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VASCULITIS.
UNA REVISION

Hugo Andrés Miranda*, Jaime Alberto Nates+,
Martha Isabel Renterig+

RESUMEN

La entidad nosoldgica catalogada como vasculitis abarca una gran cantidad de sindromes clinicos con diversas etiologias
v diversas manifestaciones clinicas y esto representa un verdadero reto para el clinico. Del conocimiento que tengamos de
estas entidades, sus manifestaciones clinicas y el posible origen fisiopatoldgico depende el manejo que se haga de ellas.

Este tipo de entidades cursa con una serie de repercusiones a diferentes niveles, con un compromiso organico que afecta

notablemente la calidad de vida del paciente.

La revision que se presenta pretende mostrar los aspectos generales de este grupo de enfermedades desde un punto de vista
clinico - patoldgico que nos permita orientar su diagndstico y tratamiento.
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DEFINICION

La vasculitis se define como la lesioén inflamatoria vascular,
que puede acompaiiarse o no de necrosis de la pared de los
vasos sanguineos, con repercusiones a diferentes niveles
dependiendo de los vasos afectados y de su grado de com-
promiso. Este proceso puede afectar a cualquier vaso inde-
pendiente de su calibre y localizacidn, v ser la expresion de
una enfermedad sistémica o al contrario, la causa de otras
enfermedades. Puede estar limitado a un solo érgano o afec-
tar a varios de manera simultanea.

ETIOLOGIA

La etiologia de estos sindromes es incierta. Se han plantea-
do muchas teorias, pero en la mayoria se atribuye a fenéme-
nos inmunitarios que generan un tipo de respuesta que
hace que el organismo responda contra si mismo. Esto per-
mite incluir a la vasculitis dentro de las enfermedades por
complejos inmunes.

El siguiente cuadro relaciona algunos de los posibles agen-
tes etiologicos que se han postulado.

* Estudiante de Medicina Interna IV, Facultad Ciencias de la Salud, Universidad del Cauca.
** Médico Internista, Reumatologo. Docente Departamento de Medicina Interna, Facultad Ciencias de la Salud, Universidad
del Cauca.

o Médica Patéloga. Docente Departamento de Patologia, Facultad Ciencias de la Salud, Universidad del Cauca.
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Posible agente efiologico *

Proceso en el que se ha implicado

Antigeno de la Hepatitis B

Poliarteritis nodosa

Antigeno de la Hepatitis C

Crioglobulinemia mixfa esencial

Parvovirus B 19

Granulomatosis de Wegener
Poliarteritis nodosa
Enfermedad de Kawasaki

* Se ha encontrado el antigeno formando parte de los complejos inmunes circulantes.

PATOGENIA

Como se dijo antes, una de las teorias mas fuertes apunta a
la mediacién de complejos inmunes con su depésito en las
paredes de los vasos.

Los complejos inmunes no necesariamente se depositan en
los vasos sanguineos y producen vasculitis, asi muchos
pacientes con vasculitis activa no tienen demostracion de
complejos inmunes circulantes.

POSIBLES MECANISMOS
PATOGENICOS DE LA LESION
VASCULAR EN LOS
SINDROMES VASCULITICOS

Mecanismos inmunitarios

«  Formacion in situ o depdsito de inmunocomplejos en
las paredes de los vasos sanguineos que dan lugar a
las reacciones clasicas tipo Arthus e involucran lesio-
nes directas mediadas por anticuerpos dirigidos con-
tra las células endoteliales y otros componentes de los
tejidos. El depésito de complejos antigeno-anticuerpo
produce la activacion del complemento por la via clasi-
cay la alterna con migracién y activacion de leucocitos
v células endoteliales. Figura 1.

»  Citotoxicidad dependiente de anticuerpos dirigida con-
tra los vasos sanguineos.

«  Linfocitos T citotdxicos dirigidos contra componentes
de los vasos sanguineos.

»  Mecanismos inducidos por las citocinas (IL-1 y FNTa):
expresion por las células endoteliales de moleculas de
adherencia para los leucocitos; induccion de la secre-
cién de citocinas por las células endoteliales; efectos
procoagulantes; neutréfilos estimulados a la
degranulacion inducida por los ANCA.

»  Lesién provocada por los productos de activacion del
complemento en ausencia de complejos inmunes. Es-
tos productos interactiian con las células endoteliales
activadas por citoquinas como IL-1 o el TNa a por
medio de productos de la cascada del complemento,
Clq y C5b-9, o a través de anticardiolipinas o
anticuerpos de células endoteliales como en la reac-
cién tipificada en la lesién Shwuartzman que produce
leucetrombosis por agregacion de neutréfilos media-
da por las moléculas de adhesion.

¢« Lesion de los vasos sanguineos mediada por los
anticuerpos anticitoplasma de los neutréfilos (ANCA).

»  Formacién de granulomas en la pared vascular o en las
inmediaciones de los vasos sanguineos.

Mecanismos no inmunitarios

+  Infiltracién de la pared vascular o del tejido circundan-
te por agentes microbianos.

+  Invasién directa de los vasos sanguineos por células
neoplasicas.

*  Mecanismos desconocidos.

ASPECTOS PATOGENICOS
DE RELEVANCIA

Anticuerpos Anticitoplasma de los Neutrofilos (ANCA)

Son anticuerpos dirigidos contra ciertas proteinas del cito-
plasma de los neutréfilos. Estdn en un elevado porcentaje
en los pacientes con vasculitis generalizadas, especialmen-
te en la granulomatosis de Wegener, en los pacientes con
glomerulonefritis necrosante y con formacion de me-
dias lunas.

Los ANCA se pueden dividir de acuerdo con la diana de
los anticuerpos en:
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Se forman complejos antigeno anticuexpo{CA A)gue se deposttan en los vasos. La
penneahilidad de Ios vasos anmenta por accidn de las aminas vasoactivas{4 Viiberadss por
las plagmuetas (p) o los mastocitos (Masjconsecutivaments a mecanismos dessncadenados
‘por la IgE. Fl depésito de los commplejos parduce activacion de los factores del complemento,
especialments C3a con un efecto quimistactics indenso para los nentredilos. seguidamente,
estas células infiltran Jes paredes de los vasos, fagocitan los complejos inmunes |, ¥ lberan
enzirmas intracitoplastodticas oque lesionan la pared vascular. Cuando este proceso se vuelve
subagudo o crdnico, las célwas mononucleares infiltran las paredes de los vasos.

Figura 1. Aspectos fisiopatologicos en la vasculitis. El resultado de este proceso es la disminucion de la luz de los vasos
seguida de lesiones isquémicas en los tejidos.

CLASIFICACION DE ACUERDO CON LOS VASOS COMPROMETIDOS

Vasculitis de grandes vasos

- Arteritis de células gigantes de la
tempaoral

- Arteritis de Takayasu.

Vasculitis de vaso de tamafio medio

- Poliarteritis nodosa

- Enfermedad de Kawasalki

Vasculitis de pequefios vasos

- Granulomatosis de Wegener

- Sindrome de Churg - Strauss

- Poliangeitis microscopica

{poliarteritis microscopica.

- Parpura de Henoch - Schonlein

- Vasculitis crioglobilinemica esencial

- Angeitis leucocitoclastica cutianea.

Figura 2.

ANCA (c) citoplasmico. El principal antigeno es la = ANCA (p) perinuclear. La diana es la enzima

proteinasa-3 que es una proteinasa de serina neu-
tra de 29-kDa que se encuentra en las granulaciones
azurdfilas de los neutréfilos. Mas del 90% de los
pacientes con granulomatosis de Wegener y con
glomerulonefritis en actividad tienen ANCA C po-
sitivo.

mieloperoxidasa y raras veces la elastasa. Se ha detecta-
do en porcentajes variables en pacientes con panarteritis
nudosa, sindrome de Churg-Strauss, sindrome de so-
breposicion, glomerulonefritis con formacidn de medias
lunas y sindrome de Goodpasture. asi como en algunos
pacientes con granulomatosis de Wegener.
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En el estudio de un paciente con vasculitis, la determina-
cién de los titulos de ANCA puede ser util, pero el diagnos-
tico definitivo lo hace la biopsia del tejido afectado, con la
evidencia de dafio vascular

Productos de degradacion del complemento

Existe una via de lesién vascular independiente del depdsi-
to de inmunocomplejos y que ofrece dificultades al clinico
ya que estos pacientes estan clinica y serolégicamente es-
tables pero tiene la enfermedad latente. Puede darse el caso
que después de la terapia con esteroides se normalicen C3
y C4, pero permanezcan elevados los niveles de C3a, C5a,
C5b-9 y factores Ba y Bb de la via alterna que pueden cau-
sar lesion tisular por varios mecanismos:

»  (3a activa mastocitos, baséfilos y plaquetas
(quirniotaxis).

«  (C5a Activa neutrofilos y monocitos(quimiotaxis).

+  (C5b-9 esun complejo de membrana que puede cau-
sar lisis celular completa o promover activacion
endotelial y produccién de moléculas de adhesiéon en
ausencia de lisis.

»  MC5b-0 causa lisis celular y activacion de células
endoteliales.

Papel de la infeccion

Como se menciond anteriormente, se han encontrado titu-
los de anticuerpos circulantes en el estudio de pacientes
con estas afecciones. Se presume que este tipo de agentes
puedan contribuir en la génesis de la enfermedad generan-
do procesos de autoinmunidad, inmunidad cruzada, o reac-
ciones de hipersensibilidad o por la acumulacién de
anticuerpos per se.

PATOLOGIAS ESPECIFICAS

ARTERITIS DE CELULAS GIGANTES

Es una inflamacion de las arterias de mediano y gran cali-
bre. Se ha llamado también arteritis temporal o arteritis cra-
neal y afecta de forma caracteristica a una o mas ramas de la
cardtida, especialmente a la temporal. Sin embargo, esta
enfermedad es generalizada y puede afectar a otras arterias
situadas en muchos lugares.

Epidemiologia

Incidencia: Elevada en paises escandinavos y en las regio-
nes de Estados Unidos donde abunda la poblacidn proce-
dente de estos paises. La menor incidencia esta en el sur de
Europa. La incidencia anual en individuos de 50 o mas afios
de edad oscila entre 0.49 y 23.3 casos por 100. 000 habitantes.

Aparece casi exclusivamente en mayores de 55 afios, aun-
que se conocen casos de personas de 40 afios o menos. Es
mas frecuente en mujeres que en hombres y en personas de
raza blanca, raro en la raza negra. En nuestro medio con el
mestizaje, también podemos ver arteritis de la temporal.

Se ha descrito acumulacion de casos en una misma familia
asociados al HLA - DR4. Los estudios genéticos han de-
mostrado que se asocia a los alelos del locus HLA - DRB1,
especialmente a las variedades del HLA - DRB1*04.

Patogenia

¢ Reaccion inmunologica contra
componentes delaparedvascalar?
Otros mecanismos inmunopatogénicos
{proleinas procedentes de las neoplasias. Otros)

infiltrados inflamatorios formados
por células mononucleares

Linfocitos T2 1L 2:<1FNy Monocitos 1L 6~ 1L I3

X

Formacionde células gigantes

J

Lesién vascular. Proliferacion delaintima
y rotura de la elastica interna.

!

Isquemia de los vasos

!

Signos y Sintomas
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Morfologia

»  Lesiones granulomatosas repletas de células gigantes. A
menudo se relacionan con porcicnes de una membrana
elastica interna afectada.

» Infiltracién leucocitaria inespecifica (linfocitos y
eosinofilos) a lo largo de la pared arterial.

+ Fibrosis de la intima, habitualmente sin rotura
morfologicamente evidente de la ldmina elastica interna.

»  Las células gigantes estan presentes en sélo dos ter-
ceras partes de los casos de arteritis de la temporal y
puede que sea necesario examinar muchas secciones
histologicas antes de detectar una.

» En los vasos afectados es comun la formacion de
trombos, pudiendo ir seguida de obliteracion de la luz
u organizacion y recanalizacion.

*  Enlas fases de curacién la arteria sufre un proceso de
cicatrizacion que puede ser dificil de diferenciar de los
cambios del envejecimiento, y puede constituir una
cuerda fibrosa con la luz obliterada.

Manifestaciones clinicas

Complejo fiebre, anemia, VSG elevada y cefalea en un pa-
ciente anciano. Otras manifestaciones frecuentes son ma-
lestar, anorexia, pérdida de peso, sudores y artralgias.

Sindrome de polimialgia reumatica: Rigidez, dolores sordos
y mialgias en el cuello, hombros, regién lumbar, caderas y
muslos.

Si se afecta la arteria temporal, el sintoma mas importante es
la cefalea, que puede asociarse a una arteria engrosada,
con nédulos palpables y dolorosa al contacto y la presion,
que conserva las pulsaciones al comienzo del proceso, pero
que finalmente terminan ocluyéndose. También dolor en la
piel cabelluda y claudicacidon de la mandibula y la lengua.
Es importante la afectacién ocular con neuritis dptica capaz
de producir sintomas visuales e incluso una ceguera de
aparicién brusca en algunos casos e irreversible.

Se ha descrito claudicacion de los miembros, ictus apople-
ticos, infarto de miocardio, aneurismas y diseccién adrtica
y afeccion de diversas visceras.

La arteritis de células gigantes se ha visto comprometiendo
arterias pulmonares y otros vasos viscerales en ausencia
de compromiso de la arteria temporal.

Laboratorio

+  VSGelevada.

*  Anemia normocromica o ligeramente hipocromica

»  Alteraciones de la funcién hepatica - Fosfatasa alcalina
elevada

*  Aumento de laIg Gy complemento.

» Las enzimas que indican lesidén muscular, como la
creatincinasa, no se elevan.

Diagndéstico

Cuadro clinico tipico: Fiebre, anemia, VSG elevada con o sin
sintomas de polimialgia reumatica en un paciente anciano.

Diagnostico confirmatorio: Biopsia de la arteria temporal.
La afectacidn puede ser segmentaria y por este motivo la
biopsia debe ser selectiva y se deben hacer cortes seriados
de la muestra. Debe practicarse lo antes posible cuando
haya sintomas oculares y el tratamiento debe ser inmedia-
to, aun antes de tener el resultado de la biopsia.

La biopsia de la arteria temporal es un procedimiento suma-
mente bien tolerado por los pacientes. En algunos casos
puede guedar una pequeiia cicatriz después de la biopsia.
Las complicaciones son escasas. Figura 3.

Tratamiento

*  Prednisona 1mg/Kg. diarios durante un mes aproxi-
madamente, seguido de un descenso paulatino has-
ta alcanzar una dosis de mantenimiento de 7.5 a 10
mg diarios.

»  Para evitar los efectos secundarios se puede ensayar
glucocorticoides interdiarios, pero solamente después
de la remision con la dosificacion diaria.

Sy

Figura 3. Lugar de la biopsia de la arteria temporal.
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»  Sintomas oculares: ratamiento agresivo para prevenir las
complicaciones.

»  Paraevitarrecaidas el ratamiento debe ser por 1 6 2 afios

»  LaVSGindicala actividad de la enfermedad y larespuesta
al tratamiento.

Prondstico: Es bueno y la mayoria de pacientes logra una
remision completa que a veces se mantiene después de
suspender el tratamiento.

POLIARTERITIS NODOSA

Es una vasculitis necrosante generalizada de las arterias
musculares de tamafio mediano y pequefio que se caracte-
riza por afectar las arterias renales y viscerales. Existen las
siguientes variedades:

«  Poliarteritis nodosa clasica (forma macroscopica): Hay
una inflamacion necrotizante de las arterias de tamafio
pequeiio o mediano que afecta de forma tipica a los

vasos renales viscerales. No afecta a las arterias
pulmonares, aunque los vasos bronquiales pueden es-
tar lesionados; no hay granulomas, eosinofilia impor-
tante ni diatesis alérgica.

»  Poliangiitis microscopica: Cursa con pocos complejos
inmunes y afecta a pequefios vasos. A diferencia de la
PAN clasica es muy frecuente la glomerulonefritis y a
veces aparece capilaritis pulmonar.

Epidemiologia

Laincidencia y prevalencia se describen juntas y con otras
vasculitis por lo cual es dificil precisar la epidemiologia de
la PAN clasica.

Estas dos enfermedades son poco frecuentes. La PAN cla-
sica es menos frecuente que la poliangeitis microscépica,
su edad de inicio es a los 48 afios y la proporcion hombre -
mujeresde 1.6 1.

Patogenia

Inflamacién necrosante de las arterias musculares de pequefio y mediano calibre,
Agudo

Neutréfilos: Invasion de todas las capas de la pared vasculary areas perivasculares

Proliferacion de laintima y degeneracion de la pared del vaso

Subagudo y crénico
Células mononucleares: infiltracién de la zona afectada

Necrosis fibrinoide de los vasos con reduccion de 1a luz, trombosis einfarto de los tejidos
irrigados por el vaso. En algunos ¢asoshemorragias.

Curacién
Depésito de coldgeno que obstruye aun mas la Juz del vaso.

Pequefias dilataciones aneurisméticas a lo largo de las arterias afectadas.
Lesiones segmentarias
Se afectan mas las bifurcaciones o ramificaciones arteriales.
No afectaalas vénulas
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PAN clasica

Se han propuesto muchos modelos tratando de dilucidar el

origen de esta patologia y se ha encontrado que:

«  20% - 30% tienen antigenos de la hepatitis B y se pue-
den aislar complejos inmunes circulantes formados por
Ig y antigeno de la hepatitis B.

+  Por inmunofluorescencia puede demostrarse la exis-
tencia de HVB Ig M y complemento en las paredes de
los vasos.

*  5%delos pacientes con PAN pueden tener VHC.

+  Seasocia con la leucemia de células peludas.

Morfologia

»  Seafectan las arterias viscerales principales (renal 85%,
coronaria 75%, hepatica 65%, mesentérica 50%).

«  Las lesiones afectan a segmentos muy localizados de
los vasos con predileccion por los puntos de ramifica-
cién y las bifurcaciones.

+  Con frecuencia hay trombosis intravascular en el cua-
dro agudo.

< Laerosion segmentaria con debilitamiento de la pared
arterial debido al proceso inflamatorio puede causar
una dilatacién aneurismatica o una rotura aneurismatica
que, clinicamente se percibe como un nédulo palpable
y puede demostrarse por arteriografia.

¢ El deterioro de la perfusién da origen a ulceraciones,
infartos, atrofia isquémica o hemorragias en las areas
irrigadas por estos vasos. Eso puede demostrar la pa-
tologia.

»  Los cambios microscopicos en los vasos pueden divi-
dirse en:

*  Agudo: Necrosis fibrinoide que puede extenderse para
afectar a todo el grosor de la pared arterial, especial-
mente en arterias pequeflas. La necrosis se caracteriza,
por lo general, en afectar s6lo una parte de la circunfe-
rencia. En lapared vascular y alrededor de ella, pueden
existir numerosos leucocitos incluyendo neutréfilos,
eosinofilos y células mononucleares.

*  De curacidn: Las lesiones de curacion se caracterizan
por la formacion de cicatrices transmurales que coexis-
ten con el proceso necrotizante. El infiltrado leucocitario
contiene grandes cantidades de macréfagos y células
plasmaticas, la trombosis se hace localizada y la fibrosis
puede extenderse hasta la adventicia circundante.

«  Curado: Las lesiones muestran un engrosamiento fibrotico
intenso de la pared arterial afectada. Las tinciones del
tejido elastico muestran a menudo una pérdida o frag-
mentacion de la elastica interna y su sustitucion por teji-
do fibroso. Todos los estadios pueden coexistir dentro
del mismo vaso o en vasos diferentes. Figura 4.

Figura 4. Vista de alto poder de una arteria vasculitica
localizada en la unién entre la dermis y el tejido celular
subcutaneo.

Manifestaciones clinicas

Las manifestaciones clinicas pueden dividirse en:

+ Sintomas y signos inespecificos.

*  50% fiebre, pérdida de peso y malestar.

«  Sintomas vagos: debilidad, malestar, cefalea, dolo-
res abdominales y mialgias principalmente en las pier-
nas.

«  Molestias especificas relacionadas con la afectacion
vascular de un determinado 6rgano.

La afectacion especifica de los diferentes drganos o siste-
mas y la patologia originada en ese proceso se resumen
enlatabla 1.

Laboratorio

*  No hay pruebas serologicas.

*  75% de los pacientes cursan con leucocitosis y
neutrofilia.

e FEosinofilia raras veces. Cuando hay cifras elevadas
sugiere el diagnéstico de granulomatosis y angeitis
alérgica.

»  Anemia (propia de las enfermedades crénicas), con
VSGelevada.

*  Alteraciones de laboratorio especificas de la lesion
de un érgano determinado.

*  Hipergammaglobulinemia.

¢ Antigenos de HVB o HVC positives.

»  ANCA positivos, especialmente ANCA - p.

+  Arteriografia: Aneurismas de arterias musculares de
pequefio y mediano calibre en rifiones y visceras ab-
dominales.
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TABLA 1.

Organo o sistema

Manifestaciones clinicas

Rifidn Insufictencia renal, hipertension.
Musculoesquelético [ Artritis, artralgias, mialgias.

SNC ACV, alteracion del estado mental, convulsiones.
SNP Neuropatia periférica, Mononeuritis Multiple

Aparato digestivo

pacreatico.

Dolor abdominal, nauseas, vomitos, hemorragias, infarto y
perforacion intestinal, colecistitis, infarto hepético, infarto

Piel Erupciones, purpura, ndédulos, infartos subcutaneos, livedo
reticularis, fenomeno de Raynaud.

Corazon

Insuficiencia cardiaca congestiva, infarto de miocardio, pericarditis

Genitourinario

Dolor testicular, ovarico, epididimitis.

Diagnostico

El diagndstico se basa en las muestras de biopsia de los
tejidos afectados. Si el lugar es de dificil acceso se demues-
tra el dafio vascular por angiografia, en la que se puede ver
aneurismas en las arterias de pequefio y mediano calibre en
la circulacion hepatica, renal y visceral. Los aneurismas no
son patognomonicos de esta afeccidn; a veces solo se pue-
den evidenciar segmentos de estenosis y obliteracién de
los vasos.

La biopsia de los 6rganos que producen sintomas como las
lesiones nodulares de la piel, el dolor de los testiculos y de
las lesiones musculares es el mejor método diagnostico,
mientras que las biopsias ciegas de érganos asintométicos
suelen ser negativas.

Si hay una vasculitis de pequefios vasos, especialmente en el
contexto de una glomeruloneftitis y capilaritis pulmonar, se pue-
de distinguir la poliangeitis microscopica de la PAN clasica.

La biopsia de piel debe ser lo suficientemente amplia como
para incluir la dermis profunda y asi optimizar el diagnosti-
co. Figura 5.

Figura 5. Biopsia de piel en PAN.

Prondstico

Sin tratamiento es ominoso, hay brotes de reactivacion
aguda que acaban deteriorando paulatinamente todos los
organos. La muerte puede ser por insuficiencia renal o
complicaciones gastrointestinales (infarto y perforacién
ntestinal).

La hipertension arterial refractaria es factor de riesgo
cardiovascular y agrava aun mas el dafio renal y del SNC.

La supervivencia a 5 afios en los pacientes sin tratar es
de 13% y sube a 40% con el tratamiento con
glucocorticoides, esto en pacientes sin infeccidn por el
virus de la hepatitis B.

Tratamiento

Se¢ han reportado buenos resultados combinando
prednisona 1mg/Kg./dia con ciclofosfamida. Hasta 90%
de remisiones a largo plazo.

Vidarabina (agente antiviral) y recambio de plasma con
o sin glucocorticoides.

IFN a y recambio de plasma.

Manejo de la hipertension arterial. Previene las compli-
caciones a largo plazo.

ARTERITIS DE TAKAYASU

Es una enfermedad inflamatoria y estenosante de las arte-
rias de grueso calibre que muestra gran predileccion por el
cayado adrtico y sus ramas. Se conoce también como el
sindrome del cayado adrtico.
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Epidemiologia

Esrara, menos frecuente que la arteritis de células gigantes.
Es mas prevalente en las adolescentes y mujeres jovenes.
Aunque se observa mas a menudo en Oriente, no respeta a
ninguna raza niregion geografica. Se ha descrito la asocia-
cién de la enfermedad con el HLA - DR2, MB1 en Japon y
conel HLA - DR4, MB3 en Estados Unidos.

Patogenia

Afectacién de arterias de tamaflo grande, con mayor prefe-
rencia por el arco aortico y sus ramas, También se pueden
afectar las ramas de la arteria pulmonar.

Mecanismos inmunogeénicos y anticuerpos circulantes

!

Panarteritis con infillrados inflamatorios
mononucleares y celulas gigantes

Proliferacion y fibrosis de ta intima, cicatrizacion
y vascularizacion de la media

Rotura y degeneracion de laléminag elastica

Estrechamiento de la juz del vaso
Frombosis
Afeccion dejos vasa vasorum (ocasional)

Menor flujo de sangre a diversos organos y sistemas

Signos y Sintomas

Morfologia

Por lo general, esta patologia afecta al arco aortico pero en
un tercio de los casos afecta al resto de la aorta y a sus
ramas, y en algunos casos esta limitada a la aorta toracica
descendente y a la aorta abdominal.

Macrosedpico

Los cambios morfoldgicos comprenden, en la mayor parte
de los casos, un engrosamiento irregular de la pared adrtica
con plegamiento de la intima. Cuando se afecta el arco
adrtico, los orificios de las arterias principales de la por-
cién superior del cuerpo pueden estar intensamente es-

trechados o incluso obliterados por el engrosamiento de
la intima siendo responsable de la designacién "enferme-
dad sin pulsos".

Histologia

Los cambios precoces consisten en infiltrado mononuclear
adventicial con revestimiento perivascular de los vasa
vasorum.

Posteriormente puede haber una inflamacion mononuclear
intensa de la media, acompariada en algunos casos por cam-
bios granulomatosos, repleta de células gigantes de
Langhans y necrosis central.

Los cambios morfolégicos pueden ser indistinguibles de
los de la arteritis de células gigantes. Ademas, la descrip-
cion de Takayasu se basa, principalmente, en los datos cli-
nicos, incluyendo la edad del paciente. Los estadios tar-
dios muestran una fibrosis extensa de la media y un intenso
engrosamiento de la intima por parte de las células muscu-
lares lisas y la matriz extracelular asociada.

Manifestaciones clinicas

Sintomas generales tempranos: Malestar, fiebre, sudoracion
nocturna, artralgias, anorexia, pérdida de peso. Se pueden
adelantar a la lesién arterial.

Lesion arterial: Dolor procedente de los vasos afectados,
claudicacién en miembros superiores ¢ inferiores.

Tardios: Sintomas consecutivos a la isquemia. Disminucién
o ausencia de los pulsos especialmente a nivel de la
subclavia. También puede haber hipertension arterial.
Vertabla 2.

Laboratorio

»  VSGelevada ocasionalmente.
*  Anemia ligera.
*  Niveles elevados de inmunoglobulinas.

Diagnéstico

Historia de mujer joven que presenta disminucién o aboli-
cién del pulso arterial y soplos arteriales. La arteriografia
tiene signos tales como irregularidad de las paredes
arteriales, estenosis, dilataciones postestendticas, forma-
cion de aneurismas, oclusiones y aumento de la circulacion
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colateral. Se debe realizar una aortografia completa, salvo La demostracion histopatoldgica de los vasos inflama-
que exista contraindicacion por el rifidn, con el fin de dos es otro dato confirmatorio, sin embargo, pocas ve-

visualizar totalmente la distribucion y severidad de las le- ces es facil obtener tejido para su diagndstico.
siones arteriales. Figuras 6 v ~.

TABLA 2.
MANIFESTACIONES CLINICAS LOCALIZADAS

Arteria afectada % alteraciones | Manifestaciones clinicas
arteriograficas

Subclavia 93% Claudicacion de los brazos, fendmeno de Raynaud.
Cardétida comin 58% Trastornos visuales, cefalea.
Aorta abdominal 47% Dolor abdominal, nauseas, vomitos
Renales 38% Hipertension, insuficiencia renal
Cayado y raiz de la aorta 35% Insuficiencia adrtica, insuficiencia cardiaca congestiva
Vertebrales 35% Alteraciones visuales, mareos
Eje celiaco 18% Dolor abdominal, nauseas, vomitos
Mesentérica superior 18% Dolor abdominal, nauseas, vomitos
Tliacas 7% Claudicacion de las piernas
Pulmonares 10-40% Dolor toracico atipico, disnea
Coronarias <10% ‘Dolor toracico, infarto de miocardio.

Figura 6. Figura 7.
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Tratamiento

Los glucocorticoides en dosis de 40 a 60 mg/dia de
prednisona alivian los sintomas, pero no esta demostrado
que mejoren la supervivencia.

Se mejora la morbimortalidad secundaria a los ictus apoplé-
ticos, la hipertensién por la estenosis de las arterias renales
y mejorando el riego sanguineo combinando los
glucocorticoides en la fase sintomatica aguda, con un tra-
tamiento quirurgico, mas angioplastia de los vasos
estenosados. Esto hace que la mortalidad baje al 10%.

En los pacientes con sintomas refractarios al tratamiento
con glucocorticoides se han obtenido buenos resultados
con metotrexato en dosis de hasta 25 mg por semana.

Complicaciones y pronéstico

Las complicaciones estdn relacionadas con la distribucién
de los vasos afectados. La muerte puede producirse por
ICC 0 ACV y oscila entre 10% y 75%. Puede haber remisio-
nes espontaneas.

SINDROME DE KAWASAKI

Es una enfermedad aguda y febril de los nifios que afecta
a muchos sistemas corporales. Se llama también sindro-
me ganglionar mucocutaneo. Afecta a arterias de tama-
fio grande, mediano y pequeflo, y a menudo a las arterias
coronarias.

Epidemiologia

Es comun en nifios pequefios y lactantes (el 80% meno-
res de 4 afios). La incidencia mas alta esta entre los 6 y
los 12 meses de edad con un indice en disminucién du-
rante la primera década de la vida.

Es epidémica en Japdén y es también frecuente en ni-
flos con ancestros japoneses. Se ha encontrado en
Hawai y de manera creciente en Estados Unidos. Es la
principal causa de cardiopatia adquirida en nifios en
Estados Unidos.

Patogenia

{ esion del endotelio vascuiar mediada inmunitariamente

¢ Etiologia infecciosa?
(Toxina t det sindrome de Shock Toxico» | S. Aureus ™)

Activacion policlonal LB Activacidn de LT,y
monocitos
Citocinas L2 IL1. 7 anticuerpos

endoteliales

Endotelic vascular? Aumento de los antigenos de activacion inducibles por citocinas
Edema y proliferacion de células endoteliales
Afectacion inflamatoria detodo el grosor deia par

Curacién y formacion de cicatrices

Signos y sintomas

* También se han implicado la enterotoxina B estafilocdccica (SEB) y C (SEC) y las exotoxinas pirogénicas estreptococeicas.
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Morfologia

»  Necrosis e inflamacidn intensa que afecta a todo el
grosor de la pared vascular con necrosis fibrinoide leve.

«  Lesionde la arteria coronaria; amplia gama que va des-
de destruccion de todos los componentes de la pared
con necrosis segmentaria y cambios fibrinoides e infil-
tracién de células inflamatorias hasta cambios leves
que comprometen solamente a la intima.

< Proliferacion de la intima e infiltracion de los vasos por
células mononucleares. A lo largo de la arteria suelen
verse aneurismas arrosariados y trombosis.

»  Laslesiones graves suelen dar origen al debilitamiento
de la pared con trombosis, formacion de aneurismas y
rotura.

»  Hay una predileccién de las arterias intramurales de
tamafio grande y medio de las arterias coronarias so-
bre las ramas intramiocardicas pequefias.

«  Elinfiltrado inflamatorio estd compuesto por células
linfoides y neutréfilos, aunque pueden verse
eosinofilos.

*  Edema y proliferacion de células endoteliales, afecta-
cién inflamatoria de todo el grosor de la pared vascular,
curacion y formacion de cicatrices.

Manifestaciones Clinicas

Es una enfermedad aguda que cursa con fiebre y compro-
miso de muchos 6rganos y sistemas. La fiebre suele ser alta
y prolongada, y sin terapia antiinflamatoria pueden persis-
tir por una o dos semanas.

Caracteristicas clinicas:

«  Adenitis cervical no supurada

+  Alteraciones de piel y mucosas: edema, congestion
conjuntival, eritema de la cavidad oral, labios y palmas
de las manos y descamacion de la piel de las puntas de
los dedos.

«  Aproximadamente 90% de los pacientes sufren un exan-
tema que rara vez tiene aspecto vesicular, pustuloso o
buloso. La erupcion respeta el tronco y las extremida-
des, pero se puede generalizar.

+  Aparecen aneurismas de las arterias coronarias en 25%
de los casos.

»  Otras manifestaciones: pericarditis, miocarditis,
isquemia, infarto de miocardio y cardiomegalia.

Criterios diagnésticos

Fiebre por 5 o mas dias sin otra explicacion, mas al menos
cuatro de los siguientes:

*  Inyeccién conjuntival bulbar no exudativa.

+  Cambios orofaringeos (por ejemplo labios congestio-
nados o fisurados, faringe congestiva, lengua con as-
pecto de fresa).

+  Cambios enlas extremidades (por ejemplo eritema pal-
mar o plantar, edema de las manos o pies, descamacién
periungueal)

»  Exantema polimorfo.

»  Linfadenopatia cervical no supurativa aguda.

Una variedad de otras infecciones y trastornos no infeccio-
sos se puede presentar con hallazgos similares. Se deben
excluir por historia, examen fisico y pruebas de laboratorio
adecuadas.

Se puede hacer un diagnostico de sindrome de Kawasaki
atipico con menos de cuatro de estos criterios, si estan
presentes aneurismas coronarios. La arteriografia coronaria
puede evidenciar las lesiones grandes y que pueden en
algin momento poner en peligro la vida. Los cambios pato-
logicos por fuera del sistema vascular suelen ser de poca
importancia.

Caracteristicas asociadas

¢ Artralgia y artritis.

+  Meningitis aséptica.

«  Alteraciones cardiovasculares, incluyendo miocardi-
tis, aneurismas arteriales, pericarditis, regurgitacion
mitral o adrtica o arritmias ventriculares.

< Diarrea, vomito y dolor abdominal.

»  Disfuncién hepatica.

+  Distension de la vesicula.

»  (angrena periférica.

«  Pérdida de audicion neurosensorial.

»  Uretritis con piuria estéril.

*  Uveitis.

Tratamiento

Se ha usado gammaglobulina intravenosa administrada jun-
to con aspirina que al parecer reduce la prevalencia de ano-
malias de la arteria coronaria a largo plazo.

Fase aguda:

¢ Globulina inmune intravenosa, 2g/Kg. en infusion du-
rante 10 - 12 horas.

«  Aspirina, 80 - 100 mg /Kg./ dia en 4 dosis igurles hasta
eldia 10.
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Fase convaleciente en casos no complicados:

. Aspirina 3 - Smg. /Kg. Una vez al dia por 6 -8 semanas.

+  Pacientes con enfermedad coronaria:

> Aspirina 3 mg /Kg una vez al dia.

« Dipiridamol, 1 mg/Kg./dia en pacientes seleccio-
nados.

»  Terapia anticoagulante o fibrinolitica o ambas (segun
sea necesario en pacientes con trombosis arterial.

Opciones para pacientes con isquemia miocardica cré-
nica:

+ Angioplastia coronaria transluminal.
¢ Revascularizacion coronaria (bypass)
»  Trasplante cardiaco.

Pronostico

Esta enfermedad suele ser autolimitada. Aproximadamen-
te 20% de los pacientes desarrollan secuelas vasculares
con un intervalo de gravedad desde la ectasia o formacion
de aneurismas asintomaticos hasta la formacién de
aneurismas gigantes de la arteria coronaria con rotura,
trombosis, IMA o muerte subita. La tasa de mortalidad
varia entre 0.5% y 2.8%

Las complicaciones suelen aparecer hacia la tercera o
cuarta semana de evolucidn hasta la convalecencia.

GRANULOMATOSIS DE WEGENER

Es una enfermedad caracterizada por una vasculitis
granulomatosa necrotizante de las vias respiratorias su-
periores e inferiores, acompaflada de glomerulomefritis.
Ademas, puede existir una vasculitis diseminada de in-
tensidad variable que afecta a las arteriolas y vénulas
de pequefio tamaiio.

Epidemiologia

Es una entidad poco frecuente. La mayor prevalencia
se encuentra hacia el cuarto o quinto decenio de la vida,
pero puede presentarse a cualquier edad. Un 15% de
los pacientes tiene menos de 19 afios y raras veces apa-
rece antes de la adolescencia. Es muy rara en la raza
negray la proporcion hombre - mujer es de 1:1

Patogenia

Vasculitis necrosante de arterias y venas de pequefio calibre
y Formacion de Granulomas intra o extravasculares

v

¢ Hipersensibilidada un agente infeccioso
inhalado o0 endégeno?
(S. aureus enfaringe)

Complejos inmunes cCirculantes y depositados
en la pared vascular
Formaci6n de granulomas.con abundantes
células gigantes multinucleadas
¢ Hipersensibilidad retardada y/o cuerpo extrafio?

il

¥

ANCA con predominioc ANCA-¢
Liguido de lavado broncoalveolar con-abundantes neutrofilos

v

Signes y sintomas
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Morfologia

Afeccion de arteriolas y vénulas pequefias a lo largo
de todo el organismo.

Frecuente en vias respiratorias, rifiones y bazo.

Las lesiones contienen granulomas que pueden estar
dentro, adyacentes o separados de la pared vascular,
las que estan rodeadas por un area de proliferacion
fibroblastica con células gigantes e infiltrado
leucocitario y pueden cavitarse semejando a un tubér-
culo. La principal diferenciacién anatomopatologica es
con la infeceién por micobacterias u hongos.

Puede haber fibrosis progresiva y organizacion.
Lesiones renales:

Lesiones iniciales o leves: proliferacion focal aguda y
necrosis de los glomérulos con trombosis de asas ca-
pilares glomerulares aisladas (glomerulonefritis
necrotizante focal).

Lesiones avanzadas: necrosis difusa, proliferacion y
formacién de semilunas (glomerulonefrits semilunar).
Los pacientes con lesiones focales solo pueden pre-
sentar hematuria y proteinuria sensibles al tratamien-
to, mientras que los que padecen una enfermedad difu-
sa pueden desarrollar una insuficiencia renal rapida-
mente progresiva.

Cuadre clinico

Vias respiratorias:

Dolor en los senos paranasales con expulsion por la
nariz de secreciones purulentas o sanguinolentas,
acompailada o no de ulceras de la mucosa nasal.
Perforacion del tabique nasal que produce deformidad
nasal en silia de montar.

Figura 8. Estenosis antes de la traquea (1) y estenosis después de la traquea (2)

«  Otitis media serosa como consecuencia de la obstruc-
cién de la trompa de Eustaquio.

«  Estenosis subglética por la enfermedad o por un pro-
ceso de cicatrizaciéon (16% de los pacientes). Puede
causar obstruccion respiratoria intensa. Figura 8.

Pulmonar:

« Infiltrados fijos asintomaticos en aproximadamente 34%
de los pacientes. Figura 9.

»  Estenosis bronquial, lesiones inflamatorias sin este-
nosis, ulceraciones, pseudotumores y hemorragias.

»  Tos, hemoptisis, disnea o dolor toracico (85% a 90%
de los pacientes).

«  Nédulos pulmonares.

«  Pleuritis.

Ojos:

+  Conjuntivitis leve.

«  Dacriocistitis, escleritis, epiescleritis, esclerouveitis
granulomatosa, vasculitis de los vasos ciliares.

= Lesiones retroorbitarias ocupantes de espacio que dan
lugar a proptosis.

*  Dolor ocular, pérdida de la visidn, lesiones retinianas,
lesiones comeales, iritis.

Lesiones cutaneas:

*  46% de los casos.

«  Pépulas, vesiculas, purpura palpable, nédulos subcu-
taneos.

o Labiopsia descubre lesiones de vasculitis, granulomas
o0 ambos.
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Corazon:

+ 8% de los pacientes manifiesta
compromiso cardiaco.

«  Pericarditis, vasculitis coronaria.

*  Miocardiopatia (raro).

SNC:

o 23% de los pacientes.

»  Neuritis de nervios craneales,
mononeuritis multiple.

»  Vasculitis o granulomas cerebrales (raro).

Riiion:

«  Nefropatia en 77% de los pacientes.

+  Altamortalidad y morbilidad.

+  Glomerulitis leve con proteinuria,
hematuria, cilindros hematicos.

« Insuficiencia renal progresiva.

General:

+  Artralgias, artritis.
+  Fiebre: indica actividad de la enfermedad
o la presencia de un proceso infeccioso.
« Tos y otros sintomas respiratorios.
»  Pérdida de peso (mas del 10% del peso corporal).
»  Hipertiroidismo (raro).

Laboratorio:

«  VSGelevada.

»  Anemia ligera con leucocitosis. Trombocitosis como
reactante de fase aguda.

+  Hipergammaglobulinemia discreta (especialmente la Ig
A) y titulos elevados de factor reumatoide.

+  No hay hipocomplementemia pese a la existencia de
complejos inmunes circulantes.

»  Enla enfermedad tipica hay ANCA-c positivos espe-
cialmente si hay nefropatia.

Diagnostico

»  Historia clinica y examen fisico.

»  Demostracidn histopatologica de la lesién vascular por
biopsia de los tejidos afectados. Ideal la biopsia de
pulmon por toracotomia. La biopsia de vias respirato-
rias evidencia la inflamacion granulomatosa y necrosis
y ocasionalmente la vasculitis. La biopsia renal demues-
tra glomerulonefritis.

»  ANCA-c Altamente especifico. Son positivos aun du-
rante afios después de la remision.

«  Los hallazgos radioldgicos son incidentales en 10% a
27% de los pacientes. Se ven infiltrados de varios ti-
pos, opacidades difusas o areas de consolidacion.

«  La tomografia axial computarizada corrobora los ha-
llazgos radielogicos, revela opacidades nodulares con
0 sin cavitacion central o broncogramas aéreos, me-
nos frecuentemente derrames pleurales, estenosis
traqueales o linfadenopatias mediastinales. Figura 10.

Figura 9. Rayos X de torax que muestra infiltrados
fijos bilaterales en parches, comunes en esta enfer-

medad por la afectacion del parénquima.

Figura 10. La Tomografia axial computarizada muestra infil-
trados y cavitaciones.
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Tratamiento

*  De eleccion ciclofosfamida 2mg/kg/dia VO teniendo
en cuenta el recuento de leucocitos y ajustar las dosis
para que las cifras de leucocitos se mantengan por
encima de 3000/ul lo que da un nimero aproximado de
neutrofilos del1500/ul protegiendo asi al paciente de
infecciones. Se debe mantener durante un afio des-
pués de la remision, después de el cual se debe dismi-
nuir gradualmente.

*  Junto con la ciclofosfamida se puede usar prednisona
en el primer mes en dosis de Img/kg/dia, pasando lue-
go a un esquema de dias alternos y disminucién gra-
dual de la dosis hasta interrumpir el farmaco al cabo de
sels meses.

»  En quienes no toleran el tratamiento por neutropenia
severa se puede usar metotrexato semanal.

«  Prevenciéndela IRC

Prondstico

*  Con el tratamiento descrito se ha conseguido me-
joria en mas del 90% de los pacientes y remisidn
completa en casiel 75%.

*  Algunos pacientes han progresado a insuficiencia
renal irreversible.

¢  Puede haber recaidas en casi el 50% de los pacien-
tes.

< Se ha documentado morbimortalidad con ¢l trata-
miento por efectos téxicos o secundarios como dia-
betes mellitus, cataratas, complicaciones infeccio-
sas graves etc.

POLIANGIITIS MICROSCOPICA

Es un tipo de vasculitis necrosante pauciinmune (que
cursa con escasos o nulos complejos inmunes) y que
afecta a pequeflos vasos (arteriolas, capilares y vénulas)
aunque también puede afectar arterias de pequefio y
mediano calibre. Tiene manifestaciones similares a la
poliarteritis nodosa clasica, pero en la poliangeitis mi-
croscopica hay compromiso renal con glomerulonefritis
y a veces del pulmdn con capilaritis pulmonar.

Epidemiologia

A veces se presenta junto con la poliarteritis nodosa y
otras vasculitis por lo que no se puede precisar la inciden-
ciareal de esta patologia. La edad de inicio es en promedio
de 48 afios y la proporcion hombre : mujeresde 1.6: 1.

Patogenia

Inflamacion necrosante de los vasosde
pequer"f calibre

Invasion detodas las capas de la pared vascular
(Neutrofilos)

Infiltrado mononuclear defazona afectada.

Necrosis fibrinoide
Reduccion de la luzdel vasoy hemorragias

Resolucién con deposito de colageno con
mayor oclusion de laluz

Morfologia

Puede haber necrosis segmentaria de la media; en algunas
lesiones el cambio se limita a infiltracion con neutréfilos
que puede hacerse fragmentaria a medida que avanza por la
pared vascular (leucocitoclastica). El término angiitis
leucocitoclastica se da a este tipo de lesiones que se loca-
liza principalmente al nivel de las vénulas poscapilares.

Cuadro clinico

Tipicamente afecta piel, mucosas, pulmones, cerebro, cora-
zo6n, aparato gastrointestinal, rifiones y musculos. Usual-
mente todas las lesiones son simultaneas.

Los hallazgos clinicos principales son hemoptisis, hematuria,
proteinuria, dolor abdominal o hemorragia intestinal, dolor
muscular o debilidad, purpura palpable, aneurismas y
microaneurismas cerebrales y ACV. Figura 12.

Diagnéstico

Se basa en los hallazgos caracteristicos de las muestras de la
biopsia de los tejidos afectados. Si el acceso no es ficil, es
suficiente demostrar por angiografia la lesién vascular en for-
ma de aneurismas en arterias de pequefio o mediano calibre.

Este tipo de vasculitis cursa con muy pocos anticuerpos e
immunoglobulinas y componentes del complemento, pero
los P- ANCA estan presentes en el 70% de los pacientes.
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Figura 12. Angiografia que demuestra la presencia de
aneurismas a nivel de una de las ramas de la carétida.

Tratamiento

Se obtiene buenos resultados combinando prednisona (1mg/
Kg./dia) y ciclofosfamida (2mg/Kg./dia). Se puede obtener
hasta un 90% de remisiones a largo plazo.

Si se demuestra la asociacién con el virus de la Hepatitis B,
se puede administrar Vidarabina y hacer un recambio de
plasma y opcionalmente se pueden administrar glucocor-
ticoides.

Manejando la hipertensién arterial se pueden reducir las
complicaciones renales, cardiacas y de SNC.

Complicaciones y prondstico

El prondstico sin tratamiento es malo. La historia natural de
la enfermedad termina en un deterioro fulminante o paulati-
no que se asocia a brotes de reactivacion aguda.

La muerte puede producirse por insuficiencia renal, compli-
caciones gastrointestinales o cardiovasculares.

La tasa de supervivencia sin tratamiento a los 5 afios es del 13%
y con el tratamiento con glucocorticoides asciende al 40%.

TROMBOANGEITIS OBLITERANTE
(ENFERMEDAD DE BUERGER)

Es una enfermedad vascular periférica y oclusiva no
aterocsclerdtica de etiologia desconocida, que afecta a ar-
terias y venas de mediano y pequefio calibre, a las venas de
las partes distales y en alguna forma los nervios de las

extremidades superiores ¢ inferiores. El compromiso infla-
matorio es segmentario. También pueden estar afectados
los vasos cerebrales, viscerales y coronarios..

Epidemiologia

Es més prevalente en hombres y se presenta con mayor
frecuencia en menores de 40 afios; predominantemente en
asiaticos e individuos originarios del este de Europa. El
tabaquismo, la hiperhomocisteinemia y los antigenos HLA-
B5 y A9 son factores de riesgo descritos.

Patogenia

La hiperhomocisteinemia ha demostrado in vitro otra posi-
ble patogénesis que puede explicar la enfermedad en pa-
cientes que no son fumadores. Se dice que la hiperhomo-
cisteinemia ocasiona disminucién de la biodisponibilidad
del 6xido nitrico que ocasiona vasorrelajacion dependiente
de endotelio con el consecuente aumento del estrés
oxidativo que cronicamente estimula la proliferacion de las
células musculares y altera las propiedades elasticas de las
paredes del vaso y genera un efecto protrombotico por
activacion del factor V.

Morfologia

Estas lesiones son claramente segmentarias y suelen co-
menzar en arterias de calibre pequefio y medio. Al contrario
de la arteriosclerosis, la enfermedad de Buerger afecta prin-
cipalmente a las arterias medianas y pequefias de las extre-
midades superiores e inferiores y, solo en ocasiones, a arte-
rias mas grandes. Las venas y nervios adyacentes que acom-
pafian a las arterias a menudo se afectan de forma secunda-
ria, llevando a un encapsulamiento fibroso progresivo de
estas estructuras.

Los hallazgos histopatoldgicos varian de acuerdo con la
fase de la enfermedad. Frecuentemente se diagnostica en la
fase aguda cuando al estudio histopatoldgico se encuentra
un segmento del vaso con tromboflebitis superficial. Hay
trombo oclusivo, con una alta celularidad a expensas de
células inflamatorias y en las paredes del vaso una leve
reaccion inflamatoria. Puede haber leucocitos
polimorfonucleares, microabscesos y células gigantes

multinucleadas.

En la fase subaguda los hallazgos pueden ser subjetivos,
hay una organizacién progresiva del trombo en los vasos
pero en la fase crénica o en la final lo tinico que se ve es un
trombo organizado y fibrosis de los vasos sanguineos.
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En los tres estadios la estructura normal del vaso, inclu-
yendo la lamina elastica interna, generalmente aparecen
intactas. Esto es lo que distingue a la tromboangeitis
obliterante de la arterioesclerosis y de otros tipos de
vasculitis sistémicas en las que hay interrupcion de la
l4mina eldstica interna y de la media.

La afectacién aguda de cualquier arteria o vena se carac-
teriza por una infiltracioén polimorfonuclear de todas las
capas de la pared vascular, junto con trombosis mural u
oclusiva de la luz. Microabscesos pequefios dentro del
trombo crean un patrén bastante diferente al de la trom-
bosis de la arteriosclerosis. Estos microabscesos tienen
un foco central de leucocitos polimorfonucleares rodea-
dos por una pared de inflamacion granulomatosa. Con el
tiempo, el trombo experimenta organizacién y
recanalizacion.

Manifestaciones clinicas

Precoces: Usualmente debuta con isquemia de las arte-
rias y venas pequefias y distales. También se presenta
con tromboflebitis migratoria, fenémeno de Raynaud y
claudicacién de la extremidad afectada (pies, piernas,
manos o brazos). '

Tardios: Insuficiencia vascular con dolor y gangrena de
la region afectada, cambios tréficos en las uflas y ulceras
dolorosas.

Recaidas y remisiones: alteraciones en la sensibilidad y de
la prueba de Allen.

Diagnéstico
Historia clinica:

Una historia de tabaquismo, inicio del cuadro antes de los 50
afios, oclusion arterial a nivel infrapopliteo, flebitis migrans y
ausencia de factores de riesgo para arterioesclerosis diferen-
tes al tabaquismo. La historia de isquernia relatada como clau-
dicacion, dolor de reposo, Ulceras de isquemia o gangrena.

Examen Fisico

Pulsos braquiales y popliteos normales, reduccidn o des-
aparicidn de los pulsos radial, cubital o tibial.

En pacientes con ulceras en las piernas en quienes se pien-
sa en la enfermedad de Buerger, la prueba de Allen puede
representar un acercamiento al estado de la circulacion de
las manos y dedos. Un resultado anormal en esta prueba en
un hombre joven fumador con tlceras en las piernas es
altamente sugestivo de tromboangeitis obliterante. Pero un
resultado anormal también esta presente en otros tipos de
enfermedad vaso oclusiva como la escleroderma, el sindro-
me de CREST, el trauma repetitivo como el de las personas
que trabajan con martillos neumaticos, émbolos o estados
de hipercoagulabilidad y otras vasculitis.
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Arteriografia: dtil para el diagndstico pero no hay hallazgos
patognomonicos. Se evidencian lesiones segmentarias con-
sistentes en afinamiento de los vasos distales y presencia
de circulacién colateral en las areas de oclusion vascular.
No suele haber ateroesclerosis proximal.

El diagnéstico definitivo lo da el estudio anatomopatoldgico
de las muestras de la biopsia.

Tratamiento

No existe tratamiento especifico. Se aconseja la suspen-
sion del habito de fumar.

Se pueden realizar derivaciones de los vasos de mayor ca-
libre, lo cual generalmente es dificil dadas las caracteristi-
cas de compromiso distal y de pequefios vasos.

Las lesiones se manejan con debridamiento y en casos ex-
tremos con amputacidn; los antibidticos se usan para pre-
venir la sobreinfeccion. Los anticoagulantes y los
corticosteroides no han demostrado utilidad.

Actualmente se esta usando un analogo de prostaglandinas
(iloprost) con dosis de aspirina, lo cual ha reducido nota-
blemente la necesidad de amputacion. Esta terapia ha teni-
do buenos resultados en Europa pero no esta disponible
en Estados Unidos. El uso de sildenafil se ha propuesto
como una alternativa.

La simpatectomia no estd muy claramente indicada en pre-
vencion de la enfermedad, pero puede ayudar a controlar la
progresion de las ulceras superficiales.

Se ha utilizado terapia trombolitica con estreptokinasa
intraarterial en pacientes con lesiones gangrenosas o
pregangrenosas de los dedos o de los pies y se ha docu-
mentado una disminucién del nivel de amputacion pero to-
davia no se ha determinado el papel que juega la terapia en
estas lesiones.

En caso de documentarse hiperhomocisteinemia, se puede
revertir con piridoxina y suplementos de 4cido fdlico.

ENFERMEDAD DE RAYNAUD

Se caracteriza por un proceso de isquemia episodica que
afecta los dedos de las manos, los pies y algunas veces la
punta de la nariz y las orejas, caracterizado por un proceso
gradual de palidez, cianosis y rubor de la region afectada,
tras la exposicidn al frio y calentamiento posterior. También
puede responder a tension emocional.

Se ha documentado vasoespasmo pulmonar (fendmeno de
Raynaud pulmonar) durante el cateterismo del corazén de-
recho en algunos pacientes con colagenopatias, sobre todo
en aquellos pacientes que padecen un tipico fendmeno de
Raynaud periférico.

Epidemiologia:
Es comun en mujeres jovenes, por lo demas sanas. Se rela-
clona con angina variante y migrafla y es posible que haya

causas comunes al vasoespasmo.

Patogenia

No hay cambios organicos en las paredes arteriales excep-
to en etapas tardias en que puede haber proliferacion de la
intima. Se evidencia una respuesta exagerada a las ordenes
vasomotoras centrales y locales normales que aparecen en
respuesta al frio o a emociones.

Diagnoéstico
Examen fisico:

A menudo es normal, los pulsos son normales. Los dedos
suelen estar frios entre las crisis y sudar excesivamente.

Prondstico

El curso de la enfermedad suele ser benigno, aunque los
casos cronicos de larga duracién pueden padecer atrofia
de la piel, tejidos subcutaneos y musculos.

La ulceracion y la gangrena isquémica son raras. Menos de
1% pierden parte de un dedo.
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