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Resumen

En este articulo se hace una revision extensa
sobre las vasculitis primarias y se recopila la in-
formacion latinoamericana que apar ece referen-
ciada en las mas importantes bases de datos
mundiales en inglés, espariol y portugués, desde el
afo 1945 hasta septiembre del afio 2007. Igual-
mente se establecieron varios contactos con
reumatélogos o médicos interesados en este topi-
co. Se realizaron busquedas secundarias de los
estudios que aparecieran citados en los articulos
seleccionadosy serevisaron manualmente abstracts
de congresos.
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Summary

Inthispaper an extensivereview about primary
vasculitis and Latino American information that
appears referenced in the most important world
widedata basesin English, Spanish and Portuguese
from 1945 to september 2007, is compiled.

Several contacts with rheumatologist or
physician interested in thistopic were made. Also
secondary searches of the studies that appear ed
mentioned in selected articles were made and the
abstracts of congresses were reviewed manually.

Key words: primary vasculitis, Churg-Strauss's
syndrome, Wegener‘granulomatosis, polyarteritis
nodosa, K awasaki sdisease, Takayasu sarteritis,
thromboangeitis obliterans, Henoch- Schonlein
purpura, microscopic polyangeitis.

Introduccién

Escribir la historia de las vasculitis primarias en
Latinoamérica es unatareadificil, pero nuestraidea
estratar de organizar unainformacion dispersaatra-
vés de la literatura médica nacional y regional de
cada pais, donde las dificultades priman sobre lafa-
cilidad de obtener unainformacion coherente, yaque
existen pocas publicaciones indexadas en Latino-
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américa que nos sirvan de guia para que se pueda
orientar la informacion. Existen mas o menos 700
publicaciones sobre vasculitis primarias en abstrac-
tos de congresos nacionales e internacionales, y de
publicaciones regional es, nacional es e internaciona-
les, lo que nos permite informar que estas entidades
son conocidas en los diferentes paises; pero lo que
tratamos de establecer es cOmo se inicio este cono-
cimiento y como se ha difundido y cémo se debe
utilizar. Ademas son los casos visibles los que nos
permitira analizar cuales son las vasculitis predomi-
nantes en cada pais y establecer la heterogeneidad
geogréficay racial. A diferenciade Europa, launion
americanay Japon, donde lahistoriadel conocimien-
to delasvasculitis primarias se conoce muy bien, ya
gue al parecer las primeras descripciones de las
vasculitis no primarias fueron de origen infeccioso
como la aortitis luética descrita en Montpellier por
Antoine Sporta o mal gélico que arraso a Europa en
el siglo XVI!y ladescripcion del fenémeno de Lucio
en 1841, por el ilustre Jalapefio Rafael Lucio y
Alvarado quien describi6 lavasculitis que acompafia
alalepralepromatosa; estadescripcion pasd alahis-
toria solo 100 afios después, cuando Martinez Baez
en 1941 y Agustin Chavez en 1948 estudiaron los
aspectos patol 6gicosy confirmaron lavasculitis’. Solo
hasta el siglo X1X, con €l desarrollo de la patologia,
el registro de las vasculitis como una entidad
nosol 6gica se empezd a conocer. En 1801, William
Heberden?® vislumbra la purpura vascular aguda que
se confirmaria en 1837 por Schonlein* y por Eduard
Henoch® en 1874. El concepto de vasculitis se esta-
blece en Vienacon Rokitansky en 1852°, pero se con-
solida en Friburgo cuando el patdlogo Rudolf Maier
y €l clinico Adolf Kussmaul” describe dos casos, uno
de autopsia 'y otro vivo, que ademés aceptd dejarse
tomar una biopsia de piel en la pierna, la cual tardd
tresmeses en sanar; asi de estamanera, Landolin Fast
pasd ala historiay 1o mismo su enfermedad, como
poliarteritisnodosa. De estaforma, en Europa se des-
criben la mayoria de las vasculitis primarias y en el
Japén, Mikito Takayasu tiene ese honor inmerecido.

Latinoamérica

Descripciones gener ales

En Latinoamérica existe una gran carencia de
datos estadisticos; por ello es muy dificil conocer
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con exactitud la prevalencia y laincidencia de las
vasculitis primarias; solo podemos conocer cuales
son las vasculitis mas frecuentes de cada uno de los
paises, de acuerdo alas diferentes publicaciones re-
gionales, nacionales o internacionales. L os estudios
epidemiol 6gicos sobre las vasculitis primarias son
escasos y |os pocos que se han realizado general-
mente son estudios en poblaciones especificas en
EUA y Europa; en algunos de estos estudios se su-
giere que existe un incremento de estas patologias
en la ultima década; posiblemente existe un mejor
conocimiento y difusion de estas enfermedades, y
mejores métodos diagnésticos y terapéuticos.

Por lo menos conocemos que las vasculitis pri-
marias son diagnosticadas en los hospitales de cui-
dados terciarios 0 universitarios y por ello existe
algunainformacion que hemosvenido clasificando,
pero lo mas dificil ha sido la evolucion histérica de
este conocimiento. En estarevision sobre lahistoria
delavasculitis primaria pretendemos analizar lahe-
terogeneidad geogréficay étnicade las vasculitis en
L atinoamérica. En esta historia ofrecemos discul pas
por laomision de algunainformacion no citada, pero
lo que si queremos establecer en nuestra area geo-
graficason las publicaciones de | as que disponemos
sobre vasculitis primarias. Segun el ministerio de
salud del Japon, se estiman en mas de 5000 los ca-
sos identificados de arteritis de Takayasu (AT), por
lo cual se considera la vasculitis més frecuente en
ese pais, asi como también en Corea, China, India,
Brasil, México y Colombia. La arteritis de células
gigantes se consideralavasculitis primaria mas fre-
cuente en EUA, en Canaday en algunos paises eu-
ropeos®. En Latinoamérica no se observay es muy
rara, y son pocas las instituciones donde se tienen
datos de laincidencia de las vasculitis primarias, ta-
les como en el Instituto Nacional de Cardiologialg-
nacio Chavez de México donde se estima en siete
casos nuevos por 10009, y en el Hospital San Juan
de Dios de Bogotéd, donde tenemos registros de au-
topsias con vasculitis y los datos sobre vasculitis
primaria en Colombia®® 1,

En Latinoamérica hasido dificil conocer exacta-
mente la primera descripcién de las vasculitis pri-
marias, yaque en 1945 E Galan*? al parecer describe
en el boletin de la Sociedad Cubana de Pediatria el
primer caso de poliarteritis nodosa en un nifio; posi-
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blemente sea el primer caso de vasculitis primaria
que se logré documentar. Estas enfermedades eran
desconocidas en nuestros paises y la confusion con
otras enfermedades, especialmente las infecciosas
eran muy frecuentes. En ese mismo afio, en Colom-
bia, en la revista de la Facultad de Medicina de la
Universidad Nacional se publica el primer caso, no
comprobado, en el nimero de febrero de 1945%,
Luego aparece una publicacion de vasculitis idio-
patica, que corresponde a una tromboangeitis del
tronco celiaco (Buerger abdominal) en marzo de
1948'* y otro caso de panarteritis nodosa que se
publica en el nimero de diciembre de 1948'°. En
1946 Magin Puig?*¢, oftalmdlogo, reconoci 6 por pri-
meravez en México, como lo hizo Mikito Takayasu
en 1908, laguirnalda, como |lamaPedro Reyesalas
comunicaciones arteriovenosas alrededor de la
papila en el estudio del fondo de ojo, de un caso de
arteritis de Takayasu (AT), pero de acuerdo a la
historiografia de Pedro Reyes® sobre las vasculitis
en México, no lo informdé. Sin embargo, diez afos
después, observo un nuevo caso en Monterrey, que
entonces si publica en conjunto con el anterior?®.
Chile es el segundo pais donde sedescribelaAT. En
1958, Motlisy Alessandri publican dos casos!’. Al
parecer la vasculitis que se reconoce mejor en
Latinoamérica es la arteritis de Takayasu (AT) y es-
pecialmente en el Instituto Nacional de Cardiologia
fundado por el maestro Ignacio Chavez que, al in-
augurar el servicio de cardiologia del Hospital Ge-
neral el 16 dejulio de 1927, establecio el ideario de
este instituto, a citar lo siguiente: “y en cuanto a
Nosotros, estoy intimamente convencido de que nues-
tra Unica redencion posible en el terreno cientifico
es producir. Mientras sigamos siendo un reflejo de
las escuelas extranjeras; mientras nos concretemos
aseguir, y no siempre de cerca, el movimiento cien-
tifico mundial; mientras nuestros autores no sean
leidos y discutidos en el extranjero, este pais nues-
tro (le agregamos L atinoamérica) no existira en el
mundo de |os sabios’2.

L os latinoamericanos debemos evitar el concep-
to que expreso el premio Nobel delaPaz, el germa-
no-americano Henry Kissinger: “lahistoriauniversal
transcurre a norte del Ecuador”?.

Retomando las primeras descripciones de las
vasculitis primarias, al revisar el libro de Luiz

Verztman y Domingos de Paolat®, titulado Colage-
nosis, publicado en 1981, en uno de los primeros
capitulos sobre vasculitis, de las 314 referencias solo
encontramos tres: dos de Alarcon-Segoviay Brown
en 1964%° y 19772° sobre las clasificaciones de las
vasculitisy otrade Fragay colaboradores? en 1972
sobre 22 pacientes con AT. Este es un gjemplo delo
qgue ha ocurrido en Latinoamérica: es la falta de
citacion de los articul os publicados por |os mismos
latinoamericanos; esto nos impide clarificar el ori-
gen mismo de nuestras publicaciones. Queremos
informar acercadelos articul os publicados sobre las
vasculitis primarias en los diferentes paises e inicia-
remos por orden alfabético.

El objetivo de este trabajo fue conducir unarevi-
sién estructurada de la literatura para identificar la
evolucion histérica de las vasculitis primarias en
L atinoamérica, con el animo de establ ecer pautas para
estudios de prevalenciay/o incidencia de este grupo
de enfermedades.

Materiales y métodos

Busqueda de la bibliografia

Serealiz6 unabusqueda estructuradadelalitera-
tura usando las bases de datos cientificas de lalite-
ratura: Fepafem, Bireme, LiLacs, Scielo Colombia,
Scielo Internacional, antiguo MedLine, Pubmed, BV S
Colombia, y busqueda manual en los sistemas de
bibliotecas de las principal es universidades de L ati-
noameérica. Se revisaron los articulos relacionados
con vasculitis primaria, desde las primeras publi-
caciones sobre vasculitis en 1945. Estainformacion
incluy6 pais, poblacion, tiempo de evaluacion, di-
sefio, resultadosy conclusiones establecidas por l0s
autores. Se establ ecieron varios contactos con reuma-
télogos 0 médicos interesados en este tépico. Sein-
cluyeron publicaciones hechas hasta septiembre de
2007 en los idiomas inglés, portugués o espafiol.
Fueron incluidas diferentes combinaciones de los
siguientestérminos de busqueda: vasculitisprimaria,
sindrome de Churg-Strauss, granulomatosis de We-
gener, poliarteritis nodosa (PAN), enfermedad de
Kawasaki, arteritis de Takayasu, tromboangeitis obli-
terans, purpura de Schoénlein-Henoch, poliangeitis
microscépica. También se realizaron busguedas se-
cundarias de | os estudios que aparecieran citados en
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los articulos seleccionados y que revisaran manual -
mente resimenes de congresos.

Seleccion de los estudios

Se pidi6 alos evaluadores que analizaran el tipo
de estudio que mas se ajustase para analizar la evo-
lucion histérica de las vasculitis en Latinoamérica.
Esta busquedainicial produjo 852 resimenes. Pos-
teriormente se procedio a compilar la lista de resu-
menes y manual mente fueron evaluados por uno de
los revisores usando los criterios de inclusion y ex-
clusién que son presentados en la Tabla 1.

L aextraccion de datos fue confrontada i ndepen-
dientemente. En total se revisan 753 articulos, des-
de 1985 hasta 2007, de acuerdo con la busqueda
electrénica de las diferentes bases de datos. Se in-
cluyen 657 articulos, de los cuales 193 en total eran
informes de casos, 48 series de casos 'y 49 eran re-
portes de informes de las bibliotecas nacionales y
de los congresos nacionales. Se excluyeron 420 pu-
blicaciones debido aqueincluian casos de vasculitis
secundarias, articulos de revision y pocos estudios
sobre vasculitis en animales.

A continuacion serealizaun andlisis de los dife-
rentes paises | atinoamericanos.

Argentina

Nos llaman la atencién las pocas publicaciones
sobre vasculitis primaria en Argentina, pero una de
las mejores series estudiadas sobre vasculitis prima-
riaen nifios, larealizé Rubén Cuttica en cuatro cen-
tros hospitalarios de Buenos Aires y la Plata, entre
los afos de 1976 y 199422,

Estudiaron 238 casos de Enfermedad de Kawa-
saki (EK) 63% delos casosfueron nifiosy el prome-
dio de edad fue de dos afios y medio (rango desde

un mes hasta |l os quince afnos), tres pacientes fueron
de origen japonés. EI compromiso cardiaco se ob-
servo en el 39% de los pacientes; aneurismasy dila-
tacion de las arterias coronarias se observaron en el
24% de los casos y 8% de | os pacientes tenian com-
promiso anivel de las arterias periféricas®?.

El mismo autor publica un articulo de revision
sobre enfermedad de Kawasaki y seudovasculitisen
el Current Opinion en 199723, Es curioso que mien-
tras se habian publicado brotes de Kawasaki en 1979,
1982 y 1986, en Latinoamérica no se haya descrito
uno solo de dichos brotes. Silvia Krasoveci y cola-
boradores®*, del hospital de nifios Ricardo Gutiérrez,
analizaron los aspectos inmunol 6gicos de la enfer-
medad de Kawasaki, en los estadios agudos,
subagudosy en la convalenciaen 26 con EK obser-
varon un incremento de las células CD25 y en dos
pacientes encontraron una elevacion de TNF alfay
delalL-1b en neonatos; durante la etapa de la con-
valecencia, en estos pacientes se observé un com-
promiso delas arterias coronariasy en doce pacientes
los niveles por Elisa del TNF alfa fueron bajos. Se
observo una heterogeneidad en los hallazgos y no
se encontrd ningun factor de laboratorio en la etapa
aguda que sea predictivo de compromiso cardio-
vascular.

Una serie publicada sobre sindrome de Henoch-
Schonlein en diez pacientes fue realizada por
Achenbach, Palaciosy Schroh en la Revista Argen-
tina de Dermatologia?®. Seis casos eran de sexo fe-
menino y cuatro de sexo masculino, cuyas edades
oscilaron entre cinco y 69 afnos. En siete de los pa-
cientes hubo antecedentes deinfeccién devias areas
superiores y medicamentos, y tres solo tenian ante-
cedentes de medicamentos; ocho iniciaron su pato-
logia en invierno y dos casos tenian episodios
previos. Las|esiones dermatol 6gicas fueron purpura

Tabla 1. Criterios de inclusion y exclusion para la revision.

Inclusion

Exclusién

Vasculitis primaria.
Los subtipos PAN, GW, SCS, etc.

histéricade las vasculitis.

Disefio del estudio: evaluacion de laevolucion

Vasculitis secundaria, infecciosa.
Lenguajes diferentes a espafiol,
portugués o inglés.

Publicaci én hasta septiembre 2007.
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palpable (ocho casos), maculas eritematosas (dos
casos), |esiones ampollares hemorrégicas (un caso),
purpura palpable y necrosis central (un caso). La
localizacion de las lesiones fue en miembros infe-
riores (seis casos) con extension a gluteos y abdo-
men (cuatro casos), dolor abdominal (cuatro casos),
renal (cinco casos), osteoarticulares (tres casos). En
todos se demostré una vasculitis leucocitoclastica
Se hospitalizaron tres pacientesy en cuatro se utili-
zaron glucocorticoides como terapia.

Se informan tres casos muy interesantes sobre
vasculitis primarias. dos casos de granulomatosis de
Wegener (GW): un caso en una nifia de 14 afnos que
presentd compromiso a nivel de linea media, pul-
mony glomerulonefritis, sele document6 proptosis,
guerato-conjuntivitis, dacrioadenitis, retinitis miliar,
otitis, cefalea, neuritis, artralgias y mialgias, y otro
paciente adulto con GW y lesiones extensas
necrosantes en pene, y es el segundo caso publica-
do enlaliteraturacon estas caracteristicas?®?’; el ter-
cer paciente tenia 56 afos y habia consultado por
un sindrome febril prolongado y vasculitis compati-
ble con PAN anivel del pancreas®.

En un estudio sobre anticuerpos anti-citoplasma
del neutréfilo en pacientes con granulomatosis de
Wegener, enfermedades autoinmunes, y pacientes
sometidos a hemodidlisis, |os autores informan so-
bre 17 casos de granulomatosis de Wegener, 16 de
los cuales tenian ANCAS (+), 14 de ellos con c-
ANCA y dos pacientes con p-ANCA. Uno de los
pacientes informados tenia estenosis subglotica
como la Unica manifestacion clinica asociada a c-
ANCA. Este estudio fue realizado por el grupo de
CEMIC en Buenos Aires, conformado por R. Arana,
O. Hibscher, A. Eimon, MartaCasanova, R. Fonseca
y M. Turin, publicado en la revista Medicina, de
Buenos Aires en 1993%.

Brasil

Unos de los pocos autores que han intentado des-
cribir la informacion sobre vasculitis cutanea en
Latinoaméricason MarciaRamos, E. Silvay Sudli C.S.
Carneiro®, dermatologos de la escuela de medicina
delaUniversidad Federa deRio de Janeiro. Peroreal-
mente describen en forma general las publicaciones
brasilerasy algunas de Argentina, Colombiay Chile.

Emilia Sato y colaboradores®, en unarevistana-
cional de Brasil, informan sobre 94 pacientes con
vasculitis, de los cuales el 36% presentaban arteritis
de Takayasu (AT), 16% tromboangeitis obliterante,
7% vasculitisasociadas aenfermedades del colageno,
6% poliarteritis nodosa 'y 18% vasculitis indiferen-
ciada. Esta es una de las pocas series en Brasil en
donde se informa sobre las diferentes vasculitis pri-
marias; lamayoria de los informes son series de ca-
sos. LaGW en Brasil hasido poco informadaatravés
de series de casos como los realizados por Correay
colaboradores en 1985%, Rojas en 198823, Pedrino
y colaboradores en 19883, Fernandez y Samara®
quienes informan sobre diez pacientes gque tienen
compromiso pulmonar, renal y nasal. Informan que
tres pacientes tenian compromiso neurol6gico y cu-
taneo, que ademas se observo en la histopatologia
vasculitis granulomatosa de pequefios vasos y
capilaritis; tales pacientes fueron tratados con bolos
de esteroides y ciclofosfamida. Santiago y colabo-
radores®® en 1990 estudiaron lafrecuenciade ANCA
con latécnicade Elisay de inmunofluorecenciain-
directa (IFI) en 103 pacientes con vasculitis prima-
ria y/o secundaria. Por IFl se encontrg positivo en
siete de 17 pacientes con GW y en cuatro de 24 pa-
cientes con PAN, un caso de poliangeitis microsco-
picay un caso devasculitis no clasificada. Concluyen
que el valor de la deteccion de ANCA ayuda a la
confirmacion de vasculitis, especialmente en laGW
en una poblacién brasilera. Pocos casos se han pu-
blicado de granulomatosis de Wegener “localizada’
en Latinoaméricay los pocosinformados son los de
Fernandes y colaboradores®, pero realmente estos
€asos son muy atipicos para una GW.

El primer caso de sindrome de Churg-Straussfue
informado por Ramos—e Silva® en el Boletin dela
Academia Nacional de Medicina en 1975. Se trata
de un paciente de Rio de Janeiro, con una lesion
atipicaanivel del centro de la cara con eosinofilia
en sangrey anivel tisular, con un compromiso se-
vero a nivel visceral que le ocasion6 la muerte.
Sauayay colaboradores® en 1993 informan sobre
otrostres casos de Churg-Strauss en el Hospital de
la Universidad Federal de Rio de Janeiro. Son tres
pacientes masculinos con historia de asma bron-
quial, compromiso renal, purpura palpable y
vasculitis leucocitocléstica; uno de estos pacientes
fallecio.
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Sobre la poliarteritis nodosa (PAN), lamayoria de
las publicaciones en Brasi| estén relacionadas con PAN
estrictamente cutaneay son Series con pocos pacien-
tes como los de Pernambuco y colaboradores*® en
1984, Rubinstein y colaboradores en 19854,
Gianelli*? en 1985y Fernandez y colaboradores* en
1997. En esta Ultima publicacion, de la zona central
de Brasil, dela Universidad de Campinas, divulgada
en laRevista Brasilera de Reumatologia en 1997, in-
formaron 20 pacientes con PAN, 12 hombresy 8
mujeres. Dieciséisdelos pacientescon PAN sistémica
y cuatro con PAN estrictamente cutanea. Los pacien-
tes con PAN sistémica se caracterizaron por tener
hipertension arterial y sintomas muscul oesguel éticos.
Se describen las lesiones cutaneas como |lesiones
purpuricas, nodulares, ulceradas, fendmeno de
Raynaud (FR) y necrosis digital. La edad de los pa-
cientes oscil6 entre los 19 y los 70 afios y €l prome-
dio de evolucion de la enfermedad fue de 1,87 afios,
cinco pacientes (cuatro hombresy unamujer) murie-
ron debido a su compromiso renal, cardiaco y por la
septicemia. El antigeno de superficie de lahepatitis B
(HBsAQ) fue positivo en dos de ocho casos.

Kissy colaboradores* en la RevistaBrasilerade
Dermatol ogia describen once casos de PAN cutanea
relacionada con el estreptococo B hemolitico del gru-
po A, siendo esta descripcion una de las series méas
grande de la literatura, sobre esta asociacion.

Sobre arteritis de Takayasu en Brasil, Emilia Sato
y colaboradores* en 1998 en laregion del Centro-
Sur de Brasil, en un periodo comprendido entre 1993
y 1997, estudiaron 34 pacientes, 28 de ellos muje-
res. De éstas, 20 son de raza blanca, con un prome-
dio de edad de 27,7 afios y el tiempo de evolucion
de laenfermedad oscil 6 entre dosy 360 meses, pro-
medio cuatro meses. Las manifestaciones clinicas al
tiempo del diagnostico fueron claudicacion en miem-
bros superiores en el 32%, claudicacion en miem-
brosinferioresen el 23%, pérdidade peso en el 15%,
fiebre en el 15%, insuficiencia cardiaca congestiva
en el 9%, cefaleaen el 6%, hipotensién arterial en el
6% y dolor precordial en el 6%. Durante el segui-
miento, el 60,7% de los pacientes presentaron dis-
minucién o ausencia de los pulsos en miembros
superiores; en el 56% de los pacientes se observo
unadiferenciadelapresion arterial de 10 mm en los
brazos, 53% tenian murmullo arterial y 29% soplos
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cardiacos. A 28 pacientes se les practico pan-
angiografia, con la cual 21,4% de los pacientes se
clasificaron de acuerdo a la clasificacion de Fujio
Numano en tipo I; 3,6% en €l tipo lla; 3,6% en el
tipo I11; 14,3% en € tipo IV; y 57,1% en €l tipo V.
Ninguno de los pacientes se ubicaron en el grupo
I1B. De acuerdo a esta clasificacion los pacientes de
origen brasilero tienen los mismos tipos clasificato-
rios que los pacientes con AT de Colombiay Japon.
Se observaron tres familias con dos casos. Se trata-
ron 33 pacientes con esteroidesy 11 pacientes reci-
bieron ademas metotrexate, cuyas dosis oscilaron
entre 7,5y 15 mg semanal. A nueve pacientes seles
practicé tratamiento quirdrgico. Dos casos atipicos
de AT por la asociacion con lesion cutanea de as-
pecto pelagroide en uno y con una morfea el otro,
se han informado en Brasil3* 46,

EmiliaSato, Hatta, Levy-Netoy Fernandez*’ rea-
lizaron en 1998 un estudio sobre 73 pacientes con
AT en tres centros hospitalarios universitarios.
Treinta 'y cuatro pacientes eran de la Universidad
Federal de Sao Paulo, 22 pacientes de la Universi-
dad de Sao Paulo y 17 de la Universidad Estadual
de Campinas; todos | os pacientes eran de raza blan-
ca, solo cuatro pacientes tenian ascendencia orien-
tal. Las caracteristicas clinicas de estos pacientes
fueron: promedio de edad de 27 afios, seguimiento
hasta cinco afios, ausencia o disminucion de los
pulsos en miembros superiores en el 85%, soplo
arterial en el 64,5%, claudicacion en miembros su-
periores en el 57%, cefaleaen el 45% hipertension
en el 35,5%, vértigo en el 29%, soplo cardiaco en
el 29%, pérdida de peso en el 27,5%, artralgias y/o
artritis en el 26%, fiebre en el 24,5% y claudica-
cion en miembros inferiores en el 20,5%.

De acuerdo a la clasificacion de Numano, que
estarelacionadacon los hallazgos angiogréficos, |os
tipos observados fueron: tipo | (21%) esdecir el arco
aortico, tipo llaen el 4%, el 11b no se observo, tipo
11 enel 4%, tipo 1V enel 14%y el tipo V en el 57%.
Es decir, los tipos més frecuentes fueron el | y el V,
tal como o observado en Japén, Coreay Colombia.
En el afio 2000 Emilia Sato, Lima, Espirito Santo y
Hatta*® publican un articulo sobre prondstico y tra-
tamiento en 30 pacientes, de las cuales 24 eran mu-
jeres, 22 pacientes blancas. Promedio de edad 27
anos, el intervalo entre el comienzo de los sintomas
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atribuidos ala AT y el diagnéstico oscil6 entre los
dosy los 348 meses, con un promedio de 24 meses.
En cuatro pacientes el diagnostico se realizo diez
anos después. ElI 90% de los pacientes recibié
esteroides, 12 pacientes recibieron esteroides con
metotrexate, con una buena respuesta en el 58%.
Procedimiento quirurgico se les practicé a diez pa-
cientes. Todos | os pacientes se estudiaron en el cen-
tro hospitalario de la Universidad Federal de Sao
Paulo entre 1993 y 1998.

Por invitacion del profesor Fujio Numano, a
Kurizawa, al norte del Japon, en noviembre de 1997,
EmiliaSato, Pedro Reyes, Julio Granadosy Antonio
Iglesias-Gamarra informaron los estudios de AT de
Brasil, México y Colombia. En México, 1996, Pe-
dro Reyes presidié la V conferencia internacional
sobre AT. El profesor Numano organizo6 once confe-
rencias internacionales sobre AT en el Jap6n y en
otros paises del mundo como Singapur y México.

Pocas series sobre AT en nifios, se han descrito
en Latinoamérica. De las series informadas se en-
cuentra la de Zapata Castellanos® en el Instituto de
la Crianca en Sao Paulo. Al revisar en formaretros-
pectiva los pacientes con esta enfermedad desde
enero de 1990 a enero de 2001, se estudiaron ocho
pacientes: dos masculinosy seisfemeninos. Laedad
deinicio del proceso fue de cinco afiosy cinco me-
ses. Las manifestaciones méas importantes fueron la
disminucién de los pulsos periféricos, hipertension
arterial en siete pacientes, insuficiencia cardiaca,
soplos, claudicacion e insuficiencia adrtica. El tipo
de compromiso arterial fue el siguiente:

Tipo | (un paciente).
Tipo 1B (un paciente).
Tipo 1V (tres pacientes).
Tipo V (tres pacientes).

En los nifios de esta serie, |os tipos més frecuen-
tesson el IV y e V. Tanto en la serie chilena como
en la brasilera, la hipertension arterial en los nifios
esunadelascaracteristicasdelaAT, por ello el Con-
senso de Eular*® para la vasculitis en los nifios in-
cluye la hipertensién como uno de los criterios. En
un estudio durante diez afios de la Universidad Fe-
deral de Rio de Janeiro, sobre vasculitis, €l eritema
elevatum diutinum solo se demostré en un caso, lo

gue demuestra que este tipo de vasculitis es poco
frecuent e en Lat i noaméri ca>®. Se han publicado otros
50 informes de casos donde se describen todas las
vasculitis primarias pero no se describe un detalle
diferente a lo publicado en la literatura internacio-
nal. En un trabajo presentado en el 8th Annual
European Congress of Rheumatology (Eular) 2007,
en Barcelona, BA Cruz, MLMT Hybner y ALV de
Melo del Departamento de Reumatologia (ABO470)
informan por primera vez la asociacion de fibrosis
pulmonar y poliangeitis microscopica.

Centroamérica

Muy pocas publicaciones se han realizado en
Centroamérica sobre vasculitis primaria; entre las
pocas series publicadas estalade M. Alegria®t en el
Congreso Panamericano de Reumatologia en Lima
(Pert1), en agosto de 2006. Se estudiaron 40 pacien-
tes con enfermedad de Kawasaki del Hospital Ben-
jamin Bloom, de San Salvador. L os pacientes tenian
una procedencia urbana. Fueron 22 hombres 'y 18
mujeres. Promedio de edad: 2,3 afios (5 meses a 12
anos). Los datos clinicos més frecuente fueron: fie-
bre (100%), rash (95%), conjuntivitis en el 90%,
adenomegalias cervical es 85%, alteracion de la mu-
cosa 80%, cambios de descamacién en las falanges
distales en el 100%, lineas de Beau en el 85%, me-
ningitis aséptica en el 2%.Veinticuatro pacientes te-
nian anormalidades cardiacas como taquicardia,
alteraciones electrocardiogréficas, vasculitis, miocar-
ditis, ectasia de las coronarias y en dos casos,
aneurismas de las arterias coronarias. El tratamiento
gue se les practico fue aspirinay gammaglobulina
intravenosa en 30 (75%) de los pacientes.

Ricardo Saenz, de Costa Rica, realizo una reco-
pilacion de los casos publicados en este pais. Se han
documentado 32 pacientes: 10 con granulomatosis
de Wegener y 22 con sindrome de Henoch-Schén-
lein; al parecer, el comportamiento clinico de estos
pacientes no difiere del comportamiento informado
en laliteratura internacional y latinoamericana.

Un informe de caso muy interesante es el descri-
to por Castresana Isla, Gisella Herrera-Martinez y
José Vega-Molinab2, quienes describen una mujer
de 29 afos, quien recibié tres dosis de 20 mg de una
vacuna contra la hepatitis B derivada del plasma,
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que le generd un cuadro clinico caracterizado por
eritema nodoso, hepatitis granulomatosa y una
arteritis de Takayasu que comprometia la arteria
subclaviaizquierda y la arteria axilar izquierda. Es
el primer caso informado en laliteratura. Esta vacu-
na se implement6 en Costa Rica en 1985, auspicia-
da por la Fundacion Hope. Hay algunos informes
de caso, como los de Achuray colaboradores® en
Panama sobre un paciente de GW, algunos casos de
vasculitis por hipersensibilidad por Floresy Arturo®
de Guatemala, un caso atipico de EK con aneurisma
sacular gigante de la arteria descendente anterior por
Mas Romero y Bouzid Jiménez* de Costa Rica, y
un caso de una paciente de 18 afios con purpura de
Henoch-Schonlein en Costa Rica®®. Nos llaman la
atencion las pocas publicaciones de |os paises cen-
troamericanos en este tema; creemos que |0s casos
de vasculitis no se estan informando.

Chile

Larevistamédicade Chile esunainstitucion como
revista para Latinoamérica ya que desde su funda-
cion, en el siglo XIX, no hatenido interrupcion, 1o
gue nos permite poder analizar la historia de las en-
fermedades en este pais. La primera publicacion so-
bre vasculitis primaria corresponde a dos casos de
AT, redlizada por Motlisy Alessandri en 1958'. En
1961, Correay colaboradores®” publican una obser-
vacion anatomo-patol dgica, en 1966 Nogueray co-
laboradores®® introducen laangiografiaparael estudio
delaAT y estudian 13 pacientes con el sindrome del
arco aortico. Dos afios después, Bianchi y colabora-
dores® informan sobre 13 pacientes. Este mismo au-
tor del Hospital El Salvador, para ingresar como
miembro de nimero de la sociedad chilena, en la se-
siondel 15 de abril de 1969 informa sobre 23 pacien-
tes entre los afios de 1960 y 1968. A 20 pacientes se
les practico cateterismo arterial, cinco braquia y quin-
ce através de la arteria femoral. Chile es uno de los
primeros paises en practicar la biopsia arterial. Esta
se realizé en cuatro pacientes. dos en la porcién ex-
tra-escalénica de lasubclavia, uno en la arteriapedia
y €l otro en la porcion lateral de lafemoral. La edad
de los pacientes oscilaba entre los 15 y 52 afios, pro-
medio 31 afos, 21 del sexo femenino y dos del mas-
culino. Los sintomas isquémicos se observaron asi:
cuatro cerebrales, dos oculares, 21 en miembros su-
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perioresy cuatro en miembrosinferiores. Escudrifian-
do estas publicaciones paraanalizar €l tipo de AT, de
acuerdo alaclasificacion de Fujio Numano, en el es-
tudio de Cristian Bianchi®® el compromiso arterial de
estos pacientes fue:

1. Arco adrtico: en 20 pacientes
a. Carétidas 6, bilateral 3.

b. Subclavia: 20, bilateral 7.

c. Tronco Braquio-cefélico 5.
d. Vertebral: 6, bilateral 2.

c. Aorta ascendente: 5.
Aortatorécicay abdominal: 10
Aorta descendente y abdominal: 8
Tronco celiaco: 2

M esentérica superior: 1

Renal 4, bilateral: 1

Iliaca 3, bilateral 3

Aorta abdominal 50% de los 20 pacientes
estudiados.

De acuerdo a esta distribucion, la AT en Chile
son los tipos | y V de acuerdo ala clasificacion de
Fujio Numano. Héctor Gaticay colaboradores® en
1987 informan otros 11 pacientes de la seccion de
reumatologia del Hospital clinico de la Universidad
de Chile. La edad promedio de los pacientes fue de
25 anos, cuyo rango oscilaba entre los 9 y los 31
anos, 10 pacientes mujeresy un nifio de 9 afios. Este
esuno delosprimerosinformessobre AT en un nifio.
Casi simultdneamente con este informe, existe el de
Saiechy colaboradores en Chile, donde seinforman
10 nifios con hipertension renovascular, evaluados
entre 1976 y 1986, cuatro de los cuales tenian AT.

En el informe de Gaticay colaboradores®®, utili-
zaron laclasificacion de Ueno, modificadapor L upi®!
en cuatro tipos. De los once pacientes estudiados, €l
compromiso de acuerdo al tipo fue el siguiente:

© N o o M w D

Tipo | 5/11 pacientes.
Tipo 1 1/11 pacientes.
Tipo Il 4/11 pacientes.
Tipo IV 1/11 pacientes.
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El tipo 11l o mixto combina arco adrtico con la
aortaabdominal y lasarteriasrenales, esdecir, tipo |
y V de Fujio Numano.

L as arterias més comprometidas fueron:

Subclavia izquierda 10/11
Cardtida izquierda 8/11
Carotida derecha 4/11
Vertebral izquierda 4/11
Aorta abdominal 4/11

Pero Gaticay colaboradores® informan ademéas
los casos de vasculitis sistémicas primarias del Hos-
pital clinico de la Universidad de Chile en el perio-
do de 1973 a 1983; en total estudiaron 56 pacientes:
Veinticinco pacientes con purpura de Henoch-
Schonlein, ocho con granulomatosis de Wegener,
nueve con poliarteritis nodosa, dos con angeitis de
Churg-Strauss, once con AT y un caso de vasculitis
de pequefios vasos no clasificable. En este articulo
solo seanalizo laAT.

Juan Alberto Fierro, Raguel Cuchacovic, Ma.
Rodriguez, MariaAdrianaParraBlancoy MariaCris-
tina Soto® informan sobre cinco pacientes con
glomerulonefritis proliferativa e inflamacion
granulomatosa y necrosis fibrinoide de los peque-
flos vasos anivel delos pulmonesy mucosanasal, a
los cuales se les practico un estudio clinico-patol 6-
gico. A estos pacientes les encontraron titulos altos
de C-ANCA. Estos cinco pacientes corresponden a
una granulomatosis de Wegener generalizada.

Uno de los estudios chilenos importantes sobre
vasculitis primaria lo realizan Marcela Cisterna,
Lilian Soto, Sergio Jacobelli, Maria Angélica
Marinovic, Alex Vargas, Elizabeth Sobarzo, Jorge
Saavedra, Karina Chavan, Gabriela Meléndez, Ca-
rolinaFoster, Daniel Pacheco y Eduardo Wainstein®
del grupo de estudio de las vasculitis de la Sociedad
Chilena, de Reumatologia, quienes estudiaron 173
pacientes con diagndstico de vasculitis sistémica
primaria en las diferentes instituciones hospital arias
de Chile. Excluyeron 50 pacientes por no reunir los
criterios y solo informan sobre 123 pacientes, 50
pacientes con GW y 65 con PAM. Estas vasculitis
comprometen a hombres como a mujeres en edad
media de |la vida. El promedio de edad de los pa-

cientes con GW es de 50,9 +/- 14,03 afos, y en los
pacientes con PAM de 58,7+/- 15,54 afios. En estos
ultimos encontraron un discreto predominio en las
mujeres sobre los hombres. Sobre las pruebas de la-
boratorio, €l 76% de PAM tenian P-ANCA (+) 3%
C-ANCA (+) y 21% ANCA (-).

EnlaGW, 79% tenian C-ANCA (+), 17% tenian
P-ANCA (+) y 4% eran ANCA (-). Latasade morta-
lidad de ambas vasculitis es elevada: 17% en GW y
18% enlaPAM. El promedio de seguimiento es bajo,
yaque en la GW la mediana de seguimiento fue de
20 mesesy parala PAM de 15 meses. Entre |os pa-
cientes, que presentaron el sindrome de pulmon-ri-
fidn, lamitad fallecieron de un total de 24 pacientes.
L os pacientes con PAM que tenian una elevacion de
la creatinina o un sedimento con hematuria dismor-
ficay cilindruria, asociada a una hemoptisis y con
mononeuritis maltiple, fueron los casos con mal pro-
néstico, al igual que los pacientes con GW con
creatinina de més de 2 mg/dl también tenian mal
pronéstico. En conclusion, el diagndéstico oportuno
de estos pacientes y la instauracion de una terapia
adecuada eslo masimportante parareducir lamorbi-
mortalidad de estas dos vasculitis. Este trabajo fue
unainiciativa de la Sociedad Chilena, de reumato-
logia, durante la presidencia del doctor Daniel
Pacheco en el afio 2001. Pensamos que las socieda-
des reumatol6gicas de Latinoamérica deberian te-
ner estos retos para poder establecer |a prevalencia
e incidencia de estas enfermedades. Rall Barria, K
Abarca, Helen Stegmaier, F Heusser, P Céspedes y
E Tal esni k %4, de la Pontificia Universidad Catélica
de Chile en Santiago, analizan 57 pacientes con enfer-
medades de Kawasaki, (E.K), desde 1987 hasta el
2002. Veinte (34%) fueron menores de un afio, 33
(56%), de uno a cinco afios, y 6 (10%) mayores de
cinco anos. Larelacion hombre: mujer fuede 1,14:1.
No encontraron variacion estacional. Cincuenta
(85%) corresponden a casos tipicos de EK y nueve
(15%) a la forma incompleta, especialmente en los
menores de un afo. Quince (25%) presentaron anor-
malidad desde |as arterias coronarias, de los cuales,
siete eran menores de edad. Doce (20%) tenian dila-
tacion de las coronarias y tres (5%) aneurismas de
las arterias coronarias. El 77 % delos pacientesreci-
bieron tratamiento con gammaglobulinaintravenosa.
Lamortalidad fue de 1,7%, es decir 1/59. Estainfor-
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macion se publicé en el Congreso Panamericano de
Lima (Peru) en agosto de 2006.

Sobre vasculitis primariaen nifios, Saiech y cola-
boradores®® estudiaron diez infantes con hipertension
renovascular (cuatro nifiosy seis nifias) cuyas eda-
des oscilaron entre los dos meses y |os doce afios.
Este estudio sellevo acabo entrelos afiosde 1976 y
1986; cuatro de estos nifios tenfan arteritis de
Takayasu.

Existen algunos informes de casos sobre hemo-
rragia pulmonar secundaria a una reactivacion tar-
diade un sindrome de Churg-Strauss en un paciente
en hemodidlisis cronica®®, un caso de arteritis de cé-
lulas gigantes, en un paciente de 77 afos®’, cinco
casos de pacientes con GW, todos con C-ANCA po-
sitivos de Fierroy colaboradores®®, una paciente con
PAM de 48 afios de edad®®, un caso con unainsufi-
cienciarenal rapidamente progresiva®® y unapacien-
te de 18 aflos con GW™.

Tres publicaciones sobre vasculitis de pequefios
vasos. una del servicio de Dermatologia del Hospi-
tal Barros Luco, entre los afios de 1988 y 1996 por
L6pez de Maturanay colaboradores’, otra publica-
cion realizada por Chuagui y colaboradores’ en
donde se estudian 23 pacientes y otra publicacion
de 24 pacientes del Hospital Roberto del Rio por
Tordecillay Colaboradores’. En estas tres publica-
ciones la mayoria de |os pacientes consultaron por
una purpura pal pable. Otra serie importante esla de
Deluchi y colaboradores donde informan sobre 47
pacientes con sindrome de Henoch-Schoénlein del
servicio de pediatria del Hospital Sotero del Rio en-
tre los afos de 1980 y 1985. No informa nada nue-
VO con respecto alaliteraturainternacional.

En 1988 el motivo de latesis fue sobrelaviday
obrade Leo Buerger. Como anécdota historica, Oscar
Neiray Daniel Pacheco realizaron uno delos prime-
ros simposios sobre vasculitis, pero coincidié con la
destruccién delastorresgemelasen New York el 11
de septiembre de 2001, y s6lo logré asistir Paul Ba-
con, de Inglaterra.

Colombia

El primer caso publicado en Colombia sobre
vasculitis primaria fue realizado por Miguel Marifio
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Zuleta'3, sobre un paciente con panarteritis nodosa,
aquien selerealizd el estudio de patologiaen Duke
University, el paciente habiafallecido el 6 de agosto
de 1940. Pero el primer caso comprobado en Co-
lombia fue presentado por Andrés Rosselli Quijano
en la sesion de la Academia Nacional de Medicina
del 23 de octubre de 1948 y publicado en larevista
de la Facultad de Medicina de la Universidad Na-
cional de Colombia, en el nUmero de diciembre de
1948, Los doctores Rosselli y Villaguiran (médi-
cosinternos) analizaron la evolucion de un paciente
de 36 afios, con un cuadro clinico que fue desde sus
prodromos, caprichoso en sus sintomas, polimorfo
y accidentado en su evolucion, por 1o que los inter-
nos mencionados consultaron al profesor Alfonso
Uribe Uribe, por esa época considerado €l internista
mas prestigioso de Colombia, para analizar el cua-
dro clinico caracterizado por fiebre, con un curso
cronico tan poliformo, asociado aproblemas renales
y a una polineuropatia. Con estas manifestaciones
clinicas, Uribe planteé el diagndstico de periarteritis
nodosa, documentado en el estudio de la biopsia
del masculo pectoral mayor realizada por el doctor
Egon Litchemberger, alumno del profesor Paul
Klemperer del Hospital Monte Sinai de NuevaY ork.
Solo hasta 1959, William Rojas’™, en larevista An-
tioquia Médica, informa dos casos. un obrero de
24 anos (edad no usual paradiagnostico) y una pa-
ciente de 50 afnos.

En 1977, Reina, Lechter y Chamorro Mera’® pu-
blican un articulo en laRevistaActaMédicadel Va-
[le en el que describen la arteritis de Takayasu en
cuatro nifios; a parecer este es el primer articulo
sobre arteritis de Takayasu (AT) en nifios que se pu-
blica en Latinoamérica. Posteriormente, Moreno y
Acosta’” en la Revista Colombia Médica informan
otros 25 casosde AT (entrelosafiosde 1970y 1986).
L os hallazgos angiograficos fueron: arteriasubclavia
60%; aorta abdominal 52%, arco adrtico y aorta as-
cendente 44%; arterias renal es 44%,; arterias carétidas
40%; troncoinnominado y arterias vertebrales 12%.

En 1998, Carlos Cafas, Jiménez, Ramirez, Uribe,
Tobon, Torrenegra, Cortina, Mufioz, Gutiérrez, Res-
trepo, Pefia e I glesias-Gamarra’® informan en un ar-
ticulo en el International Journal of Cardiology
sobre 35 casos de AT (26 mujeresy 9 hombres) do-
cumentados en los 15 aflos previos ala publicacion,
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procedentes de varias regiones de Colombia. En esta
informaci6n se demuestra que de acuerdo alaclasi-
ficacion de Fujio Numano, la AT en Colombia fue-
ronlasdel tipo | (ramasdel arco adrtico, en el 34,5%)
y laV (compromiso del arco adrtico, aorta torécica
y abdominal); no encontramos ningun caso de tipo
[11 (aorta descendente y abdominal). La AT en Co-
lombia es parecida a la que se observa en el Japon.
Dos afos después en el Internacional Journal of
Cardiology, Salazar, Varela, Ramirez, V asguez, Egea,
Y unis e Iglesias-Gamarra’® demuestran que laAT se
asocia a HLA-DRBI 1602 y DRBI 1001. El alelo
HLA-DRBI 1602 es un marcador amerindio, lo cual
esta relacionado con un ancestro de origen asiético,
y el alelo HLA-DRBI 1001 también es un alelo de
origen asiatico. No encontramos asociacién con la
presenciadel HLA B*52 que se observaen Japény
Corea, ni con el B5 que se observa en la India. En
cambio en México, laAT se asocid aunagran hete-
rogeneidad de los alelos B* 39; B* 15y B*40; estos
subtipos son de aparente aparicion en la generacion
reciente de México, probablemente por eventos de
recombinacion a nivel del Intron 2.

En 1999, Chamorro-Meray Llanos® informan en
la Revista Colombia Médica el caso de unamujer de
23 afos, con aneurismaadrticoy estenosisde carétida
comun y subclaviaizquierda, tipo 11 de Numano. Sa-
nabriay colaboradores®, en el 2002, en |os resime-
nes del XVII Congreso Colombiano de Medicina
Interna, informan el caso de una mujer adolescente
de 15 afios con AT, tipo V de acuerdo ala clasifica-
cion de Numano.

En 2004, Hamdan y colaboradores®? informan en
la Revista Colombiana de Cardiologia un caso de
unapaciente de 42 afioscon AT delaarteriacarétida
comun bilateral, grupo | de la clasificacion de
Numano, a quien se le practicé una angioplastia
percutédnea e implante de stent; Aguirrey Restrepo®?
informan otro caso, en una paciente de 15 afos, de
evolucion acelerada, tipo V de Numano.

En 1995, Alonso Cortinay Padilla de la clinica
Enrique de |la Vega en Cartagena, informan tres ca-
sos de vasculitis de células gigantes de localizaci6n
poco usual en el V Congreso de Reumatol ogia®*.

Las vasculitis de mediano calibre que fueron las
gue se describieron histéricamente como las méas

conocidas, como la panarteritis nodosa, en Colom-
bia se describieron en ladécada de 1940, pero solo
hasta el afio de 1992, José Félix Restrepo y cola-
boradores® de la Universidad Nacional informan
otros dos casos de polineuropatia simétrica de las
extremidades secundariaauna PAN, como unapre-
sentacion poco usual. En el afio de 1996, Gutiérrez
y colaboradores!?, al estudiar 12.683 protocolos de
autopsias del Hospital San Juan de Dios, solo se
documentaron 34 casos de vasculitis primariay de
estos casos diez casos de PAN nodosa. En 2003 y
2004, Jorge Cantillo y colaboradores®®8’ del Hos-
pital San Rafael de Bogota describen otros dos ca-
sosde PAN. Sobre laenfermedad de Kawasaki, que
son de las vasculitis primarias que se observan méas
frecuentemente en los nifios, Garciay colaborado-
res en 19878 y Chalem y colaboradores® en 1995
informan dos pacientes: unamujer de 27 afiosy un
adolescente de 15 afios con EK, pero alamujer, de
27 afos, se le diagnostico la enfermedad a los tres
afnos. Existen otras publicaciones como las de
Trujillo y Megjia® en el afio 2003, Murcia® y
Jaramillo y Aguirre®, en las que se informan ocho
pacientes. Clara Malagén informa ocho casos de
EK en lainfancia®.

Sobre las vasculitis primarias de pequefios vasos,
la granulomatosis de Wegener es de las que més se
hainformado. Al parecer, |os primeros dos casos de
esta patologia fueron los informados por Gabriel
Toro, Méndez, Alvarado, Lichtenberger y Cantillo%,
pat6logos del Hospital San Juan de Dios de Bogota,
en larevistadelafacultad de medicinadelaUniver-
sidad Nacional de Colombiaen el articulo “ Angeitis
necrotizante sistémica no supurativa’, en donde se
describen dos autopsias: una de un hombre de 36
anos del Instituto Nacional de Cancerologiay otra
de una mujer de 58 afios (del Hospital San Juan de
Dios) con criterios de granulomatosis de Wegener.

En 1976, Bedoya e Hidron®, en Antioquiamédi-
ca, informan el primer caso de una GW localizada;
posteriormente se han realizado varios informes de
casos, como |os realizados por |glesias-Gamarra®,
en larevista Salud Uninorte, Gutiérrez y colabora-
doresen 1996, Villamizar y Sandoval en el 2000%,
Pedorozo y colaboradores® en 2001, Vallgjoy cola-
boradores® en 2005 y Cantillo y colaboradores®
en el 2006.
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Cuba

Posiblemente uno de los primeros casos de
vasculitis primaria descritos en Latinoamérica fue
realizado por E. Galan, en el boletin de |a Sociedad
Cubana de Pediatria en un nifio*2.

En Cuba, existen pocos informes sobre serie de
casos de pacientes con vasculitis primaria; uno de
ellos es el publicado por Sandalio Durén Alvarez y
colaboradores'®, en larevista Cubana de pediatria,
en 1985, en el que se estudiaron 52 pacientes con
sindrome de Schonlein-Henoch. La frecuencia en-
tre los dos sexos es similar, pero se encontré un
incremento en los meses invernales. Las manifesta-
cionesclinicasy delaboratorio fueron: lesiones cuté&
neas en el 100% de los casos, artralgias en el 31,5%,
dolor abdominal en €l 44%, artritisen el 32,7%, fiebre
de mas de 38°C en el 21,1%, hematuria microscopi-
caen el 17,3%, proteinuriaen el 15,4% enterorra-
giaenel 11,5%, melenaen el 3,8% e hipertension
arterial en el 1,9%. Se documentd compromiso re-
nal en el 35% de los pacientes y se aislo estrep-
tococo beta hemolitico en el 46% en el exudado
faringeo y en el 77% de los casos el ASTO se en-
contraba elevado. El 29% de los pacientes tuvie-
ron una recaida.

Dos estudios, publicado uno en larevista Cuba-
na de Hematologia, Inmunologiay Hemoterapia en
el afo 2002 por Ana Maria Guerreiro Hernandez y
colaboradores'®?y el otro articulo por ElenaKokuina
y colaboradores'®® en la Revista Cubana de Medici-
na en el 2003, tenian como objetivo implementar
lastécnicasdel C-ANCA y el P-ANCA parael diag-
nostico de las vasculitis primarias. Los pacientes es-
taban adscritos a hospital clinicoquirargico de los
hermanos. Se describen 19 pacientes con vasculitis
de pequefios vasos asociadas a ANCA, distribuidas
de la siguiente forma: seis casos de PAM, cuatro
pacientes con GW, siete con glumerulonefritis pauci-
inmune posiblemente PAM, dos pacientes con sin-
drome de Churg-Strauss; once de |os pacientes eran
hombres y ocho mujeres con un promedio de edad
de 44 afos. También informan 45 pacientes con
vasculitis no precisada, de los cuales 12 tenian C-
ANCA (+).

Entrelos casosde vasculitisno asociadaa ANCA,
seinforman 59 pacientes (29 hombres, 30 mujeres):
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ocho casos de purpura de Schonlein-Henoch, nue-
ve casos de crioglobulinemia esencial mixta, 13 de
vasculitisleucocitoclésticay 29 no clasificadas. Los
pacientes tenian un promedio de edad de 34 afios.
Informan ademas un caso de PAN y tres pacientes
con vasculitis granulomatosa por enfermedad de
Behoet.

México

En 1848 Rafael Lucio? describe el fenémeno de
Lucio. Posterior a este hecho, en el campo de las
vasculitis han sido muy importantes | os aportes del
ilustre reumat6logo mexicano Donato Alarcon
Segovia, fellow de Medicina Interna, y de Arnold
Brown?®, pat6logo de la clinica Mayo en Rochester,
quienes realizaron la segunda clasificacion de las
vasculitis doce afios después de la primera, hecha
por laDra. Pearl Zeek'%. Se consideraque laclasifi-
cacion de Alarcon Segoviay Brown?® fue un hito en
1964, ya que seguin Pedro Reyes “ expandi6 |os con-
ceptos de Zeek, enriqueciendo la discusion de un
temaen revision”, que adn lo continda siendo?.

En el prélogo del libro sobre vasculitis necroti-
zantesy sindromes asociados de | os profesoresgle-
sias, Méndez, Valley Osorio, de Colombia editorial
Salvat de 19821%, se describelo escrito por el maes-
tro Alarcén Segovia sobre la historia de la clasifica-
cion delasvasculitisprimarias. Asi lo describe: “Era
el primero de los cinco inviernos que habria de pa-
sar en Rochester, Minnesota, la costumbre de que
cada uno de los residentes en Medicina Interna pre-
sentaran un seminario en una sesién general que se
[levaba a cabo los martes en la noche, en el edificio
de investigacion. Los temas de |os seminarios se es-
cogian de unalista, por orden dellegadaalaoficina
de ensefianza, por lo que, enterado de eso, estuve
pendiente de la notificacion correspondiente para
correr a esa oficina'y escoger mi tema. Llegué de
segundo. El temario era de la mayor actualidad: la
Medicina Interna en 1962. Empero, no vacilé, ya
pensaba dedicarme a la Reumatologia y a la
Inmunologia Clinica. Firme junto al tema Vasculitis
COoN necrosis”.

“Mi arrepentimiento al iniciar €l estudio delali-
teratura duré hasta que encontré los trabajos de cla-
sificacién de la doctora Pearl Zeek!4. Si no hubiera
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sido ella, el tema seguiria siendo incomprensible y
un ejemplo mas de la necedad, miopia e inflexibili-
dad humanas. Mediante sus escritos pude darme
cuenta de lo que habia sucedido a partir de la
descripcion de la periarteritis nodosa por Kussmaul
y Maier’. A pesar de que su descripcion eraprecisay
clara, pronto predominé lasolanocién de que habia
inflamacion y necrosis de la pared vascular y a to-
daslasvasculitis seles confundio con laperiarteritis
nodosa. Esto se acentu6 cuando seincluyeron casos
con compromiso pulmonar y llegd a colmo, toda-
via después de | as publicaciones sobre clasificacion
de la doctora Zeek'®4, cuando Rose y Spencer©®
publicaron un estudio sobre poliarteritis nodosaala
gue dividian en dos grandes grupos, con compro-
miso pulmonar y sin é. Era un monumento a la
mezcla de peras con manzanas” 1%,

“En el interin entre las publicaciones de Zeek y
mi seminario, se describieron muchas vasculitis nue-
vasy, parasituarlas, hube dereclasificar lasvasculitis
siguiendo los lineamientos de Zeek. Esto requirio
de un estudio detenido y, en algunos casos, corres-
pondencia con los autoresy revision de fotografias.
La explosién de los conocimientos en inmunologia
en general y acerca de los mecanismos de dafio
inmunol égico en particular tuvo como consecuen-
cia que la clasificacion publicada por mi con
Brown?!®, en 1964, requiriera revision y que esta
nueva clasificacion incluyera ya los mecanismos
patogénicos. Empero, en solo tres afios, esta clasifi-
cacion ha requerido una nueva revision (1980)%7,
laque ya se antoja necesitada de unarevision perio6-
dica, tal vez anual”1%.

“Ha dicho Octavio Paz que ‘el |atinoamericano
€s un ser que vive en los suburbios de occidente...
en las afueras de la historia’. Si vamos también a
estar en las afueras de la ciencia, en la penumbra de
lamedicina, méas valdria que nos conquistaran. Pero,
si hemos de seguir siendo libres, indémitos, orgu-
[losos, requerimos de nuestros propios medios, nues-
tras propias aportaciones a la ciencia, nuestros
propios libros’.

Posteriormente en 1977?° y en 1980'%" present6
nuevas versiones actualizadas de sus ideas de clasi-
ficacién de las vasculitis primarias, incorporando lo
mas avanzado del conocimiento en ese momentoy,
con matices menores, son base de clasificaciones

presentadas por otros autores. La idea central, de
acuerdo ala observacion de Reyes, es analizar alas
vasculitis como un espectro continuo de cambios
tisulares desde |la angeitis pura hasta el granuloma
puro. De acuerdo alas observaciones de Luis Felipe
Flores, en un homenajeal profesor Alarcén-Segovia,
analizalasclasificacionesde 1977y 1980. “En 1977,
Alarcon-Segoviaamplio dichaprimeraclasificacion
alaluz del conocimiento de los distintos mecanis-
mos patogenéti cos conocidos. En suampliacion, hizo
hincapié en que esta nueva propuesta estaba sujeta
a renovacion o cambios totales, de acuerdo con la
adquisicion de nuevos conocimientos. Dividio alas
vasculitis en tres grupos. €l de la poliarteritis, el de
las mediadas inmunol 6gicamente y la de las células
gigantes. Refinando la publicacién de 13 afios an-
tes, amplio el segundo grupo para incorporar a la
vasculitis crioglobulinémicay |las distintas expresio-
nes vasculiticas de alergia; separo6 definitivamente a
estas formas de la poliarteritis, la enfermedad de
Wegener, el sindrome de Churg-Strauss e incluso, el
de Cogany lasvasculitisretiniana; y, por vez prime-
ra, incluyo en una clasificacion la arteritis de
Takayasu junto con la arteritis temporal”.

“Tres afos después, cambid los términos de
‘inmunol 6gicamente mediados’ por losde ‘vasculitis
de pequefios vasos' paradiferenciarlas delasdeva-
sos medianos (en las cualesincluy6 alaenfermedad
de Kawasaki y la de vasos grandes); el grupo de
pequefios vasos fue el méas amplio y en €l incluyo
enfermedades del tejido conectivo que se acompa-
fia de vasculitis, enfermedades infecciosas que cau-
san vasculitis y las formas idiopéticas primarias”’.

Estastresclasificacionesde Alarcén-Segoviafue-
ron el derrotero para disefiar la clasificacion de la
ACR Yy Chapel Hilli, él fue el pionero en orientar las
clasificacionesy fue el unico latinoamericano en par-
ticipar enlaclasificacion delaACR. También en 1980
con Efrain Diaz Jouanen realizd unarevision de los
criterios diagndsticos y terapéuticos en el paciente
con vascul i ti s, (Figural).

En 1990 con Jorge Sanchez Guerrero, Gutiérrez
Urefia, Villader, Reyes e Iglesiast®® informaron 11
casos sobre vasculitis asociadas a neoplasias
hematol 6gicas o tumores sblidos 'y se indicé laim-
portancia del valor de las vasculitis como un dato
inicial de un tumor en ciertos pacientes.
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Figura 1. Profesor Donato Alarcén-Segovia.

Ademésdel Instituto Nacional de Cardiologia(Ig-
nacio Chavez) y delasinstituciones en el mundo en
donde se ha estudiado la AT, descrita por Mikito
Takayasu en 1908'%°, a continuacién describiremos
como ha observado el doctor Pedro Reyes la histo-
riade la arteritis de Takayasu en México. “La histo-
riadelaarteritisde Takayasu en México esilustrativa
de errores que causan retrasos en el saber médico
por timidez o desidia en la comunicacion de obser-
vaciones afortunadas’ 2.

En 1946 en el entonces flamante Instituto de
Cardiologiafundado el 18 de abril de 1944, un gran
oftalmologo, Magin Puig Solanes*¢, observé laguir-
nal da peripapilar de comunicaciones arteriovenosas
en el fondo de ojo de dos mujeres jovenes, latipica
imagen descrita por Takayasu en 1908 sin em-
bargo, no comunico esas observaciones. Diez afios
después un cirujano cardiovascular, ¢Sanchez
Botello?, publico un caso que habia estudiado en el
Hospital Universitario de Monterrey y tuvo laprimi-
ciaen laidentificacion delaarteritis de Takayasu en
México''t, Poco después los casos de Puig Solanes
vieron laluz en unarevista de su especialidad, pero
no fueron los primeros?16,

“Pronto los médicos del Instituto Nacional de
Cardiologia contribuyeron con més casos, Paolo
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Ginefra publicé una pequefa serie y a esta siguie-
ron descripciones clinicas que ejemplificaban lava-
riabilidad de la arteritis de Takayasu y consolidaban
laimpresién de que esta vasculitis primaria era una
enfermedad rel ativamente comin en México, un pais
con poblacién mestizay con una proporcién grande
deindigenas, datos que, en aquellos tiempos no fue-
ron apreciados en su importancia’?.

Estas primeras épocas fueron casi un coto exclu-
sivo de cardidlogos y cirujanos cardiovasculares
como observadores interesados en la enfermedad,
ademés de la contribucion del Instituto es de desta-
car una serie de casos en nifios, publicadaen el Bo-
letin Médico del Hospital Infantil, tal vez pioneraen
laliteratura pediétrica en el campo particular de las
vasculitis primarias®11#115,

“En esos primeros afios hay que acreditar el de-
sarrollo de técnicas panaortograficas que fueron el
método diagndstico con rango de estandar de oro
hasta hace muy poco tiempo”2.

A fines deladécadadelos 60 ya habiaun nume-
ro no despreciable de observaciones clinicas, casos
aislados, series de casos que reiteraban la primacia
de la arteritis de Takayasu como una vasculitis pri-
maria relevante por su incidenciay prevalencia en
Méxicot®124 Al inicio de la década siguiente hay
una contribucion seminal de reumatélogosy un no-
table cirujano cardiovascular que trabajaban en €l
Centro Médico Nacional del Instituto Mexicano del
Seguro Social, vecinos al Instituto de Cardiologia:
Mintz, Fraga, Valle, reumatélogosy Gilberto Flores
| zquierdo?* comunicaron el efecto de los glucocor-
ticoides en la arteritis de Takayasu e iniciaron el es-
tudio terapéutico en esta enfermedad, hasta ese
entonces victima del nihilismo terapéutico que ha
tenido en ocasiones seguidores escépticos ante una
enfermedad en donde es dificil valorar actividad cli-
nica y tiende naturalmente a estabilizarse a través
del desarrollo lento pero seguro de circulacion cola-
teral supletoria que reduce paulatinamente laisque-
miaregional. Losglucocorticoidesfueron el remedio
para las manifestaciones sistémicas y dieron la evi-
denciainicial de que la intervencion médica podia
ser de valor en el manejo de esta vasculitis?.

En la década de los 70 dominan las observacio-
nes de patélogosy clinicos, centradas en la hipéte-
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sis de que habria una relacién entre una infeccion
particular, unaforma de micobacteriosis diferente a
latuberculosis pulmonar y el desarrollo delaarteritis
de Takayasu'?>-1%8, a similitud de lesiones exami-
nadas un tanto superficialmentey laocurrencia, rara,
pero magnificada de lesiones cutaneas de tipo erite-
ma nodoso, y la muy rara del eritema indurado de
Bazin en unos pocos casos de arteritis de Takayasu,
asi como la peculiar reactividad del enfermo con
arteritis de Takayasu a la intradermorreaccion de
Mantoux dio base a especul aciones patogénicas con
mucho entusiasmo, pero escasa evidencia, y un es-
tudio donde se practicaron reacciones de Mantoux
con derivados proteicos de distintas micobacterias,
sin un control apropiado, fue interpretado con sesgo
para prestar solidez a una hipotesis seductora que
no fue sometida a prueba con métodos cientificos
estrictos'?®, En esta época se sostuvo, a veces apa-
sionadamente, la relacion entre micobacteriosis,
linfadenitis principalmente y arteritis de Takayasu,
y se involucro con timidez |a observacion tan poco
solida de Nakao en relacion con la presencia de
anticuerpos antiaortaen lapatogeniadelavasculitis.
Hay que recordar que en esos tiempos lainmunopa-
togenia era casi dogma de fe para muchas enferme-
dadesde origen y patogeniaoscuras, y con facilidad
unaobservacién no confirmada se mencionabacomo
evidencia definida en revistas y libros reiterando
equivocost?6-128,

Es més rescatable a fines de los 70 la primera
gran serie de casos, 107 casos colectados alo largo
de 20 afios en el Instituto Nacional de Cardiologia,
donde se sefiala con precision el cuadro clinico de
la enfermedad, se hace énfasis en sus aspectos
cardiolégicos y en su trascendencia en la historia
natural delaenfermedad, conimpacto en morbilidad
y mortalidad y se propone una clasificacion de las
lesiones arteriales en la circulacion mayor y en la
circulacion menor3013l Cabe sefialar que el com-
promiso de las arterias pulmonares ya habia sido
reconocido desde la primera autopsia publicada en
1940 por Oohta®®2,

La patogenia de la enfermedad se abordd con
nuevos brios y técnicas desde fines de los 70 en el
Instituto Nacional de Cardiologia, se busco la pre-
sencia de anticuerpos a antigenos de Micobacteria
tuber culosis empleando contra-inmunoel ectroforesis,

los resultados fueron negativost*313, se busco y
encontré un antigeno HLA clase I, el B5%® en un
pequefio grupo de enfermos, usando técnicas
serol 6gicas muy limitadas, pero se corroboro la ob-
servacion inicial de I sohisa hecha poco antes en Ja-
pon, y en estudios colaborativos con el Instituto
Nacional deNutricion seestudio el papel delinfocitos
circulantes en la patogenia de la enfermedad y el
efecto del suero de pacientes en algunas funciones
linfocitarias sin resultados concluyentes? 134135,

En la misma década de los 80 se retomé el estu-
dio de larelacion entre micobacteriosisy vasculitis;
se busc, sin éxito, la presencia de diferencias en la
glicosilacion de la molécula de 1gG y factores
reumatoides en sujetos con arteritis de Takayasu®’.

L os estudios inmunogenéticos, con técnicas me-
jores confirmaron que ciertos aloantigenosHL A pre-
sentes en |os mestizos mexicanos enfermos eran
similares alos que se encontraban unay otravez en
el Japon, y el estudio de haplotipos corroboro esa
cercania que se intentd explicar sobre la migracion
de pueblos asiéticos hacia Américaen laglaciacion,
cuando existia un puente firme en lo que hoy es el
Estrecho de Behring?138-141, |_a concordancia no era
perfectay fue necesario buscar y encontrar una ca-
racteristica molecular compartida. Asi se encontro
gueen laposicion 63y 67 delazonadonde se espe-
ra se localice €l sitio de presentacion del antigeno,
hay con regularidad aminoéacidos especificosy esto
ocurre en poblaciones asiéticas y en mestizos mexi-
canos'*2. Aunque hay muchos asuntos por definir,
esta observacion sugiere que una estructura comun
existe en el alelo de clase | méas relacionada a la
arteritis de Takayasu.

Por supuesto, la historia no esta terminada, son
necesarios estudios mas profundos en la zona del
Complejo principal de histocompatibilidad donde se
codifican alelos B, en los microsatélites cercanos y
tal vez en regiones de clase Il DR y DQ. En este
sentido estudios de familias pueden acelerar el des-
cubrimiento de detalles seminal es'®-142,

Otros estudios sobre polimorfismo de moléculas
gue participan en comunicacion celular, inflamacién
e inmunidad, como son el TNF4, por ejemplo, han
conservado lapreeminenciadelaarteritisde Takayasu
como unavasculitis de gran interés en México?.
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En ese sentido es de destacar que el trabajo re-
ciente de Iglesias que describe la prevalencia de las
vasculitis primarias en nuestros paises, |0 que Dario
decia “reza a Jesucristo y habla en espafiol”, hace
claro que la vasculitis primaria dominante en Méxi-
co es, sin duda, la arteritis de Takayasu?. Esta carac-
teristica se encuentra, con variaciones explicables
en otros paises de la region donde hay una propor-
cion importante de poblacion indigenay mestizaje.
Tal vez tenemos una oportunidad Unicay tenemos
el deber de estudiar con entrega estaenfermedad que
|a natural eza puso ante nosotros. Seguro que sabre-
mos responder con gallardia a este reto”?.

Otros estudios realizados en México, especial-
mente en cardiol ogia, no han encontrado anticuerpos
organo-especificos, ni otros como ANCA, antinu-
cleares, anticardiolipinas, anti beta-2 GPI, altera-
ciones en la coagulacion o fibrinolisis, excepto la
hiperfibrinogemia, por lo que aun la contribucion
de marcador biolégico de actividad en laAT es alin
limitado'#*147 (Figura 2). Otras publicaciones sobre
AT en ladécadade 1980 y 1990 han sido lideradas
por Pedro Rey del Instituto Nacional de Cardiologia
de la ciudad de México, asi como en |la década de
1970 fueron lideradas por Lupi®*®13! también en el
I.N.C.

Figura 2. Profesor Pedro Reyes
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Entre |las publicaciones realizadas se encuentran
la de Robles y Reyes en 19948 y Orea Tejada y
colaboradores!*® sobre dafio cardiaco en 125 pacien-
tes. La ataincidencia informada por los autores de
dafio cardiaco se relaciona con hipertension arterial
secundaria o hipertension arterial secundaria a una
obstruccion renovascular y alacoartacion de la aor-
ta. Otro estudio interesante es el realizado por Daba-
gue y Reyes'™, donde se realiza una recopilacion
delaAT desde el primer caso que se observaen 1946,
pero se publicé en 1957, hasta 1994.

En total se estudian 237 pacientes adultos con
AT, 206 mujeres y 31 hombres; la mayoria de los
paci entes son mesti zos mexicanos; ademas seinfor-
maron 55 nifios con AT. Los autores dividen esta
recopilacion en tres periodos. el primero compren-
de los afios de 1956 a 1972, en las cual es se presen-
tan informes de casosy series con pequefios nimeros
de casos. Se documentaron 86 pacientes adultos.
Otraserie, lade Lupi, serecopilaentre 1957 y 1974
y se informan 107 pacientes, y entre 1977 y 1991
otros 44 pacientes. Estas series se informan en el
Instituto Nacional de Cardiologia. Al parecer latasa
de nuevos casos en |.N.C es de tres a cinco casos
por afo. En el XIIl1 Congreso Internacional de
Vasculitis celebrado en Cancun en abril de 2007,
Soto, Espinola Zabaletay Reyes'®! informan 30 pa-
cientescon AT con alteracion detipo endotelial. Otra
serie presentada en este Congreso fue la realizada
por VeraCastro y colaboradores'®? del Centro Médi-
co Nacional La Raza, donde se estudio de formare-
trospectiva entre 1980 y 2006 a 50 pacientes. 48
mujeres y dos hombres. La clasificacion arterio-
gréficade acuerdo a Fujio-Numano fue lasiguiente:
tipo 1, 5 pacientes; |la, 5 pacientes; 2b, 10 pacien-
tes; tipo 3, 10 pacientes; tipo 4, 5 pacientesy tipo 5,
15 pacientes; es decir, €l tipo més frecuente es el 5.
A treinta pacientes se les realiz6 el HLA, y el mas
frecuente esel HLA B5.

Durante casi tres décadas, la literatura mexicana
sobre vasculitis primaria estuvo ligada ala AT, ex-
cepto las clasificaciones de las vasculitis por Donato
Alarcon-Segoviaen la década los sesenta, setentay
ochenta. En la década de 1990, se conoce otro tipo
de vasculitis, como €l articulo de Callisy colabora-
dores'® en donde se informa sobre 55 nifios con
nefropatia secundaria a una purpura de Schénlein-
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Henoch. Clasifican lalesion renal en cinco grupos:
1. Hematuria y proteinuria, 2. Hematuria y sindro-
me nefrotico, 3. Hematuria, 4. Hematuria, sindrome
nefrético e insuficiencia renal y 5. Proteinuria. Ob-
servaron que la presencia de semilunas en la patol o-
gia renal superior al 75% de los glomérulos es de
mal prondstico. En igual sentido otro trabajo de
Olberg Ivan Desinor-Mompoint y colaboradores'®
del servicio de nefrologia del Instituto Nacional de
Pediatria, de ciudad de México, estudiaron 101 pa-
cientes con purpuravascular entre 1979y 1988. Las
manifestaciones clinicas extrarrenales fueron:
petequias en el 98%, dolor abdominal en 78%,
artralgias en el 45%, melinas en 39% vy artritisen el
19% delos casos. Cuarentay nueve pacientestuvie-
ron nefropatia de grado y evolucion variable, 32 tu-
vieron hematuria con o sin proteinuria de rango
nefrotico, siete tuvieron sindrome nefrotico, uno sin-
drome nefritico y nueve presentaron combinaciones
de dos o tres sindromes (nefritico / nefrético / insufi-
cienciarenal), correspondiendo a estos ultimos una
evolucion desfavorable con progresion hacia lain-
suficiencia renal terminal en 8; en cambio, no se
observo esta progresion en el resto de |os pacientes.
Se efectuaron 13 biopsias renales en los pacientes
mas graves, encontrando en lamayoria de ellos pro-
liferacion mesangial o proliferacion endo y
extracapilar. Estos hallazgos definen el prondstico.
Unade las series més grandes en L atinoamérica so-
bre poliarteritis nodosa en diez nifios es la de Diaz
Cisternay colaboradores'®, publicada en larevista
Acta Pediétrica de México. Los hallazgos mas so-
bresalientes fueron la presentacion polimorficacomo
el compromiso renal, cardiovascular y el aparato
digestivo. Se trataron con esteroides e inmunosu-
presores. Cuatro delos pacientesfallecieron: uno por
complicacionesinfecciosas por lainmunosupresion,
otro por rotura de un aneurisma renal y dos por in-
suficiencia renal; seis de los pacientes han sobrevi-
vido por més de 10 afos.

Dos publicaciones sobre Enfermedad de Kawasa-
ki, una de Vizcaino-Alarcén y colaboradores®® del
Hospital Infantil Federico Gomez, donde informan
acercade 16 pacientes con EK y no encuentran nada
diferente a lo informado en la literatura y otra de
Manuel Gonzélez-Galnaresy colaboradores'®’ don-
de informan sobre 13 pacientes con esta patologia;
pero lo llamativo de esta serie es que en el 70% de

los pacientes se presentaron aneurismas, compara-
das con otras series en donde es del 20 al 65%.

LuisCarbajal Rodriguez y colaboradores!'®® estu-
diaron 108 nifios con purpura de Henoch-Schénlein,
haciendo hincapié en la vasculitis testicular y ede-
maescrotal en seisnifios, cuyas edades variaron entre
loscincoy seis afos; estos sintomas aparecieron entre
el segundo y sexto dia después de haber iniciado el
cuadro clinico.

En otra publicacion del Hospital de Especialida-
des del Centro Médico Nacional siglo XXI, sobre
58 pacientes con vasculitis leucocitoclastica, reali-
zada por Ernesto Macotelo Ruiz y Maria Guadalupe
Corona-Rodriguez'®®, se informa sobre diferentes
patol ogias con vasculitisleucocitoclastica, pero muy
pocos casos con vasculitis primaria.

Entre las pocas series sobre vasculitis primaria
del sistema nervioso central estalade Carlos Abud-
Mendoza y colaboradores'®® en la Universidad de
San Luis Potosi, en la que se informa sobre cuatro
pacientes, con cuadros radiol 6gi cos sugestivosy con
manifestaciones neurol 6gi cas difusas. Ninguno pre-
sentd sintomatologia sistémica y mejoraron con
ciclofosfamiday prednisona.

Gamboa-Avilay colaboradorest®! del grupo del
Instituto Nacional de Cardiologiaanalizaron el efecto
del PON1-192 (paraoxonasa) que es unalipoproteina
de altadensidad que protege las lipoproteinas de las
modificaciones oxidativas por disminuir la acumu-
lacion de los productos de la peroxidacion de los
productosy la arteritis de Takayasu. Los resultados
demostraron en 48 pacientes que el genotipo PON1-
192RR se asocia con AT, principalmente en aque-
[los pacientes con hipertension arterial enlapoblacién
mexicana. El mismo grupo estudié el perfil de las
citoquinas en 38 pacientes mexicanos con hiper-
tension arterial y AT y observaron que el genotipo
IL-1b TT estaba en los 38 pacientes'®?,

Luis Felipe Flores a finales de la década de los
anos noventa regreso al alma méter, el Instituto Na-
cional de la Nutricion (1.N.S.), después de realizar
una maestria en vasculitis en Alemania, especifica-
mente en Lubeck con el grupo de Wolgang Gross.
Luis Felipe Flores tuvo lainfluencia del gran maes-
tro Donato Alarcon-Segoviay por ello el entusias-
mo que tiene por desarrollar esta temética. A su
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regreso, se dedico aorganizar lacasuisticadel |.N.S.,,
especialmente a finales de los 90 y comienzos del
siglo XX. Asi como Lupi fue el mexicano que estu-
diolaAT enladécadadelos setentay Pedro Reyes
en la década de los ochentay noventa, Luis Felipe
Flores se ha dedicado al estudio de las vasculitis
primarias en las Ultimas décadas. Uno delos topicos
gue ha impulsado son los factores ocupacionales
y ambientales como factores de riesgo para el de-
sarrollo de vasculitis. Entre estos factores obser-
vo larelacion de la ganaderia como ocupacion y
las vasculitis no asociadas a ANCA vy la exposi-
cion asolventesy al silice alas vasculitis asocia-
das a ANCA1€3,

Tiene una de las series mas grandes a nivel
Institucional de Granulomatosis de Wegener. Estu-
diaron 65 pacientes, 29 mujeresy 36 hombres des-
de 1978 hasta el 2006 y analizaron 710 variables.
Analizaron losfactores que influencian lasobrevida
renal y concluyen que estos son principalmente las
complicaciones cardiovasculares y las infecciones
a inicio de laenfermedad, al igual que laanemiay
el compromiso generalizado de laenfermedad!®. En
otro articulo demuestran que el promedio de edad
de los pacientes es de 47,6+/-13,8 promedio de se-
guimiento 101+/-75 y la mediana es de 88 meses,
con un promedio de sobrevidaacinco afios del 90%,
adiez anos 84%, y aveinte afios 63%. L os factores
mas relacionados con la mortalidad fueron las in-
fecciones, pero especialmente el indice de dafio du-
rante el curso delaenfermedad®>1%, En otro articulo
analizan el compromiso ocular en 56 pacientes, con
un promedio de edad de 43 afos, 35 hombresy 21
mujeres con un promedio de seguimiento de un afio.
Catorce pacientes tuvieron compromiso ocular y
compromiso extraocular en 22 pacientes; los sin-
tomas mas frecuentes fueron: ojo rojo en el 63%,
escleromalacia en el 48%, escleritis necrosantes y
queratitis periférica ulcerativa en el 41%, escleritis
difusaen el 33% delos pacientesy uveitisen el 30%
de los casos. La conclusion es que la esclera es la
parte del ojo mas comprometida en la G.W, mien-
tras la orbita es poco afectada’®’. En otro articulo
relacionado con escleritisasociado aANCA, los au-
tores estudian cuatro casos. El promedio de segui-
miento fue de 16 meses, sin evidenciade enfermedad
sistémica. Concluyen los autores que las escleritis
asociadas a ANCA podrian ser una entidad defini-
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da que necesita mayor caracterizacion y requiere
un tratamiento con inmunosupresores. Esto es una
gran observacion del grupo que lidera Luis Felipe
Flores!®s.

Correa-GOmez y colaboradores analizan el
polimorfismo del PTPN22 R620W en una poblacion
mexicanacon vasculitisasociadaa ANCA. Paraello
estudiaron 78 pacientes. Sesentay dos con GW, 15
con PAM y un caso no clasificado. Concluyen que
el polimorfismo R620W se asoci6 con vasculitis aso-
ciadaa ANCA en este grupo de pacientes, pero los
autores concluyen que requieren ampliar mas la
muestra para sacar mejores conclusiones'®®. En otro
articulo del mismo grupo, Beltran y colaboradores'”®
utilizan una eval uacion endoscépicanasal, y revisan
la apariencia de la lesion nasal. En los 20 pacientes
estudiados con GW, en quienes observaron dilatacién
vascular después de lavaso constriccion, con edema,
eritema, ulceracion y costras mostraban una lesién
activa.

Luis Felipe Flores y colaboradores analizan el
polimorfismo del promotor de la proteina quemo-
atractante -1 del monocito (MCM-1) en 55 pacien-
tes con GW y 13 pacientes con PAM. Los autores
concluyen que en los pacientes con GW y granu-
lomas el genotipo AG se encuentraincrementado en
contraposicién de aguellos pacientes que no tienen
granulomast’t,

Luis Felipe Flores y colaboradores'’? estudian
18 pacientes con PAM, 5 hombres y 13 mujeres
promedio de edad 51,6+/-5,2, mediana 55,5%"-"¢
anos. El promedio de 6rganos comprometidos fue
de 3,8, mediana de 4. Todos tenian compromiso
renal; la mayoria de las manifestaciones clinicas
fueron: hematuria (18 casos), proteinuria (14 ca-
sos), depuracion de creatinina < 25/min en 10
pacientes, artralgias / artritis en 10 pacientes, po-
lineuropatia en nueve casos, mononeuritis malti-
ple en dos, purpura en ocho, hemorragia alveolar
en cinco y cuatro pacientes con compromiso pul-
monar. El perfil de ANCA, fue el siguiente: PR3-
ANCA en tres pacientes y MPO-ANCA en 12
pacientes. Comparada con la serie chilena de Cis-
ternasy colaboradores® difieren un pocoy solo en
el patron de ANCA y el género. Diez pacientes pre-
sentaron enfermedad renal grave porque consulta-
ron tardiamente al grupo del INS.
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En otro trabajo Luis Felipe Flores trata a cuatro
pacientes con GW refractaria'”® con Rituximab con
una buena respuesta al tratamiento, especial mente
los que tenian enfermedad granulomatosa.

Finalmente Luis Felipe Florez, con la colabora-
cion de la Dra. Graciela Ibéfiez Laudin y el apoyo
de las directivas del INS realizaron un extraordina-
rio congreso, en el XIIl Simposio Internacional en
Cancun en abril 26 al 29 de 2007.

En un articulo reciente Luis Felipe Floresy Anto-
nioR. Villaen larevistaAnn. N.Y. Acad Science so-
bre la gama de manifestaciones clinicas de la
granulomatosis de Wegener (G.W.) en la poblacién
mexicana, discuten en laintroduccion laincidenciay
prevalencia de la GW y consideran que es mas fre-
cuente en los paises del hemisferio Norte, como en
Noruega donde la prevalencia oscila entre el 30,4y
el 90,5 de casos por millény esto depende del perio-
do que se haanalizado, y con unaincidencia de nue-
vos casos de 14,4 por millén. La prevalencia es mas
baja en |os paises |ocalizados més hacia el sur, como
en Espafia, donde esta oscila entre tres casos por mi-
[16n de habitantes y previamente era de 4,8 por mi-
[16n de habitantes. Estas diferencias se explican por
factores ambientales y genéticos. En Latinoamérica
al parecer laprevalenciay laincidenciadelaGW no
es frecuente, posiblemente por |os factores étnicosy
ambiental esqueyase han analizado previamente. Una
de las pocas series sobre GW es la chilena, sobre 58
pacientes, que se analiz6 profundamente (vide supra).

Sobre la casuistica mexicana, los autores anali-
zan 80 pacientes con este diagnostico desde 1978,
pero el analisis|o realizaron sobre 65 pacientes, que
Se resumen a continuacion en lo siguiente:

29 mujeres (44,6%), 36 mujeres (55,4%) Géne-
ro. Relacion F: M 1: 1,24.

Promedio de edad, en el ultimo seguimiento
47,5+/- 13,8 afos. Edad: Mujeres: 50+/- 13,8 anos;
hombres: 45,6+/-13,8; 45 pacientes con enferme-
dad generalizada (69%); 20 pacientes con enfer-
medad localizada (31%); promedio de 6rganos
afectados: 4*-8. Promedio de duracion de la enfer-
medad: 106+/-70 meses.

Las manifestacionesclinicasy delaboratorio son
similares a las series publicadas en Europa, Estados

Unidos o Nueva Zelanda con respecto a la edad, la
distribucion por sexo, tipo de enfermedad (generali-
zada o localizada), PR3-ANCA (+), revision, recidi-
va, mortalidad y causa de muerte. En algunos casos,
lamortalidad estérelacionada con laenfermedad per
se, pero en lamayoria de los casos | os factores que
mas contribuyeron con la mortalidad estan relacio-
nados con la terapia inmunosupresora que laindujo
en los pacientes con complicaciones hematol 6gicas
como la trombaocitopenia e infecciones. Llama la
atencidn que un 17% de los pacientes tenia
leucopenia. Los autores concluyen quelaGW no es
tan infrecuente en México'’e.

Peru

Antes de la década de 1980, no encontramos in-
formacion sobre vasculitis en el Per(. Mencionare-
mos €l papel de la doctora Raquel M. Hicks quien
hizo parte del equipo detrabajo que describi el brote
de sindrome de Kawasaki (S.K) en Hawai. Este equi-
po conformado por Dean, Melish, Hicksy Palumbo
describe en laprimeramitad de 1978 el brote de S.K
en 27 de 33 casos que se estudiaront’®. Informan
gue estos pacientes tienen ancestros japoneses, un
estatus econdmico alto y tenian previamente una
infeccion respiratoria en el 44% de los casos. Ade-
mas ladoctoraHick escribi6 otros dos articul os sobre
S.K.l75,l77.

Rafael Grau describe los dafios vasculares y la
gamaclinicade |los sindromes seudo-vasculiticos en
el Current Rheum Rep en el afio 2002178, Analizalos
pacientes que tienen mixomas cardiacos, emboli-
zacion con el colesterol y ladisplasia fibromuscular
gue pueden generar una seudovasculitis. Describe
Grau que €l diagnostico inapropiado, el retardo en
el diagnostico y el uso inadecuado de corticoides e
inmunosupresores le generan mas iatrogenia que
beneficio a los pacientes'’®. Luis Espinoza y DK
Ledford en el JAMA en 1987, plantean una clasifi-
caci6n basada en mecani smos inmupatogenéticos en
tres grupos:

1. Secundaria ainmunidad humoral. Ej: a com-
plejos Inmunes tales como en el lupus.

2. Secundariaainmunidad celular. Ej: arteritisa
células gigantes.
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3. Mixtas: participacion de inmunidad humoral
y celular. Ej: gran mayoria de las vasculitis
primarias.

Alfredo Sanchez Torres, Eduardo Acevedo, C
Sanchez, Pastor, Perich, Alfaro, Cuchoy Gutiérrez
del departamento de reumatologiay de epidemio-
logia del Hospital Almenaro y de la Universidad
Nacional Mayor de San Marcos, estudiaron los as-
pectos epidemiol 6gicos de las vasculitis prima-
riast’®-18, Para ello, analizaron una red de nueve
hospitales en Limay revisaron los registros de pa-
cientes con poliangeitis microscopica (PAM),
granulomatosis de Wegener (GW), poliarteritis
nodosa (PAN) y sindrome de Churg-Strauss (S.Ch-
S) desde enero de 1990 hasta diciembre de 2004,
de un total de una poblacion de 930.306 mayores
de 15 afos, que son asignadas alared del Hospital
Almenara. Utilizaron ladefinicion del Consenso de
Chapel Hill para las vasculitis primaria. Se docu-
mentaron 72 pacientes con vasculitis primaria (56
con PAM, siete con G de W, siete con PAN y dos
con S.Ch-S). Cuarentay nueve pacientes fueron mu-
jeres y 23 hombres con un promedio de edad de
56,42 +/- 13,77 y unatasa de incidencia anual de
5,16 /millon. La incidencia de PAM fue de 0,50/
millony el (S. Ch-S) de 0,14/millén. La edad méas
frecuente observada fue la de mayores de 50 afos
y €l pico de mayor edad oscil6 entre los 65y los 74
anos. La PAM es la vasculitis mas frecuente en el
Peru, de acuerdo a este grupo de investigadores; es
mas frecuente en mujeres y se observa especial-
mente en mayores de 50 afios. Concluyen |os auto-
res que se ha incrementado el nimero de casos en
los ultimos nueve afos. En el dltimo congreso sobre
vasculitis en abril/2007, en Cancun (México) descri-
ben el perfil clinico de 60 pacientes con PAM, 44
mujeresy 16 hombres, promedio de edad 60 +/- 11,94
anos, rango®-°, el promedio de la duracién de la
enfermedad fue de 47,46 +/- 33,91 meses. Las prin-
cipales manifestaciones clinicas fueron compromi-
so del sistema nervioso periférico en el 86,7%,
pérdida de peso en el 76,7%, artralgia 65%, fiebre
61,7%, compromiso renal en el 56,7%, cutaneo en
el 41,7%, pulmonar en el 38,3% y hemorragia
alveolar en el 16,7%. El promedio de la creatinina
antes del tratamiento erade 1,7 +/- 2,44mg/dl y 16
pacientes tenian insuficiencia renal. Se encontrd

280

ANCA (+) en 39/45 pacientes, 27/30 con p-ANCA
y 3/30 con C-ANCA, 30/33 MPO (+) y 3/33 PR3
(+). Veintian pacientes de 53, presentaron recaidasy
22 pacientes tenian el Five Factor Score (FFS) > de
1. La manifestacion clinica mas frecuente observa-
da en los pacientes mestizos con PAM fue la del
sistemanervioso periféricoy el sindrome de Pulmén-
rifién fue frecuente y de mal prondstico!®3-184,

Otro estudio de Mirella Gutierrez Vargas'®®, del
Hospital Central de la Policiay de la Universidad
Nacional Mayor de San Marcos, es unatesis que se
encuentra en la Biblioteca San Fernando. En este se
revisaron 69 historias clinicas y 24 casos se diag-
nosticaron con PAN de acuerdo alos criterios de la
A.C.R. de 1990.

Existen unos informes aislados de otros tres ca-
sos de PAN¥-18 Olga Maria Castillo Vidal'®, del
Instituto Especializado de Salud del Nifio, informa
sobre 13 nifios con enfermedad de Kawasaki; €l ran-
go deedad fuede 5 a52 mesesy el 62% eran meno-
res de dos afios. Las caracteristicas clinicas son
similares alas publicadas en Hawéi. Esteinforme se
encuentra en la biblioteca San Fernando.

Marcela Donayre Chang, M Ferrandiz®!, M. Paz
y A. Ibafez del Departamento de reumatologia del
Instituto Especializado de Salud del Nifio en Lima
describen cuatro pacientes con AT (dos nifios y dos
nifas) entre el 2001 y el 2005, con edad promedio
de ocho afos, rango (6-10 afios). La actividad in-
flamatoria fue lo predominante, especialmente los
sintomas constitucionales, y el compromiso cardio-
vascular, renal y neurol6gico. No se menciona qué
tipo declasificacion utilizaron, pero no fuelade Fujio
Numano. El compromiso del arco adrtico, la aorta
abdominal y susramas (tipo I11), se observé en dos
pacientes; el compromiso de aorta abdominal (Tipo
I1), se observo en un paciente el compromiso de la
arteria pulmonar (Tipo V) se observo en un pacien-
te. Concluyen que el diagndstico se hizo tardiamen-
te, por falta de informacion sobre esta patologia en
los nifios y la naturaleza no especifica de estas
manifestaciones'!.

Existen unos diez informes de casos que no des-
criben ninguna caracteristicadiferente alo informa-
do en laliteratura.
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Libros

El primer texto publicado sobre el tema de las
vasculitis primarias en Latinoamérica fue realizado
por los profesores Antonio Iglesias-Gamarra, Odilio
Meéndez, Rafael Valley Enrigue Osorio cuyo titulo
es Vasculitis Necrotizante y Sindromes Asociados'®.
Este texto gand el segundo de los premios Salvat-
Academia Nacional de Medicinaen 1981y se editd
en 1982, serealiz6 un trabgjo interdisciplinario y se
estudiaron los casos, las biopsias y |as autopsias de
la unidad de reumatologia 'y patologia del Hospital
San Juan de Dios de Bogota y algunos casos del
Instituto Dermatol 6gico Federico Llerasy del Hos-
pital Militar. El prologo es del profesor Donato
Alarcén Segovia, en donde por primeravez el maes-
tro Alarcon-Segovia plantea por qué realizo la se-
gunda clasificacion de las vasculitis primarias.

En el texto Colagenoses, Doendas difusas do
tecido conjuntivo de los profesores Luiz Verztman y
Domingos de Paola'®, de la editorial EPUME, publi-
cado en 1981, los editores escriben €l capitulo IX
sobre Angiites Necrosantes que tiene 31 paginasy es
unarevision de laliteratura de la época. Revisan 314
articulos, de los cuales dos son de Alarcén Segovia
sobre laclasificacion delas vasculitis'®?° y el articulo
clésico de Fraga, Mintz, Valle y Flores |zquierdo?!
sobre el uso de los esteroides en e tratamiento de
arteritis de Takayasu; ese es un reflejo de las pocas
publicaciones|atinoamericanas hasta el afio de 1980.

Otro libro publicado por investigadores latinoa-
mericanos es €l realizado por Carlos A. Battagliotti,
Bernardo Pons-Estel, Guillermo A. Berbotto y Jorge
K. Kilstein'®2 de la editorial UNReditaro, titulado
Vasculitis Sstémicas; toma de decisiones, delaUni-
versidad del Rosario, publicado en noviembre de
1999. Son 336 paginas, divididas en cuatro sesio-
nesy 27 capitulosy un Atlasiconogréfico de vascu-
litis sistémica. El libro comprende todas las areas
publicadas sobre vasculitis hasta 1999, pero nueva-
mente observamos que hay pocainformacion sobre
publicaciones |atinoamericanas. La segunda edicion
de esta obra se realizo en mayo de 2001.

Conclusiones

1. Sehaninformado aproximadamente 750 pu-
blicaciones en Latinoamérica, la mayoriaen

10.

11.

revistas nacionalesy regionales, pero aproxi-
madamente 126 en OLD. Medline, Pubmed,
Bireme, Scielo, de los cuales la mayoria son
publicaciones de México, y siguen en fre-
cuencia Brasil y Colombia.

Existen estudios epidemiol 6gicosdefrecuen-
cias en algunos paises como Brasil, México,
Colombia, Chiley Peru, pero hay escasez de
estudios y pocas publicaciones en paises
como Argentina, Uruguay, Venezuela, Ecua-
dor y los paises centroamericanos.

En la Ultima década se ha incrementado €l
numero de publicaciones.

Existe un mayor reconocimiento de las
vasculitis por los médicos y una mayor
optimizacion en los diagndsticos.

La arteritis de Takayasu al parecer es la
vasculitis mas frecuente en paises como Bra-
sil, Colombiay México. De acuerdo alacla-
sificacion de Fujio Numano, el tipo de
vasculitis mas observado es €l tipo V como
ocurre en Brasil, Colombia, Méxicoy Chile,
pero también se observa con frecuencia el
tipo |. Estos tipos de vasculitis son parecidas
alas AT de Japony Corea

Lagranulomatosis de Wegener eslavasculitis
mas frecuente en Chiley lasegundavasculitis
en importancia en México.

La poliangeitis microscopica es la més fre-
cuente en Per( y la segunda en Chile. No se
observa con frecuencia en México, Brasil y
Colombia.

Al parecer la PAN sistémica no es frecuente
en Latinoamérica, a juzgar por las escasas
series informadas de esta patologia.

Lavasculitis méas frecuente en los nifos es la
purpura de Henoch-Schonlein y la enferme-
dad de Kawasaki.

Es posible que existan factores raciales y
ambientales que induzcan los diferentes ti-
pos de vasculitis primarias que observamos
en Latinoamérica.

Son pocas las seriesinformadas de vasculitis
primarias en Latinoamerica
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