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Resumen:
Las vasculitis se definen como un grupo de enfermedades que cursan con inflamación

de los vasos sanguíneos -arterias, arteriolas, capilares, vénulas y venas-,  debido a la
presencia de leucocitos inflamatorios en las paredes de los vasos, produciendo una
disminución del flujo vascular o incluso una interrupción completa. Conllevan de esta
manera a una gran heterogeneidad de manifestaciones clínicas en función de los distintos
órganos afectados y el grado de compromiso de los mismos. Pueden limitarse solo a la piel
–vasculitis cutánea- o afectar simultáneamente a varios órganos -vasculitis sistémicas.

El diagnóstico de las vasculitis es complejo, pues existen características clínicas y
patológicas que se solapan entre distintos tipos, cada una con abordajes diferentes y en
ocasiones hasta contradictorios.  La presente revisión presenta las diferentes clasificaciones
que  se disponen para estudiar el análisis del paciente con vasculitis.
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Abstract:

The vasculitis is defined as a group of diseases involving inflammation of blood vessels -
arteries , arterioles , capillaries, venules and veins , due to the presence of inflammatory
leukocytes in the vessel walls , causing a decrease in vascular flow or even a complete
interruption. Thus entail a great heterogeneity of clinical manifestations depending on the
different organs involved and the degree of compromise. They may be limited only to the
skin -cutaneous vasculitis- or simultaneously affect several organs -systemic-vasculitis.

The diagnosis of vasculitis is complex because there are clinical and pathological
features that overlap between different types, each with different approaches and
sometimes even contradictory. This review presents the different classifications that are
available to study the analysis of patients with vasculitis.
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INTRODUCCIÓN

Las vasculitis se definen como la presencia de leucocitos inflamatorios en las paredes de los
vasos con daño estructural de las mismas. La pérdida de la integridad del vaso produce sangrado,
compromete el lumen y activa la cascada de isquemia y necrosis.  Los mecanismos fisiopatológicos
exactos son desconocidos.

Existen tres modelos hipotéticos:

1. La distribución del antígeno responsable de la vasculitis determina el patrón del vaso 
involucrando.
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2. El reclutamiento y la acumulación de infiltrado inflamatorio
es determinado  por  la  célula  endotelial, en la que existe
expresión de moléculas de adhesión, secreción de péptidos y de
hormonas.

3.  Estructuras no endoteliales, que sirven como presentadoras
de   antígenos   y   contribuyen   como   mediadores 
proinflamatorios. 1,2

Las características de las vasculitis varían de una a otra. Pueden
ser utilizadas para su categorización, por ejemplo: la etiología,
predisposición genética,  patogénesis, tipo de vaso afectado,
patrón de inflamación, distribución,  manifestaciones clínicas y,
características demográficas. Sin olvidar que muchas veces estas
características se superponen haciendo más difícil su evaluación.3

Se han desarrollado múltiples aproximaciones en cuanto a la
clasificación de las vasculitis. En 1990 el Colegio Americano de
reumatología (ACr) creó, a través de un estudio prospectivo en
el que participaron 48 centros distintos y 1.020 casos,  una
clasificación que describió  siete tipos de vasculitis.

Esos criterios fueron utilizados para identificarlas (sensibilidad)
y diferenciarlas (especificidad) con el objetivo de homogenizar los
grupos para estudios epidemiológicos y estudios terapéuticos. Las
limitaciones de esta clasificación se debieron a que sólo incluyó
siete tipos de vasculitis. Además, los diagnósticos se basaron solo
en la opinión de expertos y no incluyeron la poliangeítis
microscópica. 

Cabe destacar que para el momento tampoco se había
descrito la participación de los  anticuerpos anticitoplasmáticos
(AnCA) en la patogénesis de algunos tipos de vasculitis, por lo que
no se incluyó tampoco en la clasificación.4

Más tarde, en la Conferencia Consenso de Chapel Hill en 1994
(CHCC), se ampliaron    las definiciones incluyendo la poliangeítis
microscópica. El objetivo de este consenso fue integrar los
conceptos de etiología, patogénesis, patología, demografía y
manifestaciones clínicas de las vasculitis. Su primer nivel de
categorización es en función del tamaño del vaso, pues de
acuerdo con este criterio, las propiedades, funciones y bioquímica
del vaso son distintas, modifica sus mecanismos patogénicos. Las
definiciones reafirman que la histología no siempre estará
presente. Este consenso de igual forma, estableció  los conceptos
de marcadores de vasculitis o parámetros subrogados (aunque
incluyó AnCA, no se les otorgó el valor suficiente), descritos a
continuación: 

a)  glomerulonefritis: proteinuria y hematuria con cilindros
hemáticos.

b) Arteritis: demostración angiográfica o ecográfica de
aneurismas y estenosis en pacientes con otros signos de
vasculitis.

c) Inflamación granulomatosa de la vía aérea inferior:
infiltrados pulmonares o cavitaciones de más de 1 mes de

evolución una vez excluidas causas infecciosas o malignidad.

d) Inflamación granulomatosa de la vía aérea superior:
descarga nasal hemática de más de un  mes de evolución;
sinusitis crónica/otitis y mastoiditis demostradas por estudios
de imagen; destrucción de hueso craneano o cartílago, sordera
aguda sin signos de traumatismo.4

En el 2012  se realizó un nuevo  consenso  en  el que
participaron 28  expertos en vasculitis de 12 países distintos, con
diferentes subespecialidades: medicina interna, nefrología,
otorrinolaringología, patología y neumonología. En este consenso
se categorizaron las vasculitis según el tamaño del vaso; grandes
vasos: aquellos que se derivan directamente de la aorta, medianos:
aquellos que irrigan los órganos y pequeños vasos: vasos
intraparenquimatosos incluyendo arteriolas, vénulas y capilares. 

Es esta nueva clasificación  es la que se utiliza para abordar las
vasculitis por lo que la revisión del tema, será presentada en
función de ésta.4 (Tabla 1) 

I. VASCULITIS DE GRANDES VASOS.

a) Arteritis de Takayasu: aortoarteritis granulomatosa,
usualmente en pacientes menores de  50 años de edad. Entre

Tabla 1. Vasculitis: Clasificación

I.VASCULITIS DE 
GRANDES VASOS

II. VASCULITIS DE 
MEDIANOS VASOS

III.VASCULITIS DE 
PEQUEÑOS VASOS

IV.    VASCULITIS DE 
VASOS VARIABLES

V.     VASCULITIS ASOCIADAS A 
ENFERMEDADES SISTÉMICAS

VI.    VASCULITIS ASOCIADAS A OTRAS ETIOLOGÍAS

a)  Arteritis de Takayasu
b)  Arteritis de células gigantes

a)  Poliarteritis nodosa
b)  Enfermedad de Kawasaki

1.  Asociadas a ANCA:
a) Poliangeitis microscópica 
b) Granulomatosis con poliangeitis
c) Granulomatosis eosinofílica con 

poliangeitis

2. Asociadas a Inmunocomplejos
a) Enfermedad antimembrana basal 

glomerular
b) Vasculitis crioglobulinémica
c) Vasculitis por IgA
d) Vasculitis urticarial

a)  Enfermedad de Behcet
b)  Enfermedad de Cogan
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80% y 90% de los casos son mujeres, con edades comprendidas
entre 10 y 40 años. Tiene distribución mundial  con mayor
prevalencia en asiáticos.5,6,7,8

Su patogénesis es pobremente comprendida. Se cree que los
mecanismos mediados por células son los de mayor importancia.
El estudio histopatológico demuestra principalmente células
asesinas naturales (natural killers) y linfocitos T gamma-delta
aunque también se observan  macrófagos y células plasmáticas.
Puede haber además  anticuerpos antiendoteliales. La destrucción
de la lámina elástica y la media muscular puede producir dilatación
aneurismática. Alternativamente, la inflamación progresiva y
fibrosis densa puede proceder de la adventicia  y producir
reducción de la luz del vaso. La proliferación de la íntima puede
contribuir al desarrollo de lesiones arteriales estenóticas.9,10

En relación con las manifestaciones clínicas, los síntomas
sistémicos son comunes en la etapa temprana de la arteritis de
Takayasu, incluyendo fatiga, pérdida de peso y fiebre. Los
síntomas vasculares son pocos frecuentes al inicio de la
enfermedad, sin embargo, a medida que avanza  la insuficiencia
se hace clínicamente evidente debido a la dilatación u oclusión de
las ramas proximales o distales de la aorta. Es aquí cuando las
extremidades se vuelven frías o hay presencia de claudicación. El
compromiso de la arteria subclavia es frecuente y una lesión
estenótica proximal a la arteria vertebral puede producir síntomas
como síncope o síndrome de secuestro de subclavia, en el que  un
flujo retrógrado  a través de la arteria vertebral suple a la subclavia
de forma distal a la estenosis y la vasodilatación del lecho arterial
en la extremidad superior con el ejercicio compromete el flujo
cerebral posterior.

En los casos avanzados la oclusión vascular de las
extremidades puede causar ulceración isquémica o gangrena.
otros síntomas que pueden estar presentes en la mitad de los
casos son: mialgias y artralgias.  El compromiso de las arterias
vertebrales y carotídeas  produce disminución del flujo cerebral lo
que podría causar vértigo, síncope, ortostatismo, cefalea,
convulsiones y demencia. El compromiso visual es una
manifestación tardía y se debe a isquemia cerebral. Puede ocurrir
angina secundaria a aortitis o arteritis coronaria.

La insuficiencia aórtica puede deberse inicialmente a una
marcada dilatación de la aorta ascendente.  También se puede
producir isquemia mesentérica lo que produce dolor abdominal,
diarrea y hemorragia gastrointestinal. Al examen físico, el paciente
puede lucir crónicamente enfermo. Se observa una disminución
de la presión arterial en uno o ambos brazos y se encuentra
típicamente una diferencial mayor de 10 mmHg. Los pulsos
arteriales en las extremidades se encuentran disminuidos y en
ocasiones son asimétricos. Puede existir la presencia de soplos en
las arterias subclavias, braquiales, carotídeas y en los vasos
abdominales. Los hallazgos de laboratorio reflejan un proceso
inflamatorio inespecífico. Puede evidenciarse anemia normocítica
normocrómica, típico de enfermedades crónicas, elevación de
velocidad de sedimentación globular (VSg) y proteína C reactiva

(PCr), alfa 2 globulinas e hipoalbuminemia. generalmente, el
diagnóstico  se realiza basándose en la evidencia de distintos
grados de estenosis o formación de microaneurismas en
resonancia magnética, tomografía o angiografía conven-
cional.11,12,13,14,15

b) Arteritis de células gigantes: es una aortoarteritis
granulomatosa (carótida y arterias vertebrales), en pacientes
mayores de 50 años de edad, asociada a polimialgia reumática.
Es la  más común de las vasculitis.

En Estados Unidos el riesgo de desarrollarla es de 1% en
mujeres y 0,5% en hombres. El factor de riesgo más importante
de su desarrollo es la edad. Casi nunca ocurre en personas
menores de 50 años de edad y el pico es a los 70 años. Los
pacientes provenientes o descendientes de países escandinavos
tienen mayor incidencia. Se cambió el nombre de arteritis de la
temporal, ya que esta no es exclusiva de la misma,  se puede
observar en: poliangeítis microscópica, Wegener y poliarteritis
nodosa (PAn). otros diagnósticos diferenciales incluyen:
enfermedad ateroesclerótica y displasia fibromuscular. Este tipo
de arteritis se asocia más a sensibilidad de la arteria temporal,
disminución del pulso, sensibilidad en la bóveda craneana,
claudicación de mandíbula y lengua y pérdida de la visión.16,17,18

Puede evidenciarse pulsos disminuidos y presiones arteriales
discrepantes. La arteria temporal y otras arterias craneales pueden
ser dolorosas, estar engrosadas o no tener pulso. 

Pueden auscultarse soplos en las áreas carotídeas,
supraclaviculares, región axilar, braquial, femoral o abdominal. Los
hallazgos musculoesqueléticos también son de importancia, en
especial si hay presencia de polimialgia reumática que aumenta
la especificidad diagnóstica. Al igual que en la arteritis de Takayasu
se puede observar anemia de enfermedades crónicas y elevación
de reactantes de fase aguda. El diagnóstico imagenológico es
similar al de la enfermedad de Takayasu.19,20,21

II. VASCULITIS DE MEDIANOS VASOS

Una de las diferencias más relevantes  al compararlas con las
vasculitis de grandes vasos, es que son arteritis agudas
necrotizantes que eventualmente progresan a crónicas y fibrosas,
mientras que las de grandes vasos son granulomatosas crónicas
que siempre progresan a fibrosis.

a) Poliarteritis nodosa (PAN): es una vasculitis de arterias
medianas y pequeñas, no produce glomerulonefritis y no está
relacionada con la presencia de AnCAS. El adelanto en esta
nomenclatura es remarcar que no es AnCA positivo, es en
ocasiones el único elemento que la distingue de las vasculitis
asociadas a AnCA. La mayoría de los casos son idiopáticos, sin
embargo existe PAn secundario a virus de hepatitis b, hepatitis C
y leucemia vellosa.22,23

El diagnóstico generalmente se realiza en función de sospecha
por la presencia de síntomas característicos, hallazgos al examen
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físico y de laboratorio. El examen físico detallado determina la
extensión de las lesiones vasculares. Los pacientes pueden
presentar trastornos de sensibilidad y disminución de fuerza
motora. no existe laboratorio específico para el diagnóstico de
PAn. Se debe realizar determinación de creatinina, enzimas
hepáticas, serologías para hepatitis b y C, y uroanálisis. Si no hay
evidencia de hemorragia intestinal, la determinación de sangre
oculta en heces es indispensable. Los reactantes de fase aguda
generalmente se encuentran aumentados.  La radiografía de tórax
descarta otras formas de vasculitis con predilección por los
pulmones.

Aunque el diagnóstico de PAn se puede sospechar con los
hallazgos clínicos y radiológicos, debería ser confirmado por la
biopsia del órgano afectado. Las biopsias de tracto gastrointestinal
superior o inferior usualmente no reportan hallazgos
histopatológicos de vasculitis. La biopsia renal puede revelar
inflamación patognomónica de arterias de mediano calibre. Sin
embargo, por lo general esta última no se realiza por la posibilidad
de sangrado debido a microaneurismas. Una alternativa
diagnóstica a la biopsia  es la arteriografía convencional
mesentérica o renal y los  estudios imagenológicos como
angioresonancia o angiotomografía,  demuestran múltiples
aneurismas y constricciones irregulares de los vasos grandes con
oclusión de arterias penetrantes más pequeñas.24,25,26

b) Enfermedad de Kawasaki: síndrome linfonodular
mucocutáneo que afecta a niños y ocasionalmente involucra a las
arterias coronarias. Las características clínicas del Kawasaki
comprenden la inflamación de arterias de  mediano calibre
primordialmente. Posterior a un breve pródromo inespecífico,
clínica respiratoria o gastrointestinal,  se presenta la conjuntivitis
bilateral no exudativa (más de 75% de los casos),  eritema de
labios y mucosa oral (más de 90% de los casos), rash (70%-90%)
y  linfadenopatía cervical (25%-75%).

La fiebre es el síntoma más consistente con Kawasaki  aunque
en su ausencia la presencia del resto de los signos debe hacer
sospechar de la misma.27 La mucositis es el resultado de la
denudación de tejido inflamado en especial glótico. Los labios
rojos agrietados y la lengua de fresa son característicos. Lesiones
orales discretas como vesículas, úlceras o exudados tonsilares
deben hacer pensar en otros diagnósticos diferenciales. El rash es
polimorfo y comienza en los primeros días de la enfermedad,
inicialmente eritema perineal con posterior descamación, seguido
de lesiones en diana, maculares y morbiliformes en tronco y
extremidades.

Los cambios en las extremidades por lo general son la última
manifestación de la enfermedad. El niño desarrolla un edema
indurado en el dorso de las manos y pies y un eritema difuso de
palmas y plantas. Los hallazgos cardiovasculares no forman parte
de los criterios diagnósticos, pero su presencia aumenta la
probabilidad diagnóstica. Las manifestaciones presentes durante
la primera semana de la enfermedad incluyen taquicardia que no
es directamente proporcional a la fiebre, galope y ruidos cardíacos

disminuidos. La presencia de aneurismas coronarios es posterior a
la semana inicial. Se puede observar la presencia de aneurismas
fusiformes en arterias braquiales visibles en región axilar, signos
de cianosis  y en ocasiones gangrena de los dedos. 28,29

La artritis no está incluida tampoco en los criterios
diagnósticos, pero se ha reportado entre 7,5%  y 25% de los
casos; las articulaciones grandes son las más implicadas,
generalmente, es autolimitada y no deformante. Se observa
elevación de marcadores inflamatorios como VSg o PCr. 30,31 Los
linfocitos por lo general disminuyen durante la fase aguda y
aumentan dramáticamente durante la convalecencia.   Se puede
ver trombocitosis reactiva en la segunda semana de enfermedad
y se correlaciona con el riesgo de enfermedad coronaria. Los niños
con Kawasaki por lo general presentan anemia normocítica
normocrómica.32,33

III.    VASCULITIS DE PEQUEÑOS VASOS

1. ASOCIADAS A ANCA:

a) Poliangeítis microscópica: vasculitis de pequeños y
medianos vasos, asociada a glomerulonefritis pauci-inmune, sin
inflamación granulomatosa. Esto en ocasiones puede ser
complicado ya que la clínica  puede asemejarse a procesos
infecciosos o enfermedad maligna. Presenta síntomas no sensibles
ni específicos como fatiga, debilidad, dolor abdominal,
hipertensión, insuficiencia renal con sedimento urinario anormal
y alteraciones neurológicas. 34

Aproximadamente entre 82% y 94% de los pacientes con
poliangeitis microscópica  no granulomatosa son AnCA positivos,
principalmente a AnCA con especificidad para mieloperoxidasas
(MPo-AnCA), mientras que las vasculitis granulomatosas con
poliangeitis (descritas a continuación), presentan con mayor
frecuencia AnCAS asociados a proteinasa-3 (Pr3-AnCA),  sin
embargo, aproximadamente 20% de estos pacientes puede tener
un AnCA diferente y al menos 10% ser AnCA negativo. 35,36

Se debe realizar radiografía y tomografía axial computarizada
de tórax (TAC) en todos los pacientes que presenten síntomas
respiratorios y que se sospeche de vasculitis asociada a AnCA. La
TAC puede demostrar lesiones que no se observen en la
radiografía, nódulos no detectados  principalmente posteriores al
diafragma, cavitación insospechada de los nódulos, opacidades
alveolares, inflamación de vías aéreas grandes o estenosis y
lesiones pleurales. 

El diagnóstico debe realizarse por biopsia del sitio de
enfermedad activa, generalmente piel, riñón y menos
frecuentemente nasal. Se observan hallazgos de vasculitis
leucocitoclástica no específica con o sin la presencia de
complemento e inmunoglobulina en la inmunofluorescencia. La
biopsia renal generalmente muestra glomerulonefritis necrotizante
segmentraria, con crescendos y pauci-inmune en
inmunofluorescencia o microscopía electrónica. En ausencia de
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afectación renal se puede hacer el diagnóstico por biopsia
pulmonar. Los pacientes con poliangeítis microscópica, presentan
capilaritis, mientras que la presencia de vasculitis  granulomatosa
es sugestiva de granulomatosis con poliangeítis. 

En el último caso se deben realizar cultivos que descarten un
origen infeccioso. La iniciación de terapia sin una biopsia
confirmatoria puede ser justificada en aquellos casos en que el
riesgo supere el beneficio. Las vasculitis en este grupo pueden ser
indistinguibles de Churg Strauss, a no ser por el asma y la
eosinofilia, característica de esta última.  La poliangeítis
microscópica  puede ser distinguida de la poliarteritis nodosa ya
que la primera produce  glomerulonefritis, mientras que la
segunda  produce a nivel renal infartos, estenosis y
microaneurismas viscerales. La enfermedad antimembrana basal
glomerular,  menos frecuente que las vasculitis por AnCA,
también puede presentar la forma de síndrome pulmón-riñón, e
incluso ambas enfermedades pueden ser concurrentes.  Se ha
descrito que entre 10% y 40% de los pacientes con
antimembrana basal glomerular presentan AnCA positivo
principalmente MPo-AnCA. 34,35,36

b) Granulomatosis con poliangeítis (anteriormente
llamada Wegener): inflamación granulomatosa del tracto
respiratorio con vasculitis de pequeños y medianos vasos,
frecuentemente asociada a  glomerulonefritis y AnCA positivo.
34,35,36

c) Granulomatosis eosinofílica con poliangeítis ( Churg
Strauss): vasculitis asociada a asma, eosinofilia y granulomas
eosinofílicos, frecuentemente comprometen el tracto respiratorio
con vasculitis de medianos y pequeños vasos, y en ocasiones
AnCA positivo. La edad promedio en la que se diagnostica es a
los 40 años, sin preferencia de género. Es poco frecuente en
mayores de 65 años de edad, niños y adolescentes. Cuando
ocurre en estas edades es más agresiva, con manifestaciones
predominantemente pulmonares y cardiovasculares.37,38,39,40,41

Se ha asociado a  varios medicamentos: agentes
modificadores de leucotrienos, glucocorticoides inhalados,
omalizumab, que más que agentes causales son considerados
precipitantes. Los hallazgos histopatológicos varían según las
etapas de la enfermedad. durante la fase pre-vasculítica se
observa infiltración tisular por eosinófilos sin hallazgos de
vasculitis. En la fase vasculítica se observa una infiltración no
destructiva de las paredes del vaso. Finalmente, en la fase pos-
vasculítica se observan trombos organizados, pero están asociados
a áreas extensas de destrucción de la elástica y la infiltración
eosinofílica puede estar ausente. 42

2. ASOCIADA A INMUNOCOMPLEJOS

Vasculitis en la que  los hallazgos de inmunofluorescencia
demuestran depósitos importantes de inmunocomplejos en las
paredes del vaso  asociados a la presencia de complemento.

a) Enfermedad antimembrana basal glomerular:
capilaritis pulmonar  y renal con depósito de anticuerpos
antimembrana basal. Se mantuvo el nombre por
convencionalismo. Los anticuerpos no solo actúan sobre los
glomérulos, sino  también en los alvéolos pulmonares.4

b) Vasculitis crioglobulimémica: vasculitis asociada a
crioglobulinas con compromiso de piel, glomérulo y nervios
periféricos. El término idopático o esencial puede ser utilizado
como prefijo para diferenciarla de las secundarias.4

c) Vasculitis por inmunoglobulina A (Henoch- Schonlein):
artritis con vasculitis de piel y  gastrointestinal con depósitos de
inmunoglobulina A (IgA) y posible nefropatía por IgA. Se le
modificó el nombre porque este es el evento fisiopatológico que
la desencadena. Puede ser sistémica o no (nefropatía por IgA o
vasculitis cutánea). Es una vasculitis  que ocurre primordialmente
entre los 3 y 15 años de edad. En el reino Unido  se  calculó que
la incidencia anual es de aproximadamente 20  por cada 100.000
en pacientes menores de 17 años con un pico de 70 por cada
100.000 en las edades comprendidas entre 4 y  6 años.

La prevalencia es de 1,2 a 1,8 hombres por cada mujer.43,44 Los
hallazgos  histopatológicos característicos son vasculitis
leucocitoclástica acompañada de depósito de inmunocomplejos
de IgA. Usualmente, las biopsias de piel  muestran compromiso
de pequeños vasos, especialmente vénulas poscapilares en la
dermis papilar. Las células inflamatorias predominantemente
implicadas son los neutrófilos y monocitos.  En los estudios de
inmunoflurescencia se evidencia IgA, C3 y depósito de fibrina en
las paredes del vaso.45,46,47,48

d) Vasculitis urticarial hipocomplementémica (anti C1q):
vasculitis de pequeños vasos hipocomplementémica y urticarial
asociado a  antiC1q y patología articular, glomerular, ocular y
bronquial. En cuanto a esta vasculitis no hubo consenso en cuanto
al nombre. Se mantiene el antiC1q entre paréntesis ya que es uno
de los hallazgos más distinguibles.49 La presencia de vasculitis de
piel con petequias o púrpura palpable es uno de los hallazgos más
comunes de esta vasculitis. La biopsia de las lesiones revela
vasculitis leucocitoclástica que es más prominente en las vénulas
poscapilares. 

Han sido descritos dos patrones histológicos predominantes,
ambos necrotizantes, de células predominantemente
mononucleares o polimorfonucleares. El patrón a evidenciarse
dependerá  del tiempo en que se tome la biopsia. Las lesiones con
menos de 24 horas de evolución presentan un patrón
leucocitoclástico con predominio polimorfonucleares, mientras
que las lesiones tardías muestran células mononucleares. Existe
poca correlación entre las manifestaciones clínicas  y el patrón
exhibido. Se cree que podría corresponder a una enfermedad de
inmunocomplejos. Esta vasculitis se produce más frecuentemente
con medicamentos como penicilinas, cefalosporinas, sulfona-
midas, fenitoína y alopurinol.50
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Además de las lesiones en piel, se puede evidenciar fiebre,
urticaria, artralgias, linfadenopatías, niveles bajos de complemento
y velocidad de sedimentación elevada. generalmente, los síntomas
comienzan siete a diez días después de la exposición, tiempo
necesario para producir la suficiente cantidad de anticuerpos que
formaron los inmunocomplejos. En algunos casos los períodos
latentes pueden estar reducidos a dos días. El compromiso
sistémico es inusual, pero muy severo. Es difícil determinar la
incidencia de los casos que no incluyan piel.  Se ha observado
glomerulonefritis, nefritis interticial y distintos niveles de
compromiso hepatocelular. 51,52

IV. VASCULITIS DE VASOS VARIABLES

a) Enfermedad de Behcet: vasculitis asociada a úlceras
recurrentes orales y genitales con lesiones oculares, articulares y
gastrointestinales  y/o sistema nervioso y vasculitis variable de
vasos. Puede afectar arterias o venas. La enfermedad de behcet
es más frecuente en el este de Asia y en el Mediterráneo. Se han
reportado en Turquía 80 a 370 casos por cada 100.000 habitantes,
mientras que la prevalencia  en japón, Corea, China, Irán  Arabia
Saudita es de 13,5 a 35 por cada 100.000 personas. En Europa y
Estados Unidos la prevalencia es de 1 por cada 15.000 a 500.000
pacientes. Aunque la prevalencia de género es igual, en Europa y
Estados Unidos es más frecuente  en mujeres. Típicamente, afecta
en las edades de 20 a 40 años y raramente es visto en niños.  Los
casos de behcet son esporádicos pero pueden observarse en varios
casos en mismos grupos familiares.53,54,55

El diagnóstico debe ser considerado en el contexto de úlceras
recurrentes junto a manifestaciones sistémicas  que incluyen
enfermedad ocular, hipopion, uveítis, vasculitis de la retina. La
enfermedad neurológica  es consecuencia del compromiso
vascular como por ejemplo,  trombosis de los senos venosos.
Además, se puede observar aneurismas de las arterias pulmonares
y síndrome de budd Chiari. Las úlceras genitales aunque no son
muy sensibles, son bien específicas de enfermedad de behcet. Los
criterios diagnósticos utilizados son los del International Study
group que incluyen: a) úlceras recurrentes genitales y orales b)
lesiones oculares (uveítis anterior y posterior, compromiso del
vítreo, vasculitis retiniana  evaluada por oftalmólogo) c) lesiones
de piel (eritema nodoso, lesiones pápulo-pustulares de
pseudovasculitis, nódulos acneiformes consistentes con behcet) d)
Un test de patergia positivo.56,57,58,59

b) Enfermedad de Cogan: vasculitis de pequeños vasos,
medianos y grandes asociado a enfermedad de Cogan (queratitis
intersticial no sifilítica  y disfunción audiovestibular en un plazo no
mayor de  dos años). Presentan lesiones inflamatorias oculares que
afectan vasos en sus distintas capas: conjuntiva (conjuntivitis),
epiesclera (epiescleritis), esclera (escleritis) y úvea (uveítis). El pico
de incidencia ocurre en la tercera década de la vida. 60 Los estudios
histológicos del hueso temporal de pacientes con síndrome de
Cogan muestran  infiltrados de linfocitos y células plasmáticas en
el ligamento espiral,  hidrops endolinfático, cambios degenerativos
en el órgano de Corti, neoformación ósea en el oído interno,
desmielinización y atrofia de las ramas vestibulares y cocleares del
octavo nervio craneal. Los estudios  histopatológicos de  la córnea

con queratitis intersticial revelan infiltración plasmática y linfocítica
en las capas más profundas.61 otros estudios patológicos  son
relativamente inespecíficos y compatibles con procesos
inflamatorios crónicos como por ejemplo  la lesión de las válvulas
aórticas y aortitis en  las que se se evidencia engrosamiento o
adelgazamiento de las paredes del vaso, retracción entre otras. El
estudio microscópico revela  infiltración de células linfoides,
necrosis fibrinoide y degeneración mixedematosa. La patogénesis
aún es desconocida.62,63

V.  VASCULITIS ASOCIADO A ENFERMEDADES SISTÉMICAS:

Vasculitis asociada a lupus eritematoso sistémico, vasculitis
reumatoide, sarcoidosis, policondritis recidivante.4

VI. VASCULITIS ASOCIADAS A OTRAS ETIOLOGÍAS: 
Vasculitis croioglobulinémica asociada a virus de hepatitis C,

poliarteritis nodosa asociada a virus de hepatitis b,  aortitis
asociado a sífilis, vasculitis por AnCA asociado a drogas, vasculitis
asociada a cáncer.4

En vista de que las manifestaciones de vasculitis pueden ser el
primer signo de una enfermedad generalizada, no deben ser
consideradas como vasculitis primarias hasta al menos evaluar su
evolución  durante seis meses, ya que pudiesen desarrollarse
nuevos signos que sugieran otra patología.  Por lo tanto, las
vasculitis en piel pueden ser el primer indicador de  enfermedad
sistémica, debiéndose evaluar su  progresión en el tiempo. 4

CONCLUSIONES: 
El diagnóstico actual de las vasculitis sigue siendo de gran

complejidad, ya que sus mecanismos fisiopatológicos aún siguen
siendo inciertos, por lo que las clasificaciones de las mismas, han
sido modificadas en el tiempo. Esta revisión permitió conocer en
detalle la clasificación de las vasculitis utilizadas con la finalidad
de poder establecer un diagnóstico temprano y preciso en nuestra
práctica clínica.l
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