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1. 

INTRODUCCION. 

La poliarteritis nodosa (PAN) es una vasculitis causada 

por complejos inmunes que afecta las arterias de tipo muscu­

lar. 

Tiene manifestaciones cl{nicas y de laboratorio muy varia­

bles, lo que dificulta el diagn6stico. En el pasado, la seve­

ridad de sus manifestaciones, de los dafios que produce y lo 

complejo de su diagn6stico la convertían en una enfermedad 

prácticamente incurable. Con el advenimiento de la terapia 

esteroidea e inmunodepresora, el pronóstico antes general­

mente fatal, ha mejorado notablemente. La PAN es rara en el 

adulto, y aún más en el nifio. 

En este trabajo se revisan los conceptos y conocimientos 

actuales sobre este padecimiento e informamos nuestra expe­

riencia con 10 niHos afectados por la forma sistémica de 1a 

enfermedad. 
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2. 

ANTECEDENTES HISTORICOS. 

La poliarteritis nodosa (PAN) fué originalmente descrita 

por Kussmaul y Haier en 1866, 1 aunque en 1852 Rokitansky ha­

bía analizado un caso sin identificarlo como una nueva enti­

dad. 2 

El primer caso descrito en niños rué el publicado por 

Dickson en 1908, 3 de entonces a la fecha múltiples publica­

ciones han informado de series de nifios afectados por esta 

enfermedad. 4-6•14•15 

Es notoria la mejoría del pron6stico después del adveni­

miento de la terapia esteroidea e inmunodepresora, 7-t3.u; 

El fen6meno de 1\rthus que invoca un problema inmuno16gico, 

descrito en 1903, di6 el primer indicio en rclaci6n al posi­

ble origen de la P1\N, 19 considerado por muchos años como des­

conocido o secundario a infecciones. Existen en la actuali­

dad múltiples evidencias que sustentan fuertemente el or{gen 

inmunológico en forma de vasculitis mediada por complejos 

inmunes.11.1a,20-2z 
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3. 

FISIOPATOLOGIA. 

Aunque la PAN está fuertemente relacionada con enfermedades 

que tienen una gran cantidad de complejos inmunes circulan­

tes, 4•23•27 no han sido éstos los únicos elementos involucrados 

en su patogénesis. Hay factores mecánicos, como los flujos 

turbulentos en los sitios de bifurcaci6n vascular1 el aumento 

en los fen6menos turbulentos y en la dietensibilidad vascular 

ocasionados por la hipertensi6n1 la interrupci6n mecánica del 

endotelio vascular secundaria al aumento de la distensibili­

dad y el aumento de la permeabilidad vascular debida al daño 

plaquetario, fen6menas que favorecen el dep6sito de comple-

jos inmunes y que han sido mencionados como elementos preci­

pitantes o agravantes en el daño tisular de la PAN. 28•29 

También se ha invocado una probable deficiencia en la eli­

minaci6n de complejos inmunes por parte del sistema ret!cu10 

endotelial (SRE), por deficiencia real o por saturaci6n del 

sistema, lo que puede incrementar la vida media de dichos 

complejos circulantes y facilitar su dep6sito en otros sitios 

como el glomérulo o los vasos sangu!neos. 3o-33 

Una vez depositado el complejo inmune en la pared vascular, 

el Sistema del complemento juega un papel primordial en la 

producci6n del daño tisular. Los complejos inmunes son capa­

ces de activar tanto los componentes de la vía clásica del 

complemento como la v!a alterna, 34-35 10 que causa activaci6n 

del complejo de ataque (CS-6-7-B-9) y daño tisular directo por 

lisis mediada a través del complemento. 

Al activarse el sistema del complemento, se producen va-
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rios productos quimiotá~l:.icoS . e ~ 3~ - 6511·, qua· pro~uev~n·· la mi­

gración de po1irno·~;f~nucie~res (PuN) al· sitio d.é .... 1''a: lesión, ·y 

contribuyen· a ·1~ dogr:a'n~la·cf6·n· .. d·~· i~s;;~~stoci,t~s 'c~·n libcr'a-
. •' . ' 

ci6n de aminas vasoaétiVaS e ·incremento en la·-permeabil~dad · 

vascular. 3~ · 

Los PUN á.·t·r~td~·s al' sitio de ·l~si6n, d·~S~~peffan vcirioS pa­

polos en la_ patogénesisi pueden !agoci·t~r:;~~m.plej~~-- in~~nos 
eliminándolos, 38 .o lib~ran su co.ntenid~ .li-sos,ó~-ico Por exoci­

tosis provocando daño directo a las estr~cturaB celulares por 

rnedio de enzimas. 39
ª

41 

Aunque la participación de los complejos inmunes en la pa­

togénesis de la PAN es clara, no todos son capaces de desen­

cadenar daño vascular. El tamaño del complejo inmune es de 

gran importancia en la producción de enfermedad del suero en 

modelos animales. 20 

Los complejos inmunes muy pequeños no son capaces de de­

sencadenar daño tisular, los de gran tamaño, con coeficiente 

de sedimentación superior a 19S, son los más eficaces para 

producir lesión. 42•43 ' 56 

La presencia de complejos inmunes circulantes no es evi­

dencia suficiente para considerar que el fenómeno vasculítico 

do la PAN sea causado por ollas. Se requiere localizarlos 

en el sitio de l<'I lcsi6nJ que e:tistan circunstancias que fa­

ciliten su depósito como el aumento da la permeabilidad vas­

cular, y lesiones accundarias a la agregación de plaquatos 

Y activación del sistema dQ complemento. 18•44•45 

T,os prostaglandinas, que actúan sobre las r:lisrnas plaquetas 

(cono el trorn'boxano A2} y los PMN, 46 parocen participar on los 
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mecanismos moduladores de la respuesta inflamatoria local, 

tanto en forma facilitadora47 como inhibidora,48 lo que ha he-

cho pensar a algunos autores que alteraciones en la inmuno­

modulaci6n pudieran ser parcialmente responsables de la pro­

ducci6n de vasculitis, tanto en la PAN como en otras enfer­

medades inflamatorias vasculares •49 
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HISTOPATOLOGIA. 

Las mecanismos mencionados causan lesiones histol6gicas 

características, descritas por Arkin desde 1930. 6050 

•• 

El estadio inicial denominado degenerativo, se caracteri­

za por alteraci6n de la capa media arterial con edema y apa­

rición de exudado fibrinoso en forma de hebras en 1a elásti­

ca interna. Las células musculares se hinchan y se separan 

entre s! por el exudado. En los pequeffos vasos, desprovistos 

1e vasa vasorum, las alteraciones aparecen más frecuentemen­

te en la parte interna de la capa media y el subendotelio. 

En las grandes arterias, que sí tienen vasa vasorum, las al­

teraciones aparecen más frecuentemente en la parte externa 

de la capa media, cerca de la elástica externa. En cualquier 

~aso, se afecta parte de la circunferencia vascular total, 

que desarrolla necrosis coagulativa con apariencia hialinoi­

¿e, Los leucocitos comienzan a migrar hacia la zona necr6ti­

ca, sobre todo PMN, aunque pueden encontrarse eosin6filos en 

número elevado. En este periodo la adventicia frecuentemente 

se encuentra indemne. 

En la segunda etapa o estado inflamatorio agudo, la le­

sión se convierte en exudativa. Existe gran número de PHN y 

en ocasiones de eosin6filos, linfocitos y células plasmáticas 

que participan en la lesión. El exudado fibrinoso se extien­

de hacia la íntima y la adventicia. Las células musculares de 

la media se separan entre sí y se necrosan totalmente; la e­

lástica se fragmenta y a veces sobrevive un poco más tiempo 

que la muscular, pero pronto también desaparece. El tejido 
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conectivo perivascular se edematiza y aparecen numerosos leu­

cocitos. Los hilos de fibrina del exudado pueden penetrar ha­

cia la luz del vaso y permitir a los leucocitos migrar hacia 

el tejido subendote1ial1 se inicia una proliferaci6n reacti­

va del tejido conectivo subendotelial de la íntima. En esta 

etapa es frecuente la trombosis del lÚmen con infarto conse­

cutivo. Pueden producirse aneurismas o ruptura del vaso con 

hemorragia hacia la adventicia o a los tejidos circundantes. 

No hay supuraci6n. 

La tercera etapa o de granulaci6n es un proceso reparati­

vo, con proliferaci6n activa de fibroblastos a partir de la 

adventicia hacia la zona inflamatoria, acompaffada de una re­

ducci6n en el número de PHN e incremento de linfocitos y cé­

lulas plasmáticas. La red de fibrina y la media necr6tica 

hialinizada gradualmente son reemplazadas por tejido celular 

de granulaci6n, rico en fibroblastos y capilares sanguíneos 

neoformados. Este tejido invade el subendotelio a través de 

los defectos de la elástica interna, y el trombo localizado 

en la luz del vaso. También prolifera la íntima con reacci6n 

muy marcada y oclusi6n parcial o total del lumen. Esta pro­

liferación generalmente es más gruesa en el sitio de la le­

sión con estrechamiento resultante del lumen, que se vuelve 

excéntrico. 

La cuarta etapa o de cicatrización, se caracteriza por re­

emplazo del tejido de granulaci6n por tejido cicatriza! in­

diferenciado pobre en núcleos. Las arterias muestran ahora 

una delgada envoltura de tejido cicatr\zal de forma radial a 

través del 6rgano afectado. Donde la destruccci6n arterial 
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fué extensa, el tejido cicatrizal es más delgado. 

Estas lesiones se pueden encontrar virtualmente en.cual­

quier 6rgano y sistema que posea arterias de tipo muscular,· 

' lo que explica que la PAN sea una enfermedad extraordinaria-

mente polim6rfica en su presentaci6n clínica. 
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FRECUENCIA X PREVALENCIA 

Es dificil conocer la frecuencia real de la PAN. Las· revi­

siones del tema indican que algunos casos publicados original­

mente como PAN correspondían a otras entidades. 

Se sabe que se presenta más frecuentemente en la cuarta 

década de la vida con predominio del sexo masculino sobre el 

femenino en relaci6n 2.3 t 1. 6 

En niftos, hacia 1933 se hablan descrito 23 casos, entre O 

y 15 altos de edad.15 En 1951 habla 52 casos publicados en la 

literatura ingleea, 6 8 menores de 2 af'tos1 11 se presentaron 

entre los 2 y los B años y 27 entre los 9 y los 15. Predomi­

n6 el sexo femenino sobre el masculino en una proporci6n de 

1.08 t l. En 1963, se habían descrito 20 pacientes menores de 

un afta de edad. &,H,Slcinco aftas después se habían descrito 142 

casos en niftos, 53 y un afto después el n6mero aument6 a 162. 4•5 

En general se presentan 2 casos por cada mi116n de habi­

tantes, 11 y en ei caso de 1os niftos se ve con mayar frecuencia 

en las edades de O a 10 meses y de 8 a 16 aftas. 
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MANIFESTACIONES CLINICAS. 

Los primeros s!ntomas en la mayoría de los casos son ines­

pec{ficos. No son raros los anteceden.tes infecciosos. Hasta 

en el 50% de los casos se presentan fiebre, pérdida de peso 

y malestar general como manifestaciones generales inespec!­

ficas. La fiebre suele ser muy alta -usualmente mayor de 39° 

cent{grados-1 puede ser intermitente o prolongada. 6 

Puede haber síntomas más vagos como debilidad, dolor ab­

dominal, fatigabilidad, letargia, anorexia, vómito, cefaléa 

y mialgias. Signos menos comunes son los neuro16gicos y pro­

blemas articulares. El tiempo promedio desde el inicio de las 

manifestaciones cl{nicas hasta el momento del diagn6stico es 

de 12 semanas. 5 

Manifestaciones renales. 

El riff6n es el órgano más frecuentemente afectado por la 

PAN, 16
•
54 •55 que da dos tipos de lesi6nJ una o las dos pueden es­

tar presentes. 53 Si la enfermedad afecta las arterias arcua­

tas, se producen proteinuria y hematuria microsc6picas. Si 

afecta el gloméru10 y los pequeños vasos renales, se produco 

una enfermedad parecida a la g1omeru1onefritis proliferativa 

que puede llegar a insuficiencia renal aguda. 

Aunque la afecci6n renal se observa en la mayoría de los 

pacientes, la uremia y la anuria se observan sólo en 10% de 

los casos. 

La angiograf{a renal puede dañar la funci6n renal en estos 

pacientes. 55 La ruptura de un aneurisma renal es rara. 
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Hasta en el 54% de los casos se presenta hipertensi6n en 

alg6n momento de la evoluci6n. 56 se han observado alteracio­

nes renales secundarias a la hipertensi6n hasta en el 30% de 

los pacientes en estudios de autopsia. Parece ser que la vas­

culitis renal difusa ocasiona hipertensi6n por aumento en la 

ranina y la aldosterona. 

Las arterias renales se ven afectadas hasta en el 05% de 

los casos con lesiones como las trombosis y microaneurismas 

de las arterias interlobares y arcuatas. 79 

Manifestaciones musculoeequeléticas. 

Artritis, artralgias y mialgias, se pueden ver hasta en el 

50% de los casos. Pueden ser secundarias a vasculitis de los 

músculos, lo que se encontr6 en el 40% de los casos de ne­

cropsia. 56 Los complejos inmunes circulantes con antígeno de 

superficie de hepatitis D (HBsAg} 1 se han relacionado con ma­

nifestaciones extrahepáticas de la enfermedad, y se han ais­

lado junto con disminuci6n del complemento en líquido sino­

vial. 57 cuando se presenta artritis, aparece en forma temprana 

y afecta principalmente los miembros inferiores en forma a­

simétrica. 7 Las lesiones 6seas son poco frecuentes. Se han 

descrito periostitis, neoformaciones 6eeas en periostio y ne­

crosis 6sea. 58•59•80 

Manifestaciones en sistema nervioso periférico. 

Se han observado hasta en la mitad de los casos. 56 Esto no 

es sorprendente, ya que los vasa nervorum se encuentran den­

tro de los vasos afectados por la PAN. 7•60
•
61 Generalmente se 

manifiesta como mononeuritis con alteraciones sensomotoras, 
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traducidas como parestesias, disestesias y debilidad. ·~. 

Manifestaciones en aparato digestivo. 

Se presentan hasta en el 44% de los casos,56 y se expresan 

con n&usea, vómito y dolor abdominal. Una manifestaci6n el!-

nica poco usual es la "angina intestinal" ocasionada por vas­

cu1i tis de arterias mesentéricas. Consiste en dolor abdominal 

postprandial; se acompaffa de anorexia y pérdida de peso. 

Se han descrito esteatorrea y síndrome de mala absorción 

en pacientes con PAN. La vesícula se encuentra lesionada has­

ta en el 10% de los casos, y el apé'ndice en 7%. En niftos se 

han descrito enteritis ulcerativa aguda, colitis y sangrado 

de tubo digestivo bajo. 4 

Sangrado mayor, perforaci6n de víscera hueca e infarto in­

testinal se han descrito en el 6.5% y 1.4% respectivamente.56 

En una serie de 36 casos se eñcontr6 lesi6n en páncreas 

en el 53%; del hígado en el 39%; de vesícula en el 35% y del 

intestino en el 20%. 62 cuando se afecta el intestino, la mayor 

frecuencia es en yeyuno y con menor frecuencia el recto sig­

moides .63 La ascitis es rara en la PAN; s61o se ha descrito en 

un paciente de 26 affos con antecedentes de daffo hepático por 

alcoholismo. 64 

Manifestaciones cutáneas. 

La piel se afecta hasta en un 40%.56 Las manifestaciones 

son inespecíficas como un rash maculopapular, de color purpú­

rico y urticariforme. Es más característica la presencia de 

n6dulos la cual se encuentra en el 15% de los pacientes y más 

frecuentemente en niffos. En una serie de 9 niffos se encontra-
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ron en 7. 5 Se localizan en el tejido subcutáneo, suelen ser 

dolorosos y tener cambios inflamatorios. Las extremidades in­

feriores son los sitios más frecuentemente afectados. 

Los n6dulos subcutáneos a lo largo de los vasos sanguíneos, 

se han considerado como patognom6nicos y se afirma que en ni­

ffos no es frecuente que la biopsia de piel sea positiva si no 

hay n6du10. 6 

En una serie de 20 casos se observ6 rash en 15; máculoeri­

tematoso en 12 y multiforme en 3,14 

Hasta en el 40% de los casos se ha encontrado livedo re­

ticularis, sobre todo en las extremidades. Con menor frecuen­

cia se observan equimosis, vasculitis del lecho ungueal, y 

gangrena1 se ha descrito fen6meno de Raynaud. 5114 

Manifestaciones cardiacas. 

Dos terceras partes de los estudios necrópsicos muestran 

datos de afección cardiaca, aunque sólo en una tercera parte 

hay datos clínicos de lesión cardiaca, lo que sugiere que a 

pesar de que el corazón es el segundo órgano más frecuente­

mente afectado, la detección cl!nica de la lesión es difí­

cil. 56 Los datos clínicos más frecuentes son insuficiencia 

cardiaca congestiva resultante de vasculitis coronaria o hi­

pertensión. Infarto y pericarditis se encuentran hasta en el 

62% de los pacientes. 65 La afección del sistema de conducci6n 

es mucho más frecuente a nivel sinoatrial, y se debe a la le­

si6n de las arterias que nutren al sistema. 65 La arteritis co­

ronaria se observa hasta en el 62% de los pacientes y es cau­

sa frecuente de muerte en pacientes menores de un afio. 14 •65•67 



En una serie de 20 niffos, 18 tenían afecci6n de arterias 

coronarias y cardiomegalia por crecimiento de cavidades iz-c 

quierdas. En una serie similar de 36. niffo~~. 8~ enconf:r6 car­

diomegalia en el 61% y lesi6n coron~ri~ e~: ~-i 5~-%~ ~.,4,;6z··;_ 
La dilataci6n aneurismá~ica de ¡as ramas d-e-l~ -~oron'aria. 

izquierda, es la lesi6n más frecuente; los ~~Bu~is.~aa ·:g~ile­
ralmente se acompafian de trombosis. 5•51 La lesi6n ca"rdiaca pue­

de ser secundaria a hipertensi9n o falla rena1. 62 

Manifestaciones en sistema nervioso central. 

Se han descrito lesiones en sistema nervioso central (SNC) 

tanto clínicas como en estudio necr6psico en el 25% de los pa­

cientes. La manifestaci6n más frecuente fué el accidente vas-

cular cerebral (AVC), seguido de alteraciones en el estado de 

conciencia y crisis convulsivas. Rara vez se ve neuropatía 

craneal. Se han encontrado lesiones de PAN en todo el sistema 

vascular del SNC, incluyendo al sistema vertebral, carotídeo 

y meníngeo. 56 

Otras manifestaciones son síndrome meníngeo, 5 papiledema, 

irritabilidad, opist6tonos 58 y signos cerebelosos.59 

Manifestaciones oculares. 

En una serie de 550 casos, 10% tenía afecci6n ocular. 70 En 

la mayoría, las lesiones oculares son debidas a hipertensi6n, 

y menos frecuentemente a vasculitis ocular. 

Las vasculitis de la arteria retiniana puede acompafiarse 

de oc1usi6n arterial. Otras lesiones son aneurisma de la ar-

teria retiniana, edema y atrofia del disco 6ptico, y vasculi­

ti~ de las arterias ciliar y coroidea con evoluci6n clínica 

silenciosa. 
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El edema retiniano secundario a la inflamaci6n coroidea 

puede causar desprendimiento de la retina. 56 

Con menor frecuencia se observan epiescleritis, iritis, u­

veítis, queratitis y Glceras corneales. La afecci6n de los 

vasos orbitarios produce exoftalmos. 16•1º 
Rara vez se han observado síndrome de Horner, nistagmus, 

epifora, edema periorbi tario y equimosis periorbitaria. 53 

Manifestaciones pulmonares. 

La afecci6n pulmonar es muy rara. En una revisión de 111 

casos s610 se encontr6 lo que los autores denominaron "forma 

pulmonar de la PAN" en 14. 71 Clínicamente es dudoso que muchos 

de estos caeos sean PAN, ya que algunos, con antecedentes de 

asma pueden ser ejemplos de síndrome de Churg-Strauss. 

La lesi6n pulmonar puede ser de tipo primario o secundario: 

la lesi6n primaria es manifestaci6n directa de la inflamaci6n 

necrosante de los vasos pulmonares y parénquima pulmonar, y 

puede ser de tipo infiltrativo o nodular. Sin tratamiento per-

siete por largos períodos; responde rápidamente a los este­

roidesr tales lesiones son el infarto pulmonar, la insuficien­

cia cardiaca congestiva secundaria a disfunci6n renal y la 

neumonía. . 
Una respuesta rápida a los esteroides apoya el diagn6stico 

de PAN pulmonar. Este tipo de lesi6n rara vez se ve en pedia­

tría. 53 Otras manifestaciones pulmonares son el derrame pleu-
8 . 

ral, hemoptisis, infiltrados pulmonares, sinusi tia, otitis, 

tos, rinorrea y odinofagia.8•53•72 
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Manifestaciones varias. 

En algunas series se han descrito edema angioneur6tico, 5 

rinorrea purulenta, edema de cara y extremi~ades,68 y perfo-

raciones del eeptum nasai. 5• 14 

, 
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PRUEBAS DE LABORATORIO. 

Los datos más frecuentes en PAN son la anemia, ocasional-

mente de tipo hemolítico1 trombocitosis, leucocitosis, oca­

sionalmente con reacci6n 1eucemoide1 raramente eosinofilia, 

aumento en la velocidad de sedimentaci6n globular en forma 

más o menos constante1 alteraciones en el sedimento urinario, 

retenci6n de azoados y disminuci6n en el índice de depuraci6n 

de creatinina en pacientes con lesi6n renal. Pruebas de fun­

cionamiento hepático moderadamente alteradas, a6n sin datos 

clínicos de lesi6n hepática. En los casos con afecci6n del 

SNC puede encontrarse hiperproteinorraquia y mínima pleoci­

tosis en el líquido cefalorraquídeo. 4•7•12 •53 

El factor reumatoide puede ser positivo; los anticuerpos 

antinucleares (AAN) en la gran mayoría de los casos son nega­

tivos; cuando son positivos, por excepci6n, es a títulos muy 

débiles. Puede haber disminución del complemento; hiperinmu­

noglobulinemia inespecífica, .especialmente de JgG e JgE. Las 

crioglobulinas habitualmente se encuentran elevadas. 4•7•12
•
53 •73 

Generalmente la proteína e reactiva (PCR) es positiva y se 

ha utilizado como indicador de actividad de la enfermedad; es 

de las pruebas positivas más constantes. 74 

Frecuentemente se menciona la asociación de la PAN con pro­

cesos infecciosos; se le ha encontrado asociada a glomerulo­

nefritis postestreptoc6ccica y a infecciones de vías aéreas 

por estreptococo del grupo A. 4 Pueden encontrarse elevadas 

las antiestreptolisinas, pero s610 en algunos casos, a pesar 

de que se ha logrado producir lesiones de PAN en conejos con 
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la inyecci6n de estreptococo beta hemolitico. 51 

La asociaci6n de PAN con antígeno de hepatitis B se conoce 

desde 1947,22 pero no se ha visto en niños. 56 

En síntesis no existe ninguna prueba de laboratorio espe­

~Ífica1 algunas e61o son orientadoras o permiten vigilar su 

evo1uci6n. 
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METOOOS HISTOPATOLOGICOS DE DIAGNOSTICO. 

Para establecer el diagn6stico de PAN es necesario recu­

rrir a biopsias prácticamente siempre. Para aumentar la posi­

bilidad de que estos estudios sean positivos, es necesario 

obtener los especímenes de tejido de los sitios que demues­

tren lesi6n, individualizando la toma en cada caso· en parti-

cu lar. 

Como en la PAN las manifestaciones pueden ser múltiples e 

inespec{ficas no es raro que se obtengan muestras a ciegas. 

No obstante lo anterior, las biopsias de múscu10, rifi6n ner­

vio periférico y testículo se han considerado como las que 

con más frecuencia brindan datos positivos para el diagn6s-

tico, y con menos frecuencia las biopsias hepáticas y de piel. 60•75 

Los hallazgos esperados son los mencionados al describir 

las diferentes etapas de evoluci6n histopatol6gica. 
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KETODOS OIAGNOSTICOS ~ GABINETE RADIOLOGICO. 

No existe una lesión radio16gica característica. Sin embar­

go los estudios angiográficos son extraordinariamente útiles 

para el diagn6stico. 

La primerpvez que se describieron alteraciones angiográ­
'-

ficas en la PAN fue en 1965 por Fleming. 76 A partir de entonces 

la angiograf{a se ha convertido en uno de los instrumentos de 

diagn6stico más útiles en la PAN pues puede establecer el diag­

n6stico hasta en el 80% de los casos. 56 

Las lesiones son aneurismas saculares y alteraciones en el 

calibre y tamafio del vaso, que puede llegar a ocluirse. 

Los sitios en donde con mayor frecuencia se encuentran al­

teraciones son las arterias renales, mesentéricas, hepáticas 

y coronarias, aunque pueden existir en cualquier otro sitio. 

A pesar de su gran especificidad, no siempre existe corre­

laci6n entre los hallazgos angiográficos y los hallazgos cl{­

" nicos .77 
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ABORDAJE DIAGNOSTICO. 

Para establecer el diagn6stico de PAN además del cuadro 

clínico sugestivo, se requiere la demostraci6n angiográfica 

de lesiones compatibles con PAN1 la demostraci6n histopato-

16gica de lesiones características de la enfermedad o ambas. 

El dilema estriba en determinar qué paciente tiene cuadro clí­

niconico sugestivo de PAN cuando las manifestaciones de la 

enfermedad son tan polim6rficas. 

Debe sospecharse PAN cuando; 1) existe fiebre y pérdida 

de peso en una enfermedad sistémica no diagnosticada1 2) cuan­

do se presentan eventos isquémicos en SNC o coraz6n sin ex­

plicaci6n 1 3) cuando hay abdomen agudo; 4) cuando hay hiper­

tensión o alteraciones en el sedimento urinario1 5) cuando 

hay neuropat{a o miopat{a y 6) cuando existe rash cutáneo (in­

cluyendo púrpura palpable, livedo reticularis y nódulos subcu­

táneos), 56 

Aunque se han hecho esfuerzos para establecer rutas diag­

nósticas en PAN, 75 el punto critico para establecer el diag­

nóstico es el momento en que se piensa en esta posibilidad 

y no tanto en el m~fodo que se siga para confirmarlo, pues 

en la mayor{a de los casos debe individualizarse. 
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TRATAMIENTO. 

Hasta antes de la terapia esteroidea en casos de PAN en 

1950,78 el pron6stico de la enfermedad era habitualmente fa­

tal con una sobrevida no mayor del 13% a los 5 aftas del ini­

cio de las manifestaciones. Con los asteroides la sobrevida 

mejor6 hasta el 48%. 61 Los primeros informes de terapia este­

roidea e inmunodepresora asociadas comenzaron a aparecer en 

la década de los 70. 8'1ºcon esta asociaci6n la sobrevida a 5 

aftas se increment6 basta el 90%. 9 

Las drogas inmunodepresoras utilizadas hasta el momento 

en asociaci6n a la terapia esteroidea son; ciclofosfamida y 

azathioprina. También se ha propuesto el uso de ciclosporina 

A, pero no se ha utilizado. 

La terapia esteroidea está encaminada a suprimir la res­

puesta inflamatoria resultante del depósito de complejos in­

~unes, y la asociaci6n de asteroides e inmunodepresores se en­

C3mina a modular la respuesta inmune.9 
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MATERIAL X KETODQS. 

De noviembre de 1970 a junio de 1989 se diagnosticó PAN a 

10 niHos en el servicio de Inmunología del Instituto Nacional 

de Pediatría de México (INP), los que se incluyen en este es-

tudio retrospectivo. 

Se utilizaron como criterios diagn6sticos la presencia de 

cuadro ct!nico sugestivo de proceso vascut!tico, más la com-

probaci6n histo16gica y/o angiográfica de PAN. 

Se consideró como paciente con cuadro clínico sugestivo 

de proceso vascul!tico al que presentó uno o más de los sín­

dromes mencionados previamente como sugestivos de dicho diag­

nóstico. 56 

Se revisaron los expedientes de cada caso y los resulta­

dos fueron concentrados y posteriormente analizados en con-

junto. 
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RESULTADOS. 

Frecuencia. 

En el periodo comprendido entre noviembre de 1970 y mayo 

de 1989, se diagnosticaron 10 casos de PAN en el servicio de 

Inmunología del INP. En los lustros de 1970-1974, 1975-1979 

y 1980-1984, se diagnosticaran 2 casos en cada uno. En el pe­

riodo de 1985 hasta la fecha se diagnosticaron 4 pacientes. 

Su frecuencia por grupos de edad fuér de O a 2 afias, un 

caso1 de 2 a 6 aftas, 3 casos1 de 6 a 12 años, 3 casos y de 

12 a 18 aftas, 3 casos. 

Predomin6 en el sexo masculino con 6 de los 10 casos, en 

proporci6n de 1.s r 1 sobre el sexo femenino. 

Datos clínicos. 

La evo1uci6n desde el inicio de la sintomatolog{a hasta su 

ingreso al hospital vari6 desde menos de 1 mes, en 3 casos1 

hasta 3 meses en 7 pacientes y en 1 caso fué mayor de 18 me­

ses. 

De los síntomas generales inespec{ficos, el más frecuente 

es la fiebre, que fué invariable. Astenia, adinamia y ataque 

al estado general se presentaron en B de nuestros pacientes. 

Se encontr6 cefalea en 6 de ellos, en la mayoría sin rela­

ci6n con hipertensi6n y casi siempre al inicio de la enfer­

medad. También se encontraron adenomegalias en 6 pacientes al 

ingreso y en 1 durante la evoluci6n. Menos frecuentemente se 

present6 hiporexia y pérdida de peso. 

En 6 pacientes hubo manifestaciones articulares: 2 presen­

taron artritis y 4 artralgias. Las mialgias o debilidad mus-
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cular se presentaron .en-3 casos_ y_en 4 pacientes no hubo ma­

nl festaclones mloartlcul~r.es •.- (Cu ad.ro No. 1). 

1.-

2.-

3.-

Cuadro No. 1 

MANIFESTACIONES CLINICAS 

(manifestaciones generales y mloarticulares) 

s{gno/Síntoma Nómero de pacientes 

Al ingreso Evo1uci6n 

Fiebre prolongada 9 1 

Ataque al estado general 8 o 

Cefalea 5 1 

~·-.Adenomega1ias 6 1 

s.- Pérdida de peso/hlporexia 4 o 

··- Manifestaciones articulares 6 o 

7.- Manifestaciones musculares 3 o 

Las manifestaciones clínicas de 1esi6n renal fueron poco 

frecuentes: en 4 de los pacientes hubo edema1 en 2 hematuria 

macrosc6pica1 en 2 poliurla1 en 1 ollgurla y en 1 dolor lum­

bar. 

En este Óltirno el dolor continu6 a lo largo de toda la e­

volucl6n del padecimiento. (Cuadro No. 2) 
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Cuadro No, 2 

1.-

2.-

J.-

4.-

5.-

MANIFESTACIONES CLINICAS 

.(manifestaciones 1renales) 

SÍgno/Síntoma Número de 

Al ingreso 

Edema 4 

Hematuria macroscópica 2 

Poliuria 1 

Oliguria o 
Dolor lumbar 1 

pacientes 

Evolución 

o 

o 
1 

1 

o· 

Dentro de los datos clínicos de a·fecci6n cardiovascular, 

los más frecuentes fueron los soplos, que-.se encontraron en 7 

pacientes y la hipertensión arterial si,~témica, qu~ se vi6 en 

3 casos al ingreso y en 2 durante la evolución (al inicio del 

tratamiento esteroideo) • En uno de los niffos nunca se ha en­

contrado elevación de la presión arterial, aunque a su ingre­

so presentaba retinopatía hipertensiva grado III. 

Hubo arritmias en 3 pacientes y frote pericárdico en l. s6-

lo un caso tuvo insuficiencia cardiaca secundaria a crisis 

hipertensiva. En 2 pacientes hubo dolor precordial anginoso 

y en otros 2 disminución en los pulsos periféricos. En dos 

pacientes se encontr6 hipertensión pulmonar en el cateterismo 

cardiaco. (Cuadro No. 3) 



1.-

2.-

3.-

4.-

s.-
6.-

7.-

MANIFESTACIONES CLINICAS 

(manifestaciones cardiovasculares) 

S{gno/SÍntoma N6mero de 

Al ingreso 

Hipertensi6n 3 

Soplos 3 

Dolor precordial o 
Arritmias o 
Frote pericárdico o 
Insuficiencia cardiaca 1 

Disminución de pulsos 1 

27. 

cuad o No. 3 

pacientes 

Evoluci6n 

2 

4 

2 

3 

1 

o 
1 

En el aparato digestivo, se encontr6 hepatomegalia en 7 

niftos al momento del diagn6stico, y en 5 se acompañó de es­

plenomegalia. Cuatro pacientes tuvieron v6mito como dato ini­

cial y en l se presentó durante la evoluci6n. Cinco pacien­

tes presentaron dolor abdominal de tipo difuso y en uno de 

ellos se presentó dolor que podría corresponder al síndrome 

de "angina intestinal", siendo éste el único paciente que tu­

vo perforaci6n intestinal (11 perforaciones en íleon termi­

nal). Tres pacientes tuvieron melena y hematemesis como mani­

festaci6n de vasculitis en la mucosa del tubo digestivo. Más 

rara fue la con~tipaci6n, que se observ6 en 2 nifios y más aún 

la ictericia y acolia que s610 se vieron en 

(cuadro No. 4) 

caso. 



1.-

2.-

3.-

4.-

5.-

6.-

7.-

e.-

28. 

cuadro No. 4 

MANIFESTACIONES CLINICAS 

(manifestaciones en aparato digestivo) 

S!gno/Slntoma Número de casos 

Al ingreso Evo1uci6n 

Hepatomegalia 7 o 
Esplenomegalia 5 o 
Dolor abdominal 5 o 
Náusea / v6mito 4 1 

Constipaci6n 1 1 

sangrado de tubo digestivo 1 2 

Perforaci6n intestinal o 1 

Ictericia / acolla 1 o 

La expresi6n cutánea más frecuente fue el exantema mácu­

lopapular, y se vi6 hasta en la mitad de los casos. Los n6-

dulos subc.utáneos s610 so presentaron en 4 pacientes. En 3 

nifios hubo lesiones necr6ticas que se localizaron en mano y 

pabellón auricular, y en 2 se presentó vasculitis visible en 

palmas y plantas. 

En 2 pacientes se encontraron petequias y equimosis como 

datos de pequefias hemorragias vasculares. Las úlceras en mu­

cosas se presentaron en 2 pacientes. El fen6meno de Raynaud, 

lívedo reticularis, alopecia y eritema malar tipo lupus, se 

presentaron raramente, viendose en 1 paciente respectivamente. 

(Cuadro No. 5) 
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cuadro No. 5 

MANIFESTACIONES CLINICAS 

(manifestaciones cutáneas) 

signo/síntoma Número de pacientes 

Al ingreso Evoluci6n 

1.- Rash máculopapular 2 3 

2.- N6dulo subcutáneo 2 2 

3.- va'sculi tis de palmas y plantas 1 1 
1 

4.- Lesiones necr6ticas 2 

s.- Petequias / equimosis 1 1 

6.- Ulceras orales 1 1 

1.- Fen6meno de Raynaud 1 o 
B.- Livedo reticularis 1 o 
9.- Alopecia o 

10.- Eritema malar tipo lupus o 

Las principales manifestaciones neuro16gicas fueron el sín­

drome piramidal y la alteraci6n de pares cranealos, que se 

vieran en 3 pacientes cada una. 

Dos pacientes expresaron su enfermedad como AVC y otros 2 

tuvieron crisis convulsivas. 

En 2 casos hubo datos de neuropatía periférica y 2 más tu­

vieron alteraciones en el estado de alerta. (Cuadro Na. 6) 



1.-

2.-

3.-

4.-

s.-

6.-

1.-

MANIFESTACIONES CLINJCAS 

(manifestaciones neurológicas) 

S{gno/Síntoma N6mero de 

Al ingreso 

Alteraciones en el estado de 

alerta 1 

Alteraciones en pares cranea-

les 1 

síndrome piramidal 2 

Alteraciones en sensibilidad o 

Neuropatla periférica 1 

Crisis convulsivas o 

Hemiplejia / AVC o 

30. 

cuadro No. 6 

pacientes 

EvoI.uci6n 

1 

2 

1 

1 

1 

2 

2 

Las manifestaciones respiratorias fueron menos frecuentes. 

Tres niffos tuvieron derrame como expresión de lesi6n pleu­

ral, 2 tuvieron disnea y 2 más presentaron tos, en 1 de ellos 

con rasgos hemopt6icos, pero ninguna otra característica en 

particular. 

Tres pacientes tuvieron epistaxis, 2 de ellos en re1aci6n 

con hipertensión y en el otro caso se acompañ6 de voz nasal, 

rinorrea verdosa fétida y halitosis. (Cuadro No. 7) 



1.-

2.-

3.-

4.-

s.-

6.-

,31. 

cua ro No. 7 

MANIFESTACIONES CLINICAS 

(manifestaciones en aparato respiratorio) 

S{gno/S{ntoma Número de pacientes 

Al ingreso Evoluci6n 

Derrame pleural 1 2 

Epistaxis 3 o 
Rinorrea I odinofagia 1 1 

Tos 2 o 

Hemoptisis 1 o 

Disnea 2 o 

Pocas fueron las manifestaciones oculares. Un paciente tu­

vo como signo inicial exoftalmos; en 4 se encontraron altera­

ciones en el fondo del ojo, aunque no hay descripci6n del 

mismo en 5 expedientes. 

Finalmente, otras manifestaciones clínicas encontradas fue­

ronr amenorrea, sibilancias y ufias en vidrio de reloj en l 

caso cada una. (Cuadro No. 8) 



MANIFESTACIONES CLINICAS 

(manifestaciones oculares y varias) 

32. 

cuadro No. e 

S!gno/Sfntoma Número de pacientes 

oculares 

1.- Exoftalmos 

2.- Conjuntivitis / lagrimeo 

3.- Fondo de ojo anormal 

1.- Amenorrea 

2.- Sibilancias 

3.- Uffas en vidrio de reloj 

Datos de laboratorio 

Al ingreso 

l 

2 

2 

l 

Evoluci6n 

o 
o 
2 

o 
o 

o 

Las alteraciones hematol6gicas fueron las más constantes. 

En 9 casos hubo anemia al ingreso, que fué desde 3.7 g/dl 

hasta 10 g/dl. En 7 pacientes hubo aumento de la velocidad de 

sedimcntaci6n globular (VSG) al ingreso y en 6, leucocitosis 

por arriba de 10,000 leucocitos por mm 3 , dos de los cuales 

tuvieron reacci6n leucemoide (1 paciente menor de 1 año y o­

tro de 7 afias). En todos se busc6 eosinofilia; pero sólo se en­

contr6 en 4 y siempre asociada a parasitosis. 

Hubo trombocitosis en 4 sin datos clínicos de fen6menos 

tromb6ticos y 3 presentaron trombocitopenia, siempre durante 

la evoluci6n y nunca se acompaff6 de síndrome purpúrico o tras­

torno hemorrag!paro. (Cuadro No. 9) 



1.-

2.-

3.-

4.-

s.-

6.-

1.-

DATOS DE LABORATORIO 

(hemato16gicos) 

33. 

Cuadro No. 9 

Estudio Número de pacientes 

Al ingreso Evoluci6n 

Anemia 9 o 
Leucoci tesis 6 o 
Eosinofilia 2 2 

Trombocitopenia o 3 

Trombocitosis 3 

Reticulocitosis 3 3 

Aumento en la VSG 7 o 

Igualmente frecuentes fueron los datos de disfunci6n renal. 

Hubo retención de azoados (creatinina mayor de 1 mg/dl) en 

4 pacientes y disminución del índice de depuraci6n de creati­

nina (menos de 60 ml/min) en 6 niños. Seis presentaron fil­

trado glomeru1ar alterado1 hubo proteinuria en 4 (más de 50 

mg/m 2/d{a) y eritrocituria y leucocituria (más de 1,000 y 

2,000 células respectivamente) en cinco. 

Las pruebas de función hepática (PFH) s6lo se encontraron 

alteradas en 2 pacientes {sólo 1 tenía hepatomegalia). 

(Cuadro No. 10) 



,.. 

DATOS DE LABORATORIO 

(renales y hepáticas) 

Estudio Nómero de 

" Al ingreso 

rum..u 
1.- Retenci6n de azoados 4 

2.- P.lteraciones en el sedimento 

urinario 3 

J.- Proteinuria 1 

4,- Depuraci6n de creatinina baja 4 

He~itico 

1.- Pruebas de funci6n hepática 

alteradas 2 

34, 

cuad o No. 10· 

pacientes 

Evoluci6n 

o 

2 

3 

2 

o 

En los exámenes inmunol6gicos, el dato más constante fué 

hiperinmunoglobulincmia, sobre todo de IgG e IgM que se ob­

serv6 en 7 pacientes. Al momento del ingreso s6lo se deter­

minaron complejos antígeno-anticuerpo circulantes por medi­

ción de crioglobulinas a 2 pacientes, 1 de los cuales tuvo 

prueba positiva. Con sospecha diagn6stica de PAN, se deter­

minaron en otros 7 y fueron positivas en 4. No hubo cambio 

durante la evolución en las cifras de crioglobulinas en quie­

nes se determinó al ingreso. 

La PCR fue positiva al ingreso en los 5 pacientes a quie­

nes se les cuantificó1 en dos de ellos no hubo descenso en 
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'determin_aciones posteriore~ y en: l. de ellos se negativiz6. A 

otros 2 pacientes se les cuantific6 ·.durante la evoluci6n Y 

fue positiva en 1. · "· .. · 

Unicamente 2 pacientes mostr~-~~~--~-Í~m1'nuci6n 
del complemento hemo1J:tico t~~a-i>; .. -· 

en las cifras 

No hubo anticuerpos contra DNA nat;ivo, (antiDNAn), contra 

antígenos extraídos del núcleo (antiENA) o contra mitocondrias 

en ningún caso. 

Dos pacientes tuvieron anticuerpos antimúsculo liso y 1 

contra DNA desnaturalizado (antiONAd), los 3 a títulos muy 

bajos. 

Al momento del ingreso s6lo en l .de los casos se encentra-

ron anticuerpos antinucleares (AAN) positivos a títulos muy 

bajos pero las determinaciones posteriores fueron negativas. 

Las pruebas de látex para factor reumatoide (lxFR) sólo 

fueron positivas en 3 pacientes. (Cuadro No. 11) 

!.-

2.-

J.-

4.-

5.-

6.-

7.-

DATOS DE LABORATORIO 

(inmunol6gicos) 

cuadro No. 11 

Estudio Número de pacientes 

Al ingreso Evolución 

Proteína e reactiva 5 1 

Látex para Factor Reumatoide o 3 

Crioglobuli nas 4 

Anticuepos antinucleares (+) 1 o 

Anti DNA desnaturalizado (+) o 1 

Anti Músculo liso (+) o 2 

Hiperinmunoglohulinemia 7 o 



36, 

En todos los pacientes se' desCart6 etiología infecciosa o 

parasitaria al inicio por estudios.bacterio16gicos diversoss 

coprocultivo·1 urocultivo1 exudado far{ngeo1 .hemocultivo1 b6s­

queda de bacilos ácido alcOhol r~si&tentes (BAAR) en orina y 

jugo gástrico, as! como estudios coproparasitosc6picos y b6s­

queda de células con inclusiones virales. Además se realiza­

ron pruebas sero16gicas como determinaci6n de antígeno Aus­

tralia, virus HIV, virus de inc1usi6n citomegálica, rubeola 

y herpes, antiestreptolisinas, VDRL, reacciones febriles para 

salmonella, contrainmunoelectroforesis para fasciola hepática 

e intradermorreacci6n con PPD. 

Los parásitos más frecuentemente aislados fueron1 Ascaris 

lumbricoides, Giardia Lamblia y Fasciola hepática y Estrongi­

loides stercolaris en l caso respectivamente. 

Los dos pacientes que tuvieron prueba de DAAR positiva (l 

en orina y otro en jugo gástrico) tuvieron reacción negativa 

al PPD. 

Los gérmenes más frecuentemente aislados fueron Cándida Al­

bicans y Escherichia coli en urocultivo y s61o en l paciente 

se ais16 Klebsiella sp. en hemocultivo. 

En todos los pacientes fué negativa la determinaci6n de 

antígeno Australia1 de los 3 pacientes en quienes se determi­

n6 la cifra de antiestreptolisinas 2 la tuvieron elevada, 

(Cuadro No. 12) 

Estudios de Gabinete 

Ocho pacientes tuvieron cardiomegalia desde el ingreso de­

mostrada radio16gicamente. Dos pacientes tuvieron infiltrado 



1.-

2.-

3.-

4.-

s.-
6.-

7.-

a.-

DATOS DE LABORATORIO 

(infecto-parasitarios) 

37, 

cuadro No. 12 

Estudio Número de p;cientes 

Al ingreso Evolución 

Protozoarios 1 4 

Helmintos 1 2 

Citomegalovirus 1 o 
Estudio de BAAR (+) o 2 

Antlgeno Australia (+) o o 
PPD (+) o o 
Antiestreptolisinas elevadas 1 o 
Aislamiento bacteriol6gico o 3 

pulmonar intersticial al ingreso y 1 lo desarro116 posterior­

mente, aunque de relacion6 con un episodio bronconeum6nico. 

En 3 de los pacientes hubo datos radio16gicos de derrame 

pleural y el estudio citoqu!mico del liquido pleural de uno 

de ellos mostr6 ser un exudado. 

Hubo alteraciones en los electrocardiogramas (ECG) de 7 pa­

cientes. El dato más frecuente fué crecimiento de cavidades 

ventriculares en los 7. Tres tuvieron además datos de isque­

mia subepicárdica, 3 trastornos de la repolarización, 2 datos 

de sobrecarga y 1 trastornos del ritmo. 

Los ecocardiogramas bidimensionales y en modo M, s61o co­

rroboraron los crecimientos de las cavidades cardiacas. 

(Cuadro No. 13) 
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cuadro No. 13 

ESTUDIOS DE GABINETE 

·(radio16gicos y electrocardiográficos) 

Las alteraciones en el electroencefalograma (EEG} fueron 

frecuentes; s610 3 de los pacientes no las tuvieron. La ma­

yoría mostraron datos de encefalopat{a difusa en grado varia­

ble. De los pacientes que cursaron con AVC s6lo uno tuvo da­

tos de focalizaci6n. 

En el único paciente en quien se practic6 tomograf!a axial 

computada (TAC) de cráneo, se demostr6 una zona de infarto y 

datos sugestivos de vasculitis. 

A los 6 pacientes con disminuci6n en el Índice de depura-
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ci6n de creatinina se les practic6 urÓgrafia · exc.retOra. Y ga­

magrama renal. Tres tuvieron alte~acion~~··en ·la eliminaci6n 

de la sustancia radioopaca y 4 ~n·. i:.'·a::-~li~.Ínac16n del radio­

trazador. (Cuadro No. 14)" 

1.-

2.-

3,-

4.-

5.-

6,-

ESTUDIOS DE GABINETE 

(estudios varios) 

cuadro No. 14 

Estudio Número de pacientes 

Al ingreso Evoluci6n 

EEG alterll.do 3 4 

Orografía excretora alterada o 3 

Gama grama renal alterado o 4 

TAC cerebral (infarto) o 

Ecocardiograma 2D anormal o 2 

Ecocardiograma modo H al tarado o 2 

s610 en 1 paciente no se hizo biopsia1 a 2 de los pacien­

tes se les realiz6 l biopsia1 a 3 se les realizaron 2 biopsias1 

a 1 se le practicaron 3 y a 2 niHos se les hicieron 5 biop­

sias. 

Se tomaron en total 7 biopsias de piel; 3 de ganglio1 2 de 

nódulo; 3 de riñ6n1 2 de mucosa rectal1 2 de h{gado1 1 de ar­

teria temporal1 1 de tejido retroorbitario y en 1 caso se hi­

zo estudio histopatol6gico de un segmento de Íleon resecado 

quirúrgicnmente, 
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Todos los estudios de biopsia de n6dulo y rift6n aportaron 

datos positivosas{ como una de las biopsias de piel y de gan­

glio. La pieza quirúrgica de Íleon y la muestra de tejido re­

troorbitario tambi&n confirmaron el diagnóstico. (Cuadro No. 15) 

Paciente 

1 

HALLAZGOS HISTOLOGICOS 

Sitio de biopsia 

piel, ganglio, n6dulo, mu­
cosa rectal y arteria ________ t!!,mJlO.[.aJ... _____ _ 

cuadro No. 15 

(+) a PAN 

nódulo y ganglio 

_ _ l. _______ riltá,n_y_p!.e!. _________ r,!Ji2_n ___ _ 

_ _ l. _ ___ -_o_-_o_-_o_-_o_-_o_-_o_-_____ o_-_o_-_o_-_o_ 
- - .i - - - - - - - - _pi.•.!. .L2.l - - - - - - - - .J'i.•!. ll.l -·-
- _ ~ _____ _p!.eJ..,_gAngl!.o_e_h!g~dg ____ o_-_o_-_o_-_o _ 

_ 2 _ _ ___ ll!!.on ~ musoa.a_r!!,c.,t.a!. ______ t1e2n ___ _: 

7 tejido retroorbitario 
_ _ _ _ _ _ _ .i:i.!!6n ____ _ 

_ .2__ _ _ n2,d,Y.lg, ___ _ 

10 rift6n 

tejido retroorbi­
- _tAr!o_y_r!ffgn _ 

n.6gul,o __ _ 

rifl6n 

Se realiz6 estudio angiográfico o de cateterismo cardiaco 

a 6 pacientes; en todos hubo datos positivos: imágenes arra-

sariadas en la pared vascular, estrechamientos, oclusi6n, i-

rregularidadeeo microaneurismas; 2 tuvieron hipertensi6n pul-

manar. 

Hubo lesiones muy extensas como en los casos número 3 y 5, 
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que presentaron lesiones en 4 o 3 sitios diferentes1 y lesio­

nes únicas como en el caso número e. 

Hubo lesi6n en arterias renales en 4 pacientes siendo las 

más afectadas, las arterias mesentéricas, pulmonares, coro­

narlas y car6tidas internas se encontraron lesionadas en 2 

casos cada una y hubo lesi6n en oftálmicas, aorta y arterias 

de extremidades en 1 caso respectivamente. (Cuadro No. 16) 

Cuadro No. 16 

HALLAZGOS ANGIOGRAFICOS 

Sitio 

de 

1esi6n Paciente 

1 2 3 4 5 6 7 B 9 10 

Renal. X X X X 

coronarla X X 

Mesentérica X X 

Pulmonar X X 

carótida Int. X X 

Oftálmica X 

Aorta X 

Extremidades X 

Tratamiento 

Todos los pacientes recibieron tratamiento antiinflamato­

rio con asteroides (prednisona 1-2 mg/Kg/d{a o hidracortieo­

na 10 mg/Kg/d{a) y a 9 se les asoció tratamiento inmunodepre-
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sor. s610 1 de los niffos fue tratado con esteroides exclusi­

vamente. 

Tres pacientes recibieron al ingreso metilprednisolona (30 

mg/Kg/día), dada la severidad del cuadro clínico inicial Y 

otros 4 recibieron como medida terapéutica de urgencia de 5 a 

7 dosis de mostaza nitrogenada (0.1 mg/Kg/dosis) antes del i­

nicio del tratamiento definitivo. 

El tratamiento inmunodepresor incluy6 principalmente ciclo­

fosfamida (3.3 mg/Kg/d!a), y s61o en 3 pacientes que no tole­

raron bien el medicamento pues presentaron cistitis hemo­

rrágica, se sustituy6 por clorambucil (O.l - 0.2 mg/Kg/d{a) o 

azathioprina (1-2 mg/Kg/día). 

Complicaciones mucho menos severas fueron leucopenia tran­

sitoria, alopecia, y aumento en la pigmentaci6n de los dedos. 

El tratamiento de sostén incluy6 antihipertensivos y diu­

réticos en los casos de hipretnesi6n1 control diatético, su­

plemento de potasio y ocasionalmente analgésicos y transfu­

siones. 

Todas las complicaciones infecciosas fueron tratadas con 

diferentes esquemas que incluyeron antibi6ticos, antiparasi­

tarios y factor de transferencia. (Cuadro No. 17) 

Evoluci6n y seguimiento 

Tres pacientes fallecieron, 1 por ruptura de aneurisma de 

arteria renal, otro por insuficiencia renal cr6nica y el ter­

cero por septicemia producida por Klebsiella sp. 

Seis pacientes han continuado su control, de los cuales 2 

se encuentran actualmente asintomáticos después de 1 aflo de 



tratamiento y 4.se.encuentran asintomáticos y sin tratamiento 

después de de habe~- sido tratados pOr l. a 2 affos. --

La sobrevida máxima actual en éstB serie es.de-.15 'affos sin 

evidencia clínica de actiVidad de ia enfermedad. 

~Ro,- he·~ipieJ-Ía.- facia...: 
' . 

S6lo 2 pacientes tienen .secua.las: 

corpora1 derecha secundaria a AVC y ei otro, arritmia cardiaca 

asintomática. 

Uno de los pacientes abandon6 el: co~tro1 despu6s ·de un affo 

de tratamiento1 hasta. su iilt!ima consulta ·se, encontraba asin-
1 • 

temática. Desconocemos su estado actua1'. (cuadro No. 18} 

Medicamento 

Esteroides 

ciclofosfamida 

11.zathioprina 

Clorambucil 

Mostaza Ni trog. 

Antihipertensivo. 

TERAPEUTICA EMPLEADA 

Paciente 

1 2 3 4 5 6 .7 

X X X X X X X 

X X X X X X X 

X 

X X X 

X X X X 

X X X 

* Metilprednisolona en pulsos 
.! .. 

Cuadro No. 

8 9 ID 

x• x• x• 

X .x 

X 

17 
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1 

2 

3 

4 

5 

• 
7 

• 
9 

10 

SEGUIMIENTO Y EVOLUCION 

Tiempo de evoluci6n 
del padecimiento 
hasta la techa 

2a 

ISa 

•• 
la• 

!Da 

3m 

3a 

2• 

la 

la 

Tiempo 
de 

Tratamiento 

la 2m 

la 

•• 
l• 

2• 

2m 

2• 

la 

IOm 

la 

••• 
Cuadro No. 18 

Estado 
actual 

Huerta (ruptura de aneuria11a renal) 

Viva, con aecuetaa neuroldglcaa 

Huerto (inauflclencia renal crdnica) 

Se desconoce (abandonó aegulmlento) 

Vivo, aalntoi.itlco, aln trata•lento 

Huerto (compllcacidn lnfeccloaa) 

Vivo, a11lnt.0Mtlco, oln trata•lento 

Viva, aalntoútlca, oln trata•lento 

Vivo, aalntomAtlco, con trata•lento 

Vivo, aalntomittco, con trataalento 

(a) • afias (m) • 1!18888 (*) • tiempo de evolu­
ci6n al abandonar 



14 
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DISCUSION. 

En contraste con otras series, la distribuci6n de nuestros 

pacientes por grupos de edad fue casi uniforme. S61o el gru­

po de menores de 2 años se vi6 menas afectado. 14 •51 

' En los Últimos affos hemos observado un incremento en su 

frecuencia, probablemente en relaci6n al aumento de la pobla-

ci6n que demanda servicios m~dicos en el INP y a la mejoría 

de los m~todos angiográficos de diagn6stico. 

La distribución por sexos de nuestros pacientes se acercó 

más a lo descrito en los adultos, 515 con un leve predominio 

del sexo masculino, lo que difiere de lo informado en niños 

de algunas series, pero concuerda con lo encontrado por otros 

autores. 6 •
14

•
51 

La característica principal de todos nuestros pacientes 

tanto desde el punto de vista clínico como en los aspectos de 

laboratorio fue la presentaci6n polimorfica. 

No hubo un cuadro clínico característico, ni un comporta­

miento más o menos predecible o uniforme en ning6n caso. El 

cuadro número 19, resume las manifestaciones clínicas, de la-

boratorio y gabinete más sobresalientes de cada paciente, a­

·grupadas por áreas y todos los datos que fueron útiles para 

el diagn6stico en cada caso. Se incluyen en él los datos qu~ 

presentaron los pacientes a lo largo de toda la evolución del 

padecimiento y no s610 en un momento determinado. Los puntos 

que se enlistan en· cada área son los mismos que se menciona-

ron en cuadros previos. 
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Cuadro No. 19 

RESUMEN DE ELEMENTOS DIAGNOSTICOS 

Datos positivos Paciente 

Clínicos: 2 3 4 5 6 7 • 9 10 

síntomas generales X X X X X X X X X X 

Renales X X X X X X 

Digestivos X X X X X X X X X X 

Cardiovasculares X X X X X X X X X X 

Cutáneos X X X X X X X X X 

Respiratorios X X X X X X 

Oculares X X X X 

Mioarticulares X X X X X X 

Neuro16gicos X X X X X X X 
J 

Laboratorio1 

Renales X X X X X X X X X 

Hemato16gicos X X X X X X X· X X X 

Hepáticos X X 

Gabinete: 

Rx. de Tórax X X X X X X X X 

Electrocardiograma X X X X X X X X 

Electroencefalograma X X X X X X X 

Angiograf{a/cateterismo X X X X X X 

Biopsia X X X X X X X 
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Clínicamente~ las manifestaciones de tipo general, diges­

tivas y cardiovasculares fueron las mts constantes. 

La fiebre fu~ el síntoma más frecuente y en muchos casos 

el motivo de inqreso. tn ningún caso se pudo encontrar causa 

infecciosa o de otra índole aparte de la PAN que explicara la 

fiebre. 

En un caso se present6 poco después de hecho el diagn6sti­

co y habe;se iniciado el tratamiento, sin que se encontrara 

relac16n con algún otro proceso que pudiera ser responsable 

de la fiebre. 

Otros síntomas generales fueron menos frecuentes y ayuda­

ron poco para el diagnóstico. 

A diferencia de otros informes, en nuestra serie todos 

los pacientes tuvieron manifestaciones en el aparato diges­

tivo. La hepatomegalia es el dato más constante al inicio y 

no siempre se acompafia de crecimiento esplénico ni alteracio­

nes en las pruebas funcionales hepáticas, como lo demuestra 

el hecho de que s6to uno de los pacientes con hepatomeqalia 

tuvo atteraci6n en las pruebas de funci6n hep~tica. No se in­

cluye en este punto el crecimiento hepático del paciente con 

fasciolosis hepática. 

A pesar de que la hepatomegalia es un dato cl{nico más o 

menos constante, las biopsias de hígado no fueron útiles para 

el diagn6etico en ninguno de nuestros casos. 

Las náuseas, los v6mitos y el dolor abdominal se vieron 

tembién con cierta frecuencia y en varias ocasiones fueron 

motivo de retraso en el diagn6stico, al confundir el cuad~o 

con procesos infecciosos que son muy comunes en nuestro medio. 
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Siempre debe buscarse intencionadamente sangrado de tubo 

digestivo, ya que puede ser escaso y de corta duraci6n, lo 

que hace que muchas veces los padre~ menosprecien este hecho 

ai momento de referir el cuadro clínico del padecimiento del 

nifio; sin embargo en nuestra experiencia el sangrado fue el 

dato clínico más frecuente durante la evolución del padeci­

miento. 

La complicaci6n más grave a nivel intestinal es la perfo­
\ 

raci6n. Considerando el riesgo que representa, siempre debe 

pensarse en ésta eventualidad. 

En nuestro paciente con perforaciones intestinales, la pie­

za quirúrgica del Íleon resecado, fue la que aport6 los datos 

histopatol6gicos para el diagn6stico. A este paciente se le 

realiz6 posteriormente un estudio angiográfico que mostró le-

sienes arteriales en otros territorios. 

La afección cardiovascular es de difícil detección clínica. 

Puede haber soplos transitorios muy probablemente debidos 

a anemia1 sin embargo en varios casos en los que se detecta­

ron soplos, éstos persitieron a pesar de corregir la anemia 

y desaparecieron después del tratamiento. 

Los soplos se han descrito en la PAN1 pero no el que sean 

transitorios ni que desaparezcan con el tratamiento. 4•6•91 

También observamos casos con trastornos del ritmo y muy 

raramente datos de insuficiencia cardiaca secundaria a hiper-

tensión. 

La manifestación más clara de afección cardiovascular es 

la hipertensi6n. Puede estar ausente al momento de la explo­

raci6n inicial, pero en algunos casos pueden encontrarse e-
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videncias de su existencia en etapas previas·, como el caso 

de retinopatia hipertensiva severa en· u~:"páCien~e ·:·q'úá. nunca 

ha manifestado hipertensi6n. Por el co'ntra~i'C> ;~:·b'~~er~ensi6n 
puede hacerse evidente después del diagn6stico·. En nuestra se­

rie dos pacientes desar~ollaron hiperten_si6n al iTI.iciar trata­

miento esteroideo, pero desapareci6 posteriormente a pesar de 

continuar con altas dosis de esteroides, lo que sugiere que 

no necesariamente era debida a 1os medicamentos y que pudie-

ran éstos haber precipitado su aparici6n en un paciente con 

lesiones predisponentes subyacentes. 

No siempre hubo correlaci6n entre la hipertensi6n y le­

si6n renal diagnosticada por angiograf!a o biopsia. 

El dolor de tipo anginoso, se observó siempre en la evolu­

ción y correlacionó bien con los hallazgos electrocardiográ-

fices pero no con 1os angiográficos, pues hubo casos con le-

sión coronaria evidente en la angiograf!a que no tuvieron da­

tos de isquemia cl!nicos ni electrocardiográficos. 

Lo anterior sugiere que debe buscarse lesión coronaria aún 

en ausencia de evidencia cl!nica o e1ectrocardiográfica. 

Los estudios ecocardiográficos fueron útiles para descu-

brir lesi6n cardiaca por hipertensi6n pero inespec!ficos para 

el diagnóstico del problema de base, e incluso a veces no co­

rrelacionaron con los hallazgos e1ectrocardiográficos. 

El cateterismo cardiaco realizado a 2 pacientes descubrió 

hipertensión pulmonar que no se había sospechado. 

Tal vez lo más importante en relación al sistema cardio­

vascu1ar sea que la gran mayor!a de los datos anormales desa­

parecieron con el tratamiento. 
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Prácticamente todos '1os· pac~ientes 'tuVteron, manifestaci'ones 

cutáneas de algún tipo,"· aunque ~ne~p~~r~i~ae. 
El rash puede presentarse en cualquier momento de la evo­

luci6n o bien puede encontrarse descamaci6n que sugiera su 

presencia previa. 

Muchas manifestaciones dérmicas orientan a pensar en le­

sión vascular, como son las lesiones vascul{ticas, necr6ti-

cae o hemorrágicas. 

Cuando hubo n6dulos subcutáneos, fueron de gran utilidad 

para el diagn6stico, tanto desde el punto de vista clínico 

como histopato16gico, pues las biopsias de los mismos siem­

pre fuoron positivas, incluso en pacientes que tenían biopsias 

previas negativas de piel y de otros tejidos. 

Cuando se encontraron livedo reticularis, Úlceras en muco-

sas o fcn6mono de Raynaud en un principio, el diagn6stico se 

orient6 hacia el grupo de enfermedades de causa inmuno16gica 

debido a la asoc!aci6n observada entre estos fen6menos y en-

rermedades do tipo autoinmune. Sin embargo en nuestra serie 

estos datos fueron infrecuentes. 

Las biopsias de piel de algún sitio diferente a una lesi6n 

nodular, poco airvieron para apoyar el diagn6stico. 

La mayoría de los pacientes tuvieron manifestaciones neu­

ro16g!cas por afecci6n del SNC, en contraste con la mayor fre­

cuencia de manifestaciones periféricas descritas en otras se­

ries. Estas fueron raras al principio, pero se hicieron man!-

fiestas durante su seguimiento. 

Las lc~iones más graves se presentaron durante la evoluci6n 

de la enfermedad, incluso en momentos de aparente control to-
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tal de la enfermedad. En algunos pacientes con datos neuro16-

gicos mínimos, e incluso en uno que nunca 'tuvo expresión neu­

ro16gica clínica, el EEG mostr6 datos anormales, siempre lnes­

pec!ficoea 

Los datos más frecuentes de afección renal fueron: edema, 

hematuria macrosc6pica y alteraciones en el volúmen urinario. 

En un paciente hubo dolor persistente en la fosa renal dere­

cha, aún después de controlada la actividad de la enfermedad. 

Esta paciente, un mes después de haber sido egresada y de ha­

ber permanecido asintomática, tuvo dolor súbito en fosa re­

nal derecha y poco tiempo después falleci6. El estudio ne­

cr6psico demostr6 ruptura de un aneurisma de la arteria re­

nal derecha. 

Uno de nuestros caeos requirió nefrectom{a izquierda y an­

gioplaetia renal derecha, sin embargo el laboratorio e61o mos­

tró escasa retención de azoados en loe primeros estudios de 

química sanguínea; el diagn6stico se había hecho antes por 

una biopsia de tejido retroorbitario. 

En dos pacientes hubo disminución en el índice de depura­

ción de creatinina sin retención de azoados; otros dos nunca 

tuvieron alteraciones en las pruebas de función renal pero 

e{ lesiones en arteria renal demostradas angiográficamente. 

La biopsia renal, siempre aportó datos que orientaron al 

diagnóstico, aunque ha habido casos en que se ha encontrado 

falla renal sin hallar lesión histológica. 11 

La presencia en algunos casos de alteraciones en el sedi­

mento urinario as{ como en las pruebas de funci6n renal, su­

gieren que la afección renal puede ser tanto glomerular como 

tubular. 



En un paciente, la grave lesi6n renal lo llev6 a insufi­

ciencia renal cr6nica que fue la causa de ·1a muerte. 

Con menos frecuencia hubo manifestaciones mioarticulares. 

Cuando se presentaron, al igual que lo que se ha descrito 

previamente, afectaron los miembros inferiores. 7 

El aparato respiratorio se vi6 afectado en m~s de la mitad 

de los caeos. Esta afecci6n incluye desde las vías aéreas su­

periores hasta el pulm6n, que se vi6 raramente involucrado y 

tan s6lo en un caso se expres6 como esputo hemopt6ico, lo que 

confundi6 el diagn6stico inicial con tuberculosis pulmonar. 

FUe más afectada la pleura, y en uno de los casos que tu­

vieron derrame, el análisis citoqu{mico del líquido pleural 

indic6 que se trataba de un exudado. Esto sugiere que el de­

rrame puede deberse a lesi6n pleural y no necesariamente ser 

secundario a falla renal o cardiaca. 

Un paciente ten{a lesi6n severa d estructuras nasales sin 

datos de granulomatosis de Wegener. 

Nuevamente, en el caso del aparato respiratorio los estu­

dios radiol6gicos fueron más útiles para descubrir lesi6n a 

este nivel, ya que en algunos caeos se encontraron datos ra­

diológicos de derrame pleural o infiltrado pulmonar intersti­

cial sin expresi6n clínica. 

El ojo se encontró afectado en pocos casos. En un pacien­

te hubo gran cxoftalmos, diagnosticandose inicialmente como 

neoplasia. El análisis del tejido retroorbitario que origin6 

el exoftalmos estableció el diagnóstico, mostrando datos his­

tol6gicos similares a los vistos en los nódulos de otros pa­

cientes. 
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Hasta donde sabemos, éste es el tercer caso publicado de 

PAN con exoftalmos. Uno de los otros dos casos informados tam­

bién tuvo lesión renal grave como en el nuestro, 16 en ninguno 

se ha logrado una regresión total del exoftalmos, pero se ha 

conservado cierta funcionalidad. 

Los demás datos oculares fueron escasos e inespecíficos. 

Sin embargo el ojo puede ayudar a descubrir la existencia pre­

sente o pasada de otros problemas como hipertensión. 

Desde el punto de vista del laboratorio, los estudios he-

mato16gicos son los m~s constantemente alterados. 

La mayoría de nuestras pacientes tuvieron anemia en grado 

variable, y aunque en algunos fue grave, ninguno tuvo datos 

de descompensaci6n hemodinámica por este motivo. 

En pacientes menores de un afio con PAN fulminante se ha 

descrito la presencia de reacci6n leuccmoide; 1°'• 81 nuestro caso 

menor de un afio la .Present6, pero también se vi6 en uno de 

los nifios de mayor edad. En todos se busc6 cosinofilia con 

fines de diagn6stico diferencial1 cuando la hubo siempre se 

asoci6 a alguna parasitosis como ascariasis o fasciolosis. 

La velocidad de sedimentación globular se encontr6 aumen­

tada en la mayoría de los casos y se normalizó con el trata­

miento como se ha descrito. 7 

Aunque no hay ninguna prueba inmunológica característica, 

la mayoría tuvo datos de actividad inflamatoria manifestada 

por el aumento en la PCR1 sin embargo hubo algunos pacientes 

en los que no hubo correlaci6n entre la mejoría clínica y la 

disminuci6n de la PCR. 

Muchos tuvieron incremento en las inmunoglobulinas, y al-
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gunos tuvieron respuestas policlonales en las reacciones fe­

briles. 

Otros estudios inmuno16gicos fueron útiles para descartar 

otras posibilidades diagn6sticas de procesos inmuno16gicos 

que cursan con vasculitis y marcadores inmuno16gicos caracte­

rísticos. 

Se ha mencionado la asociaci6n entre hepatitis tipo B y 

enfermedades por estreptococo con la PAN. Ninguno de nuestros 

pacientes tuvo hepatitis B, ni se encontr6 asociaci6n directa 

con infecci6n estreptoc6ccica a pesar de que dos tuvieron an­

tiestreptolisinas elevadas. 

La mayoría tuvieron algún tipo de parasitosis, pero tampoco 

se pudo establecer alguna relaci6n entre la parasitosis y la 

PAN. 

En uno do los niffos se descubrió estrongiloidosis varias 

semanas después del ingreso y del inicio del tratamiento, por 

lo que requiri6 manejo antiparasitario específico, suspensi6n 

temporal del tratamiento inmunodepresor y educaci6n higiénica 

familiar para evitar reinfecciones posteriores una vez egre­

sado. 

Con relaci6n al tratamiento, todos nuestros pacientes reci­

bieron esteroides, y s61o en uno no se utiliz6 tratamiento 

inmunodepresor. De los agentes inmunodepresores el más utili­

zado como primera opci6n fué la ciclofosfamida. s610 en los 

casos con reacci6n secundaria (cistitis hcmorrágica), se uti­

liz6 otra alternativa como azathioprina o clorambucil, lo que 

fue infrecuente pero di6 resultados similares. 

En los casos muy agudos se utiliz6 mostaza nitrogenada o 
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pulsos de metilprednisolona seguidos de la asociaci6n de ci­

clofosfamida más prednisona. 

Hasta donde sabemos, no se ha publicado el uso de mostaza 

nitrogenada o pulsos de metilprednisolona para el tratamiento 

de la PAN. En nuestra experiencia mostraron ser muy útiles en 

las etapas agudas y en las recaídas induciendo remisiones rá­

pidas. 

otras modalidades terapéuticas deben individualizarse en 

cada caso. Este tipo de medidas son de gran utilidad mientras 

el tratamiento antiinflamatorio e inmunodepresor controla la 

actividad y lleva a remisi6n a la PAN, lo que sucede varias 

semanas después de iniciado el tratamiento. 

La evoluci6n con estos esquemas de tratamiento ha sido sa­

tisfactoria. ya que de las 3 defunciones, s6lo una es atri­

buible a complicaciones infecciosas por el tratamiento aunquo 

había factores agravantes como perforaci6n intestinal previa y 

cirugía derivativa; otra fue por ruptura de aneurisma renal 

cuando se había logrado control completo de la actividad de 

la PAN, y la Última se debi6 a insuficiencia renal cr6nica 

secundaria a la severa lesi6n renal inicial. 

Con este tipo de tratamiento hemos logrado resultados muy 

satisfactorios, ya que de los 6 pacientes que continuaron su 

control en forma adecuada, todos se encuentran vivos, 4 ya sin 

tratamiento y 2 aún tratandose y en remisi6n total de la ac­

tividad de la enfermedad. De estos pacientes, s6lo dos pre­

sentan algún tipo de secuela, sin que les impida desenvolver­

se adecuadamente en sus actividades. El paciente que abandonó 

el control, lo hizo después de un año de tratamiento y cuando 
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se se había logrado la remisi6n completa de la PAN. 

En nuestra serie, la sobrevida máxima es de 15 aftas total­

mente controlado el padecimiento y sin recaídas. 
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CONCLUSIONES. 

Aunque se han hecho intentos por establecer un cuadro clí­

nico característico de la PAN, o formar una ruta diagn6stica, 

la realidad es que lo 6nico que se puede asegurar con cierta 

confianza, es que existen algunos datos clínicos que se pre­

sentan con mayor frecuencia en estos caeos y que la conjunci6n 

de varios de ellos en un paciente pueden permitirnos sospechar 

el diagn6stico. 

Sin embargo, el hecho de que existan casos que no presen­

tan sino expresiones clínicas propias de otras entidades, mu­

chas veces como dato único o bien cuadros clínicos con mani­

festaciones multisistémicas que se asemejan a los de otras 

enfermedades, no nos permiten aventurarnos a tratar de esta­

blecer un cuadro clínico caracter!etico. 

Se puede sin embargo, enunciar como elementos que obligan 

a pensar en el diagn6stico de PAN en niños, a los cuadros clí­

nicos con fiebre de origen oscuro, acompafiada de manifesta­

ciones cutáneas, cardiovasculares y digestivas más anemia y 

algunos datos de laboratorio que sugieran lesi6n renal en au­

sencia de indicadores de enfermedades autoinmunes o infeccio­

sas. 

Cuando oe sospecha PAN, no debe dejarse de buscar lesión 

rena1, cardiovascutar y neurológica, pues el hallazgo de le­

siones a estos niveles obliga en algunas ocasiones a medidas 

terapéuticas especiales, que al aplicarse oportunamente mejo­

ran el pronóstico. Este tipo de lesiones, muchas veces ocul­

tas, deben buscarse intcnsionadamcnte aún en ausencia de da-



58. 

tos clínicos, electrocard!ográficos o normalidad en las cifras 

de azoados. 

Ante la sospecha clínica, se debe proceder a realizar es­

tudios angiográficos de vasos abdominales, renale~, toráci­

cos o de cualquier territorio anatómico con evidencia de da­

Ro vascular. Otro elemento importante para establecer el di­

agn6stico son las biopsias de nódulo subcutáneos cuando se ob­

servan. Son tan importantes que pueden evitar estudios de ga­

binete más agresivos. Tambi~n son recomendables las biopsias 

renales cuando hay evidencia de lesión renal. No consideramos 

conveniente el realizar biopsias a ciegas en áreas anatómicas 

que no muestran datos de afección. 

Para confirmar el diagn6stico, los estudios angiográficos 

son más sensibles que los histo16gicos, pues en estos Últi­

mos se corre el riesgo de tomar la muestra de tejido de una 

zona no afectada, especialmente en piel, a no ser que la biop­

sia se tome de alguna lesión nodular. 

En nuestra experiencia el mejor esquema terapéutico es la 

asociaci6n de ciclofosfamida y prednisona administradas por 

1 a 2 aflos. En casos agudos o en las recaídas, puede utili­

zarse mostaza nitrogenada o pulsos de metilprednisolona. 

No hemos visto hasta el momento complicaciones a largo pla­

zo con estos esquemas, y en general se obtienen remisiones 

prolongadas sin recaídas. 

Cuando ha habido complicaciones inmediatas (alopecia y gra­

nulocitopenia) 1 la disminución de la dosis de ciclofosfamida 

ha resuelto el problema. 

Antes de iniciar este tipo de tratamiento debe descartarse 
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cualquier proceso infeccioso y una vez iniciado debe mante­

nerse vigilancia estrecha sobre la aparici6n de problemas in­

fecciosos o parasitarios, y hacer énfasis en la educaci6n hi­

giénica del paciente y de toda la familia. 

Cada paciente requiere medidas teraP.éUticas adicionales 

particulares fundamentales para su recuperaci6n. 

Debe recordarse que a6n después de iniciado el tratamiento 

pueden aparecer manifestaciones graves como la hipertensi6n, 

por lo que se debe estar alerta aún después de lograr el con-

trol completo de la enfermedad, toda vez que el propio trata­

miento puede desencadenar la aparici6n de estas complicacio-

nas. 

Finalmente, por el hecho de que se trata de un padecimiento 

raro muchas veces se olvida como posibilidad diagnóstica, pero 

debe tenerse en cuenta en todo paciente con características 

como las descritas dado que la gravedad de sus lesiones lo 

convierten en potencialmente letal, si no es diagnosticado y 

tratado a tiempo. 

Consideramos que la experiencia obtenida del estudio y ma-

nejo de 10 niños con PAN es extraordinariamente valiosa debi-

do a lo poco frecuente del padecimiento. 

ESTA 
SALIR 

TESIS 
IJE !A 

MIJ DEBE 
M~LEBTEGA 



16 



••• 
BIBLIOORAFIA. 

1.- Iussmaul A, Haier R. Ueber elne blacher nlcht beachreibene eigenthÜmllche 
Arterlenerkrankung (Perlart:eritla Nodoaa), die mlt Korbua Brightll und rapld 
rortschreltender allgemelner Huskelliihmung elnhergeht. Deutachea Arch S::lin Hed 
lt 484, 1866. 

2.- Von Rokitanaky, K. Ueber elnlge der Wichtigaten Erkrankungen der Arterien, 
Donkachr, d,k. Akad. d. Wissenah. 41 49 , 1852. 

3.- Dlckaon. J Path & Bact. 12, 31 1 1908 (citado por Fager) 

4,- Blau E, Horrls R1 Yunla E. Polyarterlti~ Nodoaa in Older Chlldren. Pedlatrics 
601 227-234, 1977. 

5.- Hagitavy D, Petty R, Cassldy J, Sullivan D. A ayndrome oí chlldhood polyarteri­
tia. J, Pedlatr 91 1 25-30, 1977. 

6,- Fager D1 Blglor J, Simonds J, Polyartcrltls Nodoaa in Infancy and Childhood. 
J Pcdiatr 391 65-79. 1951. 

7.- Cohcn R. Conn D, Ilstrup D. Clinical Fcaturea, Prognosis, and Response to 
Treatment in Polyarteritia. Hayo Clin Proc 551 146-155. 1980. 

8.- Fauci A, Doppmann J, Wolff S. Cyclofosfamlde-lnduced remlaalona in advanced 
polyarteritla nodoaa. Alll J Hed. 6tu 890-894, 1978. 

9.- Levitt R. Therapcutlc Approach to the Vaaculltlc Syndromes. Hount Slnal J Hed. 
531 440-448, 1986. 

10,- Helam 11 1 Patterson R. Periarterltlo nodosa1 A remlaaion achle\·ed wlth colllblned 
prednlsone and azathloprlne therapy. Alll J Dio Chlld 1211 424-427. 1971. 

11.- Hart{n de Francisco A. Ord6Rez R, Val F, Cotorruclo J. Morales s. Sanz de Castro 
5 1 Arlan H. 7.ubimcndl J, I.tnmazarcs c. Pan11rterltla nudosa con lnsuflclcncla 
renal crave. Evolucl6n con tratamiento esteroldeo. Rev Clln Esp. 1621 89-94. 1981. 

12.- Tuma. 5 1 Chia100vitz C, Szylman P. Periartcrltis nodoaa in the kldney. Recovery 
followlng illllllllnosupresoive therapy. JAMA 2351 280. 1976. 

13.- Glanz S, Bittner S, Bermnn H, Dotan T. Talner N. Rcgreaion of coronary artery 
aneuryam in infantilc polyarteritis nadooa. N Engl J Hed. 2941 939-941. 1976. 

14.- Roberta FB, Fettcrman G. Polyartcritis nodosa in infancy. J Pediatr. 631 519-
529. 1963. 

15.- Rothotein J, Welt 5 1 Periarteritia Nodoaa in Infancy and in Chlldhood. Am J 
Dis Chltd. 451 1277, 1933. 

16.- Haaaronc H, Gaboardi F, Colla C. Poliarterlte nodosa nell'infanzia. Hin Ped 
381 599-605, 1986, 

17.- Dlxon F, Vilzqucz J, Weigle W, Cochrane C. Pathoi;eneais of Serum Slchneaa. 
Arch Pothol 65s 18, 1958. 

18.- Cochrane C, Icffler D. Immuno complex disease in experiimentat animals nnd 
mn. Adv Immunol 161 185. 1973. 

19.- Cochrane C, Weicle W. The cutaneos reaction to soluble anticen-antibody 
complexos. A comparisan with the Arthus phenomenon. J Exp Hed 1081 591, 1958. 

20.- HcCluaky R, Bcnacerrar D. Locnlizatlon of coloidal aubatances in vascular 
endotel lum, A ioechanlsm of tlsue da!llol&e. II. experi111ental aerum aickneas 
wlth acuto glomcruloncphritla induced in mlce by antlg!!n-antibody c:omplexea 



61. 

ln anticen exceas. Am J Pathol 351 275, 1959. 

21.-HcClusky R, Benacerraf B, Potter J, Hlller F. The patholoclc effecta of intra­
venouaty admlnlstered soluble antlgen-antlbody comptexea. t. Paaalve serum 
slckness in mice. J Exp Hed 1111 181, 1960. 

22.-Paull R. Pcrlarteritls Nodosa (panarterltia nodosa) with a report' of four 
proveo cases. ca11r Hed 671 309, 1947. 

23.- Cocke D, llsu K, Horgan C, Bombardlerl S, Lockshtn H, Christian c. Vaaculitis 
in aasoclation with Australia anticcn. J Exp Hed 1341 3305, 1971. 

24.- Pariah W, Rhodes E. Bacterial a.ntiBcns and accrecated gamma globulin in the 
lesiona of nodular vascutltis. Br J Dermatol 791 131, 1967. 

25.- Fordhaa e, Epstein F, llu[fnes W, llarrington J. Polyarteritis and acute poat­
streptococcal tlollMlruloncphritis. Ann Intern Hcd 611 89, 1964. 

26.- Paronetto F, Depplsch L, Tuchman L, Lupus erythematoaus wlth fatal hemorrhago 
into the llvcr and leslons rcse111bling those of periarterltls nodosa and 
malignant hypcrtcnsion. Jl!lll!Unocytochcmical obscrvationa. Am J Hcd 36r 948, 1964. 

27.- Schncidcr R, Dobblns W. Suction biopsy of the rectal mucosa for diaBnoala 
of arteritis in rhou!ll.ltoid arthrltls and rclated diacaae. Ann Intern Hed 681 
561, 1968. 

28.- Flsher E, Bark J, Effect of hypcrtension on vascular and othcr lesiona of 
scrum slckncss. Am J Pathol, 391 665, 1961. 

29.- J:niker W, Cochrano C. Thc localizatiQR of circulatinil immune complexea in 
experimental scrum slckncss. The role of vaaoactlve amines and hydrodynamlc 
forces. J Exp Hed. 1271 119, 1968. 

30.- Benacerraf B, HcClusky R, Patras D. Localization of colloldal aubatanccs in 
vascular endothelium. A rnechanlsm of tlsaue damage. J. Factora cauaing the 
pathologlc depositlon of colloidal carbon. Am J Pathol 35r 75, 1959. 

31.- Benaccrraf B, Scbcstycn H, Coopcr N. Thc ctcarance of antigcn antibody com­
plexeR from the blood by thc rctlcuto-cndothclial ayatc111. J I111111Unol 821 131, 
1959. 

32.- Haakenstad A, H.innlk H. Saturation of the reticuloentothetial ayste111 with 
soluble iaununc complexea, J, Im111Unot 1121 1939, 1974. 

33.- Frank H, Hamburger H, Lnwly T, ltimbcrly R, Plotz P. Defectivo retlculoondo­
thelial syatem Fc-rccptor function in ayatemic lupus erythcmtoaua. N Engl J 
Hed 300: 518, 1979. 

34,- Ishizaka T, rahizaka IC, Dorsos T. Diolo&ical activlty of a&grcgated garmna­
globulin. IV. Hcchanlsm of co111ptemcnt fixation. J Immunot 871 433, 1961. 

35.- llenson r, Cochrane C, Acutc immune coPlplex disenso in rabbita, The role of 
complcment and or leukocyto-dcpcndcnt relcasc of vasoactlve amines from 
platclcts. J Exp Hed 1331 5511, 1971. 

36.- Wanda J, Hann E, Alpcrt E, Iaaclbachcr IC, Thc pathogcncsis of arthritls 
aaaociated wlth acutc hepatitis-O surface antigcn-posltivc hepatitis. J Clin 
tnvest 551 930, 1975. 

37.- Va.Ilota E, HÜllcr-Ebcrhard 11. Formation of C3a and CSa anaphylatoxins in 
whole human serum aftcr tnhlbition of thc anaphylatoxin ina.ctivator. J Exp 
Hcd. 1371 1109, 1973. 

38.- Cochranc e, Weiglc W, Dixon F. The role of polymorphonuctear lcukocytca in 
thc inltiation and ccsanrion of tlm Arthus vnsculltis. J Exp Hed 1101 ti81, 1959. 



62. 

39.- Lazarua G, Brown R, Daniels J, Fullmer H. Human cranulocyt.e collagenaae. 
Science 1591 1li83, 1968. 

40.- Janoff A, Zellgs .J, Vascular Injury and lyaia of baaement membrane in vitre 
by neutral protease of human leukocytea. Sclence Hila 702, 1968. 

41,- Janoff A, Scherer J, Mediatora of lnflamation in leukocyte lyaoaomes. IX. 
Elaatlnolytlc activlty in granules of human polymorphonuclear leukocytes. 
J Exp Hed. 1281 1137, 1968. 

li2.- Iahlzaka I, Iahizaka T, Campbell D. The blolocical actlvity of soluble antlgen­
antlbody complexes, II. Phyalcat properties of soluble complexea having akln­
irritating activlty,J Exp Hed 1091 127 1 1959, 

43,- Ishlzaka K, Iahizaka T, CampbellD, Blologic activlty of soluble antlgen­
antibody complexes, III, Variou11 antigen-antibody systems and the probable 
t'Ole of complement. J Immunol 831 10S, 1959. 

44.- Henaon P. Hechaniams of ralease of constituents from rabbit platelets by 
antigon-antibody complexe11 and complement. II, Interaction of platelets with 
neutrophila. J Immunol 105t 490, 1970. 

45,- Smytb e, Gum o, Vasculitis, maat cell11 and the collagen disea11ea. Arthritia 
Rheum 41 1, 1961. 

46.- Weksler B, Goldstein t. Prostag1andins1 interactions with platelets and 
plymorphonucloar leukocytea in hemostasis and inflamation. Alll J Hed 681 
419, 1980. 

47.- Turnar S, Tainer J, Lynn W, Biogenesia of chemotactic motecules by the 
arachidonate hlpoxygenaae 11y11tem of platelet11. Nature 2S71 680, 197S. 

48,- Wecksler B, rnapp J, Jaffe E. Prostacyclin (PGI2) 11ynthesized by culturad 
endothellal cella modulate11 polymorphonuclear leukocyte function. Blood SO 
suppl1 287 1 1977. 

49.- Fauci A, Stoinberg A, Haynea B, Whalen Q, fmmunore¡sulatory aberrationa in 
ayatemic lupus erythematosus, J Immunol 1211 1473 1 1978. 

SO,- Arkin A. A clinical and pathological atudy of periarteritia nodosa. A report 
of live cases, one histologically heated. Am J Pathol 61 401, 1930. 

51,- Hunro-Foure 11. Necrotizing arteritia of the coronary vessela in infancy. 
Pediatrica 231 914-926, 1959. 

S2.- Scott E, Rotando H. Periarteritia Modosa. J Pediatr 251 306-310, 1944. 

S3,- Reimotd E, Weinbern A, Fink e, Battlea N. Polyarteritia in Children. 
Am J Dia Child 1301 534-S41, 1976. 

54.- Templeton p, Osher-Pais S, Renal Artery Occlusion in PAN. Radlology 1561 
308, 1985. 

55,- taur J, Goldbers J, Schrier R. Acute renal failure Collowing artcriography 
in a patient with polyarteritia nodosa. JAMA 2471 833-834. 1982. 

56,- Cupps T, Fauci A, The vasculitidea. Philadelphiat W.B. Saunde-rs, 1981, SD-71. 

57.- Gupta R, Peter r. Identification of HBsAg Determinants in iD1111Une complexea 
from Hepatitis B virus-associnted vasculiti11. J l11U11Unol 1321 1223-1228, 1984. 

58.- Short D, Webley H. Periosteal new bone formation complicating juvenile poty­
arteritis nodosa. J Royal Soc Med 771 325-327, 1984, 

59,- Woodward A, Andreini pº Arthritis Rheum 171 1017-1025, 1974. 



.,. 
60.- Wees s, Sunwood I, Joong S. Sural nerve biopay in syatesnic necrotlzins 

vaaculitis. Am J Hed 711 525-532, 1981. 

61,- Frohnert P, Sheps S. Long-term follow-up study of perlarterltls nodosa, 
A111 J Hed 431 s-111, 1978. 

62,- Schrader H, Hochman J 1 Bulkley B. The hea't't in polyarteritia nodosa1 A 
clinlcopathologic study. Am Ueart J 109 1 1353-1359, \985, 

63,- HcCauley R, Johnston H, Faucl A, Surglcal aapects of afatemic necrotizlng 
vaaculitla. Surgery 971 104-110, 1985. 

64.- Balcclta-Corlna A, Yillalta J, Hartínez-orozco F, Ingetmo H. Ascltea from 
polyseraaitia in perlarterltla nodoaa. JAMA 21161 1659-1660 1 198\, 

65,- James T, Birk R. Pathology of the cardlac conductlon ayatem ln potyarterltia 
nodoaa. Arch Intern Hed 1171 561-567, 1966. 

66.- Hartelle R. Coronary thromboaia in a five•month-old infant. J Pediatr 461 
322-326, 1946. 

67.- Scott E, Hiller A. Coronary thromboaia. J Pediatr 281 478-480, 1946. 

68.- Chuaid H, Tang T. Fever. diarrhea, anemia, rash, and acrocyanosia in a 2-
month-old gir1, J Pediatr 931 1052-1057 1 1978. 

69.- Case recorda of the Haaaachuaetta General Hospital, case 43-1986. N Eng1 
J Hed. 3151 1143·1154, 1986. 

70.- Purcell J, Birkenkamp R, Taai Ch. Conjunctiva1 lesiona in periarteritia Nodosa. 
Arch Ophtha1mo1 1021 736-738, 1984. 

71.- Rose G, Spencer 11. Periarteritis Nodoaa. Q J Hed 261 43-81, 1957. 

72.- Adelaon L. Periarteritis nodoaa in infancy. J Pediatr 391 346-353 1 1951. 

73.- [roua 11, Clauaen e, Ray c. elevated i111111unoglobulin E in infantile polyarteri­
tia nodoaa, J Pediatr 841 841-845, 1974. 

74.- llind e, Savage e, Winearla e, Pepya H. Objective monitoring of diaeaee in 
polyarteritia by me11eure111ent of eerum C reactive proteine concentration. 
Br Hed J 2881 1027-1030, 1984. 

75.- Albert D, Riman 0 1 Silverstein H. The diagnosis of polyarteritia nodoaa. I, 
A literature-baaed decision analyais approach. Arthritis Rheum 311 1117-1127 1 
1988, 

76,- Fleming R1 Stern L. Hultiple intraparcnchymal renal aneuryama in potyarteritia 
nodoaa. Radiology 841 100-103, 1965. 

77.- ~ald E, Griffin o, HcCune w. Correlation of Angiographic abnormnlitiea With 
disease manifeatationa and diacaae aeverity in polyarteritia nodoaa. J Rheumatol 
141 952-956, 1987, 

78.- Baggenatosa A, Slick R1 Polley u. The ef{ect of cortieone on the lesiona 
of polyarteritia nodosa 1 abatracted, Amer J, Pathol 261 709, 1950. 

79.- Vdzquez J 1 SanHartln P, barbado F. Angiocraphic findinca in syatemic necrotizins 
vasculitis, Anciology 1981 321 773-779, 1981. 

80,- Wang TY, Avlontis E, Rclkin R. Systcmic necrotizing vascutitis caueing bonc 
necrosis, Am J Hcd 8111 1085-1086, 1988. 

81.- Bcnyo R, Pcrrin E. rcriarteritia Nodosa in Infancy, Amcr J Dis Child 1161 539-
544, 1968. 


	Portada
	Índice
	Introducción
	Antecedentes Históricos
	Fisiopatología
	Histopatología
	Frecuencia y Prevalencia
	Manifestaciones Clínicas
	Pruebas de Laboratorio
	Métodos Histopatológicos de Diagnóstico
	Métodos Diagnósticos de Gabinete Radiológico
	Abordaje Diagnóstico
	Tratamiento
	Material y Métodos
	Resultados
	Discusión
	Conclusiones
	Bibliografía



