o por medicamentos; sgss |os casos de periarteritis nodosa, se le realizaron
gundo, en la falta de claridad acerca de los mecanigs estudios de microscopia y se demostré que la
mos inmunogénicos implicados en su aparicion; est@$iamacion no solo era periarterial, sino que com-
dificultades han generado que las clasificaciones gpomeﬁa toda la pared del vaso, por ello Fétran
las vasculitis se hayan realizado inicialmente sobfigjeste. en 1903, la denominé poliarteritis nodosa.
la base de la anatomia patolégica, ya que aun NosS@esar de ello Zedkmantuvo en todos sus escri-
conocen algunos de los mecanismos implicados & | denominacion de periarteritis nodosa, se cons-
la_patogénesis de la enfermedad. Las descripCionfgy¢ un nombre alternativo, enfatizé sobre el
de las vasculitis por Henoch, Schonlein, Winiwartef,mnromiso arterial, no solo transmural, sino de toda
Kussmaul y Maier, Wegener, Churg y Strauss, nared arterial. Dickséhen Edimburgo, en 1908,
Horton, se realizaron en base a la anatomia patoffeqyjo el término poliarteritis nodosa en la litera-
¥Qra inglesa, y elaboré la semantica y las diferencias

gica, el tamafio del vaso afectado y el compromi
. e e
de un 6rgano especifito’, y tercero en la falta deriporfolégicas entre periarteritis y poliarteritis. En
8nc|usién, este periodo se caracteriz6 por la publi-

una prueba de laboratorio especifica como ayu
g??g;sé:zﬁ;oiugﬁ%iansdeohhaany ﬁgfh;egigui?zggené? tg.'é%ién de informes de casos, la descripcién burda
tar de monitorear Sl; actividad clinica a travéspde {1% la patologia, y se especulo sobre la fisiologia y
\ o atogénesis. Kussmaul, Maiey Graf* no consi-
gunas pruebas tales como la sedimentacion globular . . -
. ; . deraron cierto el paradigma de la época, que era la
la proteina C reactiva, c-Anca y p-Anca, determina-_ .~ ., P
: S y asociacion con la sifilis de las enfermedades que no
ciones de otros marcadores biolégicos séricos como . . o
. . . . . mDodlan explicarse y descartaron estas hipotesis.
integrinas y selectinas, y algunos citoquinas como
la IL-6, entre otras. En el segundo periodo, que data de 1900 a 1925,
los investigadores trataron de identificar una causa
Clasificaciones de las vasculitis especifica o_Ie la periarteritis no,dosa, si esta era de
naturaleza infecciosa o a través de una toxina no

(Periodo de 1952 a 1988) identificada; en estos periodos, todas las vasculitis
El primer intento clasificatorio lo realizé en 19525€ identificaban como “periarteritis nodoSa‘ter-

la pat6loga Pearl Zegkde Cincinnati, al estudiar y mino que a través de esta parte de la historia fue un

analizar las diferentes publicaciones especialmenf@On de sastre” para todas las vascdlitiEn este
riodo, de los 70 casos de panarteritis nodosa pu-

descriptivas publicadas hasta 1952, para ello esB 0 g
blecié tres periodos. bllcad_os hasta 1925,~el 10% de los casos tenian com-
_ _ _promiso de pequefios vasos, como lo demuestra

El primer periodo, de 1866 a 1900 se caracterigihaustivamente Mattes8nte 8en sus extraordi-

por numerosas publicaciones de informe de casefrios articulos sobre la perspectiva histérica de la

cuya importancia fue radical, ya que a traves de ellpAN y de la poliangeitis microscépica; en estos anota

se fueron describiendo las vasculitis primarias y setaramente el autor que las descripciones de

cundarias, los hallazgos patolégicos y se especiMbnckeberg en 1905 Veszprémi y Jancso6 en

sobre la patogenia de la enfermedad. En este pefi@ozsvar en 1908, Klotz en Pittsburg en 1917

do la microscopia para el estudio de las autopsiag §mb en 191%, von Kahlden en Frciburg en 1894

el los tejidos no era rutinaria, el patdlogo analizatfetcher en 1892 Rosenblath en 1897 Cookeen,

los tejidos en forma tosca sin mucha profundidad912? y otras, pudieron ser casos de poliarteritis
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microscopica, pero solo hasta 1923 WohRtitles- la necrosis vascular y la inflamacién de la arteria
cribe dos pacientes con periarteritis transmural tgmporal, y la denominan arteritis de los vasos tem-
glomérulonefritis. Wohlwift® ademas encuentra evi-porales. Jacob Churg y Lotte Strad8sen Nueva
dencia de venulitis, como lo habia observadeork describen la arteritis asociada al granuloma
Ophulg?, Beitzke®, Waltef®, von Haui’ y Monc alérgico. Muchos de estos descubrimientos y la aso-
Keberg en 1905. Todas estas observaciones paggrcion de las “lesiones vasculares por la alergia”
ron desapercibidas y se siguio confundiendo la PAiie fue bien estudiada y analizada en ese periodo,
con la poliangeitis microscopica. le permiti6 a Zeek después de revisar ampliamente
El tercer periodo definido por ZeEKk838data la literatura sobre lesiones vasculares, plantear la
desde 1925 hasta 1952, esta relacionado con el el@sificacion de 1952 y demostrar a través de la
tudio sobre el fendmeno de Arthus en 1908 ver- histopatologia el tamafio de los vaSo®ara las
sa sobre la hipersensibilidad, como lo sugeri@pservaciones de Zeg€Kueron clave dos articulos
Gruber en 1925, lo que podria estar relacionadgiblicados en 1948, el de Frefch el de Davson,
con la lesion vascular en la periarteritis; esta teoriggll y Platt®> el mismo afio, quienes describieron el
recibié un soporte a nivel experimental con el e§ompromiso de los pequefios vasos, la glomeru-
tudio de proteinas y la demostracién clinica dad@anefritis segmentaria y la carencia de aneurismas;
por la observacion de lesiones vasculares en 1@ste grupo postulé que la presencia o ausencia de
pacientes alérgicos a las sulfonamidas como lo dé-glomerulonefritis puede distinguir grupos de pa-
mostré French en 1946; von Glahn y Pappegientes con arteritis necrosante, e introducen el con-
heimef® en 1926, observan las lesiones vasculareégpto de la forma microscopica de la periarteritis
en las enfermedades reumaéticas y que son difer&@dosa; esta vision de Davson y c8léue acogi-
tes de la periarteritis nodosa, la necrosis hialirda en 1994 en el consenso de ChapePFiilonde
subendotelial de Klingé en 1930, los estudios in-se acepto la poliangeitis microscépica como una
teresantes de Rich y Gregéry®en el John Hopkins vasculitis primaria diferente a la PAN. Desde 1925
sobre la enfermedad del suero que se iniciaron basta 1940, ehimero de casos se increment6 hasta
1943 y que confirmaron los hallazgos de Longcopt00 y la mayoria de ellos tenian estudio de
y Rackemantf en 1918, Mackenzie y LeaReen microscopia, debido a la gran difusion de los estu-
1921, Masugi e Isibasi en 1986Clark y Kapla’’ dios de microscopia y a una terapéutica incipiente ya
en 1937, que asociaron la lesién vascular y la egue se introdujo el uso del suero inmune de caballo y
fermedad del suero. Robert More, Gardnezl abuso de la sulfonamida, lo que gener6 una serie
McMillan y Glyman Dufféreconocieron que las pe-de casos de vasculitis por enfermedad del suero y/o
guefas arterias, las arteriolas y las vénulas se cdas alergias a través de los mecanismos de hipersensi-
prometian en las vasculitis por hipersensibilidad lyilidad*?#5*” Estos mecanismos estudiados, le per-
ademas se podian afectar algunos 6rganos comitieron a Davson y coBS.proponer que los pacientes
los pulmones. Estos autores utilizaron el términcon las vasculitis de pequefios vasos tenian una PAN
polivasculitis para describir estos cambios. Estaicroscépica. Ze€k en 1948, separa en dos grupos
concepto de hipersensibilidad fue aceptado en daos pacientes de acuerdo con el compromiso vascular:
década de 1940 y 1950, y se aplico comuno en los que se comprometen las arterias de media-
“vasculitis por hipersensibilidad” para describir lano calibre como la periarteritis nodosa, y otro en don-
enfermedad del suero, la granulomatosis die se comprometen los vasos de pequefio calibre,
Wegener, la purpura de Henoch-Schonlein, y kecundarios a los mecanismos de alergia o hipersen-
poliarteritis nodosa, lo que gener6é mucha confibilidad, denominacién que fue introducida en la
sion. En este periodo, ademas, William von Glahgrimera clasificacion de Ze€ken 1952 y se conti-
y Alvin Pappenheiméf, en Nueva York, diferen- nué su uso hasta 1990, ya que se acepté como una de
cian las lesiones vasculiticas de la periarteritias formas de vasculitis de pequefios vasos que se
nodosa. Horton, Magath y Browrn®, de la clinica denominé vasculitis por hipersensibilidad, uso que
Mayo, asocian la presencia de las células gigant@se criticado en Chapel-Hill en 1994
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Los estudios clinico-patologicos desarrollados p@l concepto de angeitis granulomatosa, la arteritis
Zeek™1838 e permitieron proponer la primera clasisecundaria y las PAN localizadas. Trece afios mas
ficacién sobre vasculitis en cinco grupos de la siarde Alarcén-Segovia propone otra clasificacion,
guiente manera: 1. angeitis por hipersensibilidad, @nalizando los mecanismos etiopatogénicos cono-
angeitis granulomatosa alérgica, 3. arteritis reumatidos hasta esa época y en 1980 otra clasificacion
ca, 4. periarteritis nodosa, 5. arteritis temporal. E8n cuanto al tamario de los vasos de acuerdo a Zeek,
su articulo de 1953, publicado en el New Englan@lacionando las vasculitis, tamafio de los vasos y
Journal Medicin® realiza su aporte trascendentalos mecanismos inmunopatogénicos descritos en
al clasificar las vasculitis de acuerdo al tamafio dep77172

calibre de los vasos, pero no concluye en sus articu- . e
e ; . . Se han descrito otras clasificaciones, que men-
los el analisis de la importancia del calibre de los

clonaremos de acuerdo al orden cronolégico en que

vasos, y solo se limita a la descripcién del tamaf Ublicaron como las Rose en 1957 quien va ha
de los vasos como aparecen en las tablas de su i . g 2f, quien y
ia incorporado a la poliarteritis microscépica, de

culo de 1957, pero se deja en claro la importanci o r ,
P ) P cuerdo a la descripcion de Davson y éplarticu-

de la necrosis fibrinoide y el proceso inflamatori S . .
en la patologia de los casos de vasculitis y el uso Gedue ha sido ignorado; MchF)tqwen en 1,965 y
71 propone el concepto de vasculitis alérgica de

la cortisona en el tratamiento de la periarteritis nodog AR
de acuerdo al primer articulo sobre tratamiento diP° Sistémico; Copeman y Ryan en 197Me

las vasculitis con esteroides propuesto por Baggerm!Zd° en 1975, quien recuerda que el concepto de
toss, Shick y Pollé§ de la Mayo Clinic en 1951, angel_tls Iggcomtoclastlca lo popuJa_rlzo Braver?ﬁan’_
Llama la atencién que en los tres periodos descritg@ra identificar los aspectos patologicos de la angeitis
por Zeek’183 esta no se dio cuenta de las public&°" _lhlp_ersenS|b|I|dad,,_ la parpura de Henoch-
ciones de la mayoria de las vasculitis primarias comgnonlein y las angeitis de las enfermedades del
la descripcion de la arteritis de Takayasu, y la prfolageno. Gilliam y Smiley en 1976 dermatélo-
mera descripcion de poliangeitis microscopica p&0S extraordinarios, quienes analizaron en forma
Wohlwill® en Hamburgo en 1923 en dos pacientegpjetlva las vasculitis e incluyeron las vasculitis pri-
La primera descripcién de la granulomatosis d®arias, pero lo mas importante que realizaron fue-
Wegener, la hizo Heinz Kling&ren 1931, estudian- "N las descripciones de las vasculitis cutaneas, y
te de medicina del Charite en Berlin y propuso edalizaron las expresiones fenotipicas de las lesio-
1932 que era una forma atipica de la poliarteritiZes cutaneas de acuerdo al tamafio de los vasos, las
nodosa, pero en el XXIX congreso de la Socieddtescripciones de estos autores no se tuvieron pre-
de Patologia, en Breslau, Friedrich Wegener, buéfntes en la clasificacion de la ACR 1990 y si apare-
amigo de Klinger, fue quien informé los hallazgo§en las cuatro definiciones de las vasculitis cutaneas,
de la patologia en tres paciefités El sindrome de que ellos definierof Fauci, Hayne y Katz en 1978
Henoch-Schonleiff lo describen: Heberden enScott, Bacon, Elliot y cols. en 1982clasificacio-
1801%2, Schonlein en 1837, Henoch en 1874y nes autoritarias y de acuerdo al sello personal y de
Osler en 191%:; las vasculitis asociadas a enfermdas observaciones de sus casos, pero sin un aporte
dades del tejido conectivo a finales del siglo XIX auevo a lo ya descrito.

inicio del siglo XX¢ y la tromboangeitis fueron des-

critas pglmeramente por Winiwartér®’y no por Clinica Mayo, en un homenaje a Jacob Churg y Lotte
Buergef® en 1882. Strauss, quienes describieron la vasculitis que lleva el
Doce afios después de la clasificacion de Zeekeponimo del sindrome de Churg-Strauss, acepta la
en 1964, Donato Alarcén-Segovia, fellow demportancia del tamafio de los vasos como unico cri-
Reumatologia, y Arnold Brown C, patélogo en la terio, de acuerdo con la propuesta de Zeek. En 1987
Clinica Mayo, proponen una clasificacién basada gn1988, clasifica las vasculitis en dos grandes grupos:
el estudio clinico, patolégico y etioldgico. En estéas vasculitis infecciosas y las no infecciosas, y en
clasificacion se incluyen algunas de las patologiastos ultimos se incluyen las vasculitis de acuerdo al
mencionadas como la granulomatosis de Wegenealibre de los vasos; en su articuMasculitis, 1815 a

Posteriormente, en 1986, J.T Bjgpatdlogo de la
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1997, Lie demuestra la importancia del articulo deifiones, los pulmones y el tracto respiratorio alto,
Davson y cols., en que demuestra que la glomememprometiendo vasos de pequefio calibre, en con-
lonefritis necrosante puede ocurrir en forma indepetraste con el sindrome de Hendch-Schonlein que
diente de la periarteritis nodo%&® Todas estas puede comprometer los rifiones, pero no los senos
clasificaciones fueron realizadas por la experiencparanasales y es raro que comprometa los pulmo-
de los autores, por el conocimiento que adquirierares. Al analizar la histopatologia de estas dos
durante los estudios clinico-patolégicos de sus regmsculitis, en la granulomatosis de Wegener se ob-
pectivos centros y se elaboraron en forma arbitrareerva ademas de las lesiones granulomatosas,
pero hasta esa fecha, nunca hubo un intento de vasculitis de vasos de mediano y especialmente de
estudio multicéntrico o de consenso, o algun tallpequefio calibre. La granulomatosis de Wegener y
para analizar la nomenclatura de las vascHlitis la panarteritis nodosa se observan mas frecuente-
mente en hombres en la quinta y sexta décadas de la
Clasificacion de la American College of vida; la ar,ter_itis de,CéIUIaS gigante_s € obser_va en _Ia
Rheumatology ACR 1990 sgxta y §e_pt|m§1 décadas de la V|da.'La_1 polla_ngeltls
microscopica tiene algunas caracteristicas diferen-
Antecedentes tes de las que se observan en la poblacion caucasica

pueden tener variabilidad en los diferentes paises,

Ningun intento para establecer esquemas, Criteridgy gios que deben realizarse en los diferentes pai-
nomenclaturas para clasificar las vasculitis ha sidQes ~omo Io informa el grupo del Péfd. Son

IenLertamente _sdatésgactorlo, dett)lcljo entre o';ras COS834fas algunas de las caracteristicas que se deben con-
a heterogeneidad de estas patologias y a la poca ?gﬁg'erar para un consenso.

prension de estas entidades; ademas se han realizado = _
pocos intentos multi y transdisciplinarios para esta- Variabilidad en los érganos comprometidos

blecer criterios diagnosticos. Los esfuerzos para de- g| tropismo de algunas vasculitis primarias por
sarrollar una clasificacion de las vasculitis sistémicgsertos 6rganos y/o tejidos es basico para detectar
y establecer criterios diagnosticos para estas entiéar forma temprana algunas vasculitis primarias. Un
des requieren un trabajo multicéntrico, multiétnico ¥jemplo clasico son las arteritis de grandes vasos
de grupos tanto de los paises desarrollados comoc®mno lo arteritis de Takayasu que puede compro-
los paises en vias de desarrollo, ya que existen ynéter las arterias craneales y la aorta toracica y ab-
serie de condiciones en cada una de estas patologfiasninal, es raro que produzca compromiso de los
que pueden tener un perfil epidemiologico en el cugasos pequefios; la granulomatosis de Wegener com-
comparten algunas caracteristicas en cada una deplasmete los pulmones, el tracto respiratorio alto y
vasculitis primaria y otras que pueden variar de acuéss rifiones; en cambio el sindrome de Hendéch-
do a algunas caracteristicas étnicas y demografic8shonlein compromete los rifiones, pero no el tracto
Ejemplo, la edad. La enfermedad de Kawasaki y edspiratorio y es raro que afecte los pulmones. Asi,
sindrome de Hendch-Schoénlein se observa en nift@ga una de las vasculitis primarias puede afectar
menores de siete afios; la arteritis de Takayasu @m 6rgano o tejido en particutar

Meéxico, Colombia, Brasil y Japon se observa en adul- g jhicio de las vasculitis en las paredes de los
tos jovenes y es mas frecuente en el sexo femenino,,;¢qq

La arteritis de células gigantes se observa especial-

mente en pacientes mayores de 60 afios y especialEn la arteritis de Takayasu y en el sindrome de
mente en la poblacion caucésica. Cogan, la vasculitis se puede iniciar en la adventicia

de las arterias, en la arteritis de células gigantes y en

El sindrome de Cogan es otra arteritis de vaspspaN, |a vasculitis se puede iniciar en la intima.
de gran calibre en un 10% asociado en forma simul-

tdnea a una queratitis intersticial y a una sordera E! tipo de células que se observa en la lesion
neurosensorial, con una prevalencia muy baja en losVascular

paises latinoamericanos. Otro ejemplo plausible esEn la arteritis de Takayasu, y en la arteritis de
la granulomatosis de Wegener que puede afectar t@slulas gigantes se encuentran células T activadas,
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en la PAN y en las vasculitis leucocitoclastica saislada del sistema nervioso central. En la patogénesis
observan los polimorfonucleares; la PAN es el prale formacion de los granulomas es implicita la poca
totipo de las vasculitis de los vasos de mediamesencia de complejos inmunes, ya que el meca-
calibre y las vasculitis leucocitoclasticas son vasassmo es diferente al de las vasculitis en las que existe
de pequefio calibre, pero los polimorfonuclearasecrosis fibrinoide y diferente a la poliangeitis mi-
son las células blanco en estos dos grupos dmscdpica, por ello incluir al sindrome de Churg-
vasculitis primaria. Strauss y a la granulomatosis de Wegener como
“pauci-inmune” por la casi ausencia de depdsitos
de inmunoglobulinas y complemento no es claro,
Las inflamaciones granulomatosas que se obsgé que en las vasculitis donde existen granulomas
van en las reacciones a cuerpo extrafio y en las participan mecanismos diferentes de dafio
fecciones por micobacterias u hongos, se adviertgimunitario. En cambio estas vasculitis comprome-
en siete tipos de vasculitis primarias. En algunos Gg&n vasos de pequeiio calibre, como ocurre en las
sos la lesion granulomatosa no aparece al inicio dgsculitis leucocitoclasticas, crioinmunoglo-
la enfermedad, pero puede aparecer en el cursopifinemias y sindrome de Henéch-Shénlein; en es-
la misma; las células gigantes pueden verse entdg (ltimas vasculitis de pequefios vasos se ha logrado
pared de los vasos como ocurre en la arteritis demostrar la presencia de complejos inmunitarios del
Takayasu y en la arteritis de celulas gigantes y &po Ig Al; en los casos de crioinmunoglobulinemias
otras observarse en el trombo inflamatorio comgsociadas a la hepatitis C y a la PAN asociada a la
ocurre en la enfermedad de Buefger hepatitis B se observan complejos inmunitarios del

En el sindrome de Churg-Strauss el granulorﬁﬁ)o de los isotipos de inmunoglobulinas como la
se encuentra infiltrado por eosindfilos. La inflamal9G: I9M y componentes del complemento.

cién granulomatosa suele presentarse en la arteritis| os anticuerpos dirigidos contra algunos compo-
de Takayasu, en la arteritis de células gigantes, emehtes antigénicos del citoplasma de los neutréfilos y
sindrome de Cogan, en el sindrome de Churg-Strayss, monocitos se conocen como ANCAS; uno de es-
en la granulomatosis de Wegener, en la enfermedgd anticuerpos esta dirigido contra la proteinasa-3,
de Buerger y en la angeitis aislada del sistema ngfa proteasa de serina-y se observa en la granulo-
vioso centra®. matosis de Wegener especialmente y el otro ANCA
Otros tipos de inflamacion especificamente dirigido contra la mieloperoxidasa se

L is fibrinoid b ¢ dobserva especialmente en la poliangeitis microscopi-
a NEeCrosis Torinoide que se observa en 104ay |5 cyal corrobora el hecho de gue la patogénesis

las vasculitis leucocitoclasticas y especialmente &8 estas entidades denominadas “pauci-inmunes” es
la panarteritis nodosa sistémica estrictamente Cu@éstante diferente

nea y la nueva variante de PAN de tipo nodular, se
generan por la fagocitosis de los Complejos Una de las dificultades que se tienen con algu-
inmunitarios por los polimorfonucleares. nos casos tempranos de vasculitis primarias cuan-
do se aplican los criterios de la ACR, segun Rao y
cols® y los de Chapel-Hill, segiin Soren y c#ls.
Godman y Chur§, en 1954, al estudiar la pato-para diagnosticar granulomatosis de Wegener o
logia de la granulomatosis de Wegener y revisar paliangeitis microscépica, es que se puede confun-
literatura, observaron un grupo de hallazgos patoldir los diagnésticos. Igual sucede cuando se trata
gicos en los granulomas con angeitis y la angeitle aplicar dos nomenclaturas como en los estudios
sin granulomas. Las caracteristicas de lesionde Bruce y BeMt y el de Méndez y col¥. Para
granulomatosas y angeitis son tipicas de kstos casos se sugiere establecer algunos pre-
granulomatosis de Wegener, Sindrome de Churgeuerdos o criterios para establecer con exactitud
Strauss, arteritis de células gigantes, arteritis d@ diagndéstico. Ejemplo, utilizar el c-Anca como
Takayasu, algunos casos de sindrome de Cogan,marcador (del inglés “surrogate parameters”) que
enfermedad de Buerger y algunos casos de angeiemplace la biopsia. Este anticuerpo podria ser

Presencia de granuloma

Autoanticuerpos y complejos inmunitarios
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particularmente util en diferenciar vasculitisy por Exely y colg’. Es necesario recordar que la
granulomatosas de la no granulomatosa, como poliangeitis microscépica no se incluy6 en los cri-
informan Bruce y Befl, quienes ademas sugiererterios de la ACR, por ello si no hay un preacuerdo
asociar ciertos parametros clinicos, histolégicossobre determinados biomarcadores, se suele
de laboratorio a la nomenclatura de Chapel-Hidobrediagnosticar una vasculitis primaria. Un
para ser utilizados como criterios diagnésticos erfjemplo son los C y P-ANCA que no se estudia-
la practica clinica diaria; de esta manera se pudi®n en los criterios de la ACR; otro ejemplo, se-
sen orientar en algunos casos los diagndésticos glen la nomenclatura de Chapel Hill, el diagnostico
la vasculitis primaria. Pero si se utilizan marcadate poliangeitis microscopica requiere demostra-
res seguros y se establece un preacuerdo para utilén de una vasculitis necrosante de vasos de pe-
zarlos, la sensibilidad y la especificidad para @uefio calibre, no restringida a la piel y sin
diagndstico de una vasculitis primaria se incremenitaflamacion granulomatosa del sistema respirato-
como lo demostraron Bruce y B¥®lly Soren y rio; sin embargo, la nomenclatura de Chapel Hill
cols®. Este ultimo grupo concluye que la nomenao intentd funcionar como clasificacién ni esta-
clatura de Chapel-Hill suplementada con parameéilecié criterios diagnosticos. Finalmente los PR3-
tros seguros, y con un preacuerdo establecido solfdCAS (C-ANCA) y los MPO-ANCAS (P-ANCA)
algunos parametros radiol6gicos, histologicos y dmn sensibles y marcadores especificos para las
laboratorio pueden mejorar el rendimiento diagnés-asculitis de pequefios vasos, tipo pauci-inmune,
tico de la granulomatosis de Wegener o laspecialmente con la granulomatosis de Wegener
poliangeitis microscopica. Proponen para el diag-la poliangeitis microscépica y estos anticuerpos
nostico de granulomatosis de Wegener lo siguieee asocian con algunas caracteristicas clinicas o
te: 1) Biopsia 0 un parametro seguro parhistopatoldgicas.

inflamacion granulomatosa en el sistema respira-
torio. Un parametro seguro podria ser una radi%b

Eq_rafla dz torax Icor_1,nodulos czéwtados 0 MO, €ON R as0cia con vasculitis de pequefio calibre, parpu-
IEMpo de evolucion mayor dé un mes, rnorreg, = 4 omerulonefritis necrosante, hemorragia

sanguinolenta o costrosa, sinusitis crénica, otitis ﬁjlmonar y mononeuritis maltiple y cuando este
mastoiditis, destruccidon del cartilago y pérdida d§nticuerpo no se asocia, se caracteriza por mayo-

la audicién. 2) Biopsia verificada de vasculitis dgog infiltrados tisulares de eosinéfilos, cardio-

pequefo a mediano calibre, unos parametros se@isnatia, gastritis, enteritis por eosinofilia, poliposis
ros como hematuria, cilindros hematicos compatijasal, infiltrados pulmonares, mono y poli-

bles con glomerulonefritis o los anticuerpos Ccontige yropatia. Es decir, la asociacién al ANCA podria
proteinasa-3 (C-ANCA) y 3) ausencia de eosinofiligenerar dos subgrupos de pacientes con sindrome
en sangre y tejidos. Para la poliangeitis microscgg Churg-Strauss; los pacientes que no se asocien

pica, Soren y col& proponen: 1) biopsia dea ANCA podrian ser parte del sindrome de
vasculitis de pequefios vasos y glomerulonefritigipereosinofiligs:.

pauci-inmune, 2) compromiso de dos érganos a tra-
vés de una biopsia confirmatoria de vasculitis de
pequefio calibre o glomerulonefritis segmentaria Las infecciones asociadas a las vasculitis que es-
pauci-inmune o parametros seguros como hematugi bien documentadas son las PAN asociadas al vi-
y cilindros hematicos compatibles con glomerus de la hepatitis B y las crioinmunoglobulinemias

rulonefritis, 3) carencia de inflamacion graasociadas al virus de la hepatitis C; existen informes
nulomatosa en el sistema respiratorio y ausencd@ casos asociados a otros tipos de virus como el
de parametros seguros, como los descritos enparpes virus, las vasculitis sépticas asociadas a bac-
granulomatosis de Wegener, ya que la inflamaciqgrias gram positivas o negativas, que se deben te-
granulomatosa del sistema respiratorio se adopi@r presentes en aquellos pacientes con vasculitis

como un sistema de evaluacion por el grupo g tipos refractarios y acompafiados de un proceso
Birmingham Vasculitis Group por Lugmani y céls. fepyil.

En el sindrome de Churg-Strauss la asociacion
n el ANCA no es frecuente y cuando esto ocurre

Infecciones
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Origen de la clasificacion de la ACR 1990 1020 formas, se analizaron 807 pacientes diagnosti-

. . r excelen reumatol Ami
Todos los aspectos mencionados anterlormen(fg.dOS por excele tes reu .at(.) ogo§ _acade cos,
ienes establecieron los criterios clinicos y de la-

se reconocian en 1990, excepto la asociacion C|eq||c;J)Jlratorio JT Lie establecid los criterios patologi
crioinmunoglobulinemia con el virus de la hepatitig y P g

07 A i 1A
C, pero las clasificaciones carecian de validez y 7. D_e,spues de las reuniones de IOS. corr'ntgs y
. o . ; ubcomités, se establecieron 37 titulos diagndsticos,
todas su origen era arbitrario y no tenian el rigor de y e o X
: . ] . ero el subcomité de clasificacion de vasculitis eli-
la epidemiologia que en la década de 1990 se habia ., . . -
. . _mino 20 de esos titulos, porque carecian de suficiente
desarrollado notablemente; por ello la American . . o .
L evidencia para una vasculitis determinada. Los 807
College of Rheumatology, desde junio de 1982 has- . . . )
e . ; acientes con los diferentes item fueron sometidos a
ta diciembre de 1987, bajo el liderazgo de Ge e

Hunder de la Clinica Mayo, en un trabajo eX'[I’aOI’dI-OS métodos de analisis estadisticos y los posibles

. . rrores que observaron los investigadores se descar-
nario y engorroso establecié una meta y era la de . : .

: S aron y asi, de esta manera, se establecieron las si-
establecer determinados criterios para reconocer una

alta broporcion de pacientes con una enfermed élentes frecuencias de siete tipos de vasculitis:

arti(?ulae (sensibilidgd) excluir a otros paciente liarteritis nodosa (118 pacientes), sindrome de
P y e pacient hurg-Strauss (20 pacientes), granulomatosis de
con otras enfermedades (especificidad): organizo

Wegener (85 pacientes), vasculitis por hipersensibi-

protocolo de 13 paginas con 500 item de '”f"fmﬂaad (93 pacientes), purpura de Henoch- Schénlein

clon definida en cgo}la paciente y establ_emo un Cheg pacientes), arteritis de células gigantes (214 pa-
mité y un subcomité que elaboro una lista de 1

q e litis. S . 48 entes), arteritis de Takayasu (63 pacientes), se des-
casos de posibles vasculilis. Se escogieron C&ttaron las vasculitis inespecificas (219 pacientes),
tros de la unién americana, Canada y México, y

. ) . ) sculitis asociada a las enfermedades del tejido
investigadores parthlparon en el estut_jlo. SObreS@énectivo (141 pacientes), y la enfermedad de
len Gene Hunder, William Parend, DanleI_A. BIOCkKawasaki (52 pacientegjoe

Leonard H. Calabrese, Anthony S. Fauci, James F.

Fries, Randi Leavitt, J.T. Lie, Robert W., Lightfoot En los diferentes informes se observa que los au-
Jr., Alfonso Masi, Dennis J. Meshane, Beat A. Michelores establecen los criterios para la clasificacion de
John A. Mills, Mary Betty Stevens, Stanley L.as vasculitis. Cada una de las siete vasculitis prima-
Wallace, Nathan J. Zvaifler, Murray Urowitz, Jame§@as, establecidas por la ACR 90, son criterios clasi-
Gilliam, Robert Zurier, Harold Paulus, Anthonyficatorios para estas vasculitis. A pesar de la
Rusell, Daniel Furst, Harry Spiera, Bashar KahaleRXistencia de aproximadamente 20 vasculitis prima-

Pauldingo Phelps, Graciela Alarcén y por Méxicdias, no se incluyeron la poliangeitis microscépica,
Gregorio Mintz y Donato Alarcén-Segovia. el sindrome de Cogan, la enfermedad de Kawasaki,

) _ las vasculitis limitadas al rifion, el eritema elevatum
De los 500 item, se seleccionaron 127 como p@utinum, las vasculitis aisladas del sistema nervio-

tencialmente importantes como dlscr|m|nadore§ 4® central, las vasculitis asociadas a crioinmunoglo-
enfermedad. Se llenaron 1020 formas y se enviargflinemias, el sindrome de Goodpasture y las

a Gene Hunder después de revisarse exhaustivamegai€cylitis urticarianas.
para que fuesen consistentes y libres de error. Los
datos se enviaron a la universidad de Stanford para
la estricta codificacion en el ARAMIS (Arthritis, EIl Gnico de los co-investigadores de la ACR,
Rheumatism and Aging Information Systemjjue mencioné claramente el compromiso del ta-
computer system. Estos datos fueron sometidos amarfio de los vasos, fue el patélogo J.T.'®ide
andlisis estadistico estricto. Posteriormente, se rea$- Clinica Mayo, al establecer los criterios
zaron dos reuniones de los miembros del comité Ristopatolégicos de las siete vasculitis primarias.
mayo de 1988 en Houston y en noviembre de 198%da una de las vasculitis primarias se compara-
en Monterrey (California). En estas reuniones, $sa con el resto de las vasculitis; ejemplo, los 118
agregaron 28 item a la lista de 127 y se establecjgcientes de PAN se compararon con los 689 pa-
ron 182 combinaciones de los 153 it&tff. De las cientes, con las otras vasculitis. No se probaron

Analisis critico
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estos criterios con otras enfermedades del tejido No es una clasificacion, es una forma de aborda-
conectivo o con la poblacion general, la clasificge clinico-patolégico. Cinco afios después Rao y
cion de la ACR se establecié para investigaciaols® desarrollaron un estudio ciego sobre 198 pa-
sobre vasculitis y se confié en las caracteristicagentes consecutivos de acuerdo a los criterios de
clinicas e histopatolégicas. No logré distinguivasculitis de la ACR, posteriormente, en un estudio
casos de vasculitis de no vasculitis, no logré difele reauditoria, después de seis a ocho meses, revi-
renciar la PAN de la poliangeitis microscépica, nearon nuevamente las historias de los pacientes. Solo
se incluyeron los anticuerpos (c-ANCA y p- se diagnosticé vasculitis en 51 pacientes (26%); 38
ANCA), como tampoco se incluyd el tamafo d€¢75%) de estos 51 pacientes con vasculitis y 31
los vasos, excepto en el articulo de'fie (21%) de los 147 pacientes sin vasculitis llenaban
Ags criterios de la ACR para uno o mas tipos de
y_asculitis. El valor predictivo de las cuatro vasculitis,
ue estudiaron Rao y coi$(Granulomatosis de
egener, arteritis de células gigantes, poliarteritis
odosa y la vasculitis por hipersensibilidad), oscilé
tre el 17 y el 20% de la cohorte completa y del 29

De la misma manera no logré estudiar much
de las vasculitis primarias y no estudiaron las fo
mas secundarias. La clasificacion de la ACR log
agrupar pacientes con una forma determinada
vasculitis primaria, ejemplo PAN, pero puede existll

casos de falsos positivos, ya que no se tuvieron ) )
b ya q A2 75% para solamente los pacientes con un diag-

cuenta criterios de inclusion, ni criterios de excl 6stico final de vaseulitis. La conclusion fue que Ia
sion. Los criterios fueron establecidos para distif: : 9

guir formas individuales de vasculitis primarias _Ia5|f|caC|on dg_la ACR ,1.990 es pobre para ql_lagn_qs-
diferenciarlas unas de otras y no distinguio pacie co de vasculitis especifica y que esta clasificacion

tes con vasculitis y sin vasculitis, como lo demuel® S€ debe utilizar para este fin.

tran claramente Rao y cd.

Uno de los planteamientos que debemos hacer- Conclusion

nos es si los criterios clasificatorios se pueden utili- A pesar de las criticas de la clasificacion de la ACR
zar como criterios diagnosticos. Una de las primergs 1990, el propdsito de Gene Hunder y &0i%.se
respuestas a este interrogante fue desarrollada p@mpli¢, ya que hasta 1990, no existia una defini-
Iglesias y cols.en 1993 al realizar un "Analisis his-cion clinica estandarizada para estudios de investi-
torico de las vasculitis Yy Sus clasificaciones”. ESt@acién sobre vasculitis primaria y solo a través de
grupo, de la Universidad Nacional de Colombia, &lsta clasificacién se logré comparar los estudios de
analizar las diferentes clasificaciones, propuso qugs diferentes centros y el método que desarrolla-
se debe tener en cuenta el tamafio de los vasos pgf A pesar de algunos falencias es aceptable, ya
el abordaje clinico-patol6gico y una forma para egue identifican una serie de criterios clinicos en una
tablecer el diagnostico de cualquier paciente es i@isma enfermedad (sensibilidad) y la comparan con
ner en cuenta la presencia o ausencia de los 0Gifos (especificidad); es imposible que la sensibili-
Item que se enumeran a continuacion: dad y la especificidad se acerquen al 100%, por ello
1. Vasculitis leucocitoclastica. algunos pacientes no se pueden clasificar. Los auto-
res fueron rigurosos, ya que eligieron las caracteris-
ticas importantes de cada una de las vasculitis
. Vasculitis nodular. primarias y aquellas caracteristicas que fuesen co-
munes a varias clases de vasculitis primarias, se ex-
cluyeron. De todas maneras, las conclusiones de Rao
. Poliarteritis nodosa, pero separando Ipermitieron observar algunas falencias de la clasifi-
poliangeitis microscopica. cacion de la ACR, pero se debe tener presente que
Rao utilizé los criterios para pacientes individuales
y estos criterios funcionan pobremente para estos
7. Enfermedades que simulan vasculitis. casos y los diagndsticos se establecieron de acuerdo
8. Vasculitis infecciosas. a las historias clinicas y los criterios de la ACR se

2. Vasculitis linfomononuclear.

3
4. Vasculitis granulomatosa.
5

6. Vasculitis de grandes vasos.
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basaron en una serie de casos. Rao utilizé6 solam@Viic. Se reunieron en Chapel Hill (Carolina del Nor-
te 14 diferentes diagnésticos en solo 51pacientested. La meta del consenso era la de establecer las
diferencia de los 678 pacientes con diferentetefiniciones de las vasculitis mas frecuentes, en con-
vasculitis estudiados de una lista extensa. Los criteaposicion a los criterios de la ACR, cuya meta fue
rios de la ACR son criterios de clasificacion para ala de establecer criterios diagnésticos. En el consen-
gunos y para otros son diagnésticos, lo que implie® se tuvo en cuenta una terminologia para estable-
un concepto semantico, pero para la época logr6 der adecuadamente el nombre, la definicion, la
sefiar un espacio para agrupar pacientes con detdasificacion y el diagnéstico de una vasculitis pri-

minadas vasculitis primaria. maria y evitar confusion al estudiar y establecer un
diagndstico correcto.
Clasificacion de Chapel-Hill Esta clasificacion enfatizé en el desarrollo de una

nomenclatura sistémica de las vasculitis y el propo-
sito fue el de establecer una guia diagnoéstica para la
Un afio después de la clasificacion de la ACR dwactica diaria; por ello establecieron una definicion
1990, Churg dividié las vasculitis en idiopaticas pbjetiva, analizaron el tamafio y el tipo del vaso, la
secundarias. Incluyé como vasculitis primarias a Rfesencia o ausencia de granulomas en el sistema
panarteritis nodosa, la granulomatosis de Wegenggspiratorio, el depésito de complejos inmunitarios
la enfermedad de Churg-Strauss, las vasculit®) los vasos, se establecio que la glomerulonefritis
granulomatosas primarias del sistema nervioso cetecrosante era comin en la granulomatosis de
tral, las arteritis de células gigantes, la arteritis d¥egener y en la poliangeitis microscopica, descrip-
Takayasu, las vasculitis granulomatosas idiopaticddones que lograron separar esta Ultima entidad de
las vasculitis de pequefios vasos, la parpura {pepoligrteritis nodosa. En.Ias. djgz definiciones no se
Hendch-Schonlein, la enfermedad de Behcet y 1acluyo el ANCA, lo que impidié establecer clasifi-
tromboangeitis obliterans. Ademas incluyé una lis@fciones de las vasculitis asociadas a ANCA, como
amplia de todas las patologias asociadas a vascul@sPrétendia un grupo de investigadores, teniendo
entre las vasculitis secundarias. El articulo de JacBf cuénta que ya se habian correlacionado los
Churg® concluye con algo muy importante re|a§1nthuerpos Cy P-ANCA con algunas vasculitis pri-
cionado con el dafio vascular a nivel de todas |9%rias como el sindrome de Churg-Strauss, la
paredes vasculares: las lesiones vasculares sondgulomatosis de Wegener y la poliangeitis micros-
tres tipos: necrosis-leucocitoclastica sobre la par&gPica Y la poca asociacion con la poliarteritis nodosa

vascular, inflamacion granulomatosa y necrosis 0ras YaS(t:u“t'Slpr_'ma”Z‘S' ISS esttat.)leue(;pr;,a.lgu-
fibrinoide parecida a la PAN. nos parametros clinicos, de laboratorio, radiolégicos

e histopatolégicos como la presencia de proteinas,
La experiencia amplia desarrollada a través de h@maturia y cilindruria que sugieren la presencia de
clasificacion de la ACR tuvo un gran mérito y fue ejlomerulonefritis necrosante, los hallazgos
que por los problemas planteados con esta clasifigargiograficos que evidencia la presencia de las
cion, se logro que se estableciera un consenso pasculitis de acuerdo al tamafio de los vasos, la pre-
diferentes especialistas de Europa y de la union amsencia de lesiones granulomatosas en el tracto respi-
ricana, en la que participaron reumatélogosatorio alto, bajo, piel, rifones, cerebro, u otros
nefrélogos, internistas de origen europeo con gr&mganos para establecer el tipo de granuloma. Con
experiencia en vasculitis, inmundlogos y patélogosestas precisiones se lograron establecer diez defini-
Este consenso fue liderado por J. Charles Jennetiimnes para las vasculitis de grandes vasos (arteritis
Ronald J. Falk e investigadores de amplia experietie células gigantes, arteritis de Takayasu); vasculitis
cia como Konrad Andrassy, Paul A. Bacon, Jacate vasos de mediano calibre (poliarteritis nodosa,
Churg, Wolfgang Gross, E. Christian Hagen, Gargnfermedad de Kawasaki); y las vasculitis de vasos
S. Hoffman, Gene. G. Hunder, Cees M. Kallenberge pequefio calibre (la granulomatosis de Wegener,
Robert T. Mccluskey, R. Alberto Cinico, Andrew Jel sindrome de Churg-Strauss, la poliangeitis micros-
Rees, Leendert A. Van Es, Rudiger Waldherr y Allapopica, la parpura de Hendch-Schonlein, la vasculitis

Antecedentes
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crioglobulinémica esencial y la angeitis leucocitoclas- como una entidad “estrictamente cutanea” y

tica cutanea), se elimind la vasculitis por hipersensi-  cuya célula blanco es el neutréfilo; de todas

bilidad que resultaba ser un “cajon de sastre” en donde maneras, esta entidad puede simular algunos
se incluian todas las vasculitis cutaneas y se separ6 la casos de poliangeitis microscépica, pero no
poliarteritis nodosa de la poliangeitis microscépica, se asocia con ANCA.

en la cual se requiere demostrar la presencia de
vasculitis de pequefios vasos, no restringido a la piel,
sin lesion granulomatosa a nivel del sistema respira-
torio y la presencia de glomerulonefritis necrosante

de tipo segmentario.

8. Al separar la PAN de la poliangeitis microsco-
pica, se ha podido demostrar en la Ultima dé-
cada gue la PAN no es una vasculitis frecuente
y poco se asocia con los ANCA, ademas es
una vasculitis que compromete arteriolas de

Ventajas de la clasificacion mediano calibre; con la vacunacién contra la

hepatitis B, los franceses lograron disminuir

1. Establece claramente diez tipos de vasculitis _ '
la prevalencia de esta vasculitis.

primaria en forma simple de acuerdo al tama-
fio de los vasos, confirmando los planteamien- Analisis critico

tos de Zeek. e
Desde el propdsito inicial del consenso de Chapel-

2. Las vasculitis de pequefios vasos se subdiwill 1%, |os autores sabian que existia ambigiiedad y
den de acuerdo a la presencia o ausencia ¢sntradicciones en las diferentes vasculitis prima-
inflamacion granulomatosa en el sistema regias, pero también enfatizaban que la meta de la con-
piratorio, la presencia de eosinofilia en los teferencia era construir un sistema de nomenclatura
jidos y los diferentes tipos de depoésito destandar y no determinar criterios clinicos requeri-
complejos inmunitarios en las paredes de lais para establecer un diagnostico de vasculitis. Fi-
vasos. nalmente lograron definir diez tipos de vasculitis y

3. La intencién de los investigadores de ChapdPS conflictos se inician desde el pie de pagina de la
Hill no fue la de establecer una clasificacion P& 2 que establece lo siguiente: “algunas vasculitis

generar criterios diagnésticos, sino la de estd PEJUeNOs y grandes vasos pueden comprometer
blecer una nomenclatura que logré sefal Qs vasos de mediano calibre, pero las vasculitis de
aspectos clinicos, radiolégicos, de Iaboratorigr"fmdeS y medianos vasos no comprometen vasos

e histolégicos, que se pueden utilizar com@rssnper?du?nros 3ue Ia}svarterlli?iz (dril m?nl\e/zsl.v S(r)nn’]e
criterios diagnosticos en la practica diaria. small-and 1arge vessel vasculiides may Invoive me

dium-sized arteries, but large and médium-sized

4. Al evaluar clinicamente un paciente, con sogessel vasculitides do not involve vessels smaller
pecha de vasculitis, es esencial obtener URgan arteries”).

biopsia representativa del espécimen com- o ) )
prometido para confirmar el diagnéstico de ESt0 genera confusion al estudiar un paciente con

vasculitis, analizar la presencia o no de I4asculitis, ya que involucra dos tipos de tamafio de
inflamacion granulomatosa y demostrar |40S vasos en un paciente con vasculitis primaria, y la
presencia de depositos inmunitarios en |&tileza y el enfoque debe ser siempre tener la posi-
paredes de los vasos. Sin embargo, |&dlidad de plantear el compromiso de un solo tama-
vasculitis son procesos dinamicos y segmefio de vasos, es decir que la vasculitis sea de pequefio,
tarios en algunos vasos comprometidos, queediano y de gran calibre y en casos en que existe
en ocasiones es dificil obtener una muest@mpromiso de varios tamafios de los vasos, se debe
representativa. escoger el vaso predominante como lo proponen

5. Eliminan la vasculitis por hipersensibilidad. Scott y Watts"®.

En las definiciones de las vasculitis primarias, los
o o autores no incluyeron la asociacion de C y P-ANCA
7. Los participantes del consenso prefirieron @ giqunas vasculitis primarias, pero si la comentan

término angeitis leucocitoclastica cutaneg |as paginas 190 y 191 y en forma sucinta en la

6. Incluyen la poliangeitis microscépica.
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tabla 3 sobre los sindromes vasculiticos de pulmémes, los especimenes no siempre se obtienen y mu-
rifidn. En las conclusiones no se menciona la asthas veces, si se obtienen, no se interpretan adecua-
ciacién con C y P-ANCA, sino que afios después damente, detalle que no fue analizado por los
fue considerando la importancia de estos anticuerpoarticipante¥?,

con algunas vasculitis primarfds®. A pesar de
incluir en forma muy clara las vasculitis primariasan
con compromiso C“ta’?eo y que co_m_prometen I%% se inician en forma temprana; por ello ni la clini-
vasos de pequefio calibre, los participantes no ins

cluyeron las vasculitis linfomonociticas, cuyos in ni los laboratorios ni 1a histopatologia tienen la
y » cuy suficiente sensibilidad para detectar estas formas de

filtrados de linfocitos y monocitos se presentan Ricio temprano; este terreno esta fértil para estudiar-
una fase temprana. lo; por ello Soren y col¥. proponen algunos para-

Los ANCA que fueron comentados en el articulmetros, que se deben acordar previamente para
originaP®, a través del tiempo se ha establecido q@studiar algunas vasculitis.

existe una gran variabilidad entre los laboratorios . . .
9 . Y Méndez y cols®® en un estudio de 304 especi-
la expresién de estas en cualquiera de estgs

; i, : . menes de patologia que incluy6é 292 pacientes del
sindromes vasculiticos no ha sido consistente pz?_rlgs ital San Juan de Dios de Bodotd. compararon
ser incluido en la clasificacién, sin embargee con- P gola, P

. - o nsen hapel-Hill, la clasificacion Li
sidera que pueden ser Utiles como tamizaje para %—CO srer TO Idi C”zr;]\|ioe t’ I‘rf‘ (i:a§ cac od dz me y
conocer una vasculitis y para investigar logha correracion ciinico-patologica, s€ pudo demos

mecanismos patogénicos de algunas vasculitis pfid! OPjetivamente que no se logro clasificar las

marias, como la de Wegef®r Los participantes no vasculitis de acuerdo al consenso de Chapel-Hill en

. ' . 0 0

incluyeron algunas vasculitis como la presentada &h6°-8% de los casos, en el 35,2% de los casos de
la enfermedad de Behcet, la enfermedad de BuergdfUerdo a la clasificacion de Lie y en el 8,9% de los

las vasculitis urticarianas, el sindrome de Goodpast#@s0s de acuerdo a la correlacion C“n'C‘? patologica,
con vasculitis, y las vasculitis aisladas del sisteni@ que corrobora lo analizado en este articulo, lo que

nervioso central y periférico que se debe analizar\PS Permite establecer que para el abordaje de un

definir para ser incluida en un futuro consenso. Paciente con vasculitis primaria, las caracteristicas
clinicas, de laboratorio, radiolégicas e histopatol6-

_ Este consenso, al igual que los criterios de clagfizas que establece la nomenclatura de Chapel-Hill,
ficacion de la ACR de 1990, no se desarrolio pafaog criterios clasificatorios de la ACR de 1990, de-

propésitos diagnésticos, por ello no logran diStir’\:’)en tenerse presentes; sin embargo, ninguna de esas

guir casos con o sin vasculitis, entre vasculitis priyaqificaciones satisface la exigencia y el rigor de la
maria o secundaria, o entre las formas localizada:

A . PHactica clinica. También es importante conocer los
las formas sistémic&$®2 Bruce y Belt!! al compa-

| iterios de la ACR | C de Ch easpectos patogénicos, los marcadores biol6égicos
rar los criterios de 1a y € Lonsenso de Lhapg jagnosticos, y de actividad de las vasculitis, y mi-
Hill en una cohorte de pacientes con vasculiti

. . . 3y 1a posibilidad en el futuro de encontrar nuevos
primaria, solo encontraron concordancia en cin

. : rcadores que ayuden a apoyar su diagnéstico.
pacientes con granulomatosis de Wegener y ene

resto de los pacientes estudiantes hubo discord beriamos conocer |a epidemiologia de las vascu-
. paci . i . COTAglls en los diferentes paises, su comportamiento cli-
cia, y al no incluirse la poliangeitis microscoépic

hubo sobre diagnéstico de aranulomatosis ico y de laboratorio, para tener un consenso mas
Wegener g d (?nplio de estas patologias y poder establecer crite-

rios mas estandarizados que nos puedan aproximar
Los criterios histopatoldgicos fueron incluidosa la causa, curso y terapia de estas vasculitis, como

tanto en la clasificacion de la ACR de 1990, coml@ manifiesta sabiamente Gene Huriéfeal expre-

en la nomenclatura de Chapel-Hill, y se considerasar que en el “proceso de la descripcion de estas

como la prueba de oro para el diagnéstico; algunesfermedades se debe ser dindmico, que con los cri-

casos no pueden ser reconocidos (casos falsos tegios y definiciones se van a producir cambios, que

gativos), ya que las lesiones suelen no ser unifaen los que se requieren para aprender mas de estas

Casi ninguna de las clasificaciones propuestas
alizan aquellos casos de vasculitis primarias cuan-
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enfermedades y que los criterios clasificatorios 3.
diagnosticos no son enfermedades, ellos son des-

cripciones que cambian con los nuevos conocimien-
tos que se adquieren”.
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