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RESUMEN

Las vasculitis se presentan en un grupo heterogéneo de entidades clinicas relativamente
frecuentes. Se caracterizan por inflamacion de los vasos sanguineos, con el desarrollo de
isquemia, necrosis, asi como por el dafio de los grandes, medianos y pequenos vasos vy,
por tanto, de érganos o sistemas. Teniendo en cuenta su importancia y frecuencia en la
practica clinica de las diferentes especialidades en las que se presentan, se realizé una
revision bibliografica exhaustiva donde se detallan algunos aspectos de interés.
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ABSTRACT

Vasculitis are presented in a heterogeneous group of relatively frequent clinical varieties.
They are characterized by inflammation of the blood vessels, with ischemia and necrosis
emergence, as well as damage of the big, medium and small vessels and, therefore, of
organs or systems. Taking into account their importance and frequency in the different
specialties, an exhaustive literature review was carried out where some aspects of interest
related to the topic are detailed.
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INTRODUCCION

Las vasculitis son un grupo de enfermedades caracterizadas por la inflamacién de los
vasos sanguineos, el deterioro u obstruccion al flujo de sangre y dafio a la integridad de la
pared vascular.! Los diferentes sindromes vasculiticos estan dados por la localizacién de
los vasos afectados y la histopatologia en la que predomina la lesidon necrosante o
granulomatosa, que permiten su individualizacion.

La primera descripcion macroscépica de las vasculitis o arteritis postmortem se le atribuye a
Kussmaul y a Maier en 1866. Estas se encuentran entre las enfermedades inmunoalérgicas,
aunqgue en la practica clinica existen frecuentemente problemas para su correcta
clasificacion, lo cual conduce a retrasos en el diagndstico y tratamiento.*
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Diferentes especialistas, entre ellos los reumatdlogos, pediatras, angiélogos y
dermatdlogos, por citar algunos, son los encargados de la atencién a quienes presentan
esta enfermedad, asi como del diagndstico certero y tratamiento oportuno.

EPIDEMIOLOGIA

En Latinoamérica se han publicado 750 articulos, 10 de los cuales son estudios de casos de
México, Brasil, Chile y Colombia; sin embargo, no existen investigaciones donde se evalle,
en términos de prevalencia e incidencia, las vasculitis primarias en Latinoamérica. °

Segun lo observado, la distribucidon epidemioldgica registrada demuestra que la vasculitis
de Takayasu es la mas frecuente en paises como Brasil, Colombia y México; mientras que
en Chile y Peru son la granulomatosis de Wegener (GW) y la poliangitis microscopica
(PAM), respectivamente. No existen evidencias de datos histéricos de estos paises,
excepto los estudios realizados en la Ultima década.®

Son multiples las clasificaciones propuestas, desde la década del 50 por Zeek, quien
planteé la primera clasificacion de vasculitis y para esto se basé en el tamafio y tipo de los
vasos afectados, asi como en la morfologia del proceso inflamatorio. En 1978 Faucis
propuso otra y en 1991 Lie las clasificé en primarias o secundarias y en infecciosas o no
infecciosas. En 1994 se publicd una clasificacion como conclusion de la Conferencia de
Chapel Hill en 1992 aln vigente. Como consenso internacional se tienen en cuenta los
aspectos siguientes:

Manifestaciones clinicas e histopatologicas

Se encuentran el tamafio de los vasos afectados, la presencia de marcadores seroldgicos,
como los anticuerpos anticitoplasma de neutrdfilos (ANCA) y el dafio de los tejidos,
demostrado por técnicas inmunohistoquimicas.

Caracteristicas clinicas sugerentes de vasculitis sistémicas
e Caracteristicas comunes

- Manifestaciones constitucionales: pérdida de peso, fiebre, astenia y adinamia

- Manifestaciones musculoesqueléticas: mialgia, artralgia y artritis

- Lesiones cutaneas: urticaria, purpura palpable, papulas, nodulos, bulas necroticas y
Ulceras

Las caracteristicas principales que distinguen a las vasculitis sistémicas son:”’

- Neuropatia: mononeuritis multiple y neuropatia periférica sensorial

- Tracto respiratorio: alveolitis, hemorragia pulmonar, infiltrados, nodulos, asma vy
sinusitis

- Renal: hipertensioén y sedimento renal anormal, proteinuria y glomerulonefritis
necrotizante

- Gastrointestinal: diarrea, nauseas, vomito, dolor abdominal, hemorragia y enzimas
hepaticas elevadas

- Sistema nervioso central: cefalea, alteraciones visuales, neuropatia craneal,
enfermedad vascular cerebral (EVC), crisis convulsivas y alteraciones de la conciencia
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Fisiopatologia y patogenia

La mayoria de los sindromes de las vasculitis se deben a mecanismos inmunopatogénicos
que se presentan por reaccién a estimulos antigénicos; sin embargo, las pruebas que
respaldan esta hipdétesis son indirectas casi en su totalidad. Se desconoce la razén por la
cual algunos individuos desarrollan vasculitis en respuesta a ciertos estimulos antigénicos y
otros no. Esto quizas se deba a la predisposicion genética, al contacto ambiental y a los
mecanismos reguladores de la respuesta inmunitaria a ciertos antigenos, que son los
responsables de este fendmeno.

Segun Charles,!! existen 3 mecanismos fisiopatoldgicos fundamentales: el dafio
inmunoldgico, la infeccion directa de los vasos y un tercer grupo en el cual se desconoce la
causa.

Dafo inmunoldgico

- Vasculitis mediadas por depdsito en las vénulas de complejos inmunes.

- Al fijarse a la superficie de la célula endotelial, la fraccidon constante (Fc) de la
inmunoglobulina fija el complemento y se inicia asi la cascada del complemento, con
produccion de C5a y C3a, que son potentes quimiotacticos neutrofilicos. Estos
fagocitan los complejos inmunes, liberan las enzimas lisosomales y proteolitica y llevan
al dafio tisular. La reaccion tiene su pico en 12 horas y los neutroéfilos son
reemplazados posteriormente por monocitos en 24-48 horas.

Formacion de inmunocomplejos patogenos

Las vasculitis se incluyen dentro del grupo de las enfermedades por inmunocomplejos,
como la enfermedad del suero y otras del tejido conectivo como el lupus eritematoso
generalizado.* 13

El mecanismo mas cominmente aceptado es el depdsito de complejos inmunitarios en las
paredes de los vasos. Estos no tienen que depositarse necesariamente en los vasos
sanguineos. De hecho, hay muchos pacientes en actividad que no tienen estos complejos
demostrables en la circulacion ni depositados en los vasos. Se conoce que existe un
subgrupo de pacientes con vasculitis generalizada, en la panarteritis nudosa, donde el
antigeno de la hepatitis B forma parte de los complejos inmunitarios que circulan y se
depositan en los vasos.

La clasificacion mas utilizada es aquella que las agrupa segun el tamafo del vaso
afectado, a saber:

Vasculitis de pequenos vasos (asociadas con ANCA)

- Poliangitis microscopica (micropoliangitis)

- Sindrome de Churg-Strauss

- Atribuibles a infecciones y drogas

- Asociada con complejos inmunes

- Sindrome de Wegener o granulomatosis de Wegener
- Purpura de Schénlein-Henoch

- Crioglobulinemia

- Vasculitis urticarias hipocomplementémica

- Sindrome de Goodpasture

- Enfermedad de Behcet
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- Enfermedad del suero

- Asociada a otras: lupus, artritis reumatoide y sindrome de Sjogren

- Asociada a drogas e infecciones

- Paraneoplasicas

- Atribuibles a enfermedades linfoproliferativas, mieloproliferativas y carcinomas
- Asociada con enfermedad intestinal inflamatoria

Vasculitis de vasos medianos

- Panarteritis nudosa (PAN)
- Enfermedad de Kawasaki
- Arteritis de células gigantes de Horton

Vasculitis de vasos grandes

- Arteritis de Takayasu
- Arteritis de Horton

Sin embargo, se recomienda otra clasificacién mas detallada, que orienta a un diagndstico
presuntivo, asi como al estudio y tratamiento inmediato, la cual se describe a
continuacion:

Vasculitis de grandes vasos

Esta se caracteriza por afectar la aorta y sus colaterales, preferentemente los troncos
supraaodrticos.

1) Arteritis de Takayasu
e Criterios de clasificacion estandarizados

- Asma

Eosinofilia de 10 %

Mononeuropatia o polineuropatia

Opacidad en los pulmones detectada mediante radiografia
Anomalias del seno paranasal

Biopsia del contenido de los vasos

2) Arteritis a células gigantes (arteritis de Horton)

Afecta vasos de mediano y gran calibre y se desarrolla en ramas colaterales del arco
adrtico (carétidas, temporal, intracraneal).'*

e Criterios de clasificacion estandarizados (3 de 5), es especifico en 95 % de los casos.

Edad de 50 anos o mas sobre el inicio de la enfermedad.

Livedo reticular.

Eritrosedimentaciéon mayor de 50 mm/h.

Biopsia de la arteria temporal: revela una arteritis necrotizante con células gigantes
multinucleadas o con predominio de células mononucleares.

Sensibilidad del cuero cabelludo, asi como claudicacion de la mandibula, lengua y
deglucion.
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Vasculitis de medianos vasos
1) Poliarteritis nodosa

Afecta las arterias musculares de mediano y pequefio calibre, lo que condiciona la
polangitis microscépica; asimismo, estd asociada estrechamente con la enfermedad de
Wegener. >

e Criterios de clasificacion estandarizados

- Pérdida de mas de 4 kg de peso.

- Dolor testicular.

- Mialgias (excluye hombro y cadera).

- Presidn sanguinea sistdlica superior a 90 mm de Hg.

- Nitrégeno ureico elevado en el suero sanguineo (14,3 mmol/L) o creatinina en 132
mmol/L.

- Evidencias de infeccion por virus de la hepatitis B.

- Anomalias arteriograficas caracteristicas.

- Biopsia de arteria de pequefios y medianos vasos que contienen células
polimorfonucleares.

2) Enfermedad de Kawasaki

Afecta arterias de medianos y pequefios vasos, particularmente las coronarias, asi como
a los nifos. Cursa con fiebre, manifestaciones de infeccidon aguda y pasa, como
promedio, 12 dias sin tratamiento. Aproximadamente 25 % de los nifios desarrollan
aneurisma de las coronarias. La terapia inmunosupresora endovenosa ha decrecido la
mortalidad y ha mejorado el prondstico.’

e Criterios de clasificacion estandarizados (4 de ellos son especificos en 100 %)

- Inyeccion conjuntival

- Linfadenopatia cervical (nddulo linfatico de 1,5 cm de didmetro

- Cambios de la membrana de la mucosa bucal, fisura de labios y eritema faringeo
- Eritema solo o edema de la palma de las manos y los pies

- Rash polimorfo

3) Vasculitis aislada del sistema nervioso central

Afecta las arterias de pequefio y mediano calibres en areas difusas del sistema nervioso
central, sin sintomas que afecten los vasos extracraneales.'® Cerca de 40 % de los
pacientes presentan trastornos psiquiatricos, cambios de la personalidad, debilidad y
cefalea (64 %), ademas de paresias y neuropatia craneal.

e Criterios de clasificacion estandarizados
Estos alin no estan bien establecidos. Los pacientes presentan manifestaciones clinicas de

afectacion del sistema nervioso central (la vasculitis se evidencia por angiografia y biopsia
de la leptomeninge).
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Vasculitis de pequefos vasos
1. Granulomatosis de Wegener

Afecta las arteriolas y vénulas. Es sistémica, ocasiona afectacion granulomatosa del tracto
respiratorio alto y bajo, ademas de ser necrotizante de corta inmunidad en el rifién. Se
asocia frecuentemente con anticuerpos citoplasmaticos antineutréfilos (ANCA).!>1¢

Causa manifestaciones respiratorias altas (dolor en senos paranasales, Ulceras de la
mucosa nasal, epistaxis y otitis media), entre otras complicaciones (desviacién de la nariz
en silla de montar, lesidon del nervio facial, inflamacion y glomerulonefritis esclerosis de la
traquea y glotis, por citar algunas).

El tratamiento al igual que el de la polangitis microscépica tiene 3 fases: induccion de la
remision, mantenimiento de la remisidn y tratamiento de la recaida. En la primera se usa
frecuentemente la ciclofosfamida combinada con esteroides (3-4 mg/kg/dia, que decrece
de 1-2 mg/kg/dia, ademds de corticoterapia durante las primeras semanas.'*1°

e Criterios de clasificacién estandarizados (2 o mas tienen una sensibilidad de 92 %).

Inflamaciones bucal o nasal purulentas: dolor y Ulceras bucales, entre otras.

En la radiografia de torax se visualizan nédulos anormalmente fijos, infiltrados o con
cavidades.

Sedimento urinario (hematuria microscépica).

La biopsia muestra inflamacién granulomatosa de la arteria o perivascular.

2. Anticuerpo anticitoplasmatico antinuclear

En presencia del diagndstico de granulomatosis de Wegener, esta sugiere formas clinicas y
de laboratorio de la presencia de anticuerpos anticitoplasma de neutréfilos (ANCA),
usualmente dirigidos a la proteina (C- ANCA). Todos los pacientes con Wegener siempre
tienen ANCA positivo; sin embargo, solo esto no parece ser significativamente preciso
para excluir la necesidad de realizar biopsia tisular.®

3. Poliarteritis microscopica

Afecta las arteriolas de mediano y pequefio calibres. Parte de un cuadro clinico que
incluye la granulomatosis de Wegener y se asocia al ANCA. Algunos pacientes presentan
lesiones respiratorias clasicas y ANCA.®

4. Puarpura de Schonlein-Henoch

Es una vasculitis sistémica, caracterizada por depdsitos vasculares de inmunoglobulina A-
complejo inmune dominante y es la mas comun en los nifos. Por otra parte, afecta las
vénulas, los capilares y las arteriolas.

La enfermedad comienza con sepsis del tracto respiratorio alto y las manifestaciones
clinicas mas frecuentes son: artralgia, dolor abdominal de tipo cdlico, hematuria y
proteinuria en 10 % de los afectados e insuficiencia renal progresiva en 50 %.%%2!
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e Criterios de clasificacion estandarizados (mas de 2 deben estar presentes)

Parpura palpable

Sangrado gastrointestinal y hematuria
Primeras edades: 20 afios 0 menos
Angina o dolor intestinal

5. Vasculitis crioglobulinemia esencial

Se caracteriza por la presencia de crioglobulinas, las cuales son inmunoglobulinas que
precipitan en el frio. Son mas frecuentes debido a la hepatitis C, infecciosa o viral. Se
produce una agregacion de inmunoglobulinas y componentes de complemento y se
depositan en las paredes de capilares, vénulas y arteriolas.*?

6. Vasculitis hipersensitiva (Zeek)

Incluye la purpura de Scholein Henoch, la crioglobulinemia mixta y la vasculitis
hipersensitiva, conocidas como enfermedad del suero.?!

La presencia de vasculitis cutaneas con petequias palpables o purpuras, son tipicas de
estas alteraciones. La biopsia de las lesiones revela inflamacion de los pequefios vasos
sanguineos, llamadas vasculitis leucoclastica. Esta es la mas prominente en las vénulas
poscapilares.

e Criterios de clasificacion estandarizados

- Edad: menor de 16 afios.

- Uso de una posible droga relacionada con la aparicidon de los sintomas.

- Pdrpura palpable.

- Rash maculopapilar.

- La biopsia de las lesiones de piel muestran neutrofilia alrededor de vénulas o
arterias. La presencia de 3 o mas de estos criterios tienen especificidad y
sensibilidad de 71- 84 %, respectivamente.

7. Vasculitis asociadas con las alteraciones del tejido conectivo

Se presenta en pacientes con lupus eritematoso sistémico, artritis reumatoide, recaidas de
policondritis o enfermedad de Behcet y otras alteraciones del tejido conectivo. Tienen
lugar con mayor frecuencia en las pequefias arterias, arteriolas y vénulas musculares.
Varios 6rganos en particular se ven afectados por estas alteraciones autoinmunes.!?:22

e Criterios de clasificacion estandarizados

Los criterios especificos para el diagndstico de este tipo de vasculitis se relacionan con las
evidencias histolégicas de una vasculitis en combinacién con un diagndstico certero de
alteracion del tejido conectivo.

8. Vasculitis asociadas a infecciones virales

Numerosas infecciones virales pueden causar vasculitis de mediano y pequefio vasos.

Esta asociacion es mas comunmente observada en pacientes con hepatitis B 'y C, asi como
también con virus de la inmunodeficiencia humana, citomegalovirus, enfermedad de
Epstein-Barr y parvovirus B-19.
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La presentacion clinica puede ser similar a la poliarteritis o polangitis microscopica,
aunque el desorden del complejo inmune es probable y debe ser distinguido de las
vasculitides asociadas no virales. El tratamiento consiste en la administraciéon de
antivirales y no de antiinflamatorios.?

Evaluacion clinica y de laboratorio

Algunas manifestaciones clinicas que sugieren vasculitis sistémica son: mialgias con
elevacion de enzimas musculares en el suero, dolor abdominal acompafiado de sangre
oculta en heces y/o elevacién de enzimas hepaticas o pancreaticas, angina mas elevacion
de enzimas miocardicas, hematuria y/o proteinuria, mononeuritis multiple, claudicacién en
miembros o en mandibula, asi como disfuncion visual o cerebral por isquemia.

El hallazgo mas comun es la elevacion en la velocidad de sedimentacién globular en la
vasculitis necrotizante cutanea.

Las crioglobulinas pueden asociarse con enfermedades del colageno y en pacientes con
hepatitis B y C. Se presentan como una vasculitis necrotizante cutanea y los resultados
de las pruebas funcionales hepaticas son anormales.

El sistema de complemento puede estar normal, elevado o disminuido en pacientes con
vasculitis necrotizante cutanea y disminuido en aquellos con enfermedades del colageno.
En la crioglobulinemia asociada a infecciones y urticaria también existe
hipocomplementemia, aunque en esta Ultima el complemento puede estar normal.

Finalmente, la mayoria de los pacientes con vasculitis cutédnea idiopatica tienen el
complemento normal, especialmente aquellos en los cuales el factor precipitante fue un
medicamento.'¢

Tratamiento

Estd determinado por el proceso patogénico, la extension del involucro vascular y el
tiempo de la enfermedad.?3?°

e Glucocorticoides: son los medicamentos de primera linea para controlar el proceso
inflamatorio. Cuando esta localizado se utilizan dosis bajas (menos de 15 mg/dia) a
media de esteroides (0,5 mg/kg de peso). Cuando se afectan 6rganos que ponen en
riesgo la vida se utilizan dosis altas (1 mg/kg de peso) e, incluso, muy altas con
metilprednisolona.

e Citotdxicos: estos medicamentos son empleados cuando la enfermedad progresa
rapidamente con implicacién visceral (intestinal, renal y cardiaca, entre otras) y cuando
es refractaria a glucocorticoides o no se puede reducir la dosis de estos.

Los citotoxicos mas utilizados son ciclofosfamida por vias oral o intravenosa, azatioprina y
metrotexate. La remisidon se alcanza entre los primeros 3-6 meses del inicio de la
vasculitis. El metotexate ha demostrado su eficacia en pacientes con arteritis de células
gigantes, enfermedad de Takayasu, granulomatosis de Wegener; asi como la
ciclofosfamida en PAN clasica, PAN microscopica y granulomatosis de Wegener, entre
otras.
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Vasculitis refractaria

Se define como la falta de respuesta al tratamiento en los primeros 6 meses. En estos
casos se puede utilizar globulina antitimocito, inmunoglobulina 1V, ciclosporina,
deoxyspergualin, terapia con anticuerpos monoclonales, plasmaféresis, trasplante de
células tronco de sangre periférica y muchas veces terapia con agentes bioldgicos.?®

Medidas higiénico-dietéticas

No existen recomendaciones especificas ya que dependen de las manifestaciones clinicas
encontradas, de manera que si el paciente presenta hipertension arterial se recomienda
dieta hiposodica; si cursa con dafio renal, una dieta para nefrdpatas, debido a que este
grupo amerita tratamiento a largo plazo con glucocorticoides; también se indica una dieta
rica en calcio, incluso, suplementos con calcio y vitamina D para prevenir la osteoporosis
inducida por estos farmacos.

Pronéstico

El prondstico depende de los érganos afectados y del tipo de vasculitis. Estas
enfermedades suelen tener un curso grave con un prondstico de moderado a severo y una
alta asociacion, con secuelas que afectan la calidad de vida de los afectados. Aln no
existe la curacioén, solo el control de estas.

Vasculitis no granulomatosas

Existe un pequefio grupo de vasculitis (nodulares no granulomatosas) que por su
localizacién y la rara afectacion sistémica no dejan de ser importantes, de modo que
quienes la padecen son tratados por angiélogos y dermatélogos.®°

Estas se caracterizan por ser cutaneas y manifestarse histolégicamente por nddulos con
esteatonecrosis y granulomas lipofagicos. Por lo general son benignas y afectan las
vénulas y arteriolas, fundamentalmente de las piernas, con frecuentes recaidas. Suelen
presentarse en mujeres jovenes.

En el diagndstico de una vasculitis cutdnea deben analizarse las manifestaciones conocidas
de vasculitis sistémica para verificar la presencia de esta.” En algunos casos, a pesar de
estar ausentes inicialmente, pueden aparecer durante el curso de la enfermedad.

El médico no debe esperar curaciones excesivamente rapidas ni perder las esperanzas por
fracasos terapéuticos. El curso de la enfermedad siempre debe mostrar tendencia a
mejorar con el tratamiento, por lo cual no se debe insistir en terapias que no demuestren
eficacia.

Aspectos clinicos de la vasculitis cutanea

Es una enfermedad de curso temporal variable, con lesiones individuales que tienen una
duracion entre 1-4 semanas y al curar dejan hiperpigmentacion residual o cicatrices
atroficas; mientras que el curso general de la enfermedad oscila entre 2 semanas a
muchos afios. La lesidn mas persistente y constante resulta ser la purpura palpable, que
es una papula eritematosa que no blanquea a la diascopia. También puede haber
variedad de nddulos, papulas, pustulas, vesiculas o ampollas, Ulceras o lesiones
urticariformes, ademas de livedo reticular y necrosis.
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Las lesiones se localizan predominantemente en los miembros inferiores, aunque también
aparecen en los gluteos y la espalda;!-® igualmente, suelen ocasionar prurito, ardor o dolor
y cuando estan asociadas a enfermedades sistémicas pueden estar acompafnadas de
malestar general, fiebre, artralgia, mialgia, asi como también de los sintomas de la
enfermedad asociada.

Por otra parte, resulta comun la afectacion de rifiones, nervios periféricos, tracto
gastrointestinal y articulaciones en casos de vasculitis sistémica.

Fisiopatologia de la vasculitis cutanea

a) Vasculitis nodular no tuberculosa (eritema indurado, eritema nudoso): se presenta en
mujeres jévenes, entre 20-40 afios.?’

Se caracteriza por la presencia de nodulos hipodérmicos en las piernas, rojos, tensos y
dolorosos. Se relaciona con la primavera y los pacientes tienen buen estado general.
Pueden presentarse manifestaciones reumaticas o infecciosas, asi como focos sépticos que
deben suprimirse.

b) Vasculitis nodular tuberculosa (eritema indurado de Bazin).?®

Esta se presenta en pacientes con antecedentes de tuberculosis. Se localiza en ambas
piernas, sobre todo en las pantorrillas y en el tercio inferior del muslo. Se caracteriza por
la presencia de nodulos hipodérmicos, rojizos, tensos y dolorosos, que confluyen y se
ulceran. En las lesiones no aparece el bacilo tuberculoso; presenta reaccidn frente al
antigeno bacilar y la prueba del Mantoux es positiva.

¢) Paniculitis de Weber Christian

Las paniculitis comprenden un conjunto de enfermedades caracterizadas por la inflamacién
del tejido celular subcutaneo y tienen lugar predominantemente en pacientes con eritema
nudoso. Son recidivantes, febriles y no supuradas.?

Se presentan en mujeres jovenes, entre 30-40 afios, y los sintomas principales son:
fiebre, artralgia y astenia. Se caracterizan por la presencia de nédulos inflamatorios en la
raiz de los miembros inferiores y el tronco (en la grasa subcutanea), de consistencia dura,
que al abrirse sale liquido estéril y grasoso; al cicatrizar, deja huella con atrofia cutanea
hiperpigmentada.

El tratamiento consiste en el uso de antibidticos (como la penicilina), vitaminas y
esteroides, aunque este resulta paraddjico.

d) Eritema nudoso contusiforme

Es una reaccion nodular dermoepidérmica, que recuerda los golpes en la region de
extension de las piernas y antebrazos.?* Entre las causas mas frecuentes que la originan
se encuentran la primoinfeccion tuberculosa, la infeccion estreptocdcica, las sales de oro y
la insulina protamina. Se acompafa de artralgia, fiebre, malestar general y no deja
cicatriz cuando desaparece el eritema.
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e) Eritrocianosis supramaleolar (angiocriopatia o angioneurosis)

Se presenta en mujeres jovenes entre los 15-30 afios, obesas, hipotiroideas e hipovaricas.
Se localiza en las regiones supramaleolares y se observa la piel cianética, con pesadez en
las piernas. El tratamiento consiste en el uso de esteroides u hormonas ovaricas, en
dependencia de la posible causa. Mejora con el embarazo.

f) Perniosis (crioangiopatia)

Es una enfermedad inflamatoria de la piel, que resulta de la exposicion al frio y a la
humedad. Se presentan ulceras muy dolorosas que asientan sobre el tendén de Aquiles y
se curan durante el verano.*® Como tratamiento se indican vasodilatadores (acido
nicotinico y tolazolina), ademas de cura local con violeta de genciana al 1%.

g) Paniculitis nodular de Vilanova

Es una enfermedad en placa que se presenta en el tercio inferior de las piernas, con la
presencia de granulomas lipofagicos y manifestaciones clinicas muy variadas. Para
realizar un diagnéstico exacto, definir el prondstico e imponer el tratamiento especifico se
necesita la presencia de algunos prerrequisitos caracteristicos.

La evaluacién de un paciente con vasculitis cutdnea debe incluir los aspectos siguientes:

e Historia clinica: episodios anteriores, duracion, fiebre, artralgia, pérdida de peso, dolor
abdominal, hematuria o alteraciones respiratorias, infecciones recientes o crénicas
como la hepatitis B o C. Se indica suspender los medicamentos.?

e Examenes complementarios especificos

Hematologia completa: presencia de anemia y alteracién en el conteo global y
diferencial de leucocitos.

Plaguetas: alteraciones en su forma o nimero.

Examen de orina: presencia de infecciones o signos de funcién renal alterada.
Examen de heces fecales: busqueda de sangre oculta o elementos parasitarios.
Velocidad de sedimentacion globular: la elevacidon de esta es frecuente.

e En la vasculitis sistémica

Sistema de complemento: el consumo de sus factores se observa en enfermedades
del coladgeno.®1®

Anticuerpos antinucleares: se encuentran presentes en pacientes con enfermedades
del coldgeno y en 2 % de la poblacién general.*®

Factor reumatoideo: resulta positivo en pacientes con artritis reumatoide.
Crioglobulinas séricas: solo presentes en caso de crioglobulinemia asociada
frecuentemente con hepatitis B y C.

Serologia para hepatitis B y C.

Autoanticuerpos anticitoplasma del neutrofilo (ANCA): solo presentes en pacientes
con algunas vasculitis sistémicas de mal prondstico.

Perfil renal: diagndstico de dafio renal en pacientes con algunas vasculitis sistémicas.
Perfil hepatico: diagndstico de alteracion hepatica en presencia de algunas vasculitis
sistémicas.

Radiografia de torax: se pueden observar alteraciones en el mediastino, en caso de
algunas vasculitis sistémicas como la granulomatosis de Wegener.
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Inmunofluorescencia.

A pesar de la idéntica apariencia histolégica de los diversos tipos de vasculitis de
pequenos vasos dérmicos, es posible detectar diferencias importantes a través de la
inmunofluorescencia.

Las vasculitis asociadas a ANCA no tienen depdsitos sustanciales de
inmunoglobulinas o complemento; mientras que aquellas mediadas por complejos
inmunes si los presentan. La composicion de dichos depdsitos puede sugerir el tipo
de vasculitis, tal es el caso de la purpura de Schénlein-Henoch, donde el depésito es
de inmunoglobulina A.

e Examenes complementarios (valoracion segun el tipo de vasculitis)

Creatinina en el suero-concentracion de enzimas en el suero
Eritrosedimentacion-hemograma
Estudios de la funcién hepatica
Serologia

Orina

Radiografia de térax—-electrocardiograma
Factor reumatoideo

Proteina C reactiva

Antiestreptolisina O

Anticuerpo antinuclear

Baciloscopia nasal, auricular, de los codos y de la lesidn
Acido Urico

Esputo

Prueba del Mantoux

Electroforesis de proteinas

Colesterol

Metabolismo basal

Conteo de eosindfilos

Urocultivo y exudado nasofaringeo
Sensibilidad al frio

Liquido cefalorraquideo

Prueba funcional respiratoria

e Examenes adicionales

Estudios de los niveles de complemento en el suero ANCA, directamente de la
proteasa 3, la cual sugiere la granulomatosis de Wegener;*!® mientras el ANCA
mieloperoxidasa sugiere un diagndstico de poliarteritis microscopica.
Electromiograma, si se presentan sintomas neuromusculares.

Biopsia del tejido.

Arteriografia.

Angiografia de arteria mesentérica o renal.

e Diagnoéstico diferencial

Los pacientes con procesos de enfermedad no vasculiticas pueden presentar sintomas,
que suelen imitar a varias vasculitides. Quizas los mas comunes son los relacionados con
las enfermedades reumaticas sistémicas, como el lupus eritematoso sistémico.
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e Sindromes seudovasculiticos: deben ser consideradas otras enfermedades.

- Displasia fibromuscular

- Ateroembolia de colesterol

- Embolias por mixomas auriculares

- Endocarditis infecciosa

- Linfogranulomatosis y reticulosis polimérfica

- Aneurismas mitdticos con embolizacidn a vénulas arteriolas y capilares
- Bacteriemias

- Ergotismo crénico

- Sindrome antifosfolipido

-  Trombocitopenia y otros procesos asociados con purpura
- Fibrosis por radiacion

- Neurofibromatosis

- Coartacién congénita de la aorta

Tratamiento

Debe comenzarse con antihistaminicos, pero si no hay respuesta, se indicara la
indometacina (5-20 mg/kg/dia). Si se observa mejoria, debe mantenerse este
tratamiento, pero si existen sintomas de enfermedad sistémica debe suspenderse la
indometacina y afiadirse esteroides sistémicos; luego se comenzara a bajar la dosis de
estos hasta obtener una buena respuesta clinica.>!3?

Debe usarse la gammaglobulina a dosis Unica de 1 mg/kg como ahorradora de
corticosteroides. Si a pesar de este tratamiento no se observa una buena respuesta, debe
afiadirse azatioprina. Como coadyuvante en todo tratamiento puede utilizarse la
pentoxifilina a razén de 1 200 mg/dia.

CONCLUSION

Se consider6 necesario realizar una revision exhaustiva de este tema, por su importancia
y frecuencia en la practica clinica de diferentes especialidades en las que estas se
presentan, pues se precisa de un trabajo conjunto, como un equipo multidisciplinario, para
lograr un diagnostico precoz y un tratamiento oportuno.
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