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PERIARTERITIS NODOSA 
CUTANEA, 

ANTECEDENTES llISTORICOS. 

En 1866 Kussmoul y Moier describen el coso de un hombre joven 

do 27 onos de edad con uno enfermedad ogudo coroctcrizodo por 

fiebre, tos productivo, proteinurio, cilindros urinarios, prg_ 

fundo debilidad muscular, neuritis periférico y dolor abdomi

nal. Dentro de sus elucubraciones diogn6sticos consideran lo 

posibilidad de ''Morosmus Clor6tico 11
, tuberculosis y triquino

sis. Después de un análisis del coso y de múltiples viecici

tudcs ~onsiguieron hacer un estudio histopotol6gico más o --

menos completo, que unicomente revel6 uno extenso vosculitie. 

''El grado de inflomoci6n y exudado fué focal, dando oxcrecon

cios nodulares o lo largo del curso de los vasos''. Esto fu6 

lo primero descripcibn de uno nuevo entidad o lo cual los 

mismos autores denominaron Periarteritis Nodosn. 

Afias mis ndelontc se publ!cun un sinn6mcro de ortlculos en 

que se reportan más cosos de ésto grave enfermedad, sus caros. 

teristicos generales y se analizan los 6rganos que se ofocton 

en lo mismo, haciendo relevnncia ncorcn de ln severidad, su -

curso rápido y fntol. 

En 1931 y 1932 Lindberg publico un coso en que lo afecci6n de 

ln enfermedad parece limitnrse s ls piel, No es sino hnsto -

1935 en que Goldschlog y von Chwnilibogowski rcportnn el caso 

de un niño de 5 años de edad en que predominan las monifcstn

ciones cutáneos y refieren la presencia de Livodo Roticuloris 

o Livedo Rocemosa. Posteriormente en 1938 Vining reporto una 

niña de 7 años de edad con nodulnciones pulsotilcs que perc-

ccn semcjer eritema nodoso en un cuadro de porinrtcritis nod~ 

en. En ese mismo año Mntrns reporto un caso en que une ulce

ración semejante o las varicosos, con un inicio similar, pos

teriormente se ocompoño de Livedo Reticulnris en otros arcos 

del cuerpo. 
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Eu llJ39 Ketron y Bernstein reportan un cneo de afccci6n cutá

neo y establecen lo frecuencia de 1os mo.nifcstaciones cutáne

os en lo pcriortcritia nodoso. entre un 20 y 25% 1 haciendo én

fasis en lo importancia de los lesiones cutáneos como ln clo

ve para un diognbstico temprano de lo enfermedad, Dos nños 

más tarde Kcith y Boggenstoss nn11li~an ln llamada periortcri

tis nodosa en niños, sus caroctorlsticos generales y hacen uno 
revisibn del temo desde un punto de visto pcdi6trico. Anoli-

znn 42 cosos de 111 literatura y ogrcsnn do~ 
do el tbrmino de pcrio.rteritis nodoso y 

de orteritis primaria para la entidad que 

pacientes. 

propios redonsideren

proponen el termino 

aquej6 a sus dos 

En 1945 GollÍn publico el caso de un niño con mutilaciones en 

un articulo denominado "Periartcritie Uodoso; Formo cutáneo 

y m1Jtilontc en un niño", en donde por el titulo se acepto lo 

exi11tcncio de uno formo exclusivamente cutáneo, que puede ser 

ton severo que llevo a mut.ilacionca, sin afectar 8 otros órso.

nos. Adem&s éste articulo resulto muy importante porque es 

el primero en que se refiere lo utilizocibn de los esteroides 

en el manejo del cuadro con resultados aparentemente buenos 

y que, como se verá más adelante es probablemente el 6nico tro

tamincto efectivo, En 1946 aperecieron en lo. literatura dos 

reportes más: el de Miller y de Me1scher que reportan cuatro 

cosos más con loculizoción cxclusivumente cutánen y subcutá-

nea, Describen 

y también hocen 

lo. estructuro. t.uberculoide de 

notar lo similitud de alsunos 

los granulamos 

lesiones cutá-

neos o los tubcrculidcs pnpulonecr6ticos en un ceso. 

En 1949 Neale reporte dos cosos: uno. nii'la tratada desdo 1943 

que describen de ls siguiente manero: 

"BJW fué uno niño de 9 años de edad, lo. primera de dos hijos. 

No hubo historia familiar de enfermedad. De sus antecedentes 
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solo ho.bio presentado Tos[erino y Sorompion, En moyo de 1943 

comenz6 su octuol enfermedad desarrollando súbitamente unn 

amigdalitis cstrcptoc6cicn severo, con uno adenitis maxilar 

moderado. Unos pocos dina después opo.rccicron dolores reumá

ticos en los hombros, espalda y piernas, presentando poco des

pués un cxontcmo poco común. La niña se veio muy enfermo 

permaneció en su coma boato el dio de su hospitolizBción, Du

rante el tiempo de observación introhospitnlorin se h17.o evi

dente que se tratnbo. de un coso poco usual, La niño. se mnntc

nio irrito.ble }' con mo.lcsto.r continuo, presentaba dolores va-

rioblcs en los piernas. Los dos signos sobresalientes fueron 

lo posición en {lcxión permanente de las extremidades inferio

res, estando acostada lo nilio. El otro signo fué un rash muy 

marcado, moteado en todo el cuerpo, siendo más evidente en 

los piernas. El rnsh [uÚ similar u loa lividóccs cndnvéricas 

\•clocidnd y fué sorprcndcntl.! la 

variando la intensidad de 

en que también afectó ln cñrn 

un veces sien-

do peculiarmente marcado y 

dln paro otro, algunos 

prominente, distinto o cualquier 

otro rash conocido. 

Además aparecieron y desaparecieron en forma fluctuante nódu

los subcutáneos dolorosos que no llev11ban el curso de los ar-

terins subcutáneos 

flomotorios. Nunca 

que revelaron 

hubo necrosis 

cambios agudos 

tisulnr o de 

focales o in-
piel que pre-

sumibl~mcnte indicaron que la luz de lee erteries se encontrn

ron obliterados. No hubo ningune evidencie en el curso de lo 

evolución que 11lgun11 11rterin profunda o visceral se encuntra-

ra afectado. Investigaciones frecuentes nunca revelaron le-

eión renal y el corazón tonto cllnico como elcctrocardiosrá

ficomcntc se mantuvo normal. El hallazgo clinico más sobrc

solintc fu6 el rosh persistente, huelles del cual podlon apre

ciarse aún desPu6s de tres años. Se apreció desgaste general 

durante los B meses que se mantuvo en observación (Hayo de ¡9q3 

o Febrero de ¡9qq), 
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Hubo pirexia ondulonte con niveles 111áximos alrededor de 103ºF, 

El pulso roromcntc rebaso los 120 latidos por min, y lo fre

cuencia respiratoria fué de 30 por min, No hubo sudoraci6n 

anormal. Hubo uno lcucocitosis persistente de 15,000 por m3. 

pero los cosin6[ilos nunca fueron de más del 4%. Los hcmocul

tivos fueron estériles, 

Uno biopsia de piel (ontcbrozo) se cfectu6 en marzo de 1944, 

la mayorla 

vasos más 

de los arterias en el tejido subcutúnco y en 

profundos 

cambios patológicos: 

subcndotclial de lo 

de 1 

hubo 

"Cutis Vera" preocntoron profundos 

proli~crución del tejido conectivo 

intimo, cambios nccrobióticos de lo medio 

y proliferación de lo granulación vascular de la medio con ul

tcroción de las fibras musculorcs, 

Los infiltrados cclulorea consistieron 

morfos, linfocitos, monocitoa y unos 

infiltración se extcndia algunas vcce9 

des de los vasos y frecuentemente en 

de neutrÓfilos, poli

pocos eosin6filos, Lo 

mús nllo de 111s porc

formo difuso dentro del 

tejido conectivo peri vascular. Se observaron focos da necro

sis extenso en el tejido perivosculor, asi como una forma de 

granulación de células gigantes que se obsorv6 en algunos oreos. 

En ocasiones loa fibras musculares se observaron sin continuidad, 

El cuadro histopatol6gico fué de uno panorteritis nodoso, 

De vez en cuando la paciente prcsent6 severo dolor de piornos, 

las que se rescntian al tocarlas o moverlas, Los n6dulos sub-

cut6ncos aparecieron y desaparecieron, y al curso de lo enfer

medad prcscnt6 variabilidad ciclicB, Se aplicaron muchos tra

tamientos sintomáticos, pero fu6 evidente que a todos ellos 

fué rcfroctoria. En visto de que hebie lo posibilidad de qua 

persistiera la scpsis amigdalina, se efectuó omigdolectomin, 

pero no se apreció regresión de la enfermedad, Tres meses dee

pu6s hubo una ei:acerbaci6n muy aev•ra de todos los si¡nos 

sintamos y apareció algo de edemo en los pies, 
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El rash en forma de malla generalizada y los focos nodulares 

se volvieron a hacer prominentes. El prosrcso clinico carac

terizado por remisiones y exacerbaciones de la ortcritis nod~ 

ea es el de la forma cutánea, 

Dcspu6s de una prolongada estancia en el hospital, se prcscn

t6 una remisión gradual, pero el dolor de piernas era persis

tente cuando trataba de incorporarse. El roah disminuyó gra

dualmente. 

En los dos aftas siguientes se presentaron brotes ocasionales 

de n6dulos pcriartcrialcs y solo ocasionalmente se acompafta-

ron de dolor de piernas y algunos dina de inmovilidad, Fina~ 

mente en 1945 se vi6 libre de todos los efectos de su prolon

gada enfermedad. 

En este mismo reporte se u11aliza el cnoo de un vnrbn también 

de 8 años de edad, afectado de la mlsmn manera, pero que en -

su primero rccnidn prescnt6 necrosis y mutilncibn de los de-

dos, ns! como necrosis de piel en diversos oitios. Esto re-

cnidn se presentó 3 semanas después de un cuadro gripal, y f.!. 
nnlmentc [nllcció el pequeño, después de 18 mesen de scgui--

miento. El estudio postmorten no reveló afección vascular n 

ningun otro nivel. 

Es importante hacer notar en este momento que ~os dos 6ltimos 

reportes onolizsdos, el de ~nlan y el de Neslc, son los úni-

cos que refieren formas ton severas que han llevado a mutila

ción de [alÓnges, 

En ninguno de los nrticulos revisados poro el preuente Lrobn

jo se mencionan este tipo de complicnclones de la periartert

tis nodose cutánea. 

En 1952 Ruitcr reporta un coso de vesculitis alérgico cutáneo 

y exprese lo opinion de que lo periarteritis nodoso se puede 

manifestar con lesiones exclusivamente en piel, Es a pnrtlr 

de entonces que se desarrolla una amplia discusi6n .en la lit2 

rotura, por considerar a lo formo cut6neo uno entidad difcrc~ 
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te a lo forma sist6mica y en 1954 Lycll y Church consideran 

que si bien lo lesión primario en ambos cosos (lo formo sist& 

mica y lo formo cutánea) es uno vosculitis, el curso clinico 

es lo suficientemente diferente paro difcrcncinrlos o pesar -

de lo similitud histopotológico. 

Ellos mismos publican tres cosos de pcriortcritis nodoso en 

hombres y revisan lo literatura al respecto. Uno de sus ca-

sos mostr6 uno úlcera, cicatrices, livcdo rcticuloria e indu

ración, y el otro mostró nódulos subcutáneos y livcdo rcticu

loris. Ambos cosos fueron ncompoñodos de dolor muscular, pe

ro nunca hubo lesión visceral, El tercer coso de su serie 

prcscnlú sintamos viscerales junto con edema transitorio y l~ 

sienes purp6ricos que coincidieron con la lcsi6n visceral, 

Además en su ruvi~i6n establecen que en lo pcriortcritia nodg 

so la piel ae encuentro ofcctodu en una cuortn parte de lob -

pucicntos y q11u du l1u~l1u uxistcri doo [or~oc; Lo cuthnco, rn' 

lo cual los lesiones b6sicos que lo caracterizan son Livcdo -

reticuloris, ulceraciones, dolor muscular y edema, y lo forma 

visceral {slst~mico) en lu que lo piel se afecto inconstante

mente durante el curso de lo enfermedad con exontemoto, cqui-

mosis y gangreno, Los n6dulos subcutáneos son comunes o om--

boa tipos de pertartcritis nodoso. 

En 1958 Ruitcr nuevamente reporto tres cosos más, y es de lo 

opinion de que ambos tipos de periorteritis nodoso pueden ser 

separados por su evoluci6n, Algunos otros autores como Dogos, 

Kielond, Wegener y Wilkinson, catón en desacuerdo con dar el 

nombre de pcriorteritis nodosn o lo cnfcrrneded en que solo se 

afecta lo piel, 

En esto parte del anolisis hist6rico es importante resaltar -

que se utilizaba poro definir o los enfermedades vosculiticos 

ln clnsificoci6n ideada por la Dra. Zeek, en qua se considcr~ 

bon cinco tipos da ''Angeitis Necrotiznntes'', dentro de los 

cuales se incluio un grupo aporte paro lo pcriarteritis nodo-
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sa, diferencii).ndolo de lan otras cuatro, desde un punto de 

visto morfol6gico-cxpcrimcntal, basada en les 

de los lesiones tempranas prccxudativas, por 

de las lesiones en relación n lo bifurcación 

cnrocteristicas 

lo distribución 

de los vasos y 

además por el tamaño y tipo de vasos afectados primariamente. 

Para 1960 Bclisario hace una extensa revisión acerco de las 

lllQnifcstocioncs cutáneas de lo periartcritis nodoso reportan

do un coso de lo forma cutúnca señalando las similitud que -

existen entre lo pcriortcritis nodosa y otros enfermedades 

cutáneos como lo Alcrgidc Nodular de Gougcrot, la enfermedad 

de Dazin, Vnsculitis nodular, Eritema nodoso, Tromboflcbitis 

migrans, PnnJculitis, scilalúndolnn ol mismo tiempo como enti

dades scpnrodos, En este mismo trabajo Belisario menciono el 

tratamiento o base de Corticocstcroides en dosis elevados con 

disminuciones grndunlc~H como lo 6nicu 

bcn6fico para la cntj.dod, 

forma 

on edad 

tratamiento 

pediátrica En 1962 llrodffod publico tres cosos más 

considerando la posibilidad de que 

una forma de vasculitis alérgico, 

pediátricos publicados previamente desde 

la livedo reticularis seo 

Además revisa nueve casos 

ciendo un análisis de 

do su articulo de la 

hallazgos patol6gicos 

al menos en algunas 

1931 (Lindbcrg), he-

los manifestaciones clínicas, concluyen

siguiente manero: "Esto condici6n con 

consistentes con vosculitis alérgico, 

instancias, parecen estor relacionados 

con infecciones cstreptoc6cicos, En cuntro pacientes (dos de 

lo revisi6n y dos propios) remitieron sus lesiones rápidomen-

te, El pronóstico 

solo uno muerte de 

En cuanto al hecho 

os 

le 
do 

bueno en la mayoría de los cosos, con 

revisibn de 12 (Neale con mutilaci6n), 

que ésta condici6n sea una entidad del 

grupo de lo periorteritis nodoso, será 6til considerarlo uno 

entidad separado o un subgrupo de la mismo, por sus hallazgos 

poco usuales y por su pronóstico generalmente favorable". 
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En 1964 Fishcr y Orkin rcportnn tres cosos con algunos moni-

festocioncs sistémicos y hocen un resumen de los discusiones 

concluy~ndo que lo forma cutánea, r.o es más que uno formo PT.2. 

longadn de ln enfermedad y que al final el coso terminará fa

talmente. 

En 1970 Goldins reparta J casos mós, en los que sobresale el 

dolor muscular y cuyos lesiones histopntol6gicaa se confino-

ron exclusivamente n la piel y m6sculos, sin ofccc16n visee-

rol. 

En 1972 Pctcr Barric hoce un nndlisis completo de lo discu--

sión literaria y lo resume de la siguiente munera: 

,'Lo dudo de que si la condici6n llomndo Pcriartcritis nodosn 

cutáneo es una entidad se debate desde 1931 (Lindbe•g) y pn-

rcccn existir cuatro rozones principoles por los cuales una -

conclusi6n definitivo no se l1nbln establecido, u saber: 

Primero.- Alounos n11t~rrs ncepton como perinrteritiA nodosn 

cuotánca cualquier caso en que la piel esté nfectntlo, indepc.!!. 

dientcmcnte del tipo de lesión que presente. En escoa casos 

se cubre pr6cticorucnte todos los formas de periorteritis no-

doso y es dificil concluir que ln forma cutánea difiere de la 

sistémica. 

Segundo.- Algunos reportes han fallado al describir las lesi~ 

nea sin los rlgidos criterios de lo pcriortcritis nodoso, en 

los que debe basarse el disgn6stico. La occptoci6n de cual-

quier lesi6n cutáneo mostrando cambios de vosculitis !ué to-

mondo como ejemplo de pcriorteritis nodosa. Muchos de los -

cosos descritos en estas publicaciones pueden ser reconocidos 
como ejemplos de otro tipo de vasculitis (Alérgica, ongeitis 

leucocitocl6sticn, cte.). 

Tercero.- !Ion existido reportes que describen con gran dcto-

lle tonto los cuodros clínicos como la apariencia histopoto--

16gico de los lesiones cutáneos pero no mencionan lo presen-

cia o ausencia de lesiones sistémicas ni el curso de le onfer-
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medad. En toles condiciones no es posible discernir cuales 

casos perteneces n las formas de periortcritis sistémica. 

Finnlmcntc,- Jlnn sido descritos cosos con el cuadro histopoto-

16gico clásico de lo pcrinrtcritis nodosn cutánea, en que la 

piel fué nfcctndn prcdominnntcmcntc y en los cuales la. cnfer

mcdnd (ué cr6nica y el prónostico relativamente bueno. 

En el mismo articulo Borric analiza un total de 102 pacientes, 

de los cuales 15 pacientes cubrieron los criterios de pcrior

tcritis nodosa cutáneo y hace uno exhaustivo revisión de los 

mismos, teniendo seguimientos hasta de 23 años ol momento de 

publicarse el articulo. Describe como los manifestaciones 

principales en la formo cutánea o los nódulos, lo livedo rc

ticularis, la ulceración, lo gangreno incipiente y además los 

manifestaciones de miositia y neuritis, Además hace énfasis 

en que el tratamiento cstcroideo exclusivamente es Útil, s~ 

ñalondo en su serie o dos pacientes en los cuales no se había 

podido suprimir el tratamiento. 

En 1976 Gilliam y Smily señalan las característicos di[crcn

ciolcs entre los diversos formas de onge!tis necrotizontes 

(Dosondose en los clasificaciones de lo Dra. Zeck) que oc resu

men en formo esquemática en el cuadro el), 
En 1977 el Dr. Alorcón Scgovio al hacer lo closificoci6n de 

los procesos inflamatorios vasculares ya considero lo [orma 

cutáneo como una variedad localizado de la periarteritis nodo

so. 

En este mismo año (1977) Dioz Pérez y Winkolmonn publican una 

serie de 23 casos en los cuales los hallazsos histológicos 

son coractcristicos de periorteritis nodosa y en los que nun

ca rué posible demostrar lesiones sistémicas. Con ello los 

autores apoyan el concepto de que lo 

tánca es uno enfermedad inflamatorio 

musculares de la piel. 

periarteritis nodosa cu

benigna do las arterias 
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En su· serie no se encuentra predominio en el sexo (11 femeni

nos y 12 masculinos), la edad de inicio varió dcadc los 10 -

años hasta los 65 años, Notando cierto predominio masculino 

en los casos más jovenes. 

Las lesiones cutáneas predominaron en las extremidades infe-

riorcs (22 pacientes), además catorce tuvieron lesiones en -

brazos, nueve en lu cabezo r cuello, ocho en tronco y cinco -

en regibn glúteo. 

El tipo de lesión que se observó con más frecuencia fueron 

los nódulos en 19 pacientes r en termines generales fu6 lo 

primera monifcstoción espontánea, dolorosos, de 0.5 a 2 cms. 

de diámetro, en número varioble, de unos cuantos a más de 100 

en un mismo paciente. Los nódulos fueron bilaterales pero -

asimétricos y observaron además que los zonas ya dañadas con 

nódulos tendion o afectarse nuevamente durante las recaidas, 

aún dcRpu6n de m11cho tiempo de remisión. Los nódulos fueron 

rosos o rojos al inicio y se tornaron rojo intenso o azules, 

y fué frecuente observarlos en diferentes etapas de evolución 

el mismo tiempo. Solo en dos pacientes siguieron el curso de 

ortcriae profundas. 

Los nódulos ee presentaron tanto en forma ainloda como forman. 

do grupos, éstos Últimos frecuentemente se desarrollaron en -

el orca de lo livedo rcticuloris. Lo livcdo rcticularis se 

presentó en 18 de sus 23 pocicntcs y se presentó genéralmentc 

después que los nódulos hablan hecho su oparicibn y sobro --

todo en las zonas de presión: piernas, glúteos, pies y cscóp~ 

la. La livedo estuvo presente incluso por años como Único -

manifestación del daño arterial. 12 Pacientes en el arca de 

livedo presentaron una lesión similar o la que se aprecio en 

los quemaduras por cohetes, en forma de estrella, Estas queml!, 

duros en estrella se presentaron frecuente~ente en los grupos 

nodulares activos. 
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Los ulceraciones fueron en general poco frecuentes, solo se -

encontr6 en 9 de los 23 casos, se desarrollaron en el curso•·

dc lo enfermedad y en dos casos las extensos ulceraciones fué 

el hallazgo clínico más sobresaliente, Los úlceras fueron -

precedidas por cambios nccróticos y hcmorrágicos de lo piel. 

Se les consideró secundarias a lo isquemia producido por da-

ño vascular severo. Estos Úlceras tuvieron sus bordes general 

mente irregulares y usualmente rodeado por un hnlo de livcdo 

rcticularis, 

Desde el punto d~ visto subjetivo el dolor fu~ el síntoma más 

importante en 22 de los pacientes, su intensidad fué variable 

y se localizaba a los nódulos, Úlceras o en los extremidades 

involucrados. 

Lo afección muscular generolmcntc se manifestó por dolor mus

cular adormecimiento y rigidez muscular, La afección neuro-

lógica se manifestó tonto por ncuritiR come ncuropat!o, moni

featodns por neuralgia, adormecimiento y parestesias, Tonto 

!Os mialgias como los neuralgias se manifestaron siempre jun

tos, 

También se apreciaron ortralgios en 12 de los pacientes, lo -

intensidad de los mismos fué variable y solo en tres pacicn-

tes se encontraron datos de inflamación articular, con edema 

y eritema periarticulor, haciendo lo observación de que éste 

fué el único sitio afectado sin que existiera relación con lo 

localización de las lesiones cutáneos, Esto es, que se encoR 

troron articulaciones afectados en extremidades que no preso~ 

tabon lesiones cutáneos. 

Otros síntomas que observaron fué lo presencia de hipertemio 

en los momentos de la exacerbación, os! como lo relación en-

tre infección de v!as aorcas superiores y lo exocerboci6n del 

coadro, aún cuando esto lo consideraron poco frecuente, o di

ferencia de reportes previos que mencionan que el cuadro se -
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inicinbn con la presencia de estreptococias o cuadros umiHda

linos de lo misma etiologio. 

Los mismos autores refieren que el curso de lo enfermedad en 

sus poctentes fué prolongado y benigno en los 23 pacientes. 

Tampoco encontraron ninguno rcluci6n entro lo severidad del 
cuadro y lo edad de loc pacientes. Ninguno de suc pacientes 

falleció o cu uso de lo enfermedad, solo uno de ellos falleció 

por un infurto al miocardio ain evidencio. de vasculilia a 

ningún nivel, al efectuarse el estudio nccr6psico. 

Al momento de reportar su cosuistica 6 pacientes se encontra

ban en remisión sin tratamiento, 4 de ellos tenion mós de dos 

años en remisión. 12 pacientes continuaban en tratamiento 

cin activi.dad, y cuatro 

actividad del padecimiento 

En cuanto o los hallazgos 

pacientes estaban en tratamiento 

y un paciente se hablo perdido. 

con 

de laboratorio, no se encontró nin-

guno alteración carnctcristicn en lo enfermedad. Se observó 

maderndo leucocitosia entre 10,000 r 18,000 leucocitos con 

tendencia o lo neutro[ilin. En ningún coso se observó casino-

filio al igual que en reportes previos. Sola 12 pacientes 

tuvieron sus niveles de hcmoglobulino por debajo de 12 gr. por 

ml. El único dato de laboratorio que ful! persistente durante 

lo actividad del proceso fué lo velocidad de critroscdimento

ci6n elevada. La tensi6n arterial ful! normal en todos los pacien

tes a excepción de un paciente que se conocí.a hipertensa desde 

antes que iniciara su padecimiento vosculitico. 

Sólo en un paciente se detectó• eritracituria, sin embarso no 

se pudo detector lesi6n renal. Presentobn una o.ltero.c"i.Ón en 

uretra que justificó lo hematuria. 

En todos los cosos los reo.cciones luéticas fueron ñegntivas, el -

factor rcumntoide ncsativo, solo un paciente present6 Anti-

cuerpos ontinuclcarcs positivos a titulas muy bajos, El com

plemento fué siempre normal en todos los casos, s61o los va lo-
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ros de inmunoglobulinas y lo electroforesis de proteinos mos

traron anormalidades en formo ocosionol. Sólo cuatro pacien

tes tuvieron elevación do inmunoglobulinos y tres tuvieron i!l, 

cremento de la frocci6n gomme. De los nueve pacientes o los 

que se invcstig6 factores de coaguloci6n s¿lo dos mostraron -

nlterocioncs menores, uno con un Tiempo de Protrornbino prolo!l 

godo y otro con elevoci6n del fihrinbgeno. Los crioglobuli-

nas no se estudiaron en todos los pacientes y en dos pocien-

tes se encontraron Antiestreptolisinos elevados con titules -

superiores o 1:250 U. Uno de éstos pacientes remitió o lo -

terapia con penicilina G Potásico. Por otro porte solo se i!l. 

vestig6 la posibilidad de hepatitis D en cinco pacientes sien. 

do negativo el resultado en todos ellos. 

Las placas de tbrox, el clectrocordiogrórno, los pruebas de -

funci6n hepático y los clectrolitis séricos, fueron siempre -

normales. 

Ln electromiogroflo se realizó en ocho pacientes y en cuatro 

de ellos se manifestó como mononeuritis con cambios en lo ve

locidad de conducci6n en los extremidades que presentaron mi~ 

patio. 

En todos los cosos se reolizó biopsia por excisi6n do los le

siones activas, que mostraron una arteritis necrotizonte que 

afectaba arterias de pequeño y mediano calibro on el panículo 

y solo en forma ocasional en lo dermis profundo. En general 

solo se encontraba o(ectodo uno arteria con cambios in(lamot~ 

rios agudos, sin embargo los vasos cercanos o lo arteria ores 

todo también mostraron cambios inflamatorios de menor intensi 

dad. Los vasos pequeños de lo dermis medio y superficial mo~ 

troron solo infiltrado perivosculor de tipo linfocitario ineA 

pecifico, sin que se observaron cambios distintivos de la en

fermedad. Tambi&n se encontr6 COI\ frecuoncia el fon6meno de 

leucocitoclosia, pero solo fué muy evidente en aquellos casos 

en que se observaba necrosis fibrinoide, 



En nueve de sus pacientes se encontró infiltrado eosinófilo -

impOrtante, sin embargo, en ningún caso se corroboró su pre-

sencio en sangre periférico. 

L~ presencio de puniculitis alrededor de las arterias afecta

das fué característico, en contraste con lo paniculitis difu

so que se observa en otros formas de enfermedad nodular. No -

se encontró ning11no relación entre la severidad de los cambi

os histológicos o lo presencio de cosinof1lio con la severi-

dod o extensión de lo enfermedad, s; curso clínico o pronósti 

co. 

En cuanto al tratamiento refiere buenos resultados para indu

cir remisión de lo enfermedad con cstcroides a dosis modera-

das, sólo en dos pacientes se pudieron precisar buenos resul

tados con sulfopiridino y los salicilatos sola aliviaron el -

dolor en 14 de sus pacientes. 

La primero conclusión de los autores en base al on6lisis he

cho hasta el momento de su publicación, es que se puede con

siderar o la periorteritis nodoso cutánea como una entidad di 

fercnte, que la naturaleza de lo livedo reticulario, con nód~ 

los inflamatorios sobre las arcos de lo mismo y lo evolución 

de las ''quemaduras en estrella'' son hallazgos 6nicos de lo en 

tidad y consideran como loo diferencias más importantes entre 

las dos formas de periorteritia nodosa, o las que se resumen 

en el siguiente cuadro: 
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Sistémico. Cutáneo. 
Tensión orteriol Frecuentemente Normal 

elevado 

Lcucocltosls Frecuente y en Normal o moderado 
ocasiones muy elevación. 
severa. 

Eosinóíilia Frecuente. No se observo, 
Proteinuria Frecuente. No ,. observo. 
Lesión Visceral: Frecuente No •e observa. 
Riñón, Corazón, 
tubo digestivo, 
Higodo, Pulmón. 

Cambio~ Musculares Difusos. Localizadas • lo~ orcos de lesión 
cutánea. 

Pronóstico. Fntol en lo• Crónico, con rcmi-
primeros 2 años. sioncs y exacerbo-

e iones y curso be-
nigno. 
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Estos autores concluyen su trabajo con el siguiente pÓrrafo: 
''Nosotros creemos que la relaci6n entre la periorteritis nodg 
so cutóneo y sistémico es análoga a la que se observe en el -

Lupus eritematoso en que la forma discoide y la sistémica son 

reconocidos como la misma enfermedad¡ sin embargo, los formas 

discoides permanecen confinadas a la piel en un 95% de los c~ 

sos, constituyendo un slndrome diferente''. Es importante hacar 

notar que para 1980 a~bos autores revisan nuevamente su serie 

en la que el n6mero de casos se eleva a 33, que contindan con 

la misma evolución, no encontrando en ninguno de ellos el cas 

bio de la forma exclusivamente cutánea o sistémica. 

Con éste análisis del Dr. Winkelman se puede considerar el 

(in de lo discusibn que se vino dando dn la literatura en 
cuanto a las diferencias y la existencia de ésto entidad como 

una variedad de ln periorteritis nodosa, De ohi en adelante 

se reconoce el cuadro como tal y los reportes posteriores 

como el de Verbov en 1980, se refieren o ells como periorter~ 
tis nodosa cutáneo. 

Unciendo el nn6lisis del cuadro desde un punto de vista hist~ 

patolbgico sobresalen las revisiones hechos por la Ora. Zeek 

en lo décodo de los 60~s. que además sirvieron de base paro -

lo cloei(lcocibn de las vasculitis necrotiznntes, hechas tan
to por Fnuci como por el Dr. Alarc6n Segovin y que son en los 

que se beso el presente trabajo. 

Fcrn6ndez Diez en 1980, en bese o los publicaciones previos, 

define los cambios histopatolbgicos de lo perierteritis no-

doso en lo fose agudo por exudado de la intima y necrosis fi

brinoide de los arterias musculares de pequeño y mediano ca-

libre, con un intenso infiltrado de polimorfonucleares, oco-

cionolmentc por eosin6filos y polvo nuclear. El infiltrado -

puede extenderse o troves de los trayectos arteriales con tell 
dencin a ser segmentorio, predominando en lo bifurcecibn de -
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las romas nrterinles con formación de múltiples dilataciones 

ancurismáticos. En un mismo espécimen de biopsia pueden 

verse vnrins etapas en lo evolución de lo lesión, En la [ase 

cr6nico o exudativn hay infiltrado mononuclear, [ibrosis exc~ 

sivn con condensación de lo intima y estrechamiento de la luz 

vascular. Se vu también trombosis y dilataciones aneurismáti 

cos con rupturas arteriales y disección. De acuerdo con éste 

y otros autores es conveniente tomnr lo biopsia por excisión 

y no con sacabocados, yo que con este último el material recn 

boda suele ser insuficiente. 

Cabe señalar que esto entidad se ha asociado frecuentemente -

con enfermedad inflamatoria del intestino, tonto o ln enfcr-

mcdad de Crohn como a lo Coliti3 Ulcerativo crónico inespcci

ficn (Verbov 1972, Sollcy y Winkelmnn 1975). Así mismo con -

Artritis crónico no destructiva (Smukler 1977) y con Artritis 

rápidamente prosresivo (Hckori 1984) manifestada por derramo 

articular y limitación de lo movilidad de los articulaciones, 

sin respuesto a antiinflnmotorios no csteroideos que remitie

ron en forma rápido cuando se utilizaron corticoesteroides, 

De acuerdo con lo opinion de Winkclman (1980) estos hechos -

pueden sugerir que lo presencia de la Livedo reticularis en -

enfermedades reumáticos puede representar uno periorteritis 

nodosa cutánea, De cualquier manera, es importante conocer 

la posibilidad de coexistencia de lo entidad con otro tipo de 

alteraciones autoin~unes y en base a ello descartar siempre -

patología agregado. 

En base a los datos analizados se puede concluir que lo veri~ 

dad cutánea de la periarteritis nodosa es una enfermedad roro, 

de curso benigno, caracterizada por exacerbaciones y remisio

nes de la sintometologio. Las lesiones Cutáneas de acuerdo o 

su orden temporal de aparición, consisten en nódulos subcutá-
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neos dolorosos, ~nicialmente rojos brillantes que pueden con

fluir en varios sitios, de tamaño generalmente menores o los 

observados en otras potologias (Eritema nodoso) pero voria--

bles en su dimensiones. Conforme los n6dulos evolucionan se 

tornan café rojizos y posteriormente violáceos. De acuerdo -

al sitio de presentación en orden do frecuencia, predominan 

en extremidades inferiores afectando las plantos de los pies 

in~luso, brazos, manos, cabeza, cuello, tronco o nalgas. Con 

forme se repiten los recaidos de los n6dulos,la piel se va -

pigmentando, tomando uno oporiencia cud6vérico o mormorca, -

constituyendo con ello la llamado ''Livedo Rcticuloris''· So-

bre ésto última se observan los n6dulos que en ocasiones pre

sentan necrosis superficial dando lo apariencia de los quema

duras que producen los cohetes de pólvora, constituyendo lo -

llamado "Quemadura en estrello", soi\olÓndosc o éstos dos Últ~ 

mos datos como los mós corocteristicos de lo enfermedad. 

Desde el punto de visto subjetivo las minlgias y los artrnl-

gios son lo reglo. Su severidad es variable y en muchos oca

siones son invalidontes. También se observan frecuentemente 

neuralgias y parestesias, Los pacientes pueden cursor con 

fiebre, onorcxio, ataque ol estado general y derrames articu

lares. No cursan con hipertensi6n arterial y de laboratorio 

solo se pueden encontrar discreta leucocitosis, con ncutrofi

lia, sin cosinofilio y elevación de lo velocidad de eritruso

dimcntaci6n. El diagnóstico debe establecerse tanto desdo el 

punto de vista clinico como histopatol6gica. 

En la edad pediátrico ésto entidad es aún más rara, encentra~ 

do hasta el momento (1986), 16 casos reportados en menores de 

15 años (Lindberg 1, Croste 1, Goldschlag 1, Vining 1, Golan 

1, Neolc 2, Millcr 1, Wellcr 1, Bradford 3, Winkalmsn 2, --

Verbov 1, Joncs y Golitz 2). Al parecer en la edad pediátrl

ca le entidad es particularmente más severa que en los adul--



- 20 -

tos y en solo dos cosos se hon reportado rnutilocioncs (con 

los características que apreciamos en nuestros pacientes), 

Desde el punto de visto tcropeútico Golan fué el primero en -

indicar el uso de corticoesteroides sistémicos con buenos re

sultados. 

Siguiendo lo evolución de los esquemas empleados se ho visto 

que solo los corticocateroides n dosis generalmente moderados 

controlan la cn[crmcdod, induciendo rcmisi6n de lo sintomato

logío; sin embargo en alRunos casos es necesario utilizor do

sis elevados para inducir lo remisión. Se ha utilizado tnm-

bién el Ac. Acetil salicílico pero ho fracasado en inducir rQ 

misi6n, sin embargo, resultó util poro disminuir las moles--

tios mioorticulores. Lo mismo se puede decir de otros agen-

tcs nntiiflomatorios no estcroidcos que s~ han utilizado. Los 

resultados con sul[opiridinn han sido variables y el empleo -

de inmunodepr~Horus no hn mostrado rnoyor beneficio que el ob

tenido con esteroides. 

Por otro parte, en casi todos los reportes se hace alusi6n a 

lo presencio de Str, beta hemolítico; sin embargo solo un PºL 

centnje bajo de pacientes han mostrado evidencio de infocci6n 

y remisi6n de ln sintomatología al retirarse este agente. A 

pesar de esto se ha considerado que los procesos infecciosos 

sean descncodenontcs de lns recoidos en lo enfermedad, 

• 
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JUSTIFICACION. 

El objetivo del presente trabajo os le revisión y análisis de 

uno potolog!o muy raro (yo que en la literatura solo se han -

podido recebar 16 cosos, on niños menores do 15 eñes), que-~ 

consiste de una vosculitis, predominantemente cutáneo que por 

su severidad puede llevar o mutilaciones graves. 

El conocimiento de le enfermedad permitirá un diogn6stico te,!!!. 

prono un tratamiento oportuno y enérgico, tendiente o detener 

lo evolución del proceso y evitar con ello los mutilaciones. 
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MATERIAL Y METODOS. 

El presente es un estudio retrospectivo, en que se revisaron 

los expedientes de 19 pacientes estudiados por el servicio de 

inmunologia del Instituto Nncional de Pedintrln, con el diag
nóstico inicial de Vasculitis cutúnea, en el lapso de 1970 a 

1985. 

De estos 19 pacientes solo cubrieron los criterios tonta cll

nicos como histapntológicos 9 pacientes. Los criterios que -

definen o la periorteritis nodosa cutánea se analizaron en -
los antecedentes históricos. 

Los datos que se analizaron fueron, desde el punto de visto -
cllnico: Edad, sexo, tiempo de evolución, tipo de lesiones, -

locoli~oción de las mismas, manifestaciones extrocutóncos y -

manifestaciones sist6micos. Los datos de laboratorio quo se 

buscaron fueron: Biometrio hem&tico, eximen general de orino, 

qulmica songulneo, pruebas de función renal y hepóticn. Los 
exámenes inmunológicos revisados fueron: Antiestreptolisinas 

O, Complemento hemolltico total, Crioglobulinos, lnmunoglobu-

linos, Proteina C. Reactivo, 

Látex A.R. 

Anticuerpos ontinuclearcs, y _ 

De gabinete se anoliznron el electrocardiograma, electroence

felogromo y telerodiograflo de tórax. 

A todos los pacientes se les tomó biopsia de piel, los cuales 

yo se hobion interpretado con fines diagnósticos, pero que --

fueron analizados nuevamente poro el presente estudio por el 

Dr. Eduardo López Corolla jefe del Servicio de Patologla del 

mismo Instituto. 

También se analizaron los corscteristicos de la evolucibn el! 

nico y el tratamiento empleado. 
Dado que el presente trabajo es un estudio de casos rctrospes., 

tivo y onolltico no se planteó hipótesis de trabajo ni requi
rió planteamiento estadistico. 
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RESULTADOS, 
De los 9 expedientes revisados. todos correspondieron o pocie_!l 

tea del sexo femenino. Lo cdud de presentación voriÓ desde 

1 nño 6 meses hasta los 15 nóos de edad, al momento del diag-

nbstico. 

CUADRO I. 

EDAD MASCULINO FEMENINO 
0-2 años o 1 

2-6 o ñas o l 

6-12 años o 4 

12-18 anos o l 

T o T A L o 9 

El tiempo de evolución ol momento de llegar ol Instituto fué 

de menas de 1 mes en tres pacientes (3 acmonos como minimo) y 

lo m&s prolongado fué de S onos, en lo paciente que tenia ma
yor odnd nl llegar ol hoDpitol (lS ofios) 

CUADRO JI. 
TIEMPO DE EVDLUCION, 

n lZ meses 

+ de un ofio 

J 

5 

En ésta revisibn las monifestociones cutáneos más frocucnLcs 

fueron la livcdo reticuloris y los quemaduras en estrello, en 

todos' los casos. Lo:a nódulos subcután'eos en 8 y les úlc:cro.s 

profundos en 7, La mutilac16n se presento en 4 pacientes, con 

uno proporción de 0,44. 
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CUADRO III. 

MANIFESTACIONES FRECUENCIA 

Livedo Reticulnris 9/9 

Quemaduras en Estrella 9/9 

N6dulos 8/9 

Ulceras Profundas 7/9 

Hutilaciones 4/9 

La locolizoci6n de las lesiones en los diferentes portes del 

cuerpo se muestro en el cuadro 4, en donde se aprecio el fran. 

co predominio de los extremidades inferiores, seguidas por -
loe superiores. 

CUADRO IV. 

QUEMADURA EN 
NODULOS ULCERA LIVEDO F.STRELLfl. 

Hucoeo 3 l 
Cabeza 2 3 3 

Cuello 3 

Tronco 2 4 

Ext. Superior 4 3 8 9 

Ext. Inferior 6 3 5 8 

En cuanto a las manifeatocionca extrncutáneas todos presenta

ron nrtralgios, 8 presentaron manifestaciones neuromusculnres 

(mialgias, neuralgias, parestesias, etc.) y 6 de ellos requi

rieron la asistencia del servicio de rehabilitación por lo e~ 

vera incapacidad funcional de sus extremidades. De los mani

festaciones sistémicos todos presentaron fiebre, cefalea, mo

lestar general etc. 
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CUADRO V. 

MANIFESTACIONES 

Artralgias 

Manif. Ncuromuscularcs 

FRECUENCIA 

9/9 
B/9 

Incapacidad poro deambular 6/9 

Fiebre 9/9 

Otros* 9/9 

~Cefolco, anorexia, maleator general, etc. 

En la Biomotria Hemótica se encontr11ron las alteraciones se1\!!. 

lodos en ol cuadro VI. La lcucocitosis estuvo presente on 8 

pncientco, de ellos la paciente máo pequeílo de la serie pre-

scnt6 cifras·inicinles hasta de 75,000 con franco predominio 

de neutrÓfilos. Un paciente prcsent6 leucopenia y además mu

tilación. 

CUADRO VI. 

Anemia leve 

Leucocitosin 

Neutrofilin absoluta 

Ncutropenio absoluto 

Eostnofilio 

Plnquetopcnia 

Elevación sed. globular 

7/9 

B/9 
B/9 
1/9 
0/9 
0/9 
9/9 

En las pruebas de funcionamiento renal solo se documentó un 

caso de hematuria, en el cunl posteriormente se detectó un -

cálculo en vios urinarias, presumiblemente responsable da la 

hematuria. 
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CUADRO VII. 

Eritrociturio l' 

llipertensi6n arterial O 

Disminuci6n depuración O 
de crcatinina. 

Elevación de azoados O 

De los cetudios inmunol6gicos se encontró disminuci6n del com 

plemcnto hemolítico en una paciente (no mutilado), Los crio

globulinos se estudiaron en los 9 pacientes y se encontraron 

elevadas en 5 pacientes, de las cuales 3 presentaron mutila-

ci6n. Se detectaron anticuerpos antinucleores positivos en 3 

pacientes o titules muy bajos. 

Todos los cosos presentaron elevación de los globulinos y so 

encontró elcvocioncs de loa fracciones G, H, y A. 

CUADRO VIII. 

Hipocomplemcntcmio 

Crioglobulincmio: 

Mutilados 

No mutilados 

AAN + (1:10) 

llipergomoglobulinemio 

Elcvoci6n de: lgG 

Is A 
IsH 

3 

2 

9 

9 
9 

9 

9 
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Los ontiestrcptolisinas solo se cuantiíicoron en 4 pacientes 

y solo se encontraron elevadas en dos pacientes, El antigeno 

Australia se invqstigÓ en 4 pacientes, y en todos [uá negati

vo, 

CUADRO IX. 

Anticstrcptolisinos: 

No cuontificodos 

Elevadas 

Normales 

Ag. Australia: 

No c.uontificodas 

Negativo 

5 

2 

2 

5 

4 

El electrocordiogromo mostró isquemia miocnrdic.a en la pa.cicD. 

te mós pcqucñn, sin embargo cursaba con anemia agudo en ese -

momento. Lo isquemia se corrigió al corregir le cifro de \lb 

y el inicio de lo terapia estcroidco, En los 8 cosos re atan-

tes fué normal, al igual que el clcctrocnccfologrome. 

Lo 

el 

CUADRO K. 

Isquemia Miocárdico 

EXG normal 

EEG normal 

mutilación de los pacientes se 

cuadro inicial, y en los otros 

CUADRO Xt. 
MUTILACION, 

Cuadro inicial 

In. Rece ida 

B 

9 

presentó 

dos o l• 

2 

2 

en dos de ellos 
primera recoido. 

en 
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En cuonto o la evoluc16n de nuestros pacientes todos han tcni 

do más de uno recoido, dos de ellas han tenido uno recsida, y 

los demás hon tenido varios rccoidas como se muestro en el 

cuadro. 

CUAUHO XII. 

No. Pncicntcs. No. RccoidoR. 

2 l recaido 

2 2 recoidos, 

2 3 recaidas, 

3 4 o mós recoidss 

El tratamiento recibido por los 9 pacientes se analizo en el 

cuodro XIII y los respuestos a los mismos se analizan poste-

riormentc. 

CUADRO XIII. 
Tipo 

Estero idea 

lnmunosuprcsorcs 

Cloroquino 

Levomisol 

Antiinflnmatorio no 
esteroideo, 

No. Pacientes. 

9 

5 
5 

El tratamiento de los pacientes con otros medicamentos que nu 

fueron loa cstcroides, se ovoluó en cuanto n disminución de -

lo sintomatologio y manifestaciones cutáneas, sin embargo es 

lo opinibn de que sus resultados no son superiores a los que 

se obtienen con los asteroides, siendo necesario incluso la-

utilizocibn de éstos o dosis ton altos como 3 mg. por Kg de -

peso en los pacientes mutilados. 
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Al momento de cortar el seguimiento de lus pacientes con el 

fin de ésto rcvisi6n lo condici6n de las pacientes se resume 

de lo manera siguiente: 

CUADRO XIV. 

Evolucibn 

Asintomático sin tratamiento 

Activo con tratamiento 

Asintomático con tratamiento 

No. Pacientes. 

7 

Del cuadro anterior cabe lo aclaración de que el tratamiento 

que reciben las pacientes octuolmentc es prednisona en dosis 

variables, que se han aumentado o disminuido dependiendo de 

lo actividad del proceso. 



Figura 2 

"QuclQuduro en 

Estrclln". 
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Figura 1. 

Livedo Rcticuleris. 



- 31 -

PRESENTACION DE CASOS. 

CASO 1 
CCI ca uno niño de 10 años 11 meses a su ingreso ol hospital 

en mayo de 1975. De sus antecedentes de importancia llor.ui 

la atención el moltroto de que fué victimo en el primer 

oiio de vida, osi como el aporte deficiente de nutrientes 

y lo [olta de higiene. Su enfermedad se inició seis meses 

antes y se caracterizó por lo presencio de un nódulo doloroso 

en lo coro anterior del r.iuslo derecho, fiebre elevada de 

predominio 

lo mismo. 

vespertino 

Minlgion 

nocturno, sin cuantificación de 

urtrnlgios severos, que le impediun 

el movimiento de los extremidades inferiores, en los que 

aparecieron lesiones eritemotoviol&ceos que posteriormente 

se diseminaron o todo el cuerpo. Con éste cuadro se le manejó 

con salicilatos prednisono o dosis no es¡1ecificados con 

lo que mejoro ron las molestias, Cinco di ns antes de llegar. 

al hospital se exacerbó el cuadro con ataque al estado gene

ral, fiebre y nuevamente se presentaron los lesiones eritcmu

tovioláceos en los extremidades inferiores con edema de 

los mismos extremidades. Además de lo ofección en los piernas 

se observaron lesiones en lo caro distrib-uidos en olos de 

mariposa, sobre un fondo edematoso y muy dolorosos. Se obser

varon los dedos primero y segundo de lo mano derechn ~· los 

tres primeros de lo mono izquierdo negruzcos y frios, SUHl

ricndo con ello un severo doño vascular. Al dio sigulenLe 

de su ingreso se inició tratamiento con heporino y estcroldes 

(Uidrocortisonn) con disminución notorio de los manifestoclo-

nes sistémicos y cutñncns, limitándose los lesiones nccrb-

ticos. Lo tensi~n arterial y lo oscilometria fueron norm11lcs 

en las cuatro extrcmidodes. Uno vez controlado el tir·occso 

critico de lo enfermedad y dado que presentaba datos de 
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infecci6n se efectuó la regularización quirúrgico de los dedos 

hosto la primero folnge. Se egres6 con trntomiento esteroide 

en dosis de reducci6n se ma_ntuvo libre de sintomos por un 

lapso de dos ofios. 

En Septiembre de 1977 es reinternndo nuevamente por presentar 

un cuadro de 12 dios de evolución con lesiones en el muslo tal 

como se describen las ''quemaduras en estrella'' de aproximadamente 

10 cm, de diúmetro. l'ostcriormentc se ngre~ó dolor foringco 

y otnlgio con fiebre y 

de volumen del cuello 

ntoque nl 

del mismo 

estado general. 

ln(lo que dolio 

Hubo aumento 

el o ido, los 

extremidades nuevamente se encontraron con dolor intenso, pares

tesias y o lo palpación (rlos y de color cianótico. Las omigda

lns se encontraron hipcrómtcas e hl¡1ertróficus, odem&s se observ6 

necrosis parcial de la úvulu secundario a proceso vosculitico. 

Lo otosCopin rcvel6 uno otiti9 medio serosn. Se reinició trata

miento esteroideo el cuadro remitió nuevnmente con pérdida 

¡inrcinl de ln úvula Únictunente. En esto ocnsi6n se agreg6 al 

tratamiento cloroquina. Sin suspender totalmente el tratamiento 

se mantu\lo libre de molestias por un afio, después del cual se 

presenta nuevo rccaldn con mayor extensi6n de las lesiones pero 

sin pérdida de tejido o ningún ni\lel, Se eumentoron nuevamente 

los esteroides y se ogrcg6 el manejo Ciclofosfomidn como trnto

micnto inmunosupresor o uno dosis de 3 mg/Kg de {leso, con lo 

que se mantuvo libre de molestias por un laIJBO de 11 meses al 

cabo de los cuales se prescnt6 uno nuevo recaide severo, deci

diéndose dar trotnmicnto con Mostaza Nitrogenada al 0.1 111g/Kg 

de peso 

después 

Mostazo 

en ciclos 

se presenta 

Nitrogenado 

no mayores de seis dosis 

una nuevo recaida se do 

y se decide cambiar lo 

totales. Un año 

un nuevo ciclo de 

CiclofosfomidB por 

Clorombucil, sin embargo también con este medicamento los re-
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Fieuro 3 Caso l. 
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aul todos fueron ¡1orcin les. Desde 1979 o lo fecho se hn pre-

sentado un total de 5 recoldas más y desde 1980 solo se han 

utilizado esturoides sistémicos pura controlar ul cuadro. Se 

ha observado en lu paciente que sus recaldas se presentaban 

cuando lo dosis diario de ¡1rcdnioono era menor de 20 mg., por 

lo que los intcrvnlos paro diominuir lo dosis se han prolonga

do hasta cado 6 meses, manteniéndose actualmente asintomático 

con 5 ~g diarios de 11rednisonn. 

En cuanto o los cxúmencs de laboratorio lo biometrla hemático 

inicial mostr6 una llb de 11.2, lito. 

Linfocitos 9%. Monocitos 3%, Dandus 1%, 

nofilos 2%, Sedimentación Globular 47 

35%, Leucocitos 24,500, 

Segmentados 86%, Eosi

mm. Plnq11etos 260,000 

Tiempo de Protrombinu de 18", l+(1Z, firinógcno ·•50. Durnntc 

el curso de su enfermedad lo biomctrlo hcmáticn siempre ha mos

trodo el mismo pntrón en el momento de rccnido y siempre se 

ha observado ln elevación de lo velocidad de sedimentación 

además de lo lcucocitosis con neutrofilio. El cxómcn general 

de orina, la depuración de crcotininu, lo proteinurio cuanti-

tativa, lo cuento minutado siempre hun sido normales. En Antí-

geno Australia y el PPD siempre han sido negativos. Los estu-

dios inmunológicos iniciales mostraron una Proteino C. Reacti

vo Positivo ++++, AEL 64U, Látex A.R. negativo, Complemento 

hemolltico 250 u/ml, Anticuerpos Antinuclcares negativos, Cé

lulas L.E. negativos, IgG 969, IgM 89, lgA 72 mg/100 ml. Crio

globulinos 39 mc/ml, Anti DNA nativo negativo, Anti DNA desno

turuli;:ndo Negativo, Anti ENA negativo, Ac antim!tocondrio ne

gativos. La electroforesis de proteinos con Albumina de 2.56, 

Al[n 0.41, Alfo 2 1.16, Beta 0.8 y Gamma 0.79 g/dl. Solo 

se ha modificado durante su evolución lo PCR que se negativi

zb y se torna positiva en los recaídos. En dos recaídos ade

más mostró elevación de los inmunoglobulinns. Otro doto 

se ha observado en los recaldos ha sido la elevación de 

que 

las 

crioglobulinos hnstn 170 mcg %. El resto de exámenes han sido 
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normales o negativos. 

Los estudios encaminados o detector potologln vnsculor o 

otros órganos y sistemas siempre han nido negativos. 

Los hallazgos histopatol6gicos en tres biopsias tomadas, adc

mñs de el motcriol obtenido en lu regularización de loo muño

nes, se reportaron descriptivnmentc de lo siguiente manero: 

lo. biopsia en 1975: La epidermis se encuentra udclgozoda y -

aplanado. lluy fibrosis de lo dermis supcrfic~ol y media con 

atrofio de anexos e infJltrncibn groso. Se nbscrv6 vasculi--

tia con necrosis fibrinoide en vasos pcqucfios e infiltrado de 

polimorfonuclcnres con lcucocitoclnsio. 1.n inmunoflorcsccn--

cines negativo par;¡ inmunoglobulinas TgG, H y A, positiva -

poro lgE y com11lemento en forma de n6dulos en 1<1 dermis papi

lar, asl como en lo pared vusculnr en grumos 1 rregularcs. Los 

vasos muestran florescencia mU'y positiva ¡H1r11 fibrina en la -

pared. 

2a. Biopsia en 75. En lo epidermis no se encontró ultcración. 

En tejido celular subcut6nco se aprecian severas nltcrncioncs 

vasculares con tumefacción de las cólulas musculares de la P.!!. 

red y obstrucci6n casi completa de la luz, odcm;ls hay fragme.!!. 

toción de las fibras elásticas e infiltrado mononuclear esco

so en sus paredes. La inmunoflorescencia fub negativa. 

3a. Biopsia 1980. Los fragmentos de piel muestran una altera

ción predominantemente vosculltica que consiste en cngrosn--

micnto, esclerosis y moderado infiltrado adiposo subcutáneo, 

Algunos de los vasos subcutñncos mós gruesos muestran nccro-

sis fibrinoidc focal con lcucocitoclasio. El estudio de in-

munoflorcsccncia revela moderados depósitos de lgH y fibrin6-

geno en paredes de vasos pcqueiios. El resto de las inmunogl,g_ 

bulinas y el complemento son negatlv;s. 

Comcntafio: La lesión parece corresponder n una vnaculitis --
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por hipersensibilidad en ln cual el componente leucocitoclás-

tico es menor que en biopsias anteriores. Esta muestra tiene 

el nspecto de un dnfio más crónico con un componente rcpurn

tivo. 

CASO I l. 

NLP ca unn nif10 de 6 n1)os B mcscu u su llegado ul hospital, 

con el antecedente de haber padecido criBis convulsivos o los 

2 nf1os de edad, que ne repitieron a los 6 ofios, habiendo reci

bido trntomie11lo con hidantolnn y fenoburbitol durante tres 

mcscn1. Se presentó nl hospital con un cuadro de 7 meses de 

evolución mnnifcstndo por hipertcrmin ele~·ado no cunntificudn, 

continuo de ¡•rcdom.tn.to vcllpcrtino, <Hlcmás de miolgios intensas 

en cxtrcmidodcs superiores e inferiores 

despuás de iniciado el cuadro presenta 

violáceos locnli~odus en lo e~puldo. 

y Jo espalda. Poco 

lesiones eritemoto-

Dcspuás de dos meses 

"Jos lesiones disminuyen y lns molestias musculares tnmbi6n. 

~ie mantiene con dccnJmiento gene.rol, y molestias vagas en nm-

has rod.tll.:1s. Tres meses nntc!l de su ingreso ol hospital nue-

vomenle desarrollo hipcrtermi.i, aumento de volumen y dolor en 

ambos rodill<Js, se mantiene sin trnLomiento hnsto un mes an

tes de su ingreso al hospital en que notan aumento de volumen 

y coloración violácea de uno mono, afectándose 15 dlas des-

pués ln 

en los 

Ja mano 

en los 

quinto 

otro mono, lo coloración violácea se tornó negrusco 

pulpejos de los dedos, hasta necrosor los 5 dedos de 

derecho hasta Jo segundo orticuJoción interfolóngicn 

4 primeros dedos hasta In primero orticuloción en el 

dedo. En lo mnno izquierdo se observó necrosis hasta 

el mismo nivel respetándose Únicamente el cuarto dedo en formo 

:lntegrn, A la exploración físico se encontró una nifio con ntn-
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que al estado gonorol, febril, quejumbroso, lesiones oritomn

toviolócoas diseminados en cuflrpo pretlominando en lns arti-

culaciones algunos de ellos ampulosos, lns ortlcul11cionos au

mentadas de volumen con limitación de In moviJidnd de las ro-

dillos por dolor. Ln tf!nstón arterinl y ln o"scilomotria en 

El fondo del ojo nor-las cuatro cxtremidadcn fuflron normales. 

mol y el resto de la cxplornclón sin r;iostror dutos de altero-

ción. Unu ve;: inr.rcsodn se inicio trntnmicnt.o con prcclnisono 

11 60 mg/m2. con lo que 

cmborgo cu el dedo l11diCL' 

ovnn7.6 discretamente. El 

mcjornn 

derecho 

dolor 

lesiono8 cut.óncns, 8in-

In L•xtcnsión de lo necroaia 

disminuyó en formo 

to. Uno controludo el cund ro presentó 

1mportnn

limitn-

clón de lus ionas nccróticn::: en 1;1s manos algunos lcuioncs 

ele ln espalda y de los dedos pre8cnturon infección, recibien

do trotnmicnto untimicrobl11no con lo !¡nr mt•.Jorun 111!! mu11 ifllS-

tncionPn cutáneas Y nistémicnii. Con In misma dosis cit.' ¡irlld-

nlsonn presentó un cuadro inft•ccioso de vfoH nercus superio

res que exncerbnro11 las mnnifostnciones cutiinens y sist.Cniicos 

que disminuyeron ul roinJci11r trnt11miento unt.lmicrobiano. 

Después de éste evento se inició el descanflo de lo prednisonn 

sin ngrnvomicnto de 

en formo occldcntnl 

su sintomutologln h1rntn que se vió 

111 ngua fr{¡1 dentro de ln ducha, 

su jet.a 

con lo 

""e 
clón 

se exncerbó 

111 dosis 

el cundro remitlcnclo nuevamente con ln elevo-

de esteroidcs. Tres meses des11ués rJe su in-

tC!rnomicnto y unte lu pC!rsistencio del proceso infeccioso o 

nivel de Jns zonas nccróticns en lati munoa se decide rcguti¡,ri

znr 1¡uirúrgicomenlo los mu1\oncs con llucnn evolución posoper11-

torin. Unu \'~7. cJcntr.lzndo el flroc~so fle inició triltnmiento 

lnmunosuprcsor con ciclofosfomido y nsintom&ticu se decidió 

ciar de nltn con 1 Smg de prC!dnisono dinrin y 7~mg de ctclofosfn-
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EST JJ r.~"'" SALIR ll t.i/,) 
'E LA 

mido. Tolerando en [orrna adecuada el tratamiento !le mantiene 

nsintomáLica por espacio de 7 meses en 1¡ue se presentó unn cJs

titis hemorr6gicn por ciclofosfamida, cambidndose 6stn por 

Clorambucil, con lo que se mantuvo controlodo el cundro por 

2 oftos en que se suspenden los medicamentos. Tres meses desp116G 

de l1nbcrsc suspendido el tratamiento Be prcsent6 la primero 

recaidn con lesiones diseminud;1:1 en todo el cucr¡10 ataque 

ol cst:11do general, reinici~ndosc ¡irednisonu CQ unu doBis de 

30 mg diurio!l y con esto se mantu\·o controlad;¡ por 2 niios mÍls 

en que tic presenta una n11ev<1 recaída, sin que en nmbns hubiese 

¡1érdldu de tejidos. ,\ctualment.c :;e encuentra lihre de :iintomos 

sin tratomlcnt.o Je~nle hace 6 r:ic":ies uproximudamerite. 

En cuanto a los cxi1mcnt's de lal>urnt.orio mo1>tró una Diometrlu 

hcmÍlticn inicial con 111> Je 11.3, lito. 31+,17 000 leucocitos, 

llnfocil.OH 23::;, monoc:itu:¡ 8%, segmentados 67%, Linfocitos ntlpi

:..;e<limtlnlaciún de 32. c:os ''ºº. 000 
ncnerul 

pluquel;1:1, v1•lucidu1l 

orina, Oepuruc:ión de creat.lninn, cuentu mi-Ex limen 

n u t ad n proteinuria 

ElectroencefulogromJ, 

cuantitutivn normalc!l. f.lectrocnrdiogrumn 

]'ruchas de [u11ciún l1cpática, y quimico 

sanguíneas normoleH. 

De los cxñmcncs inmunó"lógicos la l'CR fué negativa ol inicio 

el complemento hcmolltico en 203 u/ml, los Anticuerpos Anti nu

cleares ne¡;n.tivos, la IgG en 2250, IgM 462, I¡;A 306 mg/100 ml. 

Anti UNA nativo y dcnnuturalizado negativos. Anti EN,\ nega

tivo. Criaglol>ulinas 500 mcg/ml. VDRI. y Coombs negativo. 

Los exámenes Je laborutorio encaminados a Jetector pntologiu 

vascular a otros ni\•clcs siempre :;e han mostrnJo normales o 

negativos. 

putr6n en 

siempre 

Durante las exuccr Une iones 

Biometrla hemñtica, y de 

han encontrado elevación 

se han encontrado el mismo 

los exámenes inmunol6gicos 

de las inmunoglobulinns 

y de los crioglobulinns en ct1inciJencin lo recnidn. 
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Los descripciones de las biopsias se resumen u continuación: 

la. Biopsia Enero de 1977: Piel con necrosis isquémica de la 

epidermis y formación de bulas subopidermic<HI incipicntc:I con 

polimorfonuclcorcs en su luz. En la dermis hny muy asensos 

linfocitos. No se obs(.•l.\'U vusculiti:> y la inmunoflorescenciu 

fué ncgutivu. 

2a, Biopsia Mu}'o de 1977: Artcrin temporal de carocterlsticus 

normales lo inmunoflorcsccncla nc¡:ativa. 

Ju. Diopsiu Fcbrcro <lL' 1981: l'icl con degeneración acentu.lda 

de las células bus¡1lcs y la lc9iÓ11 m69 llamativa es en las pare

des de los artcri11s <le la dermis co11 nccrosls fibrinoido, enrio-

rrcxls e infiltrado polimorfonuclenr focal. El tejido adiposo 

subyacente tiene al1un<li1nlc ir1filtrudo polJ1nor(unuclenr y algunos 

lipófugos. 

I.n inmunofloresccncin mostró dt>pÓ~;ito d(• T¡:l; e l~:p\, fjbrinú-

geno, y cu1~plcmento dispersos en In pared. Adcm6u el com¡ilernc11lo 

y el [llJrinÓgcno c!is¡>crsos en ln colÍl¡;enn. 

dcpóeitofi en ln c¡oidcrmis. 

No se oprecioron 

En lo rcvi~;iÓn posterior pnra el presente trabajo ec annllzoron 

nuevamente los especlmcnes siendo comp11tiblcs con las descripcio

nes ~e lo eotidnd l'crJnrtcrit1s Nodosa Cut&neo. 

C,\SO JJT. 

RHH es una nifiu de 9 nfius de cdn1! nl llc~nr ol hospital en marzo 

de 1983 con un cuadro de dos mt~scs de evolución coructerizndo 

por htpcrtcmia hasta de 39gC sin predominio de horario. Dolor 

intenso del hombro izquicrtlo con numen to de tcmpcroturn local, 

usl como colorncJún violúcco del mismo c¡uc persistió hasta su 

llegada al hospital. A loa pocos dlns de iniciado el cuadro 

se presento dolor tambi6n en ln rodillo derecho, con aumento 
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de volumen y limitación de la movilidud, edemo de todo el miembro 

p6lvico y posteriormente upurccicron en los extremidades inferio

res n6dulos dolorosos y calientes que afectaron también brozo3, 

nntebruzos, muiiecus y plantos de los pies de coloración violá-

cea, Un mes unteu de su inr,rei10 !le r(•firicron nrlrolginn en 

loa dedos de ambos manos, con aumento de volumen. Otro duto 

que se refirió fué In caldo del pelo desde el inicio de su pade

cimiento. 

A lo explor11ci6n flsicu se corroboró ln facilidad poro desprender 

el c11hcllo. Los munoB con dedou tcndiente11 a ser huso y nódulos 

en orttculnciones intcrfal6ngicos. Ambos tobillos numentodoa 

de volumen collcntcs no flogóticos, y discreto aumento de volumen 

en los rodillns. La piel escamosa en formo genernlizadu, brl-

llont<.' en la c11ru, dorso de manos, palmos, picrnns y t.ohillos. 

Se ol.oscrvaron lesiones eritemotosas, m;¡culares de bordes lisos, 

con discreto aumento de volumen fijos u tejido célular subcutli.-

neo. Nótlulos 

localizados en 

pequefios poco perceptibles, lisos 

ambas piernas regiones tibinles 

no doloro:1os 

posteriores, 

mufiecua, antebrazo izquierdo, otras lesiones yn cicatrizales 

en abdomen y tórax anterior, Con ,;stt~ cuadro se decide iniciar 

tratamiento con f\c. Acetil Salicilico, con lo que hoy mejoría 

de las mnnifest.aciones artlculnres y del dolor sin cambios en 

los lesiones cutáne¡¡s, Al mes de iniciado el cuadro y con -

In paciente hospitalizado se apreció un aumento do los lesiones 

cutáneas en las extremidades inferiorl:!s, observúndosl:! el dedo 

indice de la mano izquierda con tcndencin n la cianosis, frío 

con e sen so 1 lcnado cnpi lar y muy doloroso, por lo que se decide 

iniciar tr.:atamiento con prcdnisona n mg/Kg diario, con lo 

que se obtiene una mejoría notable, por lo que se decide ·su 

egreso con el mismo tratamiento ya establecido, A los dos meses 
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Fig, 6 Necrosis Distal Caso III, 

• 



• 
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es Yi~tn en consulta externa en donde se refiere que lns lesiones 

vnscullticus persistieron, en forma predominante en los extremos 

de los dedos, sin fiebre ni manifestuciones articulares. Sin 

omliursu al llegar u 1'1 consulta i;;e apreció coloración negruzco 

por necrosis en el dedo medio 1\c lo. mano derecha, aumentiÍndose 

el trutami1..•nto cntcroi,lco y rcintcrnÚndosc nuc\'amcnte, sin embar

go no hubo respuesta adecuado al tratamiento est.eroidco, ¡1or 

lo que se lnlci6 tratamiento con Ciclofoi1fnmido cgrcs~11dosc 

2 ffil.'HCS des¡111lis cot1 el tratamlchto inmunosuprcsor o bnse de 

11rcdni~;ona ciclo(usfamitla. Se ma11tuvo libre de molestias 

por 3 mcs¡1to1 m{1:-1 dc;lpul!s de su cr.rcso y rcinr,rc!;a nuc\'amente 

por un c11¡1dro de 15 dlas <l~ cwoluci6n con lcsio11cs critemutoSaA 

en nmbus mauos p 1 es , trua días unte:. se aprccinn los dedos 

azulosos, frloH :-:in aon:;ibl 1 id ad, por lo 1¡11e a su in¡.:rer.o 

unte el riesgo d~ pcrdcrloa se i11icia tratamiento con l'Stcroides 

pnrcntcralc:i y hc¡iarinu, lobruntlo li111ltarDv la <'.l>lla dl' i!;r¡uemin 

pero con pl!rdida du tejidos en todos los dedos, de ombns monos 

en mayor o menor gr:1do. En t•stn pLicicnte no hubo necesidad 

de que :>e llcvnrn a efecto regulurizaciún quirúrgica de las 

zonas nccr6ticos yo que se csf<lcelnron las lesiones por sl solns, 

obBervándosc r¡uc la conservnc ión 1\c tejido!! era mayor que en 

los casos previos. Posteriormente se muncjn a base de csteroidcs 

unicumcnte con un control muy irregular de la po.clente yo que 

siempre He ha sospechado nbnndono de los tratamientos n consecu

encia de sus condiciones familiares. 

La paciente ha presentado m~ltiples recaidas, los n6dulos rcopo-

... recen en forma muy frecuente en las ¡iluntus de los pies y las 

extremidac\cs inferiores, ocosionnlmente se oíecto.n los monos, 

la llvcdo rcticularis se ha hecho cadn vez más manifiesto. en 

lo paciente y en su última rccaida se hizo manifiesta uno. lesión 

en quemo.dura en estrella en el pie, Actualmente se encuentra 
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osintom6t!co recibiendo dosis a6n elevadas de prednisonn. 

En cuanto a sus exámenes de laboratorio lo Uiomctrio llemútico 

inicial mostr6 unn llli de 12, con lito de 36, Leucocitos 22,100, 

con linfocitos de 10%, Monocitos 2%, bandos 5%, Segmentados 

81%, Eosin6filos 1%, y linBofllos 1%, plaquetas normales y Veloci

dad de sedimentación de 52 mm. El cxúmcn genero! de orino, 

lo depuración de crcatinin;1, protcinurio cuantitativo y cuenta 

minutada han sido siempre normol~s. En una ocn&i6n tuvo altero-

cienes en General de Ori11n que coincidio con Urocultivo negativo 

pero que respondió al tratamiento nntimicrobiuno. Lo <¡ulmicn 

snnguinca normal. Los cx.'.irncncs inmunolÚp,icos iniciolcs muestran 

uno PCR posiLivn +++, ,\EL ncr,oti\•u, Complemento de 259 u/ml. 

Anticuerpos Antinuclcnrcs, Anti D~A nativo y dcsnoturolizodo 

y Anti ENA ncgutiv'os. Las crioglohullnn~l en 132 mrg/ml, injcinl

mentc y lu Electro{urcsis de protcinas con Albumina de 1.83, 

Alín l de 0,86, Alfo 2 de 1.40, Betu 1.21 y Gommo 1.88 g/dl. 

El elcctrocordiogramo, clcctrocnccfolo~roma y la ti6aqucdo de 

lesiones vasculares en otros territorios hon 9fdo siempre "negati-

vos. 

Durante las rccaidos al igual 

ha visto la elevación en la 

que en los cosos anteriores se 

velocidad de eritrosedimentnci6n 

y ln leucocitosis con Ncutrofilio. 

coiocidido su elevación con recoidos. 

Los crioglobulinos no han 

El reporte de la biopsiu tomado el 14 de abril de 1983 muestra 

ligero infiltrado mononuclear en vasos pequeños de dermis y 

tejido c61ulor subcutineo. En la revisión hecho paro el presente 

trabajo se apreciaron además afección de vasos de mediano calibre 

de dermis y subdermis. 
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CASO IV. 

MCL es una niña de año b meses n su llegndn ul hospitul en 

Octubre de 1984 con un padecimiento iniciado 13 d!us antes de 

su ingreso cnrnctcrizudo por irritubilitlnd e inquietud, hipcrte

ruin, de 39uc concrol&ndosc ónicomcntc con nntipir~ticos. A 

los 5 dlns tic evolucl~n se ¡irc~cntnn lesiones orales blunquccinns 

y tres dios dcspubs se presentan evacuaciones mel~nicns con 

pnlidbz progresivo. Cuatro dli1s unten de su llegada ul l1onpitnl 

se npreciuron las puntus de los dedos con coloi;ación cianótico 

y dos dio:; untes se u¡Jrccíaron los lobio:; de ln 1:1i:;mn coloración 

c1nn6cicn. ~ ln cxplor;ición flsicu llamnbo la atención el grave 

otnqul! al l'BL·>do general, ¡1ostrnción, is(¡uemiu periférica n 

nivel del ~o. ortcju del pie izquierdo '•o. en el derecho. 

Lo mucosn urnl ¡1c l'ncontr;1bo frinblc, de color:1clón viol&ceo 

nbnrcnndo lo ll!ngu;:i, cncin:l y labio:;. En lo lengua ~~obre el 

fondo v1ol6cco ::JC upreció [rnnc:1s zonas de 11ecrusis de lu muco::Jo. 

Adcmñs se nprcciuron legiones blanquecinas en ln furingc, ¡1ilo

rc5 nntcriorrs y carrillos. En cuello ndcnomegnlius de 0.5 

cm. dcsplnzublcs movileu. En tórax se npreci3ron lesiones nodula

res de 1 cm oprux. rodcadnr. tic un hulo eritematoso, con nspccto 

de qucmnduru en estrella. Las mismos lesionen se nprccioron 

de menor tomoño en las cxtremidndes nupcriorcs e inferiores. 

En el 

de bojo 

nbdomen se 

del borde 

encontr6 uno hcpotomcgalio 

costal, el bazo se palpó a 

de '•-4-4 cms. por 

2 cms. del borde 

c~~t11l. Cl pcristaltismo se encontró disminuido y se apreciaron 

lesiones violáceos en lo vulva. Se instalo manejo con ontibio-

t icos esteroides intro\•enosos, a pesar de ello n lus 48 hrs. 

de internnmiento ue exacerba el cuadro con melena, fiebre intenso 

y las le:;iones isquémicas se hacen necróticas, controlándose 

posteriormente el c11odro sin modificación de lo terapia. A 
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los 5 días de iniciados los antibióticos se decide suspender 

por falta de evidencia de ¡1roccso infeccioso y se inicia trata

mlent:a con ciclofosfurnidn, el cuul se suspende nuevamente unte 

la prescncin de fiebre y manifestaciones de proceso bronconcumó

nico, aisldndosc del hcmocultlvo Scrratia morccnnccs mn11ej¿ndose 

por 14 días, controlÚndosc mejor el cuadro vnsculÍtico. Los 

lesiones necróticas se esfacel<Jron por sí solus dejando muiiones 

cruentos, con secreción purulenta qu~ mejoran solamente con 

ascos locnlcs. A pesar de ello por el proceso cicutrizol de 

la boca se presenta disminución de 111 nperturu bucal al grado 

de impedirle su ulimentución, ¡)or lo que fu6 necesario someterla 

a intervención quirúrgica recu1111tr11ctiva, en lo quo ne realizó 

troqucostomlo pnro facilitar In anestesio. Posteriormente hubo 

necesidnd de adaptar unn prote~is con tracción paru evitn• el 

cierre de lu comisura bucal, se 

unicnmente, el cunl se dinminuyó 

egrcs~ con manejo 

en forma lenta 

cstcroideo 

paulatino, 

mantcniendosc libre de molestias ¡)or un niio B meses. Su primera 

recaída lo present& dos meses despu~s de haberse suspendido 

el tratamiento asociado n ln presenciu de un cundro de sinusitis, 

montenitÍndose actualmente en tratamiento a consecuencia 'de ésto 

primera recnldn. 

Lo Biometrín llemáticn inicial mostró lo presencio de !lb de 12.6, 

llto. de 38, Sedimentación globular de 44, Leucocitos de 75,200, 

con Linfocitos 8%, Monocitos 2%, 89% de segmentados. Plaquetas 

de 520,000, Tiempo de protombino de 16'1 65%, fibrinógcno de 

JOO. El cxáml?n Gcnl?rnl de Orina, proteinurio cuantitativa, 

depuración de crcatinina, cuentn minutado y química sanguínea 

dentro de limites normales. 

De los exámenes inmunológicos PCR negativo, AEL negativos (128u), 

Complemento !lemolitico 197 u/ml. Anticuerpos Antinuclcores 

negativos, Crioglobulinos de 34 mcg/ml, JgG 908, lgM 192, 

IgA 93.2 mg/100 ml. resto negativo o normal. Lo electroforesis 
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do protcinos mostró una albumina de 2.84, Alfo 1 de 0.6, Alfa 

2 de 1.04, Uetn 1.16 y Gamma 2.29. 

A su llegndu se tomó un Elcctrocnrdiogr11mu el cual mostr6 1111 

trnzo sugestivo de isquemia nubendocardicn, sin embargo cebe 

hacer mención que lu ¡111cicntc en cae momento se cncontrobn en 

un episodio de nungrndo digeativo con melena y su llb fué de 

5.8, por lo 11110 fué necesario trnnsfundirlu, el clcctrocurdio

gruma de control ue encontró normal para su edad~ 

En cuanto o los cutud1os cncnminndos a cncontrnr purticipociún 

del proceso vuaculnr u otros niveles siempre 111111 Pido negativos. 

El reporte de la biopsia mostró ntrofiu de ln c¡d.dcrmis con 

cs¿asos 11nexos cut6ncun pcqucfic1s. Lo dcrmi~ se encuentra cngro-

soda, llegando más aflujo de los oncxoi; 

ción lineal c.:on el panículo adiposo. 

y formando una dclimito

En el tejido sucutánco 

se obscrv~. a nivel do los scptos, unn intenso vo9culitis predo

minante do polimorfonucloarcs con lcucocicoclosin y necrosis 

vosc11l11r que abarca arterias, venos y cnpilnres. El diagn6stico 

hintopnlológico se refiere como uno vosculit.is agudo lcucocito

clástico sugestivo de pcrinrteritis nodosn. 
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ll!SCUS!ON. 
Los primuros reportes de lo enfermcdn•I conocido como periarts 

ritis nodosn en nlftos dotan {ic>sde el siglo pasado (9,19), sin 

embargo no os sino hasta 1935 en 1¡11c se reporto el c11:10 de un 

nifio cuyn n[ccci~n se lirnit6 oxclu:;ivumcntc> u ln piel (16), -

desde entonces n la fccl1u solo !1••mos ¡1odido recubur en lu li

tcrnturu lh casos en me11oru1i de 15 oftos (23,3,6,~2.17,9,l9,2B, 

13), lo que non !1obla de la extrema rnrczn del padecimiento 

su dificultad ¡1aru cstablecur el diug116stlco y trntnmic>ntos -

ndccuudoH, como tnmbi6n se hace cvldc11te por el tiempo trans

currido llcndc el inicio di..• su pudi..•cimlcnto y el momento de -

llegar a un centro l1os¡1italnrio ~uc le brind11 el din~n6~tico 

y trutnmle11tos adecuados. 

Los rcsultndo~ ~le nuestro rcv1si6n muestran 1liscrcponcius con 

111 litcruLuru c11 c11.111to ~ In fruc11cncia con que se ufecton -

nmbos sexos yo que en cHLo ~cvlsi~n 110 liemos tenido oportunl-

1lntl de rcvi~H1r ningun pnciunt1..• del :;cKo m;:isculino, Lodos l.os 

cosos hnn corrcspo11dido u pncicntes del sexo femenino. En ln 

literuturu en gcnerul su da unu frecuencia de 1:1 p11ru umbos 

sexos, e incluso Dloz P6rez y Winkelman (6) refieren cierto -

predominio del sexo masculino en sus cusas m6s Jovenes. 

Dudas lnH cnroctur1sticus de nuestro instiluci6n todas los p~ 

cientes nnolizodoH pertenecen a udndcs pcdi6tricns, que vnr1-

un desde 1 afio ú meses hastn los 15 aftas. Debe sefiolarsc que 

lo paciente m6s pcqucfio de nuestro serie tombi6n lo es de to

do lo literatura considerado en el trnbojo. Tambi6n debemos 

sefiolor que lo paciente de muyor edad en cntn serie (15 afias) 

contaba con S aiios de evolución untes de que asistiese o nue.! 

tro institución y que durante esos 5 aftas se le mancj6 con -

diogn6sticos crr6ncos. 
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Al igual que lo reporlaJo en la litcrnturu las lesiones que 

corncteriznn ln cnfermcJnJ, LivcJo reticuloris "QucmaJurn 

en cst.rellu" fueron lus lesiones cutáneas que mús frecuente

mente se observaron en cslu serie. Todas lns pacientes presenta

ron nmbus lcsJonc::> en cualquier momento de su evolución. Los 

nódulos fueron las si~uicntcs lesiones 1¡uc se presenturon en 

orden de frecuencia. Ellos también coincidieron con lo que se 

reporta en la liter¡1lurn, yu 1¡11e ~1e obticrvur~n en cualquier 

parte del cucr110, predoinlnnron en lus extremidades inferiores 

y fueron 1lc curactcrl sticas varialilcH en todas los pncicnte1:1. 

Se observaron como nódulos aislndo3, en otras numerosos, en 

otrnn ocasiones confluentes e incontables en otr11!! ocosioncs. 

En todos los curios lo~l núilulos fueron doloro!los en ningun 

momento scgulon trnyectos nrtcrinlc5. Sin embargo, hay que t111ccr 

nolnr quL• 0n la mayor de 1111nt;Lr;1:..1 p<it:ieutl'!l loH 11ÚúuloH 111!1 

úlceraciones su¡ierficiulcs daban ln impresión úc seguir trayectos 

venosos, lo mismo que su livcdo rcticularis. 

A difercncin úc lo reportado I'ºr Dluz-Pércz y \.iinkclmann (6) 

en nuestra revisión ~•e encontraron Úlceras cutúnen:; en unn pro

porción de 7/9, mientras que ellos 111 rcportnn en 9 de .23 pa

cientes. 

Lo localiznción tic las lesiones coinciden tombi&n co11 lo referido 

en la l itcr;1turn, en lo que se ~H"!f1ula que los extremidades son 

los sitios más afectados y donde se hacen más oparcntcs los 

nódulos, úlceras, quemaduras en estrella y livedo reticuloris. 

Adcmf1s en esta revisión las encontrarnos localizados en cabezo, 

cuello, tronco, espalda y abdomen. Existen pocos reportes de 

afección a mucosas, sin embargo en tres de las pacientes se 

apreciaron lesiones ulcerosas en mucosa oral, y en ln más 

de nuestros pacientes hubo incluso necrosis de mucoso 

y labios. 

pequeiia 

1 inguol 
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Al iguul que lo reportado en lo literuturn (3, 4, 6, 13, 

16, 28) nccrca de las mantfcstocioncs sistémicas en los 

niños, todas los pacientes de 6sto revisi6n presentaron 

fiebre clevndn, sin un ¡1ntrón o.le horario o calendario curoc

t:cr!stico, en todos t.•llus hubo otoque al estado general, 

algunos de ollas con postración y en un caso gravednd extremo 

siendo esta Últimu en la pucient11 mús ¡1cqucñn de la serie 

(caso lV). Todas lns pacientes tuvieron mauifcstncioncs 

articulares, lns nueve tuvieron nrtrnlgins artritis en 

olRu'n momento de su evolución, a diferencia de lo que repor

tan Winkelmnnn )' llorrie (t+,6) en su serie de adultos en 

que lns manifestaciones articulares pueden ser menos severas 

y no siempre se prenentun. 

En el coso particular de nuestros pacientes las mani[estaclo

ncs mio.1rticulnrcs fueron pnrliculo.rmcnle :ie\•ero.s en seis 

de elln~i, nl grndo tal que lcfl impiden ln dcombuluci6n, 

con pérdidu de lu fuerza muscular e incn¡1ocidod poro lo 

movilización. 

Loa seis requirieron el estahlcci1Jicnto de un programa de 

rehabilitnción por medicina física o fin Je reincorporarlos 

a sus octividnde~ flsicn~ normales (27,31). 

,\1 igual que lo referido en lo literatura con respecto a 

ln LensiOn arterial, ésta siempre se mantuvo dentro de limi

tes normnles de acuerdo n lo edad de lns pacientes. 

Notí1ndose un ligero incremento en algunos de ellos como 

consecuencia de lo terapia csteroidco. (J,4,6,8,12,13,15, 

16,17. 21,23, 26 ,27 '28, 29 ,31'32. 34). 

Lo nnemin leve es un dato más constante en los niños, en 

nuestra serie se encontrb en 7 pacientes, siendo muy severo 

en el cnso de la poctcntc rnás pequef10, yn que en ello se 
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prescnt6 un fuctor nRrovante de lo mismo como .fu6 lu melena 

que prescnt6. En ¡¡cnernl los valores de !lb se encontraban 

entre 10 y l2grs. de JIV'..t, ul cout.rario dC! lo que reportan 

Winkelmonn y Borric (.4,6) en sus serles que ihcluyen uno 

moyorio do pacientes adultos, en los cuales solo 6 Je 23 

tuvieran éste l\alo. l::u 1<1 rcviiiión <le BrutlforJ (3} en 1¡uc 

se incluyen 12 nifios, la a11cmiu se cncont.ró en ') de ellos 

y on los ot.ru9 tres se desconoce el doco. 

Al igual que en codos lar. rctiort.cs cnco11t.r.1mos lcucocitasis 

con tcndcncJll a la nc11trofilia llR 8 de las 9 ¡1ucientcs. 

Los ciCrus de los leucocitos rebosaron lou l0,000 neutroCiloa 

totoleu por mmJ. Eo el coso de 111 nifiu ~~a pcquefio la ciCro 

inicial 1\c lc11cocilos ful! de 75,000 leucocitoa totnles por 

mm.3, con ncutrofilos de 89% (66,900 nc1ttroíilo3 tolules), 

esto ~ltu.uciú11 se rc¡dt.ió nl ¡1rescntnrsc ln pritneru rccldu. 

Lu niiln reportado en el cnsú J [, presentó leucu¡Jcnin de 

3,200 con l,856 ncutroíilos totnlcs. La sltuncián se corri-

glÓ y prescnt6 lcucocito~ls de 11,000 con ll,390 neutrafilos 

totulcs dcspu6s de dos dius <le tratamiento estcroideo. 

Si bien In leucocitos is C!l un dato frccuC?ntc en lns mayores 

series como la de Winkelmnnn 

un dato constnntu, pero sus 

de p.r:icillntes adultos. En ln 

r Borrie (4,6) no siempre es 

serles incluyen unn moyor{n 

revisión de Brudfon.l (3), en 

11uc se rcvisnn los doce cnsos pediótricos la leucocitosis 

es un dnto que se obser"'D en todos lo:; nifios. 

ci(rn de leucocitos rcportndn es en ln serie de Winkclmnnn 

(6) en donde se reporta un adulto con 4, 100 leucocitos, 

sin embargo con ln severidad como la encontrada en le pacien

te del cnao 11, no est& referida. 

Es de hacer notar que esto pocicntc prescntb~ uno extensa 

mutilbción de falanges. No se puede tomar este deto nislndo 
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para marcar ln savC!ridatJ tlcl pntlecimicnto ya que las otras 

pacientes con mutilaciobn presentaron cifras elevadas de 

leucocitos y por el contrario lo paciente con lo lcucocitosis 

m6s severa fub lo que prcscnt6 mayor savcridad en lo enferme

dad, 

En ninguno de loH nueve cnsos revisados ac encontró cosinofi

lia &iBnificntivn tul como sc hu observado en to<loa loe 

rc¡1ortcs previos. l11c)uso Dtae-1'6rcz }' \.linkclmann (6) la 

rcfturcn como u11 Joto 1lc valor puro cstnblcccr lo difercnc~o 

entre la formn cutánea de la cnfcrrnedo<l y lu forma sistémica. 

En nin»Una de nuestras pacientes ni dc lus rcfC!ridos en 

la literatura se oncontraron ultcrncioncs cunlJtativng o 

cuantitativas l[Q las plaquetas. En loe casoH en QIH! se 

invcsti~iaron prucbns de tendencia hcmorrór.ica, estas fueron 

uarmulcH, Lul como Jo cncontruron tlt•nlc, Brudford, Borrie 

y Winkelmnnn (28,3,4,6). 

El dato m6s constantcmentc alterado fu~ la vclocldnd de 

critrosedimcntación, Toda u 

aumentada en los momentos 

f\Ul'.!!ití<18 pnc.icntcs la tuvieron 

de actividad de la enfermedad 

al iguul que'.! en todos loe reportes previos, siendo Borric 

(4) el primero en describir este hecho que coincide constan

temente con la actividad del proceso, y que tiende a normali

zarse u partir <le 111 remisión espontánea o inducida de ln 

enfermedad. !lasta el momento es el 6nico dato de laborntorio 

que indi.ca actividad del proceso, desgrucindamentl? su baja 

especl[icidnd lo hace poco útil en el control y seguimiento 

de lu cnfer~cdod. 

Al iguol que lo cncontrudo en ln ltternt.ura y 1¡ue airve 

como dato distintivo con la forma sistémica de la enfermedad 

ninguno. di? nuestras pocientc!:i prcsonturon datos rlc n(ccci6n 

renal, En una paciente se cncontrb eritrocituria significa-

tivn sin evidencia de alternci&n en la función renal. 
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En ésto paciente se encontró litiasis uretcrol nl estudiarse 

lo hematuria, y presumiblemente el c6lculo rué el condicion

ante de lo hematuria. En lo serie de Borrie no se encontro-

ron alteraciones renales en ln de Winkclmnnn se obscrv6 

un cuso con eritrocituria ul cual se le encontró una mnl[or-

moción ureteral que justi{icaba el hallazgo. No cst<ln des-

critns biopsias renales en ninguna •le nuestras pacientes 

se cfl!ctuó tal ¡11·occdimicnto por no cncontr'1r justiíicación 

funcional para la misma. 

Dl'stle las primeras dc:1cripcioncs <le la enfermedad como las 

de Nealc Gnla11 (13,28) se hu rclucionndo lo presencio 

de lo enfermedad con procesos infecciosos. Ln ui;ociución 

se hncln particularmente con Streptocaco lleta hemolltico, 

Incluso en el reporte de Nc11le se c[cctuo tonsilcct.omin 

o su primero paciente, por consiclernr los amigdolos como 

el foco dcsencndenante de la cnfcrmednd, No se obtuvo res

puestu después de esta intervención. En un coso reportado 

por Winkclmnnn opurentementc hoy rend;iión del cundro des

pués de lo aplicnción de penicilina. Sin embnrgo, la reuli

znción de onticstrcptolisinas para detectar la respuesta 

o este germen no han podido ser concluyentes para relacionar

lo con In enfermedud. Por el contr-nrio en la mnyorin de 

los pacientes las Antiestreptolisinos hnn sido normales. 

~n nuestro ruvi~ión encontramos elevación de las mismas 

en dos pacientes y no hemos podido establecer una reloci6n 

de causo erecto en las recoidos de los pacientes, 

Lo que si es un hecho que hemos podido establecer con el 

seguimiento de los pacientes es que cualquier proceso infec

cioso es cnpnz de desencadenar la sintomat.ologln. Lo hemos 

observado en los cuatro pacientes. mutLlodas y en lns que 

no lo fueron. Se ho observado con cuadros de sinusitis, 
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otitis, bronconeumonio, infecci6n de vías urinarias, cte. 

Solo en dos cosos se pudieron aislar E. coli. de un urocul-

tivo y Serrotin morccnscs en un hemocultivo, En los otros 

procesos no se ha pudldo estnblecer lo etiología del proceso 

infeccioso. Sin cmburgo con rilgunos cuadros virnlea como 

sorampibn y varicela que desnrrolluron 4 pacientes (2 saram

pión y 2 vuricelo) no se prcscnt6 rccnido del cuadro cutáneo 

No tenemos bases suficientes pnrn sustentar ql l1echo de 

que solo los procesos bactcrinnus activan la enfermedad. 

Por unnlogla con lu forma sist6micn se ha investigado la 

presencia de Antígeno Austruliu y nl igual que en lo serie 

de Winkelmann (6) en todos los pacientes investigados, este 

antígeno ha sido negativo. 

En cuanto a los exámenes inmunol6gicos cabe hacer mención 

de c¡uc en lo literatura no :ic refieren mús c¡uc en la serie 

de Winkelmann (6), y en algunos casos aislados, en lo que 

se ho asociado a artritis severa, en los 1¡uc se practic6 

lo búsqueda de factor reumatoide (27,31). La proteino C, 

reactiva mostró un comportamiento muy irregular, yo que 

en algunos 

momentos de 

pacientes 

actividad 

de 

y 

nuestro serie fué positiva en 

negativo cuando se encontraban 

los 

en 

remisión sin embargo, en algunos periodos de actividad se 

reportó negativo, lo que la hoce inconstante y poco útil 

paro el seguimiento de la enfermedad. El factor reumatoide 

fué persistentementc negativo en las pacientes o titulas 

bajos y estaba asociado a una artritis muy severo. 

Solo en una de nuestras pacientes se apreció disminución 

temporal del complemento, una vez establecido la remisión 

el complemento retornó a la normalidad. Es importante seña

lar que esto paciente no sufrió mutilación como cabria supo

ner. De lo referido en lo literatura es uno alteración 
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no señoladn, Incluso en el reporte de Hekori (27) se efectuó 

cuantificoci6n de fracciones del complemento siendo siempre 

normolcs. 

Las crioglobulinos fueron cstudiodns en todas las pacientes 

de esto revisión cncontrúndosc elevados en cinco de ellas, 

de lns cuales tres de ell¡¡s presentaron mutilación. Ln único 

pnclcnte mutllud<J que no presento clevución de crioglobulinas 

es lo correspondiente nl cnso IV, quo es lo, mlis peque1'i.o de 

nuestro serie. De los reportes previos solo se encuentro rcfc-

rcnclo de haberse estudiado éstas en 6 pacientes de Winkclmann. 

un paciente de Mekori (27) y en un paciente tic Smukler (Jl), 

siendo siempre normales. No sabemos si de los seis pacientes 

tic Winkclmann alguno de el los corre.!lpondlo o pacientes en edad 

pedi6trico. Los otros dos reportes son pacientes adultos. 

Los anticuerpos antinucleorcs fueron negativos en todos los 

pacientes de nuC'~trn 1n•ric, lo mlumo que '-'11 111 de \.iinkclmann 

sin cml.largo hoy algunos ruportes .'lisludos en que se han encon

trado positivos, como el de Smukler (Jl), Winkclmnnn (6), re

porta un paciente con positividad en una dilución de 1:32. 

El anti DNA nativo, desnaturalizado, Anti ENA, y otros no se 

encuentran relatados en lo literatura, sin embargo, en todas 

nuestras pacientes n las que se les efectuó ostos han sido 

ncgatil'os. 

Un hnlla7.gO interC'sante de nuestra revisión es que los 9 

pacientes presentaron elcvaci6n de la fracci6n Gamma de las 

globulinas, y que el análisis de cada una de sus fraccio--

nes los mostraron elevadas. Al contrario de lo que encontró 

Winkelmann, en los que solo 3 de sus 23 pacientes presentaron 

elevación de la fracci6n Gamma, 2 de la Fracción· M, y 4 -

de la Fracción A. Las nueve pacientes de esto revisión 
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mostraron elevación ele lus 3 inmunoglobulinas, En el reporte 

de Smuklcr y en el de Mciko[ también se eco'ntrnron elevación 

de lo !rncción gammn de lns globultnos, pera estos pacientes 

presentaban compromiso nrtic11lnr. 

Tratando do descartar putologlu vusculur a otros nivoles n todos 

los pacientes de nueiotrn serie su les ¡iracticó clcctrocnrdio

p,rnmo y cluctrocnccfnlogr•1m;:1, siendo normal éste último en las 

nueve pacientes. Solo fué anormal el clectr-0cordiogramo en 

nuestro paciente mús pcquci"1a, sin embargo cuando se llevó a 

cabo la :paciente 

en tubo digestivo. 

yo que por edad de 

por tubo dinestivo 

de la enfermedad 

se encontraba con n11cmin severo, por pérdida 

En este cuso el hnlln<!go en muy importante 

ta paciente )' los moni!cstncioncs hemorrúgi~cns 
hncin m6s factible la participación sistémico 

~in emb<irgo, nl momento octuul lu pucicnte 

lleva 3 uiios de seguimiento uno recaidu, ha recibido trota-

miento csteroideo y no se hn podido documentar patologin vascu

lar a ningun otro nivi.:l. El electrocardiograma de control mues

tra un trazo normal, el trozo de isquemia subendocárdicn ini

cial se corrigto después de iniciar lo terapia csteroidea y 

corregida lo anemia. 

El curso de lo enfermedad en nuestron pacientes ha sido como 

se refiere en todo lo literatura, carnctcrizodo por exacerbacio

nes y remisiones espontáneas o inducidos por el tratamiento 

esteroideo, Todos nucstrns pacientes han tenido ¡1or lo menos 

uno rccoida desde que se mantiene su seg11imiento hasta el momento 

actual variando desde 12 años, lo que más (coso I), hasta 3 

años la que menos (coso IV). El tratamiento empleado ha consisti

do fundamentalmente en esteroidcs, con muy buena rcspuCsto como 

lo reportan Golan, Brodford, Borrie, Winkelmnnn, Smuklcr, Ver

bov, etc. Sin embargo, dada lo severidad de las manifestaciones 
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de nuestros pacientes se intentaron tratamiento inmunosupresorcs 

severos, como lo 1locumcnLudos en los casos I y JI, Es importo11te 

hacer notnr que el trotomlento con los agentes mencionados 

(moztoza Nitrogenado, Ciclofosfomido, Clorombucil) solo indu

jeron uno remisión parcial, r !IUc en ocasiones u pesar de 

ellos se presentaron recuíd1n1 de lu cnfermedu<l. No fuil posible 

demostrar In utilidad dl'l Le\'omizolc y Cloroquina en 111 enferme-

dad. Los anliiflumolorio¡-; no c~1teroidcus, con;o lo reporta 

Winkclmi:1nn son Útiles solo paro nli\'iur Jos molestias nrti

culores, sin embargo, t•iJto!; r;c utllizun en combinación con pred

nisonn, con el fin dc poder dism1nulr un poco la dosis de los 

mi:imo\cl, 

Creemos ncccs.1riu sef1nL1r 1¡uc lu uliliz11ción de C'~.tcroldes en 

nuestros pacientes ha tPnido '!llC' ~;pr <liferPntt'~l n ln fon:ia t•n 

que la utilizuron Uorric, llr..1Jford, o Winkelmunn, que sefinlu 

que dosis liajus en periodos cortos !iOll suflci(.•ntcs pnrn el con-

trol del cu1Jtlro. íle las pucientes Je nuestra ucric 110 requerido 

dosis elcvndns, en ocasiones dosis de 2 e incluso de 3 mg por 

t.:g pnra el control de ln:.i rnunifestnciones. En particular el 

caso IV requirió de una dosis de 3 rng por h:g de peso poro el 

control de su cuadro, yn que en la rccnidu volvió 11 presentar 

necrosis supcrficinl de lo leng11n, y compromi!lo vascular los 

muñones de sus dedos de mnnos )' pies, lo que obligó n utili

zar dosis cadn \'ez mÍls elevadns pnro e\•ltar mutilación. Por 

otrn partL' también el tiempo de <idministrnción de estos medica

mentos ha \'Orlado mucho <le lo rcportudo anteriormente hemos 

obscr\·ndo c;1sos con cierta dependencia de los esteroldcs poro 

el control de la enfermedad. El caso pnrLiculor de la paciente 

del coso I, presentaba sus Últimos recldos cuando la dosis 



- 59 -

¡ .,. {j 
· 1 ·. ¡·r 1 

l•liiUiJ cGA 

diariu de pre¡lnisonu era menor de 20 mg. por lo que se deci

dió continuar la· dosis ¡1or un tiempo mái:> ¡1rolongndo, y los 

descensos de la dosis se espuc iaron a cu da 6 meses, con 

lo que se hu logratJo llcvur n unu dosii> diarin de 5 mg. 

En el cuso de Li paciente l l, el retirar completamente los 

estcroidcs llevb upru:rcimadutnl~ntc ·~ af111H, ya q11e lu disminu

ción rlipida de la prcdnisonn l lcvalia como consCcuenciu la 

aparici6n de lesiones cutáneas. I.o mismo hu pnsndo con 

todas lus pacientes. lle ahí que el manejo csteroidco en 

esta cntidud debcr6 indivlduali~urse en base u la experiencia 

)' la tolerancia de los pacientes 11 su manejo. Incluso se 

ha visto reuctiv11ci6n de la enfermedad al trntur de modificnr 

la administración de tres donis diarias a una soln dosis 

diaria, como !'!Ucedió en In paciente del caso Ill a rnlz 

de nu Últimu rccnid11. 

El uso de sulfopirldinu no 9e hn efectuado en nuestros paci

entes, y en la literatura !.iOlo lo rt.•fiere con utilidcttl Win

kelmnnn (ú). Lo parte mós importante de este nnalisis es 

el estudio de los fenómenos que acol!lpaflnron lo mutilación 

de las cuatro pnc lentes que se señalan en forma aislada 

La importancia de este fenómeno radica en la rareza con 

que se prescnt1\ cstn grave complicación, de todo lo litera

tura tomada en cuenta solo se refieren dos casos con ésta 

complicación. g rnvc 

Gnlon en 1045, el 

El primer 

de Ncole 

reporte es el realizado por 

de 191•9, siendo éste último 

un caso que falleció, al cual se efectuó estudio postmortcn 

sin 1¡uc se encontrara a(ección a nlngun otro nivel que no 

fuero el cutáneo. En este cuso de Neole se aprecio lo cvolu-

ción natural de un cuadro sumamente severo y grave capaz 

de mntar n un niño. En el cnso de Galon se utilizaron este-

roldes, lo que quizú modifico la evolución del cuadro. 
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En el reporte de Borric «;in 1972 0 se refiere un adulto joven 

var6n, en que se observó compromiso vascular sin embargo no 

se prescnt6 pérdida de tejidos, y lu recuperación fué coropletn 

una vez que se estableció el tratu~icnto. Fuero de estas rcfe-

rencios no hemos podido documentar estn complicación en ningun 

otro reporte anterior o posterior. 

De nuestras pocicntcs que presentaron mutilnción ésto se cfectu6 

en el cuotlro inicial en los pacic,¡1tcs de los .c:osos l I y IV, 

y en 111s recoltln~ lns pncicnles 1 y III, incluso en éstas Últi-

mas se presentaron 

mutilnntc. En el 

mu ti lac loues posteriores al 

cnso I, se observó mutilución 

primer 

de In 

cuadro 

úvula 

en ln scgundu recoldn, y en lo paciente tlcl cnso 111, lns muti-

lociones se efectuaron en varius rccnlJns. En su primer reco!dn 

In paciente del coso IV, tumbién presentó compromiso vascular, 

ufortunodamcnte sin pCrditlo tle tejido n ningun nivel, a no ser 

ln necrosis superficial que prc~entó en ln lengun. 

No hubo diferencia en cuanto o sus carocteristicus flsicas entre 

lau pacientes que prcse11taron mutilación y lns que no lo presen

taron, o no ser por In pcqueiia de los pacientes. El comporta

miento hemntológico yn se comentó anteriormente en cuanto o 

la leucocitosis del caso I\' la leucopenia inicial del coso 

1( t lo que tOffiJ>OCO nos dn p<!Uta para predecir el comportamiento 

de ln entidad. 

Del cuadro inmunológico solo llamo In atención la mayor frecuen

cia con que se observn la elovación de las crioglobulinos, ya 

que tres de las pacientes mutiladas presentaron elevación tic 

los mismos, contra dos de lo~ pacientes no mutiladas que presen

taron elevación. 

En cuanto a la cantidad de crioglobulinas, no hny diferencia 

eignificotivn entre los mutiladas y los no mutilados. El comple

mento bajo se encontró en unn paciente en la que no se' presentó 
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mutilaci6n por lo que tampoco tiene valor predecir el curso 

que tomarA ln _en[crmcdnd, 

de juicio para predecir 

Es nc¡ul donde rudicu ln 

11or lo tanto no tenemos ningun elemento 

el comportamiento de ln enfermedad. 

importnnciu de conocer la enferincdad, 

yo que como hemos visto tiene un comportnmicnto voriublc y puede 

tornarse mutilunte e incupacitnntu si no se in:.it;1lu u11 trntumien-

to oportuno lo su(iciu11tcrac11te cn~rgico pura evitar estas 

gruvl!s complicaciones. Trudicionalmu11tc se le !1a considerado 

como una enfermed¡1d buninno, pero debemos contar que lu liunigni

dnd solo se refiere u lu sohrcvidn olHJer\·nda en ln enfermedad. 

Sin embargo, hoy un c1H10 de defunción secundarla exclusivamente 

u la enfermedad (Nculu 28) y como lo muestro 111!1 pacientes refe

ridas en esta revisión puede ser mutilu11tc e incupacituntc, 

¡1ura llevar a cabo los funcione!l vitalci> como comer (Caso IV). 

llastn el momento solo se huu reportado dos fallecimientos con 

c:1tu c11furmcdud. Lu ¡1rimur;1 yu comc11tudu, y que e!l complctnmc11tc 

imputuhlc a la entidad. El !.lcgundo fallecimiento lo re¡iortÜ 

Winkelmann, también efectuandose esLudio:i postmorten, encontrando 

afección cut6nea, pero sin afección sist~mica. La cuusi1 de 

este 61Limo fallecimiento fué infarto al miocardio pero sin 

que se encontrarñ fenómeno vusculltico en un hombre en la quinta 

décodn de la vida. En nuestra serie ln pnciente de mayor ednd, 

a los 15 años falleció después de unos meses de tratamiento 

a consecuencia de una Estrongiloidosis masivo, que se desarrollb 

a consecuencia del tratamiento csteroideo a r¡ue fué sometida, 

sin datos de actividad a ningun otro nivel en la economin. 

El estudio postmorten no reveló nfecci6n en ninguna otra arteria 

que no fuera las del tejido celular subcutáneo en fase de cica

trización. 

Por último y en base u lo analizado hasta aqui debemos considerar 
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• 

que la enfermedud tiene un comportamiento muy diferente en los 

niños, que lo observado en los adultos (3,4,6), En primer lugar 

lo mutilación solo se encuentra rc[eritlo en nif1os. Las manifcs

tociones sistémicos y el ataque al estado l;Cneral es constante 

en los pacientes en edad ¡1cdiátrico, e inconstante en los adul-

tos. El comportumicnto hcmotol6gico tnmbi6n CD diferente siendo 

constante la anemia y l.:i lcucocitoi-;i.'l, mientras que en los adul

tos esto es bastante [recuente ¡1cro inconstante, En cuanto 

al comportamiento inmunológico de los 11if1os es evidente que 

ellos son mucho más reactivos 1¡uc los adultos ante la ugrcsión 

que desencadena el dn1io vascular, Esto EiC monificstu en la 

determinación de inmunoglobulinas lus cunlcs se encuentran muy 

clevndns en todus las nifins estudiadas o diferencia de lo que 

se observa en los pacientes adultos, en los cuales solo en (armo 

ocasional se detectó clcvaci6n de lns mismas. La detección 

de com¡1lcjos inmunes precipitados por el frlo se vió en lo mitad 

de nuestros cosos, con cierto relación con la severidad de la 

enfermedad. En los adultos no se observó elevación de los mis-

mas, aún cuando su cuantificación ha nido solo ocasional en 

lo literatura. Otro hecho que nos hoce 

entre los niños y los adultos es el 

reconocer los diferencias 

que nuestro paciente más 

pequeño [ué lo 1¡uc más gro\·emente se vió afectado, la que mayor 

mutilación p["CSentó y en lo que el comportamiento hcmatológico 

íué sorprendente por ln clíra de leucocitos alcanzado, y lo 

repetición del fenómeno en su primera recaido. 

llasto el momento no se han referido factores raciales que predo

minen en lo presentación y severidad de ln C?nfermedod, es por 

ello y en bnsc n lo ~bservatlo en otras enfermedades autoinmuncs,, 

que sugerimos que el comportamiento inmunol6gico es muy diferen

te entre los niños que en los adultos. El hecho de que en los 
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nifiofl todos estos padecimientos presenten mayor severidad parece 

confirmar 6sta hip6tesis. 

También llama lo otcnci6n de que aunque Winkelmonn y otros auto

res refieren casos de la entidad en niños, y que en ellos lo 

enfermedad no muestra los caructerlsticns que ¡1rcscntnron nues

tros pacientes sugieren lo posibilidad de factores externos 

que contribuyen a la rcacti\•idad aumentado en nuestro medio. 

Todas nuestros pucienteH proceden de medios soc~occonómico po

bres, con hábitu5 higiénico-dietéticos dcficicntc!l, y sujetos 

a uno gr3n cantidad de estímulos ontigénicos, que consideramos 

capaces de mantener estimulado el Histema inmune en formo incs

pecifica y constante, lo que lleva como consecuencia que en 

esto entidad y otros padecimientos outoinmunes lo severidad 

seo mayor en nuestro medio. Las hallazgos cllnicos y de loba-

rntaria en esta revisión pnrecen confirmarla. 
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CONCLUSIONES. 

- Estomon de ocucrdo en la existenciu de unn forma exclusivamente 

cutáneo de perinrteritis nodosn, en la que no se afecto arterias 

viscerales, ni artcrin:1 fucru del territorio cut{¡nco. La dife-

rencin rudica fundnmcntulmentc en el pronóstico y lo evolución 

generalmente fovorotde de la form;:1 cutí1ncn, aún cuando los ha

llaz¡¡os histopot.ológicos sean iguulcg. 

Es unn enfermedad Hlimamcnte rJ.rn, r en gc1!cral desconocido 

por el m~dico de primer ~ontncto en nuestro medio. Lo que signi

fico un rctra~o r mal mancjo tle la enfermedad y de sus posibles 

complicaciones. 

- En niflos rcvislL' una purllculur ::.c~cr1dad, dadu 1¡uc lns compli-

caclo11cs m~s scvcrus mutilncioncs e inclu!io fnllccimicntos 

uecundnrios o estti entidad uxclu~;iv.1mcnte solo se han reportado 

en ni 1ios. 

Aún cuando su pronótitico c!l t.:ivorablc y tradiclouulmcnte se 

ha considuratlo benigna, puede ser uno enfermedad incopacitonte 

mutiluntc, que cuusa ¡::ravc postración y l le¡::a n rcqur.rir un 

equipo ~utidisciplinorio par¡1 su rnonejo. Requiere que seo cono

cida y monejoda por un cqui¡Jo en el que participen el pediotra, 

putulogo, dermatólogo, inr:iuuolÓgo y en ocasiones el ternpista 

f1sico. 

Además de todo un cqui¡10 ndecuado de ouxiliores de diagnóstico. 

En nuestro serie solo se observan cosos del sexo femenino 

a diferencio de lo reportado en otros series. 

El diagnbstico de 6sta entidad se basa en los hnllnzgos cl!ni-

rnn y el diagnóstico histopotológico. Se debe diferenciar 

fundamentalmente con otro tipo de vnsculitis cutánea y descartar 

siempre la participación multivtsccral. 

- El tratamiento debo ser oportuno y cnérgic;o o busc de cstc

roides sistémicos, el control de la enfermedad }' lnn dosis roque-
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ridns, dcbcran individualizarse o codo pacluntc, 

Los rcsult1H.lor. i.lc trotamicnt.os con droga!! inmunosuprcsoros 

tienen resultados parciales y lo utilidad de los mismos se pueden 

poner en duda. 

- Existe uno franco relación cnt:rc la rcuctivnción del proceso 

y cn[crmcdodcs infecciosas. Ante cualquier rccoi1lo dcbcr6 des-

cartorsc un proceso ln[cccioso a c11alq11il:!T nivel. Si el proceso 

infeccioso persiste L:i respuesto a los cstcroidcn será errática 

y requiere de mayores dosis. 

No hoy ex:imcncs de laboratorio útiles paro el diogn6stico 

y control de lo cnfcrmcdod. El ~11ico doto constante es lo eleva

ción de lo scdimcntoción globular. 

En nif1os es co1u1tantc lo e lcvuc ión du los inmunoglobulinos 

totales y de cada uno de sus tipos. 

No huy cxúmcncs que permitan prcdL!cir el curso que tomor6 

ln entidud, ni la s~vcridad que puedo representar. Al igual 

que otroa autores no hi?mos encontrado que una [ormn exclusiva-

mente culúnco vire n una formo sistémico. !lasto lo fecho no 

hoy ningun coso reportado, lo que confirmo lo nnologto que hace 

Winkelmann de el lupus eritematoso sistémico con el lupus dis

coide. 

Consideramos que ln reoctividad en nuestro medio es mayor 

que en paises dcsorrollodos lo que lleva a uno mayor severidad 

de lo entidad ol igual que en otros cnfcrmcdodcs outoinmuncs. 
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