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En el periodo correspondiente de 1954-1990 estudiamos 12.683 informes de autopsia correspondientes en el Hospital San Juan de Dios
de Bogot4, con el objeto de analizar 1a mortalidad por vasculitis primarias y secundarias a enfermedades del tejido conectivo. De éstos,
34 resultaron ser vasculitis: 16 primarias y 18 secundarias (a su vez, 16 casos de lupus eritematoso sistémico, uno de artritis
reumatoidea y uno de escleroderma). Los 6rganos mas frecuentemente comprometidos fueron: piel, riiién, bazo, miocardio e higado.
17 pacientes murieron como consecuencia directa de la vasculitis. Llama la atencién 1a poca incidencia de vasculitis en nuestra
institucién. Sinembargo, para conocer la real incidencia y prevalencia de esta enfermedad, es necesario disefiar instrumentos que

permitan estimar con mayor certeza la magnitud de la morbilidad de las vasculitis sistémicas entre nosotros.

SUMMARY

We estudied 12.683 post-morten reports from Hospital San Juan de Dios permorfed between 1954 and 1990. We wanted to know
mortality rates from connective tissue primary and secondary vasculitis, 16 of which were systemic lupus erythematosus, one case of
rheumatoid arthritis and one case of scleroderma. Skin, kidney and myocardial muscle were. The most affected organs only seventeen

patients died directly from vasculitis. More studies have to be performed.

INTRODUCCION

Las vasculitis son ungrupo heterogéneo
de procesos clinico-patolégicos poco
comunes, caracterizados por lapresencia
de necrosis fibrinoide asociada con un
infiltrado inflamatorio de tipo agudo,
. cronico o granulomatoso. Estas pueden
afectar a los vasos sanguineos de
cualquier drgano, sistema o region (1-
3), y aparecer como una enfermedad per
sé o como un sindrome secundario o
inherente a diversas entidades (4,5).
Incluso pueden afectar el tejido
perivascular adyacente. El compromiso
de los tejidos circundantes es la base
estructural de las lesiones que se
observanen las vasculitis cutaneas (6,7).

Ensus formas secundarias, las vasculitis
se asocian a procesos infecciosos (8-
11), reacciones de hipersensibilidad a
drogas (1,12), desdrdenes linfopro-
liferativos, tumores malignos y desor-

denes inflamatorios o autoinmunes del
tejido conectivo (6,13,14).

Las causas de las vasculitis no pueden
atribuirse a factores individuales, sino
que se asocian a enfermedades o a
condiciones genéticas sumadasa factores
precipitantes. De cualquier forma, la
causa en si permanece desconocida (6),
exceptoen los casos de vasculitis sépticas

(15).

Elmecanismo mas comines el mediado
por complejos inmunes, principalmente
sobre vénulas poscapilares y arteriolas
musculares (6,13). Luego del dafio
inicial sobre los vasos y el tejido
adyacente, continia la agresién por
complejos inmunes (Tipo I1I) o incluso
reacciones de hipersensibilidad (Tipo
IV) (4,6,13).

Epidemiologicamente pocos son los
datos que se tienen en el mundo acerca

de la verdadera incidencia de las
vasculitis. En general se encuentran
informes de casos especificos o series de
casos en centros de referencia.

Asi, conrespectoalapoliarteritisnodosa
(PAN), un estudio basado en criterios
patolégicos (16), muestrauna incidencia
anual de 0.7 por 100.000 con una
prevalencia de 6.3 por 100.000; mientras
el estudio de Minnesota (17) muestra
una incidencia conjunta de casos
probables y diagnosticados de 1.8 por
100.000. Los estudios indican una
frecuenciamayorenhombresarazonde
2:1 con las mujeres, encontrando que
todos los grupos de edad pueden ser
afectados, con un pico de incidencia
entre los 40-60 afios (18).

EnlInglaterralatasa deincidencia anual
para PAN es de 4.6 por 1°000.000 (19),
mientras que la mortalidad calculada
para los afios 50 en la ciudad de Nueva
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York fue de 1.2 -1.5 por 172000.000
(18). Los estudios de grandes series
indican una frecuencia mayor en
hombres, 1.2-2 veces mas que en
mujeres. Aunque la PAN puede
presentarse en nifios y jovenes, €stos
estudios muestran que el promedio de
edad de los diagnosticos esta entre los
40 y los 50 afios; y ademas que la
enfermedad se presenta en todos los
grupos raciales (20,21).

Las vasculitis granulomatosas cuya
principal expresion es la granulomatosis
de Wegener, muestran segun el estudio
de Minnesota (17) un estimado de 0.4
casos por 100.000 en la poblacion
general, en un intervalo de edad entre
tres meses y 75 afios, en el cual el pico
deincidenciaesta entrelacuartay quinta
décadas (22,23). Otros estudios
muestran que la enfermedad afecta en
mayor proporcion ahombres arazonde
2:163:1 sobrelasmujeres, y concuerdan
al afirmar que el pico de edad para el
diagnostico se ubica en los 44 afios
(7,24-26). Sinembargo, el grupo de
Cotchycols(27),encontré ensuestudio
recientemente publicado, cifras de
prevalenciade aproximadamente 3.0 por
100.000 y de mortalidad entre 0.8 y 1.0
por millon para esta entidad. Indican
ademas que laenfermedad en los Estados
Unidos afecta en igual proporcién a
hombres y mujeres; y concuerdan en
que la mayor incidencia se presenta
entrelos 40y 60 afios de edad, afectando
en mas del 70% a pacientes caucasicos.

En el analisis de los CD-ROM del
Medline en el periodo comprendido entre
1954 hasta 1995, se observo que los
estudios epidemioldgicos de vasculitis
sonpoco frecuentesy el LILAC tampoco
mostré datos sobre la frecuencia de
vasculitis en Latinoamérica. Por estas
razones decidimos reallizar este estudio
enel Hospital San Juande Dios (HSJD)
" en Bogota para observar la prevalencia
de vasculitis primarias y secundarias en
éste centro de referencia, ya que en
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Colombia no existen registros de éste
tipo de enfermedades.

Los objetivos de este trabajo fueron:
analizar la mortalidad por vasculitis
primarias y secundarias a enfermedades
deltejido conectivo, entre 1954y 1990;
obtener datos epidemiolégicos que
puedan determinar nuevos estudios sobre
estas enfermedades en nuestro pais;
investigar la causa de muerte y
determinar su relacion con vasculitis;
comprobar la importancia de las
autopsias (estudios anatomo-
patolégicos) como base para
investigaciones posteriores y determinar
si entre las causas de muerte se
encuentran factores de co-morbilidad
relacionados con el tratamiento.

MATERIAL Y METODOS

Esunestudio retrospectivo y descriptivo
enel cual serevisaron 12.683 protocolos
de autopsia del archivo de la Unidad de
Patologia del HSJD, Universidad
Nacional de Colombia, entre 1954 y
1990, seleccionando los casos que
tuvieran los siguientes diagndsticos en
el estudio histopatoldgico de autopsia:
vasculitis primarias y vasculitis
secundarias a enfermedades del tejido
conectivo. No se estudiaron los casos de
vasculitis séptica, objeto de otro estudio.

En el registro de la Unidad de Patologia
se consignan aquellos diagndsticos que
mejorexplican lapatologia del paciente
y son estos los que sirven como indice
general para facilitar la busqueda de
casos. Lainformacion de cada protocolo
se recopild en forma estandarizada en
un formato disefiado con base en los
criterios del American College of
Rheumatology (ACR) para cada una de
las vasculitis tomadas en cuenta. Se
compararon diferentes variables tales
como sexo, edad, procedencia, motivo
de consulta, sintomas, diagndstico de
ingreso, estudios clinicos realizados,
tratamiento y en el informe de autopsia

los o6rganos afectados, los hallazgos
microscopicos y la causa de muerte.

RESULTADOS

De los 12.683 protocolos de autopsia
revisados, 34 (24 mujeres, 10 hombres)
tenian como diagnostico histopatolégico
vasculitis, de acuerdo con los criterios
del American College of Rheumatology.
16 casos correspondian a vasculitis
primarias lo cual representael 0.12% y
18 -a vasculitis secundarias que
representan el 0.14% para un total de
0.26% de las autopsias; lo cual sugiere
una frecuencia muy baja para la
enfermedad (Tabla 1).

El promedio de edad fue de 38 aiios en
un intervalo entre 16 y 78 afios. En
cuanto al diagndstico de ingreso sélo se
encontrd registro en 29 de los 34 casos
delos cuales ocho correspondian a lupus
eritematoso sistémico (LES) (27.6%),
tres casos a tuberculosis (TBC)
pulmonar (10.3%) y el resto tenian
diagnosticos varios, norelacionados con
la vasculitis diagndsticada en estudios
de necropsia.

Tabla 1. Tipos de vasculitis.

Diagndsticos # casos
definitivos

Vasculitis primarias 16
PAN 10
Poliarteritis microscopica 2

No clasificada* 2

Vasculitis aislada del SN.C. 1
Granulomatosis de Wegener 1

Vasculitis secundarias 18
LES 16
Artritis reumatoidea 1
Esclerodermia 1

* Los protocolos no aportan la informacion
suficiente para clasificarlas dentro de algin
tipo de vasculitis especifica.

Doce de estos pacientes presentaron
bronconeumonia, de los cuales seis casos
correspondian a PAN, cuatro a LES,
uno a esclerodermia y uno a
granulomatosis de Wegener.
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Los motivos de consultamas frecuentes
fueron: malestar general, artralgias y
fiebre (Tabla 2).

Tabla 2. Motivos de consulta.

Signo/sintoma # casos
Malestar general 22
Artralgias 17
Fiebre 13
Tos productiva 12
Hepatomegalia 12
Cefalea 9
Debilidad muscular 8
Esplenomegalia 7
Mialgia 7
Soplos 6
Hemoptisis 6
Hematemesis 5
Fotosensibilidad 5
Erupcion maculo-papular 4
Transtorno agudeza visual 4
Angina de pecho 4

Los principales organos afectados
fueron: piel, rifiéon, bazo, miocardio e
higado (Tabla 3), destacandose como
principales hallazgos microscopicos del
estudio anatomo-patologico necrosis de
la capa media en arterias de mediano y
pequeiio calibre y vasculitis, y otras
lesiones como degeneracion fibrinoide
dearteriolas, engrosamiento de las capas
media e intima de medianos y pequefios
Vasos.

Tabla 3. Organos afectados.

Organos afectados  # casos

Piel 14
Rifién 14
Bazo 11
Miocardio 10
Higado 10

Dentro de las causas de muerte se
encontraron trece casos con insuficiencia
renal cronica secundariaa: PAN (ocho),
LES (cuatro) y granulomatosis de
Wegener (uno); cuatro casos con
hipertension endocraneana (dos
secundarias a PAN, uno por vasculitis
aisladadel SNCyunoaLES)y 17 casos
con causas de muerte varias (Tabla 4).

Tabla 4. Causas de muerte.

=
*

Causas de muerte

—
W
—
W

Insuficiencia renal cronica
Hipertension endocraneana
Bronconeumonia

Infarto agudo de miocardio
Insuficiencia cardiaca congestiva
Tromboembolismo pulmonar
Tuberculosis

Carcinoma gastrico
Desnutricion severa
Peritonitis

Broncoaspiracion
Criptococosis cerebral
Shock cardiogénico
Indeterminada

Total

—_— e e = = = NN A A
]

W
H-
—
[o)}

# Numero total de muertes.
* Numero de muertes causadas por vasculitis.

Con respecto a los 10 casos de PAN, se
encontr6 que seis eran hombres y cuatro
eran mujeres, demostrando una razén
de 1,5:1 en la ocurrencia de la
enfermedad. Los motivos de consulta
mas comunes para esta entidad fueron
artralgias y mialgias (60%), lesiones en
piel (50%) caracterizadas como
petequias, ulceras, eritemay en dos casos
fenomeno de Raynaud; y fiebre
(40%).Como ya se menciono la causa
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de muerte mas frecuente fue la
insuficiencia renal crdnica (80%)
secundaria al compromiso renal de la
enfermedad y un 20% correpondiente a
hipertension endocraneana.
Histopatologicamente se demostrd el
compromiso renal por PAN en estos
ocho casos y las lesiones bien definidas
enpiel en cuatro casos, presentando uno
de ellos lesiones de paniculitis nodular.

Los dos casos de poliarteritis
microscopica presentan compromiso de
arterias y venas de pequeiio calibre y
arteriolas y vénulas en rifién, bazo,
miocardio, intestino e incluso piel. El
otro caso corresponde a una vasculitis
de arterias cerebrales en la cual no se
pudo definir si es secundariaa un proceso
infeccioso micdtico o a un proceso
autoinmune.

El caso relacionado con artritis
reumatoidea, presenta criterios para el
diagnoéstico de la enfermedad pero al
mismo tiempo la histopatologia muestra
un compromiso muy severo por vasculitis
sistémica, lo que simula PAN clasica.

El tnico caso de granulomatosis de

Figura 1. Distribucion de autopsias por afio. Andlisis de 12.683 protocolos.
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Wegener, presenta el cuadro clinico e
histopatologico clasico,
comprometiendo pulmoén, rifién y
cerebro.

En los 16 casos documentados de LES
(14 mujeres, dos hombres ) el
compromiso por lesiones de vasculitis
se encontré en piel (62,5%), rifién
(31%), miocardio (31%), musculo
estriado (25%), cerebro (12,5%). Para
este grupo de pacientes el promedio de
edad fue 28,7 afios con un intervalo
entre 16 y 45 afios.

Dentro de este estudio, los afios en los
que se detectdé mayor incidencia de la
enfermedad fueron 1967 y 1978,
aproximadamente un caso por cada 60
autopsias.

DISCUSION

En este estudio se observa que el grupo
de las vasculitis sistémicas se presenta
conuna frecuencia muy baja conrelacion
al total de protocolos de autopsia
revisados y teniendo en cuenta el hecho
de que nuestro hospital es el centro de
referencia mas importante del pais
determinado para este caso por poseer el
archivo mas grande de estudios
completos de necropsias, sugerimos que
la frecuencia de diagnosticos en nuestro
medio también es baja. Estos resultados,
aincuando no pueden extrapolarse a
cifras de incidencia, prevalencia o
mortalidad ya que no fue posible
compararlos conel total de fallecimientos
y el total de admisiones en el hospital en
los afios respectivos, concuerdan con
los estudios realizados en los Estados
Unidos (16-18,20,21) y Europa (19) los
cuales también muestran frecuencias
muy bajas.

Enestaserie, la frecuencia de los drganos
afectados por PAN es similara la que se
menciona enlaliteratura. El compromiso
renal se encuentra alrededor de 70-80%
segun nuestro estudio al igual que otras
publicaciones (28-31). En contraste, la
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piel se encontré afectada en 40% de los
pacientes, mientras que para otros
autores (32-34) el compromiso de la
piel esta cercano a 20%. Asimismo, en
laclinicase observaque la fiebre (50%),
las artralgias y las mialgias (64%)
(1,13,14,28,31-33) son los motivos mas
frecuentes de consulta y en nuestro
estudio los datos son similares. El
promedio de edad para esta entidad en
nuestro estudio fue 49.5 afios con un
intervaloentre 30y 78, muy similaralos
datos de otras publicaciones
(17,18,20,22).

La poliarteritis microscopica es una
enfermedad que atin no ha sido descrita
en nuestro pais, sin embargo los dos
casos considerados en este estudio
retinen los criterios del ACR (35), porlo
que consideramos necesario el disefio
de un estudio que permita determinar la
real incidencia de esta entidad en nuestro
medio.

Se observa que dentro de las causas de
muerte de los pacientes, s6lo 53% fueron
consecuencia directa de las vasculitis,
principalmente la insuficiencia renal
cronica tanto en PAN como en LES.
Este ultimo grupo de pacientes tenia
compromiso renal tanto por la vasculitis
como por los cambios histopatolégicos
clasicos de glomerulonefritis o nefritis
que se observan en la enfermedad. En
otros pacientes (26%) el fallecimiento
se produjo por complicaciones de la
enfermedad de base como insuficiencia
cardiaca congestiva secundaria a
hipertensién, déficits neuroldgicos,
mayor susceptibilidad ainfecciones. Los
demas pacientes desarrollaron procesos
no relacionados con la enfermedad.

Deacuerdo con Pefia (36), quien realizo
un estudio prospectivo sobre 1.500
pacientes con artritis reumatoidea y en
el que sdlo encontrd seis casos con
vasculitis reumatoide y el unico caso en
este estudio de mortalidad por vasculitis
reumatoidea, se puede sugerir que la
prevalencia de vasculitis reumatoidea

en nuestro medio es bastante baja. La
incidencia para vasculitis reumatoidea
sistémica ha sido calculada por Scott
(37) en la década de 1970 en seis por
millén, mientras que otros autores (38-
40) sugieren que el riesgo de vasculitis
sistémica en la poblacion conenfermedad
reumatoidea es mayor en hombres (1:9)
que en mujeres (1:38).

Tal como se citd en la introduccion, los
datos epidemiologicos que se encuentran
sobre las vasculitis, se obtienen de
estudios realizados en centros de
referencia de tercer nivel en los cuales,
lapoblacidén que seincluye no es estable
ni homogénea desde el punto de vista
étnico y en algunos casos es muy
pequefia. Losresultados de estos estudios
proporcionan cifras de incidencia y
prevalenciamenores que lasencontradas
por Watts y cols (41,42) quienes
incluyeron una poblacién estable y
homogénea de 414.000 habitantes
adultos deunaregion con unsolo hospital
dereferenciaenun periodo de seis afios.
En este estudio se destacan la incidencia
global de wvasculitis sistémicas
(excluyendo arteritis de células gigantes)
calculada en 39 por millon,
granulomatosis de Wegener 8.5 por
millén, vasculitis reumatoidea 12.5 por
millén y LES 3.6 por millén. Ademas,
este estudio no encontrd casos de PAN
clasica definida bajo los criterios del
ACR encontraste conun elevado nimero
de casos de granulomatosis de Wegener.
Siendo este el Unico estudio con las
caracteristicas citadas que se encuentra
en la literatura, los autores proponen
que el aumento en la incidencia podria
atribuirse al mayor conocimiento que se
tiene acerca de estas enfermedades
asociado con nuevos y mas especificos
métodos diagndsticos, lo que esta de
acuerdo con lo observado en nuestra
serie. El estudio sugiere, en congruencia
con otros autores (43-46), que la PAN
se encuentra con mayor frecuencia en
areas endémicas para Hepatitis B.

En la literatura se encuentran series
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similares en cuanto a los hallazgos
histopatologicos presentados en este
estudio y concuerdan al afirmar que son
éstos los criterios mas significativos en
el diagnostico de estas enfermedades
(1,3,6,13,14,28,32,47-49).

Llama la atencién que a partir de 1979
hay una marcada reduccion en la
ejecucion de autopsias en el HSJID,
posiblemente por el advenimiento de
mayores requisitos de tipo legal y aque
el conocimiento de estas enfermedades
en nuestro centro ha ido aumentando,
con lo cual se han llegado a tener
diagndsticos mas acertados y se ofrecen
tratamientos mas especificos,
disminuyendo asi la morbi-mortalidad
en contraste con los protocolos
analizados en afios anteriores, donde se
encontraron autopsias de pacientes
fallecidos sin diagnéstico y por tanto sin
tratamiento. En forma arbitraria al
subdividir el estudio en dos periodos:
desde 1955 hasta 1972 se encontraron
16 casos con vasculitis, y entre 1972 y
1990 18 casos. Es de anotar que en el
segundo periodo se lograron mas
diagnésticos atincuando el nimero de
autopsias realizadas es evidentemente
menor (Figura 1).

Por el hecho de no encontrar la
informacion completaen los protocolos
deautopsia, en nuestra serie no se puede

1. Fauci AS, Dale DD, Katz P. The
spectrum  vasculitis.  Clinical,
pathologic, inmunologic and therapeutic
consideration. Ann Intern Med 1978;
89: 660-676.

2. Velosa JA. Vasculitis: a nephrologist’s
overview. NetherlandsJ Med 1990, 36:
95-102.

3. Lie JT. Diagnostic Histopathology of
Major Systemic and Pulmonary
Vasculitic Syndromes. Rheum Dis Clin
North Am 1990; 16: 269-292.

4. Tosca N, Stratigos J. Possible
pathogenetic mechanisms in Allergic
cutaneous vasculitis. J Dermatol 1988;
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concluirsi laaplicacién de tratamientos
tuvo alguna influencia sobre la causa de
muerte de los pacientes. A pesar de esto,
son éstos estudios de histopatologia, la
fuente mas confiable en cuanto al
diagnéstico definitivo de los pacientes,
ya que se demostrd que los diagnodsticos
clinicos solamente se correlacionaron
con €l proceso vasculitico, a través del
diagnostico de LES (ocho casos). Con
esto se observa que hasta 1990 las
vasculitis no eran facilmente
diagnosticadas, bien fuera por falta de
sospecha clinica, dificultad en el
seguimiento de los pacientes o por la

falta de criterios unificados en la-

tipificacion de las enfermedades, pese a
que pudieran presentarse con sus
manifestaciones clinicastipicas. Ademas
muchos casos se pierden porque los
pacientes no consultan o se les realiza
undiagnostico equivocado o pueden ser
tratados ambulatoriamente con
esquemas que los llevan a una mejoria
parcial, o estudiados independientemente
endiferentes especialidades sin integrar
unequipo interdisciplinario que facilite
el diagnostico de la enfermedad.

En apoyo de lo anterior, al analizar los
datos de mortalidad en el informe del
Instituto Nacional de Salud (50) para
diferentes grupos de entidades como
hipertension arterial, enfermedad
cerebro-vascular, enfermedades de
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arterias y vasos capilares, trombosis y
embolias y muchos otros; en ninguno de
los grupos se consideran las vasculitis
como causas de muerte en Colombia,
demostrando el poco conocimiento que
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mayor certeza la magnitud de la
morbilidad de las vasculitis sistémicas
entre nosotros, lo cual sélo puede
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