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INTRODUCCION

Vasculitis es el rombre genérico para designar a un proceso-
inflamatorio tanto de venas como de arterias, producido por un am—
plio nimero de padecimientos, y tlene como com(n denominador la -

inflamacion y necrosis de la pared de los vasos sangulneos.

La vasculitis; puede ser la Gnica y/o mis importante lesion -
de algunos padecimientos, y dentro de ellas la arteritis es la altera-
ci6n mds notable como en la Poliartexitis Nodosa, Lupus Eritemato-
80 Sistémico, entre otras. Sin embargo, generalmente la vasculitis-
puede ser s0lo una de las lesiones encontradas como parte de una en
fermedad primaria, cuyas manifestaciones clinicas serfan floridas.

Es bien salido que un gran nfimero de enfermedades pueden -
producir vasculitis e involucrar al Sistema Nervioso Central ( SNC )
y asf ocasiomr siénos y sfntomas complejos y diffciles de ser inter-
pretados.

El motivo de esta revision es dar a conocer la frecuencia de -
las vasculitis en el SNC, en el Centro Hospitalario 20 de Noviembre",
sus principales manifestaciones clinicas, los hallazgos histopatologi-
cos, la topograffa de las lesiones y las enfermedades a las que se aso

ciaron.



CLASIFICACION DE LAS VASCULITIS

En 1866, Kussmaul y Maler describieron el caso de un hombre-
joven quien falleci® de una breve enfermedad con insuficlencia renal e -
hipertensién arterial, y en la autopsia se encontrd inflamacidn de arte-
rias de mediano calibre con necrosis de la pared que en algunos sitios -
formaban dilataciones aneurismiticas, que macroscOpicamente aparecfan
como nd&dulos. A esta entidad le llamaron periarteritis nodosa, A la ~—
descripcion original se afadieron otros casos semejantes, para los que
se pr<;puso (dado que la enfermedad afecta todas las capas arteriales )-
més correctamente el término de poliarteritis nodosa. Por desgracia,—-
con el transcurso de los afiog, se empazaron a incluir, bajo este nom--
bre, casos que no reunfan las caracterfsticas conocidas y cualquier ti-
po de inflamaci6n vascilar, se incluyd con el término de poliarteritis
nodosa. En los afios de 1931 y 1951 se hicieron descripciones de otras -
enfermedades caracterizadas por una vasculitis necrotizante.

En 1952, Zeek 1lamb 1a atencidn sobre este hecho de esta dis-~
crepan.cla y propuso una clasificaci6n para separar a la poliarteritis -
nodosa propiamente dicha, de las otras vasculitis, que se habfan in--
cluido como tal. Los grupos propuestos incluyeron: La angeitis por -
hipersensibilidad, la angeitls de otras enfermedades del tejido conjun

tivo y la arteritis temporal.
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En 1964, Alarcon-Segovia y Brown, al revisar el tema,estuvieron
de acuerdo y pusieronal dia,al elaborar una nueva clasificacion, ademds,
hicieron notar que, dadas las posibilidades limitadas de respuesta al ~-
dafio que tieren los vasos, sea cual sea el origen de tste daiio, una clasi-
ficacion basada finicamente en datos anatomopatol6gicos, como hasta es-
ta fecha se utilizaba,tendria s6lo validez parcial.

Los conocimientos més rectentemente obtenldos han permitido es
clarecer algunos mecanismos patogénicos involucrados y plantear una ~-
nueva clasificaci6n publicada en 1977 por Alarcon-Segovia, (la cual consi
dero en forma particdar ser la més (til por ser méis ficilmente maneja-~
ble). Tabla No. L

En 1978, Fauci y Cupps propusieron una nueva clasificacioén, la -
cual estd baéada en la sintesis de los hallazgos clinicos, patologicos, in-
munologicos y las comsideraciones terapéuticas (Tabla No. [I). Sin duda -
estas clasificaciones requerira}l con el tiempo algunas modificaciones,--
dependiendo de la informacidn adicional que se obtenga de las vasculitis -

con nuevas técnicas diagnoésticas.



TABLA NO.I

CLASIFICACION DE LAS VASCULITIS CON NECROSIS

L. 1. - Grupo de la Pollarteritis nodosa

propuesto

Mecanismo patogénico

ENFERMEDADES

Sfadromes clinicos

Inmunolégico

Hemodinimico

Poliarteritis nodosa (PAN)
clasica
generalizada

PAN limitada a

Elgéndlce
Vesfcula
Rifion
Coronarias
(PAN infant{l)

PAN con fen6meno {nmunold-

glco.
PAN de sensibilidad a metanie
frina -
PAN asociada a Ag de la hepa~
titis B
PAN asociada a linfoadenopa -
tfa angioinmunobldstica
Algunas arteritis de la Artri--
tis reumatolde,

PAN cutdnea asociada a enfer-
medad de Crohn

Enfermedad de Kawasaki

Arteritis de la hipertension ==~
pulmonar, :

Stndrome post cirugfa de coartn
ci6n de la aorta, -
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TABLA NO. 1

CLASIRICACION DE LAS VASCULITIS CON NECROSIS

L 2, Grupo de las vasculitis inmunolGgicas

Mecanismo patogénico ENFERMEDADES Sthdromes clfnicos
propuesto
Depbsito de complejos Enfermedad por comple~

inmunes

con antfgenos propios

con antfgenos extraiios
qufmicos
virales

bacterianos

par4sitos
idiopdtico
Crioglobulinemia

Complejos interme-
dios (IgG-anti IgG)
no precipitables por

el frfo,
Anafilaxia- alergia

Hipersensibilidad celular

Indeterminado

jos inmunes (ECI)

Lupus eritematoso

Artritis reumatolde

EMTC (Enfermedad
mixta del Tej. conectivo

Enfermedad del suero

Endocarditis bacterfana
Fiebre reumdtica

Nefritis por vdlvulas ven-

triculo-yugulares
Lepra Lepromatosa
Paludismo

Angeltis alérgica

Granulomatosis eosino-
fflica

Vasculitis linfocftica

Dermatomiositis-
Polimiositis (DPM)

Esclerosis generalizada

Granulomatosis de
Wegener

Sx. de Cogan

Vasculitis oculares

Vasculitis 1@pica

Vasculitis de la AR

Vasculitis de la -~
EMTC

ECI por drogas
Vasculitis de la --
hepatitis B

Prpura crioglobu-
linémica

Pdrpura hiperglobu-
linémica

Sftadrome de hiper--
viscosidad

Alérgides de Gougerot

Arteriolitis cutls

Urticaria crénica

Alergia a drogas .

Sx. Churg-& Strauss

Sx. de Loeffler

Sx. hipereosinofftico

Eritema Nodoso
Pruebas intradérmicas
Henoch-Schonlein
Vasculitis de la DPM
DPM infantil

Generalizada
Localizada

Enf. de Eales




TABLA NO. 1

CLASIFICACION DE LAS VASCULITIS CON NECROSIS

L. 3. Grupo de las arteritis de células gigantes,

Mecanismo patogénico ENFERMEDADES Sindromes clfnicos
propuesto
Arteritis craneal Polimialgia reumdtica
(temporal)
Desconocido
Arteritis dé Takayasu Enfermedad sin pulso

Otras, derivadas de sus
diversas localizaciones,




TABLA NO, IL. - CLASIFICACION DE LAS VASCULITIS

L. - POLIARTERITIS NODOSA, GRUPO DE LAS VASCULITIS SISTE-
MICAS NECROSANTES.

A, - Poliarteritis nodosa cldsica

B. - Angeitis alérgica y ganulomatosa (Churg-Strauss)

C. - Vasculitis necrosante sistémica, "sindrome de tras-
lape"

1L - VASCULITIS POR HIPERSENSIBILIDAD.

A. = POrpura de Henoch-Schonlein

B. ~ Vagculitis asociada con ciertas enfermedades del te-
jido conectivo,

C. - Ciertos casos de crioglobulinemia esencial mixta -~
con vasculitis

D. - Vasculitis asociada con otras enfermedades

E. - Enfermedad del suero y reacciones semejantes

I1I. - GRANULOMATOSIS DE WEGENER.
IV. - GRANULOMATOSIS LINFOMATOIDE.
V. - ARTERITIS DE CELULAS GIGANTES.

A. - Arteritis temporal.
B. - Arteritis de Takayasu

V1. - SINDROME DE NODULO LINFOIDE MUCOCUTANEO.

VIL - TROMBOANGEITIS OBLITERANTE (Enfermedad de Buerger).
VIII, - ENFERMEDAD DE BEHCET.

IX. - VASCULITIS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL.

X. - VASCULITIS ASOCIADAS CON NEOPLASIAS.

A, - Angeitis granulomatosa del SNC asociada a enferme-
dad de Hodgkin
B. - Vasculitis por hipersensibilidad

XI. - VARIOS

A, - Sindrome de Cogan
B. - Enfermedad de Eales
C. - Vasculitis - hipocomplementémica




‘FISIOPATOLOGIA Y MECANISM_OS INMUNOLOGICOS

[. - MECANISMOS INMUNOLOGICOS.
Los diversos mecanismos inmunitarios involucrados en la pro-

duccién del dafio de los tejidos fueron clasificados en 19€3 por Gell y -

Coombs en 4 tipos bidsicos:
I. Anafilactico.
II, CitotOxico.
III, Complejos artigero-anticuerpo.

IV, Hipersersibilidad retardada.

I. 1. REACCIONES DE TIPO I:

Las reacciomes anafilicticas o dependientes de las reaginas son
denominadas también reacciones de hipersensibilidad inmediata, para-
distinguirlas de las reacciones asociadas con la hipersensibilidad retar
dada (Tipo IV). Son producidas por substancias farmacologicamente ac_
tivas: liberadas por las células de los tejidos,como los bas6filos y las -
célilas cebadas, después de la reacciénentre ¢l antigeno y el anticuer-
po especifico adsorbido a la membrana celular c-le las células de dicho -
tejido.

. 2. REACCIONES DE TILPO IL

Son consideradas de marera clasica como de carcter citot6xi-
co e fnvolucran la comlinacién de los anticuerpos IgG o IgM con los ~-
determinantes armtigénicos solre una membrana celular, De manera al-

ternativa, unantigeno litbve o un haptern puede ser adsorbido sobre un -
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componente histico o membram celular y posteriormente el anticuerpo
se combina con este antigero adsorbido. La fijacion del complemento ~
ocurre con frecuercia en esta sittacion y conduce a dafio celular. Sin -
embargo, existen sinaciones, particularmente en los estudios experi--
mentales, en donde la :omhmcion del antigeno ligado a la célula y el -~
anticuerpo no produce dafio a 1a membrana celular.

Los anticuerpos bloqueadores son otro ejemplo del segundo ti~
po de las reacciones 1, Algunos articuerpos inhiben de manera compe-
titiva la reaccion entre wn antigeno y los anticuerpos de una clase dife-
rente o con propiedades biologicas distintas. Por lo tanto, los anticuer
pos {gC a un alergemo puaden inhibir competitivamente el enlace de di-
cho alergeno con los articuerpos IgE bloqueando, por lo tanto, la libe-
racidn de aminas vasoactivas. Otros ejemplos incluyen los anticuer--
pos que enmascaran a los antfgenos de histocompatibilidad sobre las -
ctlulas de los tejidos y les permiten escapar al rechazo.

1. 3, REACCIONES DE TIPO (I,

Estas reacciones son consecutivas a la localizacién de los com-
plejos antfgeno-anticuerpo cn los tejidos y la inflamacién constituye la -
caracter{stica prircipal. Las reacciores cldsicas de-este tipo son la - -
Reaccion de Arthus y la Enfermcedad deleuero. La patogenia de las le-
siones inflamatorias caracterfsticas de las reacciones de tipo lif se re-
sumen de la siguiente mawrera:

1. - Pormacionde complejos antigeno - anticuerpo (generalmente

en exceso de antigeno).;
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2. - Rijacion de complemento por los complejos. ;

3. - Liberaci6n de los componentes quimiotacticos del comple
mento para los leucocitos. ;

4, - Dafio a las plaquetas, causando liberacidn de aminas vaso--
activas, ;

5. - Aumento de la permeabilidad vascular, ;

6. - Localizacion de complejos antfgeno-anticuerpo en las pare-
des de los vasos, ;

7. - Mayor fijacion de complemento y liberacion de factores qui-
miotacticos. ;

8. - Infiltraci6n con leucocitos polimorfonucleares. ;

9. - Ingestion de complejos innunitarios por los neutrofilos y ~
liberacion de erwimas lisosbmicas. ;

10. - Dafio a las células adyacentes y a los tejldos por las enzi--
mas lisostmicas, ;

11. - Depbsito de fibrina. ;

12, - Regresibn y cicatrizacidn, si la lesita es debida a una sola
dosis de antigeno o a dep0sito cronico e inflamaci6n, hay formacitn -~
contfnua de complejos inmunitarios.

I. 4. REACCIONES DE TIFO IV.

Las reacclones inmunitarias por células ocurren como resulta~-
do de las acciones recfprocas de los Iinfocitoé activamente sensibiliza-

dos y los antfgenos especificos. Dichas reacclones estdn mediadas por



MECANISMOS INMUNITARIOS DE DANO

TIPO L. - ANAFILACTICA TIPO 1L - CITOTOXICA

LIBERACION DE AMINAS
VASOACTIVAS DE LOS GRANULOS

LISIS, FAGOCITOSLS
ANAFILAXIS 0 ESTIMULACION,
BRONCOESPASMO
EDEMA

TIPO I11. -COMPLE]OS

TIPO 1V. - MEDIADA POR CELULAS
INMUNITARIOS
Receptores especif.
para los antigenos
% Moléc. de Ac.,
y Células T

\K '~ Receptores especif.
B\, para los antIgenos

) R
Vaso sanguinco peque 1

LIBERACION DE MEDIADORES
(Por ejermplo FIM)

DIAGRAMAS ESQUEMATICOS DE L.OS CUATRO TTPOS DE

MECANISMOS INMUNOLUOGICOS QUE PUEDEN PRODUCIR

DANO A LOS TEJIDOS. C indica complemento. Ag=antige-
no.
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- las linfocinas, por la citoroxicidad directa o por ambas, Ocurren sin -
la intervenci6n de anticuerpos ni de complemento. La reaccién clisi~
ca de una reaccidn inmunitaria mediada por células es la reaccién cu-
tinea retardada que aparece durante un periodo de 24 a 48 horas y que
tiene el infiltrado mononuclear caracterfstico. La primera etapa en -
tal reaccidn es la fijacidna del antfgeno por un pequeiio namero de linfo-
citos T especificos reactivos al antigeno, Esta etapa inicial va seguida
por la producci6n y liberacién de mediadores solubles con una amplia -
gama de actividades bioldgicas. Estos productos de lnfocitos activados
o linfocinas tieren diversas actividades sobre los macrofagos, leucoci-
tos polimorfonucleares, linfocitos y otros tipos de células. Su funcibn
global es la de amplificar la respuesta celular inicial mediante el re--
clutamiento de otros linfocitos ( c&lulas B y c&lulas T), induciendo la -
mitogénesis en estos linfocitos, atrayendo leucocitos polimorfonuclea-
reg y en particular, atrayendo, localizandoy activando macr6fagos en

el sitio de la lesibn,

II. - FISIOPATOLOGIA.

La lesi®dn mediada por varios mecanismos inmunologicos puede
originar vasculitis, Los vasos afectados en este grupo de enfermedad-
tienden a ser arterlas finas, arteriolas o vénulas, y a presentar grados
variables de necrosis en su pared, y estdn rodeados por células de in-

flamacion que pueden ser linfocitos, polimorfonucleares, o eosindfilos,
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0-bien todos estos tipos de leucocitos. Los estudios recientes sugieren

que diferentes mecanismos inmunoldgicos pueden relacionarse con ---
distintos tipos de infiltrados perivasculares, Por esta causa, en algunos
pacientes con éngeitis necrosante cutdnea, los infiltrados perivasculares
estin compuestos bisicamente de neutrdfilos, en tanto que en otros,las~
principales células perivasculares que se observan son los linfocitos, —
Se menciona que en el primer caso opera un mecanismo de enfermedad-
por complejo inmune, en taato enel segundo, participarfa la hipersensi
bilidad celular. En las vasculitis de origen inmunoldgico a menudo se -
aprecian restos nucleares, en especial cuando se acompaiia de infiltra-
cién por neutrdfilos.

L. - DEPOSITO DE COMPLEJOS INMUNES COMO CAUSA DE VAS

CULITIS.
El mecanismo mds importante y mejor definido de la lesi6n ---

vascular de origen inmunol6gico es ‘el que sefiala que proviene del de-
posito de complejos inmunes que causan vasculitis necrosante, cosa -
demostrada por los estudios cldsicos de Rich y de Dixon.

Las vasculitis de origen inmunol6gico en:las que el depdsito de-
complejos inmunes parece ser el mecanismo patogénico basico, atacan
las arterias finas, las arteriolas y las v€nulas. Los linfaticos también

pueden ser afectados, aunque esto es excepcionalmente,

La fracci6n antigénica de los complejos inmunes puede ser un -
“gutoanticuerpo” o un antfgeno heter6logo, y los "autoantfgenos" a su -
vez,pueden ser una inmunoglobulina o moléculas no inmunoglobulfnicas.

.En esta clasificacidn biferenciamos los dos tipos sefialados, pucs las frac
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ciones que tienen actividad antiglobulinica pueden actuar como crioglo-
bulinas de tipo monoclonal mixto (tipo 1I) o policlonal mixto (tipo III) y-
originar un sindrome neto y caracteristico; pueden causar hipervisco—
sidad del suero asf como plrpura vascular con vasculitis, y también --
otros componentes clinicos del sindrome de hiperviscosidad. A su vez,
las crioglobulinas monoclonales ( tipo I ) si bien no forman propiamen-
te complejos inmunes, tambi&n pueden causar vasculitis,

La vasculitis del Lupus Eritematoso Generalizado, con gran --
probabilidad es causada principalmente por complejos inmunes. Los ~-
antfgenos que participan parecen ser DNA nativo, otros constituyentes-
nucleares o bien ambos factores, Tambiénes muy posible que algunas-
de las vasculitis de vasos de fino calilre que acompaiian a la artritis -~
reumatoide, dependen de complejos inmunes, pues tienden a guardar -
correlacion con los titulos elevados de factor reumatoide, asf como --
con hipocomplementemia. En la génesis de la vasculitis repn{atolde pue
den participar en farma primaria el factor reumatoide IgG; IgM de bajo
peso molecular, o ambos.

En la enfermedad mixta del tejido conectivo tambi&n aparece ~-
vasculitis; ésta es una entidad que incluye signos de LES, escleroder-
mia, polimiositis y artritis reumatoide, asf como tftulos séricos altos~
de anticuerpo a la fraccion sensilie a la ribonucleasa, de un antigeno --
nuclear extrafble. En forma contraria a las observaciones iniciales de
Sharp, en la enfermedad mixta del tejido conectivo también ocurren hi-
pocomplementemia y crioprecipitados de antfgeno-anticuerpo, lo cual -

sugiere que en la patogenia de ésta enfermedad puedan participar com-
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plejos inmunes.

Después de los estudios de Dixon y colaboradores, la enfer-
medad del suero se volvio por igual el modelo natural y el experimen=~
tal de la enfermedad por complejos inmunes., Rich habfa demostrado -
ya que la vasculitis puede ser un signo sobresaliente en la enfermedad
del suero. En la actualidadsla enfermedad cldsica del suero es poco --
frecuente, pero después de administrar diversas drogas, en especial -
sulforamidas y la penicilina, puede aparecer una enfermedad "medica-
mernosa’ semejante a la del suero. Otros fArmacos como la meticilina
y las sales de oro, pueden causar una enfermedad por complejos inmu~
es, acompafiada de nefritis y probablemente vasculitis, al actuar como
haptenos que tengan "‘autoprotefnas” como elementos de transporte. La
modificacion de las protefnas de las células tubulares del rifion después
de lesion tubular de origen medicamentoso probablemente origine enfer
medad por complejos inmunes, en la que dichas "autoprotefnas’ modifi
cadas servirfan como antigenos.

Ha despertado considerable interés las publicaciones de una-
relacion entre el antfgeno de la hepatitis B y la vasculitis, y esta @ltima
fué llamada originalmente poliarteritis nudosa, pero surgieron objecio-
res a que lo fuera realmente, y los autores de uno de los estudios origi-
mles la prefirieron llamar vasculitis necrosante. Varios estudios no han
idertificado complejos inmunes en estos pacientes, pero ello pudiera de-
pender de su desaparicidn y eliminacion rdpidas. ‘

Las Infecciones y enfermedades parasitarias pueden originar-
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un tipo de lesion por complejos inmunes que explicarfa algunas de -
sus manfestaciones generales, incluida la vascﬁlitis. De estas en--
fermedades las mejor definidas son la endocarditis bacteriana subagu
da, la nefritis por Staphylococcus albus, la lepra lepromatosa y el -
paludismo por cuartanas. La vasculitis que puede aparecer en la fie-
tre reumAtica aguda pudiera depender también de complejos inmunes,
con participacitn de un antigeno del estreptococo hemolitico beta, ti-
po A.

Los complejos de globulina gamma /anticuerpos antiglobuli
m pudieran causar vasculitis. Suelen ser crioprecipitables y en con-~
secuencia, han sido llamados crioglobulinas. La antiglobulina pue‘de -
ser monoclonal (tipo II} o policlonal (tipo III).

Los complejos inmunes "intermedios", por lo regular com-
puestos de IgG/anti-IgG, también pueden causar vasculitis, sean crio

precipitates o no.

[1. - ANAFILAXIA-ALERGIA COMO CAUSA DE VASCULITIS

L.a atopfa puede originar angitis y por esta razén, la lesion
inmunologica de tipo anafildctico, mediada por IgE,también parece par
ticipar en la patogenia de la vasculitis. A pesar que sobre bases clini-
cas se ha seilalado que la alergia es un mecanismo causal de vasculitis,
puede suponerse seguramente que en algunos de los sindromes clinicos
( si no en todos ) en que hay signos de atopfa, la alergia participa en la

lesidn vascular, Se han diferenciado dos subgrupos principales de vas-
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culitis alérgicas, con base en la presencia o ausencia de granulomas,
e insistimos en que no es un fenbmeno de tipo '"todo o nada™.

Es probable que el signo histopatolégico bdsico y diferencial
en este tipo de vasculitis sea el infiltrado perivascular con eosinofilos,

II1. - HIPERSENSIBILIDAD CELULAR COMO CAUSA DE ---
VASCULITIS.

La hiperseasibilidad celular (tardfa) puede acompafiarse de
vasculitis. La vasculitis necrosante de vagos finos, en que hay un man
guito perivascular de linfocitos y que se acompafia de niveles normales

" de complemento en suero, puede guardar relacién con este tipo de - -
reaccibn inmunoldgica, La vasculmg transitoria de tipo similar tam--
tién puede aparecer en el sitio de una cutirreaccidon, A pesar que sblo
en ocasiones se ha acompafiado de necrosis de la pared vascular, el -
eritema nudoso probablemente guarda relacidn con la hipersensibilidad
celuar a un antfgeno de la bacteria u hongo particular, con capacidad -~

patdgena.



MATERIAL Y METODOS

La investigacidn es retrospectiva y se realizb en dos etapas:

L ~ Revisidn de los protocolos de necropsias del servicio de Pato-
logfa del Centro Hospitalario "20 de Noviembre"”, correspondientes al pe
riodo de 1973 a 1983, con el fin de encontrar los registros de autopsia --
cuyo diagndstico clfnico y/o patolégico fuera "Vasculitis del SNC".

Se tratd de obtener para el estudio, el perfil personal del sujeto, -
antecedentes patoldgicos, sintomatologfa, datos de la exploracién, estu--
dios de laboratorio y gabinete, diagn6stico clinico final y el diagnéstico -
anatomopatoldgico. Todos los datos fueron tabulados, analizados y ordena
dos en cuadros especfficos.

11. - En una segunda etapa se elabord una lista de pacientes cuyo --
diagndstico clinico es el de "Vasculitis con compromiso del SNC", sin te-
ner evidencia concreta de este dlagn6stico. Tales casos fueron selecciona

"dos de las tarjetas de registro de pacientes hospitalizados del servicio de
Neurologfa, correspondientes al perfodo de 1979 a 1983, L.a finalidad de -
tal basqueda fue la de establecer los criterios que se utilizaron para lle-
gar a esta conjetura, el conocer cudles fueron las enfermedades que se -
asoclaron; comparar los signos y sfntomas con los casos en los cuales se
confirmd el diagndstico por autopsia, y saber sl se pueden establecer ~-

criterios que nos ayuden a diagnosticar esta enfermedad.



RESULTADOS

Se revisaron 6,679 protocolos de autopsia en un periodo de ~--
diez afios, encontrando82casos de "vasculitis del SNC", que corres-
ponden al . 47% del total de autopsias. 18 casos sucedieron en el sexo
femenino (56, 2%) y 14 en el sexo masculino (43, 74). Tabla No. 1. La
edad vario entre los 7 meses y 79 afios, con predominio entre el 3o. ~
y 4o. decenios de la vida, Grafica No. 2. De estos 32 casos, 12 (37. 5%)
se asociaron a meningitis tuberculosa; 6 (18. 7%) a Lupus Eritematoso
Sistémico; 4 (12. 5%) a meningitis purulenta; 3 (9. 3%) a Poliarteritis -
Nodosa; 1 (3. 1%) a Neurociticercosis; 1(3: 1%) a micosis : Aspergilo=
sis; y 5 (15. 64)) no tuvieron relacion con ninglin padecimiento especf-
fico, Tabla No, 3.

Las manifestaciones clinicas iniciales fueron: alteraciones de
conciencia que variaron del estupor al coma en 23 pacientes (71, 8%);~
crisis convulsivas focalizadas o generalizadas en 19 casos (59, 3%), ce
falea en 16 casos (50%), ndusea y vomito en 13 casos (40. 6%), estado -
confusional en 6 casos (18. 7%), deterioro intelectual en 2 (6, 2%); y dé-
ficit neuroldgico (hemiparesia, hemianestesia, afasia, déficit visual)-
cn 23 casos (71.8%) Tadas 4y 5,

El tiempo de evolucidn de su padecﬁniento vario de 2 horas a -
6 afos.

Entre los antecedentes de importancia se encontraron 3 pacien-
tes que presentaron meningitis tuberculosa con combe positivo y radio-

. graffa de tOrax.suzestiva del padecimiento.



TABLA NO.1

VASCULITIS DEL
SISTEMA NERVIOSO CENTRAL

6,679 protocolos

SEXO
No.. %

MUJERES 18 56.2

HOMBRES 14 43,7
Dra.Pérez Arreola
C.H, "20 de Nov."
LS. S5 S.T.E,

ESQUEMA NO, 2

VASCULITIS DEL.
SISTEMA NERVIOSO CENTRAL

NO. DISTRIBUCION POR EDAD

020 30 40 50 o0 70 EDAD

Dra. Pérez Arreola
C.H. "20de Nov. "
LS S.S.T.E,



TABLA No. 3

VASCULITIS DEL
SISTEMA NERVIOSO CENTRAL

ENFERMEDADES ASOCIADAS
No. &%
MENINGITIS TUBERCULOSA 12 37.5
LUPUS ERITEMATOSO 6 18.7
MENINGITIS PURULENTA 4 12,5
POLIARTERITIS NODOSA 3 9.3
CISTICERCOSIS 1 3.1
MICOSIS 1 3.1
OTROS 5 15.6
Dra.Pérez Arreola
C.H. "20 de Nov."
LS.5.S. T, E.
TABLA NO. 4

VASCULITIS DEL,
SISTEMA NERVIOSO CENTRAL

SIGNOS
No. %
DEPRESION DEL ESTADO 23 7.8
DE ALERTA
DEFICIT NEUROLOGICO 18 56.2
(Hemiparesia, hemianestesia,
afasia, alteraciones visuales),
DETERIORO INTELECTUAL 2 6.2

Dra.Pérez Arreola
C.H. "20 de Nov."
1.5.8.8. T.E.
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El paciente con micosts (aspergilosis) estaba ln::r‘xkdnésuprrimiydo
debido a Ia utilizacionde citotéxicos para evitar el rechazo de el riatn
transplantado. ‘ o : ‘

A todos se les realizaron los siguientes exdmenes: Biométrfa e
hematica, Qufimica sangufnea, electrolitos, examen general de orina, -
VDRL, enzimas, perfil inmunolégico y liquido cefalorraqifdeo ucilizando
criterio diagnostico, y a partir de 1980 se realiz6 en 11 pacientes estudio
tomografico axial computado, En todos los casos correspondientes a -~
LES hubo alteracion del pertil immunoldgico y s6lo en un caso de Poliar-
teritis Nodosa. Los pacientes que tuvieron meningitis tanto purulenta -~
como tuberculosa se les encontrd LCR (nflamatorio, En los 1l casos que
se realizo estudio tomografico se observo edema cerebral (disminucion
del tamaiio de los ventriculos) en cada uno de ellos; ademis en 4 s¢ ob-
sexvo una zona hipodensa localizada en l6kulos frontales y parietales, --
sin reforzarse con el material de contraste y en uno hubo una zona de —
mayor densidad localizada encl 10bulo parietal izquierdo,

Dos pacientes fueron sometidos a anglograffa carotidea bilateral,
ambog con diagndstico de meningitis tuberculosa y sospecha de afeccion
de los vasos sanguineos cexebrales, reportdndose adelagazamiento de -
vasog, tortuosidady espasmo.

El diagn0stico clfnico se realizd enel 507 (18 pacientes), Las en-
tidades diagnosticadas fueron: Leptomeningitis tuberculosa y purulenta y

LES. En el resto de los casos se sospech6 enfermedad vascular tromho-

tica y/o hemorrdgica sin explicar su etiologfa y dos casos se manejaron
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como crisis convulsivas de etiologfa a determinar sin llegar a alguna -
conclusibn diagnfstica antes del fallecimiento.

Los pacientes recibleron tratamiento especifico segﬁﬁ el diagnds -~
tico clfnico establecido: antiffmicos, antibidticos, esteroides; ademds --
el manejo sintomdtico con anticonvulsivantes, antipiréticos, entre otros.

Los hallazgos histopatolégicos fueron: Dafio arterial en 29 casos-
(90, 67;), dafio venoso en 7 casos (21. 8%), dafio mixte en 4 casos (12. 5%)-
Tabla No. 6. Hemorraglas difusas y focales en 13 casos (40. 6%), cuya -
localizaci6n fue en: 16bulos frontales, parietales, ganglios basales, n—
cleo rojo y puente. Infarto en 27 casos (84, 3%) con localizaci6n en 16bu—-
los frontales, parietales, tdlamo, cerebro medio, tallo y médula. Dailo-
cortical en 15 casos (46. 8%). Edema cerebral en 27 casos (84. 3%). Ta--
blas 7 y 8.

De la segunda ctapa los resultados obtenidos fueron:

De 3, 500 pacientes internados se encontrd quet.  tenfan el diagnds
tico de "vasculitis del SNC" 20 pacientes. (. 57%). 12 sucedieron en el sexo
femenino (60%) y 8 en el masculino (40%). Tabla No. 9. La edad vari6 en-
tre los 3 afios y 75 afios, con predominio entre el 3o. y 40, decenios de -
la vida, Gréfica No. 2.

De estos 20 ca30578 correspondieron a meningitis tuberculosa ---
(40%), 7 (35%) a lupus eritematoso sistémico, 1 (5%) a neurocisticercosis,
1(5%) a artritis reumatolde y 3 (15%) no tuvieron relacifn con ningtin pade

cimiento espectfico. Tabla No. 10.

Las manifestaciones clfnicas fueron: Déficit neurolégico en 15 ca-

sos (75%,), .consistiendo en hemiparesia, hemlanestesia, paraparesia, - -



TABLA NO.5

VASCULITIS DEL
SISTEMA NERVIOSO CENTRAL

SINTOMAS
No. %
CRISIS CONVULSIVAS 19 59.3
(Generalizadas o Focales)
NAUSEA Y VOMITO 13 40.6
CEFALEA 16 50.0

Dra. Péxrez Arreola
C. H. "20de Nov,"
LS.S.S. T.E,

TABLA NO. 6
VASCULITIS DEL
SISTEMA NERVIOSO CENTRAL

HALLAZGOSHISTOPATOLOGICOS

No. %
DANO ARTERIAL 28 90.5
DANO VENOSO 7 21.8
DARO MIXTO 4 12.5

Dra. Pérez Arrcola
C.H. "20de Nov."
I.S.S.S.T. E.



TABLA NO. 7

VASCULITIS DEL
SISTEMA NERVIOSO CENTRAL

HALLAZGOS HISTOPATOL.OGICOS

No. %
EDEMA 27 843
INFARTO 27 843
(Extenso o Focal )
HEMORRAGIA 13 40,6

(Difusa o Focal)

Dra, Pérez Arreola
C.H, "20de Nov."
LS.S.8. T.E.

TABLA NO. 8

VASCULITIS DEL
SISTEMA NERVIOSO CENTRAL

TOPOGRAFIA DE LAS LESIONES

- LOBULO FRONTAL

- LOBULO PARIETAL
- GANGLIOS BASALES
- CEREBRO MEDIO

- TALLO

Dra. Pérei Arreola
C.H. "20de Nov."
1.58.8.8. T.E.



TABLA NO. 9

VASCULITIS DEL
SISTEMA NERVIOSO CENTRAL (7%)

SEXO
No. @
MUJERES 2 60
HOMBRES 8 40

(7*) Grupo de pacientes de la I[ etapa del estudio
que no tienen el diagnbstico confirmado.

Dra. Pérez Arreola

C.H. "20 de Nov,"
LS.S.S8.T.E.

GRAFICA NO. 2

VASCULITIS DEL
SISTEMA NERVIOSO CENTRAL(7*)

DISTRIBUCION POR EDAD

6~
S5«
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Dra,Pérez Arreola
C.H, "20 de Nov,"
1.S,S.8. T.E,



-27 -

afasia, Crisis convulsivas generalizadas o focales en 14 casos (70%)5
cefalea en 12 casos (60%), alteraciomzs del estado de alerta que vari
del estupor al coma en 7 casos (35%). Tabla No. 1l.

El tiempo de evolucion de su padecimiento vari6 de 5 dias a -

2 meses. .

No se ercontrd artecedentes de importancia. Se practicaron --
los mismos exAmenes de laborxatorio artes enunciados, estableciéndo-
se el diagnbstico probable de "vasculitis ", 2 pacientes que cursaban~
con meningitis tuberculosa fueron sometidos a angiograffa carotfdea-
bilateral, reportdndose tortuosidad de los vasos, apoyando la conjetu-
ra diagnGstica,

Todos los pacientes fueron mancjados sintomiticamente con an-
ticonvulsivos, antipiréticos, entre otros; ademéis recibieron el trata--
miento especffico: antiffmicos, antibiéticos, esteroides, citotéxicos. -
16 pacientes fueron sometidos a estudio tomografico computado reportdn
dose en todos ellos edema cerebral, y en 1l zona hipodensa con localizg
ci6n més frecuente en1obulos parietales y temporales sin reforzarse -
con el meterial de contraste.

6 pacientes fallecieron (30%) sin corroborarse cl diagndstico -
establecido por medio de estudio anatomopatolfgico, 3 exan paclentes-
que llenaban criterios estadecidos para LES, 2 con sospecha de menin
gitis tuberculosa y | con vasculitis sin asociarse a padecimiento espe--

cffico, Tabla No. 12,



TABLA NO, 10

¢

VASCULITIS DEL
SISTEMA NERVIOSO CENTRAL (7*)
ENFERMEDADES ASOCIADAS

No. @

MENINGITIS TUBERCULOSA 8 40
LUPUS ERITEMATOSO 7 35
CISTICERCOSIS 1 5
'ARTRITIS REUMATOIDE 1 s
OTROS 315

TABLA NO. 11
VASCULITIS DEL

Dra. Pérez Axrreola
C,H, "20 de Nov."”
LS S.S. T.E,

SISTEMA NERVIOSO CENTRAL(?7*)

MANIFESTACIONES

DEFICIT NEUROLOGICO
(Hemiparesia, hemianestesia
paraparesia, afasia).

CRISIS CONVULSIVAS
(Generalizadas, o focales)

CEFALEA

DEPRESION DEL, ESTADO
DE ALERTA

No. %
15 75
14 70
12 60 -
7 35

Dra,Pérez Arreola
C.H. '"20de Nov, "
LS.S.8. T.E,



TABLA NO, 12

VASCULITIS DEL
SISTEMA NERVIOSO CENTRAL (7%

MORTALIDAD
No.
LUPUS ERITEMATOSO 3
MENINGITIS TUBERCULOSA 2
QTROS 1
6 = 30%

Dra. Pérez Arreola
C.H."20 de Nov. "
LS. S.S. T.E.



DISCUSION

Una gran variedad de enfermedades pueden producir vasculi-
tis del SNC, ocasionando signos y sfntomas complejos, de poco va--
lor diagnGstico y por 1o tanto de poca significancia, ya que son sfnto
mas que pueden ser encontrados en diversas entidades patolégicas, -
por ejemplo: padecimientos neopldsicos, parasitarios, vasculares de
otra fndole, lo ue hace diffcil el diagndstico clinico de las vasculi--
tis y siempre tenemos que ayudarnos de procedimientos invasivos y
afin asf, en muchas ocasiones, no se llega a la conclusién diagndsti-
ca, ya que la mayorfa de las veces todos los estudios, hasta la angio
graffa carotidea pueden ser normales,

La frecuencia de vasculitis en el material post-mortem del -
C.H. 20 de Noviembre, es muy baja (. 47%), ya que en una revisién-
de 6,679 protocolos s6lo se encontraron 32 casos. Esto puede expli-
carse por los avances en los tratamientos,tanto de enfermedades auto
inmunes (Lupus eritematoso sistémico, poliarteritis nodosa, artri-
tis reurnatoide ), como de las infecciosas (tuberculosis, micosis, --
bacterianas), parasitarias (cisticercosis), tbxicas, entre otras.

La edad de presentacion puede suceder en cualquier decenio-
de la vida, sin embargo,existe un aumento en la frecuencia entre el-
30. y 40. decenios de 1a vida, lo cual puede ser atribuldo a que las -
enfermedades autoinmunes ( Lupus eritematoso sistémico ) tienen su

mayor incidencia en esta época de la vida,
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Existe cierta predominancia por el sexo femenino, lo cual -~
podrifa ser explicado por la mayor incidencia de enfermedades auto-
inmunes en este sexo,

Dentro de las vasculitis del SNC, existe la localizada, llama
da Angeltis Granulomarosa, siendo una entidad extremadamente ra~-
ra, en la que se afectan exclusivamente vasos del SNC, pequeiias ar
terias, arteriolas precapilares y venas, con distribucién difusa, pe-
ro predominantemente a los vasos leptomemngeos. Se han informado
en la literatura hasta la actualidad, Gnicamente 20 casos blen docu--
mentados. En nuestro estudio hubo 5 pacientes, que presentaban dafio
vascular locallzado a SNC, tanto a arterias de pequeiio calibre como-
a venas, pero no fueron consideradas como angeitis granulomatosa -~
por no llenar las caracterfsticas de infiltraci6n perivascular de esta-
entidad, y se englobaron como vasculitis inespecfficas.

Considero pertinente decir, que aunque sea una enfermedad --
muy rara,debemos considerarla dentro del diagndstico diferencial de-

enfermedades neurol6gicas que se manifiesten por: cefalea, deterioro
Intelectual, alteracidn del estado de alerta, evidencia de hemorragila-~
intracraneal no explicable por otra causa, lesiones focales, neuropa--
tfa craneal o compresién de la médula espinal. Cualquier paciente que
presente cefalea o falla de ia funcién mental, o ambas, ademds de un

déficit neuroldgico multifocal sin establecer un diagndstico, la posibi
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lidad de angeitis del SNC debe ser considerada, Desafortunadamente -
log estudios invasivos y nﬁ Invasivos no son concluyentes en la mayo
rfa de los casos y el dlagndstico es histopatol6gico.

Las vasculitis generalizadas, secundarias a infecciones, t6-
xicos, enfermedades inmunes, fueron las méds frecuentes, Dentro ~-
de esta clase de vasculltls, las que predominaron en nuestra revisién
fueron las secundarias a infecciones y ocuparon el 56. 2%. Dentre de-
ellas, la tuberculosis constituy6 el ndmero mas alto (37,5%), involu-
crando arterias de mediano y pequeiio calibre y en s6lo un caso se en
contrS- dafio venoso, con una distribucién muy variada (médula, tallo,
bulbo, puente, masas grises, l6bulos parietales). El segundo proceso
infeccioso mds frecuente que originé vasculitis fu¢ la meningitis bac-
teriana, sin poder especificar el o los gérmenes causales. En estos ~
casos el dafio vascular fué exclusivamente venoso, sin tener una predo
minancia o localizacién especffica.

El caso de vasculitis secundaria & micosis (aspergilosis) fue -
en un paciente inmunosuprimido, debido a transplante renal, y corres
pondi6 al tipo hyphal.En la lfteratura se menclona que en la aspergi~
losis existe una invasin directa a los vasos produciendo una tromboar
teritis de grandes arterias, en contraste con lo encontrado en nuestro
estudio en donde el dafio fue encontrado en arterias de pequefio calibre,

con una localizaci6n cortical y focal en 16bulo parietal izquierdo y ade~
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cercosis es muy alta en nuestra poblacidn. Esto podrfa ser explica-
do porque la neurocisticercosis que causa vasculitis es la de locali~
zacién aracnoidea y la cual no es tan frecuente como la forma paren
quimatosa o la ventricular,

Los signos y sfntomas que encontramos, tienen poco peso --
diagn6stico y poca significancia, ya que pueden ser encontrados en-
maltiples padecimientos neurol6gicos, mds sin embargo,se deber4-
pensar en un proceso vascular inmune, en todo paciente que presente
datos de deterioro intelectual, cefalea, déficit neurolégico multifocal,
sin diagn6stico establecido,

Los hallazgos en los estudios de Lfquido cefalo-rraqufdeo y
en la Tomograffa axial computada, no son concluyentes para poder-
establecer el diagnbstico de vasculitis, ya que en la mayorfa de los-
casos (exceptuando procesos infecclosos ) el liquido cefalorraqufdeo-
es normal, y la Tomograffa axial computada muestra datos que sugie
ren edema generalizado, ademds de imégenes correspondientes a in-
farto y /o hemorragia, lo cual puede-deberse a mdltiples padecimien-
tos: complicacién de la hipertensidn arterial sistémica, complicacién
de dlabetes mellitus, enfermedad cardiaca, enfermedades hematolégi
cas, hiperlipidosis, entre otras.

El trabajo realizado en 1a primera etapa es de material post-

mortem Yy la frecuencia que se da de las vasculitis del SNC noes -~-
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més de la isquemia reshltante del dafio arterial, se observaron le-
siones hemorrdgicas difusas.

Lag vasculitis autoinmunes ( Lupus I-Eritematoso, Polarteri
tis nodosa ) ocuparon el segundo lugar, con una frecuencia de 28%, -
Deuntro de éstas, el Lupus Eritematoso fue 1a mds frecuente, con --
dafio arterial exclusivamente, y de localizaci6n variable. Todos los
casgos fueron diagnosticados premortem y se sospeché involucracidn
vascular cerebral. Dentro de este mismo grupo se encontraron 3 --
pactientes con poliarteritis nodosa, ninguno de ellos diagnosticado -
en vida, sin explicar en dos de ellos su sintomatologfa y en el ter--
cero se sospechd mendngitis tuberculosa. El dafo vascular fue arte
rial exclusivamente, con distribucién cortical difusa predominante-
mente parietal.

Consideramos que la frecuencia tan alta encontrada en nues-
tra revisibn, devasculitis inmune ocaslonada por enfermedades in--
fecclosas, se debe a las condiciones higiénico-dietéticas de nuestra-
poblactén. En la literatura se menciona la vasculitis inmune m4s --
frecuente, la ocasionada por padecimientos autolnmunes (antfgenos-
propios),

Se encontrd sdlo un caso de vasculitis ocasionada por clsticer

cosis, dato que llamé la atencl6n, ya que la frecuencia de neuroclsti-
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real, ya que no todas las vasculitis se mueren, ni todas las vascu-

litis que se muecren se les realiza necropsia, por lo que se hizo un-

estudio con material clfnico, a sablendas de que el diagndstico de -

"'vasculitis del SNC" ocasionada por antfgenos extraiios o propios, =
€5 una conjetura, ya que los sfntomas y signos no son significativos,
los estudios invasivos y los no lnvasivoes no son concluyentes en la -
mayorfa de los casos, y el diagndstico es tinicamente histolégico,

La frecuencia que se encontr8, también es muy baja, (. 57%),
ya que se detectaron 20 casos en S afios de revision, con predominio
en el sexo femenino, La edad de presentaci6n es a cualquier edad, -~
con predominio en el 3o. y 40, decenios de la vida.

Todos los pacientes de este grupo fueron manejados como ~-
portadores de dafio vascular, con esteroldes, citotéxicos, 12 con bue
na respuesta y 6 fallecieron, sin que esto quiere decir que los 12 -~-
que tuvieron buena respuesta hayan cursado con dafio inmunol6gico -~
vascular, ya que como se revisd existe dafio iInmunol6gico celular, --

Al amalizar la stntofnatologfa que presentaron este grupo de pa
clentes, se puede observar que corresponden ( son muy semejantes )-
a la encontrada en los casos comprobados histopatolbgicamente, por =
1o que podemos decir que es valida la sospecha diagnGstica realizada -

en estos pacientes y por lo tanto su tratamiento.



RESUMEN Y CONCLUSIONES

1.~ Una gran variedad de nefermedadéé pueden afectar al SNC
produciendo vasculitis.

2. - La frecuencia de vasculitis en el material post-mortem es
muy, baja (. 47%), atribuyéndose a los avances en los tratamientos tan-
to de enfermedades autoinmunes (LES, PAN, AR), como de las infec—
closas, parasitarias, toxicas, entre otras,

3. - Puede presentarse a cualquier edad, sin embargo existe --
incremento de su frecuencia en el 3o y 40. decenios de la vida.

4. - Existe clerta predominancia por el sexo femenino, explica
ble por la mayor incidencia de enfermedades autoinmunes como el Lu-

) pus eritematoso sistémico, entre otras.

5. - La signologfa y sintomatologfa predominante es muy extensa
y de poco peso diagnostico y por lo tantospoco significativa.

6. - E1 72% de nuestros casos corresponden a vasculitis inmuno
16gicas ocasionadas por antfgenos extraiios y el 28% corresponden a vag
culitis inmunol6gica secundaria a antfgenos propios.

7. - El hallazgo histopatolégico m4s importante fue el de arterl-
tis de mediano y pequeiio calibre y en segundo lugar, flebitis, asocidn-
dose las primeras con enfcrmedades autoinmunes y las segundas con ~-

enfermedades infecciosas.
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8. - La topograffa dé las lesiones es difusa;
encortrd predominio en los 16bulos frontales, par
basales. ' »

9.~ El diagnostico de vasculitis es diffcil qe4 eallz

nicamente como auxiliado por estudios no invasivos e invasivos, sien "

do necesario el estudio histolégico. :

10. - No existen criterios clfnicos que nos ayuden a diagnosticar-
vasculitis del SNC.

11. - El diagnbstico clfnico de vasculitis en el grupo de pacientes
demostrados en postmortem, solamente se sospechd en el 509 de los-
casos, lo cual condujo a una realizacion limitada de anglograffas y una
consecuente demostracion en el 67, de los casos.

12, - LLa comparacitn entre los datos clinicos del grupo anterior-
¥ los encontrados ¢n un grupo de pacientes con diagnéstico clinico de -
vasculitis ( no verificada postmortem ), demostr6 una amplia concordan
cia.

13. - El diagnbstico clfnico de vasculitis, por tanto, puede hacerse
certeramente con méds frecuencia, st al encontrar un paciente con la ---
sintomatologfa y signologfa encontrada, pensamos en ella,

14, - Se debe considerar a la vasculitis dentro del diagndsico dife
rencial de enfermedades neurologicas que se manifiesten por: cefalea, -
deterioro intelectual, alteracidn del estado de alerta. Cualquier paclente
que presente cefalea o falla de la funcidn mental, o ambas, ademds de-
un déficit neurolégico multifocal sin establecer un diagndstico, la posibi

lidad de vasculitis debe sexr considerada,
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