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Aunque las enfermedades de los vasos sanguí-
neos han sido reconocidas desde la antigüedad, la
inflamación de los vasos sólo ha sido considerada
como entidad clínica distinta aproximadamente los
pasados 150 años. Los primeros informes de ca-
sos de vasculitis proporcionan un contexto y fun-
damento histórico para entender los conceptos
actuales de estas enfermedades. Estos reportes
iniciales de casos son valiosos como puntos de re-
ferencia para los esfuerzos actuales en diagnósti-
co, tratamiento y clasificación de las vasculitis.
Además, esos casos recalcan la importancia de la
observación clínica cuidadosa en estos esfuerzos
y la naturaleza esencial de la ciencia médica.

La Poliarteritis nodosa fue la primera vasculitis
no infecciosa descrita y estudiada en detalle. Las
investigaciones en este grupo de vasculitis han sido
la piedra angular para entender la fisiopatología
de otras formas de vasculitis primarias. Históri-
camente, la mayoría de las formas de vasculitis
descritas posteriormente han sido caracterizadas
y clasificadas sobre la base de manifestaciones si-
milares o distintas de la poliarteritis.

Palabras clave: vasculitis, púrpura de Henoch-
Schönlein, poliangeítis microscópica, granulo-
matosis de Wegener, historia.

Summary

While diseases of the blood vessels have been
recognized since antiquity, inflammation of the
vessels has only been recognized as a distinct
clinical entity for about the past 150 years. The
original and early case reports of vasculitis provide
a historical context and foundation for unders-
tanding current concepts of these diseases. These
early case reports are valuable as reference points
for the current efforts in diagnosing, treating, and
classifying vasculitis. In addition, they emphasize
the importance of careful clinical observation in
these efforts and the essential nature of medical
science. Polyarteritis nodosa was the first
noninfectious vasculitis to be described and studied
in detail. Research on this group of vasculitides
has been the cornerstone for understanding the
pathophysiology of other forms of idiopathic
vasculitis. Historically, most forms of vasculitis
described subsequently have been characterized
and classified on the basis of features similar to or
distinct from polyarteritis.

Key words: vasculitis, Henoch-Schönlein purpu-
ra, microscopic polyangiitis, Wegener’s granulo-
matosis, history.
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Introducción

Las vasculitis sistémicas constituyen un grupo de
enfermedades que se caracterizan por inflamación
multifocal, necrosis de los vasos sanguíneos y, en
ocasiones, se asocian a la formación de granulomas.
Las vasculitis pueden tener diferentes formas de ex-
presión, desde la forma local autolimitada hasta la
forma difusa muy grave. La incidencia de las
vasculitis, en general, se calcula en más de 40 casos
por millón de habitantes y la de las vasculitis asocia-
das a anticuerpos anticitoplasma del neutrófilo
(ANCA), en 20 casos por millón. Las vasculitis re-
nales primarias (idiopáticas) tienen una incidencia
de 18 casos por millón de habitantes y su forma de
vasculitis de pequeños vasos se considera la causa
más importante de glomerulonefritis rápidamente
progresiva. Según cifras de la EDTA (European
Dialysis and Transplant Association), el 5% de los
pacientes que requieren trasplante o tratamiento sus-
titutivo renal tienen a la vasculitis como causa de
insuficiencia renal, y el 20% de los pacientes afec-
tos de vasculitis necesitarán tratamiento sustitutivo
renal en un promedio de 32 meses.

Descripciones iniciales de patología
vascular

· Claudius Galeno describe los aneurismas de
las arterias periféricas y propone un origen
iatrogénico1

· Año 1554. Antoine Saporta, en Francia, reali-
za las primeras descripciones de patologías
arteriales (aneurismas aórticos sifilíticos)2.

· Año 1658. Johann Jacob Wepfer, en Suiza,
afirma durante la práctica de autopsias que la
causa de la hemorragia cerebral se originaba
por un accidente cerebro-vascular y especu-
laba que su propia aorta estaba calcificada. A
Wepfer se atribuyen las primeras descripcio-
nes de arteriosclerosis; les asignó un origen
inflamatorio3.

· Año 1696. J.J. Brunner realiza descripciones
de aortas calcificadas y también plantea una
etiología inflamatoria4.

· Año 1755. Albrecht Haller en Suiza, afirma el
origen inflamatorio de la arteriosclerosis5.

· Año 1761. Giovanni Battista Morgagni en Ita-
lia, describe la rotura espontánea de un aneu-
risma aórtico que se había disecado a través
de la piel, alrededor del esternón, por incre-
mento de la presión arterial. Con esta descrip-
ción se empezó a relacionar las lesiones
orgánicas como causa de síntomas y signos
de enfermedades6.

· Año 1761. Antonio María Matani informa so-
bre un paciente con múltiples aneurismas en
una forma generalizada7.

· Año 1785. Johannes Gottlieb Michaelis publi-
ca el caso de un paciente hombre, que desde
niño presentó varios aneurismas en el brazo
izquierdo8.

· Año 1794. John Hunter en Londres, empezó
a definir la inflamación de los vasos sanguí-
neos y fue el primero en exponer la inflama-
ción de las venas y reconocer la pared
muscular de las arterias. También describió que
el origen de los aneurismas no solamente es-
taba relacionado con la debilidad de la pared
arterial, sino con una “enfermedad” referida
con las arterias y especialmente relacionada
con la inflamación que él denominó “coágulo
linfático” que posiblemente era el origen de la
descripción de los depósitos de fibrinógeno9

(Figura 1).

· Año 1794. Johann Peter Frank, por primera
vez relata el enrojecimiento y la inflamación
de la pared interna de las grandes arterias, ve-
nas y corazón en los pacientes con fiebre in-
termitente10.

· Año 1802. Marie-F-X Bichat en Francia, su-
giere un origen inflamatorio para la arterios-
clerosis11.

· Año 1810. Philippe-Joseph Pelletan relató el
caso de un paciente que murió por su patolo-
gía vascular y se le documentaron 63 aneuris-
mas arteriales12.

· Año 1815. Joseph Hodgson describe la
mesoaortitis sifilítica como un proceso inflama-
torio crónico. En su publicación se describe por
primera vez una vasculitis de vasos grandes o
arteritis; analiza algunos conceptos relaciona-
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dos con inflamación no sifilítica, donde encuen-
tra compromiso de la íntima de las arterias. Se
empezó a elucidar la diferencia entre la aortitis
sifilítica y la arterosclerosis, ya que encontró
depósitos calcáreos en la íntima y en la unión
de la íntima y de la capa media13.

· Año 1816. Francois Joseph Broussais en Fran-
cia, denomina angiocarditis a todos los pro-
blemas relacionados con la fiebre intermitente,
especialmente la fiebre reumática14.

· Año 1833. Johann Friedrich Lobstein acuñó
el término arteroesclerosis15.

· Año 1840. J. Bouillaud en Francia, hace plan-
teamientos similares a Broussais y acuña el
término “arteritis reumática” para la fiebre
reumática16.

· Años 1842 y 1852. Karl von Rokitansky pro-
pone que el origen de la arteriosclerosis se
debía al depósito de un material que se origi-
naba en la sangre y él lo denominaba como
“Auflagerung” y que la arteritis, de acuerdo al
concepto predominante de la época sobre in-
flamación, se origina en la capa externa o
adventicia o “Ringgfaserschicht”, que com-
promete la media y no se originaba en la ínti-
ma o “Zellscheide”, la cual no tiene vasos
nutrientes; por tanto, el proceso inflamatorio
está relacionado por un mecanismo de
permeación del exudado17,18 (Figura 2).

· Año 1845. Hermann Lebert y Julius Vogel re-
lacionan la hipercolesterolemia con la
arteriosclerosis19, 20.

· Año 1847. Rudolf Virchow explicaba que la
arteriosclerosis tenía varias etapas y que la
íntima respondía a un proceso irritativo al que
él denominó endoarteritis crónica sine
nodosa. Encontró muchos ejemplos de infla-
mación de la íntima, especialmente en la
interfase íntima-media en experimentos en
animales y emitió el concepto de que la in-
flamación pudiese originarse en esas capas
arteriales21,22.

· Año 1914. FB Mallory en su libro de histología
patológica hace alusión a la arteritis asociada
a algunos procesos infecciosos23.

Figura 2. Karl von Roki-
tansky (Alemania).

Figura 1. John Hunter
(Londres).

· Año 1919. J. Wiesel y R. Löwy en Alemania, tam-
bién describen la arteritis reumática y comentan
que la fiebre reumática aguda no sólo compro-
mete el endocardio sino también a las arterias24.

· Año 1920. T. Fahr en Alemania, describió el
compromiso de las arterias renales en las en-
fermedades reumáticas, con material fotográfi-
co de lesiones granulomatosas peri-arteriales25.

Bases históricas del síndrome de
Schönlein-Henoch

· La palabra petequia fue utilizada por Hipócrates
en las descripciones de la fiebre de Tracia y
Tesalia, donde menciona dicha palabra como
referida a una fiebre petequial o al escorbuto26.

· En el siglo XVI la palabra púrpura empezó a
atañer a enfermedades infecciosas de tipo fe-
bril, como la fiebre tifoidea y las plagas que
brotaron en esas épocas.

· La palabra púrpura sólo se empezó a utilizar
asignada a una enfermedad en el siglo XVI27,28.

· Año 1557. Amatus Lusitanus realiza la prime-
ra descripción de la púrpura independiente de
la fiebre29.

· Año 1658. Eugalenus Severus expone la púr-
pura relacionada con el escorbuto30.

· Año 1658. Laz Rivierus define la púrpura re-
lacionada con la peste31.
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· Año 1688. A. Porchon hace una descripción
sobre la púrpura relacionada con el sarampión
y la viruela a finales del siglo XVI y comien-
zos del siglo XVII, específicamente en 170032.

· Año 1734. ALF Hornung clasifica a la púrpu-
ra en tres grupos: simple, febril y escorbútica33.

· Año 1735. Paul Gotllieb Werlhof describe la
morbus maculosus Werhofii o la morbus
maculosis hemorrhagicus34.

· Año 1801. Robert Willan clasificó a las púr-
puras en simples, hemorrágicas, urticarianas
y contagiosas35.

· Año 1801. William Heberden define la púrpu-
ra palpable. Relata el compromiso abdominal,
articular y cutáneo36 (Figura 3).

· Año 1808. Robert Willan acuña el término
púrpura hemorrágica, y fue el primero en des-
cribir las manifestaciones abdominales, la
enterorragia, la anasarca y la púrpura, condi-
ción que posteriormente se denominó púrpu-
ra de Henoch35.

· Año 1824. GG Bauer publica su tesis sobre
púrpura hemorrágica37.

· Año 1827. Clement Olivier define la asocia-
ción entre púrpura y dolor abdominal38.

· Año 1829. Johann Lukas Schönlein examina
varios casos de púrpura con manifestaciones ar-
ticulares y divide a la púrpura en tres grupos:
púrpura hemorrágica o peliosis werlhofii, peliosis
senil y la peliosis reumática39 (Figura 4).

· Año 1868. Eduard Heinrich Henoch fue el
primero en proponer que el término peliosis
reumática no es adecuado y que tampoco a
este tipo de púrpura asociada a artritis, dolor
abdominal, vómito y hemorragia intestinal se
le debe denominar púrpura hemorrágica; así,
de esta forma, en los cinco niños en quienes
describe esta sintomatología, este autor esta-
blece a la púrpura palpable como una de las
manifestaciones de vasculitis de pequeños va-
sos40 (Figura 5).

· Año 1887. E. H. Henoch describe la púrpura
fulminans asociada a la meningitis41.

· Año 1899. E. H. Henoch reconoce que la en-
fermedad no siempre es limitada y que puede
ocasionar una afección renal y la muerte42.

· Año 1914. William Osler describió la asocia-
ción de las lesiones viscerales y la púrpura:
algunos de estos casos resultaron ser LES;
describió además la similitud entre esta enfer-
medad y la enfermedad del suero43.

· Año 1915. Eugen Frank denomina a este sín-
drome como púrpura anafilactoide, pero no
pudo establecer la asociación con un proceso
alérgico44.

· Año 1920. Eduard Glanzmann fue el prime-
ro en acercarse a una etiología y desarrolla la
teoría de que la infección y la sensibilización
podrían ser la causa de una púrpura anafi-
lactoide secundaria a una infección y a una
escarlatina45.

· Año 1933. Harold W. Jones y Leandro M.
Tocantis publican un artículo en relación con
la historia de la púrpura hemorrágica27.

· Año 1948. Douglas Gaairdner propuso que la
púrpura de Henoch-Schönlein, la nefritis agu-
da, la fiebre reumática y la PAN podrían tener
una pato-etiología común y estar asociadas a
una reacción antígeno-anticuerpo que ocurría
a nivel del endotelio de los vasos sanguíneos46.

Fundamentos históricos de la
poliangeítis microscópica

· Año 1903. D. Veszprémi y Jancsó Miklós en
Kolozsvár relatan un informe de autopsia en

Figura 3. William He-
berden (Londres).

Figura 4. Johann Lukas
Schonlein (Alemania).
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un joven de 14 años de edad quien falleció el
12 de octubre de 1900. Describen cambios
macroscópicos, especialmente en las arterias
coronarias e intestinales. El examen micros-
cópico en la autopsia reveló lesiones de
vasculitis, además de los cambios macroscó-
picamente visibles. Estos hallazgos fueron in-
terpretados en ese momento como compatibles
con Periarteritis nodosa. Estos investigadores
son reconocidos por algunos, por haber infor-
mado el primer caso conocido de periarteritis
(poliarteritis) nodosa diagnosticado por
microscopía47 (Figura 6).

· Año 1917. Oskar J. Klotz en Pittsburg encon-
tró 5 de 40 casos con diagnóstico de periar-
teritis nodosa de toda la literatura médica en
la cual el diagnóstico no fue hecho sobre la
base de hallazgos macroscópicos48. La publi-
cación de Klotz es también de interés ya que
él está entre los primeros autores en la litera-
tura en dudar del caso 2 de Kussmaul y Maier
como un caso de periarteritis nodosa. Estos
cinco casos diagnosticados en base a los ha-
llazgos microscópicos han sido mencionados
por numerosos autores, incluso, Pearl M. Zeek.
Klotz no hace mención específicamente de las
fuentes de los cinco casos y no revisó la lite-
ratura existente. Los cinco casos citados por
Klotz fueron identificados por Albert Lamb en
New York, los cuales supuestamente fueron
identificados en examen microscópico de
especímenes obtenidos en autopsia49. Klotz
también se refirió al informe de Dickson50,

Figura 5. Eduard Hein-
rich Henoch (Alemania).

Figura 6. Jancsó Miklós
Sr. (Hungría).

describiendo un caso de poliarteritis nodosa
identificado en base al examen microscópi-
co, una aseveración que no pudo ser verifica-
da. Lamb no identificó los cinco casos por
autor, pero la revisión de Eric L. Matteson51

de los 38 casos informados antes de los dos
casos de Lamb fracasó en revelar evidencia
convincente de que cambios macroscópicos
no estuvieron presentes en al menos cuatro
de los cinco casos.

· Año 1923. Friedrich Wohlwill en Hamburgo,
se puede considerar como el primero en des-
cribir coherentemente e introducir el término
“Poliarteritis nodosa microscópica”. Él descri-
bió dos pacientes con periarteritis transmural
y glomerulonefritis quienes eventualmente
sucumbieron a la enfermedad caracterizada
por mialgias, paresias y glomerulonefritis. No
se evidenciaron cambios macroscópicos
vasculares en ninguno de los dos casos ni es-
taban presentes los aneurismas o nódulos ob-
servados en la PAN Clásica. Wohlwill pensó
que la enfermedad que describió era una for-
ma de poliarteritis nodosa y concluyó que “el
cuadro total es de una enfermedad uniforme
y bien caracterizada que prácticamente deman-
da que se asuma como una sola etiología”52.
Wohlwill también encontró evidencia de
venulitis en sus especímenes, pero pensó que
el compromiso venoso era “al menos en parte
distinto, independiente de la arteritis; mas, por
otro lado, era un infiltrado no caracterizado
completamente de la pared con elementos
nucleares únicos que no tenían similitud con
la enfermedad arterial”53 (Figura 7).

· Año 1936. M. Masugi y T. Isibasi demostra-
ron lesiones leucocitoclásticas en animales sen-
sibilizados producidas por inyección de suero
de caballo o clara del huevo asociadas con
antígeno y produciendo glomerulonefritis y
lesiones de periarteritis nodosa54.

· Año 1946. Robert More, Gardner McMillan y
G. Lyman Duff reconocieron que principal-
mente pequeños vasos (arterias pequeñas,
arteriolas, vénulas y capilares) estaban com-
prometidos en vasculitis de hipersensibilidad
así como numerosos órganos, incluyendo los
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pulmones55. Estos autores usaron el término
“polivasculitis” para describir estos cambios55.

· Año 1948. J. Davson, quien en la literatura
inglesa con frecuencia ha sido citado como el
primero en describir la poliarteritis microscó-
pica hasta que Eric Matteson introdujo el tra-
bajo de Wohlwill en 1998, postulaba que la
presencia o ausencia de glomerulonefritis po-
dría distinguir grupos de pacientes con arteritis
necrotizante56.

· Año 1950. J. Wainwright y J. Davson amplían
el concepto de PAN microscópica a inflama-
ción de pequeños vasos, glomerulonefritis
crescéntica y ausencia de aneurismas. Sin
embargo, lesiones granulomatosas fueron en-
contradas en tres casos de este informe así
como en otras descripciones subsecuentes57.

· Año 1951. WN Slinger y V. Starck describen
la vasculitis necrotizante confinada a la piel,
sin compromiso sistémico. Estos pacientes fre-
cuentemente tienen fiebre, artralgias, úlceras
en la piel y, ocasionalmente, las lesiones
nodulares subcutáneas descritas inicialmente
por Kussmaul y Maier58.

· Año 1952. La patóloga Pearl M. Zeek en
Cincinnati presentó una clasificación de las
vasculitis necrotizantes basada en sus obser-
vaciones clínicas y patológicas así como una
revisión de la literatura59 (Figura 8).

· Año 1953. Pearl M. Zeek amplió sus observa-
ciones iniciales e incorpora el calibre de los

vasos sanguíneos comprometidos y comentó
sobre la semejanza entre la forma microscópi-
ca de la poliarteritis y la hipersensibilidad.
Zeek distinguió a la poliarteritis nodosa de
enfermedades vasculíticas que causan GN e
indicó las semejanzas entre formas de
vasculitis tal como la angeítis de hipersensibi-
lidad, la cual causa GN y enfermedad de pe-
queño vaso, y que es considerada como
Poliangeítis Microscópica (PAM)60.

· Año 1954. El descubrimiento de que la PAM,
la Granulomatosis de Wegener (GW) y el sín-
drome de Churg-Straüss (CS) comparten una
asociación con ANCA apoya el concepto de
Godman y Churg de que estas tres formas de
vasculitis comprenden “un espectro continuo
de cambios tisulares desde formación granu-
lomatosa y necrosis pura a angeítis pura con
combinaciones intermedias”, y que estos pro-
cesos están patogenéticamente relacionados61.

· Año 1974. JL. Díaz-Pérez y RK. Winkelman
diferencian la vasculitis necrotizante confina-
da a la piel de la PAN Clásica62.

· Años 1978 y 1990. Fauci AS, Haynes B., Katz
P. y F. Wegener consideraron a la vasculitis de
hipersensibilidad y a la “poliangeítis micros-
cópica” como la misma enfermedad63,64.

· Año 1982. DJ Davies, JE Moran, JF Niall y
GB Ryan publican el primer informe de
vasculitis asociada con proteinasa 3-ANCA
específica. Los pacientes informados por
Davies y cols. tenían vasculitis necrotizante
de pequeños vasos con enfermedad reno-
pulmonar65.

· Año 1984. JB Hall, BM Wadham, CJ Wood,
V. Asthon y WR Adam también informan ca-
sos de vasculitis necrotizante de pequeños
vasos con enfermedad renal y pulmonar66.

· Año 1985. FJ van der Woude, N. Rasmussen,
A. Wiik, H. Permin, LA van Es, M. van der
Giessen, et al. encuentran asociación entre
Proteinasa-3 ANCA y granulomatosis de
Wegener67.

· Año 1985. Carol Savage y cols. describieron
en forma cuidadosa 34 pacientes con vasculitis

Figura 7. Friedrich Wohl-
will (Alemania).

Figura 8. Pearl M. Zeek
(USA).
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de pequeño vaso no granulomatosa y GN
necrotizante a menudo con formación de
semilunas e incluyeron en su informe tanto a
la poliarteritis microscópica como a la angeítis
de hipersensibilidad, entidades distintas como
describió Zeek68.

· Año 1988. RJ Falk y JC Jennette usaron la
presencia de tipos específicos de ANCA para
separar enfermedades con vasculitis necro-
tizante de pequeños vasos en categorías dis-
tintas tales como la granulomatosis de
Wegener y la poliangeítis microscópica66 Ade-
más, los pacientes ANCA (+) pueden tener le-
sión vascular necrotizante aparentemente
confinada a los capilares glomerulares, tal
como ocurre en la glomerulonefritis
necrotizante y crescéntica69,70.

· Año 1990. El Colegio Americano de Reumato-
logía propone los criterios para la clasificación
de las vasculitis. El propósito de estos crite-
rios clasificatorios era “facilitar un método
estándar para evaluar y describir grupos de
pacientes en estudios terapéuticos, epidemio-
lógicos, y otros estudios”. Los criterios fueron
desarrollados “para mejorar la comunicación
entre médicos en cuanto a estos síndromes y
permitir más comparaciones directas de estu-
dios de investigación en vasculitis que son de-
sarrollados en diferentes centros”71. Los
criterios fueron destinados para distinguir sie-
te tipos de vasculitis, una de otra: PAN, sín-
drome de Churg-Straüss, granulomatosis de
Wegener, vasculitis de hipersensibilidad, púr-
pura de Henoch-Schönlein, arteritis de célu-
las gigantes y arteritis de Takayasu.

· El Colegio Americano de Reumatología en su
propuesta de clasificación de las vasculitis,
conservó el término “vasculitis de hipersensi-
bilidad” y no usó el término “poliangeítis mi-
croscópica”71.

· Año 1990. Simon (J.T.) Lie y cols. proponen
los criterios de clasificación histopatológicos
para síndromes vasculíticos72.

· Año 1991. J. Churg separó las vasculitis en
idiopáticas y secundarias e incluyó entre las
vasculitis idiopáticas a la periarteritis nodosa,

la granulomatosis de Wegener, la enfermedad
de Churg-Straüs, la vasculitis granulomatosa
primaria del SNC, la arteritis de células gigan-
tes, la arteritis de Takayasu, la vasculitis
granulomatosa idiopática, la vasculitis de
pequeños vasos, la púrpura de Henoch-Schön-
lein, la enfermedad de Behcet´s y la trombo-
angeítis obliterans73.

· Año 1994. Jennette JC, Falk RJ, Andrassy K,
Bacon PA, Churg J, Gross WL, et al. en la
Conferencia de Consenso de Chapel Hill pro-
ponen la Nomenclatura de las Vasculitis
Sistémicas. En esta Nomenclatura, las vascu-
litis sistémicas están divididas en vasculitis de
grandes vasos (arteritis de células gigantes y
arteritis de Takayasu), vasculitis de medianos
vasos (PAN clásica y enfermedad de Kawa-
saki) y vasculitis de pequeños vasos
(granulomatosis de Wegener, síndrome de
Churg-Straüss, poliangeítis microscópica, púr-
pura de Henoch-Schönlein, vasculitis
crioglobulinémica esencial y vasculitis
leucocitoclástica cutánea)74. El propósito ini-
cial fue la estandarización de los términos diag-
nósticos y definiciones usadas para vasculitis
sistémica. La Conferencia de Consenso de
Chapel Hill retiró el término “vasculitis de hi-
persensibilidad” de la Nomenclatura de las
Vasculitis Sistémicas74.

· Año 1995. Guillevin L. y Lhote F. enfatizan
que la PAN clásica y la poliangeítis microscó-
pica son entidades distintas y, por tanto, con
implicaciones en el tratamiento, ya que, por
ejemplo, la PAN asociada con hepatitis (parti-
cularmente infección por virus B) puede ser
tratada más específicamente con agentes
antivirales y tal vez recambios plasmáticos75.

Granulomatosis de Wegener (GW):
su historia

· Año 1931. Heinz Klinger informó los prime-
ros casos de la enfermedad “granulomatosis
de Wegener”. Es claro en el manuscrito que
Klinger consideró la enfermedad descrita
como una forma de periarteritis nodosa y no
como una entidad clínica distinta76. En la in-



149

HITOS HISTÓRICOS SECUENCIALES DE LAS VASCULITIS DE PEQUEÑOS VASOSVOL. 13 No. 2 - 2006

terpretación de sus casos, Klinger no dudó que
el vaso más viejo o los cambios vasculares
más avanzados eran también los sitios por
donde la enfermedad empezó. Hay “sitios que
están directamente expuestos a efectos
exógenos de un agente nocivo” (a saber, los
sitios del tracto respiratorio)76. En ambos ca-
sos, la enfermedad estuvo caracterizada por
exacerbación y remisión durante un curso va-
riable de la enfermedad a eso de medio a un
año.

· Año 1933. Robert Rössle, entonces director
del Instituto de Patología de la Universidad de
Berlín, donde Klinger también hizo sus ob-
servaciones, publicó dos casos más de una
forma de vasculitis con necrosis de la mucosa
de la nariz y la vía aérea superior77.

· Años 1936 y 1939. Friedrich Wegener en dos
publicaciones, estableció la enfermedad aho-
ra llamada por él como una entidad clinico-
patológica distinta78,79. Wegener describió tres
pacientes e interpretó los cambios vasculares
como una forma de periarteritis nodosa, como
describieron Kussmaul y Maier79,80. Aunque la
enfermedad estaba acompañada por arteritis
generalizada, como la vista en periarteritis
nodosa, Wegener, tanto en el informe prelimi-
nar de 1936 como en la descripción coheren-
te en el informe de 1939, claramente consideró
sus casos como únicos sobre la base del curso
clínico y los distintos cambios anatómicos78,79.
Wegener fue afín con los casos de periarteritis
nodosa recientemente informados por Klinger
y Rössle, quienes los interpretaron como cam-
bios reumáticos y atribuyeron la enfermedad
a un proceso de hipersensibilidad alérgica76,77.
Wegener fue de la opinión de que estos casos
no pueden ser explicados sobre esta base, sino
más bien debido a un agente infeccioso79.
Wegener rechazó la idea de que la enferme-
dad era reumática por naturaleza, ya que no
encontró cambios reumáticos en el miocardio
como tampoco en el endocardio, y no encon-
tró ninguna evidencia de nódulos de Aschoff
u otros nódulos en las articulaciones exami-
nadas o las lesiones pulmonares tempranas
descritas por Fritz Klinge en Leipzig81. A dife-

rencia de Rössle, Wegener estaba seguro de
que el origen del proceso de la enfermedad
era el “interior de la nariz”77,79. Wegener en-
tendió la vasculitis granulomatosa descrita
como una forma de “...enfermedades reuma-
toides o reumáticas, respectivamente”79. Esta
enfermedad granulomatosa típicamente tuvo
un curso de cuatro a siete meses, comenzan-
do con síntomas de resfriado y progresión a
enfermedad necrótica nasal y faríngea con ma-
nifestaciones sépticas e insuficiencia renal pro-
gresiva, terminando en muerte78.

· Año 1954. Descripciones clínicas y patológi-
cas detalladas informadas en 1954 definieron
mejor los criterios diagnósticos para la
granulomatosis de Wegener80,81.

· Año 1966. Una forma limitada de GW carac-
terizada por la ausencia de enfermedad
glomerular fue descrita en 196684.

· Años 1968-1973. La confirmación de la ob-
servación de que terapia citotóxica mejoró
marcadamente el pronóstico en WG fue una
contribución importante a la Reumatología y
fue instrumento en la aceptación de la terapia
citotóxica para ciertas enfermedades no
neoplásicas85-88.

Conclusión

Las descripciones iniciales de vasculitis prima-
rias proporcionan el fundamento para el estado ac-
tual del conocimiento de estas entidades. El
entendimiento contemporáneo en vasculitis es el
producto de una larga investigación en ciencias bá-
sicas y clínicas.

La mayoría, pero no todas las vasculitis prima-
rias nombradas, han sido previamente descritas por
otros autores. En la mayoría de los casos, los auto-
res eponímicos claramente identificaron manifesta-
ciones clínicas y fisiopatológicas de sus respectivas
enfermedades usando técnicas científicas disponi-
bles. En todos los casos, fueron las observaciones
clínicas astutas iniciales de los autores que forma-
ron las bases de su, y nuestro, entendimiento de es-
tas entidades patológicas. En algunos casos, fue la
aplicación cuidadosa y sistemática de resultados de
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múltiples observaciones que les permitieron distin-
guir una forma de enfermedad de otra (púrpura de
Henoch-Schönlein). En otros casos, el uso de técni-
cas histopatológicas como, por ejemplo, Wegener;
descripciones que marcan a sus autores como pila-
res de la medicina moderna.

Las contribuciones de estos autores han jugado
un papel importante en la formación de conceptos
modernos de vasculitis. Las descripciones de los
casos iniciales son también ejemplos de inspiración
de las contribuciones importantes que observadores
clínicos asiduos pueden hacer a la ciencia biomédica.
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