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Introducción: 

Esta entidad es una vasculitis poco frecuente, generalmente benigna, de evolución crónica, tiene una incidencia global de 0.7/100.000 y una prevalencia de 6.3/100.000.

Su etiología es desconocida, aunque la demostración de inmunocomplejos IgM y C3 en las lesiones de algunos vasos, así como la determinación de inmunocomplejos circulantes en otros, sugieren causa inmunológica.

Histológicamente se define como una lesion necrotizante segmentaria y focal de las arterias de pequeño y mediano calibre, sin glomerulonefritis y sin vasculitis en arteriolas capilares o vénulas.

  La característica clínica más notable es la aparición de lesiones nodulares cutáneas rojizas o violáceas palpables y dolorosas; que persisten en distintos estadios de evolución  y que resuelven sin ulceración. 

 Puede ocurrir afectación en mayor o menor grado de las articulaciones y el sistema neuromuscular. Generalmente presenta afectación sistémica mínima. 

Los análisis de laboratorio son inespecíficos.

El interés de este caso es la forma de presentación inusual de la enfermedad, no presentando lesiones cutáneas típicas.

Descripción del caso: 

Paciente de 50 años de edad, con antecedentes de fiebre reumática, que se presenta con cuadro de faringitis, mioartralgias y pérdida de peso de 8 Kg, en un mes aproximadamente.

Impotencia funcional de ambos miembros superiores y miembro inferior derecho, sin signos de flogosis articular. 

Fiebre a predominio vespertino de un mes de evolución.

Al examen físico de objetiva palidez cutáneo mucosa, fauces congestivas sin exudados. Lesiones eritemato maculo papulares en manos, piernas y ambos pies, dolorosas a la palpación.

En el laboratorio se constata 17800 blancos con 90% de PMN, hematocrito 29%, hemoglobina 9.8 g/dl, GPT 20UI, GOT 27 UI, bilirrubina total de 2.6 mg/dl, con bilirrubina directa de 1.5 mg/dl, urea 0.38 mg/dl, creatinina 1 mg/dl, ERS 85/150, PCR 98, VDRL negativa, Widall negativa, proteinograma eletroforético con leve aumento de las alfa 2 globulinas, ASLO 800, CPK 944UI, LDH 500 UI y aldolasa 11.5 UI/l, eritrosedimentación 80-150, PCR 98, FAN negativo. Los cultivos para bacterias y la serología viral fueron negativos. Niveles de  C3 y C4 normales.

Radiografía de tórax normal. La ecografía abdominal mostró esteatosis hepática, sin otra alteración. Ecocardiograma normal.

Ante el cuadro de repercusión general, la aparición de  nuevas lesiones cutáneas dolorosas en forma espontánea y a la palpación, mioartralgias sin respuesta a analgésicos y la alta probabilidad diagnóstica de  vasculitis, se realiza biopsia de piel. 

Resultado de biopsia:  vasculitis de pequeños vasos, compatible con panarteritis nodosa cutánea.

Se inicia tratamiento con AINES y posteriormente corticoides.

Discusión: 

Se plantean como diagnósticos de intermedia a alta probabilidad  síndrome de etiología infecciosa, enfermedad inmunológica como Enfermedad de Still, reactivación de Fiebre Reumática, polidermatomiositis y vasculitis;  como de baja probabilidad diagnóstico enfermedad oncohematologica.

Se comienzó el estudio de la paciente como un síndrome febril prolongado debido a la presencia de episodios febriles mayores a 38.5°C de mas de tres semanas de evolución. Se solicitaron estudios para descartar en primera instancia las causas infecciosas que corresponden al 50% de los casos con lo que no pudo arribarse al diagnostico.




Desde el primer momento fue necesario evaluar la posibilidad de que se tratara de una reactivación de la fiebre reumática debido a los antecedentes de la paciente, pese a que las colagenopatías corresponden al 10% de las causas de este síndrome.




Después de aplicados todos los algoritmos diagnósticos no se logro arribar al mismo por lo que fue necesaria la realización de biopsia de las lesiones obteniéndose de esta manera el diagnostico de panarteritis nodosa.




En esta vasculitis, como en todas las vasculitis  sistémicas, el diagnostico clínico es difícil  por la  inespecificidad de los síntomas, y en todo caso, cuando existe la sospecha clínica y la presencia de anticuerpos positivos, la confirmación diagnóstica es siempre anatomopatológica.




La biopsia debe ser tomada en lugares clínicamente comprometidos obteniéndose muestras significativas de vasculitis en mas del 65% de los casos, disminuyendo a menos del 20% cuando las muestras de obtienen de tejidos sanos.




El caso se presenta para resaltar la importancia del conocimiento del polimorfismo en la forma de presentación de las manifestaciones cutáneas de los pacientes con vasculitis.
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Introducción: Esta entidad es una vasculitis poco frecuente, generalmente benigna, de evolución crónica, tiene una incidencia global de 0.7/100.000 y una prevalencia de 6.3/100.000.Su etiología es desconocida. Se caracteriza por lesiones nodulares cutáneas, con afectación en mayor o menor grado de articulaciones y sistema neuromuscular. Generalmente presenta afectación sistémica mínima. Los análisis de laboratorio son inespecíficos.


La característica clínica más notable es la aparición de lesiones nodulares rojizas o violáceas palpables y dolorosas. 





Caso Clínico: Paciente de 50 años de edad, con antecedentes de fiebre reumática, que se presenta con cuadro de faringitis, mioartralgias y pérdida de peso de 8 Kg, en un mes aproximadamente.


Impotencia funcional de ambos miembros superiores y miembro inferior derecho, sin signos de flogosis articular. 


Fiebre a predominio vespertino de un mes de evolución con lesiones eritemato maculo papulares en manos, piernas y ambos pies, dolorosas a la palpación.


En el laboratorio se constata 17800 blancos, ASLO 800, CPK, LDH y aldolasa elevadas, eritrosedimentación 80-150, PCR 98, resto normal.


Ecografía abdominal mostró esteatosis hepática, ecocardiograma normal.


Cultivos negativos y serología viral negativo, FAN negativo, C3 y C4 normal.


Ante el cuadro de repercusión general, la aparición de  nuevas lesiones cutáneas dolorosas en forma espontánea y a la palpación, mioartralgias sin respuesta a analgésicos y ante la sospecha de vasculitis, se realiza biopsia de piel. Resultado de biopsia:  vasculitis de pequeños vasos, compatible con panarteritis nodosa cutánea. 





Comentario: El interés de este caso es la Forma de presentación inusual de la enfermedad, no presentando lesiones cutáneas típicas.











