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El diagnostico de un sindrome de vasculitis primaria depende de la demostracion de vasculitis y de la
exclusion de enfermedades que puedan causar vasculitis secundaria. El diagnostico de un trastorno
especifico se basa en el patron de afecciéon organica, los datos de patologia y el tamafio de los vasos
sanguineos afectados.

Los principales determinantes del prondstico y el tratamiento incluyen el tipo de vasculitis, la severidad
de la afeccion a 6rganos vitales, la velocidad de progresion de la enfermedad y la etiologia en los casos en
que puede identificarse. El proceso inflamatorio suele asociarse con sintomas inespecificos y alteraciones
de laboratorio (aumento en la velocidad de sedimentacién globular, anemia y fiebre) que no distinguen
los procesos de vasculitis de otros procesos inflamatorios, infecciosos o neoplasicos. La naturaleza toxica
de los tratamientos para las vasculitis sistémica obliga a contar con un diagnostico exacto.

Estudio del paciente con probable vasculitis
EVALUACION

El médico no debe tener temor a realizar estudios invasivos como parte de la evaluacion diagnostica de
los pacientes con enfermedad multisistémica, pero debe evitarse el realizar biopsias de tejidos
clinicamente no afectados o realizar pruebas inespecificas. Debe intentarse un enfoque dirigido a
investigar formas especificas de vasculitis, descartando las alternativas razonables.

El primer paso en el diagnostico de las vasculitis consiste en realizar una historia clinica y examen fisico
detallados del paciente para demostrar afecciéon a drganos especificos. Debe ponerse especial atencion a
la piel, ojos, oidos, vias aéreas superiores, articulaciones, rifiones, ganglios linfaticos, nervios periféricos
y grandes vasos. En la evaluacion inicial deben incluirse algunas pruebas seleccionadas [ver tabla 1]. Los
estudios especializados, incluyendo la serologia, se solicitaran en forma selectiva una vez que se complete
el diagnostico diferencial. Si la tira reactiva indica sangre o proteinas en la orina debera solicitarse de
inmediato el estudio del sedimento fresco. La orina que ha estado almacenada por varias horas antes del
analisis no es util para identificar cilindros celulares, que rapidamente degeneran ex vivo. Los cilindros
de eritrocitos son muy sugestivos de glomerulonefritis, pero también pueden observarse cilindros
leucocitarios. La glomerulonefritis suele ser asintomatica. Con base en el patron de afeccion organica
podra establecerse un diagnostico diferencial que incluya los tipos posibles de vasculitis sistémica y otros
padecimientos.
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Comentarios

La trombocitosis puede ser paralela a la respuesta de fase aguda

No se espera trombocitopenia en los sindromes de vasculitis primaria, pensar
en LEG, infiltracion de la médula, leucemia de células peludas, PTT, SAF,
VIH, crisis renal de la esclerodermia y trombocitopenia inducida por heparina

No se espera leucopenia en la vasculitis primaria, pensar en LEG, leucemia,
hiperesplenismo, sepsis, mielodisplasia y VIH

La eosinofilia es comun en el sindrome de Churg-Strauss, puede ocurrir en
GW, artritis reumatoide o crisis renal normotensa de la esclerodermia

Se observa una VSG relativamente baja en la CID, falla hepatica e
hiperviscosidad, también en PHS, puede estar baja en la arteritis de Takayasu
y es normal en < 20 por ciento de las arteritis de células gigantes

La ALT o la AST se elevan en la hepatopatia, miositis, rabdomiolisis,
hemolisis o necrosis miocardica

Util para la evaluacion de la hemorragia alveolar, con o sin glomerulonefritis,
también 1til para la evaluacion de la glomerulonefritis
normocomplementémica

Solicitar cuando exista sospecha clinica de LEG, no como prueba de
escrutinio general para pacientes enfermos

Solicitar cuando exista sospecha clinica de GW o PAM

Solicitar para sintomas inexplicables de SNC, isquemia miocardica, espasmo
vascular, ataques de panico con datos sistémicos o taquicardia, debe
realizarse también estudio en orina

Util para pacientes con enfermedad febril, multisistémica o con pérdida de
peso, infiltrados pulmonares, infartos o isquemia focal. Los cultivos son
faciles de obtener

Solicitar si existen trombosis venosas o arteriales sin explicacion o
trombocitopenia

Usar en cualquier paciente que pueda requerir tratamiento esteroideo o con
piuria o hematuria estéril inexplicables, inflamacién granulomatosa,
meningitis cronica o posible exposicion a la tuberculosis

Realizar en todos los pacientes con fiebre o afeccion sistémica sin explicacion

Solicitar si existen transaminasas o fosfatasa alcalina elevadas, hipertension
portal, PAN o PAM, o crioglobulinemia, poliartritis o vasculitis cutdnea sin
otra explicacion

No es una prueba de escrutinio para vasculitis, ttil en el diagndstico
diferencial de las glomerulonefritis, bajos en la crioglobulinemia, pueden



disminuir en la endocarditis, por lo general normales en la PAN, PAM, PHS,
GW, pueden estar bajos en las glomerulonefritis relacionadas con hepatitis
viral o vasculitis

Aldolasa La aldolasa no tiene especificidad de 6rgano, tiene una distribucion semejante
a la deshidrogenasa lactica

ALT- alanino aminotransferasa, AF- anticuerpos antifosfolipido, SAF- sindrome antifosfolipido, AST-
aspartato aminotransferasa, CID- coagulacion intravascular diseminada, VSG- velocidad de
sedimentacion globular, PHS- purpura de Henoch-Schoénlein, MAP- poliangeitis microscépica, PAN-
poliarteritis nodosa, TPT- tiempo parcial de tromboplastina, PVVR- prueba con veneno de vibora de
Rusell, LEG- lupus eritematoso generalizado, PTT- purpura trombocitopénica trombética, GW-
granulomatosis de Wegener

CLASIFICACION

Se han propuesto varios esquemas de clasificacion para organizar las vasculitis sistémicas en forma
consistente. Estas clasificaciones son tutiles para distinguir los trastornos clinicos que tienen diferencias
en pronostico y respuesta al tratamiento.' No existe un esquema con aceptacion universal. Todos reiteran
las caracteristicas de la afeccion fulminante o clasica, poniendo énfasis en la especificidad del
diagnostico. Si se emplea el esquema de clasificacion en forma muy estricta con frecuencia el paciente
nuevo y sin la expresion total de la enfermedad quedara sin un diagnostico definitivo. A pesar de ello, los
sistemas de clasificacidon proporcionan esquemas ttiles para publicaciones y para el disefio de protocolos
de investigacion [ver figura 1]. Los esquemas de clasificacion mas empleados se basan en el calibre de los
vasos afectados, el patron de afeccidon organica y la presencia o ausencia de granulomas, deposito
significativo de complejos inmunes e infiltrados eosinofilicos. Algunos autores han propuesto que la
presencia o ausencia de anticuerpos especificos contra citoplasma de neutrofilos (ANCA) tienen utilidad
diagnostica, en especial los anticuerpos contra la proteinasa 3 y la mieloperoxidasa. En la actualidad el
papel adecuado de estas pruebas consiste en apoyar un diagnostico clinico y no definirlo. En los
pacientes que no pueden clasificarse dentro de una categoria diagnostica bien definida estas pruebas
serologicas no deben sustituir los intentos por obtener un diagndstico histologico. La presencia de ANCA
no equivale a diagnostico de vasculitis.

Figura 1

Clasificacion del sindrome de
vasculitis sistémica.

Cuando los sintomas y signos principales (i.e., neuropatia y vasculitis cutanea) no sugieren un trastorno
vasculitico especifico aislado, puede ser ttil realizar un examen fisico dirigido y pruebas serologicas. El
estudio més valioso para confirmar el diagnostico sera la biopsia. El valor de las pruebas indiscriminadas



de anticuerpos antinucleares, ANCA, factor reumatoide y enzima convertidora de angiotensina es
debatible. La infeccién con virus de la hepatitis B o C se asocia con un rango amplio de sindromes de
vasculitis y siempre deben excluirse estas infecciones.”

TRATAMIENTO

Las vasculitis sistémicas pueden poner en peligro la vida y requieren tratamiento antinflamatorio e
inmunosupresor potente. El diagnostico debe hacerse con la mayor certeza posible. Sin embargo, pueden
persistir dudas respecto a diagnosticos alternativos o enfermedades coexistentes. Por ello, incluso
después de iniciado el tratamiento el médico debe mantener un alto grado de vigilancia para detectar
problemas médicos no relacionados, complicaciones del tratamiento o ambos. Los signos y sintomas de
infeccion pueden ocultarse por el tratamiento esteroideo.? Con el inicio de terapia inmunosupresora
potente existe una mayor ventana de riesgo para infecciones oportunistas. El mayor riesgo ocurre en
pacientes con neutropenia marcada o con dosis altas de esteroides. Los médicos deben estar
especialmente atentos a atribuir los nuevos problemas a las llamadas exacerbaciones del padecimiento
sin primero descartar una infeccién nueva o recurrente. El virus varicela-zoster puede presentarse con
fiebre y dolor antes de la aparicion de las vesiculas. Pneumocystis carinii, citomegalovirus, las
infecciones micoticas sistémicas y la reactivacion de infecciones por micobacterias se observan con mas
frecuencia que en el huésped normal. La inmunosupresion por esteroides y otros medicamentos se asocia
en forma comun con candidiasis mucosa, menos con molusco contagioso y rara vez con sarcoma de
Kaposi.

El metotrexate, la azatioprina y la ciclofosfamida pueden causar leucopenia y, con menos frecuencia,
otras citopenias. El metotrexate debe usarse con precaucion, si es que se emplea, en los pacientes con
menor velocidad de filtracion glomerular (VFG).

Vasculitis de vasos pequeiios

La vasculitis de capilares y vénulas es la forma mas comun y casi de modo invariable afecta la piel. Puede
ocurrir a cualquier edad y afecta a hombres y mujeres con igual frecuencia.

ETIOLOGIA

La vasculitis de vasos pequeios ocurre como un trastorno idiopatico o secundaria a alergia a
medicamentos, endocarditis bacteriana e infecciones virales, como las causadas por los virus de hepatitis
B o C, Neisseria diseminada y ricketsias. Puede también ser parte de un trastorno autoinmune definido
como sindrome de Sjogren, lupus eritematoso generalizado (LEG) o artritis reumatoide, o puede ocurrir
en asociacion con neoplasias hematolégicas, linfoides y de érganos sélidos [ver figura 2].

Figura 2

Causas de vasculitis de vasos
pequefios



DIAGNOSTICO
Manifestaciones clinicas

Puede ocurrir afeccién cutanea en muchos de los sindromes de vasculitis primaria o secundaria. La
oclusion de los vasos grandes, medianos o pequenos puede ocasionar livedo, fenémeno de Raynaud o
necrosis. La parpura es la manifestacion mas comun de la vasculitis de vasos pequenos. Este tipo de
vasculitis con frecuencia se asocia con depoésito de complejos inmunes y las vasculitis que afectan
principalmente a las vénulas poscapilares se denominan también vasculitis por hipersensibilidad.*
También puede ocurrir vasculitis de vasos pequeiios en las vasculitis sistémicas de vasos grandes (v.gr.,
granulomatosis de Wegener y poliangeitis microscopica). La vasculitis de vasos pequefios puede limitarse
a la piel o asociarse con dafio visceral, incluyendo hemorragia alveolar, isquemia o hemorragia intestinal
y glomerulonefritis.

La purpura tiende a ocurrir en brotes de lesiones de edad semejante, y es mas evidente en las areas
sometidas a gravedad [ver figura 3]. Cuando la ptrpura no se limita a estas zonas deben excluirse
enfermedad por crioaglutininas, crioglobulinemia (que puede asociarse con infecciones como hepatitis C
o con linfoma), embolia y enfermedades infiltrativas. Las vasculitis cutdneas de cualquier etiologia
pueden asociarse con edema de declive importante.

Figura 3

Purpura vascular

En una serie de casos de vasculitis cutanea de vasos pequenos,* casi el 100 por ciento de los pacientes
menores de 20 anos tuvo enfermedad limitada a la piel, mientras que alrededor del 40 por ciento de los
172 pacientes mayores de 20 afios tuvieron un padecimiento sistémico o asociado subyacente. Diecisiete
adultos tuvieron vasculitis necrosante sistémica, 4 neoplasias, 4 infeccidon bacteriana que causo la
vasculitis, 11 crioglobulinemia y 59 parpura de Henoch-Schonlein. No se investigo la posibilidad de
infeccion con virus de la hepatitis C, que es la causa mas probable de la crioglobulinemia mixta.”
Pruebas de laboratorio

La biopsia es tutil para excluir causas de purpura no vasculitica como amiloidosis, leucemia cutis,
sarcoma de Kaposi, linfomas de células T y embolias de colesterol y mixomatosas. La tincién del tejido
con inmunofluorescencia apoya el diagnostico de purpura de Henoch-Schonlein o LEG. Las células
infiltrantes y que quiza destruyen la pared vascular pueden ser neutroéfilos o linfocitos, dependiendo de la
etiologia. La patologia en la mayoria de los casos de vasculitis de vasos pequefios corresponde a una
angeitis leucocitoclasica.

SUBGRUPOS CLINICOS

Purpura de Henoch-Schonlein



La parpura de Henoch-Schonlein es un sindrome vasculitico de vasos pequenos en el que las
manifestaciones cutaneas suelen ser importantes y es comun la afeccion visceral. Este padecimiento es
menos comun en adultos que en ninos,” y suele asociarse con depoésito vascular y renal de complejos
inmunes que contienen IgA. Las manifestaciones comunes incluyen purpura, urticaria, dolor abdominal,
hemorragia gastrointestinal o intususcepcion (principalmente en nifios), artralgias o artritis y
glomerulonefritis. Los sintomas viscerales pueden preceder a las lesiones de la piel. La purpura de
Henoch-Schonlein puede ser desencadenada por medicamentos o infecciones estreptocdcicas o virales.
Suele ser un padecimiento autolimitado, pero la glomerulonefitis progresa en raros casos (sobre todo en
adultos) a insuficiencia renal.

Vasculitis urticariana

La vasculitis urticariana representa un subtipo peculiar de vasculitis de vasos pequefios.® El cuadro
clinico consiste en ampollas o papulas, en ocasiones con angioedema circundante o topograficamente
independiente. Las lesiones individuales se resuelven en forma muy lenta, durando varios dias. Suele
existir molestia ardorosa y disestésica en las lesiones. Como la ptrpura, las lesiones de vasculitis
urticariana con frecuencia se localizan en areas declive y suelen cicatrizar con hiperpigmentaciéon de la
piel o un area con equimosis. La mayoria de los casos son idiopaticos, aunque puede existir asociacion
con un padecimiento autoinmune sistémico subyacente, como LEG, paraproteinemia de IgM o una
infeccion viral. En casos raros la vasculitis urticariana se ha asociado con hipocomplementemia y
enfermedad pulmonar intersticial.

TRATAMIENTO

El tratamiento de la vasculitis cutdnea se dirige primero a eliminar cualquier factor precipitante. Deben
buscarse y tratarse las causas infecciosas, y se suspendera cualquier medicamento sospechoso. También
debe considerarse la posibilidad de asociaciéon con mielodisplasia y enfermedad mieloproliferativa, en
especial si existen alteraciones hematologicas. Si no se encuentran factores precipitantes aparentes
puede intentarse un tratamiento no riesgoso con antinflamatorios no esteroides, colchicina,
pentoxifilina, dapsona o esteroides en dosis bajas y por tiempo breve. Debe evitarse hasta donde sea
posible el tratamiento esteroideo prolongado. Las medias elasticas pueden ser utiles para disminuir el
edema que con frecuencia acompana a la vasculitis cutanea.

La afeccion visceral con disfuncion organica puede necesitar un enfoque mas agresivo que el empleado
en la vasculitis cutdnea limitada. Suelen ser eficaces las dosis moderadas de esteroides. En el caso de
complicaciones por el uso cronico de esteroides o si existe afeccion visceral severa son utiles el
metotrexate, la azatioprina, la ciclofosfamida y otros agentes inmunosupresores. Cuando se trata la
afeccion de pequefios vasos cronica y refractaria debe ponerse especial atencion a la relacion riesgo-
beneficio de los diferentes tratamientos.

Granulomatosis de Wegener

La granulomatosis de Wegener (GW) es un padecimiento relativamente poco comtn y potencialmente
letal, que se caracteriza por inflamacion granulomatosa necrosante y vasculitis de vasos pequefios y
medianos.”® Pueden afectarse hombres y mujeres de todas las edades.



DIAGNOSTICO
Manifestaciones clinicas

En la granulomatosis de Wegener existe afeccion organica multiple, con predileccion por la via
respiratoria superior e inferior, los 0jos y los rifiones.

Afeccion de las vias respiratorias superiores La afeccion de las vias aéreas superiores puede ser
muy evidente, pero suele atribuirse por muchos meses o incluso afos a una sinusitis, hasta que se
detectan otras manifestaciones de la GW. Incluso después de hacer el diagnostico y administrar el
tratamiento inmunosupresor, la afeccion sinusal puede ser resistente al tratamiento. Esta resistencia
puede ser causada en parte por sobreinfeccion del tejido dafiado por Staphylococcus aureus. El dano
anatomico puede incluir perforaciones septales y deformidades en silla de montar. La afeccion traqueal
causa estenosis subgldtica. Es comin el dafio 6tico, en especial la otitis media, que puede producir
pérdida de la audiciéon conductiva. Los seudotumores orbitarios pueden producir proptosis con dolor
intratable y pérdida de la vision, estas masas inflamatorias y fibrosas en ocasiones son refractarias al
tratamiento antinflamatorio, al tratamiento inmunosupresor e incluso a la radioterapia. Con frecuencia
ocurren conjuntivitis, uveitis y afecciéon de la retina, solas o en combinacion.

Afeccion de las vias respiratorias inferiores Puede no existir dafio pulmonar al inicio de la
enfermedad, o presentarse en forma dramatica como una hemorragia alveolar difusa. La tercera parte de
las lesiones pulmonares que se observan en los estudios de imagen [ver figura 4] son asintomaticas (la
TC es mas sensible que la radiografia simple). Los nédulos suelen sufrir necrosis, causando formacién de
cavidades. El broncoespasmo no es caracteristico de la GW. Si se sospecha obstrucciéon de las vias
respiratorias debe considerarse realizar una broncoscopia para excluir estenosis endobronquiales o
subgloticas. Con frecuencia es necesario descartar procesos infecciosos como causa de los infiltrados
pulmonares y la broncoscopia es util para esto. Sin embargo, el material obtenido de biopsias
transbronquiales suele ser insuficiente para hacer el diagnostico histologico de GW.

Figura g4a Figura 4b Figura 4c¢

Granulomatosis de Wegener Granulomatosis de Wegener Granulomatosis de Wegener

La biopsia abierta de pulmoén puede proporcionar la mejor oportunidad para demostrar los datos
patologicos tipicos de la GW y excluir neoplasias e infecciones atipicas. Las biopsias tipicas a cielo
abierto? contienen areas de necrosis, con frecuencia con un patrén amplio, células gigantes en el tejido
parenquimatoso y vasculitis. Pueden no coexistir todos los componentes histolégicos en el mismo corte.
Debido a que estos hallazgos también ocurren en las infecciones cronicas por micobacterias u hongos, es
indispensable realizar tinciones especiales y cultivos para estos agentes.



Glomerulonefritis La glomerulonefritis es una causa comtin de morbimortalidad en la GW. Su
presencia o ausencia define las formas generalizadas o limitadas de la enfermedad. La glomerulonefritis
puede ser relativamente indolente o agresiva, generalmente esto ultimo. Es clinica y patolégicamente
indistinguible de la glomerulonefritis idiopatica rapidamente progresiva con medias lunas. En semanas
puede ocurrir evolucién de afeccion renal subclinica a enfermedad dependiente de dialisis. La
glomerulonefritis puede presentarse al inicio de la enfermedad o desarrollarse después de que el paciente
ha padecido una forma aparentemente limitada del padecimiento. Nunca podrd subestimarse la
importancia de los exdmenes microscopicos frecuentes de orina al inicio y durante el seguimiento en los
pacientes con GW. En especial en los pacientes ancianos o debilitados puede obtenerse informaciéon
valiosa realizando estudios periodicos en orina de 24 horas, que permiten establecer con méas exactitud la
VFG que la medicién de creatinina en suero. La biopsia renal puede revelar glomerulonefritis focal y
segmentaria con cambios proliferativos glomerulares diversos, formaciéon de medias lunas y necrosis, en
ausencia de deposito significativo de complejos inmunes. Aunque apoyan el diagnostico de GW, estos
datos no son diagnoésticos de la enfermedad.

Otras manifestaciones clinicas Puede ocurrir afeccion musculoesquelética en casi la mitad de los
pacientes con GW. Los sintomas pueden incluir artralgias o artritis migratorias, aditivas o fijas. Con
frecuencia existe factor reumatoide positivo, que puede causar confusién diagnostica con artritis
reumatoide cuando las manifestaciones articulares son importantes. La afeccion articular en la GW rara
vez causa erosiones Oseas. Ocurren sintomas y signos neurolégicos en menos del 50 por ciento de los
pacientes, neuropatia periférica en menos del 20 por ciento y afeccion del sistema nervioso central en
menos del 10 por ciento. Pueden presentarse defectos oculomotores por compresiéon por una masa
retrorbitaria. La isquemia y las tlceras gastrointestinales no son comunes, pero pueden confundirse con
enfermedad inflamatoria del intestino, en especial porque esta altima puede asociarse con ANCA (por lo
general con patron perinuclear, o p-ANCA). En hasta el 50 por ciento de los pacientes se presentan
lesiones cutaneas, caracterizadas por purpura, paniculitis o ulceraciones. La actividad de la afecciéon
cutanea suele ser paralela a la de la enfermedad sistémica.

Pruebas de laboratorio

La inflamacién inexplicable de las vias respiratorias, de los ojos, o la presencia de glomerulonefritis, es
compatible con el diagnostico de GW. La probabilidad aumenta cuando existe afeccion organica maltiple,
si la afeccion de las vias respiratorias superiores es destructiva o si se demuestran nédulos pulmonares
(en especial cavitados) en la radiografia. Cualquier combinaciéon de afecciéon organica es posible, pero la
mayoria de los pacientes tienen afeccion de las vias respiratorias superiores en el momento del
diagnostico.

Si el cuadro clinico es compatible con el diagnostico de GW y se han descartado en forma adecuada otros
diagnosticos alternativos, el encontrar ANCA citoplasmaticos, o c-ANCA, con especificidad contra la
proteinasa 3 es suficiente para hacer el diagnostico provisional e iniciar el tratamiento. Alrededor del 20
por ciento de los pacientes con GW pueden tener p-ANCA con especificidad a mieloperoxidasa. Si existen
manifestaciones atipicas o preocupacion por el inicio del tratamiento inmunosupresor, o si el paciente no
responde al tratamiento adecuado, sera obligado obtener la confirmacion histologica. La presencia de



ANCA no es equivalente a vasculitis, y pueden encontrarse estos anticuerpos en otras enfermedades. El
nivel de ANCA no es confiable para vigilar la actividad de la enfermedad.'®"" Debido a que la GW suele
requerir de tratamiento esteroideo méas citotoxico, debe distinguirse de otros padecimientos
inflamatorios, incluyendo otros sindromes vasculiticos [ver tabla 2], que pueden tratarse en forma eficaz
con un esquema menos toxico.



Trastorno

Poliangeitis

microscopica

Poliarteritis
nodosa

Granulomatosis

de Wegener

Sindrome de
Churg-Strauss

Tabla 2 Manifestaciones clinicas de las vasculitis

Organos blanco
Jfrecuentes

Nervio, glomérulo,
pulmoén (vasos
pequeiios), tubo
digestivo

Nervio, tubo
digestivo

Vias respiratorias
superiores, 0jo,
pulmon (vasos
pequeios),
glomérulo, nervio,
sistema
musculoesquelético

Nervio, infiltrados
pulmonares,
corazon, piel

Caracteristicas

patolégicas
especiales

No células
gigantes,
vasculitis, GN
proliferativa

(ausencia o pocos

depositos
inmunes)*

Arteritis de
arterias
musculares
medianas, no

células gigantes,

no GN

Células gigantes,

necrosis local,
eosinofilia leve,
vasculitis, GN
proliferativa

(ausencia o pocos

depositos
inmunes)

Células gigantes,

eosinofilia,
vasculitis, GN
proliferativa

(ausencia o pocos

depositos
inmunes)

Estudios
especiales de
laboratorio

p-ANCA
(antimieloperoxidasa)

No ANCA

c-ANCA (anti-PR3)

Eosinofilia *- ANCA

Comentarios

Descartar
hepatitis By C

No afeccion de
vasos
pequenos,
descartar
hepatitis By C

Afeccidon
sinusal u 6tica
crbnica

Historia de
atopia

*La presencia de depodsitos inmunes sugiere posible infeccion por virus de hepatitis B o C.
ANCA- anticuerpos anti-citoplasma de neutroéfilo, c-ANCA- ANCA citoplasmatico, p-ANCA- ANCA
perinuclear, GN- glomerulonefritis, PR3- proteinasa 3

TRATAMIENTO

El tratamiento inicial de la GW generalizada se basa en un esquema dual de inmunosupresiéon. Los
esteroides pueden producir mejoria sintomatica en las vias respiratorias, pulmones, piel y sistema



musculoesquelético, pero su reduccion suele causar recaida de la enfermedad. La afeccion seria y aguda,
en especial el dano renal progresivo, se trata al inicio con esteroides y ciclofosfamida diaria, con
reduccion subsecuente de los esteroides. Existen ciertas contraindicaciones relativas pero importantes
para el uso de la ciclofosfamida, incluyendo la alteraciéon vesical y la leucopenia. En la GW mas leve o
limitada puede sustituirse la ciclofosfamida con metotrexate semanal (0.20 a 0.30 mg/kg, segun la
funcién renal) con acido f6lico o leucovorin.” Los pacientes tratados con metotrexate o ciclofosamida
deben ser vigilados en forma constante en busca de recaidas de la enfermedad, infecciones oportunistas y
efectos adversos. Los efectos adversos incluyen citopenias y neumonitis inducida por medicamentos. El
metotrexate puede causar hepatitis y, en raras ocasiones, cirrosis. Debe evitarse si existe insuficiencia
renal significativa. La ciclofosfamida puede producir cistitis y cancer de vejiga. Algunos autores han
sugerido el uso de trimetoprim-sulfametoxazol como tratamiento adyuvante para el manejo de la GW y
para la prevenciéon de infecciones bacterianas que puedan promover recaidas de la enfermedad de las
vias respiratorias superiores. Este aspecto sigue siendo motivo de controversia. Sin embargo, la
administracion de trimetoprim-sulfametoxazol tres veces por semana es util para proteger al paciente
contra la neumonia por P. carinii mientras recibe el tratamiento inmunosupresor intenso. La higiene
local nasal y sinusal, asi como las evaluaciones otolaringoscépicas, son parte rutinaria de la atencion de
los pacientes con afeccion de las vias respiratorias superiores.

Sindrome de Churg-Strauss

El sindrome de Churg-Strauss (SCS), o angeitis alérgica granulomatosa, es un sindrome raro que afecta
arterias y venas de pequefio a mediano calibre.

DIAGNOSTICO
Manifestaciones clinicas

El SCS tiene manifestaciones clinicas semejantes a las de la GW en términos de afeccion organica y
patologia, en especial en pacientes con afeccion de las vias respiratorias superiores o inferiores o
glomerulonefritis. El SCS difiere principalmente de la GW en que el primero ocurre en pacientes con
historia de atopia, asma o rinitis alérgica, que con frecuencia esta activa. En la fase atopica prevasculitica,
asi como durante la fase sistémica de la enfermedad, la eosinofilia es caracteristica y con frecuencia muy
marcada (> 1,000 eosindfilos/mm?). Cuando existe eosinofilia en la GW esta suele ser mas moderada (<

500 eosinéfilos/mm?3).

Las manifestaciones sistémicas del SCS incluyen cierta combinacion de infiltrados pulmonares,
cardiomiopatia, arteritis coronaria, pericarditis, polineuropatia (simétrica o mononeuritis multiple),
enfermedad intestinal isquémica, gastroenteritis eosinofilica, inflamacion ocular, perforaciones nasales,

glomerulonefritis, nd6dulos cutaneos y purpura.''4

Los infiltrados pulmonares en parches del SCS suelen ser temporales y asociarse con hemorragia
alveolar. Los n6dulos pulmonares son muy poco comunes y rara vez sufren cavitacion. Son frecuentes los
derrames pleurales y con frecuencia contienen eosinoéfilos abundantes. En ocasiones es dificil la
diferencia clinica entre neumonitis por hipersensibilidad, aspergilosis alérgica y linfoma pulmonar. Se



han reportado varios casos de SCS después del tratamiento con zafirlukast y la supension de los
esteroides en pacientes con asma bronquial cronica.

La afecciéon cardiaca puede ser severa y es la principal causa de mortalidad. El dafno vascular no es tan
comun o caracteristico como en el sindrome hipereosinofilico idiopatico. Ocurre afeccién neurologica en
mas del 60 por ciento de los pacientes, puede ser severa y suele atribuirse a arteritis. Ocurren parpura,
urticaria, erupciones eritematosas polimorficas y nédulos en la piel. El dafo gastrointestinal se debe a
vasculitis isquémica, gastroenteritis eosinofilica o ambos, y puede causar dolor tipo colico y diarrea.

Pruebas de laboratorio

La histopatologia tipicamente muestra inflamacion granulomatosa extravascular, con infiltrado
eosinofilico prominente y vasculitis. La vasculitis en un corte determinado de tejido puede ser
granulomatosa o no granulomatosa. Pueden encontrarse granulomas en areas tisulares independientes
de la vasculitis demostrable. Los infiltrados eosinofilicos son mas importantes que en la GW. Ni en la
poliarteritis nodosa (PAN) cléasica ni en la poliangeitis microscopica (PAM) se encuentran eosinofilos
abundantes, granulomas o células gigantes. La patologia de los ndédulos no es suficiente para hacer el
diagnostico de SCS porque pueden encontrase datos similares en el linfoma o la sarcoidosis. La
glomerulonefritis no es tan comdin o severa como en la GW, pero cuando existe suele ser focal y
segmentaria, indistinguible de otras formas de la llamada glomerulonefritis pauci-inmune (sin deposito
significativo de complejos inmunes en el tejido).

TRATAMIENTO

El SCS suele ser una enfermedad que responde a esteroides. Algunos pacientes incluso pueden llegar a
suspenderlos. Sin embargo, el asma bronquial y la afeccion sinusal pueden requerir de tratamiento
continuo, incluso si remite el componente vasculitico de la enfermedad. Los pacientes con afeccidon
organica severa o refractaria visceral se tratan en forma empirica con agentes como ciclofosfamida,
metotrexate o azatioprina.

Poliarteritis nodosa y poliangeitis microscopica
CLASIFICACION

Los intentos por separar la PAN y la PAM, dos formas de vasculitis necrosantes de arterias pequenas a
medianas, no han sido aceptadas en forma universal. Una conferencia de consenso internacional reciente
propuso que el diagndstico de estos padecimientos se base en la ausencia de inflamacién granulomatosa
en ambas y la alta de afeccion de arteriolas, capilares, vénulas y capilares glomerulares en la PAN.
Estudios mas antiguos de pacientes con PAN no hicieron esta distincion en forma uniforme. Incluso mas
importante, los pacientes con hepatitis viral B o C no pudieron ser excluidos de los estudios previos. La
deteccion de hepatitis viral es de gran importancia porque la hepatitis crénica B o C' puede causar un
sindrome de vasculitis secundaria indistinguible de la PAN o la PAM desde el punto de vista clinico, pero
con diferente respuesta al tratamiento.’® La PAM afecta a los vasos que van desde capilares y vénulas
hasta arterias de mediano tamano [ver figura 1]."”

DIAGNOSTICO



Manifestaciones clinicas

La glomerulonefritis, en especial la glomerulonefritis rapidamente progresiva, y la hemorragia alveolar,
son comunes en la PAM y estan ausentes, por definicion, en la PAN clasica.

La PAN afecta arterias musculares de tamafio mediano y, como la PAM, se asocia con neuropatia
periférica e isquemia intestinal.’®"2° Pueden ocurrir azoemia e hipertensiéon en la PAN por arteritis de las
arterias renales pero no por glomerulonefritis. La formacion de microaneurismas en las arterias de vasos
medianos puede ser importante, con ruptura ocasional.

Los sintomas constitucionales como fiebre, astenia y mialgias son comunes tanto en la PAN como en la
PAM. Son frecuentes los reactantes de fase aguda elevados, la trombocitosis, la leucocitosis y la anemia

de la enfermedad inflamatoria, aunque no siempre existen.

Cuando se sospecha clinicamente PAN o PAM, debe excluirse una infeccion bacteriana (v.gr. endocarditis
) o viral (v.gr., hepatitis B y C). La asociacién con infecciéon por virus de la hepatitis B o C puede no
alterar en forma dramatica la presentacion del sindrome de PAN o PAM, excepto porque la
glomerulonefritis membranosa, la crioglobulinemia, la glomerulonefritis asociada a complejos inmunes,
la falla hepatica y la trombocitopenia son méas probables en la vasculitis asociada a hepatitis viral.

El sindrome de anticuerpos antifosfolipido (SAF) puede simular PAN al causar isquemia mesentérica o
insuficiencia renal por oclusion trombética de los vasos mesentéricos y renales.*' Las caracteristicas del
SAF y la PAN incluyen livedo reticularis [ver figura 5]. No se espera que ocurran glomerulonefritis
crioglobulinémica, glomerulonefritis asociada a complejos inmunes, y neuropatia periférica en el SAF a
menos que el paciente tenga también LEG. La trombocitopenia puede ocurrir en el SAF, pero no es
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comun en la PAN. También debe pensarse en émbolos de colesterol®* como causa de livedo, insuficiencia

renal y sintomas constitucionales.

Figura 5

Livedo reticularis

Pruebas de laboratorio

El diagnostico de PAM y de PAN idealmente debe basarse en la demostracién histologica de arteritis y en
el patron clinico de la enfermedad. La presencia de p-ANCA en suero con especificidad
antimieloperoxidasa (en el 60 por ciento de los pacientes con PAM) apoya el diagndstico clinico de PAM,
pero los p-ANCA no son especificos de esta enfermedad. Los ANCA no son caracteristicos de la PAN. La
biopsia renal en la PAM, como en la GW y en el SCS, no contiene gran cantidad de complejos inmunes en
la tincién de inmunofluorescencia o la microscopia electrénica, constituyendo una glomerulonefritis
pauci-inmune. Cuando existen infiltrados pulmonares o hemorragia la biopsia pulmonar revela
capilaritis, un patron histologico que puede observarse también en GW, LEG y enfermedad anti-
membrana basal glomerular. La biopsia es ttil principalmente para descartar diagnosticos pulmonares



alternativos, y la biopsia abierta o por toracoscopia demuestra vasculitis con mas frecuencia que la
biopsia transbronquial. La PAN clasica no causa glomerulonefritis o afeccion pulmonar parenquimatosa.

Puede ser dificil la demostracion de la arteritis en la PAN, en especial cuando existen sintomas
constitucionales y ausencia de un tejido afectado facilmente accesible. Las biopsias iniciales deben
tomarse de tejidos con evidencia de afecciéon segtn los sintomas o signos. La biopsia del nervio sural se
ha vuelto una opcion popular cuando se intenta diagnosticar una arteritis que afecta vasos musculares de
tamafo mediano. El nervio sural es un nervio puramente sensorial accesible y su vasa nervorum contiene
arterias musculares de tamafio tanto pequeno como mediano. Los estudios de conducciéon nerviosa
permiten identificar un nervio isquémico antes de la aparicion de los sintomas cliniocs.”3 Multiples
reportes han enfatizado la poca certeza diagndstica por la biopsia de nervios asintomaticos y normales
desde el punto de vista eléctrico. Incluso los nervios con conduccion anormal no muestran patologia
diagnostica en el 46 por ciento de los casos.** Este procedimiento causa una morbilidad notable, 13 de 60
pacientes sufrieron infecciones de las heridas o retraso en la cicatrizacidon, y 3 pacientes tuvieron dolor de
reciente inicio en la distribuciéon del nervio sural biopsiado.** La biopsia de tejido clinicamente no
afectado (i.e., muasculo asintomatico) tiene una utilidad diagnostica menor al 30 por ciento.

Con frecuencia se utiliza la angiografia abdominal en la evaluacién de pacientes que pueden tener
arteritis en vasos de calibre mediano cuando la biopsia no da un buen resultado o no es una opciéon
adecuada. Las arterias afectadas por la poliarteritis nodosa y otros padecimientos que afectan arterias
musculares de tamafio mediano pueden causar microaneurismas o estenosis que pueden observarse por
angiografia. Cuando se usa la angiografia en un esfuerzo por diagnosticar vasculitis sistémica necrosante
en ausencia de evidencia patologica de la enfermedad, deben considerarse varias dificultades. La
angiografia tiene una capacidad de resolucion espacial limitada, por lo que los vasos pequefios no se
observan bien. Los pacientes con afeccién principalmente de vasos pequenos es poco probable que
tengan una angiografia diagnostica. En un estudio, solo 4 de 30 pacientes con PAM, una enfermedad que
afecta arterias tanto pequenas como medianas, tuvo angiografias diagnosticas.”” Diferentes
investigadores han reportado aneurismas en el 60 a 90 por ciento de los pacientes con PAN. Los
aneurismas tardan en desarrollarse y pueden no existir al inicio de la enfermedad. Ademas de asociarse
con aneurismas, la arteritis puede asociarse con estenosis, que pueden ser mas largas y graduales que las
lesiones u oclusiones ateroescleroticas tipicas. Para maximizar la utilidad del procedimiento el estudio
debe incluir los vasos celiaco, renal y mesentéricos. La falta de afeccion clinica de un o6rgano (i.e., la
ausencia de isquemia intestinal) no excluye la posibilidad de encontrar vasos anormales en la
angiografia. Se ha sugerido que la observaciéon de aneurismas en la PAN denota afeccion més severa. No
es claro si su presencia puede relacionarse en forma alternativa con la duracion de la enfermedad. Los
aneurismas pueden resolverse con el tratamiento exitoso de la afeccion primaria o asociada a hepatitis
viral. La presencia de microaneurismas viscerales no es diagnostica de PAN. Estos se han descrito en
forma anecdoética en pacientes con GW y PAM y es probable que representen afeccién de arterias
musculares de tamafio mediano en esos padecimientos. También ocurren microaneurismas en trastornos
no vasculiticos. Se han descrito casos aislados de aneurismas en pacientes con mixoma auricular,
endocarditis bacteriana, carcinomatosis peritoneal e hipertension arterial severa, asi como después del
abuso de metanfetaminas. No existen datos adecuados para evaluar la sensibilidad y especificidad o el



valor predictivo de la angiografia abdominal en el diagnostico de la arteritis necrosante. Como en el caso
en que se interpreta el resultado de una biopsia en una probable vasculitis, los estudios de imagen deben
analizarse en conjunto con el cuadro clinico. En general debe evitarse la angiografia si existe insuficiencia
renal progresiva o significativa.

TRATAMIENTO

El tratamiento tanto de la PAN como de la PAM es empirico.> Los esteroides en dosis altas siguen siendo
la base del tratamiento para ambos padecimientos. Los esteroides son suficientes en los pacientes que no
tienen afeccion a oOrganos vitales, definida como insuficiencia renal, isquemia gastrointestinal,
cardiomiopatia o neuropatia periférica. El tratamiento con esteroides solos puede fracasar con mas
frecuencia en la PAM que en la PAN por la tendencia de la primera a que existan recaidas.'” Los pacientes
con marcadores de enfermedad severa suelen tratarse con esteroides y un agente inmunosupresor
adicional, como ciclofosfamida. Aunque este enfoque es el habitual, no se han estudiado en forma
adeucada las indicaciones para iniciar con tratamiento combinado.

Cuando existe infeccion activa por virus de la hepatitis B o C debe considerarse un esquema
relativamente breve de esteroides segun la severidad de la enfermedad, junto con el tratamiento
antiviral.

Enfermedad de Kawasaki

La enfermedad de Kawasaki (EK) fue descrita por primera vez en 1967 como sindrome mucocutaneo
ganglionar.?® Tipicamente afecta lactantes y nifios pequefios, causando principalmente manifestaciones

cutaneas, muy raras veces afecta adultos.
DIAGNOSTICO

La presencia de caracteristicas clinicas definidas en la EK ha permitido establecer criterios diagnosticos
[ver tabla 3]. Esta vasculitis afecta vasos que varian en tamafio desde vénulas hasta la aorta. Se observa
inflamacion importante en las arterias coronarias, lo que provoca la formacién de aneurismas en
alrededor del 25 por ciento de los pacientes no tratados. Las complicaciones cardiacas inmediatas y
tardias que ponen en peligro la vida, aunadas con el tratamiento especifico que se requiere (aspirina y
gamaglobulina intravenosa) obligan a realizar un diagnostico clinico pronto.



Tabla 3 Criterios diagnodsticos de la enfermedad de Kawasaki

Fiebre persistente (> 5 dias)
mas
Cuatro de los siguientes cinco datos:

Conjuntivitis bilateral no purulenta
Afeccion de la mucosa oral

Faringe eritematosa
Labios rojos o fisurados
Lengua en fresa

Alteraciones de los tejidos blandos de manos y pies

Edema/eritema
Descamacion

Erupcioén polimorfa no vesicular
Adenopatia cervical

Sin tratamiento puede existir fiebre alta en picos durante 1 a 2 semanas. Al iniciar la terapia es
caracteristica la defervescencia rapida. Es frecuente que junto con la fiebre exista conjuntivitis no
exudativa, y la meningitis aséptica (linfocitica) es comtn. Las manifestaciones orales incluyen eritema,
sequedad y fisuras en los labios, faringitis no exudativa y eritema en la lengua con papilas muy
prominentes. Las ulceras mucosas no son caracteristicas de la enfermedad. Puede ocurrir inflamacién
distal en las extremidades dias después de la fiebre, con eritema y dolor que no se limitan a las
articulaciones. La descamacion, con frecuencia es placas, puede comenzar dias a semanas después de
iniciada la fiebre. Cuando la descamacién es temprana puede aparecer en forma concomitante una
erupcion en el tronco y cambios en los ojos y labios, simulando una reaccién medicamentosa o un
sindrome de Stevens-Johnson. La erupcion suele ser difusa y polimorfa, con componentes urticarianos,
morbiliformes, anulares o en placa, pero no forma vesiculas. La adenopatia, que existe en el 75 por ciento
de los pacientes, es mas evidente en la region cervical.

La morbimortalidad de la EK (< 3 por ciento) se asocia principalmente con el desarrollo de aneurismas
inflamatorios en las arterias coronarias, la mayoria asintomaticos en el momento de su formacién. Los
aneurismas pueden detectarse por ecocardiografia. Ocurren trombos en los aneurismas, provocando
oclusiéon coronaria directa o por embolia. Los eventos coronarios pueden ocurrir semanas o incluso
mucho afios después del proceso febril. Debe obtenerse un ecocardiografma basal en el momento del



padecimiento agudo y repetirse 2 y 6 semanas después. La deteccion temprana del padecimiento y el
tratamiento con inmunoglobulina intravenosa y aspirina ha disminuido en forma significativa la
frecuencia de formacion de aneurismas y los eventos coronarios trombdticos.

TRATAMIENTO

El tratamiento debe iniciarse con inmunoglobulina intravenosa (2 g/kg en dosis tnica) y aspirina (80 a
100 mg/kg/dia cada 6 horas) en cuanto la sospecha diagndstica sea seria.”” La aspirina es mas eficaz que
los esteroides para prevenir los aneurismas. Por lo general no se requiere tratamiento esteroideo y
algunos autores consideran que esta relativamente contraindicado. La fiebre, la conjuntivitis y la
erupcion tienden a resolverse en varios dias después de iniciados la aspirina y la inmunoglobulina.

Arteritis de vasos grandes

La arteritis de la temporal, o de células gigantes (ACG) del anciano y la arteritis de Takayasu (AT) son los
trastornos inflamatorios mas comunes de la aorta y de sus ramas principales. Puede ocurrir afeccion
vascular semejante en la enfermedad de Behcet, el sindrome de Cogan y la sarcoidosis. Existe
incertidumbre respecto a si la AT y la ACG son padecimientos diferentes o son el mismo trastorno con
una expresion modificada en diferentes grupos de edad.

ARTERITIS DE LA TEMPORAL O DE CELULAS GIGANTES

La ACG generalmente afecta individuos mayores de 50 afios.?®2° Se asocia en muchos pacientes con el
sindrome de polimialgia reumatica (PR). La PR se caracteriza por dolor muscular proximal que empeora
por la noche y temprano en la manana. Puede existir una sensacion subjetiva de debilidad, sin debilidad
real a la exploracion o elevacion de las enzimas musculares séricas.

La ACG se asocia en forma variable con fiebre, dolor en el cuero cabelludo, cefalea, claudicacién de los
musculos masticatorios, enfermedad vascular periférica, aneurismas aoérticos inflamatorios y sindromes
isquémicos de la retina. Puede ocurrir artritis oligoarticular, con frecuencia en las extremidades
superiores, asi como sindrome del tinel del carpo. Los sintomas y signos isquémicos pueden ser
clinicamente indistinguibles de los que ocurren en la enfermedad obliterativa ateroesclerética.

Como parte de las visitas de seguimiento de los pacientes con ACG debe incluirse el examen de la presién
arterial en las cuatro extremidades y la blisqueda de soplos y de aneurismas abdominales. Pueden datos
patologicos de ACG en las arterias temporales superficiales de los pacientes con PR, incluso sin sintomas
de ACG. Sin embargo, en los pacientes con PR y sin otros sintomas de ACG no esté justificada la biopsia
de rutina de las arterias temporales superficiales.

Los reactantes de fase aguda se elevan en mas del 80 por ciento de los pacientes. El diagnostico definitivo
se hace por biopsia de la arteria temporal superficical. Los datos histologicos en la ACG suelen consistir
en infiltrados mononucleares cronicos, destruccion de la lamina elastica interna y células gigantes. La
presencia de células gigantes no es requisito para el diagnostico. La existencia de manifestaciones
caracteristicas, como cefalea de reciente inicio y claudicacién de la mandibula, en especial con PR
concomitante, puede permitir el diagnostico presuntivo en ausencia de una biopsia o incluso cuando la
biopsia de la arteria temporal superficial es negativa. Sin embargo, debido a que otras condiciones



pueden simular ACG, incluyendo la ateroesclerosis, esta justificado intentar diagnosticar la ACG
realizando la biopsia en la mayoria de los pacientes.?° El tratamiento esteroideo no afecta de inmediato el
resultado de la biopsia, por lo que no debe detenerse en un paciente con sospecha diagnostica y en quien
se espera realizar el procedimiento.

ARTERITIS DE TAKAYASU

La arteritis de Takayasu (enfermedad sin pulsos) es una enfermedad inflamatoria crénica que afecta la
aorta y sus ramas principales.?’ Suele diagnosticarse principalmente en mujeres jovenes, durante la
época reproductiva de la vida, aunque puede ocurrir también en nifios y pacientes de mayor edad de
cualquier sexo. La AT se asocia mas con estenosis y aneurismas de la aorta y sus ramas que la ACG.

El sindrome clinico de presentacion puede incluir una enfermedad prolongada de tipo gripal, incluyendo
un patrén de dolor muscular semejante a la polimialgia reumatica. Otros pacientes cursan con sintomas
de isquemia en las extremidades, cerebral o cardiaca. Las caracteristicas de la enfermedad reflejan la
isquemia producida por las estenosis inflamatorias de la aorta y sus ramas principales. La isquemia renal
puede causar hipertensién con renina alta. Los sitios principales de estenosis son los vasos del arco
aortico, en especial la arteria subclavia. Son comunes la claudicaciéon de los brazos y la presencia de
soplos. Puede encontrarse dolor superficial y a la palpacion en las arterias (v.gr., carotidinia), pero este
dato no es diagnostico de AT. La hipertension central severa causada por estenosis de la arteria renal
puede no detectarse por la coexistencia de estenosis en las arterias de los brazos, pro lo que al inicio debe
evaluarse la presion arterial en las cuatro extremidades, vigilandola con frecuencia. En ocasiones pueden
existir estenosis en todas las arterias principales de las extremidades, lo que impide vigilar la presién
aortica central. No son raros los eventos cerebrovasculares, que suelen relacionarse con hipertension no
detectada. Es muy dificil evaluar la actividad de la AT, la presencia o ausencia de manifestaciones
constitucionales o el aumento en los reactantes de fase aguda son medidas poco exactas de la actividad
de la enfermedad. Esta impresion ha sido corroborada por la histopatologia vascular obtenida durante la
cirugia reconstructiva. Mas del 40 por ciento de las muestras vasculares de pacientes que se pensaba
estaban en remision revelaron inflamacién activa.

El diagnostico de AT suele hacerse por demostracion angiografica de lesiones estendticas, con menos
frecuencia se observan aneurismas. Debe evaluarse todo el arco aortico, asi como la aorta abdominal y
los vasos renales. Es de gran importancia que se obtenga la presion arterial central en el momento de la
angiografia y se compare con una medicion simultanea obtenida con manguito en el brazo y la pierna. En
la actualidad se investiga la utilidad de la resonancia magnética en la evaluacion y seguimiento de estos
pacientes.?* Esta técnica puede indicar cambios en el grosor de la pared vascular y edema, asi como
cambios en el tamano de la luz. En la AT es dificil obtener la corroboraciéon histolégica, que suele
obtenerse en el momento de la cirugia de derivacion; los datos son semejantes a los de la ACG.

TRATAMIENTO DE LA ACG Y DE LA AT

Los esteroides constituyen el tratamiento inicial tanto para la AT como para la ACG. La ACG suele
responder a los esteroides, aunque la dosis inicial mas adecuada es motivo de controversia. Se han
sugerido dosis iniciales diarias entre 20 mg y 1 mg/kg, con reduccion grdual en 8 a 12 meses. Algunos



pacientes con ACG requieren de varios afios de tratamiento. La medicion de los reactantes de fase aguda
proporciona un indice imperfecto de la actividad de la enfermedad y no debe ser la Gnica guia para
ajustar la dosis de esteroide. Si ocurren efectos adversos significativos por lo esteroides o si los pacientes
refieren recaidas al disminuir estos, puede agregarse un agente de segunda linea, como metotrexate, en
forma empirica. Sin embargo, hasta el momento no se ha demostrado el valor real de estos agentes
ahorradores de esteroides en la ACG. La cirugia vascular reconstructiva, la angioplastia y la colocacion de
férulas constituyen opciones terapéuticas adyuvantes para estos pacientes. La afeccidon tan frecuente de
los vasos subclavios en la AT debe tomarse en cuenta para elegir el sitio del implante en los
procedimientos de derivacion coronaria. El tratamiento esteroideo en dosis altas, en especial en los
pacientes de edad avanzada, tiene efectos adversos potencialmente peligrosos. Debe ponerse especial
atencion a prevenir infecciones oportunistas, osteoporosis, glaucoma, hiperglucemia e hiperlipidemia.

Reconocimientos
Figuras 1y 2 Seward Hung
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Figura 1 Clasificacion del sindrome de vasculitis sistémica.1
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Figura 2 Causas de vasculitis de vasos pequefios Este diagrama de Venn ilustra las relaciones
entre las causas de vasculitis de pequefios vasos (por hipersensibilidad). (EB- endocarditis
bacteriana, PHS- purpura de Henoch-Schénlein, PAM- poliangeitis microscépica, AR- artritis
reumatoide, LEG- lupus eritematoso generalizado.)
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Figura 3 Pdarpura vascular La puarpura palpable en la parte distal de las extremidades es una
manifestacion comin de las vasculitis de vasos pequefos.



Figura 4a Granulomatosis de Wegener Los infiltrados pulmonares del pulmén son menos aparentes
en la radiografia estandar (a) en comparacion con la tomografia computada (b y c).



Figura 4b Granulomatosis de Wegener Los infiltrados pulmonares del pulmén son menos aparentes
en la radiografia estandar (a) en comparacion con la tomografia computada (b y c).

Figura 4c Granulomatosis de Wegener Los infiltrados pulmonares del pulmén son menos aparentes
en la radiografia estandar (a) en comparacion con la tomografia computada (b y c).



Figura 5 Livedo reticularis El livedo reticularis se caracteriza por moteado rojo-azul de las
extremidades causado por oclusion de las arteriolas dérmicas profundas.



