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VASCULITIS

ARTURI, ALFREDO S.*

Lasvasculitis comprenden un grupo diverso de
condiciones cuya caracteristica sobresaliente es la
inflamaciény, aveceslanecrosisdelas paredesde
los vasos. Comprometen lacirculacion y provocan
lesionesisquémicas en €l tejido u 6rgano afectado.
L acausaesusua mente desconociday losmecanis-
mos patogénicos son probablemente inmunes. Se
han detectado complejos inmunes depositados en
las paredes vascul ares.

Provocan dafio vascular irreversible, por lo que
es fundamental un diagndstico precoz para evitar
secuel as definitivas con el tratamiento oportuno.

Pueden estar asociadas a infecciones bacteria-
nas(endocarditisbacteriana) ovirales(HIV oHVB).
Se han detectado, en muchas formas de vasculitis,
anticuerpos antiendoteliales que provocan dafio
vascular.

* Prof. titular de la catedra libre de
Reumatologia de postgrado. Facultad de
Ciencias Médicas de la Universidad de La Plata.

Clasificacion

En el estudio de las vasculitis, es importante
reconocer tres tipos de situaciones:

I-  Vasculitisprimarias: entidadesnosol 6gicashien
definidas.

II- Vasculitis secundarias. se asocian a otra enti-
dad nosol 6gi ca (infeccidn, enfermedad de teji-
do conectivo, neoplasias, drogas).

I11- Sindromes pseudovasculiticos: diagndsticos
diferenciales, entrelos cualesel masimportan-
te es €l sindrome antifosfolipidico.
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Tablal
Grupo I:
VASCULITIS PRIMARIAS
1- Poliarteritis nodosa.

3- Granulomatosis de Wegener.
4- Vasculitis por hipersensibilidad.
5- Parpura de Schénlein-Henéch.
6- Arteritis de células gigantes.

7- Arteritis de Takayashu.

9- Granulomatosis linfomatoide.
10- Tromboangeitis obliterante.
11- Sindrome de Cogan.

13- Vasculitis del trasplante.

2- Granulomatosis alérgica (Churg-Strauss).

8- Angeitis primaria del sistema nervioso central.

12- Vasculitis urticarianas hipo o normocomplementémicas.

1- Poliarteritis nodosa (PAN)

Arteritis necrotizante que afecta, en formaseg-
mentaria e irregular, a arterias de pequefio y de
mediano calibre en distintos érganos, exceptoenel
pulmoén. Presenta diversidad de manifestaciones
clinicas. Afecta a varones més que a mujeres, de
edad mediana. Hay dos tipos de PAN: clasicay
poliangeitis microscépica (afecta a arterias de pe-
quefio calibre). LaPAN no afectaal pulmon, lo que
la diferencia de la granulomatosis de Wegener.
Compromete cualquier érganoy, cuandolohaceen
el rifién, cursa con hipertensién arterial y provoca
aneurismas, pero sin glomerulonefritis, como ocu-
rreenlapoliangeitismicroscopica. El sedimentode
orinadel paciente con PAN no presenta alteracio-
nes, pero cursa con hipertension arterial.

Lapoliangeitismicroscopicacaracteristicamen-
te afectaavasos pequefiosy cursa con glomerulo-
nefritis.

TantolaPAN como lapoliangeitis microscépi-
cacomparten caracteristicasclinicasy serolégicas.

Laneuropatia periférica se presentacomo mo-
noneuritis multiple sensitivo-motorao polineuritis
simétricadistal. Esta puede ser otra manifestacion
de la poliangeitis microscépica.

En el laboratorio, se observa la presencia del
ANCA-P (coloracién perinuclear) y, ocasional-
mente, el ANCA-C (coloraciéncitoplasmatica). La
proteinasa 3 es el antigeno que provoca su colora-
cion, seencuentraenlosneutréfilosy seexpresaen
superficie. Supresenciaescaracteristicadelagranu-

lomatosis de Wegener, aunque también puede ob-
servarse en algunos casos de PAN. En cambio, la
mieloperoxidasa es €l antigeno del ANCA-P, ca-
racteristico de la poliangeitis microscopica.

Criterios diagndsticos de PAN

- Pérdida de peso.

- Livedo reticularis.

- Dolor esponténeo o por presion testicular.

- Mialgias, debilidad, dolor por presion de las
masas muscul ares de |as piernas.

- Mononeuropatia o polineuropatia.

- Presion diastolica mayor de 90 mmHg.

- Elevacién de urea: mayor de 40 mg/dl o
creatinina mayor de 1,5 mg/dl.

- Presencia sérica de reactantes de hepatitis B.

- Anormalidades arteriogréficas (aneurismas u
oclusiones).

- Infiltrados inflamatorios mixtos en las arterias
de pequefio y de mediano calibre.

Se necesitan tres 0 més de estos criterios para
diagnosticar PAN con 82,2% de sensibilidad y
86,6% de especificidad.

2- Granulomatosis alérgica (Churg-Strauss):

Vasculitis sistémicay pulmonar con presencia
de granulomas extravasculares y eosinofilia, en
pacientes con historia de asma y alergia. En la
mayoria de los casos, los infiltrados vasculares
contienen eosindfilos.

El cuadro clinico presenta sindrome de reper-



cusion general, alteracion de las viasrespiratorias,
nefropatia, hipertension arterial, alteraciones gas-
trointestinales, cardiopatia, dermatopatia, artral-
giasy mono o polineuropatia. En el laboratorio, se
comprueba anemia, leucocitosis con esosinofilia,
aumento de la eritrosedimentacién, de inmunoglo-
bulina E y factor rematoideo positivo (FR+).

L agranulomatosi sal érgi caaf ectahabitualmente
a pacientes asméticos crénicos, con la alteracion,
fundamentalmente de las vias aéreas superiores.
Presentarinitis, bronquitis, intensas crisis asméti-
cas, y se observa infiltraciéon eosinofilica en el
pulmén. En general, las manifestacionessonrever-
sibles.

El tratamiento con corticoidesmejorael cuadro
y usualmente no es necesaria la administracion de
inmunosupresores.

Criterios diagndsticos de Churg-Strauss

- Antecedentes de asma.

- Eosinofilia mayor del 10%.

- Mononeuropatia o polineuropatia.

- Infiltrados pulmonares variables.

- Anormalidades en | os senos paranasal es.

- Biopsia con eosindéfilos intray extravasculares.
Se requieren, parael diagnostico, cuatro crite-

rios, con sensibilidad del 85% y especificidad del

99,7%.

3- Granulomatosis de Wegener:

Vasculitis granulomatosa y necrotizante del
tracto respiratorio superior e inferior. Su caracte-
ristica es que afectaa pulmony al rifién, aunque
puedeaf ectar actrosdrganos. El pacientecomienza
con rinosinusitis, lesiones cutaneas, bucales, ocu-
lares (escleritis, uveitisanterior y posterior). Puede
haber complicaciones auditivas y formacién de
nddul os pulmonares, que habitualmente se cavitan.

Se creequelainfeccién produce unabronquitis
neutrofilicaque provocaexpresion de antigenosen
los neutréfilos con la consecuente formacion de
anticuerpos. Es una complicacion vascular de una
infeccién no bien reconocida. Hay muchos autores
que, segun el esquemade tratamiento, administran
antibi6ticos por la probable causa infecciosa de la
enfermedad. Provoca nddul os pulmonares que de-
ben diferenciarse de la tuberculosis.

El cuadro clinico muestra: sindrome de reper-
cusiongeneral, alteracionesdelasviasaéreassupe-
riores einferiores, nédul os pulmonares, nefropatia
(glomerulonefritis), dermatopatia, alteraciones
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oculares, neuropatia periférica (mono o polineuro-
patia), alteracionesgastrointestinales. Enel labora-
torio, se observa anemia, alteracion del sedimento
urinario, leucocitosis, trombocitosis, aumentodela
eritrosedimentacion, FR+, ANCA-C.

Criterios diagndsticos de la granulomatosis de
Wegener

Inflamacién nasal u oral.
- Anormalidades en laradiografia de torax (n6du-
los, infiltrados fijos o cavidades).
- Microhematuria (mas de 5 glébulos rojos por
campo o cilindros heméticos).
Inflamacién granulomatosa en la pared vascular
0 perivascular.
Se necesitan dos criterios, parael diagnostico,
con el 88,2% de sensibilidad y el 92% de especifi-
cidad.

4- Vasculitis por hipersensibilidad:

Eslaformamasfrecuente devasculitis, porque
es la que acompafia a enfermedades del tejido
conectivo, neoplasias, infecciones o ingesta de
drogas. Afectaavasos de pequefio calibre, incluso
vénulasy sus principal es manifestaciones son sin-
dromederepercusion general, vasculitisleucocito-
clasticaen miembrosinferiores, artropatia, anemia,
leucocitosis, aumento de la eritrosedimentacion,
F.R. (+).

La vasculitis leucocitocl astica af ecta a peque-
flos vasos, (arteriolasy vénulas postcapilares de la
piel) y se localiza en miembros inferiores. Puede
ser unaentidad nosol gicaen si, pero puede acom-
pafiar a otra enfermedad.

Criterios diagnosticos

- Edad de comienzo, mayores de 16 afios.
- Ingesta previa de drogas.
- PUrpura pal pable no trombocitopénica.
- Eritema maculopapular.
- Biopsia con leucocitos alrededor de arteriolasy
vénulas.
Se necesitan tres criterios, parael diagnostico,
con el 71% de sensibilidad y el 83,9% de especifi-
cidad.

5- Vasculitis de Schonlein-Hendch:
Afeccion que compromete a menores de 16
afios. Cursa con purpura no trombocitopénica y
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afecta a miembros inferiores. Ademas, presenta
dolor abdominal (isgquemiaintestinal transitoriano
necrotizante). Ocasionalmente, produce glomeru-
lonefritis por depdsito de inmunoglobulina A. Su
causa es desconocida.

Los cuadros clinico y de laboratorio muestran
dermopatia (vasculitis leucocitocl astica de miem-
bros inferiores), nefropatia (glomerulonefritis no
necrotizante), artralgiasy artritisen miembrosinfe-
riores, alteraciones gastrointestinales, anemia, leu-
cocitosis, aumento deeritrosedi mentacion, aumen-
to de la inmunoglobulina A, alteracion del sedi-
mento urinario.

Criterios diagnésticos de purpura de Schon-
lein-Hendch

Edad de comienzo, menor de 20 afios.
Parpura pal pable no trombocitopénica.
- Dolor abdominal del tipo cdlico.
- Biopsia que muestra leucocitos en pequefias
arteriolasy vénulas.

Se necesitan dos criterios, parael diagnostico,
con el 81,7% de sensibilidad y el 87,7% de especi-
ficidad.

6- Arteritis de células gigantes y

enfermedad de Takayashu:

Desde el punto de vista histolégico, tienen
caracteristicas comunes, aungue difieren clinica-
mente.

Laarteritisdecélulasgigantesafectaapersonas
mayores de 50 afios. Ocasionalmente se asocia a
polimialgia reumética; afecta frecuentemente ala
arteria temporal en forma focal y segmentaria.
Provoca lesiones granulomatosas con células gi-
gantes y un cuadro de repercusién general, cefa
leas, amaurosis uni o bilateral por neuritis Gptica
isguémica y, en algunos casos, cardiopatia con
afectacion valvular adrtica. La polimialgiareuma-
ticacursacondolor delacinturaescapulary pelvia-
na, y, en el laboratorio, se evidenciaaumento dela
eritrosedimentacion, de alfa2 y gammaglobulinas.

Criterios diagnésticos de arteritis de células
gigantes

- Edad de comienzo, mayor de 50 afios.

- Cefalealocalizada de reciente comienzo uni o
bilateral.

- Dolor por la presion o disminucion del pulso
en laarteriatemporal.

- Eritrosedimentacion mayor de 50 mm.

- Biopsiaarterial con arteritis necrotizante e
infiltrado mononuclear o granulomas de
células gigantes.

Se necesitan tres criterios para €l diagnostico
con el 93,5% de sensibilidad y el 91,2% de especi-
ficidad.

La enfermedad de Takayashu es una arteritis
crénica, con cambios granulomatosos en las capas
mediay adventiciadelosvasosarteriales. Afectaa
laaortay ramas mayores (coronarias, pulmonares,
renales). Es mésfrecuente en mujeresjévenesy de
raza amarilla. Presentarepercusion general, pérdi-
da de pulsos y sintomas isquémicos en el area del
vaso afectado. En €l laboratorio, se evidencia ane-
mia, leucocitosis, trombocitosisy aumento degam-
maglobulinas.

El diagnostico serealizapor arteriografia, y el
Doppler esun método excelente parael seguimien-
to de esta enfermedad.

Criterios diagndsticos de la arteritis de Taka-
yashu

- Edad de comienzo, menor de 40 afios.

- Disminucién de los pulsos de la arteria
braquial (uni o bilateral).

- Més de 10 mmHg de diferencia de presion
diastélica entre ambos miembros superiores.

- Claudicacion de las extremidades.

- Soplo en la arteria subclavia o la aorta abdomi-
nal.

- Evidencia arteriografica de estrechamiento u
oclusion de laaortay de sus ramas primarias.

Serequieren tres criterios, para el diagnostico,
con 90,5% de sensibilidad y 97,8% de especifici-
dad.

7- Enfermedad de Kawasaky:

Afectaamenoresde5 afios. Esunaenfermedad
infectocontagiosa. Provoca un sindrome linfomu-
cocutaneo 'y cursa con complicacionesvasculares,
especia menteenlasarteriascoronariascon forma-
cion de aneurismas (5%). Puede causar muerte
stbita. Presenta fiebre, congestién conjuntival,
enantema, exantema, adenopatias cervicales, enro-
jecimiento de palmas y plantas. Provoca vasculo-
patia, cardiopatia, alteraciones gastrointestinalesy
del SNC (por isquemia). En el laboratorio, anemia,
leucocitosis, trombocitosis, aumento de eritrosedi-
mentacién y pleocitosis del liquido cefalorraqui-
deo.



8- Angeitis primaria del sistema nervioso

central:

Arteritisexclusivade pequefiosvasosdel SNC.
Esdedificil diagndstico, pues se determinacon la
biopsiade meningeso decerebro. El cuadroclinico
es inespecifico.

9- Granulomatosis linfomatoidea:

Proceso inmunoproliferativo de células T, an-
giocéntrico y angiodestructivo, con infiltrado vas-
cular polimérfico. Cursacon sintomas constitucio-
nales, pulmonares, dermatoldgicos y del sistema
nervioso periférico.

10- Tromboangeitis obliterante:

Panvasculitis que afecta a vasos de mediano y
de gran calibre. Es frecuente en varones jovenes
fumadores; comprometeamiembrosinferiorescon
claudicacién, gangrenay necrosis.

Vasculitis secundarias

Son un grupo heterogéneo de vasculitis que
acompafian a af ecciones bien reconocidas como:

1- Infecciones: bacterianas, viralesy micéticas.

2- Neoplésicas: leucemia, linfoma, mielomay
macroglobulinemia.

3- Enfermedades del tejido conectivo: lupus
eritematoso sistémico (LES), dermatomiositis, ar-
tritisreumatoidea, esclerodermia, fiebre reumética
y enfermedad mixta del tejido conectivo.

Sindromes pseudovasculiticos

Corresponden a afecciones vasculares que se-
mejan vasculitis. Debe efectuarse un diagndstico
diferencia de ellas. Son:

1- Sindromedeanticuerposantifosfolipidicos.

2- Endotelitis.

3- Emboliade colesterol.

4- Arterioesclerosis.

5- Embolismo del mixoma cardiaco.

6- Displasia arterial fibromuscular.

7- Vasculopatia por radiaciones.

8- Sindrome de Sweet.

9- Ergotismo crénico.

10- Angioendoteliomatosis maligna.

Diagnostico de vasculitis

& Clinico: eminentemente, con criterios defi-
nidos.

b- Por imagenes: el problemaque se planteaes
que la mayoria de las vasculitis afecta a vasos

Vasculitis

pequefios, y que, por lo tanto, ninglin método por
imagenes es Util alli.

L os métodos utilizados son:

1) Angiografia convencional.

2) Angiografiadigital.

3) Doppler.

4) Doppler pulsado.

5) Resonancia magnética nuclear (RMN).

6) Angiorresonancia del SNC.

7) SPECT: tomografia computada con simple
emisiondefotones. Esel método masutilizado, que
sirve para evaluar perfusion.

c- Delaboratorio: no existe ninguna prueba de
laboratorio especificaparael diagnéstico devascu-
litis. Los elementos para considerar son:

1) Eritrosedimentacion: aumentada en la mayoria
de las vasculitis (inespecifico).

2) Leucocitosis: en lamayoria de las vasculitis
(inespecifico), aexcepcion del LES en el que
puede hallarse leucopeniay linfopenia.

3) Trombocitosis: aexcepcion del LES en el que
puede existir trombocitopenia.

4) VDRL falsa + en el sindrome antifosfolipidi-
co.

5) Anti HBs y HBs Ag, se halla positivo en
el 20-40% de las PAN.

6) Estudio de inmunidad humoral:

* Anticuerpos antinucleares (ANA), presentes en
més del 70% de vasculitisdel LES.

* FR: positivo en enfermedades de tejidos
conectivo y vasculitis.

* Descenso del complemento.

* Anti ADN: especifico en LES.

* Anti SM: especifico en LES.

* Anti topo 1: marcador de |la esclerodermia.

* Anti ULRNP: marcador de la enfermedad mixta
de tejido conectivo.

* Anticardiolipinas.

* ANCA-C (antigeno proteinasa 3).

* ANCA-P (antigeno mieloperoxidasa).

* Interleuquinas.

* Anticuerpos antiendotelio.

* Endotelinas.

* Moléculas de adhesion: ICAM1, VCAM1,
SELEC.

d- Histopatol6gico: el diagnostico de vasculitis
debe confirmarse histol 6gicamente. Serealiza
labiopsia en el 6rgano afectado, piel, nervios
periféricos y musculos. La biopsia negativa no
excluye el diagnostico.
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Tratamiento

No puede recomendarse un Unico tratamiento
paralossindromesvasculiticos, pues sontan varia-
dos que cadauno de ellos debe analizarse en forma
independiente. Son medidas generales:

1- Buscar las causas, en caso de vasculitis secunda-
rias.

2- Usar drogas:

* Aine: cuando predominan las manifestaciones
articulares.

* Colchicina: usadaenlavasculitisleucocitocl asti-
caendosisde 1 a2 mg/d.

* Corticoides: en diferentes esquemas.

* |nmunosupresores: ciclofosfamida.

* Gammaglobulinas endovenosas. es de excep-
cion.

* Anticoagulantes: en el sindrome antifosfolipidi-
co.

3- Procedimientos:

* Plasmaféresis.

* Tratamiento quirdrgico: simpatectomia central
periférica, by pass, parches cutaneos, amputa-
cion.

* Terapiaintraarterial con vasodilatadoresy/o cor-
ticoides.
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