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Resumen

Las enfermedades autoinmunes han ido aumentando en los ultimos afios y
de ellas, se han hecho verdaderamente interesantes, las vasculitis. La gran
variedad, su diagndstico diferencial dificil, cada vez mas asociado al
desarrollo de la biotecnologia y su etiologia,aun en estudio, conlleva a una
gran preocupacion por parte del personal médico que atiende a la poblacion
pediatrica. Este caso presentado de Poliarteritis Nodosa es un lactante
masculino de 2 meses de edad, nacido de parto fisioldgico, con un dano
sistémico importante, que evoluciona muy rapida y térpidamente, que
muestra signos iniciales de sepsis y descompensacion cardiovascular,
teniéndose muyvaga sospecha de su definitivo diagndstico, lo llevan a un
final fatal y que solamente se llega a una certeza diagndstica a través del
estudio postmorten, histopatolégico.

Palabras claves: Poliarteritis Nodosa (PAN), Vasculitis, Infartos
Introduccién

La Poliarteritis Nodosa (PAN), fue descrita por primera vez en 1866 por los
investigadores Kaussmaul y Maier, como una arteritis en los vasos de
mediano y pequefo calibre. (1)(2).Hoy se clasifican dentro enfermedades
reumaticas —autoinmunes, y se agrupan entre los sindromes vasculiticos, de
tipo necrotizante, con depdsito de material fibrinoide y severa
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inflamacionsegmentaria y transmural. Se considera rara,siéndolo aunmas,
en la edad pediatrica, ya que su edad de mayor incidencia es en el adulto
joven.(3)(4) Es una enfermedad episédica que con un diagndstico y
tratamiento temprano tiene un promedio de vida aproximado de 5 afios.(5)
Su causa no estd totalmente precisada, pero se asocia a exposicion a
algunos farmacos, con infecciones estreptocdcicas ,a la infeccién por el virus
de la hepatitis B o C y a la Leucemia de Células Peludas ,por lo que se
asocia fuertemente a autoinmunidad.(6) Esta lesién de la pared arterial trae
como consecuencia, oclusién vascular por estenosis de la luz o por
trombosis, con la consecuente isquemia e infartos a diferentes niveles: De
ahi, la severidad del cuadro y sus complicaciones.

Caso Clinico

Se trata de un lactante masculino de 2 meses de edad, nacido de parto
eutdcico, a las 40 semanas, con un Apgar de 9/9, y un peso de3900grs,que
en el transcurso de su corta vida , sufre 2 ingresos.El cuadro clinico que lo
conduce a consulta consiste en fiebre de 38,5°C, irritabilidad, quejido,
polipnea, taquicardia e hipotension, que se considerd séptico tratandose
como correspondia y mejord. Vuelve en una segunda ocasion, con un
cuadro similar pero adicionandose sintomas cardiovasculares debido a un
derrame pericardico, como son ritmo de galope, polipnea mas intensa,
hepatomegalia, palidez, frialdad, cianosis distal, ya en la sala de Cuidados
Intensivos, se plantea que esta en Insuficiencia Cardiaca. Ya se comienza a
valorar la posibilidad de una vasculitis u otra entidad de causa autoinmune.

Los examenes complementarios muestran anemia, eritrosedimentacion
acelerada, leucocitosis, desviacién izquierda (predomino de polinucleares),
PCR elevada, enzimas hepaticas elevadas, Radiografia de téraxt otros
estudios imagenoldgicos que resultaron negativos, Puncion Lumbar con
Pandy negativo sin bacterias.

Se aplican tratamientos esteroideos, con inmunodepresores y otros de
sostén, hidroelectroliticos e inotrdpicos. Su cuadro abigarrado, su térpida y
acelerada evoluciéon, no deja mucho tiempo a la recuperacion y tras un
Shock Cardiogénico, fallece a pesar de los esfuerzos médicos.

En el estudio necrépsico, se encuentra un dano cardiaco severo, por
pericarditis fibrinosa con derrame pericardico, hipertrofia cardiaca,
trombosis oclusivas de las coronarias, que evidencian el fallo cardiaco final.
Se encuentra edema en multiples érganos como pulmén, encéfalo, rifidn,
este ultimo con signos anatdmicos de shock. No faltan los multiples infartos,
como consecuencia de estrechamiento de las luces vasculares vy
trombosisdiseminadas por todos los érganos .En el estudio microscépico se
obtiene la confirmacion del diagndstico de PAN. La presencia de vasculitis
transmural con necrosis fibrinoide de las arterias de mediano y pequeio
calibre, con la consiguiente oclusién de su luz por estenosis o por trombosis.
Se realiza la técnica histoquimica PAS (Acido Periédico de Schif) para
corroborar la presencia de material fibrinoide en la pared arterial
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Discusion

Se ha presentado un caso de Poliarteritis Nodosa cuyo cuadro clinico
complejo, revela la diversidad de formas de presentacién (7) y la
importanciade un diagnostico precoz evitando asi diseminacién y las
complicaciones que llevan a un final fatal. Su rapida evolucién, y temprana
aparicion de la gravedad, no permitid realizar otros estudios, mas
especificos.

La literatura describe las diferentes formas de presentacion haciendo,
precisidon que de estas las mas noble, corresponde con la forma cutanea o
articular, siendo la forma cardiovascular, renal, pulmonar, neuroldgica y
gastrointestinal, las de peor prondstico por sus complicaciones y del dafio
funcional. Del calibre del vaso afectado vy territorio irrigado por
estos,dependerd la gravedad que desarrollen estos pacientes. Existe el
reporte en la literatura, de ruptura renal espontdnea, en un paciente
aquejado de la enfermedad, demostrando hasta donde puede afectar el
dafio vascular ,que llega a ocasionar dilataciones aneurismaticas y ruptura
de la pared arterial,solo los capilares glomerulares escapan a este
fendmeno.(3)(8)(9)Los vasos pulmonares no son blanco tampoco , esta
enfermedad.

Las manifestaciones generales como fiebre, astenia, anorexia, pérdida de
peso, hace impreciso el diagndstico, de este grupo de
enfermedades,simulando otras. Otras veces las artralgias, artritis o nddulos
subcutdneos ayudan a orientar mas .Formas localizadas como las purpuras,
petequias, ulceras cutdneas, las neuropatias de aquellos nervios adyacentes
a vasos lesionados van sumandose para acercar al diagndstico .Las
manifestaciones mas especificas hacia diferentes sistemas y 6rganos, puede
ser la forma clinica de la presentacién.

Segun la revision de la literatura, un 50% de los casos tienen una forma de
presentacién gastrointestinal, con mayor de incidencia del dafo vascular en
el colon.El otro 50% encierra el resto de los sistemas.(10). Sin embargo, el
caso estudiado tiene una forma de presentacion clinica poco frecuente, en
relacién con lo descrito en la literatura, siendo los sistemas cardiovascular y
el renal, los mas afectados.Se postulan mecanismos mediados por
inmunocomplejos, asociandose a una antigenemia crénicaocasionada por el
virus de la hepatitis B, pero, ademas se ha descrito asociacion con ingestién
de algunos farmacos, antecedentes de infecciones estreptocécicas y en el
curso de una leucemia de células peludas. Sin embargo la presencia de
ANCA(Anticuerpo anticitoplasmatico antineutrofilico)no es lo habitual(11) En
este caso no es posible asociarlo a ninguna de estas hipotesis.
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Aunque la afectacion del vaso es segmentaria, va a presentarse
transmural,con células inflamatorias agudas y subagudas, que se acompafia
de necrosis fibrinoide (derivado del plasma), con destruccién de la lamina
elastica, y sustitucion por tejido fibroso, como forma de reparacién del
mismo.El dafio no solo se limitara asu estructura sino la funcién del 6rgano
irrigado.

Conclusiones

La PAN es una enfermedad inflamatoria vascular, rara, grave, episddica,
sobre todo cuando su forma clinica de presentacion afecta o6rganos y
sistemas rectores, su prondstico es sombrio y fatal. En el caso presentado,
mayor dafio ocurrid en el sistema cardiovascular y renal, que causé la
muerte.

En nuestro medio pedidtrico es extremadamente rara y cuando afecta
sistemas de drganos, su evolucion resulta térpida, en especial si se trata del
sistema cardiaco y renal. Sin embargo debe pensarse que puede estar
presentey que el dafio vascular es una posibilidad diagndstica en pediatria y
gue de ello depende una evolucién favorable.
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Anexos

[lustracidn 1 Estenosis total de la coronaria por necrosis fibrinoide
de su pared
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llustracion 2 Infarto agudo del miocardio con
zonas de fibrosis.

llustracion 3: arterias del rifidn con necrosis fibrinoide vy
estenosis de su luz
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