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POI.IARTERITIS NUDOSA Y DERMATOMIOSITIS 
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Hospital 1'J. .. .uis Vernaza"; Gua1}ctquil 

POLIARTJ!i;RI'I'IS NUDOSA 

La poliarteritis nude>sa, fue descri
ta por Kussmaul y Maier, en 1886 
como una enfermedad inflamatoria, 
vascular, que afectando muchos órga
nos, tenía un curso fatal. 

Pero desde que Wegener, en 1936 
describió un estado clínico caracteri
zado por alteraciones pulrnona·res, re
naJes, cutáneas, con gra.nulomas ne-cro
tizantes eri las paredes de las pequeñas 
arteT.iolas, se han descrito una serie 
de sindron1es con caracteres clínicos 
dispares pero que tienen en común, 
cuadrns microscópicos de ·infla,mación 
en las arterias de varios órganos. Si 
las a1•leriolas cutáneas son las afecta
das se originarán cuadros que s-in inter
ferir sobre el estado generai del pacien
te, se :manifiestan casi exclusivamente 
con1o síndromes cutáneos como sucede, 
por ejemplo, cm la alergide nudular 
dérmica de Gougerot. 

Si 1a inflama.ción se loca-liza en las 
arteriolas de otros órganos, la enfer
lnedad adquiere un curs-o eminente
mente grave. El ejemplo rnás expresivo 
de esta forma evolutiva constituye b 

granulomatosis alérgica de Straus:; y 

la granulomatosis de Wegener. 
La granulomatosis alérgica descrita 

en 1951 por Strauss, Churg y Zak, se 
distingue fundamentalmente por afec
tar a individuos con antecedentes cJa
ros de qlergia. Clínicarnente presenta 
sinton1as pulmonares, cardíacos, gas
trointestinales, renales y cutáneos. Las 
alteraciones cutáneas más comunes 
consisten en lesiones n1.áculo-papulosas 
que semejan un er1tetna multiforme, 
nódulos que llegan a ulcerarse y, lesio
nes hemorrágicas, desde petequias 
hasta equi,mosis que se presentan prin
cipalmente en las extremidades. 

Los autores n1encionados pensaron 
que el síndrome se acercaba mucho a 
la po-liarleritis nudosa dé la eual.se di
ferencia porque los pacientes no exhi
ben antecedentes alérgicos. 

La granulomatosis de Wegener, co
nocida actualmente con1o granu•loma
tosis patérgica, nombre dado por Fien
derg y aceptado por Stern'berg, en l%7, 
es un síndrome similar en sus expre~ 
siones clínicas al anterior, caracteri
zado po!l' angeitis y g1·anulomas necro
tízantes. Abarca una serie de cuadros 
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clínicos como la granulomatosis id:o
ncumónica, neumonitis del tipo del 
eolesterol, el granuloma eosinofílico de 
los pulmones y el síndrome de Cogan y 

ta1vez hasta el granuloma maligno me
dio facial. Todos estos estados segura
mente corresponden a formas locali
zadas de la granulomatosis patérgica. 
La forma diseminada propiamente di
cha comienza con slnusistis o riniti}; 0 

persistentes neumonitis y terminan por 
seve'l'as lesiones renales del tipo de la 
nefritis necrotizante. 

Dentro de esta forma clínica puede 
considerarse también a la papuJosis 
atrofiante maligna de Degnos, que se 
distingue por pápulas que ,Juego se 
atrofian y que se acompañan de sin
tomas intestinales agudos tales como 
intenso dolor y signos de íleo paralitico. 
que llevan a la muerte ~n pocas serna~ 

nas. El componente histológico de esta 
afección es una endovasculitis que 

afecta especialmente a las pequeñas 
arterias de las paredes intestinales, de 
igual modo que a ·las pequeñas arterias 

•Cutáneas, donde además "e observa 
degeneradón fibrinoide y casi total 
obsl'l'ucción de la !uz. 

Si todos estos síndromes presentan 
iguales características: la inflamación 
vascular, causas no conocidas y provo
cados presumiblemente por fenómenos 
de hipe>rsensibilidad, puede aceptarse 
la opinión de Zeek, en el sentido de 
considerarlos como variantes clínicas 
de la poliarteritis nudosa. Todos son 
en síntesis vascuHtis. Su evolución clí
nica puede ser benigna, como en el caso 
de la enfermedad de Gougerot, o ma
ligna, como en la granulomatosis de 

WegeneT o de la clásica po,liacieritis 
nudosa. 

ETIOLOGIA: Las causas que pro
vocan la poliarteritis nudosa hasta el 
momento son desconocidas. N o obstan
te, se sospecha con mucho fundan1ento 
que la sensibilidad a drogas, especiaJ
·mente las sulfas, e ·infecciones bacte
rianas pueden ser causas determinan
tes a través de un mecanismo de hiper~ 
sensibiladad. Es probable que la po
Iiarteritis nudosa, como lo prueban 
cier,tos resultados en n1e-didna experi

mental, asi como las otras enfenneda
des del colágeno, sea el1·esultado de la 
producción de autoanticuerpos. 

CUADRO CLINICO: La poliarteri
tis nudosa es suceptihle de ocurrir en 
cua1quier edad y en cualquier sexo. Los 
.síntomas más tempranos son in especí
ficos: fiebres, mialgias y debilidad. 

Prontamente ocurren n1anifestaciones 
gastrointestinales: naúseas, vómHos y 
diar.reas o constipación. Dol01res abdo
minales que pueden simular un abdo
men agudo, ulceraciones gástricas e 
intestinales como resultado de infar
tns arteriolares. Neuritis perifér1cas, 
traducidas por variados síntomas: pa
restesias, hiperestesias o hipoestesias. 
Las alteraciones cutáneas siempre pcr:e
coces se presen \an en forma de lesio
nes muy variadas, pápulas o máculas, 
lesiones hemorrágicas y gangrenosas y, 
lo que es casi típico de la enfermedad, 
los nódulos que son va1·iables en ta
Inaño, duros al tacto, únicos o múlti
ples. La piel que los ·recubre, unas ve
ces de apariencia nonnal, otras erite-
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matosa, puede ulcerarse adop•t.ando la 
forma denominada en saca bocado. 

Albu·minu1·ia y hematuria se encuen
tran en pacientes con daño t·ena1, lo 
que generalmente sucede en un 70 a 
80% de los casos. Retención azoada 
e hlpertensión son fases flnaJes de la 
enfermedad. Las afecciones cardíacas 
pueden provocar la muert·e por infarto 
del n1ioca·rdio o insuficiencia conges
tiva. Alteraciones puhnonares no son 
cornunes en .la poHarteritis nudosa clá
sica. Y a hemos hecho constar que lo 
contra:rlo sucede en el sínd-rmne de 
VVegener. 

:DKAGNOSTIICO DKFERENCIAL: 
Por ser una enfermedad sistémica 
por .la multiplicidad de los sin tomas, el 
diagnóstico exac~to es sumamente di
fÍciL La diferenciación con el lupus 
sisl<>mico ofrece dificultades debido 
a la coincidencia de .muchos de sus sín
tmnas; por otro lado, existen pacientes 
de poJiarteritis nudosa que p-resentan 
células de Hargraves, en tanto que pa
cientes Júpicos son capa~es de mostrat 
alteraciones histológicas en biopsia·s 
musculares propias de poliarteritis nu
dosa. Es compTensible, por la tanto, 
que puede ser también confundida cün 
dermatomiotitis o con amritis reuma
toidea. 

Indiscut;blemente, lo que lleva al 
diagnóstico es un juicio clínico bit·~l 

balanceado, apoyado en los hallazgos 
histológicos de una bi:opsia muscular, 
en una leucocitosis y eritrose-di·Inenta
ción aumentada. 

ANATOMIA PATOLOGICA: La 
poliarteritis nudosa es, desde el punto 

de vista histológico, una angeitis; son 
Ias arterias medianas Ias que se lesio
nan, sohre todo en las vecindades de 
su bifur.cación. La túnica media es la 
primera en afectarse y luego la adven
ticia donde se observa degenerad6n 
fibrino-ide e infiltración polimorfonu
cleru:. La intima se afecta al final tra
yendo consigo una predisposición a la 
formación de trombos. En ;¡os sectores 
anatómicamente alterados se desarro
llan dila:tacione,s aneurismáticas e infar
tos a distancia, que explican &lgunos de 
los síntomas que caracterizan a esta en
fermedad. Hay infiltrados celulares que 
Jiorman un manguito al rededor de la 
ar.teria, constituídos por linfocitos, neu
trólilos y eosin6filos. 

DERMA'fOMIOSITIS 

La derrnatomiositis, entidad dirüca 
bien definida que pertenece al gru
po de las colágenopatias, fue des
crita por pdm·era vez por Unve
l'richt, en 1887. Posteriormente, a 
medida que se conocían x'nejoT sus 
cara.cteristicas clinicas1 se c.rewron nue
vas denominaciones, entre ellas la de 
polimiositis. • 

Esta sinon.hnia muy utilizada por la 
escuela norteamericana, se ajusta me
jor a los casos en que sólo hay cümpro
miso muscuJar. 

La det'll1ato·míos~tis es una enferme
dad donde, sustancialmente, se afecta 
el tejldo conectivo de la piel y múscu
los. En realidad, es ·Una entidad infla
matoria no supurada de las flbras mus
culares estriadas. 
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Sus causas son imprecisas. Pero hay 
hechos que insinúan, al igua.J q Lte las 
otras enfermedades deJ colágeno, la 
presencia de mecanismos formadores 
de autoanticuerpos; mecanismos que 
aparecen o se exaltan en prese-ncia de 
factnres alérgicos, bacterianos o tumo
rales, que pasan a constituirse en ag-en
tes desencadenanates. N o parece ser 
una simple coincidencia, la circuns
tancia de que la derma,tomiositis se 
acompañe, con alguna fre0uencia, con 
tumores malignos y que éstos, a su 
vez, sean el ptmto de par.tida de erup
c-iones cutáneas1 mediante mecanis,mos 
alérgicos. 

CUADRO CLINICO: La afección no 
presenta un patrón clínico establecido. 
Ataca a niños y adultos. En la casuís-· 
tica de Borda, l'l padente más joven era 
una niña de 2 años 7 .meses, y en una 
revisión de 118 pacientes hecha por 
Muller y Brunsting, .Ja edad más ten"
prana fue un niño de 18 meses. La evo~ 
lución puede ser vio·lenta y fatal en 
poco tiempo o al .contrario, lenta y pro
gresiva como sucede en la mayoría de 
los casos. 

De modo general, su comienzo es 
insidioso: febrículas, artralgias y mial
gias, erupciones cutáneas variadas, de~ 
bilidad muscular. Después de un lapso 
variable la enfermedad entra en su 
período de estado. 

Son las alteraciones cutáneas las 
primeras en manife-starse; aparece un 
ndema-erHema facia1 dispuesto en ves
pet'Lilio que interesa a los párpados 
infcl'iores y labios especialmente. Su 
l.mudidad es rojiza, heliotrópica. El ede
l\\!\ <13 duro, infiltrado. El enrojecí-

miento es capaz de invadir otras zonas, 
regándose por la cara anterior del tó
rax y eXitremida:des superiores. Excep
ciona,lmenie se generaliza. Este com·
ponente eritema-eden1atoso obligado se 
ve acompañado ocasionalmente por 
pápulas, nódulos, ampollas, aleopecias 
difusas, etc. 

Las 1nanifestaciones n1usculares pre
ceden en un escaso porcentaje a las 
erupciones cutáneas. Lo común es que 
aparezcan con pos.(er·ioridad a estas 
últimas, caracterizándose por grave de
bi-lidad muscular que va en aumento 
y que se acompa.ña de do•lor. Las loca
lizaciones más tempranas son en el 
hombro, cintura y pa,rtes proxima.Jes 
de las extremidades, espDcialmente de 
las inferiores. Esta debilidad muscular 
condiciona, .como e.s na1tural, impoten
cia .funcional que impide que los en
fern1os realicen los movimientos n1ás 
indispensables. La Ina.rcha es vaci1.anre 
con tendencia a la caída fácil. 

En los estados avanzados de la en
fermedad el componente eritemato-e
dernatoso comienza a evolucionar y, al 
hacerlo, deja en su lugar la piel atró
fica y pigmentada, especialmente a ni
vel de la frente, cuello y manos. Po<r 
otro lado, los dolores musculares van 
desapareciendo lentamente, pero en 
cambio los músculos se enduran y se 
atrofian llegando en algunos casos a 
la contractura. 

La disfagia es un síntoma poco fre
cuente que ocurre en la enfermedad. 
Se debe a la hipomotiHdad de los 
músculos esofági·cos y de los músculos 
posteriores de la faringe. Otra mani
festación de la enfermedad es la calci
nosis, que es producto del depósito de 

Biblioteca Nacional del Ecuador "Eugenio Espejo"



REVISTA ECUATORIANA DE MEDICINA. VOL. Il, NO 2, 19ll4 

sales calcáreas, resulta,do de la intensa 
miositis. De acuerdo a Brunsting, ella 
sería un signo de un buen pronóstico. 
De 29 pacientes con calcinosis, sólo 
uno murió, en tanto que de 89 pa-cien
tes de·rmatomiosíticos sin calclnosis, 
33 faHecienron. 

iLa dermatomiositis, en contraste 
con .¡as otras enfermedades del colá
geno, no afecta en for-ma ·muy evidente 
a otros órganos, aunque naturalmente, 
cualquier aparato -o sistema puede 
presentar, en un n1omento dado, sig
nos y síntomas que traducen un com
promiso fibroso inflamatorio, depen
diente de la dermatomiositis primaria. 

Las al'iralgias ocurren con frecuen
cia desde el •comienzo y artritis móde
radas se producen en u·n 30% aproxi
madOJmente. 

Es frecuente .la asociación de la der
maton1iositis con cánceres viscerales, 
ma,marios, uterinos, gastrointestinales, 
pulmonares, etc. Esta asociación se pre
senta en el 18 al 207o de los casos 
y generalmente, en sujetos por encima 
de los 45 años. El médico está obligad-o 
por lo tan lo, a ser exlillustivo en la 
investigación semiológica y clínica de 
cada paciente. 

DATOS DE LABORATORIO: Sólo 
mencionaremos los importantes. Hay 
leucocitosis moderada, con tendencia a 
la eosinofilia; la eritrosedimentación 
elevada, aumento de Ias alfa 2 y gam
ma globulinas en un 70% de los pa
cientes. Pero las pruebas de laborato
rio .más importantes son Jas detenni
naci·ones de Jos niveles de las enzimas 
séricas, muchas de las cuales son c-óm~ 
ponentes normales de los músculos 

esqueléticos; al ser alterados estos te
jidos por el proceso derrnatomiosític<J, 
se liberan tales enzimas hacia la c<J
rriente sanguíneá. La aldolasa y la 
creatinakinasa, al igual que las trans
aminasas (glutánico pirúvica y glutá
rnico Dxalacética) se elevan en ·una 
propordón superior a las dehidroge
nasas láctica y málica. Aparte de la 
impor,tancia que tienen estas pruebas 
como auxi'liares diagllósticos, permi~ 

ten también establecer la actividad de 
la afección. Cuando los niveles enzi
máticos bajan es signo de que la acti
vidad decrece, y lo hacen más pr<Jnto 
en medida de respuesta positiva al 
tratamiento con esteroides cua,ndo ellos 
son empleados. En las etapas finales, 
es decir en la etapa atrofiante, las en
zimas se alteran ligeramente o <>Ún son 
norn1ales. 

En cuanto a la Cl~eatinuria sien1pre 
elevada, ha perdido algo de su anteri<Jr 
prestigio para el diagnóstic-o de la en
fermedad, desde que se sabe que su au
mento en la tasa de elim·inación no es 
patrimonio de la dermatorniositis, ya. 
que también se presenta en circuns..: 
tancias extramusculares. 

Los estudios electrorniográfioos de
muestran que ninguna mqdificación es 
patognomónica de derrnatornlositis: Sin 
embargo, el conjunto de a-lteraciones 
como potenciales de unidades motoras 
de corta duración, la fibril<>ción espoo
tánea de potenciales, pueden sugeril' 
e.l dia,gnóstico a la vez que también 
sirven corno indicadoras del sitio don
de se debe realizar la biopsia mus
cular. 

Los hallazgos histológicos más im
portantes son los relacionados C<Jn las 
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1tlLeraciones musculares, ya que la epi
<lc.rmis y dermis se alteran paca. Hay 
degeneración de las fibras musculares, 
se edematizan, se hacen tumefactas y 
se presentan hagmentadas; los pliegues 
transversales se borran a tiempo que 
en otros sectores se inicia un intento 

de regeneración. Ent.re las fibras des
truídas y en la wna de edema inters
ticial aparecen infiltrad<>s principal
mente linfocitarios que fagocitan las 
fibras necrosadas. Además, hay arte
•riolas dElatadas con manguit<>s peri
v asculares. 

LESIONES CUTANEAS OCASIONADAS POR VIRUS 

Lesiones vesiculiD·es o pustulares, o ambas: 

Varioloid-es, vh111ela 
Varicela-Zoster 
Henpes simple (humano) 
Het·pes B (simio) 
Coxsackia (g<'Upos A y B) 
Vkus ECHO (tipo 4) 
Es-tomatitis ulcerosa ovina 
(-er.upciones por dckettsias) 

Lesiones maculares o tnáculopapulosas, o ambas: 

Rubiola 
Sa!I'.ampión 
ECHO y coxsackia 
Reo virus 
Virus de a:rbrópodos: dengue 
Ro ceo la 
Eritema infecciosa 
Hepatitis infecciosa 
(Inf.ecciones Tlickettsioas: ti:fus1 fi'ebre de Jas montañas roc..'Osas) 

Manchas petequiales o pul"púricas, o ambas: 

Urticaria: 

ECHO (tipo 9) 
Coxsacki•a (grupo A - tipo 9) 
Vkus de Ja fiebre henlo:rrá.g1ca 
Trombocitopeni.a (como complicación de muchas virosis) 
(In'foociones rickettsica:s) 

Coxsackia (grupo A - tipo 9) 
Hepatitis 1nfucciosa 

Formaciones noduhU'es: 

Mollusc.wn contagiosum 
Verrugas 
Nódulo..<; de los lechet·os 
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