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POLIARTERITIS NUDOSA Y DERMATOMIOSITIS

Tre, LUJMS CARVATAL HUFRTA

Hospitnl “Lris Vernaza”, Guampai!

POLIARTRRITIS NUDMOSA

Lia poliarteritis nudesa, fue descrl-
fa por Kusaman! y Moicr, on 1886
enfermedad  inflamatortia,
vaseular, gue afestando rmuchos drga-
uns, fenls un curso falal

Fery dewde que Wegoner, en 19326
dezeribit un eatadn climico caracteri-
zado pov slleraciomes pulinonsres. re-
uales, cutineus, con grenulomas neeto-
iizentos on las paredes de lag peauefias
arteviclas, se han descrity una serie

Lo T

de sindromes com catacteres olinicas
disperes poro 4ac tlenen en euviniln,
ciiadvos microsedpices de inflamazion
enn las arlerias de varios drganas. 8P
v arierinlag cutineas son las afecta-

r originardn enadros gue sin inter-
subie el eslado genera] del pacicn-
b, we mzayiijestan casi exclusivamente
oomat sindromes catimecs coimne sueode,
e ejemnle, on fa alergide oudular
Fdrinica de CGougorut,

i e llamacildn se locgliza en las
wrieriolas de utros Srganos, la enfero
meedad  adquivre un eursv eminente-
mente grave. Bl ejempls méds exprosive
Je e

forma evalutiva constituye Iz
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granulematosis alérgics de Slrauss v
la grevulomadosis de Wegener,

Fa granuwlomatosis alérgica descrila
en 105 pur Sleauss, Churg v Zak, se
distingue fundamenialmente por afec-
tar o wdivideos eon aatecedentes ela-
ros de dlergia. Clinjeamoente presenta
sintnmas pubmoenares, casdiaeos, pgas-
froinlestingles, renales ¥ cutdnens. Las
sllerneiones  cutdneas mda  comunes
eungisten en lesiones maeylo-pspulosas
aue sempjan un erdema multiiorme,
widulos guee Jlepss o wleerarse v, losio-
unes  hemmrigiens, desde  petoguias
lasta eruaimosis que se presentan prine
cipulmente en las sxtremidades.

Tws aulores mencionados pensarnn
rue ol sindrome se accreaha mucho a
in pebareritie nudosa de la cunl se di-
[eieneia porgue los pacientes no exhi-
hon mnteredenies alérgicns.

La granalematosis de Wegener, une
rcida avtualmenle como granuloma-
tesis palérgica, nombre dado por Fien-
deiy v aceptado por Slerrbery, en 1957,
v un siodrome similar en sus expre-
slenes clindens «l anlerier, curacteri-
zafle por angeills ¥ granulomass necko-
antes. Alarea una serie de cuadios
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clinieos come lo grenulomatosiz idis-
neumasicd, heumondtis del tipo del
colesterol, el granulomy ecsinelflico de
Tos plmones ¥ ol sindrupie de Cogan ¥
Ladvez hasta £l granuloma maligno me-
diu faciul. Todos estos estados scgura-
mente correspenden a formas localis
zucdns do la granulomiatosis paiérgics.
La torma dizeminada propiamente di-
cha comionzs eon sinusistis o rinills o
persistentes neumonitis ¥ terminan por
sevoras lesivnes renales del tipo de la
nefritis necrolizante.

Dentro de esta forma cliniva puede
ronsiderarse lanhidn a lo papulesis
alroliante maligna de Degnos, gque se
diztingue por papulss que lucge se
atrofian y gue se aemnpaian de sin-
tomus inlestinales agudos lales como
intenso dolor v signos de ileo paral
aue llevan a la musrte ¢n pocas sema-
nas, Bl eomponente histeldgico de esla
afeepion es una  endovasculitis gue
wlecla especialmente a las pequebas
arterigs de dos paredes intestinales, de
igunal modo gue & las peguenas arterias
cutdness, donde ademss se obsorva
degeneracidn fhueinoide ¥ casi lotal
obstruceion de In due.

5 todos estos sindromes presentan

i1,

icas: la inflamacion
vastular, causas no conoeldas ¥ provo-
cados presumiblements por {endmenos
de hipersomsibilidad, puede aceptarse
la apinidn de Zeek, en el sentide de
considerarlos como variantes elinivas
de 14 poliarteritis nudosa. Todos sen
en slndesis vazenlitis. Su evolumdn eli-
nica puede ser benigna, eomn en &) chsu
de la enfermedad de Gougervi, o ma-
ligna, eomo en o granulomatesis de

ignales raractev

Biblioteca Nacional del Ecuador "Eugenio Espejo”

Weogener o de fa eldsica polisrteritis
nudnsa.

ETTOLOGIA: Lus cousas nque pros-
vacian la poliarteritis nudosa harla el
momnente son desconocidas, Wo ohstan-
Le, se spspecha con macho tundamenio
gue la sensibilidad s drogas, cspecial-
mente las sulfas, e infeceiones bavte-
rianas preden ger causss deteeminan-
ies a lravés de un meeanisme de hiper-
seusibilodad. Ex probable que la po-
liartevitis nudoss, como lo pruchan
ciering resalindns en medicing experi-
mental, &5 como las otras enfermeda-
dex del ealigeno, zea ol resultado de la
wroduceidn de antesntivuerpos.

CUADRO CLINICO: La poliarteri-
tis nudosa es supeptible de ovureic oo
cualguier edad y en cualquicl sexo. Los
sinlomas mds tempranas son inespeci-
ficos: fiebres, rminlgias y debilidad.
Fronfamente neuvren munifestaciones
gasirointestinales: natseas, voimitos v
dirrcas o constipacin. Dolores shdo-
minales que pueden simular un abdo-
men agudo, uwlceraciones glstricas e
inieslinales como vesultadn de infar-
tos artericlares. Neourilis periféricas,
pa-
restesias, hipereslesiss o hipoesiesias.
Ligs alieraciones cutdneas siempre pre-
coces 52 presenlan oo forma de lesin-
nes muy varigdas, papulas o miculas,
lesivres hemorrdgicas ¥ gangrenosdas ¥,
o gue es casi tipice de la enfermedad,
lus nddulos que son variables en ta-
manin, duros ol baclo, Unices o midlli-
ples. La piel gue los recubre, anus ve-

traducidas por variudos sintomas:

ves de uporiencia nermal, otras erite-
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watosa, pucde uleerarse adoptande la
[irma denwuinada en saca bovado,
Albuminuris y hematuria se encnen-
(rag en pucienies com dufo renal, lo
gue gereralmente suceds onoun T0 a
6% de Jus cases Reteneidn azoada
e hiperteosion son fases finales de
enfermedad, Tas ofeeciones eardiacas
pueden prwvoeor la muerte por mlaro

ardio o insviiciencia congoes-
tiva, Alteraciones pulmonazes no son
comunes ea la poliarteritis nudosa ¢la-
sica. Yo hemo: hecho constar que lo
comiravio mieede en ol sindevine de
Wrpener.

DAGHNOSTIYY DIFERMNOIAL:
Por ser una onfermedad  sistémica
por la multiplicidad de oz sintomas, €]
diapgnd
. L difereaciacidn con el lupus
ddmico  afrece  dificuliades  debido
a lo coineidencia de mwchos de sus sin.
tommas; por alve lada, existen pacichiles
de poliavterilis nudosa gue presentun
wélulus de Harpraves, un tunlo que po-
cletdes Japirns sen capaces de mostrar
alteraciones histoldyicas en  biopsias

b oexacle ow sumamente di-

museulares propias de poliarieritis nn-
dosa, ¥a comprensible, por Ia tanto,
gue pucde ser lambidn confundida con
dermatmuviclitis o con ariritis reuma-
toides.

Indisuuiiblemente, lo yue lleva al
giagndslico es nn juicio elinica bica
balenveade, apoyado ea los hallazgus
Listoldiinos de una hiop
#n une leucecilosia ¥ orilrosedimenti-
eijn autentuda,

in reuscular,

ANATORIA PATOCLGGICA: La
poliarieritis nudosa ex, desde el punio
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de vista histoligico, una angeitis; son
Las arlerias moedisnas las gquo se ¥
nan, sabre tode en las vecindades de
su bifureaeidn, T tonica media es la
primera v aleclarse ¥ luepo la adven-
tieia donde se chserva degenerscidn
Tibrinoide e infiltravidn polimorfonu-
claar. La intkma se afeeia al final tra-
yende consige yna predisposividn a la
lormacion de lrombuos, Bu los seclores
wnmiomicamenbe allerados se desarro-
llan dilaiacivres anenrigrndbicas e dnfor-
tos a islancia, gue explican algunos de
ltl.'i 1y

sin-

RS e cAracterizan 4 oxta on-
formnmedad. Ilay infiltradoes celulares que
forman un wangnilo al rededor de la
anteriy, constituides por nloritas, ney.
tedfiios ¥ eosindfilos,

DERMATOMIOSITIS

L derenatuininsitis, endidad elinica
bien definida gue pertencee al gru-
po de lus coligenopatiag, fuc des.
crila  por primera ver por Unve-
vrichl, on 1887, Pusleriormenie, o
medida gue se eonoelan meior sus
carrcloristicas clitileas, se erowvon ITue-
vas deponinaciones, totre ellas la de
polimiositis,

Eusla sinonimia muy atilizada por la
cscuely portcamericong, se ajusta me-
Jor 4 log casns sague #6lo hay compro-
miso museular,

La dermatomicsitis os una enferme-
dad donde, sustaneinlmente, se afoeta
el tejido coneustive de 1a piel y i

-
los. En realidad, es uno entidad infla-
matoria ne anporada de las fhras mis-
culares estriadus.
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Sus cansas son mprecisas. Pera hoy
hechos gue insindan, al jgual que las
otras enfermedades del celigeno, i
presencin do mecanismoz formaderes
de autoanlicuerpes; mecanismos que
apareren o @ exaltan en presencia de
factores alérgicos, haclerisnos o tumo-
rales, quc pasan a consiituirvse en agen-
tos dosencedenanates, Nu pavece ser
urs shnple esincidencia, la circuns-
tancia de gue la dermatomiositiz se
acompaie, con alguwa {recuencia, con
tumores malignos ¥ que éstos, a su
vex, span el punto de pantida de erup-
clones cutaneas, medianto meranismos
alérgicns.

CUADRD C FC0: La afeceidn no
prosenta un patrén clinice establacido.
Atara o nifics ¥ adulles. En la casuis-
tice de Borda, Ja paciente més jovew vra
una nifs de 2 ubos T meses, ¥ en una
revigion de 138 pacieates hechs por
Mualler ¥ Dronsting, la edud mas lem-
prane fue 1n aibfo de 18 meos

5. L pvoe

lucidén pucde ser vielenta v latal en
poco tamgo o al contrario, lenta v pro-
ia de

presiva como sutede en Lo mayor
lon casus,

I3e madu geneval, su comicnzo es
insidioso: {ebriculas, artralgias y mial-
dius, erupcioney vaténeas variadus, da-
hilidad susculor. Drespuds de un lapss
variable lu enfermedad enira gn so
periode de estado.

Bonn las alleraciones eutdneas las
primeras en manifostarse; aparece un
cdoma-sriema Facial dispuesto en ves-
perlilio gue inlerssa 8 lus parpados
inferiores v labios cspeciglmente, Su
lenlidad es rojiza, heliotrépica. El ede-
mit os dure, infiltvade. ED enrojeei-
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mienly ¢y tupas de invadic otrag zonas,
regandase por la cara antevior del 14«
rax y extremidades superiores, Excap-
cienalmenle se generaliza. Bste com-
ponente eriteima-edematozo obligado se
ve arompaiizde  ocasionalments por
papulas, nédulos, ampollas, alenpeciay
difusss

Feas menifostaciones muscwlares pre-
cedon en un escase porcertaje a las
erupciones eulfmenss. Lo enmin es que
aparexcan con pastevioridad a estas
altimas, caracterizéndose por grave de-
hibidad mussulay que va en auments
¥ gue so seompodia de delor. Las loea-
lizaciones ms tempranas son en el
hombeo, cinturs vy partes proximales
de las extromidades, espeeialmente de
las irleriores. ¥sta debilidad museular
condiciana, como es natural, impoten.
eia dunvinnal que impide gque lus en-
lermos resheen los movimientos mds
indispensables. La makche es vael'zove

ot

con tendenci o la calda FAcil

En los estades avanrades de 14 on-
fermedad el componente eritemalo-e-
demutosn somienza a evolucionar y, al
haeerla, defa on su Jugsr la piel atré-
figa ¥ plgmentads, eapecialmente 2 ni-
vel de lu frente, cuello ¥ manos, Por
otre ladiy Tos doloves museulares van
desaparceiendo  lentamento, pero en
cambio los misculos e enduras v ose
atrefian legande cn slpunos casos a
la eonlractura.

Lu disfagia es un sinfoma poen fre-
menie que oculre en o enleemedad.
Se dehe a la hipomatilidad de lus
miseulos esofagicos ¥ de los masculos
posteriores de. la favings. Otra mani-
festacién de la enfermedad es la calel-
nasis, que es producte del depdsits de
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sales culearcas, resultado de Ia intensa
miasitis, De acuerde a Brunsting, ella
seriz un siguo de un buen premdstico.
Do 20 pacientes ¢on caleinosis, stlo
uno murid, en fanto que de 89 pacien-
tes  fermatomiositicns sin calcinosis,
33 fallecienron.

T dermatomiositls, el contrasie
von les otras enfermedades del cola-
geno, ny alenta en forma muy evidente
a ptros Grganos, adngie naluralmends,
cunlquier aparsto o sistema puede
presentar, en un moemenio dado, sig-
wos y slndnmas que teaducen v com-
promiso libroso imflumatoriv, depen-
diente de la dermulomiositis primaria,

Las artralgias cewrren eon frecusn-
cia desde el comienze y arlritis rode-
ridas se producen en un 30%  aproxi-
madamente,

Iis frecuents lu asociacién de la der.
matorniositls con canceres viscerales,
mamarios, uierines, gastrointestinales,
pulmaonares, ete, Esta asociaciin se pre-
senta en el 18 al 20% de los cases
y generalnente, en sujetos por encima
e los 45 afios. Bl médive esld obligado
par lo tanin, a ser exhaustive en Ja
Hivestigacién semiclérica ¥ cliniva de
cada pacienie,

DATOS DE LABORATORIO: Solo
meneionaremos los importantes. [lay
teacoeitosis moderada, can tendencia &
Iy oowinelilia; la eritrosedioentasidn
elevada, aumendo de lay alfa 2 ¥ gam-
ma globulinas en wn 0% de los pa-
cieutes, Pero las pruebas de laborato-
rie s importanies son las determi-
naciones de log niveles de las envimas
géricas, muchss de las cuales son eom-
punenies nnemales de Jos  mdsculss
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os; al ser alteradus estus te-
jidos pur el procesn devmatomicsfties,
s lheran lales enzimas hacia la co-
rriente sanguines. La aldolaza y la
ereatinakinasa, al igunal que las trans-
aminasas (glutdnics pirdvics ¥ gluti-
mico oxalacélica) se olevan on una
proporcién supericr a las dehidroge-
nasas ldetice vy mdalica. Aparie de la

eacqueldtl

imporlanecia gue tlenen estus pruebas
eomo  auxiliares diagnésticos, permi-
ten lambién cstableeer la actividad de
la wbescidn, Cusnde los niveles enzi
maticos bajan es signo de gue [a acti-
vidad decrece, ¥ lo haven méas prouto
cn medida de respuesta positiva al
tratamients con estercides cuundy ellos
zont empleados. Bn law etapas finales,
es decir en la elapa atrofiante, lus en-
zimas se alteran ligeramente o atn sum
l'lUl']Ilﬂ}.eti.

fn cuanto a la crealinuria siempre
elevada, ha perdide algo de sy anierior
prastigio para ol diagndstico de la en-
fertnedad, deade que se sabe que su au-
menlo en Ia tasa de eliminseidn no es
patrimonio de [ dermatominsitis, ve
que también sp presenta on eireuns:
tancias extramusculares, .

T eitadios electromicgrafiens de-
muestran gue ninguna madificacion es
patvgnomdnica de dermalomiositis» Sin
embargo, el conjunto de alteruciones
eoma potenciales de unidudes moloras
doe vorla duraeidn, Ja fibrilacidn espon-
tanen de potenciales, pueden sugevir
el diagndstico o la ver que también
sirven vomo indicadorss del sitio don-
de e debe vealizar la blopsia mus-
oular

Los hallazges hislelégicos mids im-
poriantes son lus rvelacionados eon Tas
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wleracimmey musewlares, va que la epi-
dornis v demmis se zlteran paen, Hay
cleeneranidn de las [ibras museulares,
s¢ edematizan, se haren tumefactas y
e presolan fragmerdadas; los plieguas
lransversales se borran a tiempo que
cn nhros gectores se inlcia un intento

de regeneracion. Entrre lus (ibras des-
truidas ¥ en la zonu de odema indors-
ticial apavecon infiitvados priveipal-
maenle linfreitarios que lagoeitun las
[ibras mecrosadas. Ademas, hay arle-
winlas dilatadas con manguites peri-
vasoulares.

LESIONES CUTANEAS OCASIONADAS POR VIRUS

Loesi jvulares o pustuiares, o ambas:
Varivdoides, viuela
Varieela- Eoater
Heywes simpds ¢hiumano)
Hevpes T {gimic}
Loxsackin {grupss A ¥ B)
Virus ECHO (tipe 4)
Braiomatitis tlecresa ovina
[erupeionts por rickettsias)

Lesiones waculares o mdcalepapulosas, o mbus:
Ruhiola
Sarampitn
TCII0 ¥y euxsackia
Reotirns
Virus do artripodes: dengue
Roceata
Eritema infoceiosa
Hepatitis infecringa
(Infecciones nioketisicas: tifus, fiebre de las monladas rovosas)

Munchas pelequiales o purpiricas, o ambas:
ECHO {tipo 9
Coxsackia {grups A - tipe ¥)
Virgs duv la liebre hemorriyica
Trombacitapeniz {(comp complicacidn de tuchss viresis)
(Infoociones rickettzicas)

Uriiearia:
Coxzrekin (grupe A - tipo 9)
Hepatitis Infecciosa
Forinoctones nodulares:

Melluseurn cottagiosam
Verruges
Nodules de los lecheros
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