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Servicio de Anatomia Patolégica. Hospital Clinico San Carlos. Madrid.

POLIARTERITIS NODOSA

La poliarteritis nodosa (PAN) es una enfermedad
sistémica de etiologia desconocida que afecta a arterias
de mediano calibre, con multiples manifestaciones en
los distintos 6rganos y sistemas, caracterizada por la
presencia de lesiones en diferentes estadios evolutivos

y formacién de aneurismas’. Presenta asociacién con el :
virus de la hepatitis B en el 10-50 % de los casos y, en Figura 1. Mdltiples infartos renales en
menor proporcién, con el virus de la hepatitis C2. un paciente con poliarteritis nodosa.

En este trabajo, nos centraremos en las manifestaciones renales de la misma, las cuales
aparecen en el 70-90 % de los pacientes. A veces, cursa con insuficiencia renal rapida por
infartos multiples (Figura 1) y, en estos casos, se asocia con hipertensién arterial maligna
dependiente de la renina. Menos del 20 % de los pacientes presentan positividad para
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ANCA, particularmente, pANCA. Puede haber afectacion de las vias urinarias por vasculitis
periureteral y fibrosis secundaria, dando lugar a una anuria.

Histolégicamente, se observa inflamacién necrotizan-
te, segmentaria y focal, de las arterias de pequefio
o mediano calibre. En la fase aguda, se observa ne-
crosis fibrinoide de la media e infiltracion intensa de
predominio polimorfonuclear, con niumero variable de
linfocitos y eosinodfilos (Figura 2). La arquitectura de
la pared vascular aparece rota y reemplazada por una

banda de material eosindfilo. Pueden formarse aneu-

) Figura 2. Imagen de microscopia optica
rismas y trombos, algunos de los cuales presentan de una arteria en un paciente con poliar-

recanalizacion. En la fase de curacion, se produce teritis nodosa. Se observa necrosis fibri-
noide de la tunica media e infiltracion por

una endarteritis fibrotica®. En la inmunofluorescencia laucagitos| polimorfonuciearss.

y microscopia electronica, no se observa depdsito de
inmunocomplejos.

POLIANGEITIS MICROSCOPICA

Es la forma microscopica de la PAN. Es una vasculitis sistémica necrotizante que afecta a
vasos de pequefno y mediano calibre con escasos inmunocomplejos o ausencia de éstos.

La afectacion renal caracteristica es la glomerulonefritis, rapidamente progresiva. Presenta
positividad para ANCA en el 60-80 % de los casos, mayormente pANCA. Garcia de la
Pefa et al proponen en espafiol el término de micropoliangeitis (MPA), asimilando, asi, las
abreviaturas en inglés (Microscopic Polyangiitis) y para evitar la confusién con las siglas
utilizadas habitualmente para la poliarteritis nodosa“.
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Histolégicamente, se caracteriza por una glomerulo-
nefritis necrotizante focal y segmentaria con prolife-
racion extracapilar y formacion de semilunas (Figura
3); que, a diferencia de la PAN, en la que se obser-
van lesiones en diferentes estadios evolutivos, en la
MPA, las lesiones se encuentran, en su mayoria, en
el mismo estadio®. Con frecuencia, se observa infiltra-

do tubulointersticial con eosindfilos. Los depdsitos de

Figura 3. Imagen de microscopia optica
inmunocomplejos no son usuales, pero, cuando los de un glomérulo renal en un paciente
con poliangeitis microscopica. Glomeru-
lonefritis rapidamente progresiva.

hay, contienen IgM o IgG con C3 en varias localizacio-
nes a nivel glomerular.

GRANULOMATOSIS DE WEGENER

Es una enfermedad multisistémica de etiologia desconocida caracterizada por la triada de:

1. Inflamaciéon granulomatosa necrotizante: que afecta tracto respiratorio superior vy
pulmones.

2. Vasculitis necrotizante: que afecta vasos de pequefio y mediano calibre.

3. Enfermedad renal: que se manifiesta cominmente como glomerulonefritis focal
necrotizante.

Presenta positividad para c-ANCA en el 90 % de los casos®; esto es importante, ya que la
diferenciacion de ésta con otros tipos de vasculitis, clinica y morfolégicamente, puede ser
dificil. Solo el 20 % de los pacientes tiene afectacion renal en el momento del diagnéstico’.

Histologicamente, se caracteriza por glomerulonefritis necrotizante focal, que es lalesion renal
mas frecuente (Figura 4); en muchas ocasiones, con formacién de semilunas. Esta vasculitis
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necrotizante puede afectar a arteriolas y pequefias arterias®®. La inmunofluorescencia muestra

fibrindgeno y escasa cantidad de IgM o IgG y C3 (Figura 5).

Figura 4. Imagen de microscopia optica de un Figura 5. Inmunofluorescencia en glomérulo re-
glomérulo renal en paciente con granulomatosis nal en paciente con granulomatosis de Wegener.
de Wegener.

PURPURA DE SCHOLEIN-HENOCH

Es la vasculitis leucocitoclastica mas comun en la infancia. Se caracteriza por una purpura
palpable, artritis o artralgias, dolor abdominal o hemorragia gastrointestinal, nefritis y la
presencia de depdsitos de IgA1 en pequenos vasos. Aproximadamente, el 40 % de los nifios
afectados por ésta presentan nefritis a las 4-6 semanas de la aparicion del exantema palpable
eritematoso’’, el cual aparece en el 80-100 % de los casos, preferentemente, en miembros
inferiores y nalgas.

Las manifestaciones renales son las que marcan la gravedad y prondstico a largo plazo™.
Pueden ir desde una hematuria aislada (sintoma mas comun) hasta la presencia de una
glomerulonefritis rapidamente progresiva.
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Histologicamente, presenta glomerulonefritis proliferativa focal o difusa con hipercelularidad e
incremento de la matriz mesangial y formacién variable de semilunas®. En casos mas severos,
puede encontrarse infiltrado inflamatorio mixto y areas de necrosis. La inmunofluorescencia
muestra depdésitos de IgA que, dependiendo de la intensidad de la lesion, pueden encontrarse
en el mesangio o en los pericapilares. En ocasiones, se observa también deposito de IgG vy,
en menor proporcién, IgM.

SINDROME DE CHURG-STRAUSS

Es una enfermedad sistémica que se presenta en pacientes asmaticos caracterizada por la
presencia de vasculitis, infiltracion de eosindfilos en multiples 6rganos y eosinofilia periférica.
Esta presenta positividad para pANCA en, aproximadamente, el 50 % de los casos'.

Histolégicamente, las lesiones vasculares pueden ser muy similares a las encontradas en la
PAN y MPA, pero, en esta, es mas caracteristica la aparicion de vasculitis necrotizante acom-
pafiada de granulomas con necrosis eosindfila™ (Figura 6).
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Figura 6. Imagen de microscopia optica con lesiones
tipicas de vasculitis de Churg-Strauss.




PATOLOGIA INFLAMATORIA RENAL. LESIONES GLOMERULARES ASOCIADAS A ENFERMEDADES VASCULARES

CRIOGLOBULINEMIA MIXTA

Es un proceso sistémico en el que los depdsitos de crioglobulinas inducen vasculitis y, a nivel
renal, tipicamente, glomerulonefritis membranoproliferativa. Hay tres tipos reconocidos:

- Enlatipo I, la crioglobulina es una inmunoglobulina Unica y monoclonal y esta asociada
a procesos linfoproliferativos malignos.

- Enlatipo Il y lll, hay una mezcla de dos inmunoglobulinas, la combinacién mas comun es
IgG-IgM; ambas estan asociadas a infecciones crénicas, enfermedades autoinmunes y
algunos trastornos linfoproliferarivos™. Actualmente, la causa mas frecuente de éstas es
el virus de la hepatitis C".

Histologicamente, son similares. El hallazgo mas comun es glomerulonefritis membrano
proliferativa. También, puede presentargloméruloslobulados,infiltradoleucocitariodeintensidad
variable, doble contorno de los capilares periféricos y, en ocasiones, depdsitos intracapilares
eosindfilos que corresponden a crioglobulinas circulantes. La inmunofluorescencia demuestra
la presencia de IgG e IgM".
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