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Las vasculitis sistémicas constituyen un grupo heterogéneo
de enfermedades que pueden afectar a distintos organos o
sistemas como consecuencia de la inflamacion y el daho de
los vasos sanguineos. Algunos de estos procesos se asocian
a una elevada mortalidad, que solo puede verse reducida
si se consigue realizar un diagndstico y tratamiento preco-
ces. Sin embargo, la ausencia de una prueba diagndstica
definitiva de las vasculitis, junto con la heterogeneidad cli-
nica y la rareza de las mismas hacen inevitable el retraso
diagnostico en la mayor parte de las ocasiones. Este podria
mejorarse con el desarrollo de unos criterios de clasificacion
y diagnostico bien definidos y validados, hasta el momento
inexistentes en el caso de las vasculitis sistémicas. En su
ausencia, los criterios de clasificacion de las vasculitis pro-
puestos por el American College of Rheumatology en 1990,
y las definiciones o nomenclatura de las vasculitis propues-
tas en la Conferencia de Consenso de Chapel Hill de 1994 se
han utilizado, a menudo, como sustitutos?.

Los criterios de clasificacion de las vasculitis que pro-
puso el American College of Rheumatology tenian como
fin principal generar grupos de pacientes homogéneos que
permitieran facilitar la realizacion de estudios clinicos
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y epidemiologicos, pero no resultan satisfactorios como
criterios de diagnostico. A lo largo de los anos, se ha
demostrado la escasa fiabilidad de estos criterios para el
diagndstico de las vasculitis®, del todo légico si considera-
mos que no se habian disefiado para tal fin. Asi, a modo de
ejemplo, en estos criterios no se contempla la poliangitis
microscopica entre los procesos vasculiticos, ni se incluye
la presencia de los anticuerpos anticitoplasma de neutrofilo
(ANCA) como herramienta en el diagnostico de la granuloma-
tosis de Wegener, la poliangitis microscopica o el sindrome
de Churg-Strauss (o su ausencia en el caso de la poliarteritis
nudosa [PAN]).

En la primera Conferencia de Consenso de Chapel Hill
en 1994' se tuvo como objetivo definir la nomenclatura de
las principales vasculitis primarias, incluyéndose la polian-
gitis microscopica. En las definiciones propuestas para cada
una de ellas se contemplan los hallazgos que deberian estar
presentes en todo paciente para justificar el uso de un
determinado término para su clasificacion o diagndstico,
pero no se especifica qué observaciones o criterios debe-
rian aplicarse para decidir de una forma definitiva ante
un determinado paciente si tiene un tipo u otro de vas-
culitis. Y ello es asi porque es importante distinguir entre
definiciones y criterios de diagndstico o clasificacion. Es
facil comprender, por ejemplo, que las definiciones pueden
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incluir descripciones histopatologicas muy precisas, cuya
demostracion en una biopsia no sea obligatoria para estable-
cer, en la practica, el diagnostico de la enfermedad. Asi, en
un contexto clinico apropiado, la observacién de una cavidad
en el pulmon, documentada por exploraciones de imagen,
puede ser criterio suficiente para concluir que un paciente
tiene una inflamacion pulmonar granulomatosa necrosante,
aun cuando no se haya examinado el tejido desde el punto de
vista microscopico. De la misma forma, una clinica clara de
mononeuritis maltiple puede ser un criterio de diagnostico
o clasificacion de vasculitis que afecta al nervio periférico
sin necesidad de realizar una biopsia del nervio en la que se
demuestre la vasculitis. Es logico, pues, que los intentos pos-
teriores de validar las definiciones de Chapel Hill en criterios
diagnésticos hayan sido, asimismo, infructuosos*”. Por esta
razdn existe un proyecto en marcha de cooperacion conjunta
de European League Against Rheumatism/American College
of Rheumatology con el fin de establecer nuevos criterios
de clasificacion y diagnostico de las vasculitis®. En este sen-
tido, los pediatras, a través de diversas organizaciones y
sociedades, ya han propuesto unos criterios de diagndstico
consensuado de las entidades que dentro de las vasculitis
tienen una mayor relevancia en los nifos’.

Los avances en el conocimiento de las vasculitis han for-
zado la realizacion de una nueva conferencia de consenso
internacional (Chapel Hill, 2012)8 con el fin de mejorar la
nomenclatura, cambiar términos y definiciones, asi como
anadir categorias importantes de vasculitis no incluidas en
la reunion de 1994. En la tabla 1 se recoge la nueva termino-
logia adoptada en la Conferencia de Consenso Internacional
de Chapel Hill en 2012 para la nomenclatura de las vasculitis.
A continuacion se comentaran algunos de los cambios pro-
puestos mas relevantes y se subrayaran aquellos que, como
dermatologos, nos interesan de forma particular.

Siguiendo la tendencia aplicada en otros campos, se ha
considerado desfasado el uso de eponimos en la nomencla-
tura de las vasculitis. Asi pues, en general, el epénimo se
ha sustituido por un término descriptivo que haga referen-
cia al mecanismo patofisiologico de la vasculitis en cuestion,
mientras que este se ha retenido si dicho mecanismo no es
suficientemente comprendido como para proponer un nom-
bre alternativo. En este sentido, el consenso es que, por el
momento, se mantiene el eponimo «arteritis de Takayasu»,
pero se sustituye el de «enfermedad de Wegener» por
«granulomatosis con poliangitis», el de «sindrome de Churg-
Strauss» por «granulomatosis eosinofilica con poliangitis» y
el de «purpura de Schonlein-Henoch» por «vasculitis IgA».

La aproximacion ideal para la categorizacion o subdivi-
sion de las distintas vasculitis seria aquella que tuviera como
base el agente etiologico de las mismas. Sin embargo, esto
no es factible por el momento, ya que la causa de la mayo-
ria de ellas es desconocida. Es por este motivo que el grupo
de expertos de la ultima conferencia de consenso catego-
riza las vasculitis con base en el conocimiento integrado
que existe sobre la etiologia, la patogénesis, la microsco-
pia, los aspectos demograficos y las manifestaciones clinicas
de cada una de ellas. En este sentido, sigue mantenién-
dose como primer nivel de categorizacion el tipo de vaso
que de forma predominante se encuentre afecto, y, de esta
forma, se habla de vasculitis de vaso grande, vasculitis de
vaso mediano y vasculitis de vaso pequeio. Estos términos
no solo hacen referencia al tamafo del vaso, sino también

Terminologia aceptada para las vasculitis en la
Conferencia de Consenso Internacional de Chapel Hill, 2012
sobre la nomenclatura de las vasculitis

Vasculitis de vaso grande
Arteritis de Takayasu
Arteritis de células gigantes

Vasculitis de vaso mediano
Poliarteritis nudosa
Enfermedad de Kawasaki

Vasculitis de vaso pequefio

Vasculitis asociadas a ANCA
Poliangitis microscopica
Granulomatosis con poliangitis (de Wegener)
Granulomatosis eosinofilica con poliangitis
(Churg-Strauss)

Vasculitis por inmunocomplejos
Enfermedad antimembrana basal glomerular
Vasculitis crioglobulinémica
Vasculitis IgA (Schonlein-Henoch)
Vasculitis urticarial hipocomplementémica (vasculitis
anti-C1q)

Vasculitis de vaso variable
Enfermedad de Behcet
Sindrome de Cogan

Vasculitis de érgano unico
Angitis leucocitocldstica cutdnea
Arteritis cutdnea
Vasculitis primaria del sistema nervioso central
Aortitis aislada
Otras

Vasculitis asociadas a enfermedad sistémica
Vasculitis lupica
Vasculitis reumatoidea
Vasculitis sardoidea
Otras

Vasculitis asociadas a etiologia probable
Vasculitis crioglobulinémica asociada a virus de la
hepatitis C
Vasculitis asociada a virus de la hepatitis B
Aortitis asociada a sifilis
Vasculitis por inmunocomplejos asociada a fdrmacos
Vasculitis asociada a ANCA por fdrmacos
Vasculitis asociada a cdncer
Otras

Fuente: Jennette et al.®

a atributos funcionales y estructurales que determinan una
especial susceptibilidad a los diferentes mecanismos pato-
génicos y variantes especificas de las vasculitis. Sin embargo,
resulta clave recordar que las vasculitis de las 3 principa-
les categorias pueden involucrar vasos de cualquier tamafo.
Asi, es importante reconocer, por ejemplo, que las vasculi-
tis de vaso mediano, o incluso gran tamafno, pueden afectar
arterias pequenas.

En un segundo nivel de categorizacion, serian otras
variables epidemiologicas, clinicas o analiticas, las que per-
mitirian definir los diferentes subgrupos. Por ejemplo, la
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edad de inicio sigue manteniéndose como un criterio clinico
fundamental para distinguir entre la arteritis de Takayasu
y la arteritis de células gigantes (se desecha el término
«arteritis de la temporal»), desde el momento en que los
hallazgos microscopicos en ambas son indistinguibles. Aun-
que algunos autores han indicado que podria tratarse de la
misma enfermedad, ante la falta de evidencias claras que
demuestren una etiologia comdn, se sigue considerando que
la arteritis de Takayasu es una enfermedad que predomina
en individuos jovenes, y la arteritis de células gigantes en
individuos de edad avanzada’®. La introduccién de los ANCA
como otro criterio en la subcategorizacion de algunas vas-
culitis de mediano y pequeno vaso constituye otra de las
novedades de la nueva nomenclatura, y refleja el avance en
el conocimiento de estos anticuerpos respecto al existente
en la conferencia de consenso de Chapel Hill de 1994'%'",
Esta claro que los ANCA no se asocian a la PAN, y asi queda
reflejado en su definicion. Por el contrario, su presencia se
vincula de forma definitiva con las llamadas vasculitis aso-
ciadas a ANCA, que incluirian la poliangitis microscopica,
la granulomatosis con poliangitis (de Wegener), la granu-
lomatosis eosinofilica con poliangitis (Churg-Strauss) y la
vasculitis asociada a ANCA de 6rgano Unico. Al nombre de
cada una de estas vasculitis deberia anadirse el prefijo del
ANCA asociado para indicar la reactividad especifica de estos
anticuerpos, por ejemplo, ANCA-MPO (ANCA especifico para
mieloperoxidasa), ANCA-PR3 (ANCA especifico para protei-
nasa 3) o ANCA-negativo si no se identifican (esta situacion
seria analoga a la de lupus seronegativo o artritis reumatoide
seronegativa). Aunque el papel de los ANCA en la patoge-
nia de estas vasculitis no esta completamente dilucidado,
muchos estudios han confirmado que constituyen un marca-
dor indispensable para la categorizacion de estas vasculitis
de mediano y pequeno vaso, las cuales pueden exhibir rasgos
clinicos y microscépicos indistinguibles.

Dentro de las vasculitis de vaso mediano (se consideran
como «vaso mediano» las arterias viscerales y sus ramas)
se incluye como novedad, ademas de la PAN, la enferme-
dad de Kawasaki. Esta entidad se define como una arteritis
asociada a un sindrome mucocutaneo y ganglionar, que
afecta de forma predominante a las arterias de mediano y
pequeno tamafo (coronarias, sobre todo), aunque la aorta
y las grandes arterias también pueden verse involucradas.
Como ocurre con el eponimo Takayasu, por el momento se
prefiere mantener el término «enfermedad de Kawasaki»
por considerarse mas eficaz que la alternativa propuesta:
«arteritis-sindrome mucocutaneo ganglionar».

Dentro de las vasculitis de vaso pequeio, ademas de
las asociadas a ANCA, se distinguen las vasculitis asocia-
das a inmunocomplejos, las cuales se subcategorizan en
funcion del componente predominante en la formacion
del inmunocomplejo. De esta forma, se definen la enfer-
medad antimembrana basal glomerular (con anterioridad
reconocida por el eponimo «sindrome de Goodpasture»),
la vasculitis crioglobulinémica, la vasculitis IgA (Schonlein-
Henoch) y la vasculitis urticarial hipocomplementémica
(vasculitis anti-C1q). Cuando sea posible determinar la
enfermedad asociada a la vasculitis o identificar la causa
de la misma, se prefiere categorizarla en el apartado
correspondiente expresamente definido en esta nueva
nomenclatura, como «vasculitis asociadas a enfermedad

sistémica» y «vasculitis asociadas a una etiologia probable».
Asi, se proponen términos como vasculitis lUpica, vasculitis
reumatoidea o vasculitis crioglobulinémica asociada al virus
de la hepatitis C, entre otros (tabla 1).

Otro aspecto novedoso en la nueva nomenclatura de
Chapel Hill 2012 es la identificacion de otras 2 categorias
de vasculitis denominadas «vasculitis de vaso variable» y
«vasculitis de 6rgano Unico». La primera categoria identi-
ficaria aquellas vasculitis que no tienen predileccion por
afectar un determinado tamano de vaso y pueden lesionar
cualquiera de ellos (vasos de tamano pequeno, mediano y
grande). Aqui se incluirian la enfermedad de Behcet y el sin-
drome de Cogan. En ambas, los capilares, las arteriolas y las
pequenas arterias de la piel pueden verse involucradas en el
proceso vasculitico con las consiguientes lesiones cutaneas,
que en el caso del sindrome de Cogan se han descrito como
urticariales, y en la enfermedad de Behcet pueden ser muy
polimorfas (papulas, pustulas, nddulos, etcétera, en funcion
del tamano de vaso afecto).

De interés para los dermatologos es el reconocimiento de
la nueva categoria «vasculitis de 6rgano Unico». Bajo este
término se definen aquellas vasculitis que afectan arterias o
venas de cualquier tamafo en un determinado 6rgano, siem-
pre y cuando no existan datos que indiquen que estamos ante
la expresion limitada a un solo 6rgano de una vasculitis sis-
témica, en cuyo caso siempre es preferible clasificarla como
tal y no como una vasculitis de 6rgano Unico. En la termino-
logia empleada en caso de que se trate de una vasculitis de
organo Unico se prefiere incluir el nombre del érgano involu-
crado y el tamano del vaso afecto, de forma que tendriamos
la «vasculitis cutanea de pequeiio vaso» y la «arteritis
cutanea» si atendemos a las variantes que pueden afectar a
la piel. En la tabla sigue apareciendo el término «vasculitis
leucocitoclastica cutanea» como sinénimo de «vasculitis
cutanea de pequeino vaso». El término «vasculitis cutanea
por hipersensibilidad», ampliamente utilizado durante anos
por dermatélogos y dermatopatologos, ya quedo eliminado
en el primer intento de estandarizar la nomenclatura de
las vasculitis (Chapel Hill, 1994), y se reconocieron en su
lugar las categorias de poliangitis microscopica y la vascu-
litis leucocitoclasica cutanea. La justificacion de eliminar
dicho término estaba en el hecho de que existian evidencias
claras de que el mecanismo patogénico que participaba en
estas vasculitis no era el de hipersensibilidad’?. El término
de la actual nomenclatura, «arteritis cutanea», sustituiria
al que los dermatologos estamos acostumbrados a utili-
zar, «poliarteritis nudosa cutanea». Esta entidad, que se
caracteriza por la presencia de nddulos dolorosos, livedo
reticularis y, a veces, ulceraciones en las extremidades
inferiores, se ha considerado clasicamente una forma locali-
zada de poliarteritis nudosa con una mortalidad y gravedad
bajas, pero una gran resistencia de las lesiones a los tra-
tamientos convencionales'. Sin embargo, probablemente
no existen a dia de hoy evidencias etiopatogénicas suficien-
tes para saber si debe considerarse una forma de vasculitis
de drgano uUnico que afecta la piel, sin relacion alguna
con la PAN sistémica, o bien una forma de PAN limitada
a un solo o6rgano. Sea como sea, lo importante es tener
siempre presente que pacientes originalmente diagnostica-
dos de una vasculitis de 6rgano Unico pueden desarrollar
en un futuro manifestaciones adicionales que obliguen a
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reclasificar la vasculitis en una de las vasculitis sistémi-
cas.

Como dermatologos también es importante recordar que
la piel puede verse involucrada en la mayor parte de
las vasculitis sistémicas, en especial, aquellas que afec-
tan a los vasos de tamano mediano y pequeno. Por tanto,
cuando observemos en un paciente lesiones cutaneas con
una confirmacion microscopica de vasculitis necrosante o
leucocitoclastica, sea cual sea el tamano de vaso afecto,
es necesario determinar si esa vasculitis es el componente
de una vasculitis sistémica, si esta causada por una infec-
cion o un farmaco, o si se haya asociada a una enfermedad
sistémica (como un lupus eritematoso), antes de llegar al
diagnostico definitivo de una vasculitis primaria de un solo
organo, es decir de «vasculitis cutanea de vaso pequeno» o
«arteritis cutanea» con una afectacion exclusiva de la piel.

En conclusion, los avances en el conocimiento médicoy la
comprension de las enfermedades obligan a modificar la ter-
minologia y las definiciones de las mismas. En este sentido,
en la Conferencia de Consenso Internacional de Chapel Hill,
2012 se han identificado nuevas categorias de vasculitis y se
han ajustado ciertos términos y definiciones con el objeto
de facilitar una nomenclatura mas apropiada y valiosa, que
realmente resulte de ayuda en la practica clinica.
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