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� El subcomité ACR planteó el desarrollo de criterios de 
clasificación de 7 tipos de vasculitis1.

� Utilidad de los criterios de definición-clasificación-
diagnóstico:
� Identificación y correcta clasificación de los pacientes, inter e 

intraprocesos.
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intraprocesos.

� Mejorar la calidad de los estudios de investigación.

� Permitir la comparación entre los estudios.

� Establecer las bases con las que contrastar el valor de la nueva 

información.

� Estandarizar el vocabulario de los clínicos y mejorar la comunicación 

entre ellos.

� Mejorar el aprendizaje de los clínicos.

1.- Arthritis Rheum 1990;33:1065-7.
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� CHCC1994 tenía como objetivo alcanzar un consenso 
sobre el nombre y la definición de las formas más 
frecuentes de vasculitis sistémica1.

� Dado el aumento en el conocimiento sobre las 
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� Dado el aumento en el conocimiento sobre las 
vasculitis adquirido, se decidió organizar otra 
conferencia, CHC2012, para introducir algunas 
modificaciones2.

1.- Arthritis Rheum 1994;37:187-92; 2.- Arthritis Rheum 2012;65:1-11.



Tabla 1. Detalles explicativos sobre la terminología utilizada para definir los sistemas de nomenclatura∆Φ∆Φ∆Φ∆Φ1,2

Término Explicación Ejemplo 1 Ejemplo 2
Diagnóstico Nombre de la enfermedad Granulomatosis con poliangeitis Panarteritis nodosa
Definición
(nomenclatura/
nosologíaΩΩΩΩ)

Procesos de enfermedad, 
presentes en cualquier 
paciente, que justifican la 
asignación de un diagnóstico

Inflamación granulomatosa necrotizante 
que afecta el tracto respiratorio y 
vasculitis necrotizante que afecta vasos de 
pequeño y mediano calibre (capilares, 
vénulas, arteriolas y arterias). Es 
frecuente la GN necrotizante.

Arteritis necrotizante de las 
arterias de mediano y pequeño 
calibre sin glomerulonefritis o 
vasculitis de arteriolas, capilares 
o vénulas no asociada con ANCA

Criterios de 
clasificación
(estudios de 
investigación)

Observaciones que clasifican 
a un paciente específico 
(separan sujetos que tienen y 
no tienen la enfermedad), 
dentro de una categoría 

Dos o más de los siguientes criterios: 
1)inflamción oral o nasal; 
2) presencia en la placa de tórax de 
nódulos, infiltrados o cavitaciones; 
3) hematuria o cilindros hemáticos en el 

Arteritis necrotizante de arterias 
de mediano calibre en la biopsia, 
ANCA negativos, sin síndrome 
mucocutáneo adenopático, ni 
evidencia de glomerulonefritis. 
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dentro de una categoría 
estandarizada, para un 
estudio de investigación.

3) hematuria o cilindros hemáticos en el 
sedimento urinario; 
4) inflamación granulomatosa en biopsia

evidencia de glomerulonefritis. 
Se deben cumplir al menos 3 de 
10 criterios establecidos.

Criterios de 
diagnóstico
(práctica clínica)

Observaciones que 
demuestran o predicen, con 
cierta seguridad, la presencia 
de datos definitivos de la 
enfermedad en un paciente. 
específico y que permiten su 
manejo clínico

No documentado todavía. Debería 
documentarse por el análisis de un gran 
número de pacientes en los que  los datos 
definitorios estuvieran presentes de 
forma inequívoca.

Aneurisma de arterias de 
mediano calibre observadas con 
técnicas de imagen o arteritis 
necrotizante en la biopsia, ANCA 
negativos, sin síndrome 
mucocutáneo adenopático, ni 
evidencia de glomerulonefritis

∆ Los criterios de clasificación y diagnóstico de la tabla son posibles ejemplos que no se han derivado de ningún estudio validado. Puede observarse que ni los criterios de 
clasificación ni los de diagnóstico requieren necesariamente confirmación microscópica de un proceso patológico que constituya un aspecto definitorio de una enfermedad 
(p.e., no se requiere confirmación histológica de la necrosis miocárdica como criterios de clasificación o diagnóstico para establecer el diagnóstico de infarto agudo de 
miocardio).ΦLos criterios de clasificación y de diagnóstico comparten un objetivo similar: separar a los sujetos que tienen y que no tienen una determinada EEAA, así 
como de los sujetos que no padecen ninguna de ellas; cuanta mayor sea la sensibilidad y especificidad de los criterios de classificación más próximos estarán a los criterios 
de diagnóstico. Ω La nosología es la ciencia que describe, explica, diferencia y clasifica la enfermedades y procesos patológicos identificables según criterios idóneos; la 
nosología no proporciona criterios de clasificación y diagnóstico, sino una base para inferir dichos criterios de forma rigurosa. ANCA: anticuerpos anti-citoplasma de los 
neutrófilos; ECG: electrocardiograma.

1.- Arthritis Rheum 1994;39:187-92; 2.- Arthritis Rheum 2012;65:1-11.
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No se requeriría la presencia 

de alteraciones patológicas 

demostradas1,2.
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La nomenclatura/nosología no proporciona criterios de 

clasificación o diagnóstico, sino una base para inferir 

dichos criterios de forma rigurosa1,2.
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Tabla 4. Reglas para la elaboración de nomenclatura y criterios de clasificación de 
una enfermedad autoinmune sistémica1.

El “gold standard” del diagnóstico (o clasificación) es la opinión de clínicos expertos 
y confirmada por su estabilidad en el tiempo y la revisión independiente de comités 
de expertos.

Deben utilizarse pacientes consecutivos e incluir múltiples centros para minimizar 
el sesgo de selección. 

1.- J Rheumatol 1987;14(Suppl 65):25–30.

La muestra de control debe representar otras patologías que supongan un 
problema de diagnóstico en la selección de los sujetos de los estudios.

Debe emplearse una terminología precisa, de forma que un pequeño cambio no 
suponga grandes variaciones en la sensibilidad y especificidad. 

El buen funcionamiento de un grupo de criterios debe ser validado en otra nueva 
muestra, ya que los criterios siempre funcionaran bien en la muestra de 
elaboración. 
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Tabla 7. Referencias bibliográficas de los criterios de clasificación y nomenclatura de algunas 

enfermedades autoinmunes.

Entidad Año*

Lupus Eritematoso Sistémico21,22,13 1982, 1997, 2012

Síndrome Antifosfolipídico, 1999, 2006

Artritis Reumatoide,, 1958, 1987,2010

Esclerosis Sistémica17,, 1980-2001-2013

Miopatías Inflamatorias Idiopáticas,, 1975-2002-2003

Síndrome de Sjögren primario 2012

Enfermedad Mixta del Tejido Conectivo 1987Enfermedad Mixta del Tejido Conectivo 1987

Enfermedad del Tejido Conectivo indiferenciada 1999

Vasculitis9,10 1990ϖ-2012&

Polimialgia reumática

Sarcoidosis 1999

Enfermedad de Behçet, 1990

Artritis Idiopática Juvenil 2004&

Enfermedad de Still del adulto, 1992

Esclerosis Múltiple,, 1983-2001-2005

Cirrosis Biliar Primaria, Síndromes de superposición, Colangitis esclerosanteΩ 2009

Hepatitis Autoinmune Crónica
*Actualizaciones. ϖCriterios de clasificación &Sistema de nomenclatura de enfermedades (nosología). ΩGuía de 
Práctica Clínica
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Tabla 5. Aspectos importantes de la metodología analítica para la elaboración de los criterios de clasificación de las 

enfermedades autoinmunes sistémicas7,10,11,13.

Fuentes de obtención de casos*: 

Multicéntricas, de centros de referencia, 
Características sociodemográficas de la muestra variadas (edad, sexo, etnia, área geográfica)

Pacientes seleccionados:

Casos de consecutivos, incidentes**
Sujetos Control con otras enfermedades similares***

Variables o criterios de interés:

Proceso inicial de elección de un grupo de variables, donde deben incluirse todas aquellas que sean importantes en la 
enfermedad (genéticas, clínicas, analíticas, inmunológicas-biomarcadores) y de diagnóstico disponible en todos los 
centros****.

Métodos para la selección de criterios:

Validez de aspecto y contenido*****, por parte de diferentes especialistas (dado el carácter multisistémico de estas Validez de aspecto y contenido*****, por parte de diferentes especialistas (dado el carácter multisistémico de estas 
enfermedades) y en distintos pasos del proceso.
Análisis estadístico (tabla 5)******

Métodos de clasificación******:
Formato tradicional: “si” se cumplen al menos x criterios de una lista compuesta por y criterios, el paciente tiene el 
proceso.
Árbol de clasificación multivariante (particionamiento recursivo)&. 
Función lineal discriminante&
Regresión logística múltiple&
Estadística Bayesiana

Estadísticos indicativos de la exactitud de los criterios (tabla 6):

Sensibilidad
Especificidad
Valores predictivos

Validación de los criterios:

Muestra original** 
Otra muestra externa de confirmación
Otras formas de validación. Constructo, criterio13.
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Aspectos que caracterizan y clasifican las vasculitis 1,2.

� Vasculitis: inflamación de los vasos.

� Aspectos que clasifican las vasculitis sistémicas:

� Etiología.

� Patogénesis.

� Patología:

� Tipo de vaso afectado. Tamaño, estructura y función.

� Tipo de inflamación.

� Distribución de las lesiones por órganos.

1.- Arthritis Rheum 1994;39:187-92; 2.- Arthritis Rheum 2012;65:1-11.

� Manifestaciones clínicas.

� Factores genéticos predisponentes.

� Aspectos sociodemográficos distintivas:

� Edad

� Sexo

� Raza

� Etnia

� Distribución geográfica.
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Calibre de vasos que se afectan en las vasculitis1,2.

Vasos de gran 

calibre: Aorta/V y 

ramas principales

Vasos de mediano 

calibre: A/V viscerales 

principales

Vasos de pequeño 

calibre: A/V 

intraparenquimatosas

1.- Arthritis Rheum 1994;39:187-92; 2.- Arthritis Rheum 2012;65:1-11.
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Calibre de vasos que se afectan en las vasculitis 1,2.

*Es importante destacar 
que las vasculitis de vasos 
de mediano y gran calibre 
pueden también afectar 
vasos de pequeño calibre; 
por otra parte, estos 
últimos pueden ser los 
vasos predominantemente 
afectados en un paciente 
concreto con vasculitis de 
vasos de gran calibre (p.e.: 
en AFG de pacientes con 
ACG pueden afectarse no 
solo las arterias oftálmicas, 
sino también las de la 

1.- Arthritis Rheum 1994;39:187-92; 2.- Arthritis Rheum 2012;65:1-11.

sino también las de la 
retina y múltiples arterias 
ciliares (mediano calibre), 
así como las pequeñas 
ramas de las arterias 
ciliares y retinianas 
(pequeño calibre). La 
ceguera puede deberse a 
la lesión de las ramas 
menores de las arterias 
oftálmicas.
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1.- Arthritis Rheum 1994;39:187-92; 2.- Arthritis Rheum 2012;65:1-11.
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Tabla .  Definición de las vasculitis1,2

Tipos de 
vasculitis

Definición

Grandes vasos: Vasculitis que afecta las grandes arterias con más frecuencia que lo hacen otras 
vasculitis. Las grandes arterias son la aorta y sus ramas mayores. Las arterias de cualquier tamaño se 
pueden ver afectadas. 
Arteritis de 
Takayasu

Arteritis, granulomatosa con frecuencia, que afecta sobre todo la aorta y/o sus ramas 
principales. Suele iniciarse < 50 años (aortitis/arteritis granulomatosa de comienzo 
juvenil)

Arteritis de 
céulas gigantes

Arteritis, granulomatosa con frecuencia, con células gigantes, que afecta la aorta y sus 
ramas principales, con predilección por las ramas carotídeas y vertebrales y la arteria 
temporal. Se inicia > 50 años. Se asocia con síndrome de polimialgia reumática.
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temporal. Se inicia > 50 años. Se asocia con síndrome de polimialgia reumática.
Vasos de mediano calibre: Vasculitis que afectan sobre todo arterias de mediano calibre que son las 
arterias viscerales y sus ramas. Puede verse afectada cualquier tipo de arteria. Son frecuentes los 
aneurismas y estenosis inflamatorias. 
Panarteritis 
nodosa (PAN)

Arteritis necrotizante de arterias de mediano y pequeño calibre, sin GN o vasculitis de 
arteriolas, capilares y vénulas no asociada con ANCA. 

Enfermedad de 
Kawasaki

Arteritis asociada con síndrome mucocutáneo y linfadenopático y afectación 
predominante en arterias de mediano y pequeño calibre. Se afectan con frecuencia las 
arterias coronarias. Pueden afectarse la aorta y las arterias de gran calibre. 
Normalmente se observa en niños y chicos jóvenes.

1.- Arthritis Rheum 1994;39:187-92; 2.- Arthritis Rheum 2012;65:1-11.



Tabla .  Definición de las vasculitis1,2

Tipos de 
vasculitis

Definición

Vasos de pequeño calibre: Vasculitis que afecta predominantemente vasos de pequeño calibre, definido
como pequeñas arterias intraparenquimatosas, arteriolas, capilares, y vénulas. Pueden afectarse 
arterias y venas de mediano calibre.
Vasculitis ANCA-
asociadas

Vaculitis necrotizante, con ausencia o escasos depósitos inmunes, que afecta sobre 
todo vasos de pequeño calibre (capilares, vénulas, arteriolas, y arterias de pequeño 
calibre), asociado con la presencia de anticuerpos anti-mieloperoxidasa (MPO)  o 
proteinasa 3 (PR3), ANCA. No todos los pacientes tienen ANCA. Debe añadirse un 
prefijo indicativo del tipo de reactividad de los ANCA: MPO-ANCA, PR3-ANCA, ANCA-
negativo.

Nomenclatura de las vasculitis (CHCC1994-2012)
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negativo.
Poliangeítis 
microscópica 
(MPA)

Vasculitis necrotizante con ausencia o escasos depósitos inmunes, que afecta sobre 
todo vasos de pequeño calibre (capilares, vénulas o arteriolas). Puede estar presente 
una arteritis necrotizante afecta arterias de pequeño o mediano calibre. Es muy 
frecuente una GN. Puede presentarse una capilaritis pulmonar.  No hay inflamación 
granulomatosa. 

Granulomatosis 
con poliangeítis 
(GPA)

Inflamación granulomatosa que suele afectar el tracto respiratorio superior e inferior, 
con vasculitis necrotizante que afecta sobre todo los vasos de mediano y pequeño 
calibre (ej.: capilares, vénulas, arteriolas, arterias y venas). Es frecuente la 
glomerulonefritis necrotizante.

Granulomatosis 
eosinofílica con 
poliangeítis 
(EGPA)

Inflamación granulomatosa necrotizante rica en eosinófilos que afecta el tracto 
respiratorio y vasculitis necrotizante que afecta vasos de pequeño y mediano calibre, 
asociado con asma y eosinofilia. Los ANCA son frecuentes cuando está preente la GN.

1.- Arthritis Rheum 1994;39:187-92; 2.- Arthritis Rheum 2012;65:1-11.



Tabla .  Definición de las vasculitis 1,2

Tipos de 
vasculitis

Definición

Vasos de pequeño calibre: Vasculitis que afecta predominantemente vasos de pequeño calibre, definido
como pequeñas arterias intraparenquimatosas, arteriolas, capilares, y vénulas. Pueden afectarse 
arterias y venas de mediano calibre.
Vasculitis por 
ICcs

Vasculitis con moderado o marcados depósitos de Ig y/o componentes del 
complemento en la pared de los vasos, que afectan vasos de pequeño calibre
(capilaris, vénulas, arteriolas, pequeñas arterias). Es frecuente la GN.

Enfermedad 
anti-membrana 
basal 

Vasculitis que afecta los capilares glomerulares, los capilares pulmonares, o ambos, 
con depósito de autoanticuerpos anti-memebrana basal glomerular. La afectación 
pulmonar es responsable de hemorragia pulmonar y la afectación renal cursa con 
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basal 
glomerular 
(anti-GBM)

pulmonar es responsable de hemorragia pulmonar y la afectación renal cursa con 
necrosis y semilunas.

Vasculitis 
crioglobuliné-
mica

Vasculitis con depósitos inmunes de crioglobulinas que afectan vasos de pequeño 
calibre (predominantemente capilares, vénulas or arteriolas) asociado con 
crioglobulinas séricas. Se afectan con frecuencia los glomérulos, nervios periféricos y 
la piel.

Vasculitis por 
IgA (Henoch-
Schölein) (IgAV)

Vasculitis, con depósitos inmunes compuestos predominantemente por IgA, afectando 
los vasos de pequeño calibre, vénulas o arteriolas. Afecta con frecuencia la piel, el 
tracto gastrointestinal y produce artritis. Se puede presentar una GN indistinguible  de 
la nefropatía IgA.

Vasculitis 
urticariana 
hipocomplemen
témica(vasculitis 
anti-C1q) (HUV)

Vasculitis acompañada de urticaria e hipocomplementmia que afecta vasos de 
pequeño calibre (capilares, vénulas o arteriolas), asociada con anticuerpos anti-C1q.
Son frecuente la GN, artritis, EPOC e inflamación ocular. 

1.- Arthritis Rheum 1994;39:187-92; 2.- Arthritis Rheum 2012;65:1-11.



Tabla .  Definición de las vasculitis1,2

Tipos de 
vasculitis

Definición

Vasculitis de vasos de calibre variable: Vasculitis sin afectación concreta de un tipo de vaso que fuede 
implicar vasos de cualquier tamaño (pequeño, mediano, grande) y tipo (arterias, venas, y capilares).
Enfermedad de 
Behçet

Vasculitis que se presentan en pacientes con enfermedad de Behçet’s, que pueden 
afectar arterias o venas. La enfermedad de Behçet’s se caracteriza por la presencia de 
úlceras aftosas oral y/o genitales, acompañado de manifestaciones inflamatorias 
cutáneas, articulares, gastrointestinales y del SNC. Puede haber vasculitis de 
pequeños vasos, tromboangeítis, trombosis, arteritis y aneurismas arteriales. 

Síndrome de 
Cogan

Vasculitis que se presenta en pacientes con síndrome de Cogan. El síndrome de Cogan 
se caracteriza por lesiones inflamatorias oculares, incluidas queratitis intersticial, 
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Cogan se caracteriza por lesiones inflamatorias oculares, incluidas queratitis intersticial, 
uveítis y episcleritis, así como enfermedad del oido interno, que incluye sordera 
neurosensorial y disfunción vestibular. Las manifestaciones vasculíticas pueden incluir 
arteritis (afectando arterias de pequeño, mediano y gran calibre), aortitis, aneurismas 
aórticos y valvulitis aórtica y mitral. 

1.- Arthritis Rheum 1994;39:187-92; 2.- Arthritis Rheum 2012;65:1-11.



Tabla .  Definición de las vasculitis sistémicas1,2

Tipos de 
vasculitis

Definición

Vasculitis de 
órganos 
aislados (SOV)

Vasculitis de arterias y venas de cualquier tamaño que se presnta en un órgano 
aislado, sin datos indicativos de que se trate de una vasculitis sistémica con expresión 
limitada.  El ógano afectado y el tipo de vaso han de incluirse en el nombre de la 
entidad (vasculitis cutánea de pequeño vaso [angeítis leucocitoclástica cutánea, 
arteritis cutánea], arteritis testicular, vasculitis aislada del sistema nervioso central, 
aortitis aislada). Dentro del órgano, la distribución de la vasculitis puede ser unifocal o 
multifocal (difusa). Algunos pacientes que inicialmente se diagnostican de SOV pueden 
presentar posteriormente datos adiciones de manifestaciones de la enfermedad que 
permitan redefinir el caso como una de las vasculitis sistémicas (arteritis cutánea que 
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permitan redefinir el caso como una de las vasculitis sistémicas (arteritis cutánea que 
evoluciona a un PAN sistémica).

Vasculitis 
asociadas a 
enfermedad 
sistémica

Vasculitis que se relaciona con y puede ser secuandaria a (causada por) una 
enfermedad sistémica. El nombre (diagnóstico) debe tener el prefijo que especifique 
la enfermedad sistémica (vasculitis reumatoide, vasculitis del lupus, vasculitis 
sarcoidea, etc.).

Vasculitis 
asociada a una 
etiología 
probable

Vasculitis que se asocia a una etiología específica muy probable. El nombre 
(diagnóstico) debe tener el prefijo que especifique la asociación (poliangeítis 
microscópica asociada a hidralazina, vasculitis por inmunocomplejos asociada a 
fármacos, vasculitis asociada a ANCA asociada a fármacos, vasculitis asociada a 
infección por virus de hepatitis B, vasculitis crioglobulinémica asociada a infección por 
virus de hepatitis C  virus, Aortitis luética, vasculitis asociada a cáncer, etc.).

1.- Arthritis Rheum 1994;39:187-92; 2.- Arthritis Rheum 2012;65:1-11.



� Dado el aumento en el conocimiento sobre las vasculitis, se decidió 
organizar otra conferencia, CHC2012, para introducir algunas 
modificaciones en su nomenclatura.

� La clasificación, nombre y definición, de las diferentes vasculitis 
establece una base para el desarrollo de la asistencia, docencia e 
investigación de estas entidades.

� La metodología desarrollada implica una amplia base de pacientes, 
distintos ámbitos geográficos, aproximación multidisciplinaria por 
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distintos ámbitos geográficos, aproximación multidisciplinaria por 
expertos en esta área, inclusión de diferentes entidades, aplicación en 
la práctica de los instrumentos elaborados y evaluación de los 
resultados obtenidos.

� La clasificación establece distintos grupos de vasculitis en función del 
tamaño y localización del vaso afectados, entre otros factores 
considerados.

� No siempre es posible separar estas entidades con claridad por la gran 
variabilidad de su presentación clínica y patológica. 


