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PERIARTERITIS NODOSA
CUTANEA,

ANTECEDENTES NISTORICOS.

En 1865 Kugsmaul y Maier describen el ceso de un hombre joven
de 27 afos de edad con una enfermedad aguda caracterizada por
fiebre, tos productiva, proteinurie, cilindroes urinarios, pro
funda debilidad muscular, neuritis periférica y dolor ahdomi-
nal. Dentro de sus elucubrociones dipgnbsticas consideran la
posibilidad de "Marasmus Clorédtica", tuberculosis y triquino-
sis. Después de un anidlisis del caso y de miltiples vimcici-
tudes consiguicron hacer un estudic histopatolédgico més o ---
menos completo, que unicomente reveld una extensa vasculitine.
"El grado de inflamociédn y exudado fué focal, dando excrecen-
clas nodulares o lo lerge del curso de los vosos", Esta fub
la primera descripcidn de una nuevo entidad o la cual los --=-
mismoes autores depominaren Perlarteritis Nodosa, .
Afios mds adelante se publican un sinndmero de articulos en --
que se reportan mAs cesos de ésta grove cnfermedad, sus carag
teristicns generples ¥ se anmlizan los 6rgancos que se afectan
en la mismn, haciendo relevoncia acorca de la severidad, su =
curpo riipido y fatal.

En 1931 y 1932 Lindberg publica un case en que la nfeccidn de
la enfermedad percce limitorse a 1ls pilel, No es sino hastn -
1935 en que Goldschlag y von Chweailibogowskl reportan el caso
de un niic de 5 afios de edad en que predominen las manifesto-
ciones cuténeas y refleren la presencia de Livedo Reticularis
o Livedo Rncemosa. Posteriormente en 1938 Vining reporta una
nifa de 7 mfios de edad con nodulacliones pulsatiles que parc—--—
cen semejar eritema nodoso ep un cuadro de periarteritis nodo
sa, En ese mismo afo Matras reporta un caso en que una ulce-
racibén semejante a las varicosss, con un inicio similar, pos-
teriormente se acompafia de Livedo Reticularis en otras areas
del cuerpo.



En 1939 Xetron y Bernstein reportan un caso de afeccién cuth-
nen y estnblecen lo frecuencis de los menifestaciones cuthne-
as en ls perlerteritis nodoss entre un 20 y 25%, haciendo é&pn-
fasis en le importancio de las lesiones cuténess como 1B cla-
ve pera un dieagnéstico temprono de la enfermedad. Doe oiios
mis tarde Xeith y Baggenstoss onalizan la llomada perisrteri-
tis nodose en nifios, sus caracteristicas generales y hecen una
revislbn del tema desde un punto de vista pedihtrico. Ansli-
zan 42 casos de le literature y ngregan doa propios redonsidernn~
do el término de perlarteritls nodosa y proponen el termino
de arteritis primaria para ls entidad que pguejd B sus dos -
pacientes.

En 1945 Goldn publica el case de un nifio con mutilaciones en
un articule denominadeo “"Periarteritis Yodosa; Formm cuténen
¥ mutilante en un nilfo”, en donde por el titulo se acepta 1lao
existencia de une forma exclusivamente cuténen, que puede .ser
ton severa que lleve o mutileclones, din afectar A& otros brga-
nos. Adembs éste articulo results muy 4importante porque ca
el primero en que se refiere la utilizacibn de los egteroides
en el manejo del cuandre con resultados eparentemente buenos
¥ que, come se verd mAs adelante es probablemente el {inico tra-
tamineto efectivo, En 1946 aperecieron en la literatura dos
reportes mis: el de Miller y de Melscher que reporten custro
cosos mhs con localizacidn exclugivomente cutédnea y subcubh-
neo. Describen la estructura tuberculoide de los granulomas
y tambiépn hacen notar la sipmilicud de algunas leslones cuth-
neas a las tuberculides papulonecrbricas en un caso.

En 1949 Heale reports dos cosoa: una nifa tratpdn desde 10473
que describen de ls sigulente mancra:d

YBIW Eué una nifis de 9 afos de edad, lpo primers de dos hijos.
No hubo historia familiar de enfermedad. De sus antecedentes
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solo habia presentode Tosferina y Sarempion., En mayo de 18243
comenzd su actuasl enfermedad desarrollando sdbitamente una -
amigdalitis escreptocdclicas severa, cop ung adenitis maxilar
maderada. Unos pocos dias después apoarccieron doloares reumd-
ticos en los hombros, cspalda y plernas, presentande poco des-
pués un exantema poco comdn. La nifis se vela muy enferma y
permanecid cn su came hasta el dia de su hospitalizncidn., Du-
rante el tiempo de observacidén intrahospitalaria se hizo evi-
dente que se trataba de un caso poce usual. La nifia sc mante-
nia 4irritable y con malestar continuo, presentoba dolores va-
righles en las piernas. Los dos signos sobresalientes fueron
la posicién on flexidbn permanente de las oxtremidsdes inferio~-
res, estapdo acostpda la nifia. El otro signo fué un rash muy
morcado, moteade en tode el cuerpo, sicende més evidente en -
las piernas. El1 rash fué similar a las lividbéeces cadavéricas
y fué sorprendente la velocidnd cn que tamblén afectd la cdra
varionde la iptensidad de un dla pora otre, nlgunes veces slen-
do peculiarmente marcedo y prominente, distinto o8 cunlquier
otro rash conocido,

Ademfis aparecieron y desoparecieron eon forma fluctuante nbddu-
los subcuténcos doloroses gque no lleveban el curso de las ar-
terias subcutdncas que reveleran cambios egudos focales o in-
flomatorios. Nunca hubo necrosis tisular o de piel que pre-
sumiblemente indicaran que la luz de las arterias se cncontra-
ran ob'literadas. Ko hube ninguna evidenclia en el curso de 1inm
evoiuciébn que elguna arteris profunda o visceral se encontra-
ra afectada. Investigaciones frecuentes nunca revelaron le~
8ién renol y el corazbdn tonto clinica como electrocardiogréa-
ficamente se mantuve normel, El hallpzgoe clinice més sobre-
salinte fué el rash persistente, huellas del cual podlan apre-
clerse alin después de tres ados. Se aprecid desgaste genersl
durante les B meses que se mantuvo en ohservaclén (Mayo de 1943
a Febrero de 1944),



Hubo pirexia ondulante con niveles miximos alrededor de 103°F.
El puleo raromente rehbaso los 120 latidos por min, y la fre-
cuencia respiratoris fué de 30 por min. o hubo sudorscibn
enormal. Hube una leucocitosis perasistente de 15,000 por md.
pera los cosinbfilos nunca fueron de mis del 4X. Los hemocul-
tivos fueron estériles,

Una biopsia de pilel {antebrazo) se efectud en marzo de 1944,
la mayoria de los srterias en el tejido subcutdineo y en los
vogos mwhs profundos del "Cutis Vera" presentaron profundos -
cambios patoldgices: hube proliferscién del tejido conectiva
subenpdotnliol de 1 intima, cambios necroblébticos de le medis
y proliferacién de la granulacidn vascular de la media con al-
teracidén de las fibras musculares.

Los 1infiltrades celulores consistiercon de neutrdfilos, poli-
morfos, linfocitos, monocites y unos pocos cosinbfilos, ia
infiltrncidn se catendia slgunas veces mas ulla de las pare-
des de los vasos y frecuentemente cen forma difusa dentro del
tejido concctivo perivascular. Se observaron focos deo necro-
sis extepsa en el tejido perivascular, asi como une forme de
granulncibén de células gigantes que se observé en algunns areas.,
En ocasiones los fibros musculnres se observaron sin continuidad,.
El cuodro histopatolbgice fué de unn panarteritis nodosa.

Dec vez en cuando la pociente presentd severc dolor de pilernas,
lng gue se resention ol tocarlas o moverles, Los nddulos sub-
cutineos aparecleron y dessparecieron, y ol curso de la enfer-
medad presentd variebilidad ciclices., Se aplicaron muchos tra-
tomientos sintomiticos, pero fud evidente que o todos ellos
fué refractaria., En vista de que habia la posibilidad de que
peraistieras la sepsis samigdalina, se efectud amigdalectomia,
pero no ase aprecid regresidén de la enfermedad, Tres meses des-
pués hubo wuna exacerbacién muy asevera de todos los signos vy
sintomas y aparecid algo de edems en los ples,
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El rash en forma de malla generalizades y los focos nodulares
se volvieron o hacer prominentes. El progreso clinico carac-
terizado por remislones y exacerbaciones de la arteritis nodo
sa es el de la forma cuthnea,

Después de una prolongoda estancis en el hospital, se proescn-
td una remisién gradusl, pero el dolor de piernas era persis-
tente cuando trataba de incorporarse. El rash disminuyéd gra-
duglmente,

En los dos afios siguientes se presentaron brotes ocasionales
de nédulos periarteriales y solo ocaosionalmente se acompafin--
ron de dolor de plernas y algunos dias de inmovilidad. Finol
mente en 1945 se vié libre de todos los efectos de su prolon-
gade enfermedad.

En cste mismo reporce se analiza ¢l coso de un vardn tomblén
de 8 afios de edad, afectndo de la misma monera, pero que on -
su primers receidn presentd necrosls y mutilacidén de log de--
doa, aal como hnectosis de piel en diversos sitios. Esta re--
caida se¢ presentd 3 semanas después de un cuadre gripal, y fi
nnlmente fallecid el pequedo, después de 18 measecs de secgui---
miento, El estudlo postmorten no reveld afeccldén voescular o
ningun otro nivel,

Es importante hacer notar en cstec momento que los dos Gltimos
reportes analizados, el de Galan y el do Nealcl son los {ni--
cos que refieren [ormas tan severas que han llevado o mutila-
cibn de falAnges.

En ninguno de los articulos revisados para el premente troba-
jo se mencionan este tipo de compliceclones de le periarteri-
tis nodosa cutdnea.

En 1952 Ruiter reporta un caso de vasculitis alérgica cuténea
y expresa la opinion de que lo periarteritis nodosa se puede
monifestar con lesiones exclusivamente en piel, Ea a partir
de entonces que se desarrolla una amplis discusibn en 1a lite
ratura, por considerar a lo forma cutdnes una entidad diferen



-6~

Fd

te a 1n forme sistémica y en 1954 Lyell y Church consideran
que si bilen la lesidn primeria en ombos cosos (lo forma sistd
mica y la forma cuthnea) es una vasculitis, el curso clinico
e8 lo suficientemente diferente para diferenciarlos & pesar -
de 1la similirud histopatolbgica.

Ellos mismos publican tres cascs de periarteritis nodosa en
hombres y revisan ln literaturs al reapecto. Uno de sus ca--
08 moetrO unpo Ulcera, cicatrices, livedo reticularis c indu=-
racibén, y el otro mostrd nédulos subcutédnecs y livedo reticu-
loris. Ambos casos fueron acompafiadeos de dolor muscular, pe-
ro nunca hubo lesién visceral, El tercer caso de 8y seric --
presents sintomas viscersles junto con edema transiterio y le
siones purpiricas que celncidieren con la lesién visceral., -
Ademds en su revisidn establecen que en la perlarteritiso nodg
sa la piel se encuentra afcctads en una cunrts parte de los ~
pucientes y que de heche cexisten dos formac: Lz cuthnea, en’
la cual las lesiones bdsicos gue la carmcterizan son Livedo --
reticularis, ulceraciones, dolor muscular y edema, vy la formn
visceral {sistémica) en la que la piel se pnfecctn inconstante-
mente durante el curso de la enfermednd con cxontemata, equi-
mosis y gongrena, Los ndédulos subcutdneos son comunes o am--
bos tipos de periarteritis nodosa.

En 1958 Ruiter nuevamente reporta tres caosps mas, y o8 de la
opinion de que ombos tipos de periarteritis nodoss pueden ser
separados por su evolucidn. Algunos otros sutores como Degas,
Kieland, Wegener y Wilkinson, estAn en desacuerdo con dar el
nombre de periarteritis nodosa & lan enfermeded en que solo se
afecta la plel.

En esta parte del ananlisis histdrico es importante resalter -
que se utilizaba pera definir a las enfermedades vasculiticas
la clasificacidén ideada por la Dra. Zeek, en que se considern
ban cinco tipos de "Angeitis Heocrotizantes", dentro de les -
cuales se inclufn un grupo aparte para le periarteritis nodo-



sn, diferenciédndola de 1irs otras cuactro, desde un punto de -
viata morfolégico-experimental, basade en las caracteri{sticas
de 1las leslones tempranas preexudativas, por la discribucién
de las lesiones en relacién a 1la bifurcacién de los vasos y
ademéds por el tamafic y tipo de vasos afectados primeriamente.
Para 1960 Belisario hace uyha extenss revisibén acerca de las
menifesataciones cutdneas de 1la perlarteritis nodosa reportan-
do un caso de la forma cutiinea seifialando las similitud que -
existen entre la periarteritis nodesa y otras enfermedades -
cutdnens como la Alergide Hodular de Gougerct, la cnfermedad
de Bazin, Vasculitis nodular, Eritems nodose, Tromboflebitis
migrans, Paniculitis, sciioldndolas al miamo tiempe como enti-
dades separadas, En este mismo traobajo Belisario mencicno el
trotamiento a base de Corticoesteroldes en dosis elevedas con
disminucicones gradunless came 1o dnicu forms de tratamiento
benéfico poara la entidad. *
En 1962 Brodffod publica tres casos mis en edad pedifitrica -
considerando la posibilidad de que la livedo reticularia sca
una forma de vasculitis alérgica, Ademds revisa nueve casos
pediidtrices publicados previamente desde 1931 (Lindberg), ha-
ciendo un andlisis de las manifestaciones clinices, concluyen-
do su articulo de 1la siguiente mancra: "Esta condicién con -~
hallazgos patoclbégicos consistentes con vasculitis alérgica,
al menos en algunas instancips, pareccﬁ eatar relacionados -
con infecciones estreptocbelcas, En cuatro pacientes {(dos de
la revisién y dos propios) remitieron sus lesiones rapidamen-
te. El prondstico cs buenc en 1z mayorie de los casos, con
sclo una muerte de lo revisién de 12 (Neele con mutilacién),
En cuanto al hecho de gue ésta condicidén sea una entidad del
grupa de 1la periarteritis nodoma, eeré (til considerarla una
entidad separada o un subgrupo de la misma, por sus hallazgos
poco usuales y por su prondstico generalmente favorable'',



En 1964 Fisher y Orkin reporton tres casos con nlgunas mani--
festaciones sistémicas y hacen un resumen de los discusiones
concluy%ndo que la forma cuthnea, ro es més que una forma pro
longadn de la enfermedad y que a)l final el coso terminard fa-
talmente.,

En 1970 Golding reporta 3 casos mbs, en los que sobresale el
dolor muscular y cuyns lesicnes histopatolégicas se confinm-—
ron exclusivamcnte o lg piel y misculos, 3in afecccién visce--
ral.

En 1972 Peter Borrie hace un ondlisis completo de la discu---
sién literarin y lo resume de lg ajguiente mopera!

"La duda de que si lo condicidn llomada Perierteritis nodosa
cuténea es uns entidad se debate desde 1931 (Lindberg) y pa--
recen existir cuatro razones principales por las cunles uno -
conclusibdn definitiva no sc habin establecido, a8 sosber:
Primero.~ Algunos nutores anceptan como periarteritis nodosa ~
cuutﬁneu cualquier caso en que la plel esté afectoda, indepen
dientemente del tipo de lesidn que presente., En c¢scos cosos
se cubre préActicomente todas lns formas de periarteritis no--
dosa y es dificil concluir que 1la forma cuténea difiere de 1la
sistémica,

Segundo.~ Algunos reportes han fallade al describir las lesio
nes ain los rigidos criterios de ln periarteritis nodesa, en
los que debe basarse el dipgndstico. Lo oceptacidn de cual-~-
quier lesidn cuténea mestrando comblos de vasculitis fud to--
mando como ejemplo de periarteritis nodosa., Muchos de los --
cosos descritos en estas publicaciones pueden ser reconocidos
como ejemplos de otro tipo de vaasculitis (Alérgica, angeitis
leucocitoclédstica, ctec,).

Tercero.- Hon existido reportes que describen con gran deta--
lle tonto los cundros clinicos como la aperiencia histopeto--
légica de los lesiones cutdneas pero ho mencionan la presen--
cia o ousencia de lesiones aistémicas nl el curso de la enfer-
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medad. En tales condiciones no e8 posible discernir cuales
casos pertencces o las formas de periorteritis sistémica.
Finolmente.- Han sido descritos casos con el cuadre histopato-
légico clésico de 1a periarteritis nodosa cuthnea, en que 1la
piel fué afectoda predominantemente % en las cuales la enfer-
medad fué crénica ¥y el pronosticeo relativamente bueno.

En el mismo articulo Borrie anaoliza un total de 102 pacientes,
de los cuales 15 paclentes cubrieron los criteriocs de periar-
teritis nodosa cutdnea y hace una exhaustiva revislén de los
mismos, teniendo scguimientos hastoa de 23 afos ol momento de
publicarse el articulo. Describe como las manifestaclopes -
principoles en lz formon cutdnes a los nobddules, 1a livedo ro-
ticularis, 1a vulcerncién, 1la gangrena inciplente y ademds las
monifestaciones de miositis y naeuritis, Ademfs hace énfasis
en que el tratamiento esteroideo exclusivamente eos eil, 88
inlando en su serie o dos poaclentes en los cualea no se hahia
podido suprimir el tratamiento.

En 1976 €illiom y Smily sefialan las carecteristicas diferen-
ciales entre las diversas formas de angeitis necrotizantes
{Basandose en los clasificecliones de la Dro. Zeek) gue se resu-
men en forme cequemAtica en el cuadro (f Y

En 1977 el Dr., Alarcdn Scgovia ol hacer la clasificaciédn de
los procesos 1nflamatorios vasculares ya considera ls f[orma
cutanea como una variedad localizado de la periarteritis nodo-
so.

En este mismo afio {1977) Diaz Pérez y Winkelmann publican una
serie de 23 casos c¢n los cuales los hallazgos histolbgices -
son caracteristicos de perinrteritis nodosa y en los que nun-
ca fué posible demostrar lesiones sistémicas, Con ello los
autores apoyan el concepto de que la periarteritis nodosa cu-
tinea es una enfermedad inflematoria benigna de las arterias
musculares de la piel.
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En suw serie no se encuentra predominio en el sexo (11 femeni-
nos vy 12 masculinos), la edad de inicio varid desde los 10 --
ofics hasta los 65 aofos, Notando cierto predominio masculino
en los casos mhs jovenes.

Las leasilones cutAneas predominaron en las extremidades infe--
riores (22 pacientes), ademis catorce tuvieron lesiones en --
brozos, nueve en la cabera y cuello, oche en tronco y cince -
en regibn glites.

El tipo de lesidén gque se observd con mAs frecuencla fueron --
los nbédulos en 19 pacientes y en terminos generales fué la --
primera manifestacidn esponténen, dolorosos, de 0.5 a 2 cms.
de didmetro, en nimero variable, de unos cuantos a mése de 100
en un mismo paelente. Losa nbédulos fueron bilaternles poro =--
asimétricos y observaron andemas que las zenas ya dadedos con
nédulos tendiun‘n afectarse nuevamente durante los recoidas,
ndn después de mucho tiempo de remislén, Los nddulos fucron
rosns o trojos al inicio ¥y se tornaron rojo intenso o azules,
y fué frecuente observarlos en diferentes etapas de evolucibn
al mismo ticmpo. Solo an des pacientes siguieron el cursc de
arteriag profundas.

Los mddules se presentaron tento en forma cislada como formﬁﬂ
do grupos, eéstos Gltimos [recuentemente se desarrollaron en -
el area de la livede reticuloaris. La livedo reticularis se -
presentd en 18 de sus 23 pacientes y se presentd gcnérnlmentc
después gue los nbédulos habian hecho su eparicidn y sobre ---
todo en las zonos de presidn: piernas, gliteos, ples y escipu
la. Lo livedo estuve presente incluso por afios como dnica --
manifestacidn del daiio arterial. 12 Pacientes en el arca de
livedo presentaron una lesion aimilar a la que se aprecia en
lns quemaduras por cohetes, en forma de estrella, Estas quems
duras en estrella se presentaron frecuentehente en los grupos
nodulares activos.
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Las ulceraciones fueron en gencral poce frecuentes, solc se -
encontrd en 9 de los 23 casos, gc¢ desarrollaron en el cursor—
de la enfermedad y en dos casos las extensss ulceraclones fué
el hallazgo clinice mbs sobresaliente, Las Glceras fueron --
precedides por combios necréticos y hemorrdgices de la piel.
Se les considerd secundarias a la {squemia producida por da--
fio vascular severo. Estas {ilceros tuvieron sus bordea general
mente irregulares y usualmente rodcado por un halo de livedo
reticularis,

Desde el punto de vista subjetivo el dolor fué el sintoma mids
importante en 22 de los pacientes, su intensidad fué variable
y se localizaba o los ndduloes, dlceras o en las extremidades
involucradas.

La afeccién musculor gencrolmente Sse manifestd por doler mus-
cular adormecimiente y rigidez muscular, Ln afeccidn neuro--
légics se manifestd tanto por neuritis como neuropatin, mani-
festadas por necuralgian, adormecimiento y parestesias. Tanto
las mialgias como las neuralgias se manifestaron siempre jun-
tas,

También se apreciarcn artralgins en 12 de los pacientes, la -
intensidaod de las mismas fué variable y Solo en tres pacien--
tes se encontraron datos de inflamacidn articular, con edema
y eritemn periarticular, haciendo la observacidn de que édste
fué el dnico sitio afoctado sin que existiera relacidn con la
localizacion de las lesiones cutdneas., Esto es, que se encop
traron articulaciones afectadas en extremidades que no presen
taban lesiones cutfineas. .

Otras sintomas que ohservaron fué la presencia de hipertemia
en los momentos de la exacerbacidn, asi como la relacién en--
tre infeccién de vias aereas superiores y la exacerbacién del
cnadro, ailln cuando esto lo consideraran poco frecuente, a di-

ferencia de reportes previos que mencicnan que el cuadro se -
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indiciabo con la presencis de estreptocociess o cuadros emigda-
linos de la misma etlologia.

Los mismos autores refieren que el curso de la cnfermedad en
sus pocientes fué prolongode y benigno en los 23 paclentes.
Tampoco encopntraron ninguna relacién entre la severidad del
cuadro y la edad de los pacientes. Ninguno de sus paclentes
fallecid a cousa de la enfermedad, solo uno de elleos fallecid
por un infarte el mlocardio aipn ovidencia de vasculitdis a -
aingdn nivel, ol efectuarase el estudio necrépsico.

Al momente de reportar su casuisrtica 6 pacicntes sc encontra-
ban en remisién sin tratamientoe, 4 de ellos tenian mhs de dos
afios en remisgidn, 12 pocientes continuaben en ctratomiento -
sin acctividad, y cuatro paclentes estaban en tratamiento con
actividod del padecimiento y un pociente se hobia perdido,

En cuonto & los hallozgos de loboratorio, no se encontrd nin-
guna alrteracidén caracteristice en la enfermedad. Se observéd
moderads lcucocitosis entre 10,000 y 18,000 leucocitos cen =
tendencia o la neutrofilia. En ningin caso Be obeervd eosino-
filin al digual que en reportes previos, Solo 12 pacicentes =
tuvieron sus niveles de hemoglobulina por debajo de 12 gr. por
ml. El dnico dato de laboratorio que fué persistente duroante
la petividad del proceso fué la velocidad de eritrosedimenta-
cibn elevada. La tensibén arterial fudé normal en todos los paclen-
tes a excepeidn de un paclente gque se conocle hipertenso desde
antes que iniciara su pedecimlento vasculirico.

5610 en un paciente se detectbde eritrocituria, ain embarge no
se pudo detectar lesidn renal. Presentaba una alterncidn on
uretra que juscificd la hematuria,

En todos lus casos las reacciones luétices fueron ﬁugutivus. el -
factor recumatoide negativo, sole un paciente presentd Anti--
c.u'crpua antipucleares positivos a titulos muy bajos, El com-
plemento fué siempre normal en todos los casos, sélo los valo-



reg de inmunoglobulinas y 1la clectroforesis de proteinps mos-
traron anormalidodes en forms ocosional. Solo cuatro pacien—
tes tuvieron elevecidn de inmunoglobulinas y tres tuvieron in
cremento de la froccidn gomme. De los nueve paclentes a los
que se investigd factores de cosgulacibn solo dos mostraren -
slteraclones menores, uno con un Tiempo de Protrembine prolon
gado y otro con elevacién del fibrinégeno., Lnos crioglobuli--
nas no se estudiaron en todos los pocientes y en dos poclen—--
tes 8¢ encontraron Antiestreptolisinos elevadas cop titules -
superiores s 1:250 U, Uno de éstos pacientes remitib a la --
terapla con penicilina G Potlisica. Por otra parte solo se ipn
vestigd la posibilidad de hepatitis B en cinco pacientes silen
do negative el resultade en todes cllos.

las plocas de tdrax, el electrocardiogrémn, las pruchas de --

funcidn hepbrica y los electrolitis sérices, fueron siempre -
normales., N
La electromicgrafia se rpalizd en ccho paclentes y en cuatro
de cllos sc manifestd como mononeuritis con combiocs en la ve-
locidnd de conduccidn en las extremidades que prescntaren mip
patin,

En todos los casna se realizd blepsin por excisibn de las le-
siones pctivas, que mostraron una arteritis necrotizante que
afcctabn arterias de pegquefio y medianc calibre en el paniculo
y solo en forma ccasional en la dermis profunda. En gencrel
solo se encontraba nfectpds unm arteria con cambios inflamoto
rios agudos, sin embargo los vasos cerconos a la arteria nfeg
tada también mostraron coambios inflamatorios de menor intenai
dad. Los vosos pequefios de 1n dermis medis y superficial moa
traron solo infilerado perivascular de tipo linfocitario ines
pecifico, sin que se observaran cambios distintivos de la on-
fermedad. Tambi&én se encontrd con frecuencia el fendmeno de
leucocitoclasia, pero sole fué muy evlidente en aguellos casos
e que se observaba necrosis fibrinoide,



En nueve de sus pacicntes se cncontrd infilerado cosindfileo -
importante, sin embargo, en ningin caso se cotrobord su pre--
sehcia en sangre periférica.

La preaencia de paniculitisa alrededor de las arterias nfecta-
dos fuf caracteristica, en contraste con la paniculitis difu-
58 quc Sec observa en otras formas de enfermedad nodular. Neo -
se encontrd ninguna relocidn entre la severidoad de los cambi-
o8 histolbépgices o la presencia de eosinofilin con la severi--
daod o extension de la enfermedad, su-curau clinico o prondsti
co. '

En cuante al tratamienta reficre huenos resultados pars indu-
elr remisién de lo enfermedad con esteroides o dosils modera--
das, sdlo e¢n dos pacientes se pudieron precisar buenos resul-
todos con sulfapiridine y los salicilatos solo aliviaron el -
dolor en 14 de sus pacientes.

La primera conclusidén de leos autores con base sl ondlisis he-
cho hasta el momento de su publicacidn, es que se puede con-
siderar a 1la periarteritis nodosa cutdnea como una entidad di
ferente, que la naturaleza de la livedo reticularis, con nddu
los inflamatorios sobre las arcos de la misma y la evolucidn

de las "quemaduras en estrella" son hallazgos dnicos de la en
tidad y consideran como las difercncios mAds importantes entre
las dos formas de periarteritis nodosa, a las que ge resumen

cn el siguiente cuadro:



- 16 -

Sistémica.

Cuténco.

Tension arteriol

Loucocitosis

Eosinafilia
Proteinuria

Leslbn Visceral:
Rinon, Coraztn,
tubo digestiva,
Higado, Pulman.

Cambioy Musculares

Pronbetico.

Frecuentemente
elevadn

Frecuente y en
ocasiones muy
severa.
Frecuente.
Frecuente.
Frecuente

Difusos,

Fotal en los
primeroas 2 aiios.

Normal

Normal o moderada
elevacidn.

No se observao.
No se observa.

No se¢ obeerva.

Localizpodas a los
areas de lesidn
cutanea.

Crénico, con remi-
siones y exacerba-
ciones y curso be-
nigno,




Estos autores concluyen s5u trabejo con el sigulente pﬁrrnfo:
"Nosotros creemos que la relacidn entre la periorteritis nodo
sa cuthnes y sistémica es andlogs B la que se observa ep el -
Lupus eritematoso en que la forme discolde y 1a sistéplen son
reconocidos como la mismo enfermedad; sin embergo, las formas
discoides permanccen confinadas a la pilel en un 95% de los ca
808, constituyendo un sindrome diferente"., Es importante hacar
notar que para 1980 ambos sutores revisap nuevamente su scrie
en 1la que el ndmero de casos se eleva a 33, que contindan con
la misme evolucidn, no encontrandso en ninguno de ellos el cam
bio de lo forme exclusivamentoe cuténea a siscémica.

Con éste pnalisis del Dr, Winkelman se peede considerar el -
fin de le discusibdbn que se vino dando ¢n 1la literatura en --
cuanto 2 las diferencias y 1la existencia de 6sta entidad como
una varicdnd de 1o periarteritis nodoss. De ahi en adelante
se reconoce ¢l cupdre comoe tal ¥y los reportes posterigres --
como el de Verbov en 1980, se refieren a ells como perimrterl
tis nodosa cuthnea.

Haciendo ¢l anhlisis del cuadro desde up punto de vistm histo
patoldgico sobresalen las revisiones hechas por la Dra. Zeek
en lo década de los 60's, que odembhs sirvieron de base para -
1o clapificaclidn de las vasculitis necrotizantes, hechas tan-
to por Fauci como por el Dr, Alarcbn Segovia y que son en las
que Be basa el presente trabajo.

Fernandez Diez en 1980, en bese a las publicaclones previas,
define los cambios histopatolégicos de la perlarteritis no--
dosa en lo fase aguda por cxudado de la intima y necrosis £1-
brinoide de las arterias musculares de pequefic y mediapo ca--
libre, con un intenso infiltrado de polimorfonucleares, oca--
clopplmente por cosinbfilos y polvo nuclear. El infiltrado -
puede extenderse a traves de los trayectos arteriales con ten
dencia a ser segmentario, predominando en la bilfurcacibdn de -
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las ramas orterinles con formecidbn de miltiples dilatacliones
ancurismbticaos. En un mismo espheimen de biopsia puesden -
verse varias etapas en ia evolucién de 1ln lesidn, En 1n fase
crénica o exudativa hay infiltrado monocnuclear, fibrosia exce
siva con condensacidn de 1la intimo y estrechamiento de la luz
vascular, Se ve también trombosis y dilataciones aneurlsméti
cas con rupturas arterisles y disccclédn. De acuerdeo con éste
Yy otros agutores es conveniente tomar la biopsis por exelsién
¥y no con socabocados, ya que con este Gltimeo el moterinl reca
bado suele ser insuficiente. .

Cabe sefialar que esta entidad se ha psociado frecuentemente -
con enfermedad inflamatoria del intestino, tonto a la cnfer--
medad de Crohn como a lo Colitis Ulcerativa crénica inespeci-
fiea (Verbov 1972, Soclley y Winkelman 1975). Asi mismo con -
Artritis cronicn no destructiva (Smukler 1977) y con Artritis
ripidamente progresiva {(Mekori 1984) manifestade por derrame
articulay y limitacldn de la movilidad de las articulaciones,
8ln respucsta a antiinflaomatorios no estecroideos que remicie-
ron on forman rapida cuando se utilizaron corticoestecroides,
De acuerdo con la opinion de Winkelman (1980) estos hechos --
pueden sugerir que la presencia de 1a Livedo reticularis en -
enfermedades reumdticas puede representnr ung poeriarteritis
nodesa cuténea, De cuaslquier manera, es importente conocer
la posibilidad de coexistencia de la entidad con otro tipo de
alteraciones autoinmunes y en base m ells descartar siempre -
patologis ogregada.

En base a los dotos analizados se puede concluir que la varie
dad cuténea de la periarteritis nodosa es una enfermednd rara
de curso benigno, caracterizada por exacerbacicnes y remisio-
nes de la sintomatologla. Los lesicnes cutlneas de acuerdo a
su orden temporal de aporicidn, consisten en nbdulos subcuth-
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neos dolorosos, iniclalmente rojos brillantes que pueden con-
fluir en varios sitios, de tomafio generalmente menores o los
observados en otras patologias (Eritema nodeso} pero varig---
bles en sy dimensiones. Conforme los nddulos evoelucionan se
tornan café rojlzos y posterlormente violAceos. De acuerds -
ol sitio de prescntacidn en orden de frecuencia, predominan
en extremidoades inferiores afectando las plantas de los pies
indluso, brazos, manos, cabeza, cuelle, tronco o nalgas. Con
forme se repiten las recaldas de los nbéduloes,la picl se va --
pigmentando, tomando unao apariencis cadévérica o marmores, --
constituyendo con ello 1la llamada "Livedo Reticularis", Sg--
bre ésta filtima se observan los nbdules que en ocesiones pre-
sentan necrogis superficial dando la mpariencia de las queman-
duras que producen los cohetes de pdlvora, conscituyendoe la -
llamada "Quemadura en estrella", scialdndose o &stos dos flti
mos datos como loa mds caracteristicos de 1o enfermedad. )
Desde el punto de vista subjctivoe las mialgias y las ertral--
gias son la regla. BSu severided es variable y en muchas oco-
siones son invalidantes. También se observan frecuentemente
neuralgias y parestesios. Los pocientes pueden cursar con =
fiebre, ancrexle, ataque al estado genersl y derrames articu-
larea. No cursan con hipertensibn arterisl y de laboratorio
solo se pucden encontrar discrets leucocitesis, con neutrofi-
lin, sin cosinpofilia y elevacidén de 1la velocidod de eritrose-
dimenteeidn. El diagndstico debe establecerse tanto desde el
punto de vista clinico como histopatolégico,

En 1o edod pcdiﬁtriqn ésta entidad es alin mhAs rara, encontran
do hasta el momento (198B6), 16 casos reportados en menores de
15 afias (Lindberg 1, Croste 1, Goldschlag 1, Vining 1, Galan
1, Neale 2, Miller 1, Weller 1, Bredford 3}, Winkelman 2, -««
Verbov 1, Jones y Golitz 2)., Al parecer en la edad pediftrl-
ca la entidad ecs particularmente mds severa que en los adule-
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tos ¥ en sclo dos casos se han reportado mutllaciones {con --—
las caracteristicas que apreciamos en nucstras paclentes),
Desde el punto de vista terapedtico Gelan fud el primero en -
indicar el uso de corticoestercides sistémicos con buenos re-
sultados.

Siguiendo lo evolucidn de loa esquemas emplendos se ha visto
que solo los corticoesteroides a dosis generalmente moderadas
controlan lo enfermeded, induciendo remisidn de la sintomato-
logia; asin embargo en algunos casos es necesario utilizar do-
sis elevadas para inducir la remisidén. Se hs utilizado tam--
bién el Ac. Acetil sslicilico pero ha fracasndo en inducir re
miaiébn, sin embnrgo, resultd util para disminuir las moles---
tins miocorticulares. Lo mismo se puede decir de otres agen--
tes antiiflamatorios no esteroideos que se han utiiizado. Los
resultados con sulfapiridine han sido variables y el emplep -~
de inmunodepresores no ha mostrodo mayor beneficio que el ob-
tenido con cstercides. '

Por otra parte, en casi tedos los reportes s¢ hace alusibn o
la presencia de S5tr, beto hemolitice; sin embargo solo un por
centoje bajo de pacientea han mostrade evidencia de infoccidn
y remisién de 1s sintomotolegie sl retirarse este agente. A
pesar de esto sac ha conasiderado que los procesos infecclioses
sean desencadenantes de las recanidas en la enfermedad.

L T
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JUSTIFICACION,

El objectivo del presente trabajo es la reviaidn y anfilisis de
une patologia muy rara (yas que on lo literatura solo se han -
podido recabar 16 casos, en nifios menores de 15 afios), que ~-
consiste de una vasculitie, prodominantemente cutdnea gque por
su severldad puede llevar & mutilacicnes graves.

El conocimiento de la enfermedad permitird un dicgnbstice tem
prano un tratamiento oportuno y enérgico, tendiente a detener
la evolucibn del proceso y evitar con ello las mutilaciones.
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MATERIAL Y METODOS.

El presente es un estudio rctrospectivo, €n que se revisaron

los expedientes de 19 pacientes estudiados por el scrvicio de
inmunologla del Institute Nacional de Pedintrin, con el diag-
nbstico inicial de Vasculitis cuténes, en el lapeso de 1970 a

1985.

De estoa 19 poclentes gsolo cubrieren les eriterios tanto cli-
nicos como histopatoldégicoas 9 pacientes. Los eriterios que -
definen a le periarteritis nodosa cutdnea sc¢ onalizaron en --
los antecedentes histédricos.

Los datos que se analizaron fueron, desde el punto de vistn -
clinico: Edad, sexo, ticmpo de evolucidn, tipo de lesionecs, -
localizacidén de las mismns, monifestaclones extracuténess y -
manifestaciones sistémicas, Los dantos de laboratorio quae se

buscaron fueron: Biometris hemAtica, exémen genernl de orins,
quimics sanguinen, pruebas de funcibdn renal y hephtica. Los

eximenes inmuynoldgicos revisados fueron: Antiestreptolisinas

0, Complemento hemolitico totel, Crioglobulines, Inmunoglobu-

linas, Proteina C. Reactiva, Anticuerpos ontinucleares, y -
Latex A.R,

De gabinete se analizaren el electrocardiogreama, electroence-
falograme ¥y teleraodicgranfio de torax.

A todos los pacientes se les tomd biopsia de plel, los cusles
ya se habian interpretado con fines diagnbdsticos, pero que --
fueron aonalizadas nuevamente para €l prescnte estudio por el
Dr. Bduardo Ldpez Corelln jefe del Servicio de Patologls del
mismo Instituto.

Tombién se annlizaron las caracteristicas de la evolucién cli
nice y el tratamiento cmpleado.

Dado que el prescnte trabajo es un estudio de canmos retrospeg
tivoe y analitico no sc planted hipbtesis de trabajo ni requi-
rid planteamiento estadistico,
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RESULTADOS,
lle locs 9 expodientes revisados, tedos correspoadieron & pacien

tea del scxo femenino. Leg cdad de presentacidn vario desde -
! pflo 6 meses hastn los 15 afios de eded, al momento deol diag--

néstico.
CUADRD T,
EDAD MASCULING FEMENINO

0-2 afios o 1

2-6 afics o] 3
6-12 niios ¢ 4
12-18 ajies _2_ _*L_
TOTAL 0 9

El tiempe de evolucidn al momento de lleger nl Insticuto fué
de menas do ! mea en tres pacientes (3 sewmenas como minimo) y |
lo mAs prolongado fué de 5 giioa, en la paciente que tenia mo-
yar edad el llegar al hosapical (15 afios)

CUADRO 1T,
TIEMPO DE EVOLUCTON,
~ 30 dias 3
l alZ meses 3
+ de un aiio 1

En éste revisibdn las manifestaclones cuténens mds frecucnics
fuerop la livedo reticuleris y las gquemaduras ecn estrella, en |
todos los coscs. Los ndédules subcutdnecs en B y laa #lceras
profundas en 7. La mutilacidn se presepto en & paclentes, con

una proporcién de 0.44.
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CUADRO TITZI.

MANIFESTACIONES FRECUENCIA
Livedo Recticularis 9/9 .
Quemaduros en Eatrella 9/9
Nédulos 8/9
Ulceras Profundas 7/9
Hutilaciones 479

La localizacién de las lesiones en las diferentes partes del
cuerpo se muestra en el cuadro 4, en donde se aprecia el frap
co predominie de las extremidndes inferiores, seguidam por --
las superiores.

CUADRO 1V,

QUEMADURA EN
NOBULOS ULCERA LIVEDD ESTRELLA.

Mucosa - 3 - 1
Cobezn 2 k] 1 k!
Cuello 3 1 - 1
Tronco 2 - - 4
Ext. Superior 4 3 9
Ext. Inferior 6 3 5 8

En cuanto a8 lag manifeataciopes extracuténeas todos presenta-
ron artralgias, B presentaron manifestaciones neuromusculares
(mialgins, neuralgias, parestesias, etec.) y 6 de ellos requi~
rieron la asistencia del servicio de rechabilitacién por la sg
vera 1ncupdcidud funcional de sus extremidades. De las mani-
festaciones sistémices todos presentaron fiebre, cefalea, ma-

lestar general etc.
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CUADRD V.
MANIFESTACIONES FRECUENCTIA
Avrtralglas 9/9
Manif. Neuromusculores B8/9
Incapacidad para deambular 6/9
Fiebre 9/9
Orras®* 9/9

#Cepfnlea, anvrexio, malestar general, etc.
En 1s Biometrin Hemdtlice se encontruron las alteraclones sefia
1andas en »l cuadro VI, La leucocitosis estuvo prescnte en 8
pacientes, de ellos ia pacicente mbs pequedin de la serie pre--
sentd cifras iniciales hasta de 75,000 con franco predominip

de neutrafiles. Un pacichte presentd leucopenin y ademds mu-
tilacibn, '

CUADRD VI.
Anemlia leve 779
Leucacitosis 8/9
Neutrofilip absoluta 8/9
Neuwtropenia ahgoluca 1/9
Eostnofilia 0/9
Ploquetapenia 0/9
Elevactén sed. globulsr 9/9

En iss pruebas de funclionamiento renal selo se documencd un
caso de hematuria, en &l cusl posteriormente sc detectd uyn ~-

chilculo en vias urinarias, presumiblemente responasble de la
hematurila,
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CUADRO VII.

Eritrociturias 1
Hipertensidn arterial Q
Disminucilén depuracién 0

de creatinina.

Elevacién de ezoadoa 0

De los estudios ipmunolbgices se encontrd disminucidn del com
plemento hemolitico en una paclente (no mutilada). Las erio-
globulinas se estudiaron en las 9 pacientes y se encontraron
elevadas en 5 pocientes, de las cuales 3 presentaron mutila--
cibdn. Se detectoron anticuerpos sntinuclenres peoaitivos en 3
pacientes a titulos mwuy bajos.

Todos los cascs presentoron eclevacidén de los globulinas y se
encontrd elevaclones de las fracciones G, M, y A.

CUADRO VITI.

Hipocomplenmentemia 1
Crioglobulinemia:
Mutilados
No mutilados
AAN + (1:10)
Hipergamnglnﬁulinemia
Elevacibn de: IgG
Igh
IgH ~

LT+ BT+ B Yo BT+ SV o B (X I )




Las antiesatreptolisinas solo se cuantificaron en 4 pocientes

y sclo se encontraron clevondas en dos pacientes. El antigeno

Australin se investigd en 4 poclentes,

y cn todos fué negati-
vo.

CUADRO_IX,

Antiestreptolisinas:
Ho cuantificadas 5
Elevadas
Normales

Ag. Australia:
No cuantificadns 3
Hegativo

El electrocardiograma mostrd isquemia miocerdica en la pacien
te mhs pequeda, Bin cwmboargo cursobs con anemia agude en ese -
momento. La isquemia se corrigld ol corregir la cifra de Hb

¥ ¢l inicio de la terapie ecsteroideca. Ep los 8 casos restan-

tes fué normal, al igual que el electroencefalograma,

CUADRO X,
Isquemia Miochrdica 1
BXG normal 8
EEG normal g

Lo mutilacién de las paclentes se presentd en dos de ellsa en
el cuadro inicial, y en las otras dos a ln primera recaids.
CUADRD X1,
MUTILACION,
Cundro inicial
la. Recaida 2
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En cuanto a la evolucidn de nuestras pacientes todas han veni
do mis de upp recaida., dos de ellos han tenido uno recaidam, ¥
lea demfis han tenido verias recoldas como se muestra ep el -~
cuadro.

CUADRO XTT,

No. Pacienten. No. Recaidnas.
2 1 recaida
2 2 recaidas,
2 3 recaides,
3 4 o mbs recaidaes

El trotamiento recibide por las 9 pacientes se analiza en el
cundro XI11 y lps respuestas a los mismes se analizan poste--
riormente,

CUADRO_XITI,

Tipo No. Pacientes,
Esteroiden 9
Inmunosupresores 5
Cloroquina 3
Levamisol 1
Antiinflametorioc no 1

esteroideo,

El tratamiento de las pacientes con otros medicamentos que no
fueran los esteroides, se evolud en cuanto o disminucidn de -
lo sintomatrologia y manifestaciones cuténeces, sin embargo es
lg opinién de que sus resultados no son superiores a los que
se obtiencn con los esteroldes, siendo necesario incluse la--
utilizacidén de éstos a dosls ton altae como 3 mg. por kg de -
peso en las paclentes mutiladas.
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Al momento de cortnsr el seguimiento de las pacientes con el
fin de é&sta revisidn la condicibdn de las pacientes sc recsume
de la mancra siguiente:

CUADRO X1V,

Evolucibn No. Pacientes.
Agintomitice sin tratamiento 1
Activo con tratamiento 1
Asintomitica con tratamiento 7

Del cuadro aonterior cebe la aclaracifn de que el tratamlento
que reciben las paclentes actuplmepte es predniscna en dosis
variables, que se han oumentado o disminuido dependienda de
la actividad del proceso.



Figura 1.
Livedo Reticularis,

Figura 2
"Quemadura en
Estreltia”™.




PRESENTACION DE CASOS.

CAS0 1

CCI es8 unn nids de 10 afies 11 meses & su ingreso al hospital
en mayoc de 1975. De sus antecedentes de importancia llama
la atencidén el moltrato de que fué victima en el primer
afio de vidau, asl como el aporte deficiente de putrientes
y la falta de higiene. Su enfermedad se inicid secis meses
antes y se carascterizé por la presencia de upn nddule deloroso
en la carg uwonterior del muslo derecho, fiebre c¢levode de
predaominio  vespertino y nocturmo, sin cuantificacidn de
lo misma. Miolgilos y uortralgias severas, que le impedion
cl movimienpto de 1las extremidades inferiores, en las que
aparecleron lesiones ecritematovioliceas que posteriormente
sc diseminoron o todo el cucrpo. Con éste cupdro se le manejd
con salicilotos y prednisona o dosis no eapecificadas con
lo que mejoraron las molestias, Cinco dias antes de llegaz
al hospital se exacerbd el cuadro con otogue al escodo genc-
ral, [iebre y nuevamente se prescntarcn las lesiones eritema-
tovioliceas en las extremidades inferiores con edems de
las mismas extremidades. Ademds de la afeccidn en las picrnas
s¢ observaron lesiones en la carn distribuidas en alas de
mariposa, sobre un fondo edemataoso y muy dolorosas, Se obser-
varon los dedos primero y segundo de la mano derecha y los
tres primeros de la mano izquierda negruzcos y frias, supl-
riendo con elle un severo dafo vascular. Al din siguiente
de su ingreso se inicié tratamiento con heparina y esteroides
{Hidrocortisona) con disminuclén notoria de las manifestacio-
nes sistémicas y cutdneas, limitandose las lesiones necréa-
ticas. La tension arterinl y ls oscilometria fucron normales
en las cuatro extremidades. Una vez contreolado el proceso

critico de 1la enfermedad y dado que presentaba datoa de



infeccidn se efectud 1o regularizscién quirdrgics de los dedos
hasta le primera falnge. Se egresd con tratamiento esteroide
en dosis de reducecldén y sc mantuve 1libre de sintomas por un
lapsa de dos aiios.

En Septicmbre de 1977 es reinternada nuevamente por presentar
un cusdro de 12 dipgs de evolucidén con leslones en e¢! musle tal
como se describen las "quemaduras en estrella” de aproximodamente
10 cm. de didmetro. Posteriormente se agrepgd dolor faringeo
y otalgia con fiebre y ataque ol estado general. (ubo aumento
de volumen del cuello del mismo lado que delia el oido, 1las
cextremidades nuevamente se encontraron con dolor intenso, pares-
tesiass y a la palpacion [rias y de color ciandtice. Los onigda-
las se encontraron hiperémicas e hipertrificas, ademis se observé
necrosis percinl de la Gvule secundarias a proceso vasculltico.
Lo otoscopis reveld una otitis media serosa. Se reinicid trota-
miente esteroideo y el cuadro remitid puevamente con pérdida
parcinal de in dvula dnicamente. En esta ocasibdn se agregd al
tratamicento cloroquina. Sin suspender totalmente ¢l tratamiento
se mantuve libre de molestias por un aho, después del cusl sBe
presents nueva recolda con mayor cextensibdn de las lesiones pero
sin pérdidas de tejido o ningdn nivel. Se aumentaron nuevamente
los c¢steroides y se agregd al mancjo Ciclofosfamida como trato-
miento inmunosupresor ao uno dogis de 3 mg/Kg de peso, con lo
que se montuvo libre de molestigs por un lapso de 11 meses al
cabo de los cuales se presentd uns nueva recalda savern, deci-
diéndose dar tratamiento con Mostoza MNitrogenada al 0.1 mg/Kg
de peso c¢n ciclos no mayu.rcs de seis dosis totales, Un afia
después se presenta una nueva rocaida se da un nuevo ciclo de
Mostaza WNitrogenada y se decide cambiar la Ciclofosfamida por
Clorambucil, sin embarge tombién con este medicamento los re-



Figura 3 Caso I.
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aultados fueron parciales, Desde 1979 n la fecha se ha pre-
sentado un total de 5 recafdas mds y desde 1980 sclo ac han
utilizado ecsteroides sistémicos para controlar el cuadro. Se
ha observade en la paciente que sus recaldas se presentaban
cuando 1la dosis diaria de prednisonn era menor de 20 mg., por
lo que los dntervalos para disminulr la dosis se han prolonga-
do hasta cadn & meses, mnmonteniéndose actualmente asintomitica
con 5 ng diarios de predniscno.

En cuante a los eximenes de laboratorie la blometria hemditico
inicial mostrdé una HbL de 11.2, Hte. 35%, Leucocitos 24,500,
Linfocitos 9%, Monocltos 3%, Bandas 1%, Scgmentodes 86%Z, Fosi-
nofilos 2%, Scdimentocidén Globular 47 wmm. Plaquetas 260,000
Tiempo de fProtraombina de 18", 462, firinbgeno 430, Durante
el curso de su enfermedad la blometria hemdrica siempre ha mos-
trado el mismo patrén en el momento de recaidn y siempre sae
ha observado la elevacidén de 1la veclocidod de sedimentmcidn -
ademés de la leucocitosis con neutrofilia. El examen gencral
de orina, la depuracién de crecatinina, 1o proteinuria cuanti-
tntiva, la cuenta minutada slempre han sido normoles. En Anti-
geno Australia y el PPD sicmpre han sido negativos. Los estu-
dios inmunoldgicos inicisles mostraron unas Proteinn C. Reacti-
ve Positivae ++++, AEL 64U, Liatex A.R, negative, Complemento
hemolitice 250 u/ml, Anticuerpos Antipucleares necgativos, Coé-
lelass L.E. negativas, I[gC 969, IgM 89, IgA 72 mp/100 ml. Crio-
globulinaos 39 mec/ml, Anti DNA nativo negativo, Antl DNA desna-
turalizndo Negativo, Anti ENA negotiva, Ac antimitocondris ne-
gativos, La electroforesis de proteinas con Albumina de 2,56,
Alfa 1 0.41, Alfa 2 1.16, Beta 0.8 y Gamma 0,79 g/dl. Solo
se ho modificado durante su evolucidn la PCR que se negativi-
z6 y se torna positiva en las recaidas. En dos recaidos ade-
mis mostrd elevacidébn de las inmunoglobulinas, Otro dato que
se ha observado en las recaidas ha sido la elevacién de 1las
crioglobulinas hasta 170 mep Z. El resto de exdmenes han sido
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normales o negotivos.

Los estudios encaminados a detectar patologla vascular o ---
otros drganos y sistemas siempre han sldo negativos.

Los hallazgos histopatoldgicos en tres bilopsias tomadas, ade-
mis de el material obtenido en la regulorizacidédn de los muio-
nes, se reportaron descriptivamente de lo siguiente manerao:
lo. biopsin en 1975: La epidermis se encuentra adelgozada y -
aplanada. lilay fibrosis de la dermis superficial y media con
atrofia de anexos c¢ ionflltracidn grasa. Se ebservd vasculi--
tia con mnecrouls fibrinolde en vases pequeios ¢ infiltrado de
polimorfponucleares con leucocitoclasia. La inmunoflorescen--
cin cs negotiva para inmunoglobulinas TgG, M y A, positiva --
para IpgE y complemento en forma de nédules en la dermis papi-
lar, asi come en la pared vascular en grumos irregularcs. Los
vasos muestran florcescencia miy positiva para fibrina eon la -
pared.

2n. Biopsia en 75. En lo cpldermis no se encontrd alteracidn
En tejideo celular subcutdineo se aprecian severas alteraciones
vasculares con tumefaccidn de las células musculares de la pa
red v obstruceidn casi completa de la luz, sdemas hay fragmen
tacidn de las f[ibras eldasticas e infiltrado mononuclear esca-
20 en sus paredes, Lo inmunoflorescencia fubé negativa.

3a. Biopsia 1980. Los fragmentos de piel muestran una cltera-
cién predominantemente vasculitica que consinte en engrosa---
miento, esclerosis y moderado infiltrado adipose subeuténco,
Alguncos de los vasos subcutdénees ads gruesos muestran necro--
gis {ibrinoide focal con leuwcocitoclasia. El estudio de in--
munocflorescencia revela moderados depbsitos de IgM y fibrind-
geno en paredes de vasos pequeifios. El reste de las inmunoglo
bulinas y el complemento son negativgs.

Comentario: La lesidn porece corresponder o una vasculitia --
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por hipersensibilidad cn la cusl ¢l componente leucocitoclés-
tico es menor que en biopsigs anteriores, Esta muestra tiene
el aspecto de un daio mis crénico conm un componente repara-

tiveo.

CASO II.
NLP es una niidg de 6 afos B meses o sw llegada sl hospital,

con el antecedente de halber padecide crlais convulsivas a los
2 afiog de cdad, que se repitieron a los 6 afies, hablendo reci-
bido tratamiento con hidantoina y fenoburbital durante tres
meses. Se prescntd al hospital con un cuadro de 7 meses de
cvolucidon mentfestado por hipertermia elevada ne cuantificada,
continuas de predominio vespertino, ademas de mionlgias intensas
en extremidades superlores e inferiores y la espalda. Poco
despuéa de Iniciade el cuadro presenta lesiones eritemato--
viecldceas locmlizadas en la espaldn. Desputés de dos mneses
‘las lesfones disminuyen y laos molestias musculares también.
$ie moantiene con decaimiento gene'ral, y molestlas vagas en am-
bas rodillas, Tres meses antes de su Ingreso al hospital nue-
vamente desarrolla hipertermia, aumento de volumen y dolor en
ambas rodillaa, se mantienc sin tratamiento hasta un mes an-
tes de su ingreso al hospital en que notan aumento de volumen
y coloracién vialdcea de una mono, afectindose 15 dias des-
pués la otra mano, la coloracidn violacca se tornd negrusca
en los pulpejos de los dedos, husta necrosar loa 5 dedos de
la mano derecha hasta la segunda articulacidn interfaldngica
en los & primeros dedos hasta la primera articulacidén en el
gquinto dedo. En la manc izquierdas se observd necrosis hasto
¢l mismo nivel respetindose fnicamente el cuarto dedo en forma
Integra, A la exploracidn f{isica sc¢ encontrd una niiia con ata-



Fig. 4 Isquemia de Falanges Caso 1T.

Fig. 9 Extensa Necrosis Casa TT.
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que al estado genernl, febril, quejumbrosao, lesiones critema-
tovioldceas diseminadas en cuerpo predominande en las arti--
culacliones algunas de ellas ampulosas, las articulaciones au-
mentndas de volumen con limiteeilédn de la movilidad de las ro-
dillas por dolor. La tensién arterial y la oscilometria en
las cuatro extremidadea fucron normales. El fondo del ojo nor-
mal y el resto de la expleracldén sin mostrar dotos de altera-

clédn. Una vez ingresada se inlclo tratamiento con prednisona

a B0 mg/m2. con lo que mejoran las lesiones cutédneas, sin-
emborpo en ©l! dedo indice derecho la extensidn de la necrosis
avanzd discretamente, El doler disminuyd cn forma importan-
te. Una vez controlade el cuadro agudo se presentd limita-

cidn de loas zonas necrbtlcas en las manos y algunas lesiones
de la espalda ¥ de los dedos presentaron ipnfeccidn, recibien-—
do tratamicnto antimicrobiano con le que mejoran las munifes-
tnciones cntAneas ¥y sistémicas. Con la misma dosis de pred-
nisonn presentd un cuadro infeccloso de viasw acreas superio-
res que exacerbaron las manifestaciones cutdnesas y sistémicas
que disminuyeron al relnicinr trotamiente antimicrobiano.

Degpués de éste evento se Inicid el descanso de la prednisopa
sin agravamiento de su sintomatologia hasta que se viéd sujeta
en forma accidentn]l al agua frio dentro de 1la ducha, con lo
que se exbcerbd el cuadro remitiendo nuevamente con la eleva-
eldn de ln dosls de csteroides. Tres meses despubs de oy din-
ternegmiento y ante lo peruaistencia del procese infeccioso a
nivel de ilas -zonas necrdticas en las manos se decide regulari-
zar quirdrgicamente los muiones con buena evolucidn pu.vmp;ru—-
toria. Una vez cicatrizade el procese se inicld tratnmiento
lnmunosupresor <con ciclofosfamidn ¥y asintomatica se decidid

dar de altn con 15mg de prednisona disria y 75mg de ciclofosfa-
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_mida. Tolerande e¢n forma adecusda ¢l tratamiente se masnticne
asintomltica por espoacio de 7 meses ¢n que se presentd una cis-
titis hemorrigica por ciclofosfamida, cambidndose &atn por -
Clorambucil, con lo que se mantuvo controlado el cuadro por
2 ufies eh que se suspenden los medicamentos. Trea meses después
de haberse suspendido el tratamiento se presentd 1o primera
recalda coun  lesiones disemlnadas c©n todo el cuerpe y ataque
al estndo general, relniciandose prednisona en unn dosis de
30 mp diarios y con esto se manwtuvo controlada por 2 afos mis
en gue se prescenta una nueva recaida, sin que en nmbas hubiese
pérdida de tejidos. Actualmente se encuentra libre de sintomos
sin tratamiento desde hace 6 meses aproximadamente.,

En guanto a 1los exdmenes de laboraterico mostrd upa Biometria
hemdrica iniclal con Hb de 11,3, Hre, 34,17 000 leucocltos,
linfocites 23%, monocitos 8%, scgmentados 673, Linfocltos atipi-
cos 27, 400,000 planuetas, velocidad de sedimenvacion de 32,
Exdmen generul de orina, Depuracidn de crecatinina, cuenta mi=-
nutada y proteinuria cuantitativa normales. Electrocardlogramn
Electrouencefalogramae, Pruebas de fuocién hepdtica, y quimica
sanguineas pormales.

De los eximenes inmundlégices la PCR  fué negativa al inlelo
¢l complemento hemolitico en 203 u/wl, los Anticuerpos Antinu-
cleares negactives, la EgG en 2250, IgM 462, IgA 306 mg/100 ml.
Anti DNA native y desnoturalizado negativos, Anti ENA negn-
tivo. Criogplobulinas 500 mcg/mi. VDRL y Coombs negativo.

Los exaAmenes de laboratorio encaminados a detectar poatolegia
vascular a otros niveles siempre se han mostrado normales o
negativos, Durante las exscerbaciones se han encontrade el mismo
pottdn en la Biomerria hematica, y de los eximencs inmunolégicos
siempre se bhan encontrade elevacidn de las inmunopglobulinas

y de los crioglobulinas en coincidencia con la recaida,
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Las descripciones de las biopsias se¢ resumen a continuacifn:

la. Biopsia Enero de 1977: Plel con necrosis isquémica de 1la
cpidermis y formacidn de bulas subepidermlicas dinclpicentes con
polimorfonucleares en su luz. En a dermis hay muy escasos
linfocivos. No se observa vasculitis y la inmuneoflorescencia
fuld negotiva.

2a, Biopsia Mayoe de 1977: Arteria tempoeral de caracteristicaa
normales lo inmunoflorescencta pegativa, .

Ja,. DBiopsda Vebrero de 1981: Picl con degeneracidn acentuada
de las células busales y la lesidn mas llamativa es cn las pore-
des de las arterisas de la dermis con necrosias fibrinoilde, cario-
rrexia e infiltrade polimorfvnuclenr focal. El tejido adiposo
subyacente tiene albundante §nfiltrado pulimorfonuvclear ¥y algunos
lipadfapos.

La dinmunaflorescencin mostrd depdsite de Ipt e IgdA, [ibrind-
geno, y complemente dispersos en la pared. Ademds el complemuenta
y ol [ibrindgeno disperses en la coldgena. o se npreclaron
depbsitos en la epidermis.

En o revigidn posterior para el presente trabajo se anallizaron
nuevamente los cgpecimencs siendo compatibles con las descripetio-

nen de la entidad Periarterlitis Nodosa Cutdanea.

CASD TIT.

RHM ¢s una nina de 9 afios de edad al llegar ol hospital en marzeo
de 1983 con un cundro dec dos meses de cvolucién caracterizado
por hipertemin hasto de 399C sin predominio de horario, Dotor
intenso del hombre izquierdo c¢on aumento de temperatura lecal,
asl como coloracidn violdeeo del misme que persistid hasta su
llegada &l hospital. A los pocos dlias de iniciade el cuadro

se prescnta dolor también cn la rodilla derecha, con aumento



de volumen y limitacidn de la movilidad, edema de todo el miembro
pélvico y posteriormente aparecieron en las cxtremidades inferia-
res nbdulos dolorosos y calieptes que nfectaron también brazos,
antebrazos, muficcas v plantas de los pics de coloracidén viola-
cea., Un mes antes de su ingreso se refirieron artralgias en
loa dedos de ambas manos, copn oumento de velumen, Otre dato
que se refirid fudé la caldo del pelo desde el inkcio de su pode-
cimiento. .

A la exploracidn fisica se corrobord la facilidad para desprender
el cabello. lLas manos con dedos teodlentes a ser huso y ndodules
en orticulociones dinterfalingican, Ambos tobillos aumentados
de volumen calientes no [lopdticos, y digcreto aumento de volumen
en las rodillas. La piel escomoesa en forma generalizada, brl-
llante en la caru, dorso de manvs, palmas, piernaos v tobi{llos.
Se observaron lesiones ceritematosas, maculares de bordes lisos,
con discreto aumento de volumen fijos o tejlde célular subcutd-
neo., Nodulos pequefios poco perceptibles, Jises no dolorosnos
locnlizadas en ambas plernas regiones tilbiales posteriores,
munecues, antebrazo izquierdo, otras lcesiones yo cicatrizales
en abdomen y térax wanterior, Con ¢ste cuadro se decide iniciar
tratamiente con Ac. Acetil Salicilico, ¢on lo que hay mejoria
de las mantfestociones articulares y del deolor ain cambios en
las lesionea cutdnecuas. Al mes de iniciado ¢l cuadro y con =
la paoclente hespitalizada se aprecid un aumento de las lesicnes
cutdneas cn las extremidades 1inferlores, observandose el dedo
indice de la mano izquierda con tendencin o 1a cilanosis, frilo
con escaso llenado capilar y muy doloroso, por lo que se decide
iniciar tratamiente con prednisona a 1 mg/Kg diarie, can 1o
que se obtiene une mejorf{a notable, por lo que s¢ decide -su
cgreso con el mismo tratamicnto ya establecido. A los dos meses
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es vistn en consulto externa en donde se¢ refiere que las lesiones
vasculiticas persisticron, en forma predominonte en los extremaos
de los dedos, sin fiebre ni manifestaciones articulares. Sin
emborgs al llegar o 1a consulta se aprecid coloracidn negruzea
por necrosis en ¢l dedo medic de la mano derecha, avmentindose
el trotamicnto esteroideo y reinterndndose puevamente, sin embar-
ga no hubo respuesta aidecuada al tratamjento esteroideo, por
lo que se isicid trotamiente con Ciclofosfamlda egresindose
2 meses después con el tratamlento  inpunosupreser a  base de
prednisona vy ciclofuvslomido, Se mantuvo fibre de molescigs
por 3 meses mis despuds de su eRresc y reingresa nuovamente
por un cupdruo de 15 dias de evolucidn con lesiones critematosas
en ambps manos y ples, y tres dias antes se aprecian los dedos
azulosos, frios y sin sensibilidad, "por lo que a sw ingreso
ante el riesge de perderlos se inicia Lratamiento con esteroides
parenterales § heparina, Jogrande limitarse la zona de isquemin
pera con pérdida de tejidos en todos les dedos, dJde ambas moanos
en maYor o menol grado. En esta pociente no hubo necestdod
de que se llevara a efecrto regularizacidn quirdrgica de las
zonas necrdticos yo que sc esfacelaron las lesiones por si solas,
vhservindose que la conscrvacidén de tejidos era mayoer que cn
los cosos previos. Posteriormente se pancjan a base de esteroides
unicamente ¢on un control muy irregular de .la paciente ya que
siempre se ha sospechado abandone de los tratamientos n consecu-
encla de sus condiciones familiares.

L.a pacicnte ho presentado miltiples recaidas, les nbddulos reapa-
recen en [orma muy frecuente en las plantas de los ples y las
extremidndes infericres, ocasionalmente se oafectan las manos,
1a livedo reticularis se ha hecho cada vez mis manifiests en
la pacicnte y en su dltima recaida se hizo manificsta una lesidn

cn quemadura en estrella en el pie. Actuslmente se encuentra
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asintomitico recibiendo dosis alin elevadas de prednisona.

En cuanto & sus exémenes de laboratorio 1o Biometriao lematica
inicial mostrdéd una HL de 12, con Hto de 36, Leoucocites 22,100,
con linfocitos de 10%2, Monocitos 2%, bandas 5%, Segmentados
Bl%, Eosinéfilos 1%, y basofilaes 1%, plaquetas normales y Velock-
dad de¢e scdimentocibdn de 52 mm. El eximen pgoeneral de oarina,
la depuracion de creatining, proteinuria cubnntitativa y cuenta
minutada han sido siempre normales., En una ocasidn tuve altera-
ciones e¢n General de UOrina que coincidio con Urgcultive negotivo
pero gue respondiéd al tratamicnto antimicrobiance. Lo quimica
sanguinea normal. Los exdmenes inmunoléglcos inlecieles muestran
una PCR positiva +++, AEL negoativa, Complemento de 239 u/ml.
Anticuerpes Antinucleares, Anti DNA native y desnaturalizado
y Anci LERA nugutlvhs. lhos crioglobullinan en 132 meg/m!), inicial-~
mente y lu Electroforesis de proteinas con Albumipa de 1.83,
Alfa 1} de 0.86, Alfa 2 do 1.40, Bera 1.21 y Gamma 1.88 g/dl.

El electrocavrdiogrvama, clectreencefalograma y la  bdsqueda de
leslones vasculares en otros territoerios han sido siemprc‘neguti—
vos.,

Purgnte las recoidas al igual que en los casps anteriores se
ha viste 1la elevacidon en 1ln velocidad de eritroscdimentacidn
y 1ln levcocitosis con Neutreofilia, Las crioglebulinas no han
coincidido su elevacidn con recaidas.

El reporte de la blopsio tomada el 14 de obril de 1983 muestra
ligero iunfilirade mononuclear en vasos pequeiios de dermis vy
tejlde célular subcutdnco. En la revisidon hechs para el presente
trabajo se apreciaron ademds afeccidén de vases de mediano calibre

de dermis y subdermis.



CASO IV,

MCL ©¢s uno nida de 1 afio 6 meses a su llegoda ol hospital en
Octubre de 1984 con un padecimiento iniciagde 13 dias antes de
su ingreso carocterizade por ilrritabilidad e inguiecud, hiperte-
mia, de 39YC cgontrolindose Onicamente con antipiréticos, A
los 5 dlas de cvolucidn se presentan lesliones orales blanquecinas
y tres diss despudés sc presentan evacuaciones melénicas con
palidéz progresiva, Cuatro dins antes de su llegada al hoapitnl
se apreciuren las puntas de los dedus con coloracidn cianbdtica
y dos dlas antes se gpreciaron los labios de la mismo coloracidn
clondtica. A la exploracion flsica llamaba la atenclin el grave
ataque al estado gewnmeral, postracidn, isquemin periférica o
nivel del 5u. ortejeo del pie i:zquierdo y 4o0. opn ¢l derecho.
l.La mucwsa woral ase wencaptrabe friable, de colioraecidén vigldcea
nbarcando la lenpua, encins y labios. Ln io lengua sobre cl
fondo violhceo se aprecid (runcas zonos de necrosis de la mucosa,
AdemAs se apreciaron lesiones blanquecinas en la faringe, pila-
res onteriores y carrillos. En cuello adenomegalias de 0.5
cm. desplazables moviles,. En tdrax se apreclaron lesiones nodula-
res de I cm aproux. rodeadas de un haleo eritemareso, con aspecto
de quemadura en estrella. Las mwismas lesiones se aprecioron
de menor tamano en las cxtremidades superiores e inferiores.
En ¢l abdomen sc¢ cpcontrd una hepatomegslia de 4-4-4 cms. por
dehajo del beorde costal, el bazo se palpdb a 2 cms. del horde
costnl. El peristaltismo sc cncontrd disminuido y se apreciaron
lesiones violdceas en 1la vulva. Se instale mancjo con aontibio-
ticos y esteroides Intrgvenosos, a pesar de ello o las 48 hrs,
de internamicnte se exacerba ol cundro con melens, fiebre intensa
y las 1lesiaones isquémicas se hacen necrdticas, controléindosze
posteriormente c¢l cuadro sin modifiescion de la terapia. A
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los 5 dias de iniciandos los antibidéticos se decide suspender
por faltn de evidencia de proceso infeccioso y se {inicia trata-
micnta con ciclofosfamida, el cual sc suspende nuevamente unte
ls prescencin de fiebre y manlfestaciones de procese bronconcumd-—

nico, sisldndosc del hemocultive Serratia morcenaces mane jandose

por 14 dias, controladndose mejor el cuadro vasculitico. Las
lesiones necrdticas se esfacelaron por sl solus dejoando muiones
cruentes, <¢on scerecién  purulenta que mejoran sclamente con
aseos locales. A pesor de elle por el proceso clcatrizal de

ln bouca sc¢ prescota disminueion de 1o apertura bucal ol grado
de impedirle su alimentacidn, por lo que [ué necesarto someterla
a intervencién quirvrgica reconstructiva, en la que se realizd
traqueostomia para focllitar la anestesia. Postertiormente hubo
necesidad de adaptar una protesis con traceldn para evitar el
cierre de lg comisura bucal, y se epresc con mancjo esteroideo
unicamente, el cual se disminuyd en forma lenta y paulatina,
manteniendeose libre de molestias por un afic 8 meses, Su primera
recaida la presentd dos meses desputés de haberse suspendido
el tratamiento asociade a la prescncia de un cuadro de sinusitis,
mentenidndose actualmente cn tratamiente a cohsecuencia 'de fata
primera reccoida,

La Biometrin Hemdtico inicfal mostrd la presencia de Hb de 12.6,
Hto, de 38, Sedimentacidén globular de 44, Leucocitas de 75,200,
con Linfocitos B%, Monocitos 2%, B9% de segmentados. Plaguetas
de 520,000, Tiempo de protombins de 16" 65%, [Eibrindgeno de
oo, El exAmen General de Orina, proteinuria cuantitativao,
depuracidén de creatinina, cuepta minutadn y quimica sanguinea
dentro de 1imites normales.

"De los exAmenes inmunoldgicos PCR negativa, AEL negativas (128u},
Complemento Hemolitico 197 u/ml. Anticuerpos Antipnucleares
negotivos, Crioglobulinas de 34 mcg/ml, IgG 9208, IgM 192,
Igh 93.2 mg/l100 mwl. resto negntive o normal. La electroforesis



- 47 -

Fig. 7 Necrosis
pistal Caso IV,

Fig. B8 Necrosis
de Mucosas y Laoblos
Casa 1V.




- 48 -

de proteinas mostré una albumina de 2.B4, Alfa 1 de 0,6, Alfa
2 de 1.04, Betn 1.160 y Goamma 2.29.

A 8su llegnda se tomd un Electrocardiograma el cual mostrd un
traozo sugestive de isquemia subendocardica, sin embarge cabe
hacer mencidébn que la paciente en ese momento se encontroba en
un episcdio de sanpraodo digestive con melena y au Hb fué de
5.8, por lo que f{ué necesurio transfundirla, el electrocardio-
grama de control se cncontrd nermal para su edod.

En cuanto a leos estudios cncominados a encontrar purticipacion
del proceso vasculor a otros niveles slempre hon sido nepatlvos.
El reporte de la biopsia mostrd atrofia de la cpidermias con
escasos anCcxos cutAntas poquenos. La dermis se encuentra ohgro-
sada, llepando mds abajo de los anexos y formando una delimito-
ciétn linenl con el paniculo adiposo. En el tejida sucutinpeo
se observa, a nivel de los septos, una intensa vasculitis predo-
minante de polimorfonucleares con  leucocitoclasias y necrosis
vascular que abarca arteriass, venas y capilares. El diagndstico
histopatolbépgico se recfiere come una vaesculltis aguda lewcocito-

cléistico sugestivo de periarteritis nodosa.



RISCUSION.

Log primeros reportes de lo enfermedod conocida como periarte
ritis nodosa en nifes dJdotan desde el siglo pasado (9,19), sin
cmburgo.no 8 sino hasta 1935 en que s¢ reporta el caso de un
nifio cuyn aleccidn se limitd exclusivamente o la piel (16), -
desde entonces a la fecha solo hemos podido recobar on 1a 1i-
Leratura 16 casos en menores de 15 oioes (23,3,6,5%2,17,9,19,28,
13), 1o quv nos habla de 1o extrema rareze del padecimiento y
gu dificultad para establecer el diagndstico y tratamientas -
adecuudos, como también se hoce evidente por el tiempo trans-
currido desde ol inicio de su padecimiento y el momento de ~-
llegar o un centto hospitpnlario que te bLrinda el diagudstico
y tratamicatos adecuados.

Los resultndos de nuestra revisidn muestran discrepancisas con
1a literatura cn cuanto a ta frecuencia con que se afeccan --
ambos sexu8 ¥ya que en osta Tevisidn no hemos tenido oportunl-
dad de revisar ningun paciente del sexo masculine, rLodos lps
casoes han correspondida o pacientes del sexo f[emenino. En la
literatura en general se da una frecuencia de 1:1 para amboes
sexos, ¢ incluso Dinz Pérez y Winkelman (6) refieren cierto -
predominio del sexo mosculine en sus cosos mds jovenes,

Dodas las caracteristicas de nuestra institucidn todas las pa
cientes analizadas pertenecen a cdades pedidtricas, que varl-
an desde 1 afio & meses hasta los 15 afos., Debe sefinlarse que
la paciente mas pequena de nuestro serle también lo es de to-
dn la literaturno cunsiderada en ¢l trobajo. También dehemos
sefialar que la paciente de mayor edad en ertn serie (15 afos)
contaba con 5 siios de evolucion antes de que asistiese a nueg
tra institucidén y que dursnte esos 5 afios se¢ le manejd con —-

diognasticos errdéneos.



Al igual que lo reportado eoan la lireratura las lesienea que
caracterizan la enfermedad, Livedo reticularis y "Quemaduyra
en estrello" fueron las lesiones cutdneas quoe mids frecuente-
mente sc vbservaron en esta serte. Todas las pacientes presento-
ron ambas leslones en cualquier momenteo de su evelucidn. Los
néduloes fucron las sipguientes lesiones gue se presentaron cn
orden de frecunencla, FEllos también coincidieron con lo que se
reporta en la literatura, yo fque =e ohbservaron en cualquier
parte el cuerpo, predominaren en las extremidades inferlores
y fueron e caracterlsticas variables eon todas lus pocientes.
Se observaron como onddulos aislandos, e©n otras numerosos, o0
otras ocasiones confluentes e incontables en otros ocusliones.
En todos 1los cosos los nddules fueron dolaeresos ¥y en aingun
momente seguisn trayectos arteriales. Sip embargo, hay que hacer
notar que en la mayor de nuestros paciegtes los obddulus y o las
dlceraclones superficiales daban la impresion de segulr trayectos
venosos, lo mismo que su livedo reticularis,

A diferencia de le reportade por Diaz-Pérez y Winkelmann (6)
en nuestra revisién se encontrarun tdleeras cutdneas en una pro-
porcibén de 7/9, mientros que e¢llos la reportan en 9 de 23 pa-
clentes.

Lo localizacién de las lesiones colnciden también con lo referido
en la literatura, en la que se senala que las extremidades sgon
los sitios mds sfectados y donde se hacen mas aparentes los
nbddulos, dlceras, quemaduras en estrella y livedo reticularis.
Ademiis en esta revisidn lus encontramos locallzadas en cabeza,
cuello, tronco, e¢spalda y abdomen. Existen poces reportes de
afeccién a mucosas, sinh embargo en tres de las pocientes se
apreciaron lesiones ulcerosas en mucesa aral, y en la mds pequeiin
de nuestras pocicntes hubo incluso necrosis de mucesa lingual

y labios.
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Al igunl que lo reportado en la literatura (3, 4, 6, 13,
16, 28) acerca de layg manifestociones sistémicas en los
nifies, todas las pocientes de éstn revisidn prescotaron
fiebre elevada, s5in un patrdn de horario o calendario carac-—
teristico, en todas cllas hubo agtaque ol estado general,
algunas de ellas con postracidn y en un case gravedad extrema
siendo esta dltime en la puclente mbs pequeiis de la serie
(caso V). Todas las paclientes tuvieron mapifestncliones
arcticulares, 1as nueve tuvieron artralgias y oartritis en
ulgu‘n momento de su evolucidn, a diferencia de le que repor—
ton Winkelmann y Borrie (4,0) en su serie de adultos en
que las manifestaciones articulares pueden ser menos severas
¥y no siempre se prescntan,

En ¢l caso particular de nuestras pacilentes las manifestoclo-
nes miocarticulares fueron particularmente severas en secis
‘de ellau, al grado tnl que les impiden tan deambulacidn,
con perdida de la fuerza muscular e Incapacidod para 1la
movilizacion,

Las seis requirieron el establecimiento de up progroma de
rehabilitnctién por medicina fisica a fin de reincorporarlas
a sus actividades fisicas nermales (27,31},

Al dgual que lo referide en la literoturs con respecto a
la Lensidn arteriol, ésta slempre se mantuvo dentro de limi-
tes normales de acuerdo a la edad de las paocientes.

Notiindose un 1ligero incremente en algupas de cllas como
consecuencia de la terapia esterovidea. {3,4,6,8,12,13,15,
16,17,21,23,26,27,28,29,31,32,34),

La anemia leve e¢s un date mas constante en los nifes, en
nuestra serie se crcontrd en 7 pacientes, siendo muy severan

en el cnso de la pociente mds pequepa, ya que en clla se



presentd un facter agrovante de la mismo como fué lo melena
que presenté. En genernl los valerss de Hb se éncantrahan
entre 10 y 12grs. de HbX, al coatrario de lo gue reportan
Winkelmann y DBorrie {(4,6) c¢n sus serjes que incluyen unn
moyoriaz de pocientes gdulios, on los cusles solo O de 23
tuvieron €&ste dato. En la revisidn de Bradford €3) en que
st inctuyen 12 nidos, la anemia se encontrd en 9 de ellios
y en los otros tres se desconoce el doco. .

Al igual que en rodos los repories encontrameos lcucocitasis
con tendencfa o Ya neuwtrofilin en 8 de las 9 pacientes.
Las cifros de las leucocitos rebasaron los 13,000 neutrofilos
totales por mmd, En el caso de la niha nda pequeps lo cifra
inicial de lLlcucocites fud de 75,000 leucocitos tetanles por
md, con neutrofilos de 897 (66,900 peutrafitos tolales),
estn situacidn se repitid al presentarse la primers reclda.
Lu nifs reportada cn el cosoe TI, presentd leucoepenia de
3,200 coo 1,856 neutrofilgs totales. La situvacidn se corri-
gid y presentd lcucoctitosis de 17,000 cop 11,390 neutrofilos
totales despulbs de dos dios de trotomiente esteroidec.

51 blen la leureocitosis es un dato frecuente en las mayores
serics como la de Winkelmonn y Borrie (4,8) une siecmpre es
un dpte constaste, pero sus series incluyen enn mayoria
de pacientes adultos. En ln revisidn de Bradford (3), en
que se revisan los doce casos pediatricos Ia leucocitosis
es un dato gue se observa en todes los nifies, L& menor
cifra de leucocitos reportada es en la serie de Winkelmann
(6} en dorde se rveporta un odulte c¢en 4,100 leucocitos,
Bin cmbargo coen la severidad tomo la encontrada en ia pacien-
te del case II, no estd rveferida,

Es de hacer norar que esta paciente presenté una extensa

mutilacibn de falaenges, Ho se pucde tomar este dato aislado



para marcar la severidad del padecimiaento ya que las atras
pacientes con mutilaciedn presentaron cifras elevadas de
leucocitos y por ol coatrorio lo paciente conp la lcucocitosis
mis severn fud la gue presentd mayor severidod en la enferme—
dad,

En ninguno de log nyeve casos revisados se encontrd cosinofi-
lia significativa tal rcomo se ha observado en todes los
reportes previos. Incluso Dias-Pérez y Winkelmann {6} 1a
refieren como un date de valor pars establecer ia diferencin
entre la forma cut&nea de la enfermedud y la forma sistémica.
En ninpuna de¢ nucstras paclentes ai de las referidos on
la literatura se¢ encontraron ualteracliones cunlitativas o
cuantitativas de las plaguetos., En leos casosn eco gque se
1nvcstigar6n prucebas de tendencia heporragica, estas fueron
wnermoles, tol cowo le encontrarconr Hepsle, HOrodford, Borrie
y Winkelmann (28,3,4,0).

E! dJdate mAs constaptemente alterado fué la velocidad de
eritroscdimentacién, Todas huestras pncientes la tuvieran
aumentadn en los momentes de agctividad de la cafermedad
e}l igual que en todos los reportes previos, siendo Borrie
(4#) ¢l primero ca describir cste hecho gue coincide constan-—
tamente con ila actividad del proceso, y que tiende a normali-
zarse a poartir de lo remisidn espontinea o inducidn de la
onfermedad. llasta el momento cs el idnico dato de laborantorio
que indica actividad del procese, desgraciadaments su baje
especificidad lo hace poco Gtil ean el control y seguimiento
de la enfermedad,

Al dgunl que 1o encoptrada er 1a literatura y que sirve
como dateo distintivo con lo forme sistémica de la enfermedad
ninguna de nuestras pacientes prescntaron datos de afeccidn
renpsl,  En una paciente se encontrbd erlcrocituria significa-
tive sin evidencia de alteracidn en la funcidn reral.
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Ern ésto paciente sc cncontrd litinsis ureteral al estudiasrse
la hematuria, y presumiblemente ecl cAlculo fuéd el condicion-
ante de la hematuria. En la scric de Borrie no se encontra-
ron alteraciones renales y en la de Winkelmann se observd
un cnso con eritroclturia al cual se le cnconcrd una malfor-
macidn ureteral que justificaba el hallazgo. No cstan des-
critns biopsioas renales y en ningunp de nuestras pocientes
g0 efectud tal procedimiento por ne encontrar Jystificaclén
funcional para las misgma.

Pesde las primeras descripciones de la enfermedad como las
de Neale y Galan {13,238} se ha relaciopnde lu presencla
de o enfermedad con proceses infecclosos. Lo asociacidn
se hocla particulormente con Streptococo betn hemolitico,
Incluso c¢n e£)l reporte de HNeale se¢e efectuo tonsilectomin
a8 su primera paciente, por considerar las oamigdalas come
el faco desencadenante de la enfermedod, No se obtuvo res-
puestu después de esta intervencidn. FEn un caso repertado
por Winkelmann aoparentemente hay remiaioén del cundro des-
pués de la aplicncidn de penicilina, Sip cmbargo, la reali-
zacidn de antiestreptolisinas para detectar la respuesta
a este germen no han podido ser concluyentes para rclacionar-
lo con lag enfermedad, Por el contrario en la mayoria de
los wpacientes las Antiestreptolisinas han slde normales.
En  nuestra rtevisidn encontramos eclevacidn de las mismas
en dos pacientes y no hemos podido establecer una relacibn
de cousn efecto en lpng recaidps de los pacientes,

Lo que si e3 un hecho que hemos podido establecer con el
seguimjento de las pocientes es que cuslquier proceso infec~
cioso es capoz de descncadenar la sintomatolegia. Lo hemos
observado en 1las custro pacientes. mutilados y en las que

no lo fueron. Se ha observado c¢on cuadros de sinusitis,



otitia, bronconcumonia, 1infeccldén de vias wurinarias, etc.
Solo en dos casos sc pudieron aislar E. coli. de un urocul-
tivo y Serratia marcenses en un hemoeultivo. En los otros
procesos no se ha poudldo e¢stablecer lao eticlogla del proceso
infeccioso. Sin embargo con algunos cuandres virales como
sarampidn y varicela que desarrolinron 4 pacicntes (2 saram-
pibén y 2 varicela) no se presentd recaida del cuwsdro cutbnco
Ne tenemos bases suficlentes para swstentar el hecho de
gque solo los procesoes bocterianos activan loa enfermedad.

Por uanalogf{a con la forma sistémica se ha investigado la
presencia de Antigeno Australias y al igual que en la serie
de Winkelmann (6) en todos los pacientes investigados, este
antigeno ha sido negativo.

En cuante a los examenes inmunoldpicos cwebe hacer mencién
de que en la literatura no se reficren mds gue en la serie
de MWinkelmann (6), y en algunus caosos aislaodes, en lo que
se ha asociado a artritis severa, en los que se practicd
la bisqueda de factor reumatoide (27,31). La proteins C,
reactiva mostrd wun comportamiente muy dirregular, ya que
en algunos paclentes de nuestre scerie fud poasitiva cn leos
momentos de actividod y negotiva cuando ae cencontraban en'
remisién sin embargo, en algunos periodos de pctividad se
reporté negativa, le que la hace inconstante y poce Gtil
para el seguimiento de lio enfermedad. El factor reumatoide
fué persistentemente negativo en 1las pacientes a titulos
bajos y estaba asociado o upa artritis muy severa.

Solo en una de nuestras pacientes se aprecid disminucién
temporal del complemento, una vez establecida la remisidn
el complemento retornd a la normalidad. Es importante seio-
lar que esta paciente no sufrié mutilacién como cabria supo-
ner, De lo referide en 1la literatura es una alteracldn
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no seialada, Incluso en el reporte de Mchori (27) se cfectud
cuantificacién de fracciones del complemento siendo siecmpre
normales.

Las crioglobulinas fueren estuydladas e¢n  todas loas paclentes
de esta revislidén encontrindose elevadas en cinco de ellas,
de las cuales tres de cllas presentaren mutilacidn. La Gnica
paciente mutllada que no presento elevecidn de crioglobulinas
¢s la correspondiente al caso 1V, que ez la mis pequefin de
nuestra scrie. De los reportes previos sclo se encuentra refe-
rencia de haberse estudiado &éstas cn 6 pacientes de Winkelmann,
un pociente de Mekori (27) y cn un paciente de Smukler (31),
siendo siempre normales. No sabemas s8i de los seis pacientes
de Winkelmann nlguno de elles correspondla a pacientes en edad
pedifdtrica. Los otros dos reportes son pacientes adultos.

Los anticuerpos ontinucleares fucron negativeos en todos los
pacientes de nuestra serle, lo mismo gue en la de Winkelwmonn
gin embargo hay algunos reportes alslados en que se hon encon-
trado positivos, como el de Smukler (31), Winkelmann (6), re-
porta un paciente con positividad en una dilucidn de 1:32.
El gnti DNA nativoe, desnaturalizado, Anti ENA, y otros ne se
encuentran relatados en la literaturs, s9in embarge, en todas
nuestras pacientes a las que se les efectud estos han sido
negativos.,

Un hallazge interesante de nuestra revisidén es que las 9 -
pacientes presentaron elevacién de 1la fraccidn Gamma de las
globulinas, vy que ¢l andlisis de cada una de sus fraccio--

nes las mostraron clevadas. Al contrario de lo que encontrd
Winkelmann, en las que solo 3 de sus 23 pocientes presentaron
elevacibén de la fraccidon Gamma, 2 de la Fraccién M, y 4 -

de 1a Fraccian A. Las nueve paclentes de cesta revisién -



mostraron clevacién de las 3 ipnmunoglobulinas, En el reporte
de Smukler ¥ en el de Mcikof tombién se ecohtraron elevaclén
de la froccibn gamma de las globulinos, pero estos pocicentes
prescntaban compromiso articular.

Traotando de descartar patologla vasculur a otres nivelea a todos

las pacientes de pueskrog serie se les proctlcd electrocardio-

grama y olectrvepcefalogruama, siendo normal &ste {dlrtimo en los
flucve paclentes. Sole fué anormal el electrocardiograme en

nuestra paciente mds pegueia, sin cmbarge cuandoe se llevsd a
cabe la paciente sc encentraba con anemla severa, por pbrdida
en tubo digestivn. En este caso ¢l hoallazpo es muy importonte
ya que por edad de la paciente y las manifestaciones hemorrfsg;cus
pur tubo digestive hacia mis facrible la particlpacidn sistémica
de 1o cenfermedad sla embsrge, al momento actunl la pociente
lleva 3 afios de scguimicento y una recaida, ha reeiblde trota-
micnte esteroideo ¥ noe se ho podido documentar potologin vascu-
lar n ningun otro nivel. El electrocardiogroma de controel mues-
tra un trazo normal, ¢l trazo de isquemia subendocArdica 1ini-
cial se corrigio después de inlciar 1la terapis estecroiden y
corregida la anemia.

El curso de la enfermedad en npuestras pacientes ha sido como
aec refiore en toda 1a literaturo, caracterizodoe por exacerbocio-
nes y remisiones espontdness o inducidas por el tratamientao
esteroideo. Todos nuestrns pacienctes hon tenido por lo menos
una recailda desde que se mantiene su seguimiento hasta ¢l momento
actual wvariando desde 12 gfios, la que mdés (cese 1), hasta 3
afios la que menos {coso 1Y), El tratomiento emplendo he consisci-
do fundamentalmente en estercides, con muy buena respuesta como
lo reportan Galan, Bradford, Borrie, Winkelmann, Smukler, Ver-
tov, ete. Sin embarpo, dada 1la severidad de laos monifestoclones



de nucstras pacientes se intentaren tratamicento inmunosupresorcs
‘severos, como lo documentudos en los cases [ y I, Es dmportante
hacer notar 4que el tratamiento con los ageptes menclopadas -
(moztaza Nitropgenada, Cicloefosfamida, -Clorambucil) sole indu-~
jeron wuna remisidn parclal, y gue en ocasiones a pesar de -
ellos so presentaron recaidas de la enfermedad. No fué posible
demostror la utilldad del Levamizole y Cloroaquina en la enferme-
dad. Loes antiiflamaterios no esteroidews, como lo reporta -
Winkelmann son dOtiles sole para alivior las molestias arti-
eulures, sin embargo, ¢stos se utilizao en combinacidn con pred-
nisona, con ¢l fin de poder disminulr un poco la dosis de 1los
nismoy,

Creemos necesario senalar que la utilizocidn de esteroides en
nuestros pacientes ha tenido gue ser ddiferentes a la forma en
que la wutilizaron Borrie, Bradfiord, o Winkelmann, que sefiala
que dosils bojus en periodow cortos son sulicicentes para el con-
trol del cuadro. De las pacientes de nuestra serie ha regquerido
dosls elevadas, en ocasiones dosis de 2 e incluso de 3 mg por
kg para el control de las manifestaciones. En particular el
casa IV requirido de una dosis de 3 mg por Kg de peso para el
contral de su cuadro, ya que en la recalda volvid a presentar
necroais superficiol de 1la lengua, y compromiso voscular los
mutiones de sus dedos de manos ¥y pies, lo que obligd o utili-
zar dosis cada vez mds elevados parno evitar mutilocldn. Por
otra parte también el tiempo de administracidn de estos medica-
mentos ha variado mucho de lo reportudec anterlormente hemos
vbservado cases cop cierta dependencia de los esteroldes para
el control de la enfermedad. El caso parcicular de la paciente
del caso [, preseptaba sus dltimas recidas cuando la dosis -
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diaria de prednisona era mepor de 20 mg. por lo que se dJdecl-
dié6 continuar la-dosis por un ticmpo mis prolengado, y los
descepnsos de la douis se espaciaron a cada O meses, con
lo que se ha logrado llevar a una dosis diarin de 5 mg.
En el caso de la paciente 1i, el retirar completamente los
esteroldes llevd aproximadamente 3 afivs, ya que 1o disminu-
cidn rdpida de la prednisona llevalba comoe consccucncia lo
aparicidén de lesiones cutineas. Lo mismo hu pasado con
todas las pacicentes, De ahi que ¢l manejo esteroideo en
estn entidud deberd individualizarse en base a la experiencia
¥y 1a tolerancia de los pacientes a su manejo, incluso se
ha visto reactivacidn de lu enfermedad al tratar de modificar
1a administracion de tres dosis diarias a una sola dosis
diaria, como sucediéd en la paciente del caso 111 a ralz
de su Glrima recalda,

E1 uso de sulfapiridina no se hoa efectvado en nuestras paci-
centes, y en lag literature solo lo reflere con utilidad Win-
kelmann (0). La parte mis importnnte de este analiasis es
el ecstudio de los [Eendmenos que acompafiaron la mutilacidn
de las cuatro pacientes que se¢ scisalan en forma ailslada
La importancia de este fendmeno radica en la rareza con
jue se presefty edta grave complicacidn, de tede 1o litera-
tura tomada en cuenta solo se reficren dos caoses con €sta
grave complicacidn. El primer reporte es el realizado por
Galon en 1945, y el de Neale de 1949, siendo éste dltimo
un caso que fallecid, al cuval se efectud estudio postmorten
sin que se encontrara afeccldn a ningun otre nivel qgue no
fuera el cutaneco. En este caso de Neale se aprecia lo evelu-
cidédn notural de un cuadro sumamente sSevero y grave capaz
de matar a un pifio. En cl casc de Galon se utilizaron este-

roides, lo que quizd modifico la evolucidn del cundro.



En el reporte de Borrie c¢n 1972, se reliere un adulto joven
varén, en que se observd compromiso vascular sin embargo no
se preacntd pérdida de tejidos, y la recuperocidn fué completn
una vez gue se establecid el tratamiento. Fuera de estas refe-
rencins no hemos podido decumentar esta complicacidn en nipngun
otro reporte snterior o posterior.

Do nuestras paclientes que presentaraon mutilaciédn éste se efectuéd
en el cuadro inicial en las pacientes de los r£asos i g IV,
y en Iasg recaldas las pacientes [ y III, incluse en éstps (lti-
mas sSe presentaron mutiloactones posterieres al primer cuadre
nutilante. En e¢1 case [, se observd mutilacién de la dvula
en 1a scpunda recalda, ¥ en la paclente del caso 1II1, 1las muti-
Iaciones se efectuaron en varias recaldas, En su primer recalda
la paciente del case 1V, tembién presentd compromise vascular,
afortunadamente sin pérdida de tejido a ningun nivel, a no ser
la necrosis superficial que presentd en la lengua.

No hubo diferencia en cuantoe o sus caracteristicas fisicas entre
las poclentes gue prescentaren mutilacién y las que no lo presen-
targn, a no ser por la pequeia de las poacientes. El comporta-
miento hemntolégico ya se comentd antericrmente en cuonto a
la lecucocitosis del caso IV y 1a 1lpucopenia inicial del cgsc
IT, lo gue tampoco nos da pauta para predecir el cemportamicnto
de la entidad.

Del cuadro inmunoldgico sole llamn lg atencldn lo mayor frecuen-
cia con que se observa la elevocion de las crioglobulinas, ya
que tres de las paclentes mutiladas presentaron elevaclbn de
las mismaos, contrn dos de las pacientes no mutiladas que presen-
taron elevocién.

En cuanto ¢ lpg cantidad de c¢rioglobulinas, no hay diferencia
significativa entre las mutiladas y 10s no mutiladas, El1 comple-

» L
mento bajo s¢ cacontrd en una pacliente en la que no se presentd



mutilacibébn por lo que tampoco tiene valor predecir el curso
que tomarfi la enfermedad, por lu tanto ne tenemos ningun cliemento
de juicio para predecir ¢l compoertamiento de lo enfermedad.
Es aqul dunde radicas 1la importancia de conocer lo cenfermedad,
ya que como hemas visto tiene un ceomportamiento vartiable y puede
taornarse mutilante e incapacitante si ne se instals un tratamien=
te oportunc ¥y lo suficientemente energico para cevitor cestas
graves complicacicnes, Trudicionalmente se 10_ ha considerado
como una enfermedad benipna, pero debemos contar que la benigni-
dad solo se refiere o la sobrevida observada en la enfermedad.
Sin embargo, hoy un caso de defuncidn socundariao oxclusivamente
a la enfermedod (Neale 28) y como lo muestra los paclentes refe-
ridas en esta revisldn puede ser mutilante ¢ incapacitante,
para ilevar a cabo los funciones vitales como comer (Caso 1IV),
Hasta el momento selu se han reportade dos fallecimientos con
cusbla enfeemedod., Lo primera yo comeotada, y gque ©5 complcoctamente
imputable a la entidad. El segundo foallecimiento lo reporto
Winkelmann, también efectuandosc cstudios postmorten, encentrando
afeccidén cutdnea, pero sin afeccidn sistiémica. La cousa de
este dltimo follecimiento fué infarto al nioccardiv pero sin
que se encontrard fendmeno vasculitico en un hombre en 1a quinta
décaoda de 1la vida, En nuestra serie la paciente de mayor edad,
a los 15 afoes fallecid después de unos meses de tratamiento
a coasecuencin de una Estrongiloidosis masiva, que se desarrolld
a consccucncia del trotomiento esteroideo a nue fué sometida,
$in doatos de actividad o ningun otro pivel en la economia,
El estudio postmortcn no reveld afeecidn en ninguna otra arteria
que no fuera las del tejido cclular subcutdnce en fase de clca-
trizacién.

Por dltimo y en bose o lo analizado hasta aqul debemos considerar



que la enfermedud ciene un comportomicento muy difercnte en los
nifos, que lo observadoe en los adultos (3,4,6). En primer lugar
1np mutilacldn solo se cncuentra referida en nings. Las manifes-
taciones sistémicas y el ataque al estado generasl os constante
en los pacientes cn cdad pediivrico, ¢ incepstante en los adul-
tos. El comportamicnto hempatolbéglco vambidén es diferente siendo
constante la anemia y la lewcoeitosis, mientras que en los adul-
tos esto cs bastante frecucnte pero inconstante, En cuanto
al comportamiento inmunclédgico de los nifios es evidente que
ellos son mucho mis renctivos que los odultos annte la opgresidn
que descncodena el dano wvascular, Esto sc¢ manifiesta en la
determinacion de inmunogleobulinas las cuales se encucntran Duy
alevadas en ctodas las nifas estudiscdas a Jiferencia de lo que
se obscrva en los pacientes ndulr:us. en los cuales soleo en formo
ocasionsl se detectd elevacidn de 1lns mismas, La detccecldn
de complejos inmunes precipitados por el frio se vido en la mitad
de nuestros casos, con ciertn relacidn con la severidad de la
enformedad. En los adultos no se observé elevacion de las mia-
mas, ain cuvando su cuantificaoeidn ha sido sole ocasional en
la literatura. Otro hecho que nos hace recopocer las diferencias
entre los nifdos y los odultos ©s3 el que nuestro paciente mAs
pequedin fué 1n que mds gravemente sc vid afectada, la que mayor
mutilacién presenté ¥y en la que el comportomiento hematoldgico
fuét sorprendente por 1lan clfra de 1leucocitos alcanzada, y 1ia
repeticidn del fendmeno en su primera recaida.

Hasta el momento no se han referido factores raciales que predo-
minen en la presentacidn y severidad de la enfermedad, ea por
¢llo y en base o lo observada en otras enfermedades auveinmunes,
que sugurimbs que ¢l comportamiento inmunolégico es muy diferen-
te cntre los nifos que en los adultos. El hecho de gque en los
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nifios todos estos padecimientos presenten mayor severidad parece
confirmar ésto hipdtesis. \

También llamn 1o atencidn de gque aunque Winkelmonn y otros avto-
res refieren casos de la entidad en nifles, y que e¢n ellos 1Ia
enfermedad no muestra las carascterlsticas gque preacntaroﬁ nues-
tras pactentes sugicren la posibilidad de factores externos
que contribuyen o la reactividad aumentada en nuestro medie.
Todas nuestras pacientes proceden de medlos socloccondmico po-
bres, con hdbitos higiénico-dietéticos deficicnkcs. "y sujetns
a una pran contidad de estimulos antigénicos, que consideramos
capaces de mantener estimulade el sistema inmune en forma ines-
pecifice y constante, lo que llcva como consccuencia que en
esta cntidad y otros padecimicntos autoinmunes 1la severidad
sea mayer en nuestro medio. lLos hallazgos clinicos y de labo-

ratoric en esta revisidn porecen confirmarlo.



CONCLUSIONES.

~ Estamos de acuerde en la existencio de una forma exclusivamente
cutdnea de perfarteritis nedosa, en la gue no se afccta arterias
viscerales, nil arterias fuern del territorie cutiinco. La dife-
rencia redica fundamcntalmente en ¢l prondstico y la evolucidn
generalmente favorable de o forma cutinca, aun cuando los ha-
llazgos histopatolbgicos scan iguales.

- Es unn c¢nfermedad sumamente rara, ¥y on general desconocida
por ¢l médico de primer contacto en nuestro medio. Lo que signi-
fica un retraze y rmal mancejo de lo enfermedad y de sus posibles
complicaciones,

- En nifnos reviste wvna particular severidad, dadya gque las compli-
caclones mas severus y mutilaciones e incluso fallecimientos
secundarios a esta entidad exclusivamente solo se han reporiado
en piios.

- Abn cuando su prondstico cs tavorable y tradicionalmente se
ha considerado benigna, pucede ser uno enfermedad incapacitante
y mutilante, que cousa grave postrocién y llegpa a requerir un
cqulpo mutidisciplinarie para su manejo. Requiere fque soa cono-
cida y manecjada por un equipe en el que particdpen el pediatra,
putologo. dermatologo, inmunoldgo ¥ en ocosiones ¢l terapista
fisico.

Ademis de tedo un cquipo adecuado de puxiliares de diagnéstico.
- En nucstrn scerie sole se observan casos del sexo femenino
a diferencia de 1o reportadoe ¢n otras scries,

- El1 diagnbstico de ésta entidad se basa en los hallezgos clini-
can y el diagnéstico histopotolégico. S5e¢ debe diferenciar
fundamentolmente con otro tipo de vasculitis cutanea y descartar
siempre la participacién multivisceral,

- E1 tratamiento debe ser oportuno y enérgice a base de este=

roides sistémicos, el control de la enfermedad y las dosis reque-
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ridas, deberan individualizarse a cada paclente. .

-~ Los resultoados do tratamicntos c¢on drogasg inmunesupresaros
tienen resultados parcisles y la utilidad de los mismos se pueden
poncr en duda.

- Existe uno franca relacidn cntre 1a reactivacidn del proceso
y enfermedodes infecciosas. Ante cualquier recaidas deberd des-
cartarse un procesoe infeccioso a cvalquier nivel. 51 el proceso
infeccioso persiste la respucsts a los esteroides serd crratica
y requicre de mayores dosis.

- No hay eximenes de loaboratorio dtiles para el disgnéstico
y control de la enfermedad. El (nico dato constante es la eleva-
cidn de lp sedimentocidn globular.

- En nifios es constante la elevacidn de las inmunoglobulinas
totales y de cada uno de sus tipos.

- Ko hny exfimenes que permitan predecir el curso gque tomarh
ln entidoed, nt lo scvetridoad gque pueda representar, Al dgual
que otros autores no hemos encontrade que una forma exclusiva-
mente cutinea vire a una forma siastémica, Hasta la fecha no
hoy ningun caeso rcportado, le que confirma 1la analogia que hace
Winkelmann de el lupus eritematoso sistbmice con el lupus dis-
coide.

- Considerames que 1la reactividad en nuestro wmedio es mayor
que enp paisecs desarrollados lo que lleva a uno mayor severidad
de 1lo encidad ol igual gue en otras enfermedades autoinmunes,
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