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r e  s u  m e  n

Paciente masculino  de 56  años  con  poliangitis microscópica  y polineuropatía  periférica  simétrica de

extremidades  con p-ANCA positivo,  patrón  EMG  de  mononeuritis  múltiple y biopsia  cutánea  con  vasculitis

inespecífica,  quien presentaba flebectasia  con  plétora  y trayectos tortuosos en  el  dorso  de  los dedos

en  ambas manos,  paresia e hipoestesia  digital  en  manos y  pies  con limitación  funcional.  Mediante  la

administración  de  prednisona, azatioprina  y pulso de ciclofosfamida,  mejoró  rápidamente  de  los síntomas

generales  pero muy  lentamente  de  la neuropatía.  Después de  47 meses  de  evolución  persiste  discreta

flebectasia digital en  manos  y ligera hipoestesia  en  manos  y pies,  con  parámetros  de  laboratorio  normales.

La flebectasia, probablemente,  fue  el resultado de  una  disautonomía  por  vasculitis  de  la  vasa  nervorum

y  podría  ser  un signo a ratificar  en  casos  semejantes.
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a  b  s  t  r a  c t

The patient was  a  56-year-old  man with  microscopic  polyangiitis  and  symmetrical  peripheral  polyneuro-

pathy  of the  extremities who  was positive  for  p-ANCA,  EMG pattern  of mononeuritis  multiplex and  skin

biopsy showing  the  presence of nonspecific  vasculitis. He had phlebectasia  with  plethora  and tortuous

vessels  on dorsum of  the  fingers  on both  hands,  paresis and hypoesthesia of fingers  and toes with functio-

nal limitations.  The administration of prednisone,  azathioprine  and  a cyclophosphamide  pulse  achieved

rapid  improvement  in the  general  symptoms,  but the  changes in the  neuropathy occurred very slowly.

After 47 months  of treatment,  he had  mild  phlebectasia  in fingers  and  slight hypoesthesia in hands and

feet,  with  normal  laboratory tests.  Phlebectasia  was probably  the  result  of an autonomic dysfunction  due

to  vasculitis  of the  vasa nervorum and could be  a sign  to  look for  in similar cases.

© 2017 Elsevier  España, S.L.U. and Sociedad  Española de  Reumatologı́a  y  Colegio Mexicano de

Reumatologı́a.  All  rights  reserved.

Introducción

La poliangitis microscópica (PAM) afecta con mayor frecuencia

al sexo masculino (1,8:1), con inicio entre los 50 y  60 años de

edad, con una incidencia anual de 2,6-11,6 casos por millón

∗ Autor para correspondencia.

Correo electrónico: jbadia32@gmail.com (J.J. Badía Flores).

de habitantes y una prevalencia de 2-3 casos por 100.000 habi-

tantes. El curso de la enfermedad es crónico, con  posibilidad de

recidiva. El 43,2% de los casos presentan compromiso neuroló-

gico, con distribución de polineuropatía periférica (PNP), distal

y simétrica con disestesias y paresias digitales, principalmente

en territorios de las ramas terminales de los nervios peroneo

y cubital, por vasculitis de la vasa nervorum1-3. Otras manifes-

taciones frecuentes son: síndrome seudogripal (92%), renales

(74%), cutáneas (46%) y pulmonares (45%). El 50-75% de los casos
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Figura 1.  Flebectasia digital. 2012 (mano izquierda).

Figura 2. Involución de la  flebectasia. 2016.

presentan anticuerpos anticitoplasma de neutrófilos, asociados a

anti-mielopolimerasa (MPO), con tinción perinuclear (p-ANCA).

Del tratamiento oportuno según la severidad del caso dependerán

los resultados, con sobrevida del  70% a  los 5 años.

Caso clínico

Paciente masculino de 56 años hospitalizado a fines del  2012

con el diagnóstico de PAM con PNP distal simétrica de extremida-

des, con serología positiva para p-ANCA (1:160), electromiografía

con patrón de mononeuritis múltiple y biopsia de piel con vasculi-

tis inespecífica. A la  exploración presentaba flebectasia con plétora

y trayectos tortuosos en el dorso de los dedos segundo al cuarto de

ambas manos (fig. 1) y  paresia e  hipoestesia de dedos de manos y

pies con limitación para la prensión y  para la marcha. Elevación

discreta y transitoria de uremia y  albuminuria con eritrocituria.

Fue tratado con prednisona, azatioprina y pulso de ciclofosfamida,

con rápida mejoría de los síntomas generales y muy lenta de las

manifestaciones de la neuropatía. La flebectasia digital ha sido de

curso reversible, siendo mínima después de 47 meses de segui-

miento (fig. 2), pero aún persiste una leve hipoestesia digital en

manos y pies. Los  parámetros de laboratorios son normales, con

p-ANCA negativo. Se continúa con dosis de sostén de prednisona y

azatioprina.

Discusión

El diagnóstico de PAM fue bien documentado de acuerdo con

la clasificación del Consenso de nomenclatura de Chapel Hill del

20124; las  manifestaciones neurológicas periféricas motoras y sen-

sitivas fueron relevantes por compromiso de ramas terminales de

nervios mediano, cubital y peroneo, bilateral, atribuible a vasculitis

necrosante de la vasa nervorum como mecanismo fisiopatológico

en la PAM. La flebectasia digital resultó, probablemente, de la

disfunción concomitante de la inervación neurovegetativa vaso-

motora, que involucionó, posteriormente, en forma paralela a  la

sintomatología neurológica sensitivo-motora. De ratificarse este

hallazgo en  casos semejantes podría dársele un valor diagnóstico,

ya que no se encuentra descrito en  las PNP metabólicas, tóxicas,

infecciosas, inmunológicas, paraneoplásicas, iatrogénicas, etc., en

las cuales se presentan disautonomías, pero a  otros niveles y  con

distintas fisiopatologías5-7.
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