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RESUMEN

Paciente masculino de 56 afios de edad que en diciembre de 1994 inicia cuadro clinico con disminucién de la sen-
sibilidad en segundo, tercero y cuarto dedos de mano izquierda, agregandose parestesias, mialgias y dolor ocasio-
nal a lo largo del miembro toracico izquierdo; tornandose progresivo con disminucion del llenado capilar y fenémeno
de Raynaud, con posterior formaciéon de ampollas y salida de liquido purulento y fétido. Se realiz6 el diagndstico de
piodermia gangrenosa. Se le practica flebografia que muestra trombosis axilar y subclavia izquierda; las arteriogra-
fias de miembro toracico izquierdo evidenciaron isquemia importante en mano; el miembro toracico derecho esta-
ba normal y el pélvico derecho con disminucion de la circulacion en pierna y pie. Se decide efectuar amputacion de
falanges distal y media del segundo al quinto dedo, debido a que, a pesar del tratamiento, la necrosis continué avan-
zando. El diagndstico establecido con base en el estudio de histopatologia resulté compatible con enfermedad de
Buerger, una enfermedad oclusiva inflamatoria poco comun, que involucra arterias y venas de pequefno y mediano
calibre de las extremidades, y que afecta a pacientes con antecedentes de tabaquismo crénico.
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ABSTRACT

Male 56 years old patient, who initiates clinical pattern in December, 1994, with declining sensitivity in his left hand’s
2n, 349 and 4" fingers, and the addition of paresthesias, myalgias and occasional pain along his left upper limb,
becoming progressive with decreased capillary and Raynaud’s phenomenon, and further formation of blisters and
discharge of purulent, foul-odor liquid. The diagnosis was made of gangrenous pyoderma. Left axillary and
subclavian thrombosis was found on performing a phlebography. The arteriographies of the left upper limb showed
considerable ischemia at the level of the hand, whereas the right upper limb had normal findings, and the right lower
limb showed blood flow decrease in the leg and foot. The decision was made to amputate the distal and medial
phalanges of the 2™ to 5™ fingers, as the necrosis went on advancing despite the treatment. The histopathological
diagnosis was compatible with Buerger’s disease, which is an uncommon occlusive inflammatory illness, involving
the limbs’ small to medium lumen arteries and veins, affecting patients with a history of tobacco smoking.

Key words: Buerger’s disease, gangrenous, piodermia chronic heavy smoking.

INTRODUCCION

En 1879, Von Winiwater publicé sus hallazgos pa-
tolégicos de extremidades amputadas de pacien-
tes masculinos,’ treinta afios después, en 1908, el
Dr. Leo Buerger, cirujano de 29 afios en el Monte
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Sinai de New York, describid las caracteristicas
histoldgicas y clinicas de una anormalidad vascu-
lar encontrada al amputar las extremidades infe-
riores de un paciente de 11 afnos de edad, con im-
portante isquemia. El propuso la tesis de que la
oclusion arterial en estos pacientes era debida a
un trombo con periarteritis segmentaria asociada,
que involucra arterias y venas. Encontrando dife-
rentes estados de lesién, basado en estas obser-
vaciones, propuso lo siguiente: “las nuevas masas
dentro del lumen no son derivadas de la intima,
pero deben su origen a una organizaciéon oblite-
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rante del trombo rojo”, con subsecuente extension
distal y proximal, con grados variables de revas-
cularizacion. De modo interesante, Buerger no
hace una asociacion con el uso del tabaco.

El describe el sindrome clinico que afecta a
hombres jovenes distinguible de la aterosclerosis,
la causa mas comun de enfermedad periférica,
pero que acelera el curso de la tromboangeitis obli-
terante (TAO) y/o enfermedad de Buerger.?

Desde principios de siglo y hasta la actualidad,
los parametros diagnésticos de la TAO han evolu-
cionado; uno de ellos es la sensibilidad a los tipos
de colagena humana 1y lll, los cuales son impor-
tantes constituyentes de los vasos sanguineos, y la
similitud entre estas observaciones con otras enfer-
medades autoinmunes como artritis reumatoide y
lupus eritematoso sistémico sugieren tal vez un
mecanismo autoinmune involucrado en la patogé-
nesis de la enfermedad.®

Por otro lado, los antigenos del sistema HLA re-
lacionados con Buerger también se han descrito y
analizado en diferentes regiones del mundo. Los
que se han encontrado en estudios ingleses y japo-
neses son HLA-B5, HLA-A9 y HLA-W10. En otros
paises como Grecia, estos antigenos no son esta-
disticamente significativos.*®

Sin embargo, en estudios recientes realizados
en Israel se indica un incremento en la incidencia
del antigeno HLA-DR4, esto sugiere un marcador
genético que puede ser predisponente. Por otra
parte, en paises como Espafa, en donde esta en-
fermedad es rara, existe la relacién con HLA-B35
y HLA-B40 y anticuerpos anticolagena desnatura-
lizada tipo IV.® La asociacién de anticuerpo con
colageno tipo especifico y un incremento frecuen-
te de HLA-DR4 también reportado en artritis reu-
matoide, sugiere que la reaccion intersticial del
colageno puede ser entrelazada genéticamente
con HLA-DR4.78

Otros autores sugieren que esta enfermedad es
un desorden endotelial que puede ser caracteriza-
do por un incremento considerable en el activador
plasminégeno-uroquinasa, y una disminucion hasta
en un 40% del inhibidor-activador del plasminégeno
comparado con sujetos sanos.”

Actualmente el hallazgo mas importante (pero
que ya se relacionaba con Buerger) es la respues-
ta al antigeno del tabaco, demostrandose que hay
una estrecha relacion entre éste y la fisiopatologia
de la enfermedad, ya que ésta se presenta en hom-
bres fumadores principalmente.”®

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 56 afios de edad, originario
del estado de Sonora, con antecedentes desde los
14 afios de alcoholismo y tabaquismo (40 cigarros
al dia), actualmente con disminucién de 10-15 ci-
garros al dia, ademéas de consumo de drogas sin
especificar cantidad ni frecuencia y pérdida de
peso de 10 kg de un afio a la fecha, resto de ante-
cedentes negados.

Inicia cuadro clinico en diciembre de 1994 con
disminucidn de la sensibilidad en segundo, terce-
ro y cuarto dedos de la mano izquierda, agregan-
dose parestesias, mialgias y edema, ademas de
dolor ocasional a lo largo del miembro toracico,
que se exacerbaba al descanso y exposicion a
bajas temperaturas, tomandose progresivo con
piel marmérea, disminucion del llenado capilar y
fenémeno de Raynaud,® con posterior formacion
de ampollas y salida de liquido purulento y fétido.
Tratado en infectologia con diagndsticos de proba-
ble VIH, desnutricién de segundo grado, gastritis
crénica y neumonia atipica. En el mes de marzo
de 1995 el dolor aumenta y en los lugares de las
ampollas de primera y segunda falanges de di-
chos dedos aparecen necrosis y ulceraciones. Es
valorado mediante cirugia vascular y se indica tra-
tamiento con base en prednisona, pentoxifilina y
analgésicos. Continta con dolor a lo largo de
miembro toracico izquierdo, y se agrega en quinto
dedo, por lo que se envia a valoracion a nuestro
Servicio de Alergia e Inmunologia Clinica.

Exploracion fisica: Térax, area cardiaca con rui-
dos de intensidad normales, vibraciones vocales
disminuidas, hipersonaridad con predominio api-
cal izquierdo, disminucién de ruidos respiratorios.
Extremidades inferiores con livedo reticularis y
pulsos femoral, popliteo y pedio normales. En las
extremidades superior izquierda no se palpan pul-
sos radial ni cubital; presenta piel marmérea y dis-
creta hipotermia, asi como necrosis de falanges
medias y distales del segundo al quinto dedos; en
la extremidad superior derecha se aprecian multi-
ples tatuajes y punciones antiguas.

Inicia tratamiento con hidrocortisona, pentoxifili-
na, clonixinato de lisina, iodohidroxiquinoleina t6-
pica, macrdélido y metotrexato. Realizandose el
diagndstico de ingreso, de piodermia gangrenosa,
mostrando discreta mejoria y posterior recaida a
los pocos dias, con aparicion de edema ahora en
primeras falanges de dichos dedos, por lo que se
decide amputacién de falanges medias y distal de
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segundo y quinto dedos de mano izquierda. Du-
rante la evolucion posoperatoria, el paciente no
tuvo complicaciones y fue egresado 15 dias des-
pués de la intervencion.

Durante su estancia intrahospitalaria presenté
claudicacion intermitente de ambas extremidades
inferiores, la que continla hasta el momento con
predominio en pierna derecha.

Exdmenes de laboratorio

Biometria hematica: leucocitos normales, ligera
eosinofilia. Examen general de orina: normal. Inmu-
noglobulinas: IgA, 190 mg/dL; IgG, 1,364 mg/dL;
IgE, 253.8 Ul/mL; C3 y C4 normales. Quimica san-
guinea: normal; glucosa, 153 mg/dL (que se norma-
liz6 en seis dias a 78 mg/dL). BAAR en expectora-
cién: negativo. TP y TPT: normales. Anticuerpos
antiVIH, antintcleo, antiDNA y antifosfolipidos: ne-
gativos. Anticuerpos antimusculo liso: positivos.
Reduccién de nitroazul de tetrazolio con fagocitos:
normal. Electrocardiograma: normal. CU 50 y pro-
teina C reactiva: normales. Perfil de lipidos (coles-
terol, lipidos totales y triglicéridos): normal. Genéti-
ca: A3, A23, B57, B70, DR2 y DR4.

Descripcion radioldgica

Telerradiografia de térax: aumento de la densidad
parahiliar izquierda y cisuritis de cisura mayor iz-
quierda. Flebografia: trombosis axilar y subclavia
izquierdas. Arteriografia en mayo-95: arteria sub-
clavia de trayecto y caracteristicas normales y flu-
jo conservado, arteria humeral sin alteraciones; a

Figura 1.
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Figura 2.

nivel de codo se observa arteria interésea; sin
identificar arteria cubital, débilmente se observa la
radial, desapareciendo en su tercio proximal, exis-
te Unicamente aporte normal a expensas de inte-
résea; a nivel de mano (Figuras 1y 2), el flujo es a
expensas de la arteria cubital en forma de saca-
corchos sin apreciar arco palmar. Esta descripcion
corresponde a la descrita por Jeffrey y colabora-
dores en la que los hallazgos arteriograficos su-
gieren, pero no son patognomoénicos, la enferme-
dad, donde los vasos mas comunmente afectados
son los de las arterias distales como son las tibia-
les, plantares, radiales, ulnares, palmares y de los
dedos, apareciendo lesiones oclusivas segmenta-
rias y en sacacorchos.” Este caso es similar ya
que la arteria cubital no se logra identificar y la ra-
dial desaparece en su tercio medio y reaparece en
su tercio distal.

McKusick y asociados comentan que entre las
caracteristicas arteriograficas estan la ausencia de
cambios sugestivos o evidencia de ateroma (que
en este caso no se detecta), presencia de vascula-
tura colateral a partir del punto de oclusién con
marcada tortuosidad de los vasos recanalizados de
las lesiones en las extremidades afectadas.™

Arteriografias de brazo y mano derechos en
noviembre de 1995: morfologia y trayectos nor-
males, pierna derecha con calibre y morfologia
conservada en muslo, lentificandose la circula-
cién a nivel de pierna y siendo mas evidente la
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disminucion de la velocidad a nivel de pie. En
México, Bialostozky habla de la diferenciacién
del cuadro radioldgico entre TAO y arteriosclero-
sis en pacientes con afeccion de extremidades
inferiores y propone hallazgos claros que orien-
tan al diagnostico.

Shionoya, en su estudio de 1974 que involucré
a 100 pacientes con Buerger, refiere que la arte-
riografia puede brindar una evaluacion morfolégi-
ca sobre el proceso arterial oclusivo, que es de-
seable tener para una evaluacién funcional y
cuantitativa de la enfermedad arterial.'?

De acuerdo con los autores citados, podemos
sefialar que la descripcion arteriografica puede
sugerir enfermedad de Buerger, pero los hallaz-
gos no son especificos o patognomoénicos de di-
cha entidad.

Anatomia patoldgica

En los dedos se le practicaron varios cortes trans-
versales a diferentes niveles. De cada uno de
ellos se llevaron a cabo tinciones de Masson,
PASS y para fibras elasticas; la piel se encontré
extensamente ulcerada y con inflamacion aguda;
los tejidos blandos también presentaban extensa
fibrosis e inflamacioén aguda, probablemente como
parte de la necrosis que motivo la amputacion. En
los cortes se observan paquetes vasculonervio-
s0s y vasos aislados. Las arterias presentan los
cambios méas importantes, los cuales consisten
en fibrosis de la adventicia, engrosamiento dis-
creto de las capas media e intima que disminu-
yen de forma considerable el calibre de los va-
s0s, especialmente en una arteria se encuentran
varias luces separadas por trabéculas de tejido
conectivo, dando un aspecto de separacién mul-
tiple de la luz vascular o multiples luces vascula-
res (Figuras 3 y 4). Los cambios son compatibles
con una vasculopatia como la que se encuentra
en aquellos pacientes que presentan sindrome
primario o secundario antifosfolipidos, lupus eri-
tematoso sistémico y enfermedad de Buerger. A
su vez, en otros vasos que no presentan engro-
samiento de sus paredes, se observa infiltrado
linfoplasmocitario y escasos polimorfonucleares
tanto en el espesor de la pared como en su peri-
feria; esta descripcién coincide con lo encontrado
por McKusick y otros autores que han observado
una fase con este tipo de infiltrado, ademas de
células epitelioides y gigantes de Langhans pre-
sentes dentro de los trombos.”10.12.13

s

'?TE:-::]: e U
R

Figura 3.

DISCUSION

Los datos clinicos consignados y los hallazgos en-
contrados en la pieza quirdrgica sugieren se trata
de enfermedad de Buerger. Esta descripcion es si-
milar a la realizada por Papa y colaboradores
quienes senalan que la TAO es una reaccion infla-
matoria de las paredes de las arterias de mediano
y pequefio calibre, que algunas veces puede ex-
tenderse a venas y nervios, con una intensa infil-
tracion de linfocitos.?

Otros autores como Wessler describen las le-
siones arteriales especificas y las dividen en tres
estadios. El primero, agudo, caracterizado por in-
flamacién que abarca todas las capas de los va-
so0s junto con trombos oclusivos; estos trombos
inicialmente presentan focos de pus y después
son ocupados por células gigantes, ambas carac-
teristicas desaparecen cuando el trombo se termi-
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na de organizar. El segundo estadio o intermedio y
el tercero consisten en engrosamiento de la intima
y en oclusién de la luz vascular por tejido conecti-
vo; las células inflamatorias desaparecen y el teji-
do fibroso que se forma en la adventicia atrapa a
la arteria, la vena y el nervio. En los tres estadios
se conserva invariablemente la arquitectura vas-
cular? (Cuadro ).

Por lo anterior, los hallazgos de histopatologia
en la enfermedad de Buerger consisten en una in-
flamacion especifica asociada a una trombosis de
los vasos de las extremidades, en las que el sitio
primario de lesion es el trombo mismo méas que la
pared del vaso, lo que correlaciona bien con las
manifestaciones clinicas como claudicacion inter-
mitente y cambios en los pulsos, entre otras. Los
escépticos se niegan a distinguir las caracteristicas
de esta enfermedad, o mejor dicho a disputar la es-
pecificidad de las lesiones patoldgicas.®'2

La incidencia de la enfermedad de Buerger es
aun desconocida, ya que varia de acuerdo a las
diferentes regiones geograficas, probablemente

Cuadro |. Cambios patologicos en

10 casos con sindrome de Buerger con material vascular

disponible para examen histoldgico.

Hallazgos n

Evidencia de aterosclerosis 0
Lesion crénica (con trombos organizados

o recanalizados en arterias y venas) 9

Lesién aguda caracteristica 6
Arterias solamente 2
Arterias y venas 3
Venas solamente 1

por predisposicion étnica. Autores como Cutler se-
Aalan una alta incidencia en judios de Azhkenaziy
en habitantes del sudeste de Asia, India, Israel,
Japon y Europa Oriental. En México las estadisti-
cas de los ultimos 25 afios practicamente son nu-
las.' Sin embargo, todos los reportes asocian el
uso del cigarro y predominio en hombres como se
describe en el caso presentado, en el que el habito
de fumar fue un dato importante para el diagnésti-
CO; Su apariciéon en mujeres es rara, pero actual-
mente han aumentado las caracteristicas sobre
todo en paises donde el consumo de cigarrillos es
algo comin.'®'® En un seguimiento de 1947 a
1986, la Clinica Mayo comenta una disminucion del
0.1 al 0.01%, probablemente debida a la aplicacion
de criterios mas estrictos de TAO, o bien a una dis-
minucién en el nimero de fumadores en los Esta-
dos Unidos.™*

En cuanto a la etiologia, los datos sugieren que
el consumo de tabaco juega un papel importante en
los pacientes que desarrollan TAO. Sin embargo,
no es el Unico factor. Papa y asociados senalan a la
predisposicion genética, los antigenos HLA, la sen-
sibilidad a los tipos | y Il de colageno humano y la
sensibilidad al antigeno del tabaco como causa de
los cambios de la reactividad vascular en pacientes
fumadores, lo cual sugiere una etiologia multifacto-
rial.'® En nuestro paciente no se determino lo ante-
riormente indicado, por lo que el diagnéstico se es-
tablecié con base en los hallazgos clinicos, de la-
boratorio y a lo propuesto por McKusick y Silbert,
quienes indican algunas diferencias utiles entre
TAO vy aterosclerosis'®'? (Cuadro l).

Por otro lado, el diagnéstico clinico se basé en
descartar también otras patologias, como diabe-
tes mellitus, enfermedades de la colagena y sin-
drome de anticuerpos antifosfolipidos, ya que en

Cuadro Il. Diferencias entre enfermedad de Buerger y aterosclerosis.

Aspectos Buerger

Aterosclerosis

Tamario de los vasos
involucrados en el proceso

Participacion en miembros
superioreyss. inferiores

Cambios oclusivos

Caracteristicas de la
arteria en el sitio de la oclusién

Circulacién colateral

Pequefios y medianos
Extremidades superiores e inferiores

Segmentarios
Histologia del vaso conservada

Telarafias o raiz de arbol
Ateroma en grandes vasos Ausente

Difusos

en el calibre del vaso
No especifica
Presente
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Pequefios, medianos y grandes

Predominante en inferiores

Irregularidad en la intima y
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estas pueden encontrarse sintomas, signos, ha-
llazgos arteriograficos y de patologia similares a
los de la TAO.” Pero este padecimiento por su
propia presentacién establece su diagnéstico y
se diferencia de aquellas patologias. El trabajo
de Jeffrey, que involucr6 112 pacientes con Bue-
rger, aporta un apoyo importante a los signos y
sintomas encontrados por nosotros. Este autor
sefala predominio de la enfermedad en el mas-
culino de 9.1, y en sujetos con edad comprendida
entre 20 y 75 afos; esto coincide con la edad de
presentacidon de nuestro paciente y descartan la
teoria anterior que sugiere que la enfermedad es
exclusiva de sujetos jovenes.”'8

En nuestro paciente fueron frecuentes el fené-
meno de Raynaud, el compromiso de afeccién de
las arterias radial y cubital, asi como la claudica-
cién intermitente. Se ha informado que las altera-
ciones en el pulso de la arteria radial se presen-
tan aproximadamente en el 20% de los enfermos
con Buerger, y en un 63% con test Allen’s anor-
mal el cual ilustra la naturaleza distal de la enfer-
medad,'®?° o bien pulsos normales, pero circula-
cioén distal significativamente dafiada de las arte-
rias de la mufeca.”®'® Otros datos del caso
compatible con Buerger son neuropatia isquémi-
ca y pérdida de la sensibilidad distal; al respecto
se ha registrado un alto porcentaje de pacientes
en quienes se presenta este hallazgo, ademas de
dolor en reposo a lo largo del miembro afectado,
ya que, como lo sefialan algunos autores, al com-
prometerse el nervio debido a la inflamacion y el
proceso cicatrizal puede comportarse como una
enfermedad extremadamente dolorosa.?'2?

También se han involucrado como probables
mecanismos etiopatogénicos de la enfermedad,
los cambios bruscos constantes de temperatura
que pueden iniciar el proceso de formacion de
microabscesos con trombos, lo que nuestro pa-
ciente refiri6 como dolor a la exposicidn a bajas
temperaturas.

Los hallazgos genéticos fueron poco comunes
para la poblaciéon mestiza mexicana ya que A3,
B57, B70 y DR2 encontrados en nuestro pacien-
te son caracteristicas de grupos caucasicos. El
DQ no fue especifico y del DR4 no se realiz6 el
subtipo; sin embargo, se ha descrito que se aso-
cia a enfermedades autoinmunes, lo cual sugiere
un marcador genético predisponente para esta
enfermedad.5®

El dato clave para establecer el diagndstico fue
el antecedente de tabaquismo crénico. La gran

mayoria de autores coinciden con este hallazgo,
ya que la TAO ocurre siempre en fumadores de ta-
baco y demuestra que existe una relacién intima
de remisién, recaida o reinicio de fumar con el
prondstico del paciente.”-10.23:24

Si bien se ha propuesto que el extracto de hoja
de tabaco en sujetos sensibles puede reaccionar
con respuesta de anticuerpo, produciendo una in-
juria focal en los vasos sanguineos, la exposicion
repetida puede ser la causa de dano endotelial,
exponiendo asi el colageno subendotelial y res-
puesta del sistema inmune celular, 0 mecanismo
no inmunolégico, tal vez por activacion del factor
Xll y generaciéon de actividad.'® Sin embargo,
otros autores describen esta entidad como algo
indistinguible clinicamente de una aterosclerosis,
sin datos para sospechar la TAO por exclusion y
sin diferencia significativa a la hipersensibilidad
al tabaco. Otros refieren, que una gran variedad
de mecanismos pueden actuar en la formacién
de trombos o émbolos en pacientes que se dicen
con diagnostico de enfermedad de Buerger.?
Esto es valido, pero actualmente los hallazgos
clinicos, de laboratorio, de gabinete y de patolo-
gia, aportan datos diagndsticos claros y que tam-
bién pueden realizarse por exclusién. Como lo
reportado por Edwars, quien, en cuanto a la pro-
bable frecuencia de las causas de obstruccién
arterial en las extremidades superiores, describe
a la enfermedad de Buerger como la quinta cau-
sa mas frecuente, y la segunda causa de obs-
truccion arterial periférica mayor organica.?®

En cuanto al tratamiento de esta entidad, ac-
tualmente no se ha descrito nada concluyente, si
bien el proceso que genera la enfermedad de
Buerger no puede ser detenido, la respuesta ob-
tenida por la abstencion del habito de consumir
tabaco es especifica y constituye la piedra angu-
lar del tratamiento. Aunque se requiere que estu-
dios posteriores determinen el papel del sistema
inmune dentro de la TAO y la relacidon observada
clinicamente al fumar.

Acerca de la administracién de anticoagulan-
tes, las opiniones aun son divergentes, algunos
estudios han descrito una respuesta favorable
con el uso de nifedipina y el dejar de fumar.2®
Pero desde la época de Buerger el tratamiento ha
sido y es aun improvisado. Por todo lo sefialado,
la enfermedad de Buerger debe considerarse
como una entidad aparte, ya que es un sindrome
clinico con caracteristicas arteriogréaficas e histo-
patolégicas distintivas.!
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