REVISION DE TEMAS

VASCULITIS

Armando Silicani Della Pina {*)

La inflamacion de vasos arteriales, venosos y lin
faricos de diversos calibre sz denomina vasculitis. La infla-
macitn se caracteriza por necrosis fibrinoide de la pared
vascular, infiltracidn celutar vascular y/o perivascular, la
necrosis fibrinoide puede cicatrizar con fibrosis.

Las manifestaciones clinicas, patokbgicas v radio-
Yogicas varfan segin la etiopatogenia y los organos afec
tados. La etiopatogenia implica predominantemente la in-
tervencion de acciones inmunopatoiggicas, Entre elias es-
tare la del complejo mmuno soiubie, 44 celular retardada v
la mixta (1, 2).

El curso clinico v el prondstica es wvariable. FI
diagndstice diferencial se hace con infumerables enferme-
dades, de acuerdo al tipo de vasculiths y al momento
evolutivo de la misma. A veces es dificil diferenciar las
vasculitis entre ellas mismas y pueden goexistir varios tipos
en un Mmismo paciente.

Se han heche muchas clasificaciones de las vasculitis,
aungue en realidad ninguna satisface plenamente; en la
actuatidad la propuesta por Alarcon-Segovia {3}, basada en
consideraciones etiopatogénicas, es la que acepta con algu-
nas modificaciones el autor del presente trabajo.

Clasificacién de Alarcén—Segovia modificada:

Inmunolagica.
Poliarteritis nodosa

Clisica de Kussmal y Maier.
Complejo inmune soluble.

Hipersensibilidad eelutar
Mixta

Vaseulitis inmunolbgica

Arteritis a células:
gigantes

Sin evidencia inmunoldgics.

Poliarteritis Nodosa

En este grupo e afectan fas arterias de pequefio y
mediano cafibre, En fa patogenia-intervienen dos mecanis-
mos: ef complejo inmune soluble que activa el sistema del
complemento y libera varios-factores inflamatorios y el
vascular que corresponde a la hipertension arterial severa y
sus especiales consecuencias en la forma clasica de
poliarteritis nodasa de Kussmaul v Majer (4, Bl.

En {a potiarteritis nodosa inmunologica, muchos son
ios antfgenos o haptenos gue han sido senaiados Como
constituyentes del complejo inmune, entre los que mas se
han estudiado Gitimamente figura el virus de la hepatitis B
{5, 6, 7). La poliarteritis se considera unha enfermedad
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infrecuente en relacion a otras vasculitis. Es mids frecuente
en el sexo masculino.

Manifestaciones clinicas

Fiebre de origen ‘Bscuro’ por més de ires semanas de
duracion. En la piel: noédulos vasculares, equimosis, tlceras.
Hipertension arterial de grado wvariable, asoviada o no a
glomerwloesclerasis e insuficiencia renal cronica. Hematuria
debida & nefropatfa por arteritis. Dolor abdominal pro-
ducido por arteritis mesentérica, que puede simular o
producir, en grado mas avanzado, un cuatro de abdomen
agudo par perforacion intestinal. Angina de pecho y/o
infarto del miocardio. Neuropatia, del tipo mononeuritis
mitiple (8, 9),

Caracteristicas histopatologicas:

MNecrosis fibrinoide de la pared de las srterias media
nas y peguefias, con infiltracidon de células mononucleares a
nivel vascular v perivascular en los organos afectados y/o en
el producto ebtenido de 13 biopsia ¢ uno' ds los misculos
gemelares. La biapsia renal percutanea‘asf como fa hepatica
estan contraindicadas por ef riesgq de lesionar un aneurisma
arterial. Con e método inmunofiarescente directo, se
demuestran depdsitos de g6 y complements en la pared
arterial en la poliarteritis inmunoidgica {3).

Caracteristicas radiologicas:

Aneurismas en as arterias renales, hepéaticas, mesen-
téricas y otras, demostradas en un significativo porcentaje
de casos, por intermedio de estudios angiograficos especia-
les {3}

Tratamiento:

" Cortieoides, usuzimente en la forma de prednisona,
administrada en ia dosis de un miligrame por kilogramo de
pesc corporal por dfz, por via oral o su equivalente en otro
tipo de corticoide, hasta lograr et control de la enfermedad,
luego gradualmente se reduce a la dosis minima necesaria, la
cual varfa entre siete y medio y veinte miligramos de
prednisona por dia o su equivatente.

Algunos clinicos prefieren wsar desde e! inicio de ia
enfermedad una asociacitn de corticoides vy azatioprina,
con ¢ objeto de reducir ia dosis de mantenimiento del
corticoide vy sus efectos indeseables previstios. La
azatioprina se administra de tres a cinco miligramos por
kilogramo de peso,-diariamente por dos sermanas y luego
una dosis de mantenimiento gue varfa alrededor de cincuen-
ta o setenticinco miligramos por dia {9).

Qurps clinicos prefieren usar la ciclofosfamida en
{ugar de ia azatioprina, siempre combinada al corticoide. La
dosis inicia! de ciclofosfamida es de tres a cinco miligramos
por dia por un perfodo de dos sernanas, luego se reduce a la



dosis de mantenimiento, la cual. es.aproximadamente de
75mg a 100 mg segin el peso corporal, el grado de
enfermedad y la tolerancia al medicamento. También se
esta utilizando el cloranbugil como inmunosupresor.

Cuando se administran corticoides y/o inmunosu-
presores existen efectos indeseables previstos. Los corti-
coides producen osteoporosis, aumentan el riesgo de con-
traer infecciones, sindrome de Cushing iatrogénico, de-
presitn del gje pituitario—adrenal.

Los otros inmunosupresores degrimen l&zmédula dsea
y el aparato inmune en general. La ciclefosfamida en
particular, produce alopecia, cistitis hemorragica, infer-
tilidad por detencién de la maduracidn de los évulos y
espermatozoides; el aumento de la incidencia de neoplasias
€3 un punto sujeto a controversia.

El pronéstico es variable, algunos pacientes se con-
trolan por un tiempo cinco veces mayor al de la era pre
corticoide—inmunosupresion, Las causas més frecuentes de
muerte son insuficiencia renal cronics, complicaciones de la
hipertensidn arterial, infecciones adquiridas e infarto de!
miocardio.

Vasculitis inmunotégica

La vasculitis inmunolGgica se produce por los si
guientes mecanismos: accifn de los complejos inmunes

solubles que activan el sistema del complemento, por accidn

celular retardada y por mecanismos mixtos (3).

La accidén de los complejos inmunes solubles inter-
viene en fa patogénesis de wun significativo n(mero de
enfermedades; entre ellas, se encuentran las siguientes:
enfermedad del suero o su equivalente, plrpura de
Schonlein—Henoch, {upus eritematoso sistémico, fiebre reu-
mética, artritis reumatoide, enfermedad mixta de! tejide
conectivo, la angeitis de la endocarditis bacteriana subagu-
da, ta de la lepra, la gonocédcica, fa dé la salmionellosis, la de
algunas enfermedades parasitarjas {malaria) y la de algunos
procesos linfoproliferativos (1, 2, 3, 10 — 16).

La accién celutar retardada interviene en |a patogenia
del eritema nodoso {3} y en el de la dermatopolimiositis
{17}, las que se describiran en otra oportunidad.

La hipersensibilidad del tipo mixto {en la que inter-

vienen acciones agresivas tanto del complejo inmune, como

~ de los linfocitos T es responsable de la génesis de la

granulomatosis de Wegener. y la granulomatosis de Churg y
Straus (2,:4, 18). -

La granutomatosis de Wegener estd caracterizada por

lesiones granulomatosas necrotizantes, localizadas funda- -

mentalmente en las partes tanto superior como inferior del
apargto respiratorio, por lesiones de angeitis necrotizantes y
glomerulonefritis, - presentindose segin el momento evo-

lutivo. de la enfermedad con variables manifestaciones clf-
nicas (2, 4).

Se inicia insidiosamente con sinusitis, posteriormente
surgen la fiebre y las manifestaciones broncopulmonares; el
compromiso renal se presenta con frecuencia relativa,
siendo en algunds pacientes la caysa de la musrte {22).

) Antes que se utilizaran los corticoides y los agentes
inmunosupresores, la enfermedad era fatal en ocho meses.
Con el uso de-gstos medicamentos la expectativa de vida se
ha prolongade hasta diez afios.

En la granulomatosis de Churg y Straus, asi como en
la de Wegener, el inicio coincide con la administracion de
miltiples farmacos (4). La granulomatosis de Churg—Straus
tiene caracteristicas clinico, patoldgicas similares a la de
Wegener aunque difiere en lapresencia de asma bronquial
rebelde, eosincfilia y fa gran cantidad de eosinéfilos a nivel
de los granulomas. El pronodstico y tratamiento es similar al
de la granulomatosis de Wegener.

Arteritis a células gigantes

En estas arteritis no se ha demostrado que cogpo-
nentes inmunolbgicos humorales o celulares intervengan en
la patogenia; aungue no deben de ser excluides y mas adn
es posible que en el futuro éstos se demuestren.

La polimialgia reumética es una forma de arteritis a
células gigantes (3) que se presenta en personas usualmente
mayores de cincuenta afios. Esté ctasicamente caracterizada
por dolor y rigidez de los masculos de las cinturas escaputar
y pelviana, sin mayor disminucion de ‘la fuerza muscular, de
una duracion de algunos meses, ocasionalmente el compro-
miso muscular es mayor y ademas se presentan manifes-
taciones de sinovitis en algunas articulaciones periféricas. La
velocidad de sedimentacion esta muy aumentada. Responde
muy hien a dosis aproximadas de 15 mg. de prednisona por
dla y su administracion debe mantenerse aproximadamente
durante un afio. En consecuencia, 'se le considera usual-
mente comoc una enfermedad autolimitada y de buen
pronostico; sinembargo, la polimialgia reumética es en
algunos pacientes’ el inicio de una enfermedad mas sis- -
témica, severa y de’ prondstico reservado,. la cual es deno-
minada por unos autores arteritis temparal y por dtros mas
apropiadamente arteritis craneal {19).

La arteritis craneal, més condcida como arteritis
temporal, puede en algunos pacientes tewér manifestaciones
correspondientes a los de la polimialgia reumética, pero
luego se desarrollan manifestaciones correspondientes al
compromiso inflamatorio y oclusivo de las siguientes ar-
terias: temporal, coronarias, iliaca, femoral y otras de
menor calibre. Los sintomas de diplopia, vision borrosa, son
alarmantes y premonitores de ceguera. Es prominente la
refalea, dolor y engrosamiento de 1a arteria temporal de un
lado o hilateral; claudicacién de los misculos de la man-
dibula inferior, de !a lengua y de la deglucion pueden
presentarse con sintomas y signos en relacion a isquemia
transitoria o trombosis de algunas de las otras arterias
sefialadas anteriormente. El diagnobstico definido se hace
histopatologicamente, cuando se demuestran las lesiones
caracteristicas de esta$ arteritis (en ia adventicia, v la
media con Infiltracibn de células gigantes) en la muestra de
la biopsia de fa arferia temporal afectada’ E| tratamiento
debe ser agresivo con una dosis de prednisona de un
miligramo por kilogramo de peso por dia, la que se
administra por un periodo variable segin el paciente, luego
se reduce gradualmente hasta la de mantenimiento por un
tiempo indefinido (19}.

La arteritis de Takayasu o del arco adrtico es una de
las otras formas de arteritis a células gigantes, que puede
estar relacionada, en cierta forma, a las anteriormente
deseritas. En ia fase pre-oclusiva fas manifestaciones clfnicas
son predominantemente sistémicas, tales como, fiebre,
malestar general. Posteriormente, se establece gradualmente
la oclusibn del arco abrtico y/o de las siguientes arterias:



carbtids, subclavia, l2 sorta toracica, abdominal ¢ ramas de
éstas, incluyendo las arterias renales. Segin e segmento de
Iz aorta comprometida y ia intensidad de iz lesidn, las
manifestaciones ciinicas varian; se producen sintomas ¥y
signos en relacidn a isquemia en unos casos o isquermnia mas
sobrecarga circulatoria en otros. Entre las manifestaciones
més frecuentes estan las siguientes: claudicacién de las
extremidades superiores, ausencia o disminucitn dé pulsa-
ciones arteriales y coartacion adquirida-de.ta gorta. El
estudio aortogréfico total, tiene gran importancia para
precisar y demostrar el lugar de las fesiones arteriales. La
hiopsia de determinadas arterias accesibles permite, en
algunas  oportunidades, - obtener el diagndstico
histopstolégice {17, 20, 21).

La instalacidn de un tratamiento precoz con dosis
adecuadas de corticoides representa una esperanza para
detener 1a enfermedad. Desafortunadaments, ol reco-
nocimiento se hace usualmente cuando las lesiones vascu-
lares son irreversibles. En algunos casos seleccionados se
puede recurrir al tratamiento quirGrgico; sin embargo, como
el desarrollo de la enfermedad es muy gradual, se forman
vasos colaterales que hacen gue la intervencibn quirirgica
no sea necesaria en significativo nimero de pacientes. El
prondstico es evidentermnente variable,
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