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La afectacion vascular en las colagenosis ha ido adquiriendo cada vez mayor
importancia a partir de las numerosas contribuciones aparecidas en la literatura.
En particular en la enfermedad de Kussmaul y Maier es de tal importancia como
para justificar en absoluto el término de «periarteritis» con el cual fue en seguida
etiquetada la enfermedad. Los estudios histopatologicos han demostrado que en
esta enfermedad se halla casi exclusivamente comprometido el sector arterial,
siendo excepcional observar alteraciones a cargo de las venas (9, 10, 17, 21 y 23).

Es conveniente recordar aqui que la antigua denominacién de periarteritis ha quedado
sustituida por la de uso mas frecuente de «panarteritis o poliarteritis», por cuanto la
primera no responde con exactitud a los fenémenos anatomopatologicos que tienen lugar
en las paredes arteriales. En efecto, todas las tunicas arteriales estan interesadas, aun
precozmente, por las alteraciones histopatolégicas que constituyen las lesiones elemen-
tales:

a) Necrosis fibrinoide que afecta de manera preferente la media, las capas mas
internas de la adventicia y la capa subendotelial, determinando una extensa destruccidon
del componente musculo-elastico del vaso.

b) Infiltracién celular inflamatoria extendida a la adventicia y al conectivo perivas-
cular y constituir como unos manguitos alrededor del vaso distribuidos de modo discon-
tinuo a lo largo de él.

Estas |esiones iniciales, que caracterizan la fase «aguda» de la poliarteritis nodosa,
evolucionan hacia la fase «cicatrizal» donde se observa una intensa proliferacién fibroblas-
tica, con funcién sustitutiva de las zonas de necrosis y la consiguiente esclerosis res-
ponsable del trastorno de la arquitectura vascular.

Hay que subrayar que las lesiones descritas, causa de hemorragia, estasis de la
pared y obliteracién de la luz vascular, pueden coexistir como expresién de las diversas
fases de la enfermedad. Es obvio que ello tiene bastante importancia a fines de diferen-
ciar la poliarteritis de otras arteritis necrosantes (7, 14, 23 y 24).

(*) Traducido del original en italiano por la Redaccion.
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En cuanto se refiere a los sectores vasculares interesados los datos consig-
nados en la literatura indican que las alteraciones periféricas tienen, al menos
estadisticamente, menor relieve que las viscerales. Por otra parte, los casos con
gangrena de la extremidad constituyen un hecho por demds excepcional (1, 3,5, 6,
8, 13, 15, y 18).

En este trabajo nos proponemos presentar dos casos venidos recientemente
a nuestra observacion en los cuales las alteraciones del sector correspondiente
a los miembros asumian caracteres de tal gravedad que predominaban en el
cuadro clinico de la enfermedad.

OBSERVACION I: P. Calogero, de 43 afios de edad. Ninguna molestia hasta enero
de 1966 en que, con ocasion de un control médico por fenémenos de manifestacion in-
termitente (vértigos, cefalea, zumbidos de oido), se objetiva un moderado estado hiper-
tensivo arterial (175/100 mmHg.). Se le aconseja una terapéutica con reserpina y sali-
diuréticos, que el paciente lleva a cabo con breves interrupciones hasta un mes antes
de su ingreso en el Institu-
to. Un ano después noté a ni-
vel del Il dedo del pie iz
quierdo una progresiva cia-
nosis y pronto un dolor uren-
te de preferencia nocturna
casi en todos los dedos de!
mismo pie. En este liempo
se fue instaurando una gan-
grena humeda subungueal del
Il dedo citado. La terapéutica
con vasodilatadores determi-
no la desaparicion de la sin-
tomatologia dolorosa y una
evidente circunscripcion del
proceso necrobi6tico. Casi

. dos meses después aparecie-
FiG. 1. Observacién 1. Aspecto de los pies: con edema, ne- ron zonas de necrobiosis
crosis ¥ eritrocianosis el derecho y palidez ¢l izquierdo. también en el | dedo, por lo
cual se le practicé una sim-
patectomia lumbar. Después
de esta intervencion, se produjo una progresiva regresion de los trastornos tréficos, que
incluso le permitio reemprender su actividad laboral. Desde agosto de 1968, tres meses
antes de su ingreso, aparece una sintomatologia caracterizada por astenia, malestar ge-
neral y fiebre de tipo continuo-levemente remitente con aguja maxima de 38°C, a lo que
se unieron pronto parestesias y sensacion de frio localizadas en todos los dedos del pie
derecho, con intermitentes crisis acroasficticas de tipo Raynaud desencadenadas casi
siempre por el frio. Se intauraron entonces pequefias zonas de necrosis en el | y Il dedos
del mismo pie, con tendencia a la extension, y una rubefaccién de tonalidad cianética con
edema difuso de todo el antepié,

El tratamiento con vasodilatadores y antibiéticos de amplio espectro no modifico el
cuadro clinico, por lo que acude a nuestra consulta,

Objetivamente existia una fascies de sufrimiento, con sensorio integro. Las condi-
ciones generales eran discretas y el paciente tenia el miembro inferior derecho en po-
sicion declive. El examen clinico del térax no mostraba dato patolégico alguno. El &rea
cardiaca en su delimitacion pleximétrica se hallaba algo agrandada en su perfil izquier-
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Fig. 2. Observacion 1. A) Aparecen en ¢l tepdo subcutineo pequefios vasos arteriales con infiltra-
dos en manguito, confluentes en anchos acimulos (Hem, Eosina, 220 x); B) Fragmento de la an-
terior. Se visualiza mejor la composicion de los infiltrados constituidos por elementos linfomonaci-
tarios ¥ células plasmiticas escasas (Hem. Eosina, 350 x): C) En ¢l tejido subcutinco se observan
dos vasos cercanos en fase de infiltracién aguda inflamatoria ¥ uno (seccionado longitudinalmente)
en fase cicatrizal con proliferacion de la intima, reduccion de la luz y fibrosis periarterial. (Hem
Eosina, 280 x); D) Fragmento de la anterior. Se visualiza mejor la fase de infiltracion infamatoria

aguda en los dos vasos (Hem. Eosina, 350 x)



PAG. M. BALLO, M. COSPITE, F. PALAZZOLO Y S. BRUNO

156

JULIO-AGOSTO
1969

do: auscultacion normal. La accién cardiaca era ritmica y su frecuencia ligeramente aumen-
tada (100 x m.). La tensién arterial humeral oscilaba alrededor de 175/100 mmHg. Abdo-
men, comprendidos los drganos hipocondriacos, sin datos patolégicos.

La exploracién vascular de los miembros inferiores ponia en evidencia la ausencia
de pulsatilidad de las arterias pedia y tibial posterior derechas y pedia izquierda. Existia

ademéas una necrosis que interesaba los
dedos I. I, Ill y IV del pie derecho, en
cuya cara dorsal se apreciaban pequenas
areas de necrosis rodeadas de piel eritro-
ciandtica. A nivel de la cara interna de la
pierna se veian nédulos del tamafio del
mijo, movilizables e indoloros, recubiertos
de piel rojo-vinosa. Todo el antepié estaba
edematoso. La piel del pie izquierdo apa-
recia notablemente palida (fig. 1).

El examen ECG era compatible con
una inicial hipertrofia ventricular izquierda

La exploracién teleradiografica del to-
rax no demostraba alteraciones pleuropa-
ranquimatosas y la sombra medial estaba
algc agrandada a nivel del arco inferior
a la izquierda.

El examen reografico era normal en
las derivaciones longitudinales del muslo
y de la pierna, en ambos lados, mientras
mostraba casi una completa ausencia de
actividad esfigmica a nivel de los dedos
de ambos pies,

La eritrosedimentacion estaba eleva-
da (Indice de Katz = 80). Existia leucoci-
tosis neutréfila (leucocitos 11.500 mmc.,
con 80 neutrdfilos, 18 linfocitos y 2 eosi-
nofilos) y una protidemia total de 6.90
g. % con aumento de las alfa-2 y gamma-
globulinas( en la electroforesis sobre pa-
pel: albumina 36,1, globulinas alfa-1 24,
alfa-2 16,5, beta 14, gamma 27,7 %).

Los hemocultivos repetidos fueron ne-
gativos, asi como la seroaglutinacién al
tifus, paratifus y melitensis, la seroaglu-
tinacion a la sifilis, el fenémeno LE y el
tactor reumatoide.

También fueron normales otras inves-
tigaciones de laboratorio, incluso la cur-
va de glucemia.

El examen histolégico de un fragmen-
to de piel obtenido de la cara interna del
tercio medio de la pierna derecha demos-
traba: vaso arterial de pequefio calibre
con luz trombosada, cuya pared estaba
parcialmente ocupada por un granuloma
epitelioide de células gigantes multinu-

FiG. 3. Observacion I1. A) Aspecto de las
manos. B) Aspecto de los pies. A su ingreso
presentaba  enrojecimiento difuso ciandtico de
manos ¥ pies, con manchas tipicas de livedo
reticularis ¢n las zonas mds proximales, Pe-
quefias zonas de necrobiosis en casi todos los
dedos de los pies, mds extensas en el lado iz-
quierdo vy los I ¥ III de las manos.
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Fig. 4. Observa-
cion 1l. Normal
Opacificacién de la
arteria femoral y
de la poplitea iz-
quierdas, de cali-
bre y curso nor-
males. Escasa cvi-
dencia  de  inyee-
cidn de las finas
ramificaciones de
casi todo el drbol
arterial. Falta de
inyeccidn de  los
seclores distales de
la tibial anterior ¥
de la posterior.
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cleadas y rico infiltrado de leucocitos polimorfonucleares de pre-
dominio eosindfilo. Otros vasos de menor calibre presentaban le-
siones que iban desde la homogeneizacion parcial de las estructu-
ras parietales a la formacién de nédulos granulomatosos epitelioi-
des (fig. 2).

En el curso de su estancia prolongada, 25 dias, el paciente fue
tratado con altas dosis de un preparado cortisénico asociado a
vasodilatadores y antibidticos. En poco tiempo asistimos a la nor-
malizacién de la curva térmica y de la eritrosedimentacion y a una
clara mejoria de las condiciones generales, No obstante se obser-
vo la tendencia a la extensién de las zonas necrobidticas, persis-
tiendo sin modificacion la sintomatologia dolorosa. En consecuen-
cia, se decide remitir el paciente a un centro de cirugia vascular,
dado que no era sensible a los analgésicos comunes utilizados.

OBSERVACION Il. D. Rosalia, de 36 anos de edad. Nada de
particular hasta la edad de 34 afos, cuando observd la aparicion
de manchas de color rojo-azuladas a nivel de la extremidad supe-
rior, primero, y de las inferiores, después, En fase sucesiva, a los
seis meses, se sumaron manifestaciones parestésicas y sensacion
de frio en casi todos los dedos, que se tornaban pélidos al con-
tacto del agua fria. Pronto empezo a notar dolor en el | dedo del
pie izquierdo, que se vuelve cianético. Recibié una serie de vasodi-
latadores que mejoraron sensiblemente la fenomenologia descrita.

Al afo observd fiebre, con aguja maxima de 37°8C y reanu-
dacién de la sintomatologia dolorosa, esta vez difundida a casi
todos los dedos de las extremidades superiores e inferiores. Esta
vez la terapéutica vasodilatadora y antibiética demostré escasa efi-
cacia. Persistiendo la curva térmica elevada, se asocié una tera-
péutica con un preparado corticosteroide. A las cuarenta y ocho
horas se normalizé la temperatura y mejoré la sintomatologia do-
lorosa. A los 15 dias todavia se observaron pequenas zonas de ne-
crosis a nivel de las ultimas falanges de los dedos | y Il del pie
izquierdo y del 1l dedo de ambas manos. Estas zonas de necrosis
fueron interesando casi todos los otros dedos, respetando sélo los
dedos I, IV y V de la mano izquierda.

Un mes antes de su ingreso (la paciente entretanto habia sus-
pendido la terapéutica antibidtico-corticoide), sufrié un nuevo aumen-
to de la curva térmica que asumio un tipo continuo-levemente re-
mitente con agujas maximas de 39°C.

A su ingreso en el Instituto los datos objetivos mas sobresa-
lientes eran los siguientes: enrojecimiento difuso de tonalidad cia-
noética a nivel de las manos y de los pies, con manchas de tipica
livedo reticularis en las zonas mas proximales. Existian pequenas
zonas necrobidticas a nivel de casi todos los dedos de los pies,
de mayor extensién en la izquierda, y del Il y Il dedos de las
manos (fig. 3).

El examen del sistema arterial periférico demostraba sélo la
ausencia de pulsatilidad de ias arterias pedias.

La delimitacion pleximétrica del &rea cardiaca no mostraba
agrandamiento significativo y la auscultacion era normal. Se com-
probé ligera taquicardia (98 xm.) y la tensién arterial era de
160/100 mmHg.

En torax y abdomen nada patolégico.
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Fi1G. 5. Observacion I1. A) En ¢l limite entre el dermis reticular y ¢l subcutdnco es bien visible un
vaso con infiltrados en fase de proliferaciéon granulomatosa (Hem, Eosina, 250 x): B) Iniiltracion
linfomonocitaria dispuesta en manguitos perivasculares, en parte confluentes.

El examen reogréafico de los miembros demosiré una onda reografica de morfologia
y amplitud normales en las derivaciones longitudinales de los miembros superiores e in-
feriores (muslo-pierna, brazo-antebrazo) y ausencia de actividad esfigmica a nivel de
casi todos los dedos.

La arteriografia del miembro inferior izquierdo puso en evidencia una normal opa-
cificacion de las arterias femoral y poplitea, de calibre y curso normales, escasa inyeccion
de las finas ramificaciones de casi todo el arbol arterial y una falta de inyeccién de los
sectores distales de la tibial anterior y posterior (fig. 4).

El examen ECG dio taquicardia sinusal (102 xm.).

La teleradiografia del torax no demostré alteraciones pleuro-parenquimatosas y la
sombra medial se hallaba en los limites de la normalidad.

Velocidad de sedimentacién, con un indice de Katz = 68. Leucocitos 9.800 mmc., con
76 % neutrdfilos, 20 % linfocitos y 4 % eosindfilos. Protidemia total 643 g.% (Albumi-
na 40,5%, globulina alfa-1 19 %, alfa2 19, beta 13,8, gamma 24,3, a la electroforesis
sobre papel). «RA latex fixation test», negativo. Reacciones seroldgicas de la ldes, ne-
gativas. Seroaglutinaciones tifica, paratifica y melitensis negativas. Hemocultivo, negati-
vo. Normales las otras investigaciones efectuadas, incluso la curva de glucemia.

El examen histolégico de un fragmento de piel obtenida de la cara dorsal de la in-
terlinea articular tibiotarsiana revelaba la presencia de una infiltracién linfomonocitaria
dispuesta en manguito perivascular, confluente en parte. En el limite entre el dermis re-
ticular y el tejido subcutaneo, vaso con infiltrados en fase de proliteracion granuloma-
tosa (fig. 5).
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Sometida a tratamiento con altas dosis de un preparado cortisonico, antibidticos y
vasodilatadores, en algunos dias se produjo la normalizacion de la curva térmica, una
gradual disminuciéon de la eritrosedimentacion hasta alcanzar valores normales en quince
dias y una atenuacion de la sintomatologia dolorosa periférica. A las cuatro semanas se
produjo una progresiva extension de los fenémenos necrobidticos con reanudacion de la
sintomatologia dolorosa en las cuatro extremidades. A la vez se instauré un progresivo
aumento de los valores de azotemia y de la presion arterial,

Los familiares solicitan llevarsela. Sin mas noticias.

Los datos biopsicos, la respuesta inicial a la terapéutica cortisénica y la su-
cesiva evolucion permiten, en los dos casos presentados, formular el diagnostico
de poliarteritis nodosa.

CONCLUSIONES

Nos parece interesante subrayar los puntos siguientes:

1. Existen casos de poliarteritis donde el compromiso vascular periférico
sobresale en el cuadro clinico. Puede manifestarse ya por una simple «livedo
racemosa» y/o con manifestaciones tipo fenomeno de Raynaud (en tales casos
las lesiones viscerales asumen una mayor intensidad), ya con manifestaciones
mas graves hasta desarrollar cuadros de gangrena de las extremidades.

De estas dos modalidades de evolucion de la poliarteritis a nivel de los sec-
tores vasculares periféricos, la gangrena de la extremidad sin mas es el suceso
mas raro y los casos reportados constituyen ejemplos significativos.

2. La localizacion del proceso poliarteritico a nivel del sector arterial peri-
feérico predomina en las arterias de mediano y pequeno calibre, Rarisimas obser-
vaciones se han publicado de alteraciones en arterias de mayor calibre (1, 11
y 12).

Esta particularidad explica los motivos por los cuales en tal afeccion no
suele evidenciarse claudicacion intermitente.

Existe por otra parte una frecuente coparticipacion del sistema arteriocapilar,
que se demuestar a través de algunos signos cutaneos de los cuales el mas
caracteristico es la «livedo racemosa».

3. En los casos presentados el sistema venoso no se halla comprometido.

Se han descrito pocos casos en la literatura en los que se comprobara flebi-
tis (9 y 23) y solo tres de flebotrombosis (10, 17 y 21) en el curso de la poliar-
teritis nodosa.

La integridad del sistema venoso en esta enfermedad constituye, segin al-
gunos autores, caracter histopatolégico de notable valor diagnéstico para diferen-
ciar la poliarteritis nodosa de otras colagenosis, donde ya sabemos que las alte-
raciones de las venas pueden coexistir o preceder el compromiso arterial (20).

4. Es verosimil que algunas menos frecuentes manifestaciones de la en-
fermedad, como la gangrena de la extremidad, puedan hallar explicacion en el
hecho de que la terapéutica corticoide, ampliamente empleada en estos ultimos
anos, modifique hasta cierto punto el curso dando un mayor margen a la evolucién
y permitiendo actuar en alguna etapa anatomopatolégica del proceso y su co-
rrespondiente fenomenologia clinica.
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Es también por otra parte plausible que el uso de la cortisona pueda facilitar
la aparicion de gangrena de las extremidades. En efecto, si por un lado tal
farmaco atenua hasta extinguir todos los signos de flogosis activa, por otro de-
termina un proceso de «cicatrizacién» no restauradora sino como una organiza-
cion fibrosa de las lesiones vasculares. La obliteracion de la luz que produce
explica la progresiva reduccion del flujo heméatico al sector correspondiente y
por ello la instauracion de trastornos troficos. Esta Gltima hipotesis nuestra se
refuerza con algunas investigaciones en tal sentido efectuadas por algunos auto-
res, quienes han podido documentar histolégicamente los efectos negativos del
uso prolongado de los cortisénicos sobre lesiones arteriales de algunos érganos
viscerales en el curso de una poliarteritis nodosa (2).

RESUMEN

Se describen dos casos de poliarteritis nodosa con gangrena de las extre-
midades. Los autores llaman la atencion sobre la rareza de estas alteraciones en
el curso de la poliarteritis, avanzando la hipdtesis de que la terapéutica corticos-
teroidea puede facilitar su instauracion.

SUMMARY

Two cases of polyarteritis nodosa with gangrene of the legs are described.
This association is very rarely seen. The administration of cortisone may be the
precipitating factor in the development of gangrene.
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