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Evaluación del desempeño de los criterios 
ACR/EULAR 2022 en la clasificación de 
vasculitis asociadas a ANCA
Performance evaluation of the 2022 ACR/EULAR criteria in 
the classification of ANCA-associated vasculitis
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Resumen
Introducción: la clasificación de las vasculitis asociadas a ANCA (VAA) sigue siendo un desafío. Los criterios 
existentes (ACR 1990, EMA 2007) presentan limitaciones, lo que llevó al desarrollo de los criterios ACR/
EULAR 2022. Objetivo: evaluar el rendimiento de los criterios comparados con el diagnóstico en una cohorte 
de pacientes con VAA. Métodos: estudio analítico de corte transversal, retrospectivo. Pacientes con diag-
nóstico de VAA, se aplicaron criterios ACR 1990, algoritmo EMA 2007 y ACR/EULAR 2022. Se realizó una 
estadística descriptiva. Resultados: se incluyeron 115 pacientes, edad media 49 años, diagnóstico de GPA 72 
(63 %), PAM 27 (23 %) y EGPA 16 (14 %). Pudieron clasificarse coincidiendo con el diagnóstico 30 % de los 
pacientes con ACR, 69 % con EMA y 82 % con ACR/EULAR. Al aplicar ACR/EULAR, cambia la frecuencia de 
los subtipos de VAA (PAM (49 %) >GPA (39 %) > EGPA (4 %). Conclusión: los criterios ACR/EULAR 2022 de-
mostraron un mejor rendimiento de clasificación para la VAA y alteraron significativamente las frecuencias 
observadas de los subtipos de VAA dentro de nuestra cohorte.
Palabras clave: vasculitis asociada a anticuerpos citoplasmáticos antineutrófilos, ACR/EULAR 2022, granu-
lomatosis con poliangeítis, granulomatosis eosinofílica con poliangeítis, poliangeítis microscópica, EMA 2007

Abstract
Introduction: The classification of ANCA-associated vasculitis (AAV) remains challenging. Existing criteria 
(ACR 1990, EMA 2007) have limitations, which led to the development of the 2022 ACR/EULAR criteria.
Objective: To evaluate the performance of these criteria compared with clinical diagnosis in a cohort of pa-
tients with AAV. Methods: Analytical, cross-sectional, retrospective study. Patients with a diagnosis of AAV were 
evaluated using the ACR 1990 criteria, the EMA 2007 algorithm, and the 2022 ACR/EULAR criteria. Descriptive 
statistics were performed. Results: A total of 115 patients were included, with a mean age of 49 years; diagno-
ses were GPA in 72 patients (63%), MPA in 27 (23%), and EGPA in 16 (14%). Classification matching the clini-
cal diagnosis was achieved in 30% of patients with ACR criteria, 69% with EMA, and 82% with ACR/EULAR. 
Applying ACR/EULAR criteria changed the observed distribution of AAV subtypes (MPA [49%] > GPA [39%] > 
EGPA [4%]). Conclusion: The 2022 ACR/EULAR criteria demonstrated superior classification performance for 
AAV and significantly altered the observed frequencies of AAV subtypes within our cohort.
Keywords: ANCA-associated vasculitis, 2022 ACR/EULAR, granulomatosis with polyangiitis, eosinophilic gra-
nulomatosis with polyangiitis, microscopic polyangiitis, EMA 2007.
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INTRODUCCIÓN
Las vasculitis asociadas con anticuerpos contra 

el citoplasma de los neutrófilos (VAA) son enfer-
medades sistémicas que comprometen con mayor 
frecuencia los vasos de pequeño calibre y se carac-
terizan por un proceso necrotizante de la pared vas-
cular asociado a la presencia de ANCA (anticuerpos 
contra el citoplasma del neutrófilo). Fenotípicamen-
te se subdividen en granulomatosis con poliangeitis 
(GPA), poliangeítis microscópica (PAM) y granulo-
matosis eosinofílica con poliangeítis (EGPA), según 
características clínicas, de laboratorio, imagenoló-
gicas e histológicas.1 Se han planteado diferentes 
criterios para llevar a cabo esta clasificación, todos 
ellos presentan limitaciones. Inicialmente se utiliza-
ron los criterios ACR 1990,2-3 donde se incluyen la 
GPA (Wegener) y EGPA (Churg-Straus); en 1994 se 
desarrollaron las definiciones histológicas de vas-
culitis de la Conferencia Internacional de Consenso 
de Chapel Hill (CHCC), revisadas en 2012,4 presen-
tando en ambos casos limitaciones como no incluir 
PAM (ACR), superposición de diagnósticos (overlap) 
y porcentaje alto de pacientes sin clasificar. Por esta 
razón, en 2007 Watts publica un algoritmo (conoci-
do como Algoritmo de la Agencia de Medicamentos 
Europea (EMA) 2007) para la clasificación, donde 
mejora el rendimiento y evita la superposición.5-6

En 2022, como resultado de una colaboración 
entre el Colegio Americano de Reumatología (ACR) 
y La Liga Europea contra el Reumatismo (EULAR) a 
partir del Estudio de Criterios de Diagnóstico y Cla-
sificación de las Vasculitis (DCVAS)7–9, se definen los 
nuevos criterios de clasificación para VAA. 

Estudios previos que evaluaron los criterios 
ACR/EULAR 2022 han reportado consistentemente 
una reclasificación de los subtipos de VAA, particu-
larmente un cambio de granulomatosis con polian-
geítis (GPA) a poliangeítis microscópica (PAM). Esta 
reclasificación se ha atribuido, en parte, al mayor 
peso otorgado a la seropositividad de ANCA en los 
nuevos criterios en comparación con los hallazgos 
clínicos e histológicos.10-13

Este trabajo se propone aplicar y evaluar el ren-
dimiento de los diferentes criterios de clasificación 
en una cohorte de pacientes con diagnóstico clínico 
de VAA en un hospital universitario de la Ciudad Au-
tónoma de Buenos Aires.

PACIENTES Y MÉTODOS 
Estudio analítico de corte transversal, retrospec-

tivo. Se evaluaron las historias clínicas de pacientes 
atendidos entre 2018 y 2023 con diagnóstico de 
VAA. Se excluyeron otros tipos de vasculitis (pri-
marias o asociadas). Se recopilaron datos clínicos, 

laboratorio, imagenológicos e histopatológicos. Las 
determinaciones de ANCA fueron realizadas por 
Inmunofluorescencia indirecta (IFI) y Ensayos de 
Inmunoabsorción Ligado a Enzimas (ELISA) para 
determinar la presencia de ANCA con la primera 
técnica y con el segundo la presencia de mielopero-
xidasa y proteinasa-3.

Los diagnósticos fueron realizados por un reu-
matólogo con experiencia en el manejo de vasculitis. 
Se aplicaron los criterios ACR 1990,2-3 algoritmo de 
EMA 20075-6 y ACR/EULAR 2022.7–9

Se utilizó estadística descriptiva para caracteri-
zar la población de estudio. Las variables continuas 
se informaron mediante medidas de centralidad 
(media o mediana) y dispersión (desviación están-
dar o rango intercuartilo) según la distribución de 
los datos; las variables categóricas se informaron 
como frecuencia y porcentaje. El análisis se llevó 
a cabo utilizando el paquete de software Jamovi ® 
versión 2.3.21.

Se comparó el porcentaje de pacientes clasifica-
dos y no clasificados por cada set de criterios y la 
superposición entre ellos (paciente que cumple cri-
terios de dos o más VAA).

RESULTADOS
Se incluyeron 115 pacientes, con una edad media 

de 49 (±16) años y 78 (68 %) mujeres. 

Tabla 1. Características basales de la población

Características demográficas, n= 115

Sexo femenino, n (%) 78 (68 %)
Edad media al diagnóstico, media,
años (DE) 49 (16 %)

Determinaciones de ANCA (IFI), n=99

ANCA positivo, n (%) 83 (84 %)
ANCA C positivo, n (%) 33 (40 %)
ANCA P positivo, n (%) 50 (60 %)
PR3 +, n (%) 28 (30 %)
MPO +, n (%) 46 (47 %)

Biopsias, n (%) 44 (38 %)

Biopsias renales, n (%) 33 (75 %)
Biopsias otros tejidos, n (%) 11 (25 %)

Imágenes realizadas, n (%) 93 (80 %)

Imágenes tórax 70 (75 %)
Imágenes SPN* 23 (25 %)

ANCA: anticuerpos anticitoplasma de neutrófilos, MPO: mielopero-
xidasa, PR3: proteinasa 3, SPN: senos paranasales.
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La determinación de ANCA por Inmunofluores-
cencia Indirecta (IFI) se realizó en 99 (86 %) pa-
cientes, de los cuales 83 (84 %) fueron positivos, 
con un patrón ANCA-p en el 60 % (50/83) y ANCA-c 
en el 40 % (33/83) de los casos. Los ensayos de ELI-
SA para PR3 y MPO se realizaron en 92 (80 %) y 98 
(85 %) pacientes respectivamente, siendo positivos 
en el 30 % (28/92) y 47 % (46/98) de los casos.

Se realizó biopsia a 44 (38 %) pacientes, 75 % de 
las mismas fueron de tejido renal.

 De acuerdo con el diagnóstico clínico realizado 
por expertos, las frecuencias de los subtipos de VAA 
en la cohorte fueron: GPA 72 (62 %), PAM 27 (24 %) 
y EGPA 16 (14 %) (ver Tabla 2 y Esquema 1).

Inicialmente, se aplicaron los criterios ACR 1990 
a los pacientes con vasculitis asociada a ANCA (VAA). 
De estos, 32 (27 %) fueron clasificados como GPA y 
4 (3 %) como EGPA. Es importante destacar que 80 
pacientes (70 %) no pudieron ser clasificados bajo 
estos criterios.

Posteriormente, se utilizó el algoritmo desarrolla-
do por la EMA. Este enfoque permitió clasificar un ma-

yor número de casos: 64 (55 %) como GPA, 11 (9 %) 
como PAM y 4 (3 %) como EGPA. A pesar de la mejora, 
36 pacientes (31 %) aún quedaron sin clasificar.

La aplicación de los criterios ACR/EULAR 2022 
a la cohorte completa ofreció una clasificación más 
detallada, revelando los siguientes patrones de cla-
sificación en función del diagnóstico clínico inicial: 
del total de pacientes con diagnóstico clínico de GPA 
(n=72), 41 (56 %) clasificaron como GPA. Los 31 
pacientes restantes se distribuyeron en 20 (64 %) 
casos reclasificados como PAM y 11 (36 %) sin cla-
sificar. Para los pacientes con diagnóstico clínico de 
PAM (n=27), 24 (89 %) cumplieron los criterios de 
PAM, 2 fueron clasificados como GPA y 1 no pudo ser 
clasificado. Finalmente, en el grupo de EGPA (n=16), 
5 (32 %) casos clasificaron como EGPA, 4 como PAM, 
2 como GPA, y 5 quedaron sin clasificar.

Finalmente, se evaluó la prevalencia de los ANCA 
en la clasificación según los criterios ACR/EULAR. 
Se observó una alta correlación entre la presencia 
de anticuerpos específicos y el diagnóstico final; en 
pacientes que clasificaban para GPA, 39 (87 %) fue-
ron positivos para ANCA-C/PR3, en el caso de PAM, 
55 (96 %) resultaron positivos para ANCA-P/MPO.

DISCUSIÓN
En este trabajo analizamos el rendimiento de los 

diferentes criterios de clasificación de VAA en una 
cohorte de pacientes con diagnóstico clínico de esta 
entidad en un hospital universitario de la Ciudad Au-
tónoma de Buenos Aires.

Al aplicar el criterio clínico, la GPA fue el subtipo 
más frecuente de VAA presentándose en más de la 
mitad de los pacientes, seguido por el diagnóstico 
de PAM y por último la EGPA. Esto se encuentra en 
consonancia con otras cohortes analizadas,14–19 en 
las que los porcentajes y distribución son similares. 

La aplicación de los criterios ACR 1990 resultó 
en la clasificación de solo el 30 % de los pacientes, 
dejando un 70 % sin clasificar. Aunque el rendimien-

Tabla 2. Comparación de criterios de clasificación

GPA PAM EGPA No clasifica Clasifica Overlap* Total

Diagnóstico (%) 72 (62) 27 (24) 16 (14) - 115 (100) 0 115
ACR 1990 (%) 32 (27) - 4 (3) 80 (70) 35 (30) 1 115
Algoritmo EMA
2007 (%) 64 (55) 11 (9) 4 (3) 36 (31) 79 (69) 0 115

ACR/EULAR 2022 (%) 45 (39) 57 (49) 5 (4) 17 (15) 98 (85) 9 115
* 7 pacientes cumplen criterios ACR/EULAR 2022 para GPA y PAM, y 2 para EGPA y PAM.
ACR: Colegio Americano de Reumatología, ACR/EULAR: Colegio Americano de Reumatología y La Liga Europea contra el Reumatismo, 
EMA: Agencia de Medicamentos Europea.

Esquema 1. Distribución de los pacientes según 
los criterios clasificatorios ACR/EULAR 2022

ACR/EULAR: los criterios del Colegio Americano de Reumatología 
y La Liga Europea contra el Reumatismo, EGPA: granulomatosis 
eosinofílica con poliangeítis, GPA: granulomatosis con poliangeitis, 
PAM: poliangeitis microscópica.
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to mejoró progresivamente con el algoritmo EMA 
2007 (69 % clasificados) y los criterios ACR/EULAR 
2022 (85 % clasificados), un 15 % de los pacientes 
aún permaneció sin clasificación.

Al aplicar ACR 19902-3 y ACR/EULAR 20227–9 ob-
servamos pacientes que cumplían simultáneamen-
te criterios para dos entidades distintas (overlap), 
situación que no se presenta con el algoritmo de 
EMA,5-6 ya que fue diseñado específicamente para 
evitarla. La clasificación, correcta o incorrecta, en 
un subtipo de VAA impacta de forma directa en la 
estratificación de riesgo, que a su vez impactaría de 
manera directa en la elección, apropiada o no, de la 
terapéutica.

En coincidencia con el criterio clínico, al apli-
car ACR 19902-3 y el algoritmo de EMA 20075-6 la 
frecuencia de los subtipos fue GPA>PAM>EGPA. 
Observamos que al aplicar los criterios ACR/EU-
LAR 20227–9 pacientes con GPA y EGPA reclasifican 
como PAM, lo que cambia la frecuencia de los tipos 
de vasculitis: PAM>GPA>EGPA. Esta reclasificación 
también fue observada y analizada en otros trabajos 
que aplicaron los últimos criterios a cohortes de pa-
cientes con VAA.11–13 

En un trabajo realizado por Pyo y col.11 donde se 
aplicaron los nuevos criterios a pacientes con diag-
nóstico previo de VAA (ACR y algoritmo de EMA 
2007) se observó una reclasificación similar a la que 
observamos en nuestro trabajo. Al realizar el análi-
sis de los determinantes, una de las observaciones 
que destacan es el peso o valor que se otorga a la 
positividad de los anticuerpos, por sobre variables 
clínicas e histopatológicas. 

Proponemos que esta reclasificación, particular-
mente el aumento de la prevalencia de PAM, se debe 
en gran medida al peso relativo otorgado a la seropo-
sitividad de los ANCA en los nuevos criterios, por en-
cima de las características clínicas e histopatológicas. 
La sola positividad de anti-PR3 (+5 puntos) en los cri-
terios de GPA ilustra cómo un único marcador seroló-
gico puede ser decisivo, incluso si las manifestaciones 
clínicas no alcanzan el umbral clasificatorio sin él.

La principal fortaleza de nuestro estudio reside 
en el elevado número de pacientes evaluados en un 
único centro, lo que probablemente contribuye a la 
consistencia en el diagnóstico y la recolección de da-
tos. Adicionalmente, el alto porcentaje de pacientes 
con al menos una determinación de ANCA fortalece 
la calidad de los datos. Nuestros hallazgos son con-
sistentes con series y cohortes internacionales en 
términos de frecuencia de tipos de vasculitis, sero-
positividad y otras variables, lo que refuerza la fiabi-
lidad de nuestros resultados.

Las limitaciones principales de nuestro estudio 
incluyen su naturaleza retrospectiva, que resultó 
en datos incompletos, como la falta de recuentos de 
eosinófilos en muchas historias clínicas. Además, el 
número limitado de estudios de imágenes y biopsias 
disponibles pudo haber influido en los resultados.

CONCLUSIÓN
En nuestra cohorte, la evolución de los criterios de 

clasificación mejora gradualmente la proporción de 
pacientes clasificados, aunque un porcentaje aún per-
manece sin clasificar. Es crucial destacar que la aplica-
ción de los nuevos criterios ACR/EULAR 2022 modifi-
có la frecuencia relativa de los subtipos de vasculitis, 
cambiando de GPA>PAM>EGPA a PAM>GPA>EGPA. 
Sugerimos que esta reclasificación se relaciona con 
el mayor peso otorgado a la inmunoserología sobre 
las variables clínicas e histopatológicas. Se necesitan 
estudios con mayor tamaño muestral para confirmar 
la tendencia observada en nuestra cohorte.
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