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Definicion

‘Proceso anatomo-clinico caracterizado por la inflamacion
y lesion de los vasos sanguineos. Suele haber afectacion
de la luz vascular y ello se asocia a isquemia de los tejidos
gue reciben su riego sanguineo del vaso implicado. Este
proceso puede dar lugar a un amplio y heterogeneo grupo
de sindromes, porque pueden afectar a los vasos de
cualquier clase, calibre y localizacion.”
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s Una clasificacion de las vasculitis?

Tabla 3. Clasificacién de los sindromes vasculiticos

Tabla 2. Clasificacion de las vasculitis (Fat

Grupo de la poliarteritis nudosa
Forma clasica
Granulomatosis alérgica
Sindrome de solapamiento

Tabla 4. Sindromes vasculiticos (Fauci, 2005)

Primarios

Granulomatosis de Wegener

Sindrome de Churg-Strauss

Poliarteritis nudosa

Poliangeitis microscépica

Vasculitis por hipersensibilidad
Enfermedad del suero y similares
Pulrpura de Schoénlein-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

Arteritis de células gigantes

Enfermedad de Takayasu

Purpura Schoénlein-Henoch

Vasculitis cutdanea idiopatica

Crioglobulinemia mixta esencial

Behget

Vasculitis aislada del SNC

Sindrome de Cogan

Enfermedad de Kawasaki

Secundarios

Vasculitis inducida por farmacos

Enfermedad del suero

Vasculitis asociadas a ofras enfermedades
primarias (infecciones, neoplasias,
enfermedades del tejido conjuntivo)
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Tabla 5. Criterios para la clasificacion de las vasculitis. American College of Rheumathology (1990)

Pilirpura de Schénlein Henoch

Edad inferior a los 20 afios

Purpura palpable

Dolor abdominal

Biopsia con infiltrado de granulocitos en los vasos

Enfermedad de Wegener

Inflamacién nasal u oral

Radiografia de térax con infiltrados, nédulos o cavidades

Microhematuria o cilindros heméticos

Inflamacién granulomatosa en la biopsia

Sindrome de Churg-Strauss

Asma bronquial

Eosinofilia superior al 10%

Neuropatia

Infilirados pulmonares evanescentes

Afectacién senos paranasales

Biopsia con eosindfilos extravasculares

Vasculitis por hipersensibilidad

Edad de comienzo > 16 afios

Purpura palpable

Rash maculopapular

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

Poliarteritis nudosa

Pérdida de peso

Livedo reticularis

Dolor testicular

Mialgias o debilidad muscular

Meno- o polineuropatia

TA diastélica mayor de 90 mmHg

BUN o creatinina elevados

Virus de la hepatitis B

Anomalias arteriograficas

Biopsia de una arteria de pequefio o mediano calibre con granulocitos

Arteritis de células giganies
(arteritis de la temporal)

Edad > 50 afios

Cefalea de reciente inicio o de caracteristicas nuevas

Hipersensibilidad o disminucion de pulso de la arteria temporal

V8G > 50 mm/h

Biopsia compatible: infiltrados linfoplasmocitarios o inflamacion granulomatosa

Arteritis de Takayasu

Edad < 40 afios

Claudicacién de extremidades

Pulsos disminuidos

Diferencia > 10 mmHg entre la TA de ambos brazos

Soplos arieriales (subclavia o aorta)

Arteriografia anormal (estenosis aértica o en ramas principales)




First international Chapel Hill Consensus  frerthcareline
Confrerence on the Nomenclature of
Systemic Vasculitides (1994)

Tabla 6. Clasificacién de la Conferencia de Consenso de Chapel Hill, 1994 #htlanta .

Vasculitis de uefo vaso
Ly shlacon

Granulomatosis de Wegener* Inflamacién granulomatosa en el tracto respiratorio y vasculitis necrosante
en vasos de tamano mediano y pequeno (capilares, vénulas, arieriolas y arterias).
La glomerulonefritis necrosante es frecuente.

Sindrome de Churg-Strauss” Inflamacién granulomatosa eosinefilica en el tracto respiratorio y vasculitis necrosanie
en vasos de tamafio pequefio y mediano y asociada con asma y eosinofilia.

Poliangeitis microscopica* Vasculitis necrosante con pocos o ausencia de depdsito inmune, que afecta a los
pequefios vasos (capilares, vénulas o arteriolas). Puede existir vasculitis necrosante
de arterias de pequefio y mediano tamano. La glomeruloneifritis necrosante es
frecuente y la capilaritis pulmonar ocurre a menudo.

Prpura de Schénlein-Henoch Vasculitis con depdsitos predominantemente de lgA, que afecta a los pegquefios vasos

(capilares, vénulas o arteriolas). Tipicamente afecta a la piel, intestino y glomérulo L4 CO n S e n S u ar d e n O m i n aC i O n eS

renal. Se asocia con artralgias o artritis.

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

Angeitis cutdnea leucocitocldstica Angeitis cutdnea leucocitoclastica, sin afectacién sistémica ni glomerulonefritis. L4 D efl n I r e nfe r m e d ad es

Vasculitis de vasos medianos

Poliarteritis nudosa cldsica Inflamacién necrosante de arterias de mediano o pequefo tamano sin glomerulonefritis
ni vasculitis en arteriolas, capilares o vénulas.

Enfermedad de Kawasaki Arteritis de arterias de tamario grande, mediano y pequerio, asociado a sindrome
ganglionar mucocutaneo. Las arterias coronarias se afectan a menudo.
La aorta y las venas pueden afectarse. Habitualmenie ocurre en ninos.

Vasculitis de grandes vasos
Arleritis (de la temporal) Arteritis granulomatosa de la aorta y sus ramas principales con predileccion por las ramas
de células giganites extracraneales de la cardtida. A menudo afecta a la arteria temporal en paciente

mayor de 50 afios y se asocia a polimialgia reumatica.

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

*Vasculitis asociadas a anticuerpos anticitoplasma de los neutréfilos.



SPECIAL ARTICLE

2012 Revised International Chapel Hill Consensus Conference Nomenclature of
Vasculitides

J. C. Jennette,! R. J. Falk,! P. A. Bacon,”? N. Basu,” M. C. Cid,* F. Ferrario,” L. F. Flores-Suarez,® W. L. Gross,’
L. Guillevin,® E. C. Hagen,” G. S. Hoffman,'® D. R. Jayne,'' C. G. M. Kallenberg,'* P. Lamprecht,"’

C. A. Langford,'” R. A. Lugmani,'* A. D. Mahr,'® E. L. Matteson,'® P. A. Merkel,'” S. Ozen,'® C. D. Pusel.:,'g
N. Rasmussen,”™ A. J. Rees,” D. G. L Scott,” U. Specks,'® J. H. Stone,” K. Takahashi,® and R. A. Watts™

ARTHRITIS & RHEUMATISM
Vol. 65, No. 1, January 2013, pp 1-11

CHCC is a nomenclature system (nosology). It is
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neither a classification system that specifies what findings
must be observed in a specific patient to classify that
patient for clinical research nor a diagnostic system that
directs clinical management (Table 1). A disease nomen-
clature system specifies the name that should be used for
a specifically defined disease process. A nomenclature

DEFINIR ENFERMEDADES
NO ESTABLECER CRITERIOS DIAGNOSTICOS



Table 1. Explanation of terminology*

Term

Explanation

Example 1

Example 2

Diagnosis

Definition

Classification criteria

Diagnostic criteria

The name of a disease

Disease processes present in any
patient that justify assignment of
the diagnosis (name)

Observations that classify a specific
patient into a standardized
category for study

Observations that demonstrate or
confidently predict the presence
of the defining features of the
disease in a specific patient

Acute myocardial infarction

Ischemic coagulative necrosis of
myocardial tissue

Any 2 of the following: symptoms
of myocardial ischemia, rise/fall
of cardiac troponin, EKG
changes indicative of new
ischemia, or imaging evidence
of new loss of viable
myocardium

Any 2 of the following: symptoms
of myocardial ischemia, rise/fall
of cardiac troponin, EKG
changes indicative of new
ischemia, or imaging evidence
of new loss of viable
myocardium

Polyarteritis nodosa

Necrotizing arteritis of medium or
small arteries without
glomerulonephritis or vasculitis in
arterioles, capillaries, or venules,
and not associated with ANCA

Medium artery necrotizing arteritis
seen on biopsy, negative ANCA,
no MCLNS, and no evidence of
glomerulonephritis

Medium artery aneurysm seen on
imaging or necrotizing arteritis
seen on biopsy, negative ANCA,
no MCLNS, and no evidence of
glomerulonephritis

* The classification criteria and diagnostic criteria in the table are putative examples that are not derived from any validated study. Note that
classification criteria and diagnostic criteria do not necessarily require microscopic confirmation of a pathologic process that is a defining feature
of a disease (e.g., histologic confirmation of myocardial necrosis is not a required classification or diagnostic criterion for an actionable diagnosis
of acute myocardial infarction). ANCA = antineutrophil cytoplasmic antibody; EKG = electrocardiography; MCLNS=mucocutaneous lymph node

syndrome.



Novedades...
1. Desaparicion eponimos

Churg Strauss

Granulomatosis eosinofilica con poliangeitis

Wegener

Granulomatosis con poliangeitis



Novedades...
2. Nuevas categorias

Variable vessel ;fasculitis (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



Novedades...
2. Nuevas entidades

Table 2. Names for vasculitides adopted by the 2012 International i
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)



3. Definicidon tamano del vaso




Definicidon tamano del vaso

A Large Vessels B Medium Vessels C Small Vessels
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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. Large vessels are the aorta and its major branches and the
analogous veins. Medium vessels are the main visceral arteries and veins and their initial branches. Small vessels are intraparenchymal arteries,
arterioles, capillaries, venules, and veins.



Immune Complex Small Vessel Vasculitis
Cryoglobulinemic Vasculitis
IlgA Vasculitis (Henoch-Schénlein)
Hypocomplementemic Urticarial Vasculitis
(Anti-C1q Vasculitis)

Medium Vessel Vasculitis

Polyarteritis Nodosa ' Anti-GBM Disease ‘
Kawasaki Disease

ANCA-Associated Small Vessel Vasculitis
Microscopic Polyangiitis

| | Granulomatosis with Polyangiitis
' (Wegener’s)
Large V I Vasculitis Eosinophilic Granulomatosis with Polyangiitis
Takayasu Arteritis (Churg-Strauss)

Giant Cell Arteritis

Figure 2. Distribution of vessel involvement by large vessel vasculitis, medium vessel vasculitis, and small vessel vasculitis. Note that there is
substantial overlap with respect to arterial involvement, and an important concept is that all 3 major categories of vasculitis can affect any size artery.
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 is variable vessel vasculitis, which can affect any type of vessel, from aorta to veins. The diagram depicts
(from left to right) aorta, large artery, medium artery, small artery/arteriole, capillary, venule, and vein. Anti-GBM = anti-glomerular basement
membrane; ANCA = antineutrophil cytoplasmic antibody.



Vasculitis grandes vasos

No siempre vaso grande predominante

Arteritis células gigantes Arteritis Takayasu

» < 40 afos
» fiebre, sudoracion
 ausencia pulsos

* soplos

* claudicacion
» PA diferencial

* > 50 anos
* cefalea

* polimialgia

* neuritis isquémica

<::: células gigantes y granulomas :::>

¢, Misma enfermedad?




Vasculitis vasos medianos:
PAN vs vasculitis ANCA

Vasos predominantes

Capilar

Arteria Arteriola
Arteria pequefia
grande/
mediana

Veénula

Vena

t t
Vasculitis leucocitoclastica cutanea 4 SImIIItUd Clllﬂlca-hlstopat()k,)glca

Schninlein-Henoch y CGME 4

PAN microscopica 4 ° ..
;f Wegener y Churg-Strauss NO glomerUIonefrltIS
T—f PAN, Kawasaki ° NO AN CA

ACG (ATy
Takayasu)

Aorta

Tipo celular predominante

Eosinafilo Macrofago
CH-S GW
PAN

Fig. 1. Tamaiio del vaso y caracteristicas del infiltrado celular como elementos diferenciales de las vasculitis.
ACG: arteritis de células gigantes; AT: arteritis de la temporal; CGME: crioglobulinemia mixta esencial; CH-S:
Churg-Strauss; GW: granulomatosis de Wegener; PAN: panarteritis nudosa; PMN: polimorfonucleares.



Vasculitis pequenos vasos: ANCA vasculitis

Ausencia o0 pocos depdsitos inmunes

IFI: c-ANCA p-ANCA X-ANCA
ELISA: proteinasa-3 mieloperoxidasa lactoferrina, elastina...




Vasculitis ANCA positivas

Poliangeitis microscopica

m No afectacion ORL

m Afectacion pulmonar: Hemorragia (capilaritis). s> S. reno-pulmonar

mas frecuente

m  Glomerulonefritis rApidamente progresiva
Afectacion renal 100 %

m Arteritis necrotizante pequefas o medianos vasos
m  NO granulomas



Vasculitis ANCA positivas

Granulomatosis con poliangeitis (enfermedad Wegener)

Figura 2 - Acometimento ocular e nariz em sela caracteris
ticos da granulomatose de Wegener

c-ANCA: 90 % enfermedad diseminada
40 % enfermedad localizada

Inflamacion extravascular
granulomatosay no
granulomatosa



Vasculitis ANCA positivas

Granulomatosis eosinofilica con poliangeitis

(enfermedad de Churg-Strauss)

*Sinusitis
*Asma
*Eosinofilia

eInfiltrados pulmonares
*Neuropatia periférica
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Granuloma perivascular

PANCA en GNF




Vasculitis pequenos vasos:
mediadas por inmunocomplejos

Immune complex SVV
Anti-glomerular basement membrane (anti-GBM) disease
Cryoglobulinemic vasculitis (CV)
[gA vasculitis (Henoch-Schonlein) (IgAV)
Hypocomplementemic urticarial vasculitis (HUV) (anti-Clq
vasculitis)



Aproximacion diagnostica practica:
Sospecha diagndstica vasculitis...
mas demostracion inflamacion

Enfermedad multiorganica origen??

FOD

Afectacion visceral aislada:

Compromiso visceral clasico:

Lesiones cutaneas



Clasificacion

Datos
Clinico-epidemioldgicos

3 Datos morfologicos:

A Large Vessels B Medium Vessels C Small Vessels

Organo

Tamafo vaso

3 Datos serologicos:

ANCAs




iiiMuchas gracias!!!

Si tienes dudas...
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