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DEFINICION

La poliarteritis nodosa clasica (PANC) descrita ini-
cialmente en 1866 por Kussmaul y Maier es una
vasculitis necrosante sistémica aguda que afecta arte-
rias de mediano y pequefio calibre sin glomerulonefritis
ni vasculitis en arteriolas, capilares o vénulas. Su cua-
dro clinico es pleomorfico, con sintomas debidos a oclu-
sion vascular de diferentes drganos: rifidn, sistema ner-
vioso central y periférico, aparato digestivo, miocardio,
musculo, visceras y piel.

CLASIFICACION

En 1990 el Colegio Americano de Reumatologia
emitio los criterios para la clasificacion de poliarteritis
nodosa (cuadro 1) que se idearon para clasificar y re-
clutar pacientes e incluirlos en ensayos terapéuticos o
estudios epidemiolégicos. No obstante, sirven de apo-
yo para el diagnoéstico de la enfermedad.

ErIDEMIOLOGIA

La PAN fue uno de los primeros sindromes
vasculiticos estudiados en detalle; muchos conceptos
actuales de clasificacion y causas de vasculitis nacie-
ron de estudios sobre la patogenia de esta enfermedad.
Es infrecuente en pediatria, predomina en el sexo mas-
culino en relacion de 2:1. Se presenta a cualquier edad,
pero en nifios ocurre sobre todo entre los 9 y 15 afios.
Ocurre en todas las razas. La frecuencia anual es de
2.4 por 1,000,000 habitantes.
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MANIFESTACIONES CLINICAS

Los sintomas iniciales varian en cada paciente. La
mayoria presenta sintomas generales: mialgias, fiebre,
pérdida de peso, artralgias, mononeuritis multiple, lesio-
nes cutaneas, hipertension arterial, ataque al corazdn,
rifién y aparato digestivo. Generalmente no afecta al
pulmoén. El espectro clinico puede variar de una apa-
rente forma limitada a una falla visceral fulminante.
Algunos pacientes tienen un cuadro agudo con mani-
festaciones severas.

La mononeuropatia multiple es el sintoma mas fre-
cuente (70%) y a veces es la primera manifestacion.
Los signos motores y sensoriales son asimétricos y afec-
tan sobre todo los miembros inferiores; el nervio citico
y sus ramas.

Los signos sensoriales son hipoestesias, hiperestesia
y dolor en e] area del déficit motor, presente a veces
antes de la pérdida sensorial. Puede haber paralisis de
los nervios craneales (2% de los pacientes), comuin-
mente II, IV, VI, VIl y VIII; es raro el ataque al siste-
ma nervioso central.

Las lesiones de la piel ocurren en 25 a 60%. Las
mas comunes son purpura vascular, ndédulos subcuta-
neos, livedo reticularis, gangrena distal causada por
isquemia. Las mialgias son frecuentes (30 a 73%) y
pueden ser intensas. Las artralgias estan presentes en
46%.

El 60 a 80% de los pacientes tiene afeccion renal y
algunos pueden presentar insuficiencia renal (IR). Cuan-
do evoluciona rapidamente se debe a infartos renales
multiples. La nefropatia vascular puede causar oliguria
o anuria durante la fase aguda, llega a ser irreversible y
requerir dialisis. Cuando ocurre hipertension maligna
(33% de los casos) generalmente es dependiente de
renina; puede deberse a dailo de la arteria renal. Puede
existir afeccion ureteral, renal o perirrenal. La esteno-
sis ureteral es consecuencia de vasculitis periureteral y
fibrosis secundaria, que puede causar anuria e IR, pero
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Cuadro 1. Criterios para la clasificacion de poliarteritis nodosa

POLIARTERITIS NODOSA CLASICA

Criterio

Definicion

Pérdida ponderal de 4 kg o mas

Livedo reticular

Dolor espontanec o a la
palpacion de testiculos

Mialgias, debilidad o dolor
de piernas a la palpacion

Mononeuropatia o
potineuropatia

Presion diastoélica > 90 mm Hg

Incremento de BUN o
creatinina

Virus de hepatitis B

Anormalidades arteriograficas

Biopsia de arterias de calibre

fino o mediano que contienen
polimorfonucleares

Pérdida de 4 kg o mas de peso desde
que comenzd la enfermedad y que no
se debi¢ a dietas ni a otros factores.

Patrén reticular “moteado” en la piel de
zonas de las extremidades o la mitad
superior del cuerpo.

Dolor espontaneo o a la palpacion en
los testiculos que no es causado por
infeccion, traumatismo y otros cuadros.

Mialgias difusas (después de excluir las
de la cintura, escapular y pélvica) o
debilidad de musculos o dolor de musculos
de la pierna a la palpacién.

Aparicién de mononeuropatia,
mononeuropatia multiple o polineuropatia.

Aparicién de hipertension en que la presion
diastolica excede de 90 mm Hg.

Incremento de BUN por arriba de 40 mg/dL
o creatinina por arriba de 1.5 mg/dL no
debido a deshidratacion u obstruccion.

Presencia de antigeno de superficie de
hepatitis B o anticuerpos en suero.

Arteriograma que indica aneurismas u
oclusiones de arterias viscerales que no
provienen de ateroesclerosis; displasia
fibromuscular o causas no inflamatorias.

Cambios histolégicos que denotan la
presencia de granulocitos o granulocitos
y leucocitos mononucleares en la pared
arterial.

Con fines de clasificacion, cabe nombrar a un paciente como con poliarteritis nodosa si tiene cuando menos tres de los diez criterios
sefalados. La presencia de tres criterios 0 mas tiene una sensibilidad de 82.2% y una especificidad de 88.6%.

Calabrese LH, et al. The ACR 1990 Criteria for the classification of hipersensitivity vasculitis. Arthritis Rheum 1990;33:1091.

puede ser asintomatica. La ruptura de microaneurismas
origina hematomas renales o perirrenales.

La afeccién del tubo digestivo es una de las mani-
festaciones mas severas. El dolor abdominal ocurre en
34%; es dificil establecer su causa exacta. Su presen-
cia puede ser el primer sintoma de vasculitis gastro-
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intestinal. En la mayoria de los pacientes aparece
isquemia del intestino delgado y con menor frecuencia
de colon o estémago. Puede existir sangrado de tubo
digestivo y perforacion intestinal. El dolor abdominal
intratable y la pérdida de peso son consecuencia de
isquemia intestinal. Se han descrito malabsorcién intes-
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tinal y pancreatitis. A veces la vasculitis del apéndice o
de la vesicula biliar es la primera manifestacion o pue-
de ser asintomatica y ser un hallazgo histopatolégico.
El higado en la PANc asociada a VHB muestra citolisis
moderada y datos de hepatitis cronica.

El dafio al sistema cardiovascular se ve en 16 a 36%
en nifios. Las manifestaciones cardiacas se deben a
vasculitis de las arterias coronarias secundarias a
hipertensién severa. La angina es una manifestacion
rara y la arteriografia usualmente es normal. El dato
sobresaliente de afeccion al miocardio es la insuficien-
cia cardiaca congestiva.

La cardiomegalia ocurre en 25% de los pacientes.
El ECG puede mostrar datos de isquemia coronaria,
bloqueo atrioventricular o ambos. La pericarditis es rara.
La hipertensién se presenta en 40% de los casos y ha-
bitualmentc es leve o puede ser secundaria al efecto
adverso de los esteroides. Los inhibidores de la enzima
convertidora de angiotensina mejoran el pronostico de
los pacientes. Se han descrito pocos casos con infiltra-
dos pulmonares y neumopatia. El dcrrame pleural se
presenta en 5% de los pacientes.

Oftras manifestaciones. La orquitis es frecuente, se
observa en 36% de los casos relacionados con infec-
cion por VHB; es raro en la PANc sin VHB. La biop-
sia de testiculo o epididimo establece el diagnostico de
vasculitis necrosante. Las manifestaciones oculares in-
cluyen exudados algodonosos, vasculitis y desprendi-
miento de retina, por lo que ¢l examen oftalmoldgico
debe realizarse sistematicamente a todos los pacientes.

EsTUDIOS DE LABORATORIO Y GABINETE

No son especificos; en la fase aguda la velocidad
de sedimentacion globular (VSG) y la proteina C
reactiva (PCR) suelen estar elevados; hay letcocitosis
(45 a 75%) y anemia normocromica (34 a 79%). La
busqueda de Ag. HBs debe ser realizada sistematica-
mente, pues ocurre en 7 a 36% de los casos. Se ha
informado la presencia de inmuno-complejos en suero
de pacientes con PANc, sobre todo si muestran Ag.
HBs. Rara vez se hallan anticuerpos contra el cito-
plasma del neutréfilo (ANCA) en la PANc (15%); son
mas constantes en otras vasculitis sistémicas como
granulomatosis de Wegener, sindrome de Churg Strauss
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y poliangeitis microscopica. Cuando se detectan estos
ANCA se presentan con un patrén perinuclear (p-
ANCA) que se dirige contra varios antigenos, inclu-
yendo mieloperoxidasa (MPO), aunque también pucde
presentarse un patron citoplasmico (ANCA-c¢) que se
dirige a [a proteasa sérica (proteasa-3). Se ha relacio-
nado la persistencia o clevacion de p-ANCA con acti-
vidad de la enfermedad o en la prediccion de recaidas.

La disminucion de C3 y C4 se puede asociar a enfer-
medad activa y se presenta en 26% de los casos. El fac-
tor reumatoide a titulos bajos y la hipergammaglobulinemia,
asi como los ANA (anticuerpos antinucleares) ocurren
ocasionalmente en la PANCc.

La angiografia es util para demostrar micro-
aneurismas y estenosis de vasos dc mediano calibre.
Los microaneurismas no son patognomaonicos, pero oct-
rren en 30 a 60% de los pacicntcs con PANc. Son
aneurismas saculares o fusiformes con vn diametro de
1 a S mm; generalmente se acompaiian de lesiones
oclusivas o estenoticas en los rifiones, el mesenterio y
el higado; pueden desaparecer al mejorar la arteritis.

DiaGgNOSTICO

El pleomorfismo de la PANc, que puede afectar
cualquier 6rgano de la economia, se puede confundir
con diversas patologias. Se sospecha PANc en un pa-
ciente con fiebre persistente y pérdida de peso sin otra
causa sistémica aparente; eventos de isquemia inexpli-
cable en el SNC o el corazon; datos de abdomen agu-
do; hipertension arterial con presencia de sedimento
urinario; neuropatia periférica y afeccion cutanea (pur-
pura palpable, livedo reticularis o nédulos subcutaneos).

Aunque el diagnéstico se basa en datos clinicos, es
necesario demostrar la vasculitis por una biopsia. Se
pueden tomar muestras de varios tejidos; los sitios mds
accesibles son: musculo, nervio sural, rifidn, testiculo,
higado y recto. Las biopsias de musculo aparentemen-
te indemne pueden revelar vasculitis en 30 a 50% de
los pacientes.

Cuando no se demuestra vasculitis en la biopsia, s¢
puede realizar una angiografia visceral que muestre los
microaneurismas o la estenosis arterial. Otra opcion es
realizar la angiografia antes de realizar una biopsia de
higado o rifidn, a fin de evitar un sangrado visceral.
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