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RESUMEN

Introduccioén. Las enfermedades inflamatorias autoinmunes crénicas son un grupo heterogéneo
donde la presencia de disfuncién endotelial tiene como maxima expresién un incremento en el ries-
go cardiovascular como consecuencia de una ateroesclerosis acelerada.

Objetivo. Describir dos casos de enfermedades inflamatorias autoinmunes crénicas con complica-
ciones arteriales como debut de la enfermedad.

Caso clinico. Se presentan dos casos de pacientes con debut trombdético arterial secundario a la
disfuncién endotelial de la patologia de base concomitante (sindrome antifosfolipidos y poliarteri-
tis nodosa) en donde se confirma el diagnéstico mediante biopsia.

Conclusiones. La disfunciéon endotelial, los factores de riesgo cardiovascular y las complicaciones
derivadas de las implicaciones fisiol6gicas y hemodinamicas han sido ampliamente estudiados, sin
embargo, enfocados a enfermedad arterial coronaria, por lo que establecer una asociacién con enfer-
medad arterial periférica abrird el panorama de estudio y tratamiento en este tipo de pacientes
para disminuir las complicaciones a largo plazo que la deteccién tardia condiciona.

Palabras clave. Enfermedades inflamatorias autoinmunes crénicas, poliarteritis nodosa, sindrome
antifosfolipidos.

ABSTRACT

Introduction. Chronic inflammatory autoimmune diseases are a heterogeneous group in which endo-
thelial dysfunction has as its ultimate expression increased cardiovascular risk due to accelerated
atherosclerosis.

Objective. Describe two cases of chronic inflammatory autoimmune diseases with arterial compli-
cations as disease onset.

Case report. We present two cases of patients with secondary arterial thrombotic debut with endothe-
lial dysfunction inherit to polyarteritis nodosa and antiphospholipid syndrome confirmed by biopsy.

Conclusions. Endothelial dysfunction, cardiovascular risk factors and complications arising from the
physiological and hemodynamic implications have been extensively studied, however, focused on
coronary artery disease; so, establishing an association to peripheral artery disease will broaden the
panorama of study and treatment in this type of patients to reduce long term complications caused by
late detection.

Key words. Chronic inflammatory autoimmune disease, polyarteritis nodosa. Antiphospholipid syn-
drome.
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INTRODUCCION

Las enfermedades inflamatorias autoinmunes
créonicas son un grupo heterogéneo con multiples
manifestaciones en todos los sistemas del organis-
mo; actualmente existe evidencia y se ha diversifi-
cado su estudio a los factores de riesgo cardiovas-
cular que impactan en la morbimortalidad a
mediano y largo plazo en este grupo de pacientes.
La artritis reumatoide, lupus eritematoso sistémi-
co, sindrome antifosfolipidos, espondiloartropatias
seronegativas, psoriasis, esclerosis sistémica, poli-
miositis, enfermedad inflamatoria intestinal y
vasculitis sistémica, han sido extensamente estu-
diadas y relacionadas con la presencia de disfun-
ci6on endotelial que como méxima expresién
predisponen a un incremento en el riesgo cardio-
vascular como consecuencia a una ateroesclerosis
acelerada.l?

El endotelio es el principal regulador de la ho-
meostasis, ya que mantiene el equilibrio entre va-
sodilatacion, vasoconstriccion, inhibicién/estimula-
cién de la migracién y proliferaciéon de células de
musculo liso, trombogénesis, resistencia a la trom-
bosis y fibrinélisis, por lo cual la disfuncién endote-
lial conduce a una disminucién de la biodisponibili-
dad del o6xido nitrico con alteracion de la
vasodilataciéon dependiente de endotelio, siendo uno
de los mecanismos de iniciacién y progresion de la
ateroesclerosis. La disfuncién endotelial (activacion
endotelial) hace referencia a la incapacidad o falla
para cumplir con las funciones fisiolégicas antes
descritas, usualmente debido a un estimulo patolé-
gico con una respuesta adaptativa anormal; las
caracteristicas fenotipicas de la disfuncién incluyen:
expresion incrementada de moléculas de adhesion
celular, compromiso de la funcién de barrera con
incremento de diapédesis de leucocitos, incremento

B

del tono del musculo liso vascular por la funcién in-
adecuada de sustancias vasodilatadoras como 6xido
nitrico y prostaciclina, asi como incremento en la
produccion de sustancias vasoconstrictoras como la
endotelina y, por tltimo, resistencia a la trombosis
reducida.>® Todos estos procesos son pasos impor-
tantes en la iniciacién y perpetuacion de la ateroes-
clerosis y son asociados a la presencia de atero-
trombosis y las complicaciones cardiovasculares de
la enfermedad avanzada, incluso en estudios usan-
do pruebas con acetilcolina y el indice de funcién
vasomotora midiendo la dilatacién mediada por flu-
jo (DMF); la disfuncién endotelial se detect6 en pa-
cientes con factores de riesgo cardiovascular sin
evidencia angiografica o ultrasonografica estructu-
ral para enfermedad arterial coronaria (EAC).5

CASO CLINICO
Caso 1l

Paciente masculino de 11 afos, previamente
asintomaético, con cuadro de 24 h de evolucién, con
hemiplejia fasciocorporal derecha subita. Se realiz6
resonancia magnética que evidencié regiones de in-
farto en ganglios basales y 16bulo occipital del lado
izquierdo; por arteriografia se observé trombosis de
arteria carétida interna distal y en renales con
aneurismas de arterias segmentarias, se dio mane-
jo conservador con anticoagulacién y antiinflamato-
rios esteroideos presentando evolucién favorable.
Present6 nuevo episodio de hemiplejia fasciocorpo-
ral derecha lenta y progresiva, la cual mejoré con
pulsos de antiinflamatorio esteroideo y en arterio-
grafia con ausencia de poligono de Willis del lado iz-
quierdo. El paciente fue dado de alta por mejoria
clinica y continuaba en protocolo de estudio para
poliarteritis nodosa (Figura 1).

Figura 1. Arteriografia selectiva cerebral (A y B) y de renales (C y D) en la que se observan microaneurismas.
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Figura 2. Reconstruccion AP (A) y oblicua (B) de angioTAC de aorta y extremidades. A. Ausencia de paso de contraste
en iliacas con recanalizacion en femoral derecha y poplitea izquierda. Izquierdo con mayor severidad. B. Ausencia de
paso de contraste en iliacas y abundante circulacion colateral permitiendo recanalizacién distal en ambas extremida-
des, se aprecia la severidad en extremidad izquierda con oclusién de todo el segmento iliofemoral.

Caso 2

Paciente masculino de 15 afos, previamente
asintomatico, sin historia de claudicacién, present6
cuadro de siete dias de evolucién con isquemia de
miembro pélvico izquierdo con cianosis en dorso y
en ortejos, dolor intenso en reposo hasta intensi-
dad 10/10. A la exploracién fisica se observé au-
sencia de pulsos de femoral hacia distal bilateral y
acrocianosis, flujos monofasicos distales, ITB 0.2
izquierdo, 0.5 derecho. Se solicité angioTAC, ob-
servando oclusiéon desde arterias iliacas externas y
abundante circulacién colateral, anticardiolipinas
IgM 248.3 MPL/mL e IgG 300 MPL/mL. Se decidié
realizar bypass iliofemoral en MPI con injerto ani-
llado de PTFe 6 mm, se encontré buen flujo de en-
trada, sin vaso de salida adecuado, presencia de hi-
perplasia de media e intimal con oclusion de la luz
de 95%, leve reflujo. El paciente presenté trombo-
sis a las 48 h del procedimiento, se agregé trata-
miento con prostaglandina sistémica con mejoria
clinica significativa con persistencia de cianosis;
sin embargo, disminucién progresiva del dolor

hasta desaparicion, limitacién de la isquemia a dis-
tal, ITB 0.4, reporte de patologia confirmé sindro-
me antifosfolipidos. Se egresé6 al paciente por me-
joria (Figura 2).

DISCUSION

La poliarteritis nodosa, de etiologia primaria y
secundaria asociada a infeccion por virus de hepati-
tis B, es una vasculitis sistémica que afecta a vasos
de mediano calibre donde ocurre una degeneracion
necrotizante de la pared de los vasos que condicio-
na la formacién de microaneurismas y/o hemorra-
gia en diversas localizaciones, principalmente a ni-
vel cutaneo, renal y carotideo. Anteriormente se
creia respetaba a las arterias cerebrales; sin em-
bargo, se han reportado casos aislados con involu-
cro a nivel cerebral. Clinicamente se manifiesta
con base en la localizacién de la afeccién; no obs-
tante, las manifestaciones neurolégicas y cutdneas
son las maés frecuentes.”™

El sindrome antifosfolipidos (SAF) en su forma
primaria o secundaria (asociada a lupus eritemato-
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so sistémico) es un ejemplo claro de lo antes men-
cionado, clasicamente asociado a trombosis venosa
recurrente y pérdida fetal, en donde su presenta-
ci6n clinica va desde afeccién del sistema arterial o
venoso en cualquier sistema del organismo, como
sistema nervioso central, coronario e incluso arte-
rial periférico, afectando un amplio rango de eda-
des, desde la adolescencia, como en el caso presen-
tado, hasta etapas tardias.!® La presencia de
eventos trombdticos es la principal causa de morbi-
mortalidad en este grupo de pacientes, siendo la
mayoria: trombosis venosa profunda, embolismo
pulmonar, ictus, ataque isquémico transitorio y en-
fermedad arterial coronaria.?

Desde la identificacién del papel que juega el sis-
tema autoinmune en las denominadas enfermeda-
des inflamatorias autoinmunes crénicas se han in-
cluido maultiples entidades bien reconocidas con
diversos mecanismos fisiopatolgicos, manifestacio-
nes clinicas, métodos diagnésticos, tratamientos y
pronésticos; incluso es posible escribir capitulos ex-
tensos independientes unos con otros sélo enfoca-
dos a la variada presentacién clinica de la misma
entidad. En este articulo presentamos los casos de
dos enfermedades autoinmunes con manifestacio-
nes clinicas poco frecuentes en el grupo etario pe-
didtrico, con el propésito de abrir nuestro panora-
ma en el momento de la evaluacién integral;
teniendo en consideracién que al ser dos entidades
estrictamente diferentes y usualmente prevalentes
en pacientes de mayor edad, debemos sospecharlas
siempre que se debute con un evento trombético
arterial, en pacientes sin factores de riesgo.

CONCLUSION

La disfuncién endotelial, los factores de riesgo
cardiovascular y las complicaciones derivadas de las
implicaciones fisiolégicas y hemodindmicas han sido
ampliamente estudiados, sin embargo, enfocados
principalmente a enfermedad arterial coronaria,

por lo que en un futuro establecer una asociacién
con enfermedad arterial periférica puede abrir el
panorama de estudio y tratamiento en este tipo de
pacientes con la finalidad de disminuir las complica-
ciones a largo plazo que la deteccién tardia condi-
ciona.
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