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CAPITULO 63
Poliarteritis nodosa

O. ALDREY
N.E. BIANCO ' =

Introduccién. Las vasculitis necrotizantes son complejos
sindromicos de etiologia desconocida, caracterizadas por
inflamacion de los vasos de mediano y pequefio calibre,
acompaiiada de necrosis fibrinoide de la pared vascular
e infiltrado perivascular, los cuales son hallazgos cardi-
nales de la poliarteritis nodosa, aunque pueden obser-
varse en diferentes enfermedades, tales como artritis
reumatoide, LES, polimiositis y otras patologias del co-
ldgeno vascular. En vista de la complejidad de los ha-
llazgos histopatologicos y de la coincidencia de los mis-
mos hallazgos en varias enfermedades, se han realizado
varios intentos de clasificacion de las vasculitis necroti-
zantes; asi, son cldsicas las descripciones realizadas por
Zeek, Fink, Alarcon Segovia y, mas recientemente, la

sugerida por la Asociacion Americana de Reumatologia -

(tabla 63-1).

En el nifo, las vasculitis necrotizantes suelen aparecer
como enfermedad primaria o secundaria a otra enferme-
dad sistémica, siendo a menudo muy dificil diferenciar
entre vasculitis primaria y secundaria por lo similar del
mecanismo inmunopatogénico. Este proceso de diferen-
ciacion ha de basarse en exploracion de laboratorio, asi
como en estudios histopatologicos. ya que la sintomato-
logia que acompana a una vasculitis primaria esta cons-
tituida por sintomas comunes, tales como artritis, artral-
gias, fiebre, erupcion, etc., que pueden presentarse en
ambas circunstancias. Por otra parte, el tipo de cambios
patologicos, el sitio y tamano de los vasos afectados, asi
como la extension sistémica del dafio vascular, determi-
na la expresion clinica y la severidad del cuadro sindré-
mico.

Etiopatogenia. Aunque se desconoce la etiologia de esta
enfermedad, se ha adelantado que la alteracion de cier-
tos mecanismos inmunolodgicos pudieran ser responsa-
bles del desarrollo de la misma; asi, Gocke y col., en
1970, demostraron una asociacion entre poliarteritis y
“antigeno Australia’"; luego Fye y col., en 1977, detecta-
ron depdsitos de complejos inmunoldgicos en casos de
periarteritis nodosa asociada a hepatitis B, corroboran-
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dose este hallazgo al reproducir en animales de experi-
mentacion una lesion similar a la observada en la poli-
arteritis, cuando se inoculaban agentes viricos.

Mas recientemente, Williams sugiere que la destruc-
cion de l. pared vascular posiblemente se produzca
como consecuencia directa de la deposicion de comple-
jos inmunologicos.

La microscopia de luz constituye una ayuda eficaz
para la diferenciacion entre poliarteritis y las otras vas-
culitis. El diagnostico y el grado de severidad de la
enfermedad pueden tipificarse a través de tipos de cam-
bios histopatologicos, sitio de la lesidn, tamano de los

TABLA 63-1 Vasculitis necrotizantes y otras formas
de vasculopatias*®

1. Poliarteritis nodosa
a) Asociada con hepatitis por virus B
b) No asociada con hepatitis por virus B
2. Granulomatosis alérgica (vasculitis de Churg-Strauss.
poliarteritis nodosa con compromiso pulmonar)
3. Angeitis por hipersensibilidad
a) Enfermedad del suero:
al) Con antigeno conocido
a2) Con antigeno desconocido
h) Pirpura de Henoch-Schonlein
¢/ Crioglobulinemia mixta:
¢l) Asociada con virus de hepatitis B
¢2) No asociada con virus de hepatitis B
d) Asociada a tumores malignos
¢) Vasculitis hipocomplementémica
4. Arteritis granulomatosas
a) Granulomatosis de Wegener
b) Arteritis de células gigantes (o temporal) con o sin
polimialgia reumatica
¢) Arteritis de Takayasu o L
5. Enfermedad de Kawassaki (sindrome del nédulo linfatico
mucocutaneo) incluyendo poliarteritis infantil
6. Enfermedad de Behcet

*Tomado de: Nomenclatura y Clasificacion de Enfermedades
Reumaticas, sugerida por la Asociacion Americana
de Reumatolog:a (1983).
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Fig. 63.1 Biopsia.de rinon (HE, IOO_X).A Se aprecia ‘artcri_a
muscular pequefia con trombo en organizacion y necrosis fibri-
noide e infiltrado de células mononucleares en la adventicia.
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vasos afectados y extension sistémica del dafo vascular:
la necrosis fibrinoide es el hallazgo cardinal, particular-
mente en las arterias musculares medianas y pequefias.
La lesion tiende a ser segmentaria, con predilecciéon en
las drcas de bifurcacion de los vasos. Las biopsias pue-
den mostrar vasculitis en todos los estadios de desarrollo
(forma aguda, subaguda y croénica), intercalada con
areas sin alteracion de la pared vascular.

POLIARTERITIS NODOSA EN LA EDAD
PEDIATRICA

En pediatria se ha implicado el término de poliarteri-
tis para incluir una variedad de enfermedades, cuya dife-
renciacion clinica y patologica es compleja; asi, se han
descrito la poliarteritis nodosa infantil. la enfermedad de
Kawassaki, la periarteritis nodosa, la angeitis hipersen-
sitiva y la granulomatosis alérgica. Sin embargo, en el
nifio los tipos de vasculitis mas frecuentemente observa-
dos son la poliarteritis nodosa infantil y la enfermedad
de Kawassaki, siendo realmente excepcionales los otros
tipos de vasculitis; en consecuencia, se limitaré el conte-
nido de este capitulo a la descripcion de estos dos cua-
dros clinicos.

Poliarteritis nodosa infantil

Aunque la poliarteritis nodosa clasica es mas frecuen-
te en hombres durante la 4.2 § 6.2 década de la vida, un
trastorno similar ha sido descrito en nifios. El curso y
progresion de la enfermedad es altamente variable, pu-
diendo producir confusion clinica y diagnostica, sobre
lodo cuando existe compromiso sistémico. Su incidencia
es baja; asi, hasta 1976 se habian descrito 75 casos. Lo
difuso de la clinica y de las caracteristicas histopatologi-
Cas aumenta adin mas la dificultad para precisar su diag-
nostico precoz.

Las manifestaciones clinicas se caracterizan por un
inicio frecuentemente insidioso, pudiendo existir fiebre

Poliarteritis nodosa

persistente e inexplicable, con pérdida de peso sin causa
aparente, erupcion transitoria. eritematosa y macular,
ademds de conjuntivitis y compromiso. en la mayoria de
los casos, de drganos tales como rifign, tracto gastroin-
testinal, corazon y sistema nervioso central.

Los ninos pueden presentar un cuadro clinico inicial
sugestivo de una enfermedad renal. donde la biopsia re-
nal ayuda significativamente al diagndstico. o bien
manifestaciones compatibles con abdomen agudo qui-
rurgico, donde la biopsia de intestino es 1igualmente de
utilidad. Coexisten otros sintomas generales tales como
convulsiones, tos, vomitos y edema. Las principales
complicaciones comprenden: afectacion del rindn y co-
razon, aneurismas viscerales, aneurismas bronquiales.
aneurisma del epididimo, siendo la mononeuritis multi-
ple muy frecuente, al igual que las complicaciones 6ti-
cas (sindrome de Cogan), entre otras.

Clinicamente, la enfermedad debe ser sospechada
cuando existe sindrome febril prolongado sin causa apa-
rente, erupcion, conjuntivitis, anormalidad del sedimen-
to urinario, cardiomegalia, trastornos electrocardiografi-
cos u otra evidencia de vasculitis multisistémica.

Laboratorio. En el laboratorio clinico puede detectar-
se anemia, leucocitosis (12.000 a 40.000 leucocitos
por mm?), aumento de la velocidad de sedimentacion glo-
bular, alteraciones en el sedimento urinario (proteinuria)
y alteracion de la electroforesis de proteina con aumento
de las gamma. Desde el punto de vista de las alteracio-
nes en el inmunodiagndstico, los hallazgos comunicados
hasta ahora son de poca significacién: asi, se ha descrito
que puede existir positividad del factor reumatoide. pre-
sencia de anticuerpos antinucleares, elevacion del crio-
precipitado, elevacion en los niveles de complejos inmu-
noldgicos circulantes y aumento en los niveles de IgE.
€n un porcentaje minimo de los pacientes portadores de
la enfermedad, mientras que en la “poliarteritis nodosa
asociada a hepatitis B los marcadores viricos pueden
estar presentes en un 5 % de los casos.

La arteriografia ha sido de gran utilidad como medio
diagndstico complementario, recomendandose la arte-
riografia renal, la cual puede mostrar la formacion de
“microaneurismas clasicos™, considerado por algunos
autores como un signo sugestivo de poliarteritis nodosa.
La prueba diagnostica mas importante la constituye el
estudio histopatologico, ya que, ademas de identificar
las alteraciones existentes en la inflamacién de las arte-
rias musculares, nos puede demostrar la presencia de
necrosis fibrinoide, lo cual confirma la sospecha clinica.
La biopsia recomendada es la de rifion, ya que las biop-
sias 4 ciegas de musculo la mayoria de las veces resultan
infructuosas (fig. 63-1).

Tratamiento. Ademés de las medidas generales aconse-
jadas para el mantenimiento del paciente, el tratamiento
con corticosteroides tienen validez en la reduccidn de la
morbilidad y mortalidad. Estudios practicados por Sack
y Cassidy sugieren que dosis supresoras de prednisona
(1-2 mg/kg/dia) pueden detener el dafio renal, demos-
irandose que la adicién de agentes INmMunosupresorcs
como la azatioprina, a dosis de 2 mg/kg/dia, puede dis-
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minuir la mortalidad de estos pacientes: también se han
utilizado otros inmunosupresores, tales como la ciclo-
fosfamida, con buenos resultados.

Sindrome del nodulo mucocutaneo linfatico
(SNMCL): enfermedad de Kawassaki

Ambas denominaciones se refieren a manifestaciones
clinicas e histoldgicas indistinguibles, razén por la cual
se les ha clasificado unilateralmente (tabla 63-1). La en-
fermedad, mas frecuente en nifos, fue descrita original-
mente por Kawassaki, quien observé un grupo de pa-
cientes que mostraban signos clinicos de escarlatina sin
respuesta a la penicilina; el 70 % de los casos publicados
en la literatura mundial provienen de la raza oriental.
especificamente en Japon, con predominancia por el
sexo masculino (relaciéon 1,5:1) con un promedio de
edad que oscila entre 1-1'/, afos.

Etiologia. Se ha sugerido una etiologia infecciosa. basa-
dos en el inicio febril. Entre los gérmenes implicados. se
cuentan Pseudomonas. virus de Epstein Barr. rikettsias y
mas recientemente una variedad del Propionibacterium
acnes; por otra parte. parece existir una relacion tentati-
va con el HLA Bw 22J2 en los japoneses. no demostran-
dose en otras razas.

Cuadro clinico. En la mayoria de los casos. el inicio es
agudo. simulando un cuadro virico, con malestar gene-
ral. mialgias, fiebre de duracion aproximada de 5 a
25 dias, erupcion, la cual puede aparecer concomitante-
mente con la fiebre. la cual desaparece posteriormente.
Ademas se observan adenomegalias cervicales no puru-
lentas. eritema de los labios. faringe v boca. y lengua
similar a la observada en la fiebre escarlatina (eritema-
tosa y edematizada) (fig. 63-2); conjuntivitis sin ulcera-
cion, edema de manos y pies. con descamacion de la
piel. En algunos casos puede haber compromiso sistémi-
co. con lesion renal o cardiaca, desarrollando posterior-
mente infarto de miocardio o insuficiencia renal y muer-

TABLA 63-2  Criterios clinicos para el diagnéstico

del SNMCL

Signos principales:
I. Fiebre de 5 dias o mas
2. Conjuntivitis bilateral
3 Alteraciones en labios y cavidad oral:
«r Labios secos y rojos. fisuras
hi Lengua aframbuesada
¢ Congestion difusa de mucosa orofaringea
4 Alteraciones en extremidades periféricas
a: Enrojecimiento de palmas v plantas
hi Edema indurado de manos v pies
¢/ Descamacion membranosa de dedos
5. Rash polimorfo. localizado o generalizado
— 6. Adenomegalia de 1.5 cm o mas de diametro
Diagnostico:
Se requicren 5 de los 6 criterios para el diagnostico. Uno o
mas de la lista del 3 al S son suficientes para establecer ese
criterio diagnostico.

*Recomendacion del Comité Japonés del SNMCT. (1974,
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Facies tipica. observada cn un mao de 2 afos con
enfermedad de Kawassaki. Apréciese la congestion v ol resqae
brajamiento de labios v lengua.

Fig. 63-2

le subita. pudiéndose demostrar a la necropsia arteritis
coronaria y/o aneurismas. El comité japones del sindro-
me de nodulo mucocutaneo linfiatico reunido en ol wr o
1974 recomendd algunos criterios clinicos para ¢l diog-
nostico de esta patologia (tabla GRLD)

L boratorio. Se pueden encontrar leucocitosis (15.000 a
40.000 lcucocitos por mm'y. con predominio d- grani-
locitos v porcentaje variable de formas inmadiras (90
de los casos) al igual que puede existir trombacitosis
(50G.000 a 1.000.000 de¢ plaquetas por mm . durante L
2.06 34 semana de la enfermedad. Bl inmunodiagnosti-
co puede demostrar un aumento cn los niveles de lgt
durante la 1.2 2 “semana desde ¢l inicio de la enlerme
dad, declinando los valores a los 2 meses siguientes
mientras los anticuerpos antinucleares y factor reuma-
toide se encuentran negativos. La naturalesa del incre-
menio de IgE pcrmancee aan por dilucidar

LLos pacientes estan significativamente comprometidos
durante las primeras 20 3 semanas de evolucion. pir
diendo existir reso bl
hacer notar que en sctualidad s constdera gue b s

an o completa del cuadro




cuela mas relevante es el desarrollo de aneurismas de la
arteria coronaria, cuya formacion parece estar relacio-
nada con la susceptibilidad individual.

Tratamiento. Se aconseja la practica de medidas genera-
les de mantenimiento, tales como controles periddicos
del funcionalismo renal y electrocardiografico, ameri-
tando en algunos casos incluso monitorizacién conti-
nua. Cuando existe clinica de una posible vasculitis
inflamatoria, se indican altas dosis de salicilatos (100
mg/kg/dia) aconsejando el control periddico del recuen-
to plaquetario. En general, se contraindica administrar
terapia esteroidea en fases tempranas de la enfermedad,
por la posible asociacion con la formacién de aneuris-
mas coronarios, aunque algunos autores sugieren su
indicacion en caso de insuficiencia cardiaca debido a
miocardiopatias, asociada a terapia digitalica.

BIBLIOGRAFIA

Alarcon-Segovia D. Broun AL. Classification and etiologic as-
pects of Necrotizing angiitis. an analytic approach to a

Sindrome de Schonlein-Henoca

contused subject with a critical review of the evidence for hy-
persensitivity in poliarteritis nodosa. Mayo Clin Proc 39:
205-222. 1964,

Chaouat D. A propos du traitement de la periarterité noucuse
par les immunosuppresseurs. Press Medic 15:12, 1983,

Decker J. The Glossary Subcommittee of the American Rheu-
matism  Association. Nomenclature and classification of
Arthritis and Rheumatism. Arthritis Reum 26:1.029-1.032,
1983.

Ettlinger R. Nelson A, Borre E. Lic JT. Polyarteritis Nodosa in
Chilhood. A Clinical Pathology Study. Arthrtis Reum 22:8,
1979.

Fink Ch W. Polyarteritis and other discases with necrotizing
vasculitis in childhood Arthritis Reum 20:378-384, 1977.

Kawassaki T. Acute febrile mucocutancos Syndrome with
lymphoid (Involvement with specific desquamation of the
fingers and toes). Jpn J Med Sci 32:235, 1979.

Moran J, Torves H, Garcia J. Arcila A. Poliarteritis nodosa en
ninos. Bol Med Hosp Mex 39:493-497. 1982,

Reimold E. Weinberg A. Fink Ch, Battles N. Polyarteritis in
children. Am J Dis Child 130:534. 1976.

Symposium on Kawassaki Discases (Mucocutancous lvmph
node syndrome. MCLNS). Jpn J Allergy 16:178. 1967.

Zeek PM. Peryarteritis nodosa and other forms of necrotizing
angiitis. N Engl J Med 248:764-772. 1953,

CAPITULO 64

Sindrome de Schonlein-Henoch

0. GASC

Definicién. El sindrome de Schénlein-Henoch, conocido
también como purpura anafilactoide, alérgica o reuma-
tica, entre otros sinonimos. puede ser considerado como
una vasculitis que afecta a los pequefios vasos y que se
traduce en un complejo clinico constituido por lesiones
cutdneas purpuricas no trombocitopénicas, dolor célico
abdominal con hemorragia gastrointestinal, compromi-
so articular y renal.

Incidencia. De acuerdo con numerosas publicaciones, la
enfermedad es relativamente frecuente, variando su inci-
dencia con la region y estacion del ano. En un hospital
pediatrico se logro reunir 100 casos de Schonlein-He-
noch ingresados en un lapso de 12 afos. La enfermedad
es mas frecuente en nifios y adolescentes, pero puede
presentarse a cualquier edad. Se observa mas en hom-
bres que en mujeres, y la mayoria de los nifios tienen
entre 5 y 10 afos de edad. La etiologia de la purpura de
Schonlein-Henoch es desconocida, pero hay algunos ca-
sos en los que se ha demostrado una reaccién de hiper-
sensibilidad relacionada con una infeccion respiratoria
anterior, alergia alimentaria, picadura de insecto, vacu-
nacion, o droga. Sin embargo, en muchos casos no
es posible establecer una causa desencadenante del
proceso.

Inmunologia. La enfermedad tiene todas las caracteristi-
cas de una inmunovasculitis o enfermedad mediada por
compiejo inmune, ya que se ha comprobado la presen-

cia de IgA y complemento tanto en las paredes de los
vasos sanguineos como en el riidon. Es probable que los
depositos de IgA en las paredes de los vasos activen la
cnfermedad a través de la via alterna del complemento,
con la subsiguiente formacion de factores quimiotdcticos
y afluencia de leucocitos polimorfonucleares.

Anatomia patoldgica. Desde el punto de vista histopato-
logico. la enfermedad es una vasculitis difusa que com-
promete los pequenos vasos de todos los parénquimas,
especialmente piel, articulaciones. tracto gastrointestinal
y rifiones, en donde se manifiesta en forma de pirpura y
hemorragias. Los vascs de la piel aparecen rodeados de
un exudado inflamatorio agudo, con leucocitos polimor-
fonucleares y células redondas. A su alrededor existe
edema y tumefaccion de las fibrillas coldgenas. La lesion
renal, cuando existe, es caracteristica y constituye el
compromiso mas grave de la enfermedad. Pueden obser-
varse desde lesiones propias de una glomerulonefritis
proliferativa focal y segmentaria minima. hasta glome-
rulonefritis generalizada difusa con formacion de cre-
cientes epiteliales. El estudio mediante inmunofluores-
cencia permite observar depésitos de IgA, fibrinogeno y
complémento en la zona mesangial de los glomérulos.

Cuadro clinico. La forma de presentacion del sindrome
de Schonlein-Henoch puede ser muy diversa. Puede co-
menzar cen aparicion simultdnea de varios sintomas y
signos, siendo la purpura el signo mas frecuente. En
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