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I ntr oduccién:

Las vasculitis Sstémicas son un grupo heterogéneo de
enfermedades y sindromes caracterizados  por
inflamacion de los vasos sanguineos, debido a la
infiltracion por células inflamatorias, y/o necrosis
fibrinoide de la pared del vaso afectado [1]. El proceso
inflamatorio puede dafiar € vaso por: oclusion vascular
(y por ende isquemia y / o infartos) o por €
adelgazamiento de la pared del vaso (con |a consecuente
formacion de aneurismas, que incluso podrian llevar a
la ruptura de la arteria 0 la vena) [2]. As pues, la
eval uacion tempranay precisa de estos pacientes es vital
para garantizar un tratamiento adecuado; esto incluye
la deteccion de compromiso drgano especifico,
evaluacion de la severidad de larespuestainflamatoriay
la evaluacion del dafilo como una consecuencia de la
enfermedad [3].

Reporte de Caso:

Se trata de un paciente masculino, 59 afios, Técnico de
Laboratorio quimico, con antecedente de didipidemia
de 12 afos de evolucion, tratado con Gemfibrozil
900mg/dia €l cua habia suspendido 3 meses previos
por epigastralgia.

Consulté con historia de haber iniciado 3 meses previos
a su ingreso, miagias en extremidades inferiores, de
moderada intensidad; que posteriormente afecta
miembros superiores, presentando ademés debilidad
generaizada progresiva, que dificultod la deambulacion
y la prensién de objetos. Concomitantemente fiebre
intermitente, de moderada intensidad, cuantificada
intrahospitalariamente entre 38-39.5 °c, acompafiada de
escalofrios y diaforesis. Fue hospitalizado con sospecha
clinica de “polimiositis’, tratado con esteroides en dosis
elevadas con parciad mejoria; posteriormente reduccion
gradual del medicamento con agudizacién nuevamente
de los sintomas. Al interrogaorio dirigido refiere
pérdidade peso de 20 libras.

Al  examen fisco encontramos un paciente
hemodindmicamente estable, consciente, orientado,
agudamente enfermo, febril, palido 2+/4+, ictérico +/3+,
se movilizaba con dificultad. No se encontrd ningin
dato relevante a la exploracion excepto por dolor ala
pal pacion en region posterior de piernas, tercio superior
y regién aquileaizquierda. No sinovitis, no entesitis, no
rigidez articular; miembros simétricos, sin atrofig;
exploracion neurologica: paresiade MS 4+/5 digta, Ml
4/5 proxima y distal, ROT (+), no hipoestesia, no

hiperestesias. Reflgjo plantar normal, reflgo cutaneo
abdominal (+). No déficit focal, no rigidez de cudlo.
Campimetria normal. No alteracion en pares cranesl es.
Pruebas cerebel osas normales.

Losandlisisde laboratorio mostraron lo siguiente:

- Anemia Normoacitica normocrémica (Hb 11.7
gr/dl) con reticulocitos elevados (4.3%). No
evidencia de hemdlisis.

- Leucocitoss con neutrofilia (Leucocitos
19,600 con 86% linfocitos).

- Plaguetas normales.

- Funcidon rena y examen general de orina
normal.

- Na K, Cl, Ca Mgy fosforo normales.

- Enzimas musculares normales (CPK 20 U/l y
LDH 158 U/L).

- Pruebas hepéticas dteradas (Proteinas totaes:
5.5¢/dl, Albimina: 2.1g/dl, Globulina: 3.4g/dl;
BB total: 2.1mg/dl con 1.2 mg/dl de directa;
FA: 109U/L; ALT: 74U/L, AST: 50U/L).

- Marcadores de Hepatitis A, B y C negativos.

- Elisapara VIH negativo.

- Perfil delipidos normal.

- Reactantes de fase aguda alterados. ERS:
90mm/h; Proteina C reactiva: 18.72mg/dl.

- Pruebas de funcidn tiroidea normales.

- Cultivos negativos (sangre, hecesy orina).

-  Examen genera y sangre oculta en heces:
negativo.

- Marcadores tumorales negativos. afa feto
proteinas, antigeno carcino-embrionario y
antigeno prostéti co especifico.

- Anticuerpos antinucleares y Anticoagulante
[Gpi co negativo.

- Factor Reumatoide: 192 UI/L; Anti CCP
negativo.

Estudios de gabinete:

- Radiografiade Torax normal.

- Ecocardiogramanormal.

- Electromiografiaz miopatia moderada no
inflamatoria.

- Neuroconduccion motora y sensoriad de
miembros inferiores y superiores normal.

- Electroencefa ograma normal.

- Ultrasonido abdominal con hepatopatia difusa
aguda.
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- TAC Toraco-abdomina normal.

- Endoscopia Tubo digestivo superior: hernia
hiatal, no malignidad.

- Colonoscopia normal.

- Biopsia de musculo deltoides normal.

Evolucién

Paciente durante su estancia intrahospitalaria cursé con
proceso febril intermitente, de moderada intensidad,
pérdida progresiva de la fuerza muscular, pérdida de
peso considerable, periodos intermitentes de ictericia y
anemia.

Inicialmente se estudié como una probable miopatia no
inflamatoria de tipo toxico, metabdlico, vrs
paraneoplasico, encontrando todo e perfil estudiado
negativo; tampoco presentaba datos muy concluyentes
para una vasculitis sistémica, pero a evaduar la
evolucién y muchos de los sintomas y signos que habia
presentado € paciente, unidos a ciertos halazgos de
laboratorio, se sospecho el diagndstico de una Vasculitis
Sistémica a d/c Poliarteritis nodosa (PAN).

Se lerealizd una Arteriografia abdominal encontrando
lo siguiente: (figura 1)

Figural

“se evidencia que la aorta abdomina es de didmetro
normal sin evidencia de aneurismas o disecciones. En
los vasos de mediano y pequefio cdibre existen
pequefios vasos dilatados, con éreas de estrechez y
dilatacion que corresponder a micro-aneurismas mas
gue todo visualizados en ramas lumbares y mesentérica
inferior. La arteria mesentérica superior as como €
tronco celiaco incluyendo la hepdtica y la arteria
esplénica se delimitan de trayecto y cdibre normal.
CONCLUSION: Hallazgos de vasculitis (micro
aneurismas) con &reas de micro infartos.

Se solicitaron anticuerpos Py C ANCA evidenciando P
ANCA positives (1:160) con lo cua se confirmé la
sospecha clinica de PAN, por lo que se inicid
tratamiento con bolos de Metilprednisolona No 3,
seguidos de Ciclofosfamida mensuales, con lo cua €
paciente se recuperd notablemente y normalizé todos
sus pruebas de laboratorio ateradas. En la actualidad
tiene 2 afos de seguimiento en la consulta externa de
Reumatologia, encontrandose total mente asintomético y
esta siendo tratado con prednisona 2.5 mg/dia y
azatioprina 100 mg/dia.

Discusion:

El término “vasculitis sistémicas’ describe un grupo
heterogéneo de enfermedades raras, caracterizados por
la inflamacion y necrosis fibrinoide de las paredes del
vaso sanguineo. La vasculitis puede ser primaria (sin
causa identificable) o puede ser secundaria a infeccion,
malignidad, o a una enfermedad autoinmune. La causa
de este desorden es desconocido [3].

Desde hace agunos afios se han hecho muiltiples
intentos de clasificar a las vasculitis sistémicas, siendo
los esquemas mas utilizados los del Colegio Americano
de Reumatologia [4], y € ded Consenso de Chapel Hill.
Actuamente la mayoria de médicos utilizan la
nomenclatura de Chapd Hill, que s basa en
caracteristicas clinicas e histopatol 6gicas de la vasculitis
[5].

Bésicamente, |os esquemas de clasificacion, incluyendo
la nomenclatura de Chapd Hill, reconocen tres grupos
importantes de vasculitis sistémicas. las vasculitis de
grandes vasos, que incluye a la Arteritis Temporal y la
Arteritis de Takayasu, que afectaa laaortay susramas
principales, las vasculitis de medianos vasos que
incluye a la Poliarteritis nodosa y la enfermedad de
Kawasaki; y findmente tenemos las vascultitis de
pequefios vasos que afecta las arteriolas, los tubos
capilares y las vénulas; dentro de este Ultimo grupo hay
cuatro desordenes a condderar: Granulomatosis de
Wegener, sindrome de Churg-Strauss, poliangeitis
microscopica y la glomerulonefritis necrotizante, que
son caracterizados por la presencia de los anticuerpos
contra el citoplasma del neutréfilo (ANCAS). Algunos
otros tipos de vasculitis de peguefios vasos son: la
purpura de Henoch-Schonlein, que es caracterizada por
los depdsitos de IgA en los vasos sanguineos vy la
crioglobulinemia mixta esencial [6].

La patogenia de estas enfermedades involucra
mecanismos de inflamacién mediados por cdulas,
complgjos inmunes 'y por ANCA, los cuales finamente
activan las células endoteliales que Illevan ala oclusion
delaluz del vaso y adestruccion tisular [7 —9].

La PAN es una vasculitis que afecta vasos de mediano y
pequefio calibre. Es una patologia extremadamente
rara, con una incidencia estimada de 4.6 casos por
100,000 habitantes [10]. Es un reto clinico su
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diagndstico, ya que no existen sintomas caracteristicos
de la enfermedad, sino que usualmente se presenta con
sintomas poco especificos como son fiebre, pérdida de
peso, malestar, efc; es relevante descartar causas de
vasculitis secundaria como lo son las enfermedades del
tgjido conectivo, farmacos, infecciones o malignidad [3,
11]. El gold sandard del diagndstico son los hallazgos
histopatologicos que nos muestra la hiopsia, sin
embargo, no siempre es posible por 1o que es necesario
recurrir a estudios de gabinete como nuestro paciente.
En la PAN, la angiografia con mdltiples aneurismas de
los vasos mesentéricos, cdiacos, renades o
intraparenquimatosos  son  patognoménicos de la
enfermedad [3]. Es bien conocido que las enfermedades
ded tgido conectivo son  responsables de
aproximadamente un 20% de | os pacientes con fiebre de
origen desconocido, y de este porcentaje la PAN es
extremadamente rara.

Sin embargo, observamos como en nuestro paciente se
redizaron todo tipo de estudios descartando
graduamente las causas mas probables y frecuentes,
hasta que finamente se considero e diagnéstico de
vasculitis y se solicitaron los estudios pertinentes.

En conclusién, este caso nos muestra como las
vasculitis sstémicas, y especificamente la PAN puede
explicarnos agunos de los cuadros de pacientes con
procesos febriles de origen desconocido, cuadros de
debilidad muscular, polineuropatias, glomerulopatias,
efc, y que no siempre van a ser cuadros tipicos en su
presentacion, sino que lo importante es pensarlo y
orientar los estudios pertinentes para lograr
diagnosticarlo, y asi facilitar un tratamiento oportuno y
adecuado, lo que nos lleva a un megjor prondstico en el
paciente.
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