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Concepto y clasificacién

l I na vasculitis es, por definicién, una in-
flamacién de la pared vascular, con ca-
pacidad potencial para debilitarla (aneu-
risma y rotura vascular) y para amenazar
la permeabilidad en el lumen del vaso (trom-
bosis y oclusién).
Las manifestaciones de las vasculitis son
proteiformes, muy variadas, en atencién
tanto al calibre de los vasos afectos como a
los érganos y tejidos que quedan compro-
metidos por la agresién a su red vascular
(1). Ello hace que las vasculitis sean un pro-
blema genuinamente inscrito en la érbita
del internista, ya que habitualmente reba-
san las fronteras limitantes de cualquier es-
pecialidad adoptando un caricter sistémico.
Por otro lado, esa compleja semiologia se
acompafa de un correlato histopatolégico
poco variado y muchas veces no patogno-
ménico de entidades concretas, lo que puede
complicar la tarea diagnéstica, al menos en
las etapas iniciales y poco evolucionadas
del proceso. Asi, un cuadro integrado por
plrpura —dolor abdominal- nefritis puede
en algunos casos ser el sello de una enfer-
medad de Henoch-Schénlein, las mas de las
veces de cardcter benigno, mientras que en
otros es la expresién clinica de una poliar-
teritis microscépica capaz de comprometer
rapidamente drganos esenciales como el ri-

fién y que por tanto requiere un tratamiento
pronto y apropiado (2).
En todo caso —y éste es otro de los motivos
de nuestra presentacién—, ha sido uno de los
tépicos de progreso substancial, lo que nos
ha permitido una composicién de lugar mas
acabada en punto a nosografia y mejores ar-
gumentos para su diagnéstico y tratamiento
especificos.
Es comiin el acuerdo en considerar tres ti-
pos o categorias de vasculitis, en atencién
al calibre de los vasos afectos (3):
L Vasculitis de vasos grandes, entre los
que figuran la arteritis de células gigantes
de Horton y la enfermedad de Takayasu.
II.  Vasculitis de vasos medianos, que in-
cluyen:
La clasica poliarteritis nodosa de Kussmaul
y Maier.
La enfermedad de Kawashaki, y
La vasculitis granulomatosa primaria del
SNC.
IIL.  Vasculitis de pequeiios vasos (VPV),
es decir, de arteriolas, capilares y vénulas;
a su vez, se escinde en varios apartados:
a) VPV relacionadas a ANCA (pauci-in-
munes)
Poliangeitis microscépica
Granulomatosis de Wegener
Sindrome de Churg-Strauss
Vasculitis con ANCA asociadas a far-
macos
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b) VPV con inmunocomplejos
Parpura de Henoch-Schénlein
Vasculitis en colagenosis... LES, A. reu-
matoide, Sjégren
Vasculitis crioglobulinémica
Vasculitis urticarial hipocomplementé-
mica
Enfermedad de Behcet
Sindrome de Goodpasture
Vasculitis de la enfermedad del suero
Vasculitis con inmunocomplejos por far-
macos
Vasculitis infecciosas con complejos in-
munes.
¢) VPV paraneopldsicas
Vasculitis en procesos linfoproliferativos
Vasculitis en procesos mieloprolifera-
tivos
Vasculitis en tumores sélidos carcino-
matosos.
Vasculitis en la enfermedad inflamato-
ria del intestino.
Un apunte final para concluir este primer
capitulo: no son excepcionales las formas
«overlap» o de solapamiento, en las que se
mixtifica la afectacién de la red microvas-
cular con la de arterias de tamafio mediano
o grandes; ello puede complicar su expre-
sién clinica y catalogacién diagnéstica.
Nuestro objetivo, en todo caso, es —segiin
reza el enunciado del tema— la considera-
cién de las vasculitis de vasos pequefios, ya
que en ocasiones anteriores nos hemos ocu-
pado de arteritis de células gigantes (4) y
también de la PAN (5), como prototipo de
las restantes categorias.
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Evolucién histérica

Merece la pena recordar aqui cémo se han
ido adquiriendo -y rectificando— nuestros
conocimientos sobre las VPV, por un plazo
que abarca las dos tultimas centurias. De
este modo, nos familiarizaremos mejor con
las diversas entidades nosoldgicas admitidas
en el presente.

Como dicen JENNETTE y FALK (2), hay tres
eventos o circunstancias que han sido hitos
para el enriquecimiento de nuestra doc-

trina en este campo: el descubrimiento de
las vasculitis necrotizantes, el estudio de
las piirpuras y la reciente deteccién de los
anticuerpos anticitoplasma neutrofilico o
ANCA.

A. La historia de las vasculitis necro-
santes queda fechada a mediados del siglo
pasado (1866), cuando KUSSMAUL y MAIER
(6) comunicaron en Archivos de Medicina
Clinica Alemana el caso de un paciente con
debilidad muscular y mialgias, parestesias,
dolor abdominal y oliguria, en el que se en-
contraron lesiones nodulares inflamatorias
a lo largo de arterias medianas y pequefias
en todo el cuerpo; por este altimo signo,
denominaron «periarteritis nodosa» a la
condicién de este enfermo, un nombre que
luego se cambié ligeramente al més apro-
piado de poliarteritis nodosa o PAN.

De hecho, durante bastantes décadas toda
vasculitis con lesiones necrotizantes fue ca-
talogada como PAN, hasta que los trabajos
de ZEEK, DAWSON, GODMAN y CHURG vinie-
ron a demostrar que en muchas ocasiones
los vasos afectos por el proceso vasculitico
no eran como en la PAN arterias, sino ar-
teriolas, capilares y vénulas (es decir, la mi-
crocirculacién de intercambio), y que en-
tonces deberiamos considerar la existencia
de otros procesos distintos. ZEEK las deno-
miné «angeitis de hipersensibilidad» (7), al
postular para ellas una patogenia disreac-
tiva alérgica, en tanto que GODMAN y CHURG
prefirieron el de «poliarteritis microscé-
pica» (8) en atencién a la topografia lesio-
nal; mejor vale usar la calificacién de «po-
liangeitis microscépica», si se tiene en cuenta
que la lesién inflamatoria rebasa las arte-
riolas y afecta con frecuencia capilares y
vénulas.

Eso ocurria en la década de los 50 en nues-
tra centuria; una década que ademas fue tes-
tigo de la descripcién, dentro de esas vas-
culitis necrotizantes, de otros dos procesos
con personalidad propia: WEGENER (9) com-
pleté la comunicacién inicial de KLINGER
(1931) sobre una vasculitis granulomatosa
con bipolaridad lesional pulmonar y renal,
y CHURG y STRAUSS (10) comunicaron 13



casos de una enfermedad caracterizada por
asma, eosinofilia, granulomas vasculares y
extravasculares y glomerulonefritis, que
pronto llevaria su ep6énimo.

Quedaba ya deslindada la PAN clasica por
un lado y las vasculitis necrotizantes de los
vasos pequefos por otro. Luego, los afios 80
serian muy fructiferos para completar la
lista de vasculitides en una y otra cate-
goria.

B. Enla historia de la piirpura, quizé el
punto de partida para nuestros conoci-
mientos sea la observacién de WILLAN (11)
en 1808, acerca de la distincién de una pur-
pura infecciosa de otras de tipo no infectivo,
que suelen predominar en extremidades in-
feriores y a veces tienen repercusién sisté-
mica. Las aportaciones ulteriores de HE-
NOCH (12), SCHONLEIN y OSLER (13), entre
otros en ese mismo siglo, vinieron a de-
mostrar que, en efeclo, la pirpura por afec-
tacién de pequefios vasos se suele acompa-
fiar no pocas veces de manifestaciones
diversas tales artritis, nefritis, neuropatia
periférica, dolor abdominal, ete.
Prosiguiendo en la linea de evolucién his-
térica, conviene recordar ahora la publi-
cacién de GOODPASTURE (14) en 1919, en la
que se relata un sindrome combinado de
sintomas pulmonares hemorrégicos y re-
nales, en el contexto de la gran epidemia
gripal de aquellos afios. Con toda probabi-
lidad, lo que GOODPASTURE comunicé es di-
ferente del sindrome que ahora lleva su
nombre, restringido a una capilaritis con an-
ticuerpos antibasal glomerular y alveolar,
con una imagen sumamente caracteristica en
inmunofluorescencia.

El descubrimiento de que muchas vasculi-
tis —con ptrpura o sin ella— muestran anti-
cuerpos circulantes en forma de inmuno-
complejos, fue otro dato fundamental en
los afios 50. En no pocas se evidenciaba una
vasculitis leucocitocldsica, es decir, con des-
truceién de elementos blancos de la sangre
y aparicién de nicleos desnudos y «polvo
nuclear» (15).

Estas vasculitis con inmunocomplejos en-
globaron un amplio capitulo de las VPV:

colagenosis (LES, artritis reumatoide, Sjé-
gren), algunas plirpuras inducidas por far-
macos, las vasculitis con crioglobulinemia,
las manifestaciones vasculiticas que acom-
pafian en ocasiones a la hepatitis viral B
(16) y el proceso conocido como piirpura
anafilactoide o enfermedad de Schénlein-
Henoch.

Se establecié entonces una distincién noso-
l6gica entre estas vasculitides con reaccién
inmune manifiesta y otro importante haz
sin fenémenos disinmunitarios, en el que
quedaban incluidas Wegener, Churg-Strauss
y poliangeitis microscépica; a este ultimo
grupo por exclusién se le denominé «vas-
culitis pauci-inmunes» (17).

C. Por eso tuvo tanta importancia el tra-
bajo de DAVIES et al. (18), en 1982, en el que
se relataba la deteccién de anticuerpos di-
rigidos a estructuras granulares del cito-
plasma de los neutréfilos y lisosomas de los
monocitos; un trabajo que no fue debida-
mente valorado hasta tres afios después,
cuando VAN DER WOUDE y cols. (19) sefala-
ron que los ANCA podian ser un marcador
fiable de la granulomatosis de Wegener.

El estado de esta cuestién puede resumirse
actualmente asi: en el suero de los enfermos
con VPV necrosantes pauci-inmunes se de-
muestran anticuerpos capaces de fijarse en
organelas del citoplasma leucocitario y de
demostrarse por inmunofluorescencia in-
directa: unos van dirigidos a la mielopero-
xidasa y adoptan distribucién perinuclear
(MPO-ANCA), en tanto que otros se fijan
en la proteinasa-3 y se reparten por todo el
citoplasma (PR3-ANCA) (20).

Sucede que hasta un 90% de los pacientes
con estos tipos de vasculitis portan ANCA,
que en el caso del Wegener suelen ser pre-
valentemente PR3-AINCA y en la poliangei-
tis microscépica y Churg-Strauss de la
variedad MPO-ANCA. Aunque resulta ve-
rosimil su papel patégeno, no debe olvidarse
empero que hay un 10% de vasculitides
pauci-inmunes sin ANCA, y que la especifi-
cidad de estos anticuerpos no es absoluta, por
lo que para el diagnéstico firme se precisan
otros argumentos clinicos y patolégicos (21).



Eso es justamente lo que discutimos en el
capitulo siguiente.

Elaboracién diagnéstica

Una elaboracién diagnéstica en el terreno
de las vasculitis de los pequefios vasos in-
cluye dos pasos sucesivos (2):

— el reconocimiento genérico de la existen-
cia de una VPV, y

— la cualificacién especifica de la enferme-
dad que la condiciona.

Para ello, recurrimos a una combinacién
de elementos o datos clinicos y paraclinicos.

A. Elementos clinicos de las VPV

Desde el principio hemos sefialado como
rasgo caracteristico de estas vasculitides los
numerosos y variados signos y sintomas que
ocasionan; comentaremos algunos de ellos
y su probable adscripeién.

1. No esraro que el paciente sufra lo que
convenimos en llamar deterioro constitu-
cional: astenia, adelgazamiento, artromial-
gias, quiza febricula o fiebre, etc., un cua-
dro «flu-like», seudogripal, que por su
inespecificidad no nos orienta hacia enti-
dades clinico-patolégicas concretas.

2. Lapatologia articular es frecuente, ya
que los vasos de estas estructuras son ha-
bitual diana de la vasculitis. Las artralgias
pueden tener cardcter migratorio, aunque
en el 10-20% de los casos hay evidencia de
sinovitis incluso con derrame perceptible
(2). Este cuadro articular estd en primer
plano en el Henoch-Schinlein, vasculitis
leucocitocldsicas inducidas por farmacos,
enfermedad del suero y vasculitis crioglo-
bulinémica.

3. Puede concomitar un componente mus-
cular, en forma de mialgias simples o de
miopatia de origen vascular, con elevacién
de enzimas de origen miocitario como CK
y aldolasa.

4. La lesién cutdnea mas comtn -ya se
ha dicho- es la pirpura, expresién habi-
tual y a veces aislada de las vasculitis leu-
cocitocldsicas. Las arleritis necrosantes mas
severas dan origen a nédulos eritematosos

sensibles, ulceraciones y livedo; estos né-
dulos cutdneos son detectables en casos de
Wegener y Churg-Straus no infrecuente-
mente.

La urticaria —a veces combinada con pur-
pura, como en el HENOCH-SCHONLEIN- puede
ser vasculitica. Entonces adopta algunas ca-
racteristicas especiales: es mds persistente
que la «sofort reaktion» de la urticaria ex-
presién de alergia tipo I, durando varios dias
o semanas, y puede acompanarse de hipo-
complementemia, por gasto del complemento
en los inmunocomplejos generados (22).

5. Las manifestaciones neurolégicas ata-
fien mas frecuentemente al SN periférico y
por lo general sefialan una cierta severidad
en el problema. Se trata de mononeuritis
miltiple (es decir, afectacién de diversos
troncos nerviosos aislados por inflamacién
arterial y arteriolar de sus vasos nutricios)
mis que de polineuritis sistematizadas (23);
la expresién clinica puede ser sensitiva, mo-
tora o mixta. Tipicas en la PAN, también
aparecen en VPV pauci-inmunes.

La enfermedad del SNC usualmente resulta
de la afectacién de los vasos meningeos;
también aparecen granulomas en casos con-
cretos de granulomatosis del SNC.

6. Las localizaciones respiratorias resul-
tan poco frecuentes en vasculitis de inmu-
nocomplejos, tales Henoch-Schénlein y vas-
culitis crioglobulinémica. Existe en cambio
una particular incidencia en VPV con
ANCA, especialmente Churg-Strauss y We-
gener. Pueden afectar al tracto respiratorio
alto (nariz y senos, triquea) aunque resul-
tan més graves y significativas las del tracto
inferior, con infiltrados fugaces o no, he-
moptisis y nédulos susceptibles de cavita-
cién (24).

7. La participacién digestiva no es rara:
puede limitarse a dolor abdominal, cursar
con enteritis hemorragica o ser causa de in-
tususcepcién y perforaciones.

8. Si algiin 6rgano es objetivo predilecto
del impacto vasculitico es el rifién. En no
pocas vasculitides el pronéstico estd ligado
a la patologia renal, a veces con el grave
sesgo de las denominadas «glomerulonefri-



tis rdpidamente progresivas» (25) Hemos
sido testigos mas de una vez de la aparicién
de una insuficiencia renal de etapa termi-
nal en el curso de pocas semanas, en formas
de VPV pauci-inmunes; y asi hemos apren-
dido cudn critico resulta un tratamiento
precoz, inmediato a un diagnéstico pronto.
En otras VPV, como el Henoch-Schénlein,
la lesién renal suele ofrecer mucha menos
gravedad.

B. Datos paraclinicos en las VPV

Dada la versatilidad semiolégica de estas
vasculitis, las investigaciones complemen-
tarias cobran inusitado interés (2).

1. Pruebas de laboratorio:

— investigaciones inmunolégicas referidas
a anticuerpos antinucleares, complemento,
crioglobulinas, inmunocomplejos, ANCA,
factor reumatoide y serologia para virus
hepatiticos B y C, entre otras;

— estudios de orina y funcién renal;
—investigaciones de la conduccién nerviosa
periférica;

- radiologia de térax y senos.

2. Investigaciones histopatolégicas:

— estudio histolégico de las biopsias de
piel,misculo, senos paranasales, pulmén,
nervio o rifidn, segiin los casos; siempre es
orientador, y a veces especifico en sus re-
sultados;

— también puede ser remunerativa la in-
munopatologia, a la biisqueda de depésitos
de material inmune, tipo IgA (Schénlein-
Henoch), IgM e IgG (VPV con inmuno-
complejos) y crioglobulinas.

Estudio concreto de algunas entidades
nosolégicas

En este capitulo se comentan las particula-
ridades mds caracteristicas de algunas de las
VPV que consideramos de mayor relevan-
cia para el clinico.

A.  Angeitis leucocitocldsica predomi-
nantemente cutdnea

Una VPV puede quedar confinada estric-
tamente a la piel, afectando en forma elec-

tiva el segmento venular de la microcircu-
lacién dérmica (26). Su expresién habitual
es una erupcién purpirica y su trasunto
histopatolégico incluye fenémenos de rexis
leucocitaria en la pared vascular, lo que da
nombre al proceso. No suelen evidenciarse
otros signos de afectacién sistémica, salvo
quizd una artromialgia concomitante.
Estas vasculitis pueden tener su base en
una hipersensibilidad a formacos, con res-
puesta alérgica tipo III de complejo inmune
en la que el farmaco se comporta como hap-
teno. Destacamos entre los més frecuente-
mente responsables las penicilinas (inclu-
yendo aminopenicilinas) y sulfas, alopurinol,
diuréticos tiazidicos, pirazolonas, quinolo-
nas, hidantoina y propiltiouracilo (22). Este
tdltimo, asi como la hidralazina, son capa-
ces de promover la aparicién de ANCA; el
antihipertensivo hidralazina como se sabe
puede en adicién poner en marcha un cua-
dro lupus-like.

Por lo comn, los pacientes afectos por este
tipo de VPV sufren un solo brote purpiurico
que se resuelve en el curso de semanas o po-
cos meses. Pero a veces (eso ha ocurrido en
alguno de nuestros casos, se dice que en un
10%) las manifestaciones cuténeas se reite-
ran incluso por afios.

En los brotes mds effmeros, los antihista-
minicos y AINE pueden bastar; en los mas
agudos y reiterados, quiz4 sea aconsejable
una tanda corticoide (28).

B. Vasculitis crioglobulinémicas

Estan causadas por la deposicién en la pa-
red vascular de crioglobulinas de tipo mixto,
formando inmunocomplejos; el proceso in-
flamatorio se desarrolla tanto a nivel de las
arteriolas como en capilares y vénulas, es
decir, en todo el segmento microcirculato-
rio de intercambio.

El cuadro suele preferir pacientes maduros,
en los alrededores de los 50 afios, expre-
sandose clinicamente por la triada pirpura,
artritis y nefropatia (29). La pirpura vas-
cular a veces se acompafia de equimosis y
néduloes subcuténeos; en algunas ocasiones
aparecen necrosis distales (25).




En suero se detectan crioglobulinas mixtas
(tipo IT y III, con y sin componente mono-
clonal, respectivamente), ademds de re-
duccién del complemento (especialmente
fraccién C4, siendo en cambio la C3 normal
o algo baja). En los iiltimos afios hemos re-
conocido el papel del virus hepatitico C en
su determinismo: el estudio de marcadores
de hepatitis confirma que la mayoria de es-
tos enfermos tienen infeccién asociada de
VHC, cuyo papel etiolégico parece poco du-
doso (30).

La evolucién desfavorable viene condicio-
nada por el proceso nefritégeno susceptible
de concomitar: se trata histolégicamente de
una GN membranoproliferativa capaz de
conducir a la insuficiencia renal (31).

Asi, el tratamiento se supedita a la semio-
logfa: si la enfermedad se limila a parpura
y artralgias, puede ser suficiente la terapia
con AINE; si la afectacién visceral incluye
nefropalia, se impone la corticoterapia com-
binada con farmacos citotéxicos, por ejem-
plo ciclofosfamida, al estilo de lo que hace-
mos en el Wegener. Recientemente, y en
concordancia con la etiologia viral que sub-
yace en su base, se ha propuesto el empleo
de interferén alfa como coadyuvante; al pa-
recer con cierto éxito, aunque todavia falta
experiencia a su respecto (31).

C. Enfermedad de Schonlein-Henoch

También conocida como pirpura anafilac-
toide y peliosis reumatica, es la forma més
caracteristica de VPV en la infancia, donde
ademds goza de mejor prondstico que en el
adulto.

En general, su desarrollo se precede de una
infeccién respiratoria alta, resaltando en
su cuadro clinico tres érdenes de sintomas
(25):

—la pérpura, mis patente en miembros in-
feriores, especialmente en cara de exten-
sién de rodillas y pies, menos en nalgas y co-
dos; es una erupcién maculopapulosa
hemorriégica (parpura urticariforme), con
elementos evocadores en escarapela;

— sintomas articulares, presentes en 2/3 de
los casos, a modo de artritis que también
prefieren rodillas y tobillos;

-y sintomas digestivos en 3/4 de los casos,
con dolor abdominal que suele ser de tipo
célico, no rara vez melena y mds excepcio-
nalmente complicaciones quirtirgicas del tipo
intususcepcién o perforacién intestinal.

En aproximadamente la mitad de los pa-
cientes se aprecia la participacién renal en
el proceso: en orden de frecuencia, hema-
turia, proteinuria y cilindruria. Su trasunto
patolégico es una GN mesangial, pero en
un 10-20% de las ocasiones cobra un sesgo
evolutivo peyorativo, que puede conducir
—lentamente— hacia la insuficiencia renal
(32).

Hay que confesar que en el pasado se ha
prodigado en exceso el diagnéstico de He-
noch-Schénlein, calificando como tal todo
cuadro integrado por purpura —dolor ab-
dominal- nefritis, no pocas veces corres-
pondiente a otras entidades, quizd VPV
pauci-inmunes de perspectivas prongsticas
sin duda m4s serias. Creemos que hay que
ser restrictivos en la conceptuacién de un
cuadro de pirpura como anafilactoide, li-
mitandolo a vasculitis de inmunocomplejos
con depdsitos de anticuerpo tipo IgA (33).
El Schénlein-Henoch se integra dentro de
las nefropatias por IgA, que en su forma
primaria recibe el nombre de enfermedad
de Berger.

Los resultados de la corticoterapia, inmu-
nosupresores y anticoagulantes, cuando hay
enfermedad renal progresiva (GN prolife-
rativa difusa) son més bien contradictorios.

D. Granulomatosis de Wegener

Representa una afeccion prototipica dentro
de las VPV pauci-inmunes. Clinicamente se
nos muestra con una triada clésica de se-
miologia respiratoria, vasculitis necroti-
zante sistémica y GN de rdpido progreso
(34); se exceptiian algunas formas «indo-
lentes» en las que la participacién renal
puede estar —temporalmente— ausente.

En el tracto respiratorio superior, la en-
fermedad granulomatosa provoca sinusitis



purulenta, ulceraciones nasales con epista-
xis y otitis media (35). La necrosis del ta-
bique nasal causa perforaciones y defor-
midades de la nariz en forma de silla de
montar. La invasién orbitaria puede origi-
nar exoftalmos y la otitis seguirse de para-
lisis facial. Una afectacién traqueal sub-
glética es capaz de provocar estenosis, con
disnea y estridor: eso ocurre con mayor fre-
cuencia en nifios que en adultos (36).

Ya se ha referido en el an4lisis semiolégico
del capitulo anterior la frecuencia e im-
portancia de las lesiones pulmonares, a
modo de infiltrados irregulares, hemoptisis
frecuentes y densidades nodulares suscep-
tibles de cavitacién y fibrosis ulterior. Una
hemorragia pulmonar puede resultar en
amenaza grave e incluso letal, y precisa tra-
tamiento no sélo sintomatico, sino citoté-
xico urgente.

Aunque el cuadro de Wegener bien desa-
rrollado ofrece participacién renal hasta
en el 80% de los casos, al principio del
mismo sélo la exhibe uno de cada cinco pa-
cientes. La GN se caracteriza por dos ras-
gos positivos, la necrosis focal y la forma-
cién de crecientes epiteliales (nefritis
proliferativa extracapilar), y uno negativo,
la ausencia de depésitos inmunes revela-
bles por IFI.

Artritis, nédulos cutdneos y piirpura, neu-
ropatia periférica y afectacién viscero-ab-
dominal diversa, completan un cuadro que
se confirma con biopsia y por la presencia
de ANCA citopldsmicos (37).

El tratamiento queda muy bien explicitado
en el interesante caso clinico comunicado
por el Dr. Rosell y cols., en Seminario Mé-
dico (35). Sin insistir por ello demasiado, si
quisiéramos resaltar el mérito de Fauci que,
al aiiadir a la corticoterapia estdndar dosis
adecuadas de ciclofosfamida, ha modificado
profundamente el prondstico de este proceso
granulomatoso, puesto que se alcanza me-
joria hasta en un 90% de los casos y remi-
sién total en el 75%. En las formas indolentes
la terapia corticoide puede bastar, y como
profilaxis de las recaidas —que suelen pre-

cederse de infeccién aguda respiratoria— se
preconiza el uso de cotrimoxazol (1).

E. Poliangeitis microscépica

Es una vasculitis con lesiones necrotizantes
idénticas a la PAN, pero a diferencia del
proceso deserito por KUSSMAUL afectan pre-
dilectamente a la microcirculacién, bien
que eventualmente se descubre dafio en la
pared de arterias mayores. Al contrario que
otras vasculitis pauci-inmunes, la inflama-
cién de la pared vascular no incluye la for-
macién de granulomas.

Su espectro clinico es por lo demés muy pa-
recido al del Wegener, con dafio renal en
hasta el 90% de los pacientes y de otros di-
versos tejidos. De acuerdo con NILES et al.
(38), la poliangeitis microscépica es la causa
mas frecuente de sindrome pulmonar-re-
nal.

Entre los datos complementarios, destaca la
presencia de ANCA preferentemente peri-
nucleares, anticuerpos dirigidos a la mie-
loperioxidasa leucocitaria.

El tratamiento de este proceso se calca del
Wegener. El caricter rapidamente progre-
sivo que la nefropatia adopta en la mayo-
ria de casos, obliga a la terapia combinada
corticoides-ciclofosfamida, a dosis plenas y
sin demora. Aunque se alcanzan remisio-
nes hasta en el 80% de los enfermos, hay
luego recaida en un tercio de ellos.

F.  Sindrome de Churg-Strauss

Es una vasculitis con granulomas vascula-
res y extravasculares, con una evolucién
clinica que clasicamente se realiza en 3 fa-
ses o etapas sucesivas (39):

— una primera, con fenémenos disreactivos
en vias aéreas superiores (rinitis) e infe-
riores (asma);

— una segunda o intermedia, con un sin-
drome hipereosinofilico hematico y tisular,
destacando entre los sintomas viscerales los
de neumonia y gastroenteritis;

— y una tercera etapa de vasculitis granu-
lomatosa sistémica que semeja mucho a las
otras VPV pauci-inmunes, aunque quiza



aqui la participacién renal es algo menos fre-
cuente y severa, y en cambio resultan mas
habituales la neuropatia y la afectacién de
miocardio y coronarias (40).

En su manejo terapéutico por lo comun es
suficiente la corticoterapia, pero en formas
refractarias o con recaidas procede recurrir
a citotdxicos.

Conclusiones

Yo creo que merecia la pena revisar el pro-
blema de las vasculitis en general y de los
pequeiios vasos en particular, a la luz de
nuestra personal aunque modesta expe-
riencia y de su bibliografia cada vez mis
abundante; ello, en base a estas razones:

— se trata de una patologia genuinamente in-
ternistica; ningin otro especialista esti en

condiciones similares para comprender, pon-
derar y tratar estas afecciones;

— tenemos de ellas en el presente un mejor
conocimiento, tanto para su encuadre no-
solégico como para su diagndstico y trata-
miento especifico;

— esa deteccién y terapia deben ser esta-
blecidas sin demora, ya que su potencial
evolutivo en no pocas ocasiones llega a si-
tuaciones de irreversibilidad;

— sea por ese mejor grado de comprensién
o por un aumento real de su frecuencia, es
ya una patologia habitual del presente y sin
duda lo sera mds aiin en el porvenir. «

J. Sillero F. de Cafiete, Medicina Interna
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