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VASCULITIS NECROSANTE COMO MANIFESTACION
DE ENFERMEDAD SISTEMICA INFANTIL

v

1. INTRODUCCION:

E1 término vasculitis necrosante en la literatura médica ha sido siem-
pre controvertido, ya que existen diferentes opiniones aun en su defi-
nicidn de acuerdo a los diversos especialistas que la estudian: derma-
t6logos, inmunoldgos, patdlogos. A través de los afios y hasta nuestros
dias, cada uno de ellos ha contribuido en aspectos distintos de acuer-

do a 1o que consideran importante.

La primera referencia sobre esta entidad, en 1a literatura, 12 hizo -
Willan en su 1ibro de enfermedades cutdneas publicado en 1808 y las --
1amé "pidrpura urticariana® (8). En 1866 Kussmall y Maier describieron
clinicamente a un hombre de 27 afios donde a la enfermedad caracteriza-
da por lesiones nodulares palpables a 1o largo de arterias de mediano

calibre 1a 1lamaron periarteritis nodosa. Debido a que las lesiones no
dulares se encontraban en una minoria de pacientes y ademis histopato-
l5gicamente habfa lesidn inflamatoria de 1a pared arterial, el término
de poliarteritis fue reemplazado por periarteritis nodosa. Este concep
to fue manejado casi durante un siglo hasta que Zeer en 1952 (3) publi
¢6 una revisién crftica de poliarteritis y propuso la primera clasifi-
cacion de sindrome de arteritis, el témino englobd no solo a una en--
fermedad inica como anteriormente se referia, sino que nace la idesz de
un sindrome con diversas menifestaciones, resultantes de varios proce-

sos patoldgicos.



Desde principios de este siglo se postuldé la idea de que 1a poliarteri,
tis es el resultado de un estado de hipersensibilidad debido a la ob--
servacion de que 1as lesiones se vefan asociadas a algunas drogas ta--
les como "sulfas" y presentaban caracterfsticas similares a la enferme

dad del suerc (8, 3).

A mediados de siglo Rich {8) propuso que los cambios patalégicos encon
trados en las lesiones necrosantes no orientaban al diagndstico ya que

podian ser causadas o no por hipersensibilidad.

Desde entonces las clasificaciones han sido formuladas en base a dife-
rentes puntos de vista, tales como: la topografia de las lesiones; el
tipo de vaso afectado; el mecanismo patogénico posible; la evolucién -
de las lesiones; la etiologia y el pronfstico, todo ello con objeto de
obtener una vision mis especifica y clara. Sin embargo hasta la fecha

existen series divergencias.

Los estudios mas recientes con respecto al mecanismo etiopatogénico -
probable, con el avance de 1a inmunopatologia, ha contribuido grande--
mente al conocimiento de estos mecanismos. Sin embargo aun existe con-

fusidn, ya que cada dia se encuentran nuevos puntos de interaccidén in-

muiolégica 1o que hace que en el futuro inmediato no se prevee un -~

acuerdo sobre esta materia. Es tal la complejidad del problema que --
existen en la literatura varios términos para designar a la vasculitis

necrosante, Cada uno de ellos estad basado en 1os cambios encontrados -

histopatolégicamente o en mecanismos patogénicos propuestos, y as{ te-



nemos entre otros:

Angeitis alérgica
Vasculitis

Panivasculitis

Arteritis

Angeitis leucocitoclastica
Vasculitis urticariana
Vasculitis subcutdnea
Periarteritis nodosa

Vasculitis alérgica

Todos estos términos tratan de recalcar un aspecto de 1o que 1lamamos
vasculitis necrosante, como el tipo de vaso afectado, el mecanismo --
etiopatogénico probable o 12 imagen histoldgica de la lesifn. Sin em-
bargo estas lesiones se han descrito en cualquier 6rgano con afeccidn
de todo tipo de vasos sanguineos y con cambios histolGgicos variables,
desde ligera inflamacidn de pared vascular hasta necrosis total. Las
manifestaciones cutdneas aparentemente son inespecificas. Ademds todo

esto sin implicaciones etioldgicas de evolucidn o prondstico.

El estudio de las vasculitis es complicado ya que este fendmeno es -
sumamente dinamico por 1o que su interpretacion debe de ser muy cuida
dosa; a menudo, las definiciones, la imagen histolégico o los mecanis
mos etiopatogénicos propuestos, reflejan unicamente un aspecto parcial

de todo el expectro de l1a lesidn. Se ha tratado de clasificar ésta --



con el objeto de facilitar Ta identificacion del padecimiento y contri

buir a la rehabilitacién del paciente.

Entre las definiciones de vasculitis necrosante que utilizan diferen--

tes autores se tiene:

1.

La vasculitis necrosante comprende un grupo de enfermedades que
afectan a pequefias arterias, arteriolas o venulas con grados va-
riables de necrosis en l1a pared vascular e infiltracion perivas-

cular de linfocitos y polimorfonucleares (3).

El térmmino vasculitis denota inflamacidn y necrosis de la pared

vascular (7, 2, 13, 5).

Vasculitis necrosante. Se define como un patrén de reaccidn cutd
nea caracterizada histoldgicamente por necrosis fibrinoide de pe
quefios vasos (venulas); leucocitoclasis, inflamacion del endote-

110 y extravasacidn de eritrocitos (18).

La vasculitis en la piel es una reaccién comin como respuesta a

una variedad de eventos internos y externos (19).

Vasculitis, Expresidn cutdnea de las enfermedades por complejos

inmunes (13).

La vasculitis necrosante es necrosis de los vasos pequefios den--
tro de l1a dermis, infiltracién de leucocitos dentro y alrededor

de paredes vasculares, hemorragia y ocasionalmente trombosis (11).



i.

10.

11.

12.

E1 fendmeo de vasculitis comprende un grupo heterogéneo de en--
fermedades que comparten un substrato patoidgico comidn con gra-
dos variables de necrosis e infiltracion de células y fibrina -

en la pared vascular (12),
La vasculitis son depdsitos granulares de inmunoglobulina (13).

£1 término vasculitis necrosante comprende un grupo grande y -~
heterogéneo de enfermedades que comparten un sustrato comin:
Los cawbios inflamatorios en la pared de 10s vasos sanguineos,
tales como necrosis fibrineide {constituida por fibrina; inmuno
globulinas; complemento; otras proteinas del suerc y fragmentos
de plaquetas), exudado de c&lulas inflamatorias, neutrdfiles, -
eosinéfilos, polvo nuclear (cariorexis) y en menor proporcién -
Tinfocitos, c&lulas plasmat¥cas, histiocitos y ocasionalmente -

células gigantes multinucleadas y fibrina (24),

Vasculitis son cambios inflamatorios en las paredes de los va--

sos sangufneos (25, 6).

Un amplio grupo de padecimientos cuyo principal demominador co-

nin reside en inflamacidn y necrosis de paredes vasculares (10).

Vasculitis necrosante es un abigarrado grupo de cuadros anatomo
clinicos que tienen en comin como hecho primario dentro del cua

dro patolfgico, una lesidn vascular inflamatoria acompafiada por

necrosis fibrinoide (12 ).
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13. Vasculitis leucocitoclastica kambién 11amada Q]érgiqa o vasculi-
tis necrosante. Tigne como lesidn primaria comdn papulas purpiri
cas conocidas como pdrpura palpable, la cual es caracterizada --
histoldgicamente por dafio en vasos pequeiios cutdneos y un infil-
trado de neutrdofilos que muestran fragmentacidn de nicleos (ca-

riorrexis o leucocitoclasia)(25).

En este andlisis se considera a la vasculitis necrosante como una mani
festacidn cutdnea en la cual Ta lesidn mis caracteristica es la plrpu-
ra palpable con opcidn a considerar que las lesiones cutaneas forman -
parte de diversos sindromes y que no es una enfermedad por si misma, -
siendo variables los mecanismos etiopatogénicos, pero comparten las si
guientes caracteristicas histoldgicas: inflamacidn y necrosis de peque

fios vasos sanguineos de la dermis.

La vasculitis necrosante puede ser: a) la primera manifestacidn de una
enfermedad sistémica como la pirpura de Henoch Shénlein, b) una mani--
festacion predominante del padecimiento como en la crioglobulinemia, -
¢) formar parte de una manifestacion menor dentro de la enfermedad co-
mo en el lupus eritematoso sistémico, d) ser una reaccion de hipersen
sibilidad a infecciones virales, bacterianas, parasitarias, etc., --

e) una manifestacion de agentes externos fisicos.

La evolucion tanto clinica como histoldgicamente es muy variable, ya -
que la vasculitis es una manifestacion de varios mecanismos patogéni--

cos involucrados.

(T2



AsT como existen miltiples definiciones, también se han propuesto gran
cantidad de esquemas para c]asifigar a las vasculitis. Todas ellas a -
su vez representan puntos de vista, generalmente parciaies, de 1o que
estd ocurriendo en forma dindmica en estos procesos. Asi tenemos cla-
sificaciones: a) desde e! punto de vista topogrifico de acuerdo a la -
localizacion de las lesiones, b) de acuerdo al tamafic de los vasos san
gufneos afectados; grandes vasos, mediancs y vasos pequefios (8)? c) se
gln su evolucidn clinica en aguda, crénica o mixta {25}, d) segdﬁ cam-
bios morfoldgicos como son el tamafio y tipo del vaso afectado, asi co-
mo el exudado de células inflamatorias que predomina (24), e) de acuer
do a tres grupos: 1) poliarteritis nodosa, 2) grupc de las vasculitis

inmunoligicas y 3) vaéculitis de célultas gigantes (3), f) desde el pun
to de vista inmunoldgico se les ha clasificado en: I. vasculitis leuco
citocldstica, II. vasculitis reumdtica, III. vasculitis granulomatosa,
IV. periarteritis nodosa, V. arteritis de células gigantes (15), -

g) Zeek (19 ) propuso la clasificacidn en cinco categorfas:

1. Angeitis por hipersensibilidad

2. Angeitis granulomatosa alérgica

3. Arteritis reumdtica (asociada a fiebre reumdtica)
4, Periarteritis nodosa

5. Arteritis temporal

h) segiin su respuesta al tratamiento; de acuerdo a la fecha del diagnds

tico y su respuesta a los esteroides y en algunos casos a los inmunosu-



presores tipo ciclofosfamida.

Sin embargo no hay relacidn aparesnte con el pronGstico de la enferme--
dad base. Los grupos 2, 3, 4 cada uno con evolucion mis torpida aln --
con diagndstice instituido sin cambio franco de las lesiones de vascu-

1tis necrosante, 105 grupos son:

1. Vasculdi tis leucocitacldstica (venulas)

2. Granulomatosis de Wegener (pequeﬁas'arterias y venulas)

3. Paliarteritis y granulomatosis alérgica (pequefias y medianas ar-
terias )

q. Arteritis de c8lulas gigantes (grandes arterias)(19)

Finalmente 1a clasificacidn propuesta por Alarcén Segovia basada en --
mecanismos patogénicos. Esta clasificacion nos parece 1a mds Otil para
los propdsitos de este trabajo ya que esta es la que mis nos orienta -
para entender la varjabilidad de las vasculitis. En esta clasificacidn,
se propone dividir a las vasculitis en tres grupos: I. poliarteritis -
nodosa, 1X. vasculitis de vasos pequefios y I1I. arteritis de células -

gigantes; el grupo 1l se desglosa en la tabla I.

pDe todo 1o anterior se desprende que hay una gran variedad de vasculi-
tis bien definidas. Entre estas hay un grupo claramente separado de las
demds, que aunque se le ha denominado con diversos términos, vasculi--
tis de pequefios vasos, vasculitis leucocitocldstica, vasculitis inmung
Togica y arteritis de hipersensibilidad, corresponde al tipo de vascu-

litis referida en este estudio y que 1lamaremos vasculitis necrosante



TABLA 1. VASCULITIS EN VASOS PEQUERODS

VASOS
CARACTERISTICOS MECANISMO SINDROMES
AFECTADOS DISTRIBUCION GRANULOMA PATOGENICO ENFERMEDADES CLINICOS
Yenulas y arte- Generalizada InmunolGgi  Enfermedad
riolas prominente co de complejos
- cutanea Depdsito inmunes
de comple-
Jos inmu--
nes
Con antige Llupus erite- Vasculitis de
nos pro- - matoso sisté lupus
pios Arteritis Vasculitis de
reumatica vasos pequefios
de arteritis reu-
mitica
Si . Nodulos reumatoi-
des
Enfermedad
mixta del te-
jido conecti-
Vo
Sindrome pri-
mario de
Sjogrens
Antiglobu- Crioglobuline
lina Ig mia
Complejos: Esencial
Monoclonal
(T-11)
Policlonal
(T-111)
Monoclonal h
(T-1)
Con antfge
nos extra-
fios quini-
cos

{continua)
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{continua tabla 1)

VASOS
CARAC TERISTICOS
AFECTADOS

DISTRIBUCION GRANULOMA

MECANISMO
PATOGENICO

SINDROMES

ENFERMEDADES CLINICOS

Cuténea

Viral

Bacterial

Parasitaria
Antigeno
desconocido

Enfermedad
del suero in
ducida por -
mediadores
Enfermedad -
por comple--
Jos inmunes

AgHB

Crioglobulinemia
Hepatitis B

de antfgeno Hb
Vasculitis de
pequefios vasos

Enfermedad Vasculitis
de inclusidn

citomegalica

Mononucleosis
infecciosa

Rubeola
Otras

Endocarditis
subaguda bac
teriana
Fiebre reumd
tica
Nefritis des
viada

Lepra A Fendmeno de
Lepromatosis Lucio

Reaccifn leproma
tosa (eritema no
doso leproso)

Malaria

Enfermedad de
Bencets
Vasculitis
cutdnea
Comp Temento
(continua)
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(continua tabla I)

VASOS
CARACTERISTICOS MECANISMO SINDROMES
AFECTADOS DISTRIBUCION GRANULOMA PATOGENICO ENFERMEDADES CLINICOS
Idiopatica Vasculitis
leucocitoclastica
Angeitis Nddulos alérgicos
alérgica (Gougerot)
Arteritis cuténeo
alérgica
Urticaria crénica
Vasculitis o aler
gia por reaccion
a medicamentos
Si . Granulomato- Sindrome de
sis eosinof! Churg-Straus
1ica S{ndrome de
Loeffer
Hipersensi- Vasculitis
bilidad 1infocTtica
Vasculitis de
pruebas intradérmi
cas
Eritema nodoso
Si Indetermina Granulomato- Localizado
da sis de Granuloma Tetal
wegener e 1inea media
Pseudotumor de la
grbita
Si Granulomato-
sis
Linfomatoide
Dermatopoli~ Dermatopolimiosi-
miositis tis
Infantil

STndrome de
Cogan

Pirpura de
Schonlein-Henoch

Eritema Elevatum

(continua)
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(continua tabla 1)

VASQS
CARACTERITICOS
AFECTADOS DISTRIBUCION GRANULOMA

MECANISMO SINDROMES
PATOGENICO ENFERMEDADES CLINICOS

Vasculitis Enfemerdad de

ocular Eales
Vasculitis de
disco dptico

Lesiones en
la pared de
venas
Esclerosis
sistémica
progresiva
Vasculitis
virales
Enfermedad de
inclusiones
citomegilicas

Alarcon Segovia, D.: Clin. Rheum. Dis. 6(2):223-31, 1980.
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de pequefios vasos.

E1 presente estudio se realizé con el objeto de revisar los criterios -
sobre 10 que comu mente se denomina como vasculitis necrosante, su im--
portancia clinica en la edad pediitrica, la frecuencia con que se diag-
nostica en nuestro medio, as7 como para establecer con que padecimien--

tos se asocia mds frecuentemente.
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I1. MATERIAL Y METODOS:

Se revisaron los expedientes del archivo clinico del Hospital Infantil-
de México "Dr. Federico Gomez" (ho§pita1 de concentracion de la ciudad
de México), y se seleccionaron aquellos en los que se describian clini_
camente lesiones cutineas tipo como urticaria, petequias, equimosis, ~
midculas, papulas, placas, nodulaciones, vesiculas, bulas, ulceraciones,
necrosis y hemorragia y se sospechaba el diagndstico de vasculitis, en
un periodo de 10 afios comprendido de 1973 a 1983, De estog se obtuvie-
ron 88 casos con diagnostico clinico de vasculitis (tabla II). De es--
tos casos, en 41 se practicé biopsia de piel y solo en 34 casos exis--

ti6 material adecuade para su evaluacidn histoldgica.

En todos Tos casos ademds de las lesiones sugestivas clinicamente de -
vasculitis se revisaron las manifestaciones sistémicas que fue 1o que

amerité su internamiento.

Los 34 casos en los gue existid material histopatoldgico fueron revisa
dos al microscopio de luz (American Optical one-ten microstar), tefii--
dos con hematoxilina y eosina, sin conocer los datos clinicos. Todos -
los casos fueron recortados, en algunos de ellos se practicaron tincip
nes para fibras eldsticas, tricrémico de Masson, tincifn para fibras -
reticulares y tincion de PAS. Los vasos fueron medidos con una rejilla
micrométrica (American Optical) en sus mayores didmetros. Se separaron
en dos grupos: los quemedian de 100 micras ylos que median >de 100 micras

vasos pequefios y grandes respectivamente. También se separaron en dos



TABLA II. DISTRIBUCION DE 88 CASOS QUE PRESENTARON VASCULITIS CLINTCAMENTE
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DIAGNOSTICO CASOS
1. Parpura de Scholein 51
2. Lupus eritematoso sistémfco 11
3. Artritis reumatoide juvenil 3
4. Poliarteritis nodosa 3
5. Pirpura trombocitopénica inmune 2
6. Sindrome de Steven-Johnson 4
7. Colagenopatia mixta 2
8 Fiebre reumatica 2
. Hepatitis fulminante 1
10. Hipertiroidismo. Enfermedad de Graves Badedow ‘1
11. Leucemia 1infocitica 1

12. Parpura fulminante 1.

13. Tuberculosis miliar 1
14. Vasculitis penta-sintomatica de Gougerot 1
15. Escleroderma 1
16. Eritema nodoso 2
17. Enfermedad descaonocida 1
Total 88
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grupos de acuerdo al tipo de infiltrado inflamatorio; un grupo fue de-
nominado vasculitis leucocitoclastica, cuando se observa necrosis, in-
filtrado inflamatorio con predominio de polimorfonucleares y cariorre-
xis; el otro grupo estuvo formado por aquellos casos en los que el in
filtrado era predominantemente linfoplasmocitario y no habfa evidencia
de fragmentacidn nuclear. En 10 casos se obtuvo material fresco que --
fue congelado a =170°C, se tomarcn cortes en un criostato y se incuba-
ron con sueros anti IgG, IgA, IgM, C3, C; y fibrindgeno marcados con -
jsotiocianato de fluoresceina (laboratorios Merck). Los cortes fueron

observados en un microscopio Leitz Ortoplan bajo luz ultravioleta.
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I1I. RESULTADOS:

De los 34 casos estudfades, solo en 16 casos se demostrd histopatolégi
camente la existencfa de vasculitis (tabla IIl). Los hallazgos de Tabo

ratorio mis importantes de estos pacientes, se resumen en la tabla IV.

1) Edad y sexo de los pacientes.
Se encontraron 7 casos del sexo masculino y 9 del sexo femenino. La
edad de 1os pacientes oscilé desde 1 afio 1 mes hasta 14 afos de -~

edad promedio (tabla V).

2) Duracidn de 1a enfermedad.
Las lesiones de vasculitis necrosante ocurrieron como manifestacidn
inicial mayor en 8 casos de nuestra serie. En 8 casos aparecieron -
tiempo después de haber iniciado las manifestaciones de 1a enferme-
dad sistémica primaria (tabla V). En un caso el tiempo de aparicidn
de Tas lesfones no esta especificade en el expediente clinico. La -
duracion de estas lesiones fue variable, desde 15 dias de duracign
la menor hasta varios affos en el caso mds prolongado. En algunos --
casos, la vasculitis se presentd eon recidivas de estas lesiones y

en otros casos como un solo brote (tabla V).

3) Lesiones cutdneas.
Las lesiones clinicamente fueron descritas como urticaria, pete~ -
quias, equimosis, papulas, nodulos, vesiculas, bulas, ulceraciones

necrdticas y hemorragia dentro de la lesidn. La extensidn de 1la le
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TABLA III. ESTUDIO HISTOPATOLOGICO EN 34 CASOS CON VASCULITIS CLINICA
BIOPSIA DE PIEL '

DIAGNOSTICO

CASOS

BIOPSIA

CON VASCULITIS

SIN VASCULITIS

Plrpura vascular de Henoch-Schonlein
Lupus eritematoso sistémico
Periarteritis nodosa

Artritis reumatoide

Colagenopatfa mixta

Eritema nodoso

Fiebre reumatica

Stevens-johnson

Dermatomiositis

Escleroderma

Leucemia Tinfobléstica

Plrpura fulminante

Pdrpura trombositopénica*
Tuberculosis miitar

Vasculitis de causa por determinar
Vasculitis pentasintomitica de Gougerot

Total

o e e e = = NN NN WY N

w
=

OO0 QO O 0 O - OMNMNMNMNOM &N

"
N

e b e ke e O OO0 O O NN MOWD

-
w

* Biopsia de encfa.
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TABLA IV. RESULTADOS DE LABORATORIO

PRUEBA CASOS  NORMAL
Velocidad de sedimentacidn 20 mm, 3 casos
eritrocitaria 12 5 60 mm, 4 casos
Proteina C reactiva 14 8 Fuertemente positiva, 1 caso
Moderadamente positiva, 5 casos
Cuenta de plaquetas 15 9 Plaguetopenia marcada, 2 casos
Plaquetopenia moderada, 4 casos
Cuenta leucocitaria dife- Neutrofilia, § casos
rencial 16 9 Leucopenia, 2 casos
Linfopenia, 4 casos
Determinacién de células LE 8 2 + a +, 3 casos
' ) +++, 3 casos
Determinacidn factor reumatoide 9 3 ++++, 4 casos
’ + a ++, 2 casos
Determinacidén de transaminasas 2 1 160, 390 UI/L
: : TGP, 260 UI/L
Electroforesis de proteinas 14 9 IgE elevada, 1 caso
. 19G elevada, 1 caso
IgA elevada, 3 casos
Examen general de orina 16 7 Hemoglobinurfa, 1 caso
Proteinuria, 1 caso
Hematuria, 5 casos
Detenninacié_n de urea 11 10 Aumentada en 1 caso
V.D.R.L. 5 5 Todos negativos
Anticuerpos antinucleares 7 5 2 casos positivos de + a +++
Complemento ' 3 2 Hipocomplementenia< 50, 1 caso
Coombs directo 2 1

1 caso positivo a 3 diluctones

{
|
!

t
i
i
i
i
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TABLA V. DATOS CLINICOS DE 16 PACIENTES CON VASCULITIS NECROSANTE

CASO  DIAGNOSTICO EDAD SEX0 ! TIEMPO DE APARICION BROTES
INTCTAL TARDTA UROT VARIOS
1 Lupus eritematoso 10 a. F +
2 Lupus eritematoso 9 6/12 F +
3 Enfermedad mixta 12 a. F + +
4 Lupus eritematoso 9 10/12 F + +
5 Eritema nodoso 11712 F + +
6 Eritema nodoso 6 a. F + +
7 Fiebre reumitica 9a. M + +
8 Fiebre reumitica 12a. F + +
9 Piirpura vascular 6a. M + +
10 Pirpura trombocito-
pénica 7a. M + +
1l Steven Johnson 13 9/12 M + +
12 Steven Johnson 14a. M + +
13 Colagenopatfa mixta 96/12 F +
14 Colagenopatia mixta 45712 M +
I5 Escleroderma 7a. F + +
16 Poliarteritis nodosa 3a. M + +

* Edad promedio 8 afios 5 meses.
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sidén varid de poco aparente a lesiones marcadas. En ocasiones pre-
domind solo un tipo de lesidn; sin embargo en 1a mayoria habia dos
o mas tipos de lesidn dérmica y generalmente cuando la enfermedad
progresaba aparecian nuevos brotes y las lesiones se acentuaban.

El nimero de lesiones fue variada de algunas poco diseminadas a --
formas con presentacion masiva. No se encontrd una progresion sis-
temitica en cuanto a las lesiones de petequias, pdpulas, vesfculas,
bulas, nodulos y placas con ulceracidn y necrosis. En la mayoria ~
de los casos se encontré una lesion en forma de pdpula urticariana
palpable, rojo obscura con halo eritematosc. Edema de la lesidn se

encontrd solo en algunos casos.

a) pistribucién:

Las lesiones ocurrieron sobre cualquier parte del cuerpo, generalmen-
te simétricas aunque no invariablemente. Las diferentes porciones del
cuerpo fueron afectadas; la localizacidn en miembros inferiores, tobi
1los, piernas y la punta de los dedos fueron las mds frecuentes; con

menor frecuencia se encontraron en manos y antebrazes y mas raramente
el tronco y por dltimo la cara y mucosas. Estos Ultimos hallazgos se
encontraron en 1os casos de sindrome de Steven Johnson con varios gra-
dos de gravedad; las lesiones distales de manos y pies y en terceras
falanges generalmente fueron las mas afectadas y requirieron injertos

de piel.
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b} Sintomas:

Se encontrd dolor sobre las lesiones en aquellos casos asociados a 01-
ceras, se encontrd mds cominmente ardor y/o sensacidn de quemadura en
estos casos. En 1a mayoria de los casos predominé el prurito socbre las

lesiones en forma inconstante.

Las lesiones cutdneas en nuestra serie se asociaron con sintomas y --
afeccién al estdo general, tales como fiebre, mialgias, astenia, adi-
namia, hiporexia y artralgias. Las artralgias casi siempre con infla-

macidn local y precedidas o no de Tas lesiones cutineas.

4) ENFERMEDAD SISTEMICA.
Las alteraciones de los aparatos y sistemas afectados, ademis de -
la piel, se detallan en 1a tabla VI. Es importante sefialar que en
estos 16 pacientes ninguno se presentd, confinado a 1a piel dnica-

mente.

a) Afeccidn articular.
Los pacientes que maniféstaban dolor en una o mds de las articy
laciones, se considerd como artralgia, si habia aumento de la -
temperatura, rubor, dolor y aumento de volumen se consideraron
como artritis. Encontramos 11 casos con artralgia y 9 con artri

tis, 11 casos presentaron ambos datos.

b) Afeccidn renal.

En 5 casos se encontrd hematuria transi- _—
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TABLA VI. APARATOS Y SISTEMAS AFECTADOS EN LOS 16 PACIENTES DE
VALVULITIS NECROSANTE

ORGANO O SISTEMA CAS0S
Articulaciones
Artralgias 11
Artritis 9
Sistema Gastrointestinal
Agudo
Melena y/o hematemesis 2

Lesidn definitiva 2

Sistema Genitourinario
Hematuria
Petencidn de urea

Sistema Respiratorio

Alto . 5
Bajo 2
Corazén
' Soplos y
Lesidn definitiva 2
Extrasistoles ’ 1
0Ojos
Blefaritis 1
Sistema Nervioso Central
Convulsiones 1
Paralisis facial central 1

Trastornos de conducta




c)

d)

e)
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toria, lesién renal grave en un caso; en este Gltimo se encontré
en la biopsia renal, proliferacion mesangial difusa, prolifera--

cion endocapilar y evolucidn crdnica de glomerulonefritis.

Afeccién gastrointestinal.

Se encontrd melena y/o hematemesis en dos casos. Otras manifesta
ciones gastrointestinales como anorexia, niuseas, algunas veces
vﬁmito y diarrea en 6 casos. Excepcionalmente hubo una lesién de
finitiva severa; en un caso apendicitis aguda y otro presentd --

ilceras gistricas agudas.

Afeccidn respiratoria.

Estos se dividieron en sintomas respiratorios de vias aéreas al-
tas (5 casos) y bajas (2 casos), con insuficienca respiratoria -
por neumonia. Uno de los casos de neumonfa presentd ademas derra
me pleural importante que agravé aidn mds su condicidn y ameritd
puncidn evacuadora. Los cuadros de vias aéreas superiores fueron

infecciones virales pasajeras. Derrame pleural en un caso.

Afeccidn cardiaca.

En dos casos de nuestros pacientes se encontré y comprobé afec--
cidn cardfaca definitiva y severa.Ambos presentaron doble lesidn
mitral. Uno de ellos ademds presentd edema agudo pulmonar, peri-
carditis constritiva y endocarditis bacteriana. En dos casos mids

se encontraron sintomas cardiacos. Uno desarrollé extrasistoles

supraventriculares y el otro un soplo sistdlico sin repercusion
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hemodindmica. Estos dos d1timos casos no requieiron tratamiento.

f) Afeccidn ocular.
No se encontraron en estos 16 enfermos cambios a nivel de vasos

oculares. En un caso se encontrd blefaritis,

q) Afeccion neuroldgica.
Se encontré crisis convulsivas (1 caso); pardlisis facial central
(1 caso) y alteracidon en el electrcencefalograma con cambios de

conducta en dos casos (tabla VI).

5. FACTORES AGRAVANTES.
Se observd que en algunos casos existieron factores que determinaron
que 1a lesidn se agravara. Estos factores fueron: Exposicidn al sol
tres casos (casos de lupus eritematoso sistémico 2, y un caso de en-
fermedad mixta del tejido conectivo). La suspensidn de tratamiento -
con esteroides o disminucion de €stos agravd la enfermedad en cuatro
casos. En tres casos hubo complicaciones infecciosas que cedieron --
al tratamiento médico. En ocho pacientes la afeccion de Grganos vita
les contribuyd en forma importante al agravamiento de! cuadro clini-

co.

6. EVOLUCION DE LA ENFERMEDAD
La duracién de la enfermedad primaria sistémica siempre fue crénica
con remisiones y exacerbaciones. Solo en los dos casos de sindrome -

de Steven Johnson a los 30 dias habfa mejoria franca de las lesiones.
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7. PRONOSTICO.

£l prondstico dependié de la enfermedad de fondo. Los dos casos de -
Stewen Johnson se recuperaron en un mes. Uno de los casos de lupus --
eritematoso sistémico fallecid por las complicaciones propias de 1la
enfermedad. Las lesiones cutdneas se resolvieron en 4 casos. Las re-
cidivas se presentaron en 6 pacientes; estos pacientes presentaron -

enfermedad sistémica progresiva.

8. LABORATORIO.

En la tabla IV se resumen los datos de laboratorio practicados con -
el fin de detectar o descartar procesos autcinmunes. E1 resto de los
resultados de los exdmenes rutinarios fueron de menor importancia --
para el propdsito de este trabajo, ya que no aportaron datos signifi
cativos salvo en los casos de 1ubus eritematoso sistémico y cuando -
habia infecciones. No hubo correlacidn entres los diferentes exime--
nes y la presencia, inicio, evolucién y desaparicion de las vasculi-
tis.

9. ETIOLOGIA. .
De los 88 casos originalmente diagnosticados cl1inicamente como vascu
1itis (tabla II}, 23 casos correspondieron a enfermedades autoinmunes,
pdrpura vascular de Henoch Schonlein 51 casos, lupus eritematoso sis-
témico 12 casos, artritis reumatoide 3 casos, poliarteritis nodosa 3

y en 1 de 1os casos el padecimiento de fondo no pudo ser determinado.
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A

pe los 16 casos en los cuales se encontrd vasculitis desde el pun-.
to de vista histopatoldgico, 10 correspondieron a enfermedades au-
toinmunes (tabla VII). El resto de Jas enfermedades que presenta--

ron lesiones cutdneas de vasculitis se describen en ta tabla VIII.

HISTOPATOLOGIA,

De los 34 casos revisados histopatoldgicamente, 16 presentaron vas
culitis (tabla IX). En uno de los casos (caso 10) la biopsia fue -
tomada en la enc{a. En 5 casos la vasculitis fue del tipo leucoci-
toclastica y en éstos la vena afectada eran vénulas de menos de --
100 micras de diimetro mayor. La mayorfa, 11 casos correspondieron
a vasculitis linfocitica y solo un caso (poliarteritis nodosa) se
encontrd afeccidn de arterias de mediano calibre (caso 16). En 3 -
de los casos de lupus eritematoso sistémico {casos 1, 2 y 3) se en
contrd ademds de 1a vasculitis depdsito de Ig6 y Cy en la lesién -
dermoepidérmica con intensidad variable, 2 de los casos ademds, -
mostraron depésitos de IgM. Los casos de eritema nodoso mostraron
Ta paniculitis tipicamente descrita, ademds de vasculitis linfoci
taria leve, en la dermis reticular; el estudio de inmunoflucrescen
cia fue inespecifico. Ambos casos de fiebre reumdtica presentaron
vasculitis de pequefios vasos; el caso 8, presentS ademds un granu-
loma necrobidtico y se encontraron depdsitos de inmunoglobulinas,
complemento y fibrinfgeno en forma inespecifica. Los casos de piir-

pura {casos 9 y 10) mostraron vasculitis linfocitica leve, en uno
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TABLA VII. ENFERMEDADES AUTOINMUNES EN 16 CASOS DE VASCULITIS NECROSANTE

LESION CLINICA

BIOPSIA DE PIEL

DIAGNOST ICO DE VASCULITIS: TOTAL CON VASCULITIS  SIN VASCULITIS

Lupus eritematoso

sistémico 12 5 3 2

Artritis reumatoide

Juvenil 3 2 0 1

Fiebre reumitica 2 2 2 0

Enfermedad mixta del

tejido conectivo 2 2 1 0

Colangenopatia 2 2 2 0

Poliarteritis nodosa 3 1 1 0

Escleroderma 1 1 1 0
Total 23 15 10 3
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TABLA VIII. OTRAS ENFERMEDADES ASOCIADAS CON VASCULITIS NECROSANTE

DIAGNOSTICO NUMERO CON VASCULITIS SIN VASCULITIS Blgglsqu
1. Pirpura de Henoch Schonlein 51 2 8 10
2. Eritema nodoso 2 2 0 2
3. Sfndrome de Steven Johnson 3 2 1 3
4. Hepatitis fulminante 1
5. Enfermedad de Graves Basedow 1
6. Pirpura fulminante 1 1 1
7. Tuberculosis miliar 1
8. Vasculitis pentasintomitica

de Gougerot 1 1 1
9. Leucemia linfocitica 1 1 1
10. Enfermedad desconocida 1 1 1
11. Pirpura trombocitopénica 2 - 0

autoinmune

Total 65 6 13 19
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TABLA IX. RESULTADO DEL ESTADIO HISTOPATOLOGICO OE LA BIOPSIA DE PIEL EN
16 PACIENTES CON VASCULITIS

CASO DIAGNOSTICO

VASCULITIS VASCULITIS
LEUCITOCLASTICA LINFOCITICA »100 «100

VASOS DE

INMUROFLUORESCENCIA

W

Lupus

Lupus

Enfermedad mixta
de tejido conecti-
vo

Lupus

Eritema nodoso
Eritema nodoso
Fiebre reumitica
Fiebre reumitica
Plirpura

Piirpura*

Steven Johnson
Steven Johnson
Colangenopatfa
Colangenopatfa
Escleroderma
Polfarteritis
nodosa

+
+
+
+
+
+
-+
+
+
+
+
+
+
+
+
Mittiples

+

+ 4+ 4+

R R e )

19G, IgM, C3
19G, IgM, (3
196, C3

Inespecifica
Inespecifica

Negativa
Inespecifica

Policianal

Negativa

Inespeci{fica

* Biopsia de encia.
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de ellos se encontvd un trombo; en ambos se encontraron depdsitos de -
fibrindgeno en la pared de Tos vasos y depgsitos inespecificos de inmu
noglobuiinas. Los casos de Steven Johnson correspondieron al tipo mix-
to dermoepidérmico con infiltrado inflamatorio polimorfonuciear promi-
nente en algunos de los vasos pequefios y muy escasa necrosis de éstos;
en uno de ellos {caso 12) l1a inmunofluorescencia mostrd depdsitos de -
inmunoglobulina en forma policlonal e inespecifica. También se encon--
tré vasculitis de pequefios vasos, linfocitica, en un caso de dermato--
miositis, an caso de endoderma en el cual la inmunofluorescencia fue -
negativa y por G1timo se encontraron las lesiones caracteristicas en -
un caso de poliarteritis nodosa en 1a cual 1a immunofluorescencia fue

inespecifica.



- 32 -

IV. REPORTE DE CASOS:

CASO 2. Nifia de 9 afios 6 meses con antecedentes de hepatitis viral a -
los 4 afios de edad. Ingresd al Hospital con un cuadro de 3 afios de evo
lucion, caracterizado por eritema facial en alas de mariposa, lesiones
eritematosas en ambas palmas de 4 meses de evolucidn y aumento de volu
men de articulaciones. A 1a exploracion fisica se corroboraron los da-
tos antes relatados y se le encontrd ademis manchas violdceas de as--
pecto equimético, lesiones puntiformes que tendfan a confluir, prurigi
nosas , en palmas y plantas; alopecia, debilidad muscular. Los exdamenes
de laboratorio mostraron células LE positivas y velocidad de sedimenta
cidn aumentada. Se manejo con esteroides y cloroquina y al disminuir -

los primeros presentd una recafda.

CASO 3. Femenino de 12 afios con padecimiento actual de 6 meses de evolu
c¢idon caracterizado por manchas eritematosas, iniciaimente sobre cara; -
eritema de antebrazos posteriormente disemindndose en forma progresiva

a espalda y térax, abdomen, muslos y piernas. A los 2 meses de evolu- -
¢idn sobre las lesiones eritematosas algunas con papulas, se encontrd -
descamacion acompafiada de dolor en extremidades que ha sido incapacitan
te para la deambulacidn; ademds edema de cara y dedos desde 30 dias an-
tes, disfagia para s6lidos desde 20 dias antes de su ingreso. A la ex--
ploracion fisica se encontré en regulares condiciones generales, con im
posibilidad para l1a deambulacién, edema periorbitario, lesiones dérmi--

cas diseminadas en cara, extremidades y tronco, caracterizadas por eri-
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tema, papulas y descamacion. Se inicio tratamiento con estercides. La -
biopsia de piel mostré atrofia de piel focal de la epidermis y vacuola-
cion del estrato basal; en dermis papilar infiltrado inflamatorio crdni
co perivascular de predominio linfocitario. La inmunofluorescencia de--
mostrd depdsitos de IgM en la unidn dermoepidérmica y fibrindgeno +++
en 1a unidn dermoepidérmica Jos inmunorreactivos fueron megativos, Por
el cuadro clfnico de Tesiones cutiineas la sospecha de vasculitis necro-
sante con ataque al estado general y con la confirmacion de la bfopsia

con depisitos de IgM en 1a unién dermoepidérmica. Se concluyd que el --
diagndstico fue enfermedad mixta en donde 1a manifestacidn inicial fue

de vasculitis necrosante.

CASO 5. Femenino de 1 afio un mes con antecedente de gastroenteritis de
repeticion. Su padecimiento actual 10 inicié 9 dias antes de su ingreso
caracterizado por equimosis de miembros inferiores, nddulos subcutdneos
diseminados en tronco, extremidades y craneo, con predominio periarti-
cular en codos y rodillas; no dolorosos, de 2 a 5 cm, acompahados de --
eritema y ataque al estado general. A la exploracion fisica se comprue-
ban dichas nodulaciones; en su evolucidn se describe 1a salida de asca-
ris lumbricoides por nariz y boca. Los examenes de laboratorio reporta-
ron tiempo de trombina alargado, sin otras anormalidades. Se dd trata--
miento con antiparasitarios resolviéndose las nodulaciones y lesiones -

dérmicas.
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V. DISCUSION:

La clasificacidn propuesta del Dr. Alarcén SegoQia. en la que se basod.
este trabajo (tabla I), considera un grupo de vasculitis de pequefios
vasos con distribucidn variable habitualmente de predominio cutdneo.

Esta a su vez puede dividirse en:

a) Manifestaciones cutéineas con afeccifn sistémica importante y
b) Manifestaciones predominantemente a nivel de piel. La importancia
de esta divisidn radica en que cada una tiene diversos mecanismos

patogénicos.

En nuestra serie encontramos dentro del subgrupo I, cuyo mecanismo in
munoldgico es por depdsito de complejos inmunes con autoanticuerpos:
Tupus eritematosos sistémico; artritis reumatoide; enfermedad mixta de

tejido conectivo; y fiebre reumitica.

En el segundo subgrupo (b}, encontramos que en el mecanismo propuesto
se consideran bacterias, virus. Por otra parte las alteraciones vascu-
lares agudas, subagudas y crdnicas pueden ser mediadas por mecanismos:
1. Inmunoldgico

2. Indefinido con inflamacidn

E1 compromiso preferencial a vasos pequefios, arteriolas y venulas ha -
sido 11amado angeitis de hipersensibilidad afectando cualquier dérgano
o sistema. La vasculitis necrosante puede estar superimpuesta en enfer

medades reumdticas, enfermedades proliferativas, por medicamentos, vi-
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rus o idiopatica.

Resulta interesante revisar los diferentes mecanimos inmunogenéticos ip
volucrados para explicar 1a causa de la vasculitis necrosante; la rela--
¢ion existente entre vasculitis necrosante y mecanismos inmunogenéticos

estd basada en los siguientes hechos:

1. Se encuentra vasculitis necrosante en enfermedades sistémicas autoin
munes. .

2. La observacidn de depdsitos de complejos inmunes en paredes vascula-
res en algunas vasculitis necrosantes.

3. Existen alteraciones bien definidas tanto en Ta inmunidad celular --
como humoral.

4. La reaccién histolégica similar al fenomeno Arthus.

5. La respuesta al tratamiento de algunos tipos de vasculitis necrosan-

te, a esterofdes o citotdxicos.

Los mecanismos inmunoldgicos por los cuales se pueden explicar la vas-
culitis necrosante son varios. De acuerdo a la clasificacidn de Coombs

pueden ser: desde el tipo I o inmediato, tipo II o citotéxico; tipo III
por exceso de anticuerpos, como el fenomeno de Arthus o por exceso de -

antfgenos como a enfermedad del suero y tipo IV o inmunidad retardada.

La demostracion de cada uno de estos mecanismos se ha basado en experi_
mentos en animales; se ha encontrado siempre implfcito un antigeno pre
cipitante, ya sea endbgeno o exbgenoc (3, 19, 15) entre los primeros es

tdn las drogas y compuestos quimicos, y entre los segundos estarian an
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tigenos tumorales, proteinas sé€ricas que servirian de antigenos sensi-

bilizantes.

Entre los antfgenos sensibilizantes mis frecuentemente involucrados --
{tabla X) estarian los procesos infecciosos bacterianos y virales; las
drogas; los productos quimicos; por proteinas extrafas; las enfermeda-

des sistémicas; y las enfermedades malignas (15, 19).

Las bases para estos estudios experimentales en animales {Cochrane, --
Koffler 1973; Cochrane y Janoff 1974; Kochrane y Dixon 1976), han esta
blecido que 1a exposicidn a un antigeno provoca aparicion de una gran
variedad de complejos antigeno anticuerpo en la circulacién, que al de
positarse en vasos sangufneos producen dafio tisular; las alteraciones
iniciales en 1a permeabilidad de 1a membrana basal de los vasos sangui
neos facilita el depasito de complejos antigeno anticuerpo en estos si
tios; se liberan aminas basoactivas de plaquetas, baséfilos y/o célu--
las cebadas (Henson 1970; Cochrane y Koffler 1973). Ademis los comple-
jos inmunes pueden activar el sistema de complemento o pueden directa-
mente interactuar con la fraccion Fc de las inmunoglobulinas sobre 1la
membrana celular sin participacién del complemento (Kannery Churg 1978).
Si el complemento es activado, 1a generacidn de anafilotoxinas de C3 a
{52 pueden provocar degranulacion de mastocitos (Lepow y Cols. 1970, -
Vepper et al 1972) y en adicign a CSa atraen neutréfilos por quimiota-
xis (Ward 1972) con liberacidn de enzimas 1isosomales durante la fago-

citosis. La participacion de mastocitos en la produccién de vasculitis
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TABLA X. CAUSAS DE VASCULITIS LEUCOCITOCLASTICA

INFECCIOSAS

Estreptococo

Mic obacteria

Hepatitis B
Mononucleosis infecciosa
Schistosomiasis
candidiasis
Histoplasmosis

MEDICAMENTOS Y AGENTES TOXICOS

Aspirina

Penicilina

sulfamidas

Proteinas extrafias

Insecticidas

Productos derivados del petrdleo
Herbicidas

ENFERMEDADES SISTEMICAS

Pirpura hipergamaglobulinémica benigna
Cirrosis biliar primaria

Colitis ulcerativa

Hepatitis crdnica activa

Deficiencia de complemento

ENFERMEDADES AUTOINMUNES

Lupus eritematoso sistémico
Artritis reumatoide
. Sindrome de Sjogren

ENFERMEDADES MAL IGNAS

Mieloma midltiple
Linfomas
Leucemias
Carcinomas
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necrosante esti basada en la hipogranulacidn de células granulares le=
sjonadas en especimenes de biopsias de piel con vasculitis necrosante
(Soter 1976). Otros mecanismos inmunopatoldgicos son posibles pero fal

ta apoyo en modelos experimentales.

La actividad de linfocitos por complejos inmunes o a través de reac--
cion de hipersensibilidad retardada pueden producir productos con ac-
tividad biolégica, es decir, linfoquinas (Kocklin 1976). Las linfoqui_
nas atraen neutrdfilos por quimotaxis asi como eosindfilos y leucoci-
tos bas6filos (Ward, Remold y David 1974, Ward 1975). Los basdéfilos -
degranulados atraen y retienen monocitos y macrdfagos (Davids Remonold

1976-1979).

E1 tercer mecanimo posible dependiente de citotoxicidad celular di--
recta no se ha fundamentado experimentalmente, aunque tedricamente --
puede existir. El mecanismo inmune mediado por complejos inmunes se -
esquematiza en la figura 1; el mecanismo inmune mediado por células -
se esquematiza en la figura 2. Los sistemas efectores de estos meca-
nismos son: a) sistema de complementg; ambas via c¢lisica y via al--

terna; b) complejos antigeno anticuerpos (complejos inmunes); ¢) célu

las cebadas, con Tiberacion de granulos, factores activantes plaqueta
rios, substancias de accidon lenta, productos oxidantes, esta libera-~
cidn de grdnulos de mastocitos tienen cuatro funciones: 1) Factores -

de contraccién de misculo liso y actividad basoactiva; 2) Factores --

quimiotdcticos; 3) Compuestos granulares (prostaglandinas); 4) Enzi--
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mas que funcionan como proteasas de neutrdfilos o hidrolasas acidas y

d) Linfocitos.

TRATAMIENTO:

En 1a literatura se recomiendan varias modalidades de tratamiento en

base a Tos mecanismos inmunes que juegan un papel muy importante en -
la patogénesis de vasculitis sistémica. Una vez establecido el diag--
nostico de vasculitis necrosante mediante una biopsia, los objetivos
del tratamiento son: a) Si existen complejos inmunes circulantes hay
que barrer éstos, ya que las lesicnes de piel son resultado del dafio

producido por depdsitos de complejos inmunes en la pared de los vasos;
b) Eliminar el antigeno sensibilizantes para esto se recomienda.que +
si las lesiones de vasculitis necrosante se encuentran limitadas a -
piel, medio locales el uso de compresas con solucidn salina y aspiri-
na para disminuir las artralgias; el uso de antihistaminicos no se --
recomienda, pues incrementa en algunos casos las lesiones en piel. En
casos de persistencia de lesiones o evidencia de afeccidn visceral, -
si el estimulo antigénico no puede ser eliminado, el tratamiento debe
incluir: 1) Inmunosupresidn; 2) Deplecion de complejos inmunocirculan

tes; 3) Supresién de complejos inmunes activadores de 1a inflamacidn.

Los corticoides orales se usan en caso de vasculitis necrosante en pa
cientes con evidencia de dafio renal; sin embargo no hay estudios com-

probados que demuestren la efectividad de los esteroides en 1a vascu-
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1itis necrosante (19). La accidn de estos es de inhibir 12 inmunidad -
mediada por células, disminuir la inflamacidn y supresidn de sintesis

de inmunoglobulinas; la dosis es de 40 a 80 mg/d para adultos o 1 rhg/

kg de peso/dia en edad infantil. En casos de pirpura de Henoch -
Schonlein se recomiendan cuando existe dolor abdominal severo, artri--
tis o afeccidn neuroldtica. Los esteroides solos no se indican en caso
de enfermedad sistémica progresiva, o en casos de afeccion visceral --
grave de Organos vitales. Los agentes citotdxicos se recomiendan en ca
sos de vasculitis necrosante cuando ocurra: vasculitis reumatoide seve
ra. Se han observado remisiones con ciclofosfamida a dosis de 50 a 60

mg/dia. La presencia de complejos inmunes circulantes abre las puertas
a la plasmaferisis como modalidad para disminuir los niveles de comple
jos inmunes circulantes y remover antigenos y anticuerpos, as{ como --
factores del complemento. Este modelo es usado en fase aguda de la en-
fermedad con la administracién simultdnea de drogas inmunosupresoras -
para prevenir la formacidn de complejos inmunes. E1 riesgo mds impor--
tante de la plasmaferesis mids inmunosupresores es que se puede exacer-
bar o diseminar las infecciones virales y miciticas. Por 1o tanto el -
usc de cortiesteroides orales, agentes citotoxicos y plasmaferesis po-
drfa reservarse para aquellos pacientes con enfermedad grave que de- -
muestren evidencia de afeccion progresiva sistémica. Otros tratamien--
tos para la vasculitis necrosante estdn representados por los agentes

antiinflamatorios en donde su accion modifica la activacién de la in--
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flamacidn: también disminuye 1a inflamacién las drogas inmunosupresoras
inhibiendo Ja acumulacidn de neutrGfilos en el proceso inflamatorio, an
tagonizando el efecto sobre histamina - kininas o liberacifn de prosta-
glandinas. Las drogas antiinflamatorias no esteroideas, particularmente
la indometacina puede ser efectiva en el tratamiento de la vasculitis -~
necrosante con manifestacidn de “vasculitis urticariana”. Mills reporta
remisién de 6 del0 pacientes con indometacina a dosis de 25 a 50 mg -
c/6 hs/dfa; sin embargo otros autores sefialan que las remisiones solo -

ocurrieron con esteroides.

El dcido acetilsalicilico con su efecto antiinflamatorio y antiplaqueta
rio sugerirfa que podrfa ser {til,sin embargo los estudios reportados -
indican que es ineficaz. Se ha postulado en casos graves que las sulfo-
namidas y sulfonas pueden ser efectivas en el tratamiento de vasculitis
necrosante, como Dapsone 50-200 mg/d, sulfasalazina 500 mg x 3/d, con -
rapida resolug:i&n de lesiones, el mecanismo de accidn es desconocide, -
pero sonief'ectivas en caso de vasculitis con predominic de polimorfonu-
cleares, las sulfonas muestran supresidn de inflamacién en la reaccidn

de Arthus, quizds por efecto de mieloperoxidasa e hidrogenoperéxido me-
diador de citotoxicidad de los neutr6filos. Sin embargo varios autores

(15, 18, 20) 1as mencionan como desencadenantes de vasculitis necrosan-
te.

ta colchicina puede ser usada 2-3 mg/dfa en vasculitis necrosante crdni

ca o recurrente, E1 tratamiento de las vasculitis necrosantes debe ser
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primero dirigido a la eliminacidn de los Factores productores, un sole
agente puede ser eficaz, pero el uso de tratamientos combinados y el

reconocimiento de los factores etiopatogénicos pueden evitar afeccidn

mayor.

CONCLUSIONES:

1.

E! fendmeno de vasculitis necrosante se presenta como parte de otras
enfermedades sistémicas, tal como se demostrd en todos los casos de

esta serie.

En nuestro medio de poblacion infantil la presentacidn clinica cuta-
nea mds frecuentemente sospechosa de vasculitis necrosante es la piir
pura palpable y el eritema palmar. QOtras lesiones como Glceras - ne-

crosis se presentan en menor frecuencia.

Una misma enfermedad sistémica en su evolucion puede presentar varios
tipos de vasculitis {ej. lupus eritematoso con eritema palmar y pos-

teriormente vasculitis urticariana).

La evolucidn es variable dependiendo del tipo y grado de afeccidn de

los vasos, asf como del drganc afectado.

Es importante recordar que las manifestaciones clinicas cutdneas de
vasculitis necrosante puede ser un signo inicial de un padecimiento
sistémico mayor o puede representar un signo dentro de la evolucidn

del padecimiento primario como signo menor.
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6. La gravedad de las manifestaciones cutdneas no se correlaciona di--
rectamente con el prondstico del padecimiento primario. Las lesio--
nes de vasculitis necrosante no predicen el curso de la enfermedad
de fondo. El estudio de inmunofiuorescencia tampoco se correlaciona

con la etipatogenia ni el prondstico de la enfermedad.

7.E} diagndstico se hace con la sospecha clinica, estudio histolégico

y anglografico.

8. Para el diagnistico de vasculitis como tal, las pruebas de labora--
torio son de poca ayuda; sin embargo se recomiendan los estudios es
pecfficos para documentar o descartar enfermedades autoinmunes, asi
como radiografias de torax, uroanélisis, biometrfa hemdtica comple~
ta, velocidad de sedimentacign eritrocitaria, transaminasas, urea y
creatinina, complemento hemolitico, anticuerpos antinucleares, fac-
tor reumatoide, electraforesis de proteinas e inmunoelectroforesis,
antfgeno superficial de la hepatitis B, crioglobulinas y todas ague
1las pruebas fitiles para detectar 1a enfermedad de fondo que se sos

peche.

9. Las enfermedades primarias en l1as que se encuentra mds frecuentemen
te vasculitis necrosante en poblacidn infantil sen enfermedades au-
tofnmunes ; dentro de éstas el lupus eritematoso ocupa el primer lu-
gar.

10. Los mecanismos mds cominmente involucrados son inmunoldgices, lo --

que implica un estimulo antigénico y su respuesta, as{ como mecanis
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mos indefinidos con inflamacion.

Es importante recalcar que se debe tomar biopsia en casos con sospe

cha cifnica de vasculitis necrosante como en:

a) Casos de lesiones cutdneas de vasculitis necrosante con ataque -
al estado general sin diagndstico del padecimiento de base.

b) Casos de lesiones cutfneas de vasculitis grave o ripidamente pro
gresiva.

¢} Casos de lesiones recidivantes con evolucidn-térpida y con ata--
que al estado general.

d) Enfermedades autoinmunes.

El sitioc recomendado para a2 toma de biopsia serd donde Ia lesidn -
sea is aparente, de preferencia lesiones recientes {menores de 72
horas). St se sospecha vasculitis de otros drganos sin lesidn cutd
nea aparente puede tratarse de reproducir una lesidn mediante la -~
técnica de Penny (11) y si no se reproduce 12 lesién, el mejor si--

tio es 1a biopsia muscular tratada previamente con Indium.

E1 tratamiento estd dirigido a eliminar la enfermedad primaria y si

existe necrosis es urgente valorar el uso de esteroides.
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2. Permeabilidad vascular incrementada

1. Complejos inmunes solubles en el . via plaquetas, derivada de las ami-
exceso de ant{geno. nas vasoactivas y de reacciones IqE
mediadas.

3. Complejos inmunes atrapados a 1o lar 4. E) compiemento derivado de factores
go de Ta membrana basal de la pared quimotdcticos (C3a, CSa, C567) cau-
vascular y 1a activacidn de los com- sa la acumulacion de PMN5.
ponentes complementos.

5. PMNg 1iberan las enzimas lisosomales 6. Dafio y necrosis de la pared vascular,
(colagenasa y elastasa}. trombosis, oclusidn y hemorragia.

Fig. 1. Mecanismos de vasculitis por complejos inmunes. Los complejos inmunes so-
Tubles formados en el exceso de antigeno circular y al ser depositados en
1as paredes de los vasos sanguineos, relacionados con la permeabilidad --
vascular en el lugar del deposito. El incremento en la permeabilidad vas-
cular es el resultado de 1a accidon vasoactiva de las aminas que proceden
de plaquetas y reacciones IgE activadoras. Los complejos inmunes son atra
pados y activindose los componentes del complemento, siendo algunos quimg
ticticos a los leucocitos polimorfonucleares (PMNg). Estos emigran alrede
dor de la pared vascular. Estas células liberan entonces sus enzimas 1isg
somales que dafian a la pared vascular sanguinea (5).

§) The Sprectrum of Vasculitis. Clinical, Pathologic, and Therapeutic Consideratioms.
Anthony S. Faucci et al. Nov, 1978.
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Fig. 2. Mecanfsmos de vasculitis, C&€lula inmune mediada. Linfocitos sensibilizados
reaccionan con antigeno y muy probablemente liberan 1linfoquinas. Algunos -
de estos productos solubles como el factor de inhibicibn de 1a migracidn -
de macrdfagos (MIF), dan como resultado la atraccidn de monocitos al lugar
de 1a reaccifn inmune. Estas células se pueden transformar en macrifagos -
activados, los cuales Tiberan enzimas lisosomales capaces de dafar las pa-
redes vasculares, pudiendo ademis transformar sus células epiteliales y --
por Gitimo participar en la formacion del granuloma, ocurriendo asf la vas
culitis granulomatosa. Ademds es posible que los macrffagos bajo cfertas =
circunstancias fagociten o sean activados por los complejos inmunes, Pu- -
diendo conducir a l1a transformacidn de las células epiteliales, a 1a teans
formacibn de las células epiteliales, a Ta formacidn de granulomas o a 13
Tiberacidn de enzimas lisosomales (Sf.

Dafio a 1a pared
vascular
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