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Fases iniciales. Desde Hipécrates hasta Buerger

Numerosos v extraordinarios descubrimientos se han realizado en el transcurso de los siglos, y los
restantes llegardn si los hombres capaces e inteligentes, conocedores de los descubrimientos antiguos, los
toman como punto de partida de sus investigaciones.

Resumen

En este articulo hacemos una completa revisién
sobre 1a historia de las vasculitis, desde los prime-
ros trabajos que mencionaron las manifestaciones cli-
nicas v algunas veces las histologicas de las vasculitis,
sin haberse reconocido histéricamente la importan-
cia de muchos de estos, hasta los mis recientes avan-
ces en ¢l conocimiento de estas enfermedades. Es
Ja primera gntrega que analiza Ia historia de las
vasculitis desde Hipocrates hasta Buerger.

Summary

In this paper, we present a complete review of
the history of vasculitis from the first clinical de-
scriptions, and occasional histological findings,
which often were not recognized as vasculitis at the
time of their initial description, to the most recent
advances in the knowledge of these diseases. This
is the first of twe parts that analyze the history of
vasculitis from Hypocrites to Buerger.
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La historia inicial del conocimiento de las vascu-
litis empieza cudndo las patologias vasculares como
los ancurismas de las arterias periféricas fueron des-
critas por Claudius Galeno, este autor planteo su ori-
gen tatrogénico en su libro “De Tumoribus practer
naturam”™'.

A pesar de ser comin en la practica médica el
conocimiento de las arterias, estos vasos se conocen
clasicamente por 4u pulsacion, y a través de las cla-
sicas enfermedades emergentes del siglo XVI, sur-
ge la sifilis en Europa y los aneurismas aorticos
sifiliticos fueron las primeras dexcripciones de pato-
logias arteriales realizadas en 1554 por el profesor
de la universidad de Moatpellier, Antoine Saporta’,
debido al gran auge del conocimiento de la anato-
mia morbida y las disccciones anatomicas durante
este siglo.

En la segunda mitad del siglo XVII, se describie-
ron algunos conocimientos relacionados con la pa-
tologia vascular en la ciudad de Schaffhausen a la
orilla del Rhin, especialmente por el profesor Johann
Jakob Wepfer (1720- 1795) y sus dos estudiantes
Johann Conrad Brugger (describid las glandulas
duodenales) y Johydn Conrad Peyer (describid las
placas linfoides a nivel intestinal), quienes lograron
darle brillo a la incipiente facultad de medicina de la
Universidad de Basilea. Wepfer’, en el pequerio pue-
blo de Schafthausen se adelanté a su tiempo y obtu-

87



ANTONIO IGLESIAS GAMARRA & Cols,

e by -
FARAK "™ S ——

vo la autorizacion de practicar antopsias a los pa-
cientes que murieron en dicho hospital en 1647, v
11 anos después, en 1658, describio que la cauga de
la hemorragin cerebral se originaba por un acciden-
te cerebro-vascular y especulaby que st propia aot-
ta estaba caleificada.

Su yerno Brunner', al practicarle Ia autopsia a
Wepfer, quien murié o la edad de 75 aiee por una
insuficiencia cardinca, encontro entre cue hallazpoc
la aorta calcificada, por ello Wepfer v Brunnes fue.-
ron los primeros en describir In arteriosclerocic, v
pensaban que esta patologin era de tipo inflamato.
rio* " Asi, surge el origen del conocimiento de 12
arteriosclerosis como una patologia de tipo inflama-
torio: sin embargo, exsta afirmacion no se realiza 2
finales del siplo XX, sino en Ia mitad del siglo XVII
¢ inicios del siglo XV, por algunos investigadores
de la época como Albrecht Haller” en Berna en 1755
v Marie-F-X Bichat' en Parin. Este tltimo planteaba
que de 7 a 10 individuos estudiados, mayores de 60
anos, tenian depositos calcireos en sus artenias, de

acuerdo a su hibro “andtomie pénérale apphquée a

la physiologie et 4 la médecine” en 1802,
» &

A medida que la anatomia se aproximaba a la
medicina clinica, de acuerdo a una frase de Virchow'
“Der anatomische Gedanke i der Medizin®, surge
la figura grandiosa de Giovanni Battista Morgagny®
en Padoba (Italin) quien & los 79 ahos en 1701 pu-
blica su libro “De sedibus et causis morborum per
anatomen indagats”, donde analiza muchas de sus
observaciones clinicas relacionadas con la anatomia
y entre sus hallazgos describe la rotura espontanea
de un aneurisme aortico que se habia disecado a tra-
vés de la piel, alrededor del esterndn, por un proce-
so de incremento de la presion arterial. Con esta
descripcion se empezaron a relacionar las lesiones
organicas, como causia de sintomas ¥ signos de oo
fermedad, y cuyo proceso patologico, hasta enton-
ces oscuro, empezaba a dilucidarse. La descripeion
de la norta de Wepfer® al relacionarla con dep0Ositos

calcareos y depOsitos grasos, se acercaba a la
patogénesis de la arieroesclerosis v de acuerdo al
concepto imperante de la época, sobre el ongen in-
flamatorio de las enfermedades, la areroesclerosis
se empez6 catalogar como un proceso inflamatorio.
A finales del siglo XVIII John Hunter” de Londres,
en 1794 empez6 a describir la inflamacion de los
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vasos sanguineos y fue el primero en describir la
inflamacién de las venas y reconocer la pared mus-
cular de las arterias. Hunter” también describié que
el origen de Tos ancurismas no solamente estaba re-
acionado con la debilidad de la pared arterial. sino
con una “enfermedad” relacionada con las arterias
v especialmente relacionadas con la inflamacion que
€1 denomind “codgulo linfidtico™ que posiblemente
era el origen de la deseripeidn de los depasitos de
fibtin6geno

Este concepra de inflamacion de los vasos, se
difundié en Furopa v las fiehres persistentes o inter-
mitentes se plantearon como si fuesen una inflama-
ciém de las artertas. En el hospital general de Viena
se empezaba a utilizar el microscopio v Johann Peter
Frank", quien inicialmente trabajaba en Padua y lue-
g0 en Viena, por primera vez, en 794, describe el
enrojecimiento y la inflamacion de la pared interna
de Tas grandes arterias, venas y corazon en los pa-
aientes con Nebre intermitente. Este tipo de informa-
adn se mejord aun mas en Paris, donde Broussais''
y Bowllaud” denommaron angiocarditis a todos los
problemas relacionados con la hiebre intermitente,
cspecialmente la fiebre reumatica y asl se iniciaba
un sigusente paso en la historia de la medicina y es el
paso de b antigua medicina de los sintomas a la me-
dicina de las lesiones'’, Frangois Joseph Broussais,
discipelo del gran maestro Philippe Pinel, en su libro
Histoire des Phlegmasies Ou Inflammations Chro-
nigues, publicado en 1404, comenzo a desmontar la
weoriz de su maestro Pinel sobre las fiebres esencia-
les. En 13816, en su libro examen de la doctrine medi-
cale gencralement adopiée, ataca a toda la medicina
desde Hipdorales hasta la medicina francesa, italia-
na, zlemana, inglesa, y espancla de comienzos del
sigho XIX, denuncia ¢l cardcter ficticio de las ficbres
esenciales y desmonta el ontologismo de la
posologia sistemanica y expone los fundamentos de
Ja “Nueva Medicina” que él denoming medecine
physiologique.

Bouillaud™? acuiid él tenmino “aneritis reumdtica”
en 1840 para la fichre reumadtica, pero esta evidencia
histologica pugde ocurrir en ofras patologias revmiti-
cas. Este término “arteritis reumitica” lo siguieron
citando investigadores de la talla de Lemaire'* en
1864, Fernet's en 1865, de Fajole'® en 1866, Lelong"”
en 1869, Lecorché’ en 1869, Guéneau de Mussy "
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en 1874, Legroux™ 1884, Huchard’'en 1892, Hanot”
en 1894, Brault™ en 1896, Astier™ en 1897, Blot™ en
1898, Besson™ en 1900, Queuille™ en 1006, Barie™
* enl1905 y en 1913, realiza un resumen de los datos
mencionados anteriormente. En la literatura alermana
la arteritis reumitica fue descrita por Wiseel v T.8wv™
en 1913, donde se comenta que la fiehre renmética
aguda no s6lo compromete el endocardio ¢ino tam-
bién a las arterias. Fahr™ en 1021, describié el com
promiso de las arterias renales en lac enfermedades
reumaticas, con material fotografico de lesiones
granulomatosas peri-arteriales, gue es dificil de 20
ciar @ una artritis reumitica o a una poliarteritic nodosa

En la literatura, norteamericana o hispanoameri-
cana muy poca informacion existe o casi ninguna,
excepto. en algunos informes de Mallory™ en su 13-
bro de histologia patologica publicado en 1914 <o-
bre arteritis asociada a algunos procesos infecciosos
Otras descripeiones de algunos estudiosos de Jas
vasculitis son algunas anotaciones de Antonio Matia
Matani™ en 17601, donde informd sobre un pacicnte
con miltiples ancurismas en una forma gencraliza.
da; la descripcion de Johannes Gotthieb Michachs™
en 1785, quien informa el caso de un paciente hom.
bre, que desde niho presentd varios ancurismas cn
el brazo izquierdo y la descripeion de Philippe-Joseph
Pelletan® en 1810, quien describié un paciente que
murio por su patologia vascular y se le documenta-
ron 63 ancurismas arteriales. Algunos autores como
Dickson®, Lie* y Matieson'’, han intentado asociar
estas dcm,npg.mncs & los primeros casos de
periarteritis nodosa; pero las descripeiones clinico-
patol6gicas no son muy claras ya que podria tratar-
se de displasias fibrosas, sifilis u otra patologia
vascular - arterial, pero tampoco se podria descartar
que fueran casos de poliarieritis nodosa (PAN). Lo
que no puede pasar desapercibido para las Tuturas
generaciones médicas es la discusion gue en nues-
tro criterio tiene lugar en Viena y Berlin a cargo de
dos grandes médicos como Karl (mas tarde Freire
Ovni) Rokitansky®*7, el gran patdlogo vienés gue
introdujo el microscopio para el estudio de las pato-
logias y de las patogénesis de las enfermedades; este
investigador planteaba que el origen de la artero-
esclerosis, (término que acufio Johann Friedrich
Lobstein®” en 1833 en Estrasburgo), se debia al de-
pésito de un material que se originaba en la sangre y
¢l lo denominaba como "Auflagerung” y que la
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arteritis, de acuerdo al concepto predominante de la
época sobre inflamacidn, se origina en la capa ex-
terna o adventicia o “Ringfaserschicht™, que com-
promete la media v no se originaba en la intima o
“Zellseheide™. 1a cual no tiene vasos nutrientes, por
lo tanto el proceso inflamatorio estid relacionado por
un mecanismo de pgrmeauon del exudado. Este
concepto de Rokitansky™ es el que se esti plantean-
do actualmente para explicar la patogénesis de la
arteritis de células givantes v la arteritis de Takayasu.
L2 ofra versidn para explicar el proceso “inflamato-
tio” de la arteriosclerasis fue dada por Rudolf
Vitchow® ™ quien trabajé en Wiirzburg y Berlin
sobre 1a teorfa celular, y explicaba que este proceso
tenia varias etapas y que la intima respondia a un
proceso irritativo y, en [R47, ¢l denominé a este pro-
ceso como endoarteritis cronica sine nodosa. El
mismo Virchow encontro muchos ejemplos de infla-
macién de la intima, especialmente en la interfase
intima-media en experimentos en ammales y generé
cl concepto que la inflamacion pudiese generarse en
caas capas artertales. Los conceptos de Rokitansky y
de Virchow no generaron la atencion de las genera-
cloncs siguientes, posiblemente por ¢l concepto de
su e por discipulo, Julius Cohnheim, citado por Koel-
bing’ quicn planted la nocion que la arteroesclerosis
cra una alteracién de tipo degencerativo, Este con-
cepto fue apoyado por otros patélogos de la época
como Richard Thoma y Félix Marchand®. Hoy dia
aceptamos (ue la anerioesclerosis ex un proceso in-
Namatorio.

Er 1843 dos investigadores extraordinarios,
Hermann Lebert® y Julius Vogel®, relacionan la
hipercolesterolemia con la arteriosclerosis. Hang
Ulrich Hofer”, al tratar de investigar sobre la pato-
logia de la areroesclerosis, pudo basarse en el libro
de Joseph Hodgson* “Treause on the discases of
arteries and veins” publicado en Londres en 1815,
en donde se describe li mesoaortits sifilitica como
un proceso inflamatorio cronico, mientras la patolo-
gia de la arteriosclerosis no era clara, hasta que la
describieron Rokitansky y Virchow. Este libro de
Hogdson* tiene una connotacion histérica impor-
tante; es el primer libro donde se describid, por pri-
mera vez, una vasculitis de vasos grandes o arteritis;
ademds, este libro, analiza algunos conceptos rela-
cionados con inflamacion no sifilitica, donde
Hodgson* encuentra compromisos de la intima de

~
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sintomatologfa, este autor plantea la pirpura palpa-
ble como una de las manifestaciones de vasculitis
de los pequeiios vasos. Henoch®, también en 1887,
describe la purpura fulminans asociada a la menin-
gitis. Previa a la descripcién de Schénlein® en 1829
y de Henoch® en 1868, William Heberden®, en
1801, describe la puarpura palpable. Willan®* no des-
cribio la arteritis asociada a la puirpura, en cambio
Heberden® informé acerca de dos nifios, uno de 4 y
el otro de 5 anos en su articulo “Commentary the
Marlbaun™ en 1801 y en “Commentary on the
history and cure of diseases™ en 1802. En ambos
casos describe la pirpura palpable en la regién
glitea, en los miembros inferiores y la arteritis aso-
ciada de tobillos y rodillas (Figura 1). Describié ade-
mds el compromiso abdominal, la hemorragia y la
hematuria; en ambos casos, la enfermedad fue
autolimitada, pero en el nifio de cinco afios, la en-
fermedad tuvo una duracién mayor. En 1808, Robert
Willan** describi6 un caso similar, Clement Olivier®,
en Angers, describe en 1827 la asociacién entre piir-
pura y dolor abdominal; por lo tanto, la pirpura de
Henoch-Schonlein, deberia denominarse sindrome
de Heberden-Olivier-Willan, sin desconocer la im-
portancia de Henoch y de Schonlein. El reconoci-
miento de esta patologia como una sola entidad se
inicié con la descripcidon, en 1837, de Johann Lukas
Schonlein en Wiirzburg y finalmente con la descrip-
cion de Eduard Heinrich Henoch en 1874, en
Berlin®’. Ambos autores describen el Rash como ma-
cular, pero no siempre purpirico. Henoch®, también
en 1899, reconoce que la enfermedad no siempre es
limitada y que puede ocasionar una afeccién renal y
la muerte. Eduard Henoch nacié en Berlin en 1820
y recibié su grado de doctor en la universidad de
Berlin; en 1843, fue asistente de su tio Heinrich
Moritz Romberg, el famoso neurélogo, pero Henoch
se interesé por la pediatria y fue uno de sus abande-
rados. En 1860 estableci6 la clinica de pediatria, pre-
viamente lo habian nombrado “ausserordentlicher
Professor”. Sus publicaciones fueron Clinic of Ab-
dominal Diseases, en 1852; Essays on children’s
Diseases en 1861; Lectures on Pediatrics le dio gran
reputacién por ser uno de los grandes libros de pe-
diatria de su época. Murié en Dresden en 1910 a los
90 anos.

William Osler”’, uno de los médicos anglosajones
mdas importantes de su época, en 1914 describié la

%

asociacién de las lesiones viscerales y la purpura, al-
gunos de estos casos resultaron ser lupus eritematoso
sistémico; describi6é ademds la similitud entre esta en-
fermedad y la enfermedad del suero. El articulo de
Osler titulado “The visceral lesions of purpura and
allied conditions” analiza en una forma magistral prac-
ticamente todas las manifestaciones clinicas y las com-
plicaciones del sindrome de Henoch-Schénlein,
ademds documenta histéricamente que una de las
mejores descripciones, es la de Willan en su libro ya
mencionado, y los otros autores que Osler asocié con
esta pirpura fueron Oliver (d-Angers), Henoch en
1874 y Couty en 1876, el relato del compromiso ab-
dominal por Dush y Hench en el Henoch-Festschrift
de Berlin en 1890 y la descripcion de la enfermedad
en 1909 en ¢l Index Catalogue of the Surgeon
General s Library. En esta dltima descripcion se dice
que la enfermedad no sélo afecta los nifios, sino los
jévenes y la tercera edad; sc analiza en forma detalla-
da la purpura, la extensién del compromiso cutdneo,
como la presencia de ilceras, el compromiso visceral
amplio, documenta el compromiso abdominal,
neurol6gico, renal, cardiaco y pulmonar. En 1915,

:
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Figura 1. Dr William Heberden quien describic en
1801 el compromiso abdominal, articular y cutd-
neo de la vasculitis de Henoch-Schonlein.
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Eugen Frank® de la escuela de Breslau denominé este
sindrome como pirpura anafilactoide, pero no pudo
establecer la asociacion con un proceso alérgico.
Eduard Glanzmann® en 1920 fue el primero en acer-
carse a una ctiologia y desarrolla la teoria de que la
infeccion y la sensibilizacion podrian ser la causa de
una purpura anafilactoide secundaria a una infeccion
y a una escarlatina. Douglas Gairdner” en una revi-
sion excelente publicada en el “Quarterly Journal of
Medicine™ plante6 que la piirpura de Henoch Schin-
lein, la nefritis aguda, la fiebre reumitica y la PAN
podrian tener una pato-etiologia comin y estar aso-
ciadas a una reaccién antigeno-anticuerpo que ocu-
rria a nivel del endotelio de los vasos sanguincos.

Creemos que después del conocimiento histéri-
co de las vasculitis de vasos de pequeiio calibre, las
vasculitis de grandes vasos de tipo inflamatorio, no
infeccioso como la sifilis siguieron en su orden, en
su descripcion histérica y asi fue como Robert Adams
citado por Reaves y Deutsch”7?, en 1827, fue el
primero en describir el sindrome del arco adrtico en
un médico de 68 afios de edad, quien presenté au-
sencia de pulso, después de un dolor tordcico; a la
autopsia se le encontré una avanzada enfermedad
coronaria. No menciond aortitis, ni compromiso del
tronco braquio-cefdlico; no dudamos en plantear que
este fue un caso de artero-esclerosis avanzada. Mu-
chos investigadores le atribuyen a Davy™ y a
Savory”™ la descripcion de la arteritis de Takayasu,
enfermedad que lleva el nombre del oftalmélogo
japonés, quien la describié en 1908, pero de acuer-
do al estudio detallado de tipo histérico de Fujio
Numano (Figura 2)7°7¢ publicado en la revista
Lancet y en el International Journal of Cardiology,
sobre la primera descripcion de esta enfermedad, esta
se remonta a los informes del profesor Rukushu
Yamamoto (Figura 3)”7 en 1830, al revisar la do-
cumentacién de sus casos de la consulta privada que
titul6 “Kitsuo Idan”. Yamamoto describi6 un paciente
hombre de 45 afios quien tenia fiebre, y un afio des-
pués presentd ausencia del pulso radial en un brazo
y debilidad en el otro. Posteriormente no se pudieron
palpar las arterias carétidas, el paciente se deterioro
y empez6 a perder peso, disnea y murié sibitamen-
te 11 anos después.

En la historia de las vasculitis idiopdtica realiza-
da por Eric L. Matteson*” profesor de la Mayo Clinic
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Figura 2. Dr Fujio Numano quien realizo la pro-
puesta en 1996 de la clasificacion de la arteritis de
Takayasu en cinco grupos y ha sido el realizador de
conferencias internacionales de la arteritis de
Takayasu y de la enfermedad de Buerger.

y en homenaje a sus profesores Doyt L. Conn y Gene
G. Hunder publicado en 1999, el autor menciona
que el profesor de anatomfa de la universidad de
Padua, Giovanni Battista Morgagni® en 1761 descri-
bié una mujer de 40 aios, quien tenia ausencia del
pulso radial, 6 afios antes de su muerte: a la autop-
sia, la arteria radial aparecfa normal, la aorta proxi-
mal se encontraba ectdsica, pero la aorta abdominal
s¢ encontraba estendtica. La intima de la aorta se
encontraba amarilla y calcificada, a pesar de no exis-
tir evidencia microscépica, sélo se puede especular
que posiblemente sea el primer caso de arteritis de
Takayasu. James Davy un médico de la armada in-
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Figura 3. Dibujo del profesor Rukushu Yamamoto
en 1830, quien hizo la primera descripcién de la
arteritis de Takayasu.

glesa, e inspector asistente de los hospitales de la
armada’”, describe dos pacientes hombres de 55y
de 36 afios. El primero consulté al Dr. Davy a los 49
afios por dolor en el hombro izquierdo y 4 afios des-
pués le encontré compromiso de su pulso radial y
emaciacién. Durante éste tiempo tuvo vértigo y obs-
truccién del arco aértico, no se palparon los pulsos
del cuello, axila, mufiecas y posteriormente desa-
rrollé un aneurisma del arco adrtico; a la autopsia,
se le encontré una rotura de un gran aneurisma del
arco adrtico, y casi todos los vasos de gran calibre
se encontraban estenosados. El segundo paciente de
36 aiios, consulté al hospital de la armada en Malta
por un sincope y perdida de la visién, no se le pal-
paron los pulsos en las arterias branquiales y radia-
les. El paciente murié sibitamente el 2 de junio de
1834, a los 18 afios de su primer sintoma; se le prac-
ticé autopsia y se encontré una dilatacién del arco
abrtico, engrosamiento y opacidades de la intima y
de la media”. Se encontré ademds una obstruccion
de las arterias subclavia y cardtida izquierda, a pe-
sar de algunas objeciones al primer caso, que se con-
sideré como una arteroesclerosis, el segundo caso
no representa ninguna anomalia congénita, ni nin-
guna displasia arterial, sino que pudiese ser uno de
Jos primeros casos de arteritis de Takayasu, infor-
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mada en la literatura médica™. Posterior a esta des-

cripciéon se encuentra la realizada por William

Savory’ quien informé el caso de una paciente de

22 aiios quien consulté al hospital St. Bartholomew

de Londres en 1854, Cinco anos antes, la paciente

presentd sintomas vagos, convulsiones y posterior-
mente ausencia de los pulsos a nivel del cuello y de
las extremidades superiores; durante los 13 de me-
ses de hospitalizacion, la paciente presentd una per-
dida de la visién a nivel del 0jo izquierdo y una tlcera
grande en ¢l cuero cabelludo, este caso fue el pri-
mero en la literatura médica en comprometer el cuero
cabelludo. En la autopsia se observé una estenosis
de la aorta y sus ramas, no s¢ observaron aneuris-
mas™. A pesar de la descripcion del profesor Yama-
moto sobre la arteritis de Takayasu, en los aspectos
clfnicos, las observaciones de Davy™ y de Savory™
no sélo describen los aspectos clinicos sino la pato-
logia de la entidad. Uno de los médicos afortunado,
ya que su nombre lo lleva una arteritis bastante re-
conocida, es Mikito Takayasu (Figura 4)”7, quien
realmente no fue quien describié el cuadro clinico
de la enfermedad, sino que lo que hizo fue presentar
una joven mujer con una retinopatia isquémica cro-
nica en el XII congreso de la sociedad japonesa de
oftalmologia. Richard Judge y cols™ en 1962, tra-
dujeron el articulo de Takayasu y la discusion a
raiz de la presentacién del caso clinico. Takayasu
lo que describié fueron los dos anillos de anasto-
mosis circular alrededor del nervio éptico con una
distancia de 2 mm. Después de la presentacion de
Takayasu, otros dos oftalmdlogos presentes en la
reunién, participaron de la discusién. Estos dos
oftalmdlogos Onishi y Kagosha describieron los

Figura 4. Fotografia del
profesor Mikito Takayasu
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nismes hallazgos de Takayasu, pero notaron en sus
pacientes, Ta ausencia de los pulsos radiales. La en-
termedad recibio una serie de nombres y de
epenmimos que describieron la enfermedad en diver-
Los paises del mundo, por la que Yasuzo Niimi de
Nagoya, sugirié denominar la enfermedad de
Takayasu, pero también la enfermedad pudiese Ila-
marse de Davy-Savory o enfermedad de Onishi-
Kagosha™ 7,

Una de las vasculitis en que mejor se ha analiza-
do su historia es la panarteritis nodosa, ya que ésta
se ha venido dilucidando desde finales del siglo XIX,
a raiz de la informacién publicada por la literatura
alemana y especialmente por Hans Eppinger” pro-
fesor de patologia y anatomia en Graz (Austria) quien
describié un articulo muy interesante sobre anato-
mia y patologia de los aneurismas en 1887 y men-
cionaba los estudios de los precursores, como
Morgagni, Monro, Hunter, Palleta, Broco, Lebert,
Virchow, Scarpa, Lobstein, y Cruveilhier. El estudio
de Carnegic Dickson® de la Universidad de Edin-
burgo, una de las mds importantes del mundo en el
siglo XVII, introdujo el término de poliarteritis nodo-
sa en la literatura inglesa en 1908. Dickson realizé
una descripcion cronoldgica de esta vasculitis, por
cllo, es la vasculitis en la que mejor se ha escrito su
historia. Distingue la periarteritis nodosa que sélo
compromete la capa externa de las arterias como la
Ilamaba el patélogo Maier®* y la denominé po-
liarteritis nodosa aguda, como lo sugirié Enrico Ferrari
de Trieste™ en 1903, debido a que esta arteritis se
asociaba a nodulosis que comprometia las arterias de
mediano calibre, debido a un proceso inflamatorio
localizado, destructivo y proliferativo que ocurre en
toda la pared de los vasos. Asi como Dickson popu-
larizé el término en la literatura médica inglesa,
Hermann Beitzke* lo hizo en la literatura médica
alemana. La doctora Pearl M. Zeek (Figura 5)%%,
de la universidad y del Hospital de Cincinnati en
unos estudios interesantes y criticos, sobre periarteritis
nodosa, analiza en periodos histéricos su conoci-
miento y en su articulo publicado en 1952 demues-
tra que Rokitansky habia descrito este tipo de
vatculins, Previamente lo habian confirmado Eppin-
ger’”, Fleicher*™, Veszprémi y Jancso®, Ferrari®®,
[sickeon®™ y Lamb®. Iglesias Gamarra y colabora-
forer™ y Lae™, mas recientemente, también lo con-

won La mivma evidencia historica la realizaron
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figura 5. Dra. Pearl Zeek quien realiza la primera cla-
sificacion de las vasculitis en 1952 y diferencia ade-
mds la PAN de las vasculitis por hipersensibilidad.

William H. Harris y Andrew V. Friedrichs* de la uni-

versidad de Tulane en 1922. Huldrych M. Koelbing®

de la universidad de Zurich y especialmente Eric L,

Matteson?3% quien analiza el articulo original de

Adolf Kussmaul y Rudolf Maier en 1998 y en 1999,

analizan los aspectos histéricos de la poliarteritis nodo-
sa y confirman lo que los autores antes mencionados
habian planteado que Karl Von Rokitansky*** el gran
patélogo vienes en su libro “Ueber einige der wich-
tigsten Krankheiten der Arterien” (sobre algunas de
las mds importantes enfermedades de las arterias)
en 1852 informé sobre 1a presencia de lesiones
aneurismdticas con nédulos en las arterias de una
autopsia de un paciente de 23 afios que trabajaba
como zapatero (Figura 6). La historia de Wenzel
Plohner, nombre del paciente que describio
Rokitansky se remonta al 6 de noviembre de 1843,
cuando fue admitido al hospital por una histona ol
nica de 5 dias de evolucion con diarrea, enterormagit,
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Figura 8. Dibujo del Dr Hans Eppinger en 1887
donde describe la histopatologia del caso de Wenzel
Plohner que se considera el primer caso de
poliarteritis nodosa.

profesor Kussmaul, al salir del hospital, fue apre-
hendido por la policia por pedir limosna. Fue hospi-
talizado nuevamente durante 1 mes, y fallecié por
su cuadro clinico general; 3 dias antes de su muerte
presenté nodulos en el tejido subcutdneo a nivel de
la piel del térax y abdomen. A la autopsia se obser-
varon nédulos a lo largo de las arterias del higado,
corazon, coronarias (Figura 10), mesenterio,
estomago, rinén, bazo, diafragma, miisculos y teji-
do celular subcutdneo. El examen microscépico de-
mostré que la intima de las arterias comprometidas
estaba normal, mientras que la capa media y la ad-
venticia mostraron una inflamacién importante
(Figura 11). A nivel renal, se observaron cambios
parecidos a la enfermedad de Bright aguda, docu-
mentaron compromiso de las arterias interlobulares.
Furemaul y Maier™* atribuyeron los cambios en
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On a previously undescribed peculiararertl dscase
(Periarteritis nodosal. accompamed B THEAS
discase and rapidly progressive ZCnera muscle

D weakness,

Prof, A, Sussma and B Maeer
in Frethag i Br

Witk Tan 1LV

Figura 9. Facsimil del articulo de 'Kussmaul y Mal:e_r;
traducido al inglés, donde denominan a la vasculitis
de vasos de mediano calibre periarteritis nodosa,
donde se describe cldsicamente la enfermedad.

Figura 1 0. .Dibujo del corazén de Carl Seufarth en
la descripcion de Kussmaul y Muaier.
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las arterias a un proceso inflamatorio que afectaba
las cubiertas perivasculares, especialmente la media
v la adventicia y observaron que el proceso infla-
matorio que comprometia las arterias podfa involu-
crar los tejidos musculares y conectivos. Los autores
especularon que estos cambios pudiesen estar aso-
ciados al nemdtodo estrongiloide; por ello, el primer
reporte de su caso, se public bajo el titulo de “Ancu-
rysma verminosum hominis” (Figura 12)*'. Los au-
tores describieron un segundo paciente, Landolin
Faist de 28 afos, quien consulté por mialgias y de-
bilidad muscular de 3 dias de evolucién y compar-
tié el cuarto con Seufarth. Presenté edema de

TS B

e 3. e . s

Figura 11. Dibujo de las lesiones vasculares a nivel
de arterias de mediano calibre de los casos de
p(friarterilis nodosa descritos por Kussmaul y Maier.
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miembros inferiores, en el uroandlisis se le docu-
menté proteinuria, pero no hematuria. Este paciente
fue el primero en la historia de la medicina en quien
estando vivo se le practicé una biopsia, para definir
un diagnostico de vasculitis. En la biopsia se obser-
v6 degeneracién granular del tejido muscular pero
no vasculitis. A pesar de que algunos investigadores
han tratado de darle crédito a Virchow*! en sus dos
estudios publicados en 1847 y en el libro sobre pato-
logfa celular en 1858 sobre patologia arterial, éste au-
tor lo que describié fue una “endoarteritis deformans”
pero relacionada con la arteriosclerosis. Kussmaul y
Maier®"# al parecer al publicar sus dos articulos no
conocian los articulos de Rokitansky’®*, o si lo co-
nocian no lo mencionaron en sus articulos y es posi-
ble que Kussmaul®*?? si conociera el trabajo de

YIiI.
Aseurysma verminesune Raminis.

Vorfufige Nechrielt
ren

Prof, A. Enmamanl upd Pref. B Maler.

Is gl eioe Arterienkrankbeit bxi deo Bisbelfers (Plerd, Bacl
w 0. w.), welche dorch die Eixwapderung eises Scougyles |Sdero-
stoma armatom, Dujardio) bedingt il 1ou Raysch 1565 sotdecky
und voa Rayer 1542 unter dem Namep Aadvryime verminenz
#enan besckriebeo wurde 15gl. Daraiae, Traité des sctopaires ebe,
1860, p. 326+ Diss much beim Menxcbes dic Einwanderung voa
PadeuwBmaern e riper Frkraokacg der Arierien fohrea kaooe, war
Lisher upbekanat geblieben. Eine Beobachtung muf dey Scoeren
Eligik #u Fraiburg stell diese veue Thateacke fir dic Patdokogie
des Menschen feal

Die Kraokhet. wis sie in usterem Falls nua der Eimwnaderung
rablrehcher Fadeawtrmer in Darm, Blal uad Ficlach eives juagen
Mauves hervorging, war farchibar und tddtets i Verdaul von 8-\
Wocher. Usler Duréhfillen entwiehelle sick raseh ein ehlorutischer
Mxrsscans mil Leibschmaerseo, athatesdans beftigen Hersklopfea bei
sy sehten and rasth vorftbergebend atwas erhikter Kdrperwirme,
mit Muskelschmerzen und [dbhmeoger, Hyptristhesc and Ankatheus
der Maot, sowia Albamioorie olme Oademe als auffatlewdaten Symp-
lomtes. — Die Bection ergad peden excrmer Aslmle. asagabreiicier
oberbachlicher Patxtndung uod Verschwiirung der Darmachlamdaut,
tumal im Desm und Anlangethel des Colos, acutan Morbes Brighti,
kirmigem Zerfsl mnd Atrophie cakireleder gestrrvifter Moskalfwsers
wnd Verfattang vou Kerveurficen, als die moorst wad tamoint in die
Avgen (allende analomiseho Vertaderang, sinq clgeathimbiche Eatar-
tweg zblicee rkbiserer Srhlagnders rou und water dem Durchascseer

Fizat pugx 0f (he prefiminary accoend of 14 pedosa
. 1125, 1968, periarenus (Dewtsches Archus v

Figura 12. Facsimil del articulo de Kussmaul y Maier
donde los autores estdn pensando que describen una
patologia asociada con helmintos y no en el diag-
ndstico de una vasculitis, al no realizar estudios
histopatoldgicos.

a7



LA RS L Y | T UMY LAMAnNL A ("via

Robiandoy, pero no le hizo menecion P:}r‘l"""'\"'“i

Wl no lo consideraba un buen maesiro ‘..ku.ssm‘::ll
fue estudiante en Viena del profesor Rokitansky
hasta 1847 v Wenzel Plohner consulté en 1848.
Historicamente los dos articulos de Kussmaul y
Maier*'* son las descripciones cldsicas del cuadro
clinico v de la patologia, fueron los primeros €n
mencionar el nombre. por lo tanto no hay duda so-
bre ¢l merito de estos dos médicos y sobre los apor-
tes para ¢l conocimiento de esta enfermedad.

La vida de este par de investigadores vale la pena
resaltarla: para ello, nos apoyamos en los estudios
del profesor Matteson de Ja Clinica Mayo sobre Adolf
Kussmaul y Rudolf Maier”.

Adolf Kussmaul como Hebra, Kaposi, Cazenave,
Bazin, Jadassohn, Osler, Koch, Pasteur, von Behring,
se constituyeron en Ja vanguardia del desarrollo del
conocimiento médico, pero la mayoria de los estu-
diosos de la historia de la medicina conocen la bio-
grafia de los médicos antes mencionados, pero
desconocen la de Kussmaul y la de Maier.

Kussmaul nacio en Graben cerca de Karlsruhe
cn Baden (Alemania) en febrero 22 de 1822, Su
abuelo y su padre fueron cirujanos del ejercito Ale-
mén y contribuyeron para la formacion médica de
Kussmaul. En 1840, a la edad de 18 afos, Kussmaul
inicié sus estudios de medicina en la Universidad de
Heidelberg bajo la direccion de los excelentes mé-
dicos fisi6logos, Jakob Henle (quien describe las asas
de Henle), Johannes Miiller y Franz Karl Niigele. El
profesor Miiller fue el gran impulsador de la fisiolo-
gia en Alemania y recopilé la informacién de todo
el saber fisiolégico de la época, en su tratado de fi-
siologia humana. Entre sus contribuciones impor-
tantes figuran la sensibilidad de la retina a los
estimulos cromdticos, la ley de la energia especifica
de los sentidos, la descripcion de los conductos de
su nombre en el embrion®™. El interés por la fisiolo-
gia ocular, desarrollada por Miiller, estimulé a sy
alumno Kussmaul el interés por esta drea y asi la
lesis que éste desarrollo se relaciond con los cam-
bios de color en la retina; siendo un estudiante desa-
:mllr') cl.primtr Qﬁalm();scopio en !845, pero éste no
fue funcional; cinco anos después Hermann | E.
von Helmolz en 1850 lo mejoré vy se empezo a utilj-
&1 por low futuros oftalmo6logos®. Franz Karl Niigele
b o profevor, fue el que deseribi6 la pelvis de
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Nigele,
dﬁnrmlln de una de . 18 gpy.
do viajé a Viena, y en esta ciudad en o) ”""‘qug
Gcncr;ﬂ se estaba dcsnrrfwllnmln la f..lﬂ'l"lﬂilfﬂlﬂgl';, con
Ferdinand Hebra. Posteriormente viajd ;} Praga bai
ireccion de Johannes Opolzer. Quiso tener 4,
a Rudolf Virchow en Berlin, perq por 1
guerra entre Alemania y Dinamarca (18484350,' n;;
Io loar6 v se traslada a Kadern,y Iucgo 3 1a Uniyey,
sidad& de Wiirzburg en 1853 donde si pudo estable.
cer su contacto con Vll‘ChOW.. Fue profesor de
medicina en la Universidad de Heidelberg, en [y ;.
versidad de Erlangen entre 1859 .hasta 1863 y Pos.
teriormente profesor de medicina Interna ep |,
Universidad de Freiburg en 1863 hasta 1877, ¥ pro-
fesor de medicina Interna en la Universidad ¢,

Estrasburgo hasta 1888 (Figura 13)™.

la d
profesor

En la Universidad de Erlangen trabajé al lado ge|
patélogo Friedrich Albert Zenker y con el internisty
Hugo Ziemssen. En 1866, Zenker y Ziemssen fup.
daron la revista “Deutsches Archiv fiir klinische
Medicin™ (German Archive of Clinical Medicine o
Archivos alemanes de medicina interna). Kussmau]
v Rudolf Maier publicaron en el volumen inaugural
de esta revista, los primeros casos bien estudiados
de periarteritis nodosa®’,

Kussmaul fue también precursor de la endoscopia,
al inventar un endoscopio que utilizé para una gas-
troscopia, pero la carencia de una adecuada fuente
de luz lo hizo fracasar. Entre sus informes clinicos
que son cldsicos en la literatura médica, estdn las
descripciones del pulso paraddjico, la respiracion
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Figura 13 ¢ -
8ura 13. Se obseryg al Dr Kussmawl en si 36l




wdoticn en el coma diabético y ¢c6mo diferenciar
e wimtomas de la sifilis de los efectos téxicos del
Adolph Kussmaul murié el 28 de mayo
de 1902 en Heidelberg, Alemania. (Figura 14)

metcuto’

El otro coautor del articulo clédsico sobre periarte-
ritie nodosa fue Rudolf Robert Maier (Figura 15)
guicn nacio el § de abril de 1824 en Freiburg en
Alemania. Inici6é sus estudios médicos en 1843 en
la Universidad de Freiburg, muchos de sus contem-
porancos como lo hizo Kussmaul, querian estudiar
con Jos famosos, para ello viajé a Viena, donde se
desarrollaba la gran escuela vienesa de medicina y
al lado de Rokitansky, Skoda y especialmente en
Wiirzburg con Rudolf Virchow®. Este lo entusias-
mo por la patologia. Regres6 a la Universidad de
Freiburg y completé su tesis doctoral en “Anatomie
der Tonsillen” (Anatomy of the Tonssils, o Anato-
mia de las amigdalas) en 1853. Inicid carrera como
profesor de patologia en 1859, En 1864 organiza y
separa de la Universidad de Freiburg, el Instituto de
Patologfa; ésta es una de las primeras decisiones de
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de muerte del Dr Kussmaul.

Vigura 14. Lecho
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desarrollar Institutos de Investigacidon en algunas
4reas de la medicina, Kussmaul estuvo de acuerdo
con esta decision. Por el gran desarrollo que realizé
con este Instituto a Maier se le honrd con el titulo de
“Geheimrat” (Privy Councillor). Su sucesor en el Ins-
tituto, Ernst Ziegler, lo honré como un gran maes-
tro. Maier muri6 en octubre 6 de 1888, a la edad de
64 afios™.

Paralelamente, en los diferentes centros universi-
tarios de las ciudades de Austria y Alemania, sur-
gen, algunos clinicos y patdlogos como Paul Meyer™
quien en 1878 en Estrasburgo describié otro paciente
con multiples aneurismas y postulé que el origen de
los mismos estaba relacionado con los incrementos
de la presion arterial y observé también que la mayo-
ria de los ancurismas se encontraban a nivel de las
bifurcaciones y en los sitios de baja resistencia anato-
mica. No encontré compromisos arteriales a nivel
pulmonar ni cerebral y sugiri6 ¢l término aneurismas
miltiples. En 1890 Liipke” describié un nino de 10
afos, quien murié en un parque de Ludwigsburg,
los especimenes de la autopsia, fueron revisados por
Jacger'™ en 1892, quien confirmé el diagndstico de
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periarteritis nodosa. Posiblemente éste sea el primer
caso de periarteritis nodosa a nivel infantil; C.l sc-
gundo caso lo describié Krzyskowski en Polonia €n

1899 en un nifio de 18 meses y Thinnes en Alema-
nia en 1924 describié el tercer aiio en un niiio de 9
meses de acuerdo al informe de Harry A. Wilmer del
departamento de patologia del Johns Hopkins. H.
Morley Fletcher®, en 1892, informé ¢l caso de un
hombre de 49 afios con este diagnostico y refutd el
concepto de “debilidad congénita™; éste paciente
cuando tenia 25 afios consulté en el mismo hospital
en Freiburg, donde Kussmaul y Maier describieron
el primer paciente. Eppinger” realizé un plan-
teamiento diferente al asociado con un proceso in-
feccioso: en esta época se estaban describiendo los
diferentes microorganismos, pero Fletcher planted
en las dos pinturas de su articulo, que la enfermedad
compromete las arterias de tipo muscular; en la revi-
sién de la bibliografia se incluye un caso informado
por Samuel Gee'®' del hospital St. Bartholomew,
posiblemente el primer caso de la literatura inglesa,
en un nifio de 7 afios que tenia tres aneurismas cn
las arterias coronarias. Fletcher, ademads, fue uno de
los primeros en mostrar las pinturas de las lesiones
arteriales a nivel macro y microscépicamente. Henry
Thompson!® en Middlesex, en 1877, describié otro
caso en la literatura médica inglesa e informé de un
paciente de 20 afios que trabajaba en la industria de
pafos, quien consulté por una enfermedad aguda
caracterizada por fiebre, en hematuria, dolor abdo-
minal y tordcico; la autopsia se le documentaron va-
rios aneurismas a nivel de las arterias cerebrales y
pulmonares y vegetaciones en el endocardio; es po-
sible que la lesién del endocardio causara el daiio
arterial secundario a un proceso infeccioso y sea un
ejemplo de vasculitis séptica y no una poliarteritis
nodosa. Clemens von Kahlden'® en 1894 mencio-
na una verdadera proliferacién del tejido de granu-
lacién a nivel de la adventicia que se extendia hasta
la intima, describe ademds que las arterias compro-
metidas son las de mediano y pequeiio calibre; éste
autor también plantea que la etiologia de Ia peri-
arteritis nodosa, pudiese ser de origen infeccioso,
En 1896, Graf'® describe otro caso y plantea el digq.
néstico diferencial con la sifilis. Freund!®s ep, 18959
c{cscribc el compromiso a nivel de los nervios perifé-
ricos, pero r,lo cncucqtra f:Ot_npr_omiso a nivel pulmo-
nar y detecté el material fibrinoide con una coloracién
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especial para material eosipgfl’lico.. Hasta 19
todos los casos de vascu11t|§ se informabap c
periarteritis nodosa pero a nivel macroscdpico
mayoria de 10§ casos descr_nos a nive] 4
microscopia ya los hemos rpcncmnado. D, VeSZprémi
y Jancs6®® en 1?03 por primera v’ez. llaman | aten,
ci6n de un paciente que microscopicamente g -
recfa una periarteritis, pero f]ue el d‘agﬂﬁstico "
hicieron a través de la patologia. No es C’:laro el ding ,
nostico de pcriarteritis,_en el can) de éste Paciente
que tan solo tenfa 14 afos y sufria de unas lesione,
como urticaria en los codos y las extremidades infe.
riores. En las pinturas del articulo se observa el apg,.
risma de la arteria del estém’ago, PEro Se puede
especular que éste paciente podn'a tener una vasculig;s
asociada a hepatitis y a una crioglobulinemia, per,
este articulo sirvié en forma importante para que
Oskar Klotz!'% en Pittsburg analizara los aspectgs
macro y microscépicos de 40 pacientes informadog
en la literatura; solo pudo documentar la periarteritis
nodosa en cinco pacientes y fue el primero en dudar
del segundo caso de Kussmaul y Maier®% ¢opo

periarteritis nodosa.

Johann Monckeberg!”” en 1905 describié el com-
promiso de las arterias pulmonares en los pacientes
con periarteritis nodosa, al informar un paciente hom-
bre de 18 afios con esas manifestaciones, ademds
describié que esta enfermedad tiene una gama de
manifestaciones clinicas. A Ophiils'® se le reconoce
la segunda descripcién de un paciente con compro-
miso pulmonar, pero al analizar las 10 caracteristicas
de los casos de Ophiils'®, algunos podrian ser pa-
cientes con sindrome de Churg-Strauss. El segundo
informe de esta enfermedad en el Reino Unido la re&-
liza‘ Dickson*®en 1908 quien sugiere que el términd
periarteritis nodosa debe aplicarse al compromis?
a’rterfa] de origen sifilitico, pero para esta patologid e
término adecuado debe ser poliarteritis nodosa, €™
lo habia sugerido Ferrari®® en 1903 y quien realizd
una excelente disquisicién sobre por qué debe e
marse poliarteritis nodosa (P.A.N), como 1a seguire”
mos denominando a partir de esta descripcion-

Los articulos de Rokitansky?®*, quien analizd l.a
parte histérica de] conocimiento de las arterids: c‘
Pecialmente en los siglos XVILXVIII y XIXY a
cribe la.macroscopfa de Ia PAN, los articulos & B
Carnegie Dickson®, profesor de patologid do U
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Universidad de Edimburgo quien analiza los aspec-
tos clinicos y de patologia de todos los casos publi-
cados hasta 1908, la revisi6n clinico-patolégica de
Albert Lamb®' del departamento de patologia del
Hospital Presbyterian de la Universidad de Colum-
bia de Nueva York, las tres publicaciones de la Doc-
tora .Pez.1r1 M. Zeek®*7 pat6loga de la Universidad
de Cincinnati en la década de 1950 y recientemente
el reumat6logo Eric Matteson? de la Clinica Mayo
aportaron en sus articulos los diferentes informes
para el conocimiento de la P.A.N. A continuacién
enumeramos los articulos cldsicos en el orden cronol6-
gico en el que aparecieron publicados:

1.

FJ\Lh-th

~

10.
11.
12.
13.
14.
15.
16.
17.
18.
19.

20.
21.

22.
23.

Rokitansky, 1852,

Kussmaul y Maier, 1886,
Zimmermann, 187499,

Chvostek y Wéichselbaum, 18779,
P. Meyer, 1878%.

Eppinger, 18877°. Describe los aspectos mi-
croscépicos del caso de Rokitansky.

Fletcher, 189288,

Von Kahlden, 1894'%, La necropsia del caso
de Fletcher.

Graf, 1896'%.
Rosenblath, 1897'".
Freund, 1899'®.
Krzyszkowski, 189912,
P. Miiller, 1899'".
Schmorl, 1903'".
Ferrari, 1903%.
Veszpremi y Jancs6, 1903%.
Schreiber, 1904'".
Monckeberg, 1905'7.
Versé, 1905'.
Benedict, 1907'"7.
Oberndorfer, 1907""*,
Bomhard, 1908'"°.
Benda, 1908'%.

e e e e
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24, Hart, 1908'!,

25. Dickson, 1908%,

26. J.E. Schmidt, 19082,
27. Longcope, 1908'*,
28. Kiinne, 1909",

29. Datnowski, 1909'%5,
30. Beitzke, 1910%,

31. Moriani, 1910'%.

32. Cooke, 19117,

33. Lewis, 1912'%,

34. Jonas, 1912'%,

35. Beattie y Douglas, 1912-1913"%.
36. Lamb, 1914°",

La poliarteritis nodosa puede ser considerada como
el tronco del arbol desde el cual otras formas de vasculitis
pueden ser comprendidas, y desde el cual varios siste-
mas de clasificacion de las vasculitis, incluyendo los cri-
terios contemporaneos del consenso de Chapel Hill"'y
los del American College of Rheumatology se han rea-
lizado'*2. Posterior a la descripcion de la PAN clasica,
se describié una forma de poliarteritis nodosa micros-
copica, que es diferente en sus caracteristicas clinicas
y probablemente en su patogénesis, de la descrita por
Kussmaul and Maier. Friedrich Wohlwill'*, un patélogo
y neur6logo del Hospital St. George en Hamburgo, se
puede considerar como el primero en describir cohe-
rentemente ¢ introducir el término de “Poliarteritis
nodosa microscépica” en 1923. El describi6 dos pacien-
tes con periarteritis transmural y glomerulonefritis
quienes eventualmente sucumbieron a la enfermedad
caracterizada por mialgias, paresias y glomerulonefritis.
No se evidenciaron cambios macroscdpicos vasculares
en ninguno de los dos casos ni estaban presentes los
aneurismas o nédulos observados en la poliarteritis
nodosa clasica. Wholwill pensé que la enfermedad que
describio era una forma de poliarteritis nodosa y con-
cluy6 que “el cuadro total es de una enfermedad unifor-
me y bien caracterizada que pricticamente demanda
que se asuma como una sola etiologia”™.

Wohlwill también encontrd evidencia de venulitis en

sus especimenes, pero pensé que el compromiso veno-
so era “al menos en parte distinto, independiente de la
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arteritis; pero, por otro lado, era un infiltrado no carac-
terizado completamente de la pared con elementos nu-
cleares tinicos que no tenian similitud con la enfermedad
arterial’*. Unos pocos autores antes que Wohlwill, in-
cluyendo a Ophiilus'**, Beitzke'”* y von Haun'**, habian
descrito lesiones de venas, que actualmente se piensa
que son mas caracteristicas de la poliangeitis microsco-
pica que de la poliarteritis nodosa clasica. Es claro que
la poliarteritis nodosa abarca un amplio grupo de
sindromes vasculiticos clinicamente diferentes.

La vasculitis necrotizante confinada a la piel, sin com-
promiso sistémico, fue descrita por Slinger y Starck en
1951'". Estos pacientes frecuentemente tienen fiebre,
artralgias, ulceras en la piel v, ocasionalmente, las le-
siones nodulares subcutaneas descritas inicialmente por
Kussmaul y Maier. Esta condicion fue diferenciada de
la poliarteritis nodosa clasica por Diaz-Pérezy Winkel-
mann de la Clinica Mayo en 1974'*, La sobreposicion
entre la poliangeitis microscdpica y la poliarteritis nodosa
cutdnea ciertamente es bien reconocida.

Davson'*’, quien en la literatura inglesa con frecuen-
cia ha sido citado como el primero en describir la
poliarteritis microscdpica hasta que Eric Matteson in-
trodujo ¢l trabajo de Wohlwill en 1998, postulaba que la
presencia o ausencia de glomerulonefritis podria distin-
guir grupos de pacientes con arteritis necrotizante. Como
se menciono antes, este punto de vista fue formalizado
en el sistema de nomenclatura de Chapel Hill"*', Este
sistema dej6 la categoria de “vasculitis de hipersensibi-
lidad” como una entidad separada debido a que en la
mayoria de pacientes con este diagndstico se piensa que
pueden tener poliangeitis microscopica o angeitis leuco-
citoclastica cutanea. Como los autores comentaron'+,
el término de * poliangeitis microscépica” fue preferido
sobre el término de “poliarteritis microscopica” debido
a que algunos pacientes con esta categoria de vasculitis
no tenian arteritis, sino mas bien tenian vasculitis confi-
nada a vasos mas pequefios que las arterias , como por
ejemplo, arteriolas, vénulas y capilares.

Hasta la década de 1850 los estudios que tuvieron
relacion con la historia del conocimiento de las vasculitis
fueron cruciales pero desconocidos, ya que hasta esa
fecha se habia descrito sin saberse la arteritis de
Takayasu, la mesoarteritis sifilitica y parcialmente e]
sindrome de Henoch-Schénlein y las vasculitis de pe-
quefios vasos, pero todas estas descripciones eran des.-
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conocidas para muchos de estos‘ autores, E? 150
Skegg'', informo acerca deun pflc:llzntle c!e 35 afipg
consulté por una gangrena a nivel del pie derechg, E|
paciente consultd POT_Cdema= dolor, deb"hdad Y ausenc,
de la pulsacion del pie dcrecfhor dos dias despugg dely
amputacion, el paciente mC_)O’TO pero no se le Practieg
estudio de patologia, en esa €época se planteaba qye
frio extremo era la causa de !a gangrena. Quinge gjjq
después Jaesche' ™, en 1865, mf?rma el caso de up pa-
ciente de 30 afios quien consultd por dolor en l'a extre.
midad inferior, posteriormente se' le practicg una
amputacion infracondilea; a este paCI’en.t‘e ng se le ep.
contré el pulso femoral; en 1866 Lanv1§re‘ * describe
otro paciente de 46 afios con COMpTomiso qel pie iz-
quierdo. Burow'*' en 1867 describe gtro paciente de 4
afios, de evolucion con dolor en el pie derecho, a éste
paciente se le practic una amputacion supracondilea,
Baumgarten'*® estudié el espécimen de la amputacion
del paciente de Burow'#, el cual fue analizado por pri-
mera vez a nivel microscopico. Este investigador enfatizg
que la lesion oclusiva es diferente de la arteroesclerosis
y de la arteritis sifilitica. En 1876 Friedlander'* en for-
ma magistral describe varios aspectos patologicos como
el proceso inflamatorio a nivel de la intima, rico en célu-
las que compromete las arterias de mediano y pequefio
calibre. Alrededor de la luz ocluida se desarrolla un pro-
ceso patologico, que ocasiona cicatrizacion, ulceracion
¢ inflamacién crénica. Friedlander'*® denomina esta
lesion como arteritis obliterans y asi aparece en su pu-
blicacién en 1876. Dos afios después Félix von
Winiwarter'¥’ informa el caso de un paciente de 37,
afios quien desde los 45 afios ya tenia problemas a ni-
vel del grueso artejo derecho, asociado a una isquemiz,
4 una gangrena y posteriormente a una infeccion; al
pacnente.se le practicé una amputacién infracondilea.
Este paciente también fye tratado por Billroth'*, quien
¢ra profesor de Winiwarter y entre los dos decidieron
{Zillrltzsrri :g :;;;12;0 ,nllacFo'y micro'scépico. Estudf:rlzf;
venes s Ts extrem)[d adtlblal anterior, pero agenll;is .
tudios microsco’picosa Ogmpt'ltada, o 18717}5 rgciéﬂ de
la intima de [qs e » Observaron una prolife et
Varon ni trombes rasy de las venas pero no .
Observaciénmw?z 11:\1' degenera?10n,ateromatosl;?t:e1;:;c s
de la intima ,no era arter considers que la prg : rima-
1oy por ello éste i“" proceso secundzgno, sinop e
endarterits y endong-St-lgador planteé el concep .
itis, observacion que es ¢las
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Figura 16. Facsimil de la descripciéon de la enfer-
medad de Buerger por Félix Winiwarter.

Félix von Winiwarter nacié en 1852 y recibié su
titulo médico a los 24 aiios en la escuela médica de
Viena, que en ese momento histérico, era la mds im-
portante del mundo; su hermano Alexander cuatro
afios mayor que Félix, era el asistente de Billroth.
Como estudiante, Alexander von Winiwarter trabajé
con Karl Rokitansky y con Ernst Briicke investigé
sobre la anatomia del ovario, la céclea de los mami-
feros, las estadisticas del cdncer y practico la primera
colecistoenterostomia en 1882; lo que no se recuerda
de Alexander von Winiwarter es que fue el mejor asis-
tente de Billroth, y lo que mds se recuerda, es su es-
pecial colaboracién en la edicién del mejor libro de
cirugia de la época “General Pathology Therapeutics”
que aparecié en 1863; se realizaron 8 ediciones de su
libro, mientras Billroth estuvo vivo y se tradujo al me-
nos en 10 idiomas como el Japonés, Francés, Inglés,
Ruso, Italiano, Espaiiol, Hingaro, Polaco, Servio y
Croata. Alexander'® fue profesor de cirugia de la
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Figura 17. Ldpida del Dr. Félix Winiwarter y esposa.

Universidad de Lieja en Bélgica, durante su vida fue
un fumador pesado, murié el 31 de octubre de 1917,
a la edad de 69 anos. Siete anos antes de su muerte,
tuvo una ulceracion isquémica cronica, que fue estu-
diada por su hermano Félix von Winiwarter y el
diagnéstico fue una tromboangeiitis obliterans; posi-
blemente tenia la enfermedad que habia descrito su
hermano. Félix en cambio, aceptdé un puesto como
director del hospital en un pueblo llamado Hollabrunn
al norte de Viena, a la edad de 29 anos en 1881. Ese
mismo ano, su profesor Billroth, practico la primera
gastrectomia. Como Alexander, Félix fue asistente del
profesor Christian Albert Theodor Billroth (1829-
1894)"4915% maestro de la cirugia, misico-pianista, un
gran erudito y probablemente el mejor maestro de la
cirugia de todos los tiempos. En 1877, Billroth le
amputé la pierna derecha a un hombre de 57 afos
por una gangrena espontdnea. Tal vez Billroth sospe-
chaba que la causa de la gangrena del paciente era
una enfermedad de tipo vascular y por esas cosas de
la ciencia, le entrego la pierna a Félix von Wini-
warter'*141% En una forma cuidadosa, en un informe
de 25 pdginas, realiza una extraordinaria descripcion
de los hechos patoldgicos y analiza que la lesién
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vascular, es un proceso inflamatorio a nivel de la m_tl-
ma y no esencialmente de una trombosis. La dcsczlp-
cién de la enfermedad de Herr T, se inicié 1'2 anos
antes de su muerte y el relato del profesor Winiwarter,
es la descripcion cldsica, tanto de la clinica como de
la histopatolégica de la hoy conocida como enferme-
dad de “Buerger” (Figura 16). Con la descripcion de
esta enfermedad, se cumplié la famosa frase de
Virchow “der anatomische Gedanke inder Medizin”
es decir la “aproximacion de la anatomfa a la medici-
na” y el autor se aproxima al explicar el porque de la
enfermedad, como la manifestara Max Askanazy
(1865-1940) en la siguiente frase “Avec la pathologic
on entre dans la vie”, es decir, a través de la patologia
nosotros entramos a la vida”. Estuvo en el cargo has-
ta el afo de 1931. Winiwarter murié en Hollabrunn,
un pueblo de Austria, en 1931 (Figura 17). Posterior
a la publicacién de Winiwarter'**'*2, se publicaron
otros articulos como los de Israel en 188253, Will'%*
cn 1886, Riedel™® en 1888, Haga'*® en Tokio en 1889,
Zoege-Manteuffel'” en el XX Congreso de la Socie-
dad Alemana de Cirugia en 1891, Braun'* en el mis-
mo congreso de 1891, Widenmann'*® en 1892,
Weiss'® en 1895, Zoege — Manteuffel'®! en 1898,
Borchard'® en 1897, Watsuji y Kuroiwa'® en Jap6n
en 1898, Sternberg'® en 1900, Bunge'ss en Kénigs-
berg en 1900, Tanaka y Tanaka'® en1901, Kojima'®’
en 1903. Tanaka'*® en 1903 publica la serie mds gran-
de sobre gangrena espontdnea en 128 pacientes, 115
en hombres y 13 en mujeres. Describe la enfermedad
en miembros superiores, pero estos casos casi siem-
pre ocurrian en ausencia de diabetes, ergotismo, en-
fermedad cardiaca y téxicos. Todos estos autores
excepto Tanaka, pensaban que este problema isqué-
mico estaba relacionado con la arteroesclerosis y el
frfo. En el mismo congreso y en el mismo afio, Kat-
sura'® planteaba que esta patologia pudiese ser debj-
da a una ateroesclerosis presenil. S6lo el trabajo de
Thoma'” en 1883, tenia una concepcién diferente y
el autor planteaba que el disturbio de la circulacién
estaba relacionado con el didmetro y el flujo sangui-
neo; €l denoming este proceso como endarteritis
fibrosa. Transcurrieron pocos afios hasta que en el
encuentr'o de la asociacién de médicos americanog
en }Vashmgto'n Q.C en mayo de 1908, Leo Buerger!”!
leyé un t{abajo tltuladp‘“Thrombo-angiilis obliterans”
ffn estudio de la’lesmn VaS(.:lf‘ler que ocasiona |g
gangrena espontanea presenil” en 1] especimenes
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de miembros amputados a 11 Eacicntes.’l €0 BUCrger
nacié en Viena €n 1879, un afio después del Prime;
articulo de Winiwarter, estudid en Nueva York, fy,
pat6logo quirtirgico en el Motfnt Sinai cn.N‘fCVa York
desde 1906 a 1913, y posteriormente, cirujang g,
ciado desde 1914 hasta 1920. Buerger describig o
caracteristicas clinicas de lzf cnfermefiad que llevy o
nombre, pero que ya hablz'm descrito prev_iamente
Skegg, Lariviére, Burrow, f.*‘rlidlande.r Y especialmeny,
Winiwarter. Buerger describio las'31gulentes caracte.
risticas que son las mismas que tlen? la enfermedgq
actualmente; 1) Inicio entre 20 a 40 afios, 2) Crisis de
isquemia, y dolor en los pi.es,'zona gemelar, altery.
cion de la sensibilidad, enfriamiento 3) Marcada pali-

dez 4) Ausencia de pulsos.

Leo Buerger planteé inicialmente que la enferme.
dad era mas frecuente en los judios Ashkenazi, debj-
do a los que los pacientes estudiados en el Mount
Sinai eran de esa raza. Durante 30 afios, Buerger rea-
lizé 12 publicaciones adicionales sobre este tépico, y
una monografia de 628 pdginas que se publicé en
1924: 161-173. Pero fue W. Meyer'” quien en 1918
en un articulo cldsico en la revista JAMA relacion el
uso del tabaco como la etiologia de la enfermedad de
Buerger. Meyer'** en junio de 1918 en el congreso
nimero 69 de cirugia general y de abdomen de la
American Medical Association, recopilé 15 pacien-
tes, todos los casos eran hombres de raza judia, quie-
nes eran inmigrantes procedentes de Polonia, Galicia
y Rumania. Consultaron al Hospital Lenox Hill
(antiguamente 1lamado el German Hospital de Nueva
York). Entre los antecedentes que estudié Meyer, fue
e! de ser fumadores moderados, pero a pesar de rela-
clonarlo como un factor etioldgico en su articulo de
JAM/.\ de 1918, no le dio importancia a este hallaz-
£0, SIno a la glucofilia y a la diabetes, después d¢
utilizar una carga oral de 100 mg de glucosa. Pero &t
su Plapteamiexlto Meyer analiza el incremento dc' la
Pl i, o et 3 1 e
de los primyer 1120’e1. SHing tr.o.mboﬁlla, o encid
do B 0s med!cos en utilizarlos, a difer .
llevausirizr CLue consideraba que la enfermcdﬂ‘:isq X
10S vasos Sl'n re,’ $€ originaba como una tromb(:) o
de la enfer dng}lmeos, N{eyer pensaba q‘-lc ° atc;fi0
de la parednzie o se debia a un p roceso mtjlafn bsel-
vaciones uee 108 vasos, Mey er realizd vana'b Oa U
época pe?o - uen nuestro criterio se adelantmglio

’ Cron ignoradas excepto, por Li¢™
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En esta primera ctapa de las descripciones hist4-
ricas de las vasculitis, mencionamos la de Radcliff -
Crocker y Williams'® quienes describieron un nifo
de 6 afios quien-consulté por la presencia de nédulos
de color purpura a nivel de las dreas de extension de
la piel de las manos, codos, rodillas y regién glitea
y denominaron a €stas lesiones como eritema
elevatum diutinum, denominacién que aiin persiste.
Pero las primeras observaciones sobre cstas lesio-
nes, las describieron el célebre dermatélogo ciru-
jano inglés Jonatham Hutchinson'®® en 1888 y
Bury'®” en 1889. De todas maneras en el articulo de
Radcliff-Crocker y Williams'®, los autores diferen-
cian el tipo Bury del eritema elevatum diutinum que
ocurre en jovenes mujeres con historia de gota y de
reumatismo, de los casos de Hutchinson que ocu-
rren en ancianos con gota. Este tipo de diferencia-
cion con el tiempo se abandond, ya que no se pudo
documentar y la confusién se incrementé cuando
Radcliff-Crocker en 1902 describe el granuloma
anular y se confunden las dos patologias. Esta dis-
cusion se resuelve con los tres trabajos cldsicos, el
de Della-Favera'® en 1910, el de Weidman y
Besancon'® en 1929 y el de Haber en 1955 en don-
de se documenta que el eritema elevatum diutinum
y el granuloma anular son diferentes y el eritema
elevatum diutinum constituye per se una vasculitis
leucocitoclédstica estrictamente cutdnea.

De esta manera, hasta 1902, se habian descrito
dos tipos de angeitis leucocitoclastica, el sindrome
de Henoch-Schonlein y el eritema elevatum diutinun.
El término “angeitis leucocitocldstica” fue populari-
zado por Bravermann para identificar la lesion pato-
l6gica de la angeitis por hipersensibilidad, la purpura
de Henoch-Schénlein y las vasculitis de pequenos
vasos de las enfermedades del coldgeno.

190 en Londres, al parecer,

realiza la primera descripcion de la arteritis de célu-
las gigantes en un paciente Jlamado Rumbold de 8‘0
afios de edad, padre del portero del London Hospi-
tal, cuya arteria temporal se encontraba inflamada,
edematosa y dolorosa, que l¢ impedia soportar su
sombrero. Este dermatdlogo, cirujano y escritor, crea-
dor de la Revista “Archives of Surgery” la denomi-
né “peculiar form of thrombotic arteritis of the aged”.
Esta fue la primera descripcién de la arteritis de
células gigantes, y a pesar de ser la vasculitis mds

Jonathan Hutchinson

T A
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frecue isi ibi
42mc. en la raza caucdsica, paso desapercibida
por 42 anos, cuando los profesores Horton, Magath
y Brown'"1? de la Clini X
: ¢ la Clinica Mayo notaron que la ar-
teria temporal (arteritis) era parte de una enferme-
dad sistémica y se practicd por primera vez una
biopsia a nivel de la arteria temporal y se logré dife-
renciar de la poliarteritis nodosa'*'"2.

Otras descripciones: Fenémeno de
Arthus e hipertension arterial maligna

En 1903 Maurice Arthus y M. Breton' descri-
ben algunas alteraciones morfolégicas a nivel
microvascular causadas por una hipersensibilidad a
algunos agentes no téxicos (suero de caballo), des-
pués de una re-exposicion en la piel, generando una
microvasculitis / o una microvasculopatia, reaccion
que se logré documentar a nivel experimental tres
décadas después. En 1930 Klinge'™* describe la ne-
crosis hialina subendotelial en las paredes vasculares
de animales sensibilizados a varios antigenos. Pos-
teriormente, otros investigadores alemanes como
Vaubel'® en 1932 y Rosle!' en 1933, utilizando
productos bacterianos y no bacterianos, generan en
modelos animales lesiones parecidas a la fiebre reu-
madtica en venas y arterias en los corazones de los
modelos animales. Estos cambios, los interpreta Von
Glahn y Pappenheimer'”’ en un interesante articulo
publicado en 1926 como una arteritis reumitica y
como una forma de periarteritis nodosa.

Antes de desarrollarse las tecnologias modernas
para la deteccion de la hipertensién, Meyer™, en
1878, asocid la hipertensién arterial y la periarteritis
nodosa al observar numerosos aneurismas a nivel
de las arterias de mediano calibre, de las diferentes
ramas de las arterias y postuld que la elevacion de la
presion arterial lesiona el tejido eldstico de las arte-
rias, lo que genera debilidad y rotura a nivel de es-
tos sitios. Lo que le llamd la atencion a Meyer”, fue
no observar este tipo de lesiones en las arterias
pulmonares.

En 1931, Paul Klemperer y Sadao Otani'® del
Mount Sinai Hospital de Nueva York describen los
arteriolares de la hipertension maligna en
una serie de casos; en dos de ellos, las lesiones se
parecian a lo que s¢ describe en la periartcri'lis
nodosa; en 1938, Child'® informa los cambios

cambios
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picee en perros hipertensos. al ocasionar

Cavocomattiecion de las arterias renales: cimilar ob-
s 1a hicieron Willens v Sproul® en 1938,
en 1030 en ratas que fueron SO-
a arteria renal. En 1043

——y
Wilkon v Byrom™
metidac a una compresion de |
Wich v Gregory? 2™ investigadores del Johns
Popline, al invectar suero de caballo en forma intra-
venosa @ conejos. generaban una forma de angeiitis
necrotizante, parecida a la periarteritis nodosa. €sta
ohservacion de estos extraordinarios investigadores
e« la clasica descripcion de la enfermedad del suero.
Todos estos trabajos que se inician con Meyer™ en
1878, Arthus'™ en 1903, Klinge'® en 1930, Klem-
perer y Otani'® en 1931, Rasle' en 1932y los de
Rich v Gregory?? 2™, genecraron ¢l concepto de en-
fermedades del coldgeno, ¢l entendimiento de la en-
fermedad del suero, ¢l concepto de hipertension
maligna. Estos estudios previos gencraron los estu-
dios posteriores de Visquez y Frank Dixon™" quic-
nes plantearon las primeras explicaciones de la
patogénesis de las vasculitis en 1958,

Enfermedad del suero

Las primeras descripciones de la enfermedad del
suero fueron narradas por un grupo de investigado-
res franceses como Beclere, Chambon y Menard™”
2l describir que las primeras observaciones empeza-
ron a analizarse a través de Emil von Behring en
1891, al aplicar suero hiperinmune a nifios con dif-
teria. Esta aplicacién del suero hiperinmune se em-
pezé a utilizar a finales del siglo XIX e inicio del
siglo XX para tratar enfermedades infecciosas, por
lo que gané algo de popularidad su uso, pero se
empez6 a notar lo que denominaron los primeros
observadores “Exantema sérico”, como una secuela
&l uso del suero. La monografia clasica realizada por
Clemens P. von Pirquet y Bela Schick® en 1903,
demuestran claramente las caracteristicas clinicas del
tindrome de la enfermedad por suero, que consistia

1 Kal2 spués de la aplicacion del sue-
1o anti-dinénco de caha!lu. Von Pirquet trabajaba en
\ -; donde dcsarzoll({ su trabajo sobre la enfer-
wrdnd del sucro, después de las observaciones so-
boe Lo apli f»_*""‘ de 1z lerapia con suero heterGlogo
pas @l ’&'L*:'x :f;:;!.l.’::’)i\’,,tl,:;tl-ju por ¢l ¢ual
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ro heter6logo anti-estre]
a segunda dosis de este suern, aparecqy

4n de hipcrscmihili«lud y SUgind que eqq,
una rc:acClc debfa a una conexion directa en el ap;
d § ;uicucrpns al suero i“)’ccmd‘"- En el cursg
mal. d¢ ¢ ciones sobre tuberculosis, €l obseryy,
aplicar und segunda dosis de tllhcr(fl.llinil. apa-
accion cutanea en f(.>r’ma mds ripida y
né esta reaccion como alergia 5
modificada.

sue
al aplicar |

reaccié

de sus observa
que al
recia una r¢ .
von Pirquet denomi
la reaccién inmune

El desarrollo del modelo bdsico animal inicial, para
¢l estudio de las vasculitis fue desarrollado por los
arios investigadores del Johns Hopkins,
24 g partir de 1942y por otros in-
awn y Junewayz'"‘, Fox2™® en
1037, Germuth ¥ Pollack®'™" en 1953 y 1958 y es-
pecialmente por Dixon, Visquez, Weigle, Cochrane
v Feldman®'#3'" en 1958, 1961 y 1963 quienes docu-
mentaron a través de estos experimentos generados
de la enfermedad del suero, las primeras explicacio-
a patogénesis de las vasculitis.

extraordin
Rich ¥ Gregory™
vestigadores como H

nes de |

Arteritis aguda o arteritis séptica

En el libro “Acute Inflammations of Arteries” del
profesor de patologia Howard T. Karsner*" del
Western Reserve University y de la University Hos-
pital of Cleveland se publicé una de las monografias
editadas por la universidad de Chicago como
“American Lectures in Pathology”, la serie No. 6.
En ella el autor describe que Hayem en 1869 infor-
ma un caso de arteritis de origen infeccioso. Henry
Thompson'” en Middlesex en 1877 describid otro
caso que se confundié posiblemente con una poliar-
teritis nodosa; estos casos posiblemente son 103 pri-
mergs de vasculitis séptica publicados en la [iteraturd
médica.

Eritema nodoso

El término eritema nodoso fue introducido pot “
l{k"dlcu dermatélogo Robert Willan®'®, al gy
::‘L‘;bdfi’?“:i“f‘f§ que consultaron por ereimi t. ‘*‘
riorm . 5‘“10 de Carey Sueet en Loadie». t\!"“,_,

cute, Ferdinand Hebra®'! en 1800 af ssgats

SU Lrabgi ) Ak i
10 clasico sobre erilenig imaltifurise, wE¥T
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¢l eritema nodoso de otros eritemas. Hebra descri-
bio estas lesiones como de “aspecto oval, localiza-
das en las piernas de diferentes tamaios, asociadas
a hipertemia y que desaparecen a través del tiem-
po”. En 1872 Uffelmann®'®, publicé un articulo
“Uber eine omindsc in der Haut sich localisierende
Krankheit des Kindlichen Alters”, en la que describe
14 pacientes con “eritema nodoso™; en tres de los
casos existian signos de tuberculosis y en 12, ante-
cedentes familiares de tuberculosis. A partir de la
hipétesis de Uffelmam?'?, quien lo reafirmé en otro
trabajo en 1876, a pesar de que atin no se habia des-
crito el bacilo, otros investigadores como Ochme??!
en 1877, Isager”' en 1901, Pons?? cn 1905, Mar-
fan’* en 1909, Andersen en 190922, Poncet?®®s en
1909, Poncet y Leriche**en 1912 y Landouzy*’ en
1913, plantecaron las mismas teorias que Uffel-
mann?'®. Hebra®'” desde 1860 anotaba que el erite-
ma nodoso era una entidad especifica, como también
lo hicieron otros grandes dermatélogos del siglo XIX
e inicio del siglo XX, como Schultness?**, Jadas-
sohn??, Pauloch?®*, Lendon?*', Symes?**?, Mous-
sous?®, Gueissaz?**, Schapiro®®®, Comby?¢, Faerber
y Boddin*’, Feer®® y Tachau®”.

Ademis de Uffelmann®'®2"%, quién planteé el ori-
gen infeccioso del eritema nodoso, otros investiga-
dores hicieron lo mismo y algunos de ellos la
denominaron fiebre nodal como Lendon®'. La in-
troduccién de la tuberculina a comienzos del siglo
XX y la reaccién positiva que se asoci6 al eritema
nodoso, lo propusieron en su época Chauffard y Tro-
sier’®® en 1909, Marfan Yoro*'y Pollak*? en 1912.
La asociacién a tuberculosis se continué afirmando
hasta mediados del siglo XX; pero otros investiga-
dores de la talla de Fornara®? en 1930, Rille** en
1934, Stuhmer*” en 1938, Hiillstrung®*® en 1939,
Wallgren®” en 1938, Keil*** en 1939 y Westergren®*
en 1945 intentaban explicar otras etiologias. Al pa-
recer todos estos investigadores tenian el interés de
buscarle un agente etiolégico al eritema nodoso,
como lo hizo Bouillaud®° en 1840 quien planteaba
que el eritema nodoso era de naturaleza reumdtica,
la misma teoria la expresaba Trousseau®' en 1866,
MacKenzie?®? en Londres, Boeck®?*** en 1877 y
1896, Bruusgaard®® en 1913, Herxheimer y Hoff-
mann?® en 1933. Pero en Londres en diversos hos-
pitales donde se estudiaron 108 pacientes con “ficbre
nodal” en 1888 realizaron otro tipo de planteamien-
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Figura 18. Lifgren describe la historia, las causas,
la histopatologia del eritema nodoso; es el articulo
mds extenso que describe una patologia.

to, expresando que a pesar de existir manifestacio-
nes reumdticas (artralgias, artritis), esta entidad era
diferente de una enfermedad. reumdtica. Solo hasta
1932 Collis*’ plantea por primera vez en ninos, que
el eritema nodoso se asociaba a una infeccion en la
garganta y al estreptococo y a los titulos de ASTO,
esta la confirmaron otros investigadores como Co-
burn y Moore®® en 1936, Perry*” en 1944 en nifos
y adultos, Spink®® en 1937, Lofgren en 1943, 1945
y 1946%129 Ya E.W. Todd2¢*265 de laboratorios
Belmont, habia introducido la reaccién de los titulos
de antiestreptolisinas para el estudio de las estrep-
tococias. Pero Sven Lofgren, asistente médico de A.L.
Westergren, en su extraordinario estudio histdrico y
su andlisis de 185 casos en el adulto logra demostrar
la asociacion del eritema nodoso con otras enferme-
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la surcni(lnsis (F1-

dades, entre las cuales sobresale i
agudos caracs

gura 18). Uno de los cuadros clinicos e
terizado por un sindrome febril, eritema nm‘l/nsn.)
adenomegalias hiliares, lleva el nombre de¢ Sindro-
me de Lofgren, por sus extraordinarios aportes al
conocimiento del eritema nodoso.

Eritema indurado

Ernest Bazin al parccer fuc ¢l primero en diferen-
ciar las lesiones del eritema nodoso descrito por
Robert Willan en 1798, de otras lesiones nodulares
de la piel'. Bazin®*¢ en su “Legons sur la scrofule”™ en
la pagina 501 describe una Javandera en 1858, que
tenia unas lesiones de seis meses de duracion a ni-

TIIE BRITISH
JHORNAL OF DERMATOLDGY,

AU RT, IADO.

f% YIT RISTRIAR IKICTT 164 SONIFULIOX 47
FAXLN,

1 meovey L we Qean), FAET

! ] J ' -
{11‘ igura 19 Colcont-Fox T analiza histéricamenye 1
escripeion de Bazin del eritema indurado o, !
va su nombre. que le-
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\ nodoso, limitadas a la p?crlﬂndcs
. o - Yy
ce extienden al lc.ll‘l“""f“'_‘cf“)vn' nise uleerap
Hardy>® en 1886 ¢n [rff'tc lrﬂ'ClquC et Descripys
des Maladies de 12 Peau describe que las lesigne
pucdcn demorar varios mcs?s y quec sc. puede ulce.
war a diferencia de lo que afirmaba Bazin. Posterig,.
nente, en las reuniones scmanulc.s que se realizabyy
en ¢l Hospital gaint Louis de Paris, el 29 de novien,.
bre de 1888, Besnier™ en el “Ann de Derm et e
Syph” describe und paciente como “erythéme nouey
chronique des membres inférieurs” que comprome.
te la hipodermis; en otra reunién en el Hospital Saint
Louis de Paris, el 17 de enero de 1889 en el Ann (e
Derm et de Syph describe otra paciente de 135 aiios,
también lavandera. Tanto Besnier*? como Four-
nier?®. como lo narra T. Colcott-Fox*”* en agosto
de 1893, son los que diferencian el eritema indurado
de Bazin de la goma sifilitica y de la escréfula
tuberculosa, que eran las lesiones cutaneas mads fre-
cuentes que se describian en esa €poca.

En este mismo articulo, Colcott-Fox, narra el caso
de Elliot, quien describe en la 116 reunion de la New
York Dermatological Society en el “Journal of Cuta-
neous and Genitourinary Diseases” en septiembre
de 1892, sobre una mujer joven con lesiones muilti-
p'lf,:s nodulares en las piernas que sufren cicatriza-
cion y ulceracion,

' Posteriormente en 1893, en sus dos articulos clé-
”‘(C(:: fObrc eritema indurado Colcott-Fox (Figurd
19)*7#7% 1o asemeja a las escrofulas cervicales, qué
se asociaban al bacilo tuberculoso, y asi en 1908,
Schidachi médico de la clinica de Jadassohn d¢ B
Tf:gunda escuela Vienesa de dermatologia, enfatizabd
L(: lmportancig de documentar el origen tuberculofo
u;::S 2;;[§ft,rl(f(0 criterio para dcnomin‘ur la 165'32
lesion curucrt](‘:lri:ﬁil‘mldo‘ C on este < erto. ame,;:m-
prometen Jy cur; solst()crr.ulczmsl‘o‘ n(.)dul?l: T;:ecia'
mente en mujeres d‘ , lor. c as preriem 10 que
también puc é } durante la adolescencia, P '
85055da. o en afectar !wmbres a cualquier €0

con tuberculosis, deberia plantearse ¢
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cohan ¢l tipo de reaccion hislop:;lo?(}:]‘ic:qcs COnSl(l(?-
e 1), Formacién de tubérculos C(i;n > S8 A -
caceificacion en el centro del tul.wérculm:crm1S i
. 0. 2) Grado

«evero de necrosis de la grasa, con un infiltrado de
tipo agudo vy cronico, con algiin grado de vasculitis
v presencia de c€lulas gigantes a cuerpo extraiio y
¢l tercer tipo descrito por Oscar Gans®™ que es,lz
lesion que se presenta en una etapa tardia en la que
«¢ observa una fibrosis extensa, mas que necrosis
erasa. Realmente uno de los articulos que mads apor-
taron al conocimiento del eritema indurado es el
descrito por los dermatélogos Hamilton Montgomey,
Paul O‘Leary y el internista Nelson W. Barker?” del
Departamento de Medicina Interna de la Clinica
Mavo en la revista JAMA, el 2 de Junio de 1945, en
¢l articulo qué titularon “Nodular Vascular Diseases
of the Legs. Erythema Induratum and Allied
Conditions™ en el que describieron 175 pacientes,
en 72 de los cuales se analizaron los aspectos clini-
cos y patoldgicos. La edad variaba desde la adoles-
cencia hasta los 65 aios y en 11 casos se observaron
en hombres y en 4 de éstos, se asocié a una dlcera.
lLos autores mencionan ademds, que cn 25 pacien-
tes a quienes se les practico la prueba de tuberculina,
21 resultaron positivas. El eritema indurado se pue-
de presentar a través de una via hemat6gena, o en la
forma de tuberculosis cutis indurativa, la cual inclu-
ye la tuberculides papulonecrética. Llaman la
atencion sobre la presencia de 1a vasculitis que com-
promete principalmente las venas y en menor pro-

T BRITISH

JOURNAL OF DERM ATOLOGY.
i JULY, 1913
( —

| \ TUM GIVING NO
i SASE OF BRYTHEMA INDURA o
CABE OV pUBERCULUSIS®

!J\'IT":!\'UR Or
' Fx JAMES GALLOWAT. D
FVigura 20. Facsimil del articulo dr)m{e .Iame,s
Gulloway  describe las caracteristicas (‘Illlf(‘().pa[()[().
yitus del eritema indurado, haciendo énfasis en el
wrigen no tuber wloso del mismo.

HISTORIA DFE LAS YASCULITIS

pmcnc’m las arteriolas. Los autores observaron vi-
ros grados de periarteritis, endarteritis y flebitis que
comprometia arteriolas, venas, algun(;s vVasos ma-
yores del tejido celular subcutdneo y describieron
ademds que como resultado de la necrosis grasa
(paniculilis) puede asociarse en forma secundaria una
fibrosis. El origen tuberculoso ha sido criticado por
varios autores al no detectar el bacilo en los culti-
vos, como lo propuso Knap®® en 1943.

Vasculitis nodular

C. Audry?™ dermatélogo de la universidad de
Toulouse en 1898 describié una serie de lesiones
nodulares en las piernas como no ulcerativas, pareci-
das al eritema nodoso, pero de origen no tuberculo-
s0. James Galloway?”, un dermatdlogo inglés, fue el
primero en demostrar claramente ¢l origen no tuber-
culoso de este tipo de vasculitis en 1913 (Figura 20).
Previamente Arthur Whitfield”’* en 1901,1905 y
1909 describié estds lesiones nodulares en las pier-
nas como dolorosas, que afectan mujeres entre 30y
40 afios, anoté ademds que las ulceraciones pueden
ocurrir, a diferencia de lo descrito por Audry”® en
1898 son bastantes recurrentes, tienen la misma dis-
tribucién del eritema indurado, pero comprometen la
cara anterior y especialmente son dolorosas. Histolo-
gicamente los nédulos evidencian la presencia de
vasculitis con grados variables de compromiso en
venas, arteriolas, venas de pequeiio calibre y células
gigantes, pero no se observan tubérculos. Walter
Pick?®! en 1904, describio estas lesiones como erite-
ma nodosum perstans, pero las lesiones no eran de
origen tuberculoso. Otros dos famosos dermatologos,

XXL
Usber cinon Fall yon Lerdweiser Atrophle des gubentanen
Fottgewobes.
Aus der med. Klinlk des Heern Prof, Xabler in Wien.

Y

Dr. Vietor Tfelfer,

Fomphuat dar SLnid

{tlierss Tofd XLy
Figura 21. Facsimil de la primera descripcion, en
1893, de la paniculitts nodular recurrente donde se
anota la atrofia del tejido subcutdneo.

108



ANTONIO IGLESIAS GAMARRAA & Cols.

A
oA T
'«}-'—:?“ _

- R e gL AT g SR
A TE R e
LA R O i e ole
S S L A -l e
S o
o RN > TEA LN .
- ""'Jl Y ) ;‘*
s
r
LIF -
= 'l'
- B
"'...'.!’"".
LT S L% e e
-3_:‘( EEIC LT
o ’/."f’."‘l
‘,'(, e, % '
SRS S g
. oy _.‘c S
b2 ’Fi: ~
‘- rr— » -'.'.‘ ;-
- T E & e
3 R
.‘(g;\‘t_‘_-‘r' ‘3 ,‘J
L e YT 1:.!-'..!,( *
-y . dl [ o
PR
.-f o] : LI-. ‘I
Wis e g

e T IESIY VY]

Vol e 018 Bl e .- <!

Figura 22. Dibujo de Victor Pfeifer donde se descri-
be la histopatologia por primera vez de la paniculitis.

Ormsby*** y Michelson** en sendas comunicaciones
documentan la ausencia del origen tuberculoso; al ana-
lizar estas publicaciones se observa que estas lesio-
nes son parecidas a las que se ven en la PA.N cutdnea,
es posible que estos articulos sean las primeras des-
cripciones de la P AN “estrictamente cutdnea”.

En 1945 Hamilton Montgomery, Paul O” Leary y
Nelson W Barker*” de la Clinica Mayo en su articu-
lo famoso del JAMA, proponen el término vasculitis
nodular, para designar los casos de las lesiones
nodulares en las piernas de origen no tuberculoso.
Esta descripcion clinico-patolégica, orienté el futu-
ro de las descripciones sobre vasculitis nodular, eri-
tema indurado de Bazin y eritema nodoso,
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Paniculitis

Las lesiones inflamatorias del tejido gragg ¢\
cut4neo se dcscribicron’x:nlclalmente e’n Vieng
pfeifer (Figura 21, 22)°" en 1592 y s6lo hasty
afios después en cl Johns Hopkins, Gilchrig

Ketron®* en l '
cia de fagocCitosis
macrofagos.

Después de 54 anos gue se’d.escribiera l'fx Panicu_
litis desde el punto de vista clinico y patolégico or
Victor Pfeifer de Viena en 189%, esta descripcigy
paso desapercibida en los tres articulos .dc F. Parkes
Weber?®-2# médico del Germfm.Hospltal de Lop.
dres y en el de Henry A. Chr15t1ar3239 d.el Hospital
Peter Bent Brigham de Boston y s6lo vino a cone-
cerse el articulo de Pfeifer”™ por la descripcién de
RJ Bailey® en 1937, quien parad6jicamente la de-
nominé enfermedad de Weber-Christian.

por
24
. Ly
916 describen en un caso, Ia Presen.
de las células grasas por log

F. Parkes Weber?*¢?®® en tres articulos publica-
dos en 1924,1925 y 1935 la define como una pa-
niculitis nodular no supurativa y recidivante. El
primer articulo lo firman Parkes Weber y Gray*¢en
el “British Journal of Dermatology”, este articulo lla-
ma la atencién por que los autores a pesar de descri-
bir las lesiones a nivel del tejido celular subcutdneo,
plantean de acuerdo al titulo de su trabajo “Chronic
relapsing polydermatomyositis with predominant
involvement of the subcutaneous fat (panniculitis)”
un compromiso muscular y revisan los articulos de
poli-dermatomiositis publicados hasta la fecha, pero
demuestran histolégicamente las lesiones a nivel del
tejido celular subcutdneo.

En el segundo articulo publicado en 1925, Parkes-
Webcr-"’ describe mejor los aspectos clinicos pato-
16gicos y menciona la fagocitosis de las células grasas

Ay rkewar Dy {1%s™, 14, 2m),

MYALGIC SYNDROME WITH CONSTITUTIONAL EFFECTS
POLYMYALCIA RHEUMATICA

w

H. STUART 3ARBER
Manchasier

(aacuvey jom PUBLCATION SerToam 21, 1938)

B

Figuraq 23, Facsimil de

. V(' -l '
le . ! articulo donde se describe
a polimialgiq reumdtic

a por Stuart Barber.



Jos mactolagos, de acuerdo g 1 descripeig
y.4pist v Ketron publicados en 1916 pcion de

ip 1928 Henry '\_‘ Christian realiza la mejor g
fipcion de una .p:lCI-C_n[C' de 25 anos quien p’rr ‘05:
10 crisis de p:lnlCl.llIUS y describe el cuadro Lfs;n'm
quc paso desapercibido por Pfeifer, por Gilc] r‘ll.
. getron™ y por Parkes-Weber y Gray2 La (Clmst
minacion de csta enfermedad de \\’cber'-Cl;riﬁ;h CItIO-
~opularizada por Bailey™ en 1937 y por (EUI(I“ .uc‘
. Leven™ ! en 1938, Christian®™ ep 1928 y qulzm‘s
weber™ en 1935 la describieron como se e C‘Ornoc;
Loy dia, como una paniculitis de tipo lobular, febril
; recurrente, que compromete especialmente el tron-
-, los muslos y ocasiona depresién en la piel de los
cuos afectados y atrofia del tejido adiposo. Las le-
cones pueden simular el lupus profundus, el erite-
ma indurado, el eritema nodoso y el sindrome de
rothmann-Makai. Existen algunas formas atipicas
como las describen Tilden, Gosthalk y Avakian®®
on 1940 y Shaffer® en 1938.

Polimialgia reumatica

En la década de 1880 Garrod empez6 a diferen-
ciar el “reumatismo agudo, la gota aguda y la artritis
reumatoide”. Garrod asociaba el dcido drico con la
cota. Todos estos comentarios 10s realiza Willian
Bruce™, representante del General Medical Hospi-
tal en Dingwall, quien describe cinco pacientes cu-
yas edades oscilaban entre los 60 hasta los 74 afios,
que consultaron por dolores osteomusculares que
Bruce®™ los denominaba reumatismo, pero que €ran
diferentes a la gota y a la artritis reumatoide: Estos
pacientes recibieron tratamiento a base de sallcnlatqs
y el caso 222 recibié morfina. Bruce? titulé su artl-

culo como “senile rheumatic gout™ y € publicé el

13 de octubre de 1888 en “British Medical journal™

El nombre actual de polimialgia }-eumﬁE’ICﬂ flljc
Propuesto por Barber?s en 1957 (anura._’a'_)-lo_a
asociacién de arteritis temporal ¥ la pohmla' Dc;z
reumitica se empez6 a describir en 1a dé(}:—;lddhcs
1960, especialmente por J. paulley y J. Hug

de Ipswich?* en 1963.

: es
Cigarrillo y enfermedades vascular

es sobre el riesgo de

Las primer: servacion .
primeras observi ar periférica se

V4 fumadores y enfermedad vascul

S HISTORIADE LASVASCULITIS

Cmpez

aron a observar e Y
§ en | :
Raym 904, como lo describi6

greso (g]l?irfi:r.ni?((ll: ;n c:l 3'6 encuentro del con-
21 de abril df: d 3'0ui1 western en Hc?nolulu el
congreso en su qrti" Ilcn' . Ren(l“cl prcm.dcntft o
of Sankin""‘eg;c culo titulado Syftemuf effects

. g este cita a Greenhalgh®® quien des-
cribe que ya en 1904, Erb informaba que el 90%
fie Sus pacientes que consultaban por claudicacion
%ntermitcnte cran fumadores, y la asociacién se
Incrementaba 9 veces en los pacientes mayores de
45 afios, que fumaban més de 45 cigarrillos al dia.
Read*7 resaltaba la alta incidencia de arteroes-
clerosis obliterans, enfermedad vascular periférica
y claudicacién secundaria a cambios vasculares
periféricos. Cuatro afios después de las obser-
vaciones de Erb, es Buerger'”' quien menciona la
asociacién del cigarrillo y la enfermedad de Wini-
water-Buerger, pero sin pensar en una asociacion
etiolégica. Willy Meyer'* de Nueva York en 1918
planteé la asociacién entre el fumar y la enferme-
dad de Buerger, pero no le dio la importancia en su
articulo inicial.

En 1934 Howard?® observé un incremento de
la incidencia de la enfermedad arterial coronaria
en Europa, después de la primera guerra mun-
dial, al notar un incremento de los fumadores. E
Cuyler Hammond y Daniel Horn***% de la sec-
cién de estadistica de la American Cancer Society
presentaron en el 106 Congreso de la American
Medical Association en Nueva York el 4 de junio
de 1957 un estudio sobre la tasa de mortalidad
durante 44 meses de seguimiento de 187.763
hombres. Estudiaron a estos hombres blancos
entre enero 1 hasta mayo 31 de 1952, que tenian
el habito de fumar, cuyas edades oscilaban entre
50 hasta los 69 anos, y los observaron hasta el
31 de octubre de 1955. Durante este periodo de
tiempo 11.870 hombres murieron. Notaron
Hammod y Horm™*! al analizar la tasa de mor-
talidad, durante 44 meses de seguimiento, que
los fumadores tenian un 70% de mayor riesgo de
acientes con enfermedad arterial
asa de mortalidad fue 2.5 veces
mayor en los fumud.orcs.pesudos, que ‘c‘n lo‘s fu-
madores de poco cigarrillo; estqs aru.uuloa ;?uj
blicados en JAMA fueron los P':{ll‘f’_r_‘)bjoi_sjf]"’d“”'
cpidemiolégicos sobre esta asoclacion .

muerte, en los p
coronaria, y lat
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2t acion
Artropatia neuropaticay ulcer

ripcion historic
alizad \
Cirugfa del Johns
de una

a de la artro-
Es interesante Ja descripc! dqd(;nlr Johns
patfa y la dlceras de los pies re al

Classen’? del Departamento de -
Hopkins, al presentar la primera dcscwl.lp'tl,‘ d
dlcera plantar, con perdida de 1a sensibihdad,

irid ni a cau-

zada por Mott™® en 1818. No sugiro ninguna ¢t
: seribid i sma
sa, hasta que Nealton™™ en 1852 describid la mi | \
ometia los huesos de 1o

condicion, pero que compr o
- onied0S acuiic ‘miné de mal perforante
pies. Vesignic™ acuno el terminc "
. . .t . 1] >
plantar (plantaire mal perforant). l’oslunpnnul i
Duplay y Morat*® informaron quc la enfermedi
' s : 4 ne 1rACeS -v10848S.

era secundaria a una lesién de las raices nerviosd
En 1884, Treves®® notd que los pacientes con ataxia,
pueden desarrollar las ulceras que previamente ha-
bian observado Mott*®, Nealton® y Duplay-
Morat'®. Kirmisson™® la asocié a la diabetes; €l

compromiso de la rodilla lo describen Bouchard*®
y Althaus*'°.

reali-

Vasculitis asociada a la colagenosis

Al parecer las vasculitis secundarias, asociadas
a las colagenosis se describen bien a mediados del
siglo XX, cuando se analizan claramente estas pa-
tologfas; pero la primera descripcién de una arteritis
reumatoide la realizan Pitres y Vaillard®'! a nivel de
los nervios periféricos en 1886. Bannatyne®'? en la
pdgina 72 de su libro sobre artritis reumatoide, des-
cribe la infiltracion de las células inflamatorias a
nivel de los vasos del perineuro y del endoneuro,
ademds describié el compromiso endotelial de la
luz de los vasos. En 1942 Freund y cols®® descri-
bieron los nédulos perineuriticos, compuestos de
células inflamatorias en los nervios periféricos, de
las autopsias de pacientes con artritis reumatoide.
Pero el.articulo que Ilamé la atencién sobre la im-
portancm’ de la. artfarnlls sistémica que produce una
neuropatia pcrlfé'rxca, como una complicacién de
la artritis reumatoide fue el de Ball** en 1954, Tres
anos despué / s ibi
- ane:éu?;l;;tga ;(llrsi{ériclescnbl.cron 10 pa-

.. . ) @ asoclada a la gr-
triis reumatoide, debida a una arteritjg difu
Eerguson y Slocumb®® de la Clinjca May o
rieron en 1961 que los pacientes cop ne
periférica asociada a vasculitis reumatoid
un mal pronéstico.

0, Sugl-
uropatia
€ tiCnen
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Neuropatia angiopdtica

g
[senflamm y Doerffler’’, en 1768, .
‘ en describir la suplencia sangufne
Eichorts'™ en 1887 describi6

4 en una paciente anci

rop

0y
primcros )
nervios ¥ 4 Deuropy .
pmgrc"iv“ agud e N, Gue con
sultd por ficbre y (lolfm,s severos en los ayogy,
de los nervios periféricos. A la autopsia ge “hic:
varon segmentos de los nervios infiltryg,, &%
¢ M i 2 .I ne « s
linfocitos ¥ (Icgcncrﬂcn()n walleriana; al Parecer, o
dicse ser la primera descripcion de ung Mong
neuritis miltiple por lenerlC:rlllS. En 1891 Loreq,m
y Meyer*” en 1921 describieron el compromis, e
ios periféricos, en los pacientes ¢,

los nervl feccid
panarteritis nodosa, como una afeccién graye

tipo inflamatorio.

d

sindrome de seudovasculitis

La descripcién original del embolismo ateroms.
toso (embolismo por colesterol) la realiz6 Panum™
en 1862, al describir la autopsia del famoso escultor
Danes Thorwaldsen; al parecer lo que hizo Panum™
fue narrar la autopsia realizada por Dahlerup y
Fenger, de acuerdo a la descripcién que realizan Day
y Alterman. Esta descripcién permanecié como una
curiosidad hasta que Curtis M. Flory*?, patélogo de
la universidad de Cornell en Nueva York en 1945,
demuestra los cristales de colesterol en pequeiias
arterias de animales de experimentaci6n, después de
lz} inyeccién de material ateromatoso en la circula-
c%én. Este sindrome puede comprometer cerebro,
plel, musculos, corazén, rifiones, bazo, tracto gastro-
intestinal, pdncreas, fiebre y pérdida de peso. Debe
reconocerse ripidamente para un diagndstico ade:
cuado.’ Flory™: estudié 267 autopsias y en 233 d¢
MOstré una ateroesclerosis grave.

Livedo reticular

' 2
, CDe acuerdo a lag observaciones de Champlﬂc;n’
3, Unna¥?® g, 1896 y Spalteholz??’ en 1927, en

forma j ) °
@ Independiente estos autores postularo? sin

MiCrosScon: me .
~t10scopios adecuados que la micro anatomté
vascular ¢y )

Conos de | Anea estd conformada por und serl
la de}mis 4 3 €m; en la cual el dpex se encuentt
a nivel del sitio de la arteriola ascend¢

e &
a ot
i
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por lo tanto en los mérgenes alrededor de cada cono
el lecho arteriolar estd disminuido, pero el lecho ve-
noso hacia la base del cono es mas prominente

Champion™* en 1965 y Copeman®* en 1975 docu-
mentaron estas observaciones extraordinarias de
estos tres dermatélogos como Renault, Unna y Spal-
teholz. De esta manera la livedo reticular se puede
producir por una alteracioén a nivel de la base del
cono, como conseccuencia de una vasoconstriceién
a nivel de la punta del cono; pero también puede ser
secundaria a vasculitis de los pequeiios vasos y obs-
truccion por tromboembolia o por mcmmm(;sis. 0
secundaria a una anomalia congénita, como se¢ ob-
serva en la cutis marmorata telangiectdsica descrita
por Van Lohuizin™*

Granulomatosis de Wegener

Algunos articulos médicos han tratado de rela-
cionar la presentacién de un caso titulado “Photo-
graphs of a case of rapid destruction of the nose and
face™ presentado por P. Mc Bride' en la sociedad
laringolégica de Londres en su sesién ordinaria del
9 de diciembre de 1896 como en el primer caso en
el que se describi6 por primera vez la granulomatosis
de Wegener. Al analizar el informe de McBride**
sobre el paciente AP, de 28 aiios, pintor de casas,
quien habia consultado en diciembre de 1895 por
haberse arafiado el ala izquierda de la nariz; a raiz
de esta lesién el paciente presentd una infeccion gra-
ve del ala izquierda de la nariz y posteriormente una
lesién destructiva y murié por una septicemia. Esta
es la descripcion cldsica de una infeccion séptica
posiblemente originada por un E. Aureus y no es la
descripcién de un caso de granulomatosis de

Wegener.

El error histérico se empez0 a generar a través
del articulo de JP. Stewart’’ quien pertenecia a la
Real Sociedad Médica de Edinburgo y publicé'su
articulo “Progressive lethal granulomatous ulceration
of the nose” en la revista Journal of Laryngology
and Otology fundada en 2 1887 por Morell M;:O
ckenzie y Norris Wolfenber en Londres. Stewart™
revisé 10 casos de la literatura sobre lesiones des-
tructivas de la linea media, informados en la litera-
tura como el caso de Mc. Bride, 2 casos de Robert
Wood¥' quien los describe en el British Medical

~ HISTORIA DE LASVASCULI’TI%

Journal en 1921 y acuiié el nombre de “malignant
granuloma of the nose™. Al revisar los datos clinicos
P:ﬁml(’)gicns y el material fotogrifico de la publica-
cion de Stewart’™ se observa claramente que son
pacientes con sarcomas y linfomas de la linea media
y no casos de granulomatosis de Wegener.

Fritz Klinge'? un extraordinario médico Alemin,
en 1929 y en 1933 aporta dos hechos histdricos fun-
damentales, el primer hecho histérico es interesante
ya que fue el primero en introducir el concepto de
que un grupo de enfermedades sistémicas compro-
mete el tejido conectivo, concepto revolucionario
que en forma inteligente lo conoce Paul Klemperer,
A.D. Pollack y George Baehr'** del Hospital Monte
Sinai de Nueva York. quienes, en 1942, introduje-
ron el concepto de enfermedades del coligeno, al
referirse a enfermedades como la fiebre reumatica,
la artritis reumatoide, la poliarteritis nodosa, ¢l lupus
eritematoso generalizado, la gsclerodermia y la
dermatomiositis.

El segundo hecho historico desarrollado por Fritz
Klinge'® fue la descripcion del paciente que tenia
lesiones granulomatosas cn la linca media y una
glomerulonefritis; las lesiones de arteritis que obser-
vo, ¢l las asocio a la poliarteritis nodosa, que en ese
momento historico denominaba asi a casi todos los
casos con “arteritis”. Consideramos este caso como
el primero que se ajusta a la descripcion de la
granulomatosis de Wegener. Tres anos después F.
Wegener™** del Instituto de Patologia de la Uni-
versidad de Breslau en sus articulos cldsicos, pero
especialmente el publicado en 1939%3, donde estu-
dia tres pacientes y define esta entidad claramente
como una enfermedad en la que se compromete la
linea media e informa cldsicamente el compromiso
pulmonar y renal; la descripcion clinico-patolégica
es exhaustiva y brillante. En la bibliografia de este
articulo no se menciona a McBride* ni a Stewart*,
pero si se menciona el articulo de Frit Klinge'*. Por
esta descripeion tan brillante, la enfermedad lleva el

nombre de Granulomatosis de Wegener.
Conclusiones
Al analizar los aspectos histéricos de las vasculitis
desde HipGerates hasta Buerger, es decir hasta .1.908,
muchas patologias relacionadas con las vasculitis se
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1 desonito v esto ha pasado desapercibido para la
vonia de los médicos ¢ investigadores médicos,
va gue s empez6 a analizar el concepto de
riemas desde el siglo XVI hasta las descripciones de
las vasculitis de vasos de pequefio, mediano y gran
calibre. Sobresalen los estudios histéricos de la
panarteritis nodosa. la enfermedad de Buerger, pero
también se logran las descripciones de las vasculitis
de pequefios vasos como el sindrome de Henoch-
Shanlein. el eritema elevatum diutinun, la enferme-
dad del suero. la vasculitis reumatoide; también se
describe el eritema nodoso, las vasculitis nodulares
v la enfermedad de Weber-Christian. Ya en 1830 se
habia descrito la enfermedad de Takayasu, que paso
desapercibida en Europa y América.

ancu-

También se describen la polimialgia reumdtica y
la arteritis de células gigantes o arteritis temporal. Fi-
nalmente algunos sindromes de seudovasculitis y la
livedo reticularis se informan a finales del siglo XIX.

Es decir el siglo XIX fue un siglo interesante don-
de se describieron la mayoria de las vasculitis pri-
marias y el siglo XX fue el siglo de la amplificacion
del crecimiento en el conocimiento de estas enfer-
medades, del diagnéstico y su tratamiento.
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