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ca1,9. La clasificación de las vasculitis viene planteando se-
rios problemas desde la primera descripción en el siglo XIX

de la periarteritis nudosa de Kussmaul y Maier3.
En nuestra opinión, los factores inductores de la ma-

raña clasificatoria son los siguientes: a) confusión en la
nomenclatura, b) desconocimiento de la etiología y la pato-
genia, c) carácter plurisistémico y proteiforme de los sínto-
mas, d) heterogeneidad de los trastornos vasculíticos, e) los
patrones de la afección inflamatoria vascular no son especí-
ficos, f ) superposición entre unas entidades y otras, con el
recurso nosotáxico de síndromes de solapamiento, inter-
medios, mixtos o indeterminados, g) la difícil e imprecisa
delimitación de la extensión de la lesión vasculítica en vida,
h) un exceso de clasificaciones, complejas o simples, siem-
pre cambiantes y a menudo contradictorias.

Las clasificaciones de las vasculitis son, por tanto, nece-
sariamente provisionales y requieren continuas reuniones
de expertos. Como afirma Stone5 «todas las clasificacio-
nes de las vasculitis se pueden considerar inacabadas».

¿Es necesaria una clasificación 
de las vasculitis para el clínico?

A pesar de las dificultades nosotáxicas, la clasifisificación de
las vasculitis no es una mera necesidad académica; tiene va-
lor porque no todas tienen el mismo pronóstico ni ameri-
tan el mismo tratamiento. El diagnóstico precoz y el exacto
encasillamiento de las vasculitis tiene las siguientes implica-
ciones terapéuticas3,10,11: a) tratamiento precoz de las vascu-
litis más graves con inmunosupresores para evitar la progre-
sión del daño estructural irreversible, b) opción de un
tratamiento antivírico en las vasculitis asociadas a virus (vi-
rus de la hepatitis B [VHB], de la hepatitis C [VHC]) y
c) obviar el uso de citotóxicos en entidades de curso benigno
o en casos en los que no se haya demostrado efectividad.

Perspectiva histórica de las vasculitis

El árbol de las vasculitis: evolución del tronco
de la poliarteritis nudosa

Es cierto que a lo largo de la segunda mitad del siglo XX se
han intentado hacer numerosos tipos de clasificaciones

Introducción

El término clínico de vasculitis, cuyo diagnóstico no es más
específico que el de neumonitis o nefritis, incluye grupos
de enfermedades que se pueden considerar entre las más
difíciles e interesantes de la Medicina y constituyen uno
más de los denominados «cajón de sastre»1,2. Las vasculitis
todavía atraen la atención de clínicos y patólogos por el reto
intelectual que significan sus enmarañadas oscuridades
etiopatogénicas3 y por el enigma que encierran, espoleando
la curiosidad de los clínicos e investigadores4. ¿Por qué acu-
dir a sus raíces históricas? Pues, porque los descubrimien-
tos antiguos pueden ser punto de partida de nuevas inves-
tigaciones y, sobre todo, porque las clasificaciones actuales
de las vasculitis se comprenden mejor a la luz de sus ante-
cedentes nosológicos5.

Concepto y definición de las vasculitis

En síntesis, la vasculitis es un proceso anatomoclínico ca-
racterizado por una lesión inflamatoria de los vasos sanguí-
neos6,7. Las vasculitis constituyen un síndrome clínicopato-
lógico que incluye un grupo de enfermedades, de etiología
no bien conocida, y en general, producido por un meca-
nismo inmunológico, cuyo órgano diana es el endotelio
vascular. Las manifestaciones clínicas son muy variables y
están en relación con la isquemia distal y/o hemorragia de
los órganos o territorios afectados. La extensión y gravedad
oscila entre un cuadro cutáneo autolimitado y un compro-
miso multivisceral potencialmente mortal. Las vasculitis
pueden ser primarias o estar asociadas a enfermedades del
tejido conjuntivo, infecciosas o neoplásicas8.

Dificultades para la clasificación 
de las vasculitis

Sin embargo, las vasculitis constituyen uno de los campos
de la Medicina que más se resisten a una ordenación lógi-
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globales12, pero ninguno ha sido por completo satisfacto-
rio5. Sin embargo, el primer caso moderno de vasculitis sis-
témica fue descrito hace 140 años por Adolf Kussmaul y
Rudolf Maier (fig. 1) como periarteritis nudosa. En la fi-
gura 2 se detalla un esquema de la evolución histórica de
la poliarteritis nudosa (PAN) clásica de Kussmaul (1866),
punto de referencia de todas las vasculitis13,14.

La separación de otras vasculitis propias del tronco de la
PAN ha sucedido tras el estudio comparativo de diversas
características de la PAN clásica, como limitación general a
vasos medianos, afectación casi exclusiva arterial, tendencia
a la presencia de microaneurismas, ausencia de afectación
pulmonar, granulomatosa y de anticuerpos anticitoplasma
del neutrófilo (ANCA) y frecuente asociación a VHB5.
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Figura 1. Kussmaul
(izquierda) y Maier
(derecha).

Tromboangeítis obliterante
(1908, Buerger)

Arteritis de la temporal

Granulomatosis de Wegener (1936)

Enfermedad de Behçet (1937)

Enfermedad de Takayasu (1952)

Angeítis de hipersensibilidad

Vasculitis de hipersensibilidad
Vasculitis cutánea leucocitoclástica

Angeítis de hipersensibilidad,
predominio vasos pequeños 
(1952, Zeek)

Poliarteritis nudosa (1903, Ferrari)

Enfermedad
de Kawasaki
(1967)

Poliarteristis nudosa clásica

Poliarteritis nudosa (1866, Kussmaul y Maier)

Poliarteritis nudosa
Macro y/o microscópica (1923, 
Wohevill; 1948, Davson)

Figura 2. Árbol de la
ciencia de las vasculitis.



Parodiando a Baroja15, ante el árbol de la ciencia vasculí-
tico (fig. 2) se pueden considerar tres períodos históricos1,7.
En el primer período (1866-1900) se hizo referencia a la
mayoría de las formas de vasculitis como periarteritis nu-
dosa. En el segundo período (1900-1930) se intentó rela-
cionar el origen de las vasculitis con causas tóxicas o infec-
ciosas (bacterias, toxinas, sulfonamidas, enfermedad del
suero, etc.). En el tercer período, desde 1930-40 hasta
la actualidad, se desgajaron del tronco primitivo unitario la
mayoría de las vasculitis sistémicas mayores.

Breve origen de cada vasculitis principal

Historia de la poliarteritis nudosa clásica

La PAN se considera, y es exacto, la «madre de las vasculi-
tis»16. Es muy probable que ya en el siglo XVIII Matani, y
posteriormente Michaelis, y en el siglo XIX Pelletian, des-
cubrieran sendos casos de esta enfermedad17. Pero sobre
todo fue K. von Rokitansky (1804-1878), llamado por Vir-
chow el «Linneo de la anatomía patológica», de la escuela
vienesa de mentalidad anatomoclínica18, quien en 1852
describió los hallazgos clínicos y de autopsia de esta nueva
entidad de los vasos sanguíneos19. Posteriormente, Virchow
(1821-1902) describió en 1863 un caso de «endarteritis
obliterante». Adolf Kussmaul (1822-1902), un internista
discípulo de Virchow, y un patólogo, Maier, describieron
en 1866 el caso de un varón de 27 años de edad, el sastre
Carl Seufert20. Fueron los primeros en reconocer la conste-
lación de hallazgos clínicos (fiebre, malestar general, pérdi-
da de peso, tos productiva, debilidad muscular, dolor abdo-
minal, mononeuritis múltiple, nefropatía con proteinuria)
y en la autopsia (inflamación de las vainas perivasculares,
nódulos en trayectos arteriales de mediano calibre) como
una nueva entidad que bautizaron como periarteritis nudo-
sa. La muerte del sastre fue descrita con palabras conmove-
doras: «... el dos de junio se encontraba en un estado de
extrema debilidad. Apenas podía hablar, estaba echado con
un dolor abdominal y muscular intensos, persistentes, con
espasmos opistotónicos, mientras gemía y suplicaba a los
médicos que no le abandonaran. Su muerte le sobrevino el
3 de junio a las dos de la madrugada»16.

Ferrari en 190321, al observar que las lesiones inflama-
torias no se limitaban a la capa externa de las arterias, sino
que afectaban a toda la pared arterial, con formación de
aneurismas, sugirió el nombre más adecuado de poliarteri-
tis nudosa. Este hallazgo fue confirmado por Dickson22.

Vasculitis de Churg-Strauss

En el año 1951, el doctor Jacob Churg y la doctora Lotte
Strauss (figs. 3 y 4) descubrieron la enfermedad que lleva

su nombre en el Hospital Monte Sinaí de Nueva York23. Se
caracteriza por la presencia de asma bronquial, eosinofilia
tisular y periférica, vasculitis de pequeño y mediano tama-
ño, con inflamación granulomatosa intra y extravascular,
con el pulmón como órgano diana predominante24.

Tromboangeítis obliterante

Leo Buerger, cirujano y patólogo de Nueva York, publicó
en 1908 un estudio detallado de arterias y venas de 11 es-
pecímenes de amputación de miembros y sugirió el nom-
bre de tromboangeítis obliterante25. Según Portela26 la de-
nominación de Buerger no designa una enfermedad nueva,
sino un nuevo concepto patogénico de un enfermedad ya
conocida de antiguo, y bien documentada en 1879 por Fé-
lix von Winiwarter.

Arteritis de células gigantes

Jonathan Hutchinson hizo la primera descripción clínica
de la arteritis de la temporal en 1890 en el «London Hospi-
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Figura 3. Churg (padre [izquierda] e hijo [derecha]).

Figura 4. Lotte Strauss.



tal»27. En 1932, Horton28 reconoció la existencia de una ar-
teritis granulomatosa en esta enfermedad y amplió el sín-
drome clínico28. Es muy interesante la observación del pa-
leopatólogo Domingo Campillo29: «numerosas momias
presentaban signos de arteritis, calcificaciones arteriales y
trombosis en los vasos extratorácicos. El faraón Ramses II
tenía una arteritis de la temporal».

Enfermedad de Behçet

Adamantides, un oftalmólogo griego, en 1931 dio a cono-
cer un enfermo con aftosis, hipopion y uveítis anterior,
con flebitis y artritis30. Sin embargo fue el dermatólogo tur-
co Hulusi Behçet, quien dio nombre a esta enfermedad en
1937 al afirmar que era una entidad nosológica y reconocer
la clásica tríada (aftas orales y genitales con uveítis)30.

Arteritis Takayasu

Se caracteriza por inflamación y estenosis de las arterias
de tamaño grande e intermedio, con frecuente compromi-
so del cayado aórtico y sus ramas. Afecta por lo común a las
mujeres y se desconoce su causa. Pero se tardó medio
siglo para llegar a esta definición. En el año 1905, Nikito
Takayasu, un oftalmólogo de Tokio describió en un con-
greso el caso de una mujer de 21 años con alteraciones en
los vasos retinianos centrales. Otros dos oftalmólogos,
Onishi y Kagoshima, durante la discusión, comunicaron
hallazgos similares en dos enfermos en los que «no se pal-
paban los pulsos radiales», y por ello se denominó «enfer-
medad de las mujeres sin pulso»31. Fue en la mitad del si-
glo XX cuando se pensó que las alteraciones de este proceso
asentaban en el cayado aórtico o sus ramas31. La arteritis de
Takayasu tiene hasta 24 sinónimos, incluyendo el síndrome
de Martorell (1954)32.

Granulomatosis de Wegener

El primer caso fue descrito por Heinz Klinger, en Alema-
nia en 1931, como una variante de la PAN y designado
como «una forma limitada de periarteritis nudosa»33,34.
Aunque Hoffman en 1932 y Rössle en 1933 publicaron
dos nuevos casos35, fue el anatomopatólogo Frederick We-
gener, compañero de pupitre y amigo íntimo de Klinger,
quien con tres casos estableció la enfermedad como una
entidad definida con una tríada característica: inflamación
granulomatosa con afectación del tracto respiratorio, vas-
culitis necrosante granulomatosa y glomerulonefritis35.

Wegener, en un artículo intrigante, afirma: «yo estaba
seguro de haber descubierto algo nuevo», otros autores pre-
vios «no pudieron reconocer que había nacido una nueva
enfermedad»35.

Púrpura de Schönlein-Henoch

Johann Schönlein (1793-1864) (fig. 5) fue el primero que
descubrió en 1837 la asociación de artralgias con púrpura
(«peliosis reumática»)36. En 1894, su anterior alumno
Eduard Henoch (fig. 5) completó el cuadro reconociendo
la clínica gastrointestinal (dolor cólico abdominal, hemorra-
gia digestiva)36.

Soporte y criticismo 
de las clasificaciones

Los sistemas de clasificación de las vasculitis se han efec-
tuado a partir de cinco parámetros:

1. Hallazgos histopatológicos, como tipo y tamaño del
vaso afecto y proceso inflamatorio (vasculitis necrosante,
granulomatosa, de células gigantes, leucocitoclásticas,
linfocíticas, esinofílicas).

2. Síndromes clínicos: primarios o idiopáticos o secundarios.
3. Mecanismos patogénicos potenciales, como infecciones

(VHB, VHC) y alteraciones inmunológicas: formación
o depósito de inmunocomplejos, ANCA, anticuerpos
anticélula endotelial, respuesta patógena de linfocitos
T, formación de granulomas.

4. Bases anatomoclínicas, procesos clínicopatológicos con
implicaciones terapéuticas.

5. Topografía de órgano o sistema, es decir vasculitis loca-
lizadas.

Sin embargo, los hallazgos histopatológicos no siempre se
corresponden de forma clara con una determinada entidad
clínica, y una misma lesión histológica puede advertirse en
diversos tipos de vasculitis. En una misma vasculitis pueden
estar afectados vasos de distinto tamaño y en diferentes vas-
culitis, puede haber afección de vasos del mismo calibre37.
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Figura 5. Schönlein (izquierda) y Henoch (derecha).



Por todo lo dicho, en nuestra opinión la rigidez de la
norma ante la singularidad del enfermo hace difícil, a ve-
ces, incluirlo en el marco clasificatorio oficial24.

Tipos de clasificaciones

Nos hemos atrevido a clasificar las clasificaciones, como
queda expresado en la tabla 1.

La Dra. Perla Zeek (fig. 6) propuso en 1952 la primera
clasificación de las vasculitis e incluía cinco subgrupos que
habían sido previamente descritos de forma aislada11,37,38:
angeítis por hipersensibilidad, angeítis alérgica y granulo-
matosa (Churg-Strauss), arteritis reumática y arteritis tem-
poral11,37,38. El mérito de Zeek se fundamenta en que fue
el primer intento de sistematización de las vasculitis y el
punto de partida para posteriores clasificaciones. Se han
señalado algunos inconvenientes: la ausencia de la granulo-
matosis de Wegener y la arteritis de Takayasu (quizá por
ser entidades no descritas en literatura anglosajona) y pre-
dominio para la noxotaxia del patrón morfológico respecto
a factores clínicos y mecanismos patogénicos apenas esbo-
zados en su época7.

La clasificación de Anthony Fauci 
en el tiempo

La clasificación de las vasculitis más aceptada y utilizada,
durante décadas, por clínicos y patólogos es la propuesta
por Fauci, que ha evolucionado desde 1978 (tabla 2) hasta

2002 (tabla 3). Esta clasificación tiene importantes impli-
caciones para el pronóstico y tratamiento, dado que dife-
rencia síndromes vasculíticos con carácter predominante
sistémico, las vasculitis de hipersensibilidad limitadas sobre
todo a la piel y el síndrome vasculítico de solapamien-
to11,24,39,40. Es interesante detallar la evolución de la clasifi-
cación de Fauci (tablas 2 y 3) reducida a siete grupos de
vasculitis: a) aparece de novo la poliangeítis microscópica
(PAM), b) se reconoce el síndrome de superposición entre
vasculitis intergrupales, c) se independizan la arteritis de la
temporal y la arteritis de Takayasu, d) la púrpura de Schön-
lein-Henoch sale del grupo de vasculitis por hipersensibili-
dad, e) desaparece la granulomatosis linfomatoide, consi-
derada en la actualidad un linfoma de células T, dentro del
espectro de lesiones inmunoproliferativas angiocéntricas41.
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Tabla 1. Tipos de clasificaciones de vasculitis

Históricas Dra. Perla Zeek (1952)

Dr. Anthony Fauci (1978)

Principales Fauci en el tiempo (1978-2005)

Colegio Americano de Reumatología 
(1990)

Conferencia de Consenso de Chapel Hill 
(1994)

Otras derivadas (Lie, 1991; 
Watts y Scott, 1997, A. Segovia, 2001)

Menores (aisladas, retóricas, locales)

Novedades Vasculitis asociadas a ANCA

Poliangeítis microscópica 
¿nueva entidad?

Vasculitis pequeño vaso alrededor 
arteritis de la temporal (Dra. Solans)

Otras

ANCA: anticuerpos contra el citoplasma de los neutrófilos.

Tabla 2. Clasificación de las vasculitis (Fauci, 1978)

Grupo de la poliarteritis nudosa
Forma clásica
Granulomatosis alérgica
Síndrome de solapamiento

Vasculitis por hipersensibilidad
Enfermedad del suero y similares
Púrpura de Schönlein-Henoch
Crioglobulinemia mixta esencial
Vasculitis asociadas a tumores malignos
Vasculitis asociadas a otros procesos

Granulomatosis de Wegener

Granulomatosis linfomatoide

Arteritis de células gigantes
Arteritis temporal
Takayasu

Enfermedad de Buerger

Enfermedad de Kawasaki

Vasculitis diversas

Figura 6. Perla Zeek.



De forma sorprendente, para este viaje no necesitába-
mos alforjas, Fauci en el año 2005 clasifica las vasculitis en
primarias y secundarias (tabla 4)6, criterio ya utilizado des-
de décadas. En nuestra opinión, es un retroceso, aunque
como decía Hughes42 tiene la virtud de la simplicidad.

Criterios de la clasificación del Colegio
Americano de Reumatología (ACR 1990)

Se detallan en la tabla 5. Se refieren únicamente a las siete
enfermedades vasculíticas más frecuentes y mejor caracte-
rizadas11,43-45. Estos criterios identifican cada vasculitis con
objeto de unificar el concepto de enfermedad46. Aunque
son clasificatorios y su teleología era epidemiológica, de-
bido a su alta sensibilidad y especificidad, son utilizados
por los clínicos como criterios diagnósticos. Su gran limi-
tación es que se consideran sólo siete, número mágico has-
ta en nosotaxia47,48, formas de vasculitis. Incluso Rao et
al49 han demostrado cómo falsas vasculitis pueden reunir
estos criterios.

En nuestra opinión, la ACR induce a confusión entre
vasculitis por hipersensibilidad y púrpura de Schönlein-
Henoch, sólo advierte una diferencia morfológica, granu-
locitosis perivascular o extravascular (arteriola y vénula)
en la primera y granulocitosis en la pared vascular en la se-
gunda.

Conferencia de Consenso de Chapel-Hill
(CCCH)

En 1993 se reunió en la pequeña localidad de Chapell-Hill
(Carolina del Norte, EE. UU.) un grupo de expertos con el
objeto de consensuar una clasificación de las vasculitis, de-
finir cada entidad y establecer una nomenclatura aceptada
internacionalmente37,45,50 (tabla 6). Para el sistema de orde-
nación utilizaron el tamaño de los vasos, los hallazgos his-
topatológicos –tan conocidos en la mayoría de las nosota-
xias– al que añadieron la positividad de los ANCA.

Ventajas de la CCCH: a) el reconocimiento de que la
PAM existe como entidad distinta y su delimitación de
la PAN y de la granulomatosis de Wegener, b) el resaltar el
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Tabla 3. Clasificación de los síndromes vasculíticos
(Fauci, 2002)

Vasculitis necrosante generalizada

– Poliarteritis nudosa (PAN)
• PAN clásica
• Poliangeítis microscópica

– Vasculitis de Churg-Strauss

– Síndrome de superposición de polivasculitis

Granulomatosis de Wegener

Arteritis de la temporal

Arteritis de Takayasu

Púrpura de Schönlein-Henoch

Vasculitis predominantemente cutánea 
(vasculitis de hipersensibilidad)

– Con estímulos exógenos
• Vasculitis inducida por fármacos
• Enfermedad del suero y reacciones afines
• Vasculitis asociadas a enfermedades infecciosas

– Con probable participación de antígenos endógenos
• Vasculitis asociadas a neoplasias
• Vasculitis asociadas a enfermedades del tejido 

conjuntivo
• Vasculitis asociadas a otras enfermedades 

subyacentes
• Vasculitis asociadas a déficits congénitos 

del sistema del complemento

Otros síndromes vasculíticos

– Enfermedad de Kawasaki
– Vasculitis aislada del sistema nervioso central
– Tromboangeítis obliterante (enfermedad de Buerger)
– Síndrome de Behçet
– Vasculitis diversas

Tabla 4. Síndromes vasculíticos (Fauci, 2005)

Primarios

Granulomatosis de Wegener

Síndrome de Churg-Strauss

Poliarteritis nudosa

Poliangeítis microscópica

Arteritis de células gigantes

Enfermedad de Takayasu

Púrpura Schönlein-Henoch

Vasculitis cutánea idiopática

Crioglobulinemia mixta esencial

Behçet

Vasculitis aislada del SNC

Síndrome de Cogan

Enfermedad de Kawasaki

Secundarios

Vasculitis inducida por fármacos

Enfermedad del suero

Vasculitis asociadas a otras enfermedades 
primarias (infecciones, neoplasias,
enfermedades del tejido conjuntivo)

SNC: sistema nervioso central.
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Tabla 5. Criterios para la clasificación de las vasculitis. American College of Rheumathology (1990)

Púrpura de Schönlein Henoch Edad inferior a los 20 años

Púrpura palpable

Dolor abdominal

Biopsia con infiltrado de granulocitos en los vasos

Enfermedad de Wegener Inflamación nasal u oral

Radiografía de tórax con infiltrados, nódulos o cavidades

Microhematuria o cilindros hemáticos

Inflamación granulomatosa en la biopsia

Síndrome de Churg-Strauss Asma bronquial

Eosinofilia superior al 10 %

Neuropatía

Infiltrados pulmonares evanescentes

Afectación senos paranasales

Biopsia con eosinófilos extravasculares

Vasculitis por hipersensibilidad Edad de comienzo > 16 años

Púrpura palpable

Rash maculopapular

Biopsia positiva: granulocitos perivasculares o extravasculares (arteriola o vénula)

Pérdida de peso

Livedo reticularis

Dolor testicular

Mialgias o debilidad muscular

Mono- o polineuropatía

TA diastólica mayor de 90 mmHg

BUN o creatinina elevados

Virus de la hepatitis B

Anomalías arteriográficas

Biopsia de una arteria de pequeño o mediano calibre con granulocitos

Arteritis de células gigantes Edad > 50 años

Cefalea de reciente inicio o de características nuevas

Hipersensibilidad o disminución de pulso de la arteria temporal

VSG > 50 mm/h

Biopsia compatible: infiltrados linfoplasmocitarios o inflamación granulomatosa

Arteritis de Takayasu Edad < 40 años

Claudicación de extremidades

Pulsos disminuidos

Diferencia > 10 mmHg entre la TA de ambos brazos

Soplos arteriales (subclavia o aorta)

Arteriografía anormal (estenosis aórtica o en ramas principales)

TA: tensión arterial; VSG: velocidad de sedimentación globular.

Poliarteritis nudosa

(arteritis de la temporal)



grupo de vasculitis de pequeño vaso asociadas a ANCA
(PAM, Churg-Strauss, y Wegener). Las desventajas, sinte-
tizadas por Zea Mendoza10, son las siguientes: a) la PAM
tiene un excesivo protagonismo y la PAN quedaría relega-
da a zonas endémicas en VHB, b) la definición de PAN
clásica, sin glomerulonefritis, ni vasculitis de pequeño vaso,
significa que una PAN clásica con afectación cutánea, tan
frecuente, sería reclasificada como PAM, c) no se conside-
ra el hallazgo conocido por los clínicos de que una PAM
inicial puede evolucionar a enfermedad de Wegener, d) la
vasculitis de hipersensibilidad de la ACR (1990) pasa a
llamarse angeítis cutánea leucocitoclástica, fuente de con-
fusión al usar una alteración histopatológica para una enti-
dad clínica. La CCCH eliminó el término vasculitis por
hipersensibilidad porque en muchos casos falta la hipersen-
sibilidad, y aunque se decantó por la angeítis cutánea leu-

cocitoclástica, debido a la típica limitación a la piel y el
predominio del infiltrado neutrofílico, no reconoce la ca-
suística minoritaria con predominio de los infiltrados linfo-
cíticos5; e) además hasta en un 10 % de vasculitis leucoci-
toclásticas pueden advertirse complicaciones viscerales
sistémicas; f ) la clasificación es incompleta: olvida las vas-
culitis secundarias.

Es llamativo, en nuestra opinión, clasificar al síndrome
de Churg-Strauss y la enfermedad de Wegener como vas-
culitis de pequeño vaso. Es poco aceptable, aún con el cri-
terio de la CCCH de considerar no los vasos de mayor ta-
maño, sino los que están en mayor proporción. Por último
en el grupo de vasculitis asociadas a ANCA se debería aña-
dir la glomerulonefritis extracapilar pauciinmune primaria,
no admitida por la CCCH, y es realmente una vasculitis
localizada en el capilar glomerular con ANCA positivo51.
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Tabla 6. Clasificación de la Conferencia de Consenso de Chapel Hill, 1994

Vasculitis de pequeño vaso

Granulomatosis de Wegener* Inflamación granulomatosa en el tracto respiratorio y vasculitis necrosante 
en vasos de tamaño mediano y pequeño (capilares, vénulas, arteriolas y arterias). 
La glomerulonefritis necrosante es frecuente.

Síndrome de Churg-Strauss* Inflamación granulomatosa eosinofílica en el tracto respiratorio y vasculitis necrosante 
en vasos de tamaño pequeño y mediano y asociada con asma y eosinofilia.

Poliangeítis microscópica* Vasculitis necrosante con pocos o ausencia de depósito inmune, que afecta a los 
pequeños vasos (capilares, vénulas o arteriolas). Puede existir vasculitis necrosante 
de arterias de pequeño y mediano tamaño. La glomerulonefritis necrosante es
frecuente y la capilaritis pulmonar ocurre a menudo.

Púrpura de Schönlein-Henoch Vasculitis con depósitos predominantemente de IgA, que afecta a los pequeños vasos 
(capilares, vénulas o arteriolas). Típicamente afecta a la piel, intestino y glomérulo
renal. Se asocia con artralgias o artritis.

Vasculitis crioglobulinémica esencial Vasculitis con depósitos de crioglobulinas que afectan a los pequeños vasos 
(capilares, vénulas o arteriolas) con presencia de crioglobulinas en el suero. 
La piel y el glomérulo se afectan con frecuencia.

Angeítis cutánea leucocitoclástica Angeítis cutánea leucocitoclástica, sin afectación sistémica ni glomerulonefritis.

Vasculitis de vasos medianos

Poliarteritis nudosa clásica Inflamación necrosante de arterias de mediano o pequeño tamaño sin glomerulonefritis 
ni vasculitis en arteriolas, capilares o vénulas.

Enfermedad de Kawasaki Arteritis de arterias de tamaño grande, mediano y pequeño, asociado a síndrome 
ganglionar mucocutáneo. Las arterias coronarias se afectan a menudo. 
La aorta y las venas pueden afectarse. Habitualmente ocurre en niños.

Vasculitis de grandes vasos

Arteritis granulomatosa de la aorta y sus ramas principales con predilección por las ramas 
extracraneales de la carótida. A menudo afecta a la arteria temporal en paciente 
mayor de 50 años y se asocia a polimialgia reumática.

Enfermedad de Takayasu Inflamación granulomatosa de la aorta y sus ramas principales que habitualmente ocurre 
en pacientes mayores de 50 años.

*Vasculitis asociadas a anticuerpos anticitoplasma de los neutrófilos.

Arteritis (de la temporal)
de células gigantes



Sin embargo, la CCCH fue importante, y un nuevo
punto de partida válido para las nuevas perspectivas de la
clasificación de las vasculitis51.

Otras clasificaciones derivadas 
del ACR y la CCCH

Sólo podemos hacer un breve esbozo de las tres más rele-
vantes. Alarcón Segovia52 presenta a las vasculitis por orden
del mayor vaso afecto, pero especifica el tipo y tamaño de
los vasos inflamados y distingue si se trata de entidades pri-
marias o secudarias. J.T. Lie53 curiosamente clasifica las
vasculitis en infecciosas y no infecciosas e incluye un inte-
resante apartado de pseudovasculitis. Watts y Scott54 tratan
de corregir algunos inconvenientes de la CCCH y separan
la PAM, granulomatosis de Wegener y vasculitis de
Churg-Strauss del grupo de las vasculitis de pequeño vaso
y distinguen las vasculitis primarias de las secundarias.

Novedades

Afirma Marañón55 que «unos pocos enfermos atentamente
estudiados pueden ser fuente de nuevos conocimientos».
Como hemos visto en las raíces históricas de las vasculitis, de
un caso aislado, o varios, puede surgir o suscitar una nueva
entidad. Las doctoras Solans y Cid-Xutglá56 han descrito
en un varón de 41 años de edad con fiebre de origen desco-
nocido y cefalea, en la biopsia de arteria temporal alteracio-
nes inflamatorias adventiciales y de los vasa vasorum junto a
la afección de pequeños vasos circundantes, lo que sugiere un
tipo de vasculitis distinta o no descrita, que añadiría más di-
ficultades a la clasificación de las vasculitis57.

¿La última clasificación?

John H. Stone5 realiza con auténtico malabarismo una cla-
sificación, basada fundamentalmente en el tamaño de los
vasos, dentro de los grandes apartados de vasculitis prima-
rias y secundarias. Quizá resulte artificiosa, sobre todo al
enjaretar las vasculitis asociadas a ANCA y las vasculitis
de pequeño vaso mediadas por inmunocomplejos (ta-
bla 7)5. Recientemente han sido expuestas clasificaciones
de las vasculitis útiles para la actividad clínica diaria8,45.

Problemas no resueltos: 
vasculitis en el sobrado

Síndrome poliangeítis de solapamiento

No es considerado en la clasificacion de Stone5. Compren-
de las formas atípicas de vasculitis primarias que no se pue-
den encuadrar en ninguna de las vasculitis conocidas. No-

sotros hemos propuesto los tipos expresados en la ta-
bla 824,58,59.

Vasculitis recidivantes

Es un campo apenas conocido. El índice de recidivas vascu-
líticas es muy variable de unas vasculitis a otras y oscila entre
el 25 al 52% de los casos60. Es llamativa que con nuestra ex-
periencia de 16 casos de síndrome de Churg-Strauss, en nin-
guno hubo recidiva de la fase vasculítica, por lo que podría ser
considerada como una enfermedad «de un solo tiro»61,62.

Vasculitis residuales

Las lesiones cicatrizales vasculíticas y sus posibles conse-
cuencias clínicas a largo plazo (arterioesclerosis coronaria,

Barbado-Hernández FJ et al. Perspectiva histórica de la clasificación de las vasculitis

Actas Dermosifiliogr. 2007;98:627-38 635

Tabla 7. Clasificación de las vasculitis (Stone, 2005)

Vasculitis primarias

Vasculitis con afectación predominante de vasos grandes

Arteritis de Takayasu
Arteritis de células gigantes
Síndrome de Cogan
Enfermedad de Behçet

Vasculitis con afectación predominante de vasos medianos

Poliarteritis nudosa
Enfermedad de Buerger
Enfermedad de Kawasaki
Angeítis primaria de sistema nervioso central

Vasculitis con afectación predominante de vasos pequeños
mediadas por inmunocomplejos

Enfermedad de Goodpasture
Angeítis leucocitoclástica cutánea
Púrpura de Schönlein-Henoch
Vasculitis urticariana hipocomplementémica
Crioglobulinemia mixta esencial
Eritema elevatum diutinum

Vasculitis asociadas con anticuerpos contra el citoplasma
de los neutrófilos (ANCA)

Granulomatosis de Wegener
Poliangeítis microscópica
Síndrome de Churg-Strauss
Vasculitis limitada al riñón

Vasculitis secundarias

Causas diversas de vasculitis de vasos pequeños

Enfermedades del tejido conjuntivo
Enfermedad intestinal inflamatoria
Neoplasias
Infecciones
Vasculitis inducida por fármacos: asociada a ANCA
Otras



renal o cerebral, hipertensión arterial, hepatopatía crónica,
neuropatía residual, insuficiencia de órganos) es un apar-
tado escasamente estudiado, y de posible repercusión en la
morbimortalidad de las vasculitis63.

Pseudovasculitis

Son entidades que pueden mimetizar una vasculitis desde
el punto de vista clínico angiográfico e incluso histológi-
co6,53,64,65. El desconocimiento de estas enfermedades supo-
ne un diagnóstico erróneo y muchas veces tardío.

La PAN clásica: caerán más ramas

La mayoría de casos de PAN no tienen etiología conocida.
Es probable que la PAN idiopática actual no constituya
una sola entidad, sino que todavía incluya entidades dife-
rentes5.

Vasculitis cutáneas

La gran controversia sobre las vasculitis cutáneas (leucoci-
toclástica, linfocítica, granulomatosa, secundarias a vascu-
litis obliterativa y vasculitis de grandes vasos) todavía per-
siste66.

El futuro

Es inquietante que a pesar de todos los avances67-69 en la
etiopatogenia, diagnóstico de laboratorio y de imagen;
la clasificación de las vasculitis todavía no esté resuelta57.
Por tanto no existe una clasificación de las vasculitis com-
pleta o acabada. La clasificación de las vasculitis seguirá

evolucionando, porque, como afirma Wagensberg70, la ver-
dad científica sólo es la verdad vigente o provisional y la
ciencia es una sucesión de verdades.

La nosotaxia ideal parte del criterio etiológico, por tanto
en el futuro el conocimiento exacto de la etiología y el tra-
tamiento harán desaparecer las clasificaciones revisadas en
esta perspectiva histórica.

Conclusiones

1. Las clasificaciones de las vasculitis son formas provisio-
nales.

2. No existe ninguna clasificación satisfactoria universal.
3. A pesar de todo, el diagnóstico correcto y temprano del

tipo de vasculitis tiene utilidad real para el pronóstico y
tratamiento.

4. Se requieren continuas reuniones de expertos.
5. Las complicadas nosotaxias de las vasculitis desaparece-

rán cuando se conozca la etiología y el tratamiento etio-
lógico de cada entidad.
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