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Introduccion

Table 1. The Spectrum of Vasculitides

Polyarteritis nodosa group of systemic necrotizing vasculitis
Classic polyarteritis nodosa
Allergic granulomatosis
Systemic necrotizing vasculitis—“overlap syndrome”
Hypersensitivity vasculitis
Subgroups of hypersensitivity vasculiitis
Serum sickaess and serum-sicknesslike reactions
Henoch-Schanlein purpura
Essential mixed cryoglobulinemia with vasculitis
Vasculitis associated with malignancies
Vasculitis associated with other primary disorders
Wegener’s granulomatosis
Lymphomatoid granulomatosis
Giant-cell arteritides
Temporal arteritis
Takayasu’s arteritis
Thromboangiitis obliterans (Buerger’s disease)
Mucocutaneous lymph node syndrome
Miscellaneous vasculitides

1.- Ann Intern Med 1978;89:660-76.
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Introduccion

* El subcomité ACR planteo el desarrollo de criterios de
clasificacion de 7 tipos de vasculitis®.

o Utilidad de los criterios de definicion-clasificacion-
diagndstico:

Identificacion y correcta clasificacion de los pacientes, inter e
intraprocesos.

Mejorar la calidad de los estudios de investigacion.
Permitir la comparacion entre los estudios.

Establecer las bases con las que contrastar el valor de la nueva
informacion.

Estandarizar el vocabulario de los clinicos y mejorar la comunicacion
entre ellos.

Mejorar el aprendizaje de los clinicos.

1.- Arthritis Rheum 1990;33:1065-7.
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Introduccion

* El subcomité ACR planteo el desarrollo de criterios de
clasificacion de 7 tipos de vasculitis®.

o Utilidad de los criterios de definicion-clasificacion-
diagndstico:

Over a 5-year period, rheumatologists from 48
centers in the United States, Canada, and Mexico
submitted a total of 1,02C cases, under approximately
37 different diagnostic titles, for this study. After

csudppilecer I1ds pdses COIl I1ds (,]UE LUHledel el vdlol de Id HUEVd
informacion.

e Estandarizar el vocabulario de los clinicos y mejorar la comunicacion
entre ellos.

e Mejorar el aprendizaje de los clinicos.

1.- Arthritis Rheum 1990;33:1065-7.
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Chapel Hill Clinical Conferences

* CHCC1994 tenia como objetivo alcanzar un consenso
sobre el nombre y la definicion de las formas mas
frecuentes de vasculitis sistémica?.

* Dado el aumento en el conocimiento sobre las
vasculitis adquirido, se decidio organizar otra
conferencia, CHC2012, para introducir algunas
modificaciones?.

1.- Arthritis Rheum 1994;37:187-92; 2.- Arthritis Rheum 2012;65:1-11.
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Terminologia de clasificacion de las enfermedades

Tabla 1. Detalles explicativos sobre la terminologia utilizada para definir los sistemas de nomenclaturaA®d?'2

Diagndstico Nombre de la enfermedad Granulomatosis con poliangeitis Panarteritis nodosa

Criterios de Observaciones que clasifican Dos o mds de los siguientes criterios: Arteritis necrotizante de arterias
clasificacion a un paciente especifico 1)inflamcién oral o nasal; de mediano calibre en la biopsia,
(estudios de (separan sujetos que tieneny 2) presencia en la placa de térax de ANCA negativos, sin sindrome
investigacion) no tienen la enfermedad), nodulos, infiltrados o cavitaciones; mucocutdneo adenopatico, ni
dentro de una categoria 3) hematuria o cilindros hematicos en el  evidencia de glomerulonefritis.
estandarizada, para un sedimento urinario; Se deben cumplir al menos 3 de
estudio de investigacion. 4) inflamacién granulomatosa en biopsia 10 criterios establecidos.

A Los criterios de clasificacion y diagnéstico de la tabla son posibles ejemplos que no se han derivado de ningtin estudio validado. Puede observarse que ni los criterios de
clasificacion ni los de diagnostico requieren necesariamente confirmacion microscopica de un proceso patologico que constituya un aspecto definitorio de una enfermedad

(p-e., no se requiere confirmacion histologica de la necrosis miocardica como criterios de clasificacion o diagnostico para establecer el diagnostico de infarto agudo de
miocardio). @Los criterios de clasificacién y de diagnéstico comparten un objetivo similar: separar a los sujetos que tienen y que no tienen una determinada EEAA, asi
como de los sujetos que no padecen ninguna de ellas; cuanta mayor sea la sensibilidad y especificidad de los criterios de classificacion mas proximos estaran a los criterios
de diagnostico. Qla nosologia es la ciencia que describe, explica, diferencia y clasifica la enfermedades y procesos patologicos identificables segtin criterios idoneos; la
nosologia no proporciona criterios de clasificacion y diagnostico, sino una base para inferir dichos criterios de forma rigurosa. ANCA: anticuerpos anti-citoplasma de los

neutrofilos; ECG: electrocardiograma.

1.- Arthritis Rheum 1994;39:187-92; 2.- Arthritis Rheum 2012;65:1-11. /
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Terminologia de clasificacion de las enfermedades

Tabla 1. Detalles explicativos sobre la terminologia utilizada para definir los sistemas de nomenclaturaA®?*2

Nombre de la enfermedad Granulomatosis con poliangeitis

Diagnostico . :
No se requeriria la presencia

de alteraciones patoldgicas
demostradas?2.

dritis necrotizante de arterias

Criterios de Observacio asifican  Dos o mas de los siguientes criterios:

clasificacion a un paciente esg 1)inflamcién oral o nasal; 2 mediano calibre en la biopsia,
(estudios de (separan sujetos que presencia en la placa de térax de ANCA negativos, sin sindrome
investigacion) no tienen la enfermedad];, infiltrados o cavitaciones; mucocutdneo adenopatico, ni

dentro de una categoria ilindros hematicos e evidencia de glomerulonefritis.
estandarizada, para un sed Se deben cumplir al menos 3 de
estudio de investigacion. 4) inflante 2 en biopsia 10 criterios establecidos.

La nomenclatura/nosologia no proporciona criterios de
clasificacion o diagnostico, sino una base para inferir
dichos criterios de forma rigurosal-2.

Los criterios de clasificacion y diagnostico de la tabla son posibles ejemplos que no se han derivado de ningan estudio validado. Puede observarse que ni los criterios de
clasificacion ni los de diagnostico requieren necesariamente confirmacion microscopica de un proceso patologico que constituya un aspecto definitorio de una enfermedad
(p-e., no se requiere confirmacion histologica de la necrosis miocardica como criterios de clasificacion o diagnostico para establecer el diagnostico de infarto agudo de
miocardio). @Los criterios de clasificacién y de diagnéstico comparten un objetivo similar: separar a los sujetos que tienen y que no tienen una determinada EEAA, asi
como de los sujetos que no padecen ninguna de ellas; cuanta mayor sea la sensibilidad y especificidad de los criterios de classificacion mas proximos estaran a los criterios
de diagnostico. Qla nosologia es la ciencia que describe, explica, diferencia y clasifica la enfermedades y procesos patologicos identificables segtin criterios idoneos; la
nosologia no proporciona criterios de clasificacion y diagnostico, sino una base para inferir dichos criterios de forma rigurosa. ANCA: anticuerpos anti-citoplasma de los

neutrofilos; ECG: electrocardiograma.
1.- Arthritis Rheum 1994;39:187-92; 2.- Arthritis Rheum 2012;65:1-11. /
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Terminologia de clasificacion de las enfermedades

Table 2. 1990 criteria for the classification of polyarteritis nodosa (traditional format)*

containing PMN leukocytes in the artery wall

Criterion Definition

1. Weight loss =4 kg Loss of 4 kg or more of body weight since illness began, not due to dieting or other factors

2. Livedo reticularis Mottled reticular pattern over the skin of portions of the extremities or torso

3. Testicular pain or tenderness Pain or tenderness of the testicles, not due to infection, trauma, or other causes

4. Myalgias, weakness, or leg tenderness Diffuse myalgias (excluding shoulder and hip girdle) or weakness of muscles or tenderness
of leg muscles

5. Mononeuropathy or polyneuropathy Development of mononeuropathy, multiple mononeuropathies, or polyneuropathy

6. Diastolic BP >90 mm Hg Development of hypertension with the diastolic BP higher than 90 mm Hg

7. Elevated BUN or creatinine Elevation of BUN >40 mg/d| or creatinine >1.5 mg/dl, not due to dehydration or
obstruction

8. Hepatitis B virus Presence of hepatitis B surface antigen or antibody in serum

9. Arteriographic abnormality Arteriogram showing aneurysms or occlusions of the visceral arteries, not due to

arteriosclerosis, fibromuscular dysplasia, or other noninflammatory causes
10.  Biopsy of small or medium-sized artery  Histologic changes showing the presence of granulocytes or granulocytes and mononuclear

* For classification purposes, a patient shall be said to have polyarteritis nodosa if at least 3 of these 10 criteria ar

polymorphonuclear neutrophils.

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

any 3 or more criteria yields a sensitivity of 82.2% and a specificity of 86.65%. BP = blood pressure; BUN = blood urea nitrogen; PMN =

¢ present. The presence of

/
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Reglas para la elaboracion de criterios de clasificacion

Tabla 4. Reglas para la elaboracion de nomenclatura y criterios de clasificacion de
una enfermedad autoinmune sistémica?.

Deben utilizarse pacientes consecutivos e incluir multiples centros para minimizar
el sesgo de seleccion.

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

1.- ) Rheumatol 1987;14(Suppl 65):25-30.
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Referencias de criterios de clasificacion y nomenclatura en EA

Tabla 7. Referencias bibliograficas de los criterios de clasificacion y nomenclatura de algunas
enfermedades autoinmunes.

Lupus Eritematoso Sistémico?12213 1982, 1997, 2012

Artritis Reumatoide 1958, 1987,2010
Miopatias Inflamatorias Idiopaticas” 1975-2002-2003

Sarcoidosis 1999

Artritis Idiopatica Juvenil 2004%

Esclerosis Multiple~ 1983-2001-2005

Hepatitis Autoinmune Crdnica
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Metodologia analitica para clasificacion y nomenclatura en EA

Tabla 5. Aspectos importantes de la metodologia analitica para la elaboracidn de los criterios de clasificacion de las
enfermedades autoinmunes sistémicas’10:11.13,

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

Métodos para la seleccidn de criterios:

Validez de aspecto y contenido***** por parte de diferentes especialistas (dado el caracter multisistémico de estas
enfermedades) y en distintos pasos del proceso.
Andlisis estadistico (tabla 5)******

Sensibilidad
Especificidad
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Aspectos que caracterizan y clasifican las vasculitis 2.

e Vasculitis: inflamacion de los vasos.

* Aspectos que clasifican las vasculitis sistémicas:
e Etiologia.

Patogénesis.

Patologia:
Tipo de vaso afectado. Tamafio, estructura y funcion.
Tipo de inflamacion.

Distribucidn de las lesiones por drganos.

Manifestaciones clinicas.

Factores genéticos predisponentes.

Aspectos sociodemograficos distintivas:
Edad
Sexo
Raza
Etnia
Distribucidn geografica.

\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®2.

Vasos de gran Vasos de mediano Vasos de pequeino
calibre: Aorta/Vy ‘ calibre: A/V viscerales calibre: A/V
ramas principales principales

T C ¢ (—

—
= i

T
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Figure 1. Types of vessels that are defined as large vessels (A), medium vessels (B), and small vessels (C) in the Chapel Hill Consensus Conference
nomenclature system. The kidney is used to exemplify medium and small vessels. _are the aorta and its major branches and the
analogous veins. (VEHIMMVESSEIS) are the main visceral arteries and veins and their initial branches. (SHAIEVESSels are intraparenchymal arteries,

arterioles, capillaries, venules, and veins.

\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.

*Es importante destacar

que las vasculitis de vasos Immune Complex Small Vessel Vasculitis

de medianoy gran calibre Cryoglobulinemic Vasculitis

pueden también afectar IgA Vasculitis (Henoch-5chénlein)

vasos de pequefio calibre; Hypocemplementemic Urticarial Vasculitis
por otra parte, estos (Anti-C1q Vasculitis)

ultimos pueden ser los
vasos predominantemente
afectados en un paciente
concreto con vasculitis de
vasos de gran calibre (p.e.: l
en AFG de pacientes con
ACG pueden afectarse no
solo las arterias oftalmicas,
sino también las de la
retina y multiples arterias
ciliares (mediano calibre),
asi como las pequefias
ramas de las arterias
ciliares y retinianas

Medium Vessel Vasculitis '
Polyarteritis Nodosa Anti-GBM Disease |
Kawasaki Disease

|

ANCA-Associated Small Vessel Vasculitis
Microscopic Polyangiitis

(pequefio calibre). La ) Granulomatosis with Polyangiitis
ceguera puede deberse a 1 (Wegener’s)
la lesién de las ramas Large Vessel Vasculitis Eosinophilic Granulomatosis with Polyangiitis
menores de las arterias Takayasu Arteritis [Ciyoy
oftalmicas. Giant Cell Arteritis
Fi 2. Distribution of vessel involvement by large vessel vasculitis, medium vessel

th respect to arterial involvement, and an important concept is that a
Large vessel vasculitis affects large arteries more often than other vasculitides. Medium vessel vasculitis predominantly affects medium arteries.
Small vessel vasculitis predominantly affects small vessels, but medium arteries and veins may be affected, although immune complex small vessel
vasculitis rarely affects arteries. Not shown The diagram depicts
(from left to right) aorta, large artery, medium artery, small artery/arteriole, capillary, venule, and vein.
membrane; ANCA = antineutrophil cytoplasmic antibody.

\1.- Arthritis Rheum 1994,39:187-92; 2.- Arthritis Rheum 2012;65:1-11.
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Clasificacion nosologica de las vasculitis CHCC201212,

Table 2. Names for vasculitides adopted by the 2012 International
Chapel Hill Consensus Conference on the Nomenclature of
Vasculitides

Large vessel vasculitis (LVV)
Takayasu arteritis (TAK)
Giant cell arteritis (GCA)
Medium vessel vasculitis (MVV)
Polyarteritis nodosa (PAN)
Kawasaki disease (KD)
Small vessel vasculitis (SVV)
Antineutrophil cytoplasmic antibody (ANCA)-associated vasculitis
(AAV)
Microscopic polyangiitis (MPA)
Granulomatosis with polyangiitis (Wegener's) (GPA)
Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (Churg-Strauss)
(EGPA)
Immune complex SVV
Anti—glomerular basement membrane (anti-GBM) disease
Cryoglobulinemic vasculitis (CV)
IgA vasculitis (Henoch-Schonlein) (IgAV)
Hypocomplementemic urticarial vasculitis (HUV) (anti-Clq
vasculitis)

\1.- Arthritis Rheum 1994,39:187-92; 2.- Arthritis Rheum 2012;65:1-11. /
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Clasificacion nosologica de las vasculitis CHCC201212
dape 1 ONSENSsUs onterence on the
Vasculitides

Variable vessel vasculitis (VVV)
Behcet’s disease (BD)
Cogan’s syndrome (CS)

Single-organ vasculitis (SOV)
Cutaneous leukocytoclastic angiitis
Cutaneous arteritis
Primary central nervous system vasculitis
Isolated aortitis
Others

Vasculitis associated with systemic disease
Lupus vasculitis
Rheumatoid vasculitis
Sarcoid vasculitis
Others

Vasculitis associated with probable etiology
Hepatitis C virus—associated cryoglobulinemic vasculitis
Hepatitis B virus—associated vasculitis
Syphilis-associated aortitis
Drug-associated immune complex vasculitis
Drug-associated ANCA-associated vasculitis
Cancer-associated vasculitis
Others

1.- Arthritis Rheum 1994;39:187-92; 2.- Arthritis Rheum 2012;65:1-11. /
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Definicion de las vasculitis

Tabla . Definicion de las vasculitisl-2

Grandes vasos: Vasculitis que afecta las grandes arterias con mas frecuencia que lo hacen otras
vasculitis. Las grandes arterias son la aorta y sus ramas mayores. Las arterias de cualquier tamafio se
ueden ver afectadas

Arteritis de Arteritis, granulomatosa con frecuencia, con células gigantes, que afecta la aorta y sus
céulas gigantes ramas principales, con predileccion por las ramas carotideas y vertebrales y la arteria
temporal. Se inicia > 50 afios. Se asocia con sindrome de polimialgia reumatica

Panarteritis Arteritis necrotizante de arterias de mediano y pequefiio calibre, sin GN o vasculitis de
nodosa (PAN) arteriolas, capilares y vénulas no asociada con ANCA.

\1.- Arthritis Rheum 1994,39:187-92; 2.- Arthritis Rheum 2012;65:1-11. /
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Definicion de las vasculitis 1

Tabla . Definicion de las vasculitisl-2

Vasos de pequeiio calibre: Vasculitis que afecta predominantemente vasos de pequefio calibre, definido
como pequefias arterias intraparenquimatosas, arteriolas, capilares, y vénulas. Pueden afectarse
arterias y venas de mediano calibre

Poliangeitis Vasculitis necrotizante con ausencia o escasos depdsitos inmunes, que afecta sobre
microscopica todo vasos de pequeifio calibre (capilares, vénulas o arteriolas). Puede estar presente
(MPA) una arteritis necrotizante afecta arterias de pequefio o mediano calibre. Es muy

frecuente una GN. Puede presentarse una capilaritis pulmonar. No hay inflamacion
granulomatosa.

Granulomatosis Inflamacidon granulomatosa necrotizante rica en eosinoéfilos que afecta el tracto
eosinofilica con respiratorio y vasculitis necrotizante que afecta vasos de pequefo y mediano calibre,
poliangeitis asociado con asma y eosinofilia. Los ANCA son frecuentes cuando esta preente la GN.
(EGPA)

\1.- Arthritis Rheum 1994,39:187-92; 2.- Arthritis Rheum 2012;65:1-11. /
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Definicion de las vasculitis 2

Tabla . Definicion de las vasculitis 12

Vasos de pequeiio calibre: Vasculitis que afecta predominantemente vasos de pequefio calibre, definido
como pequefias arterias intraparenquimatosas, arteriolas, capilares, y vénulas. Pueden afectarse
arterias y venas de mediano calibre

Enfermedad Vasculitis que afecta los capilares glomerulares, los capilares pulmonares, o ambos,
anti-membrana con depdsito de autoanticuerpos anti-memebrana basal glomerular. La afectacion

basal pulmonar es responsable de hemorragia pulmonar y la afectacion renal cursa con
glomerular necrosis y semilunas.
(anti-GBM)

Vasculitis por Vasculitis, con depdsitos inmunes compuestos predominantemente por IgA, afectando
IgA (Henoch- los vasos de pequefio calibre, vénulas o arteriolas. Afecta con frecuencia la piel, el

Scholein) (IgAV) tracto gastrointestinal y produce artritis. Se puede presentar una GN indistinguible de
la nefropatia IgA.

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




/ Nomenclatura de las vasculitis (CHCC1994-2012) \

Definicion de las vasculitis 3

Tabla . Definicion de las vasculitisl-2

Vasculitis de vasos de calibre variable: Vasculitis sin afectacidon concreta de un tipo de vaso que fuede
implicar vasos de cualquier tamano (pequefio, mediano, grande) y tipo (arterias, venas, y capilares).

Sindrome de Vasculitis que se presenta en pacientes con sindrome de Cogan. El sindrome de Cogan

Cogan se caracteriza por lesiones inflamatorias oculares, incluidas queratitis intersticial,
uveitis y episcleritis, asi como enfermedad del oido interno, que incluye sordera
neurosensorial y disfuncion vestibular. Las manifestaciones vasculiticas pueden incluir
arteritis (afectando arterias de pequefio, mediano y gran calibre), aortitis, aneurismas
aorticos y valvulitis adrtica y mitral.

\1.- Arthritis Rheum 1994,39:187-92; 2.- Arthritis Rheum 2012;65:1-11. /
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Definicion de las vasculitis 4

Tabla . Definicidn de las vasculitis sistémicas!2

asculitis de arterias y venas de cualquier tamafio que se presnta en un drgano
aislado, sin datos indicativos de que se trate de una vasculitis sistémica con expresion
limitada. El 6gano afectado y el tipo de vaso han de incluirse en el nombre de la
entidad (vasculitis cutdnea de pequeiio vaso [angeitis leucocitocldstica cutdnea,
arteritis cutdnea], arteritis testicular, vasculitis aislada del sistema nervioso central,
aortitis aislada). Dentro del érgano, la distribucién 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 cutanea que
luci PAN Sistérmi

Vasculitis que se asocia a una etiologia especifica muy probable. El nombre
(diagndstico) debe tener el prefijo que especifique la asociacidn (poliangeitis
microscopica asociada a hidralazina, vasculitis por inmunocomplejos asociada a
farmacos, vasculitis asociada a ANCA asociada a fdrmacos, vasculitis asociada a
infeccion por virus de hepatitis B, vasculitis crioglobulinémica asociada a infeccion por
virus de hepatitis C virus, Aortitis luética, vasculitis asociada a cdncer, etc.).

\1.- Arthritis Rheum 1994,39:187-92; 2.- Arthritis Rheum 2012;65:1-11. /
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Conclusiones

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

La clasificacion, nombre y definicion, de las diferentes vasculitis
establece una base para el desarrollo de |a asistencia, docencia e
investigacion de estas entidades.

La metodologia desarrollada implica una amplia base de pacientes,
distintos ambitos geograficos, aproximacion multidisciplinaria por
expertos en esta area, inclusion de diferentes entidades, aplicacion en
la practica de los instrumentos elaborados y evaluacién de los
resultados obtenidos.

La clasificacidon establece distintos grupos de vasculitis en funcion del
tamano y localizacion del vaso afectados, entre otros factores
considerados.

No siempre es posible separar estas entidades con claridad por la gran
variabilidad de su presentacion clinica y patoldgica.




