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INTRODUCCION

RESUMEN
Introduccion: la poliarteritis nodosa es una enfermedad sistémica poco frecuente, su incidencia esta
entre 4 y 10 casos por millén de habitantes y predomina en hombres entre 40 y 60 afnos de edad. Es
una vasculitis necrotizante que afecta arterias de mediano y pequefio calibre, arteriolas y vénulas; son
muchas las manifestaciones clinicas, entre las que predomina la fiebre y la pérdida de peso.
Presentacion del caso: paciente masculino de 50 afios de edad que ingresé por un sindrome febril,
con pérdida de peso y debilidad muscular; se sospeché como diagnoéstico poliarteritis nodosa, lo que
se confirmo por el estudio histopatolégico mediante la biopsia muscular. El diagndstico oportuno y el
tratamiento con esteroides permitieron la evolucién satisfactoria del enfermo.
Conclusiones: aunque esta entidad puede ser una enfermedad repentina y seria, muchas personas que
la padecen tienen muy buenos resultados como es el caso presentado.

ABSTRACT
Introduction: polyarteritis nodosa is a rare systemic disease, its incidence is between 4 and 10 cases
per million inhabitants and predominates in men between 40 and 60 years of age. It is a necrotizing
vasculitis that affects arteries of medium and small caliber, arterioles and venules; there are many
clinical manifestations, among which fever and weight loss predominate.
Case report: a 50-year-old male patient who was admitted for a febrile syndrome, with weight loss
and muscle weakness; Polyarteritis nodosa was suspected as a diagnosis, which was confirmed by
histopathological study using muscle biopsy. Timely diagnosis and treatment with steroids allowed the
patient to progress satisfactorily.
Conclusions: although this entity can be a sudden and serious disease, many people who suffer from it
have very good results, as is the case presented.

El tratamiento incluye medicamentos que disminuyan la inflama-
cion e inhiban al sistema inmune como la prednisona. ¢

La poliarteritis nodosa (PAN) es una vasculitis necrotizante que se
caracteriza por la inflamacién y necrosis de las arterias muscula-
res de tamafio medio e isquemia tisular secundaria. * Enfermedad
rara que afecta arterias de mediano y pequefio calibre, poco co-
mun, con una incidencia anual de mando de 1 por cada 100 000
personas de cualquier edad con mayor incidencia entre los 40 a
60 afios. ?

Son variadas las manifestaciones clinicas: fiebre, debilidad mus-
cular, dolor abdominal, mialgias, astenia, neuropatia periférica
con mononeuritis multiple, pérdida de peso e hipertension arte-
rial (HTA). *Cuando se sospecha que el diagnéstico puede ser una
PAN, se debe confirmar mediante un arteriograma o una biopsia.**

La etiologia es desconocida, aunque destacan la participacion
de los complejos inmunes y las moléculas de adhesidn, existe en
la circulacion el anticuerpo contra el citoplasma de neutroéfilos
(ANCA). Los primeros en describir la PAN fueron Kussmaul y Maier
en 1886, pero son multiples las clasificaciones propuestas. No fue
hasta el afio 1994 en la gran conferencia de Chapel Hill que se
propuso una clasificacion para las formas mas comunes de vascu-
litis no infecciosa. Se seleccionaron diez enfermedades y se hicie-
ron tres grupos: vasculitis de grandes vasos, de medianos vasos y
de pequefios vasos.

Segun lo observado, la distribucién epidemiolégica registrada
demuestra que la frecuencia anual de la PAN es de 4,6 por cada
1 000 000 habitantes en Europa y de 9 por cada 1 000 000 en los
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Estados Unidos. Las grandes series muestran predominio mascu-
lino con relacién de 2:1. * Aparece también en nifios entre 9 y 15
afios como el caso reportado en Camagiey en el afio 2012. 3 La
vasculitis de Takayasu es la mas frecuente en paises como Brasil,
Colombia y México; mientras que en Chile y Peru son la granulo-
matosis de Wegener y la poliangitis microscépica (PAM), respecti-
vamente. *

La gran simuladora le llaman, puesto que sus manifestaciones
clinicas son similares a las de disimiles enfermedades. Su curso
puede ser agudo y prolongado y subagudo y mortal si cursan va-
rios meses de evolucidn, esto hace que el diagnéstico se tenga
en cuenta ante todo paciente que presente fiebre con debilidad
muscular, como el presente caso, por esto un manejo oportuno
en fases iniciales de la enfermedad puede mejorar la evolucién y
supervivencia del paciente.”

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 50 afios de edad, raza blanca, de proceden-
cia rural, de ocupacion soldador; con antecedentes de ser fuma-
dory padecer de HTA esencial de varios afios de evolucion tratada
con enalapril (20 mg), una tableta cada 12 horas. Hace un mes
previo a la consulta, comenzd con tos himeda y expectoraciones
verdosas, ligera falta de aire, temperatura elevada (de 38,5-39 °C)
predominante en horas de la noche, que cedia tras la administra-
cién de dos tabletas de dipirona (300 mg), acompafiada de esca-
lofrios, sudoracion, malestar general, falta de apetito, debilidad
en miembros inferiores y pérdida de peso de 30 libras en el trans-
curso del mes. Por lo que acudié al cuerpo de guardia del Hospi-
tal “Dr. Mario Mufioz Monroy” en Coldn, localidad de Matanzas;
seglin el cuadro clinico se sospech6 una Tuberculosis Pulmonar,
pero al realizar la baciloscopia y radiografia de térax resultaron
negativos. Esta ultima resulté presuntiva de Bronconeumonia, por
lo que se le indica tratamiento con ceftriaxona (bulbo de 1 g) 1
bulbo cada 12 horas endovenoso por 7 dias.

Nueve dias después mejoraron los sintomas respiratorios, pero
continuaba con una fiebre persistente de 38 °C y ademas comien-
za con aumento de volumen de las articulaciones de miembros
inferiores y también las del primer dedo (pulgar) de ambas manos
acompafiada de un dolor intenso, por lo que se le orienta comple-
mentarios para estudio de células LE, Hemograma completo, Ul-
trasonido Abdominal, Rayos X de manos, Antigenos By C, Hb, VIH,
Test de SIA, Proteina C reactiva, Calcio en Sangre, VDRL, Factor
reumatoideo y Fondo de Ojo al pensar en una posible Colagenosis,
los cuales no presentaron alteracion.

Se le orienta biopsia de musculo donde se obtuvo en los seg-
mentos longitudinales y transversales de musculo estriado, altera-
ciones degenerativas de las fibras y algunas arterias de pequefio
calibre y arteriolas en el perimisio. Se observé un infiltrado infla-
matorio de la pared vascular de tipo neutréfilo, que interesaba
todas las capas, con presencia de necrosis fibrinoide y engrosa-
miento intimal en la arteria de pequefio calibre examinada.

Se planted el diagndstico histologico de poliarteritis nodosa y se
comenzo el tratamiento con prednisona (60 mg diarios); su evolu-
cion fue satisfactoria.

DISCUSION

La PAN es una enfermedad rara que resulta de la inflamacién de
los vasos sanguineos (vasculitis) y que causa lesiones a los siste-
mas de 6rganos. Cuando estan inflamados los vasos sanguineos
se debilitan y ensanchan en tamafio, lo que puede llevar a tener

aneurismas, o se vuelven tan finos que se rompen y pueden provo-
car una hemorragia al tejido. La vasculitis también puede causar
estrechamiento de los vasos sanguineos hasta el punto de ocluirse
por completo y dafiar los érganos debido a la pérdida de oxigeno
y nutrientes que suministra la sangre. 5810

Los variados mecanismos de patogénesis son realmente com-
plejos.® Existe una participacién de células endoteliales, linfocitos
Ty B, macréfagos, células cebadas, eosindfilos, ANCA y citocinas.
También intervienen complejos inmunes antigeno-anticuerpos,
como causa de vasculitis.

Existen diversos reportes 24#11 de la concurrencia o el desarrollo
de vasculitis en pacientes con distintas neoplasias. Se ha reporta-
do la PAN en algunos casos en asociacién con leucemia de células
peludas y con sindromes mielodisplasicos. Es muy improbable que
la concurrencia de estas raras enfermedades ocurra por simple
casualidad y por el contrario, sugiere la existencia de alguna co-
nexion etiolégica entre ellas.

Algunos reportes de casos sugieren una relacion entre la PAN y
la vacunacioén contra la hepatitis B, aunque una revision reciente
de los informes enviados al Vaccine Adverse Event Reporting Sys-
tem desde 1990 hasta 2001 no sustenta dicha asociacidn. Se des-
criben casos de PAN asociados con otros agentes infecciosos tales
como Streptococcus pyogenes, virus de la hepatitis C, virus de la
leucemia humana de células T tipo 1, citomegalovirus, VIH, virus
de Epstein-Barr y parvovirus B19, aunque se carece de una prueba
irrefutable del papel de cualquiera de estos agentes microbianos
en el desarrollo de la PAN clasica. #1213

Las manifestaciones clinicas de la PAN son variables y extensas;
algunas veces los sintomas aparecen de forma abrupta, pero por
lo general la enfermedad se hace patente después de un proceso
recurrente, como una infeccién respiratoria o una reaccién me-
dicamentosa. En otros casos la afeccion de un 6rgano, como una
nefritis o una neuritis, constituyen la primera evidencia de una po-
liarteritis. La fiebre, astenia, mialgias, anorexia y pérdida de peso,
pueden constituir los sintomas iniciales. En algunos enfermos apa-
recen nodulos pequefios en la piel y el tejido celular subcutaneo,
aislados o en grupos en cualquier parte del cuerpo, o distribuidos
en forma lineal siguiendo el trayecto de los vasos. Las hemorra-
gias subungueales en forma de astillas, al igual que los infartos
periungueales, son caracteristicos, aunque no estan presentes
siempre. También aparecen otras manifestaciones como urticaria,
rash intenso, livedo reticularis, petequias, edema localizado en la
cara, el tronco y las extremidades. °1°

Son frecuentes las mialgias y artralgias, a veces muy intensas.
Durante su evolucién el paciente aqueja debilidad muscular mar-
cada, acompafiada o no de atrofia. La HTA se presenta aproxi-
madamente en el 55 % de los casos y evoluciona como una HTA
maligna donde el corazon, el rifidn y el cerebro representan érga-
nos diana. Los trastornos respiratorios se traducen por un cuadro
bronquitico con tos y expectoracion. Los sintomas digestivos como
dolor abdominal, vémitos y diarreas sanguinolentas, son general-
mente consecuencia de accidentes vasculares oclusivos o hemo-
rragicos por ruptura de un aneurisma. La glomerulonefritis aguda
es muy frecuente con hematuria macro o microscépicay proteinu-
ria, y posible evolucién hacia la insuficiencia renal aguda. Los in-
fartos del testiculo son comunes con gran dolor y atrofia posterior
de la glandula. La insuficiencia renal es la causa de fallecimiento
en el 50 % de los casos fatales. 112

Las alteraciones del sistema nervioso central (SNC) se presen-
tan en una fase tardia de la enfermedad y son menos comunes
que las del sistema nervioso periférico. Segtin donde se localice la
lesién vascular, se originan cuadros monopléjicos, hemipléjicos,
afasicos o convulsiones de tipo jaksoniana. La irritacién meningea,
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que remeda a una meningoencefalitis con los cambios propios en
el liquido cefaloraquideo (LCR), puede ser también expresién de
una hemorragia subaracnoidea. El trastorno neurolégico mas fre-
cuente es la neuritis, lo habitual es la polineuritis clasica, sensiti-
vo-motora y casi siempre circunscrita a los miembros inferiores.
La asociacion polineuritis-nefritis debe hacer sospechar la enfer-
medad. 1012

Los medicamentos que suprimen el sistema inmune son la base
del tratamiento de PAN. 125 Hay una variedad de medicamentos
inmunosupresores que se usan en PAN, cada uno de los cuales tie-
ne efectos secundarios individuales.

Las personas con PAN cuyos sistemas organicos estan muy invo-
lucrados se suelen tratar con corticoestroides como la prednisona
o prednisolona combinandola con otros medicamentos inmuno-
supresores como la ciclofosfamida (Cytoxan®). La ciclofosfamida
se indica en altas dosis para tratar ciertos tipos de cancery por eso
a veces se le llama “quimioterapia”. 1

El objetivo del tratamiento es eliminar los rasgos de la infla-
macion que causa la PAN, cuando esto se consigue se dice que
hay “remisién”. Los calculos aproximados de una recaida de PAN
varian ampliamente pero van del 10 al 40 %. Cuando se usa la
ciclofosfamida, se suele dar tan solo hasta el momento de remi-
sion (normalmente unos 3 a 6 meses), después de este tiempo se
puede cambiar por otro agente inmunosupresor como el meto-
trexato o la azatioprina (Imuran®) para mantener la remision. La
duracion del tratamiento de mantenimiento con medicamentos
inmunosupresores puede variar entre individuos. En la mayoria de
los casos, se da por un minimo de 1 a 2 afios antes de pensar en si

que después de 5 afios de enfermedad, mas del 80 % de las perso-
nas han sobrevivido a los efectos de esta entidad. Este resultado

esta fuertemente relacionado con la severidad de la enfermedad.
9,1014

CONCLUSIONES

Aunque la poliarteritis nodosa puede ser una enfermedad de pre-
sentacién espontanea con afectacion sistémica, muchas personas
que la padecen presentan muy buenos resultados como es el caso
presentado. La probabilidad de tener una recaida severa se puede
minimizar mediante la consulta médica, con un seguimiento regu-
lar y vigilancia continua por pruebas de laboratorio. Por ello es de
suma importancia conocer sobre esta conectivopatia pues a pesar
de su rareza, con conocimiento basto sobre este tema podra ser
diagnosticada y tratada a tiempo.
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seria apropiado reducir muy lentamente la dosis hasta parar por
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Debido a que la PAN es una enfermedad rara, las estadisticas
del resultado general son solo aproximaciones. EL promedio es
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