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El término vasculitis

indica la presencia de
un infiltrado inflamatorio en
el espesor de la pared de
un vaso e identifica a un
grupo de enfermedades
clinicamente heterogéneas.
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El término vasculitis indica la presencia de un
infiltrado inflamatorio en el espesor de la pared
de un vaso, e identifica a un grupo de enferme-
dades clinicamente heterogéneas. Es impor-
tante distinguirlo de las perivasculitis, inflama-
cién alrededor de la pared de los vasos pero sin
afectacion de la estructura de la pared en si
misma, y de vasculopatia, término mds general
que indica una anormalidad del vaso sanguineo
que puede ser inflamatoria, pero también de-
generativa o el resultado de una proliferacion
de la intima del vaso.

Se desconocen la incidencia y la prevalencia de
las vasculitis en la edad pediatrica, debido al
escaso numero de registros, y a que algunos no
incluyen las vasculitis mds frecuentes en la
edad pedidtrica, como la parpura de Schon-
lein-Henoch (PSH) y la enfermedad de Kawa-
saki (EK). No obstante, se calcula que entre el
1y el 6% de los pacientes enviados a unidades
de reumatologia pedidtrica presentan una vas-

culitis!.

Clasificacion
de las vasculitis

La etiologia de la mayoria de las vasculitis es
desconocida, y sélo conocemos parcialmente
algunos de los mecanismos patogénicos impli-
cados. Esto implica un obsticulo cuando se in-
tenta clasificarlas. Los criterios clasificatorios
usan una combinacién de hallazgos clinicos, de
laboratorio (como la presencia de anticuerpos
anticitoplasmiticos de los neutréfilos y de los
monocitos [ANCA]) e histolégicos (como la
presencia o no de granulomas)?. Las clasifica-
ciones permiten distinguir un tipo de vasculitis
de otra, pero no son criterios diagnésticos. La

mis extendida es la clasificacién de las vasculi-
tis sistémicas de la conferencia de consenso de
Chapel Hill3 (tabla 1). Sin embargo, no se ha
validado en nifios; es mds, en esta clasificacién
se incluyen entidades que no se presentan en
los nifios (como la arteritis de células gigantes),
o no se incluyen otras que estdn presentes en la
infancia, como la poliarteritis nudosa (PAN)
cutdnea®. Ha habido varios intentos para pro-
poner clasificaciones de las vasculitis en la edad
pedidtrica. Recientemente, se ha hecho una
propuesta con el soporte de la European Lea-
gue Against Rheumatism (EULAR) y el Pe-
diatric Rheumatology European Society
(PRES) y la revisién del American College of

Tabla 1. Clasificacion de las vasculitis segin la
conferencia de consenso de Chapel Hill

1. Vasculitis de grandes vasos
Arteritis (tfemporal) de células gigantes
Arteritis de Takayasu

2. Vasculitis de vasos medianos
Poliarteritis nudosa (poliarteritis nudosa
clésica)

Enfermedad de Kawasaki

3. Vasculitis de pequefio vaso
Granulomatosis de Wegener*
Sindrome de Churg-Strauss*

Poliarteritis microscépica (poliangeitis
microscopica)*

Pérpura de Schénlein-Henoch

Vasculitis crioglobulinémica esencial

Angeitis cuténea leucocitocléstica
*Vasculitis fuertemente asociadas a positividad de los

anticuerpos anticitoplasmdticos de los neutréfilos y de los
monocitos.
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El término vasculitis
identifica a un grupo de
enfermedades clinicamente
heterogéneas que, a
grandes rasgos, se
clasifican en funcion del
tamafo del vaso afectado.
Se debe distinguir entre:

a) vasculitis, que es la
presencia de un infiltrado
inflamatorio en el espesor
de la pared de un vaso;

b) perivasculitis, que es la
inflamacién alrededor de la
pared de los vasos, pero
sin afectacion de la
estructura de la pared en si
misma, y ¢) vasculopatia,
que indica una
anormalidad del vaso
sanguineo que puede ser
inflamatoria, pero también
degenerativa o el resultado
de una proliferacion de la
intima del vaso.
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Rheumatology (ACR), pero esta clasificacion
estd pendiente de validar mediante pacientes y
grupos control’® (tabla 2).

Clinica de las
vasculitis

En las vasculitis, el tipo de lesiones, 6rganos
afectados, tamafio de los vasos y extension sis-
témica de la lesién determinarin la expresién
de la enfermedad y su gravedad. Algunas pue-
den presentarse de manera aguda (PSH o EK),
con manifestaciones clinicas evidentes en po-
cos dfas, mientras que en otras la presentacién
es mds indolente y los signos y sintomas pue-
den ir variando.

Tabla 2. Nueva clasificacion de las vasculitis
en la infancia

I. Vasculitis predominantemente
de gran vaso

Arteritis de Takayasu

Il. Vasculitis predominantemente de vaso
de tamafo medio

Poliarteritis nudosa en la infancia
Poliarteritis cutanea
Enfermedad de Kawasaki

Ill. Vasculitis predominantemente
de vaso pequeiio

A. Granulomatosa
Granulomatosis de Wegener
Sindrome de Churg-Strauss

B. No granulomatosa
Poliangeitis microscopica
Porpura de Schénlein-Henoch

Vasculitis leucocitocléstica cutdnea
aislada

Vasculitis urticariana
hipocomplementémica

IV. Otras vasculitis
Enfermedad de Behget
Vasculitis secundaria a infeccién
(incluida poliarteritis nudosa asociada
a virus de la hepatitis B), neoplasias y
farmacos, incluida vasculitis por
hipersensibilidad

Vasculitis asociada a enfermedades
del tejido conectivo

Vasculitis aislada del sistema nervioso
central

Sindrome de Cogan

No clasificadas

Ante la presencia de una vasculitis cutinea de
nueva aparicion, la determinacién del grado de
afectacion sistémica es fundamental. Una pur-
pura palpable puede ser la primera manifesta-
cién en un paciente con riesgo de progresion a
una glomerulonefritis rdpidamente progresiva,
hemorragia pulmonar o mononeuritis multi-
ple. Hay toda una serie de signos y sintomas
clinicos y analiticos que pueden indicar la exis-
tencia de una vasculitis (tabla 3).

En este articulo, se presentan las vasculitis mds
frecuentes en la infancia, y se describen de ma-
nera sucinta sus caracteristicas clinicas, etiopa-
togenia, anatomia patoldgica, diagndstico y
tratamiento. No obstante, hemos decidido no
incluir la EK, ya que consideramos que su fre-
cuencia, caracteristicas, presentacién y trata-
miento requerirfan una revisién mds amplia.

Parpura
de Schonlein-Henoch

La PSH es una vasculitis leucocitocldstica, de
vasos pequefios, mediada por inmunoglobulina

Tabla 3. Hallazgos que pueden indicar una

vasculitis

Clinicos

Fiebre, pérdida de peso, cansancio de
causa desconocida

Lesiones cuténeas (pirpura palpable,
urticaria vasculitica, livedo reticularis,
nédulos, Glceras)

Lesiones neurolégicas (cefalea,
mononeuritis moltiple, lesiones focales del
sistema nervioso central)

Artralgia o artritis, mialgia o miositis, serositis
Hipertension

Infiltrados pulmonares o hemorragia

Laboratorio

Aumento de la velocidad de
sedimentacién globular o PCR

Leucocitosis, anemia
Eosinofilia

Anticuerpos anticitoplasmdticos de los
neutréfilos y de los monocitos

Aumento del factor von Willebrand
(anfigeno relacionado con el factor VIlI)

Crioglobulinemia
Inmunocomplejos circulantes

Hematuria

PCR: proteina C reactiva.



(Ig) A, que se manifiesta clinicamente por pur-
pura palpable, no trombopénica, artralgias, ar-
tritis, dolor abdominal y afectacién renal. Es la
vasculitis mds frecuente en la infancia, periodo
en el que predomina entre los 3 y los 15 afios,
aunque también se han descrito casos en adul-
tos. Es mds frecuente en nifios (varén:mujer
1,5:1), y a menudo presenta el antecedente de
una infeccién respiratoria de vias aéreas supe-
riores. Se ha descrito un aumento de incidencia
en primavera.

La etiologia es desconocida, aunque se han im-
plicado agentes infecciosos (estreptococo B-he-
molitico, Mycoplama pneumoniae, Yersinia, etc.),
vacunales (rubéola, varicela, hepatitis), firma-
cos 0 toxicos.

La lesién cutdnea caracteristica es una pdrpura
palpable, simétrica, de predominio en las zonas
de declive (principalmente extremidades infe-
riores y nalgas). Las lesiones mejoran con el re-
poso, y pueden reaparecer nuevas lesiones al
reiniciar la actividad. Puede haber edema
acompafiante en manos, pies, escroto y cara,
sobre todo en nifios pequefios. La vasculitis de
la pared intestinal produce edema y hemorra-
gias. El dolor abdominal es un sintoma fre-
cuente (40-80%)°, que en algunos casos puede
ser el primer sintoma. Otras manifestaciones
digestivas pueden ser: invaginacién intestinal,
tlceras, perforaciones, pancreatitis aguda, etc.’
La afectacion renal puede producirse en el 40-
50% de los pacientes®. El grado de afectacién
es muy variable, desde hematuria microscépica,
proteinuria, 0 mds raramente sindrome nefréti-
co, nefritico o fallo renal. Como factores aso-
ciados a un aumento del riesgo de lesion renal,
se han descrito la edad mayor de 4 afios, las le-
siones de purpura persistentes durante mds de
un mes o la existencia de hemorragia gastroin-
testinal®. Las manifestaciones articulares son
frecuentes (40-80%)°, aunque transitorias, con
predominio de las grandes articulaciones (rodi-
llas y tobillos), mayoritariamente se presentan
en forma de artralgias, por inflamacién periar-
ticular y, mds raramente, artritis. Otras mani-
festaciones mds infrecuentes son las testiculares
(orquitis, epididimitis, torsion testicular), neu-
rolégicas, pulmonares, etc.

En el diagnéstico, no hay ninguna prueba pa-
tognomonica. Las cifras de leucocitos o pla-
quetas pueden estar discretamente aumenta-
das, y en caso de sangrado intestinal puede
haber anemia. La velocidad de sedimentacién
globular (VSG) puede estar aumentada. Los
valores de IgA pueden estar aumentados hasta
en la mitad de los pacientes, sobre todo si son
menores de 5 afios”. Puede haber hipoalbumi-
nemia en caso de proteinuria importante, y au-
mento de las cifras de urea y/o creatinina en los
casos con afectacion renal grave, aunque la ma-

nifestacién renal mds frecuente es la hematuria
aislada. Puede hallarse sangre oculta en heces.
En los casos en que se realice una biopsia cutd-
nea, se puede ver una vasculitis leucocitoclasti-
ca de pequefios vasos, con depésito de IgA.

El tratamiento es de soporte. El reposo dismi-
nuye la aparicién de nuevas lesiones cutdneas.
El uso de corticoides se ha mostrado eficaz en
el control de los sintomas abdominales. Algu-
nos estudios retrospectivos también indican su
eficacia en casos de afectacién grave testicular y
del sistema nervioso central (SNC). Su uso en
caso de afectacion renal es discutido?. En un
trabajo reciente se concluye que el uso generali-
zado de corticoides en la PSH no est4 indicado,
pero que en casos de afectacion grave, la predni-
sona reduce los sintomas extrarrenales, y es
efectiva en alterar (pero no prevenir) la evolu-
cién de la lesion renall®. En caso de afectacién
renal grave, se ha postulado el uso de los corti-
coides en pulsos, azatioprina, ciclofosfamida, ci-
closporina A, urocinasa, plasmaféresis y gam-
maglobulinall’m. En algunos casos, se ha
realizado trasplante renal con buenos resultados.
El prondstico en la mayoria de los casos es
bueno, la enfermedad se autolimita en unas 4-
8 semanas, aunque en algunos casos pueden
presentarse recaidas, casi siempre mds leves. La
afectacion renal es lo que marca el prondstico a
largo plazo, y puede aparecer lesién a pesar de
que los anilisis de orina iniciales sean norma-
les. Es por ello que se recomiendan controles
rutinarios durante los primeros 6 meses en los
pacientes sin afectacién renal'®. En los pacien-
tes con signos de afectacion renal, el segui-
miento debe ser més prolongado, como mini-

mo durante 5 afios®.

Poliarteritis nudosa

La PAN es una vasculitis necrotizante que
afecta a las arterias de tamafio pequefio y me-
diano. A pesar de su uso extendido, los crite-
rios de clasificacién del ACR no se han valida-
do en nifios!® (tabla 4). Recientemente, se han
propuesto unos nuevos criterios de clasifica-
cién para la PAN en la infancia, pendientes
atn de validacién® (tabla 5). La frecuencia es
similar en ambos sexos, y se ha descrito en
cualquier edad pediitrica, con un pico entre los
9 y 11 afios'®. La etiologia es desconocida,
aunque se ha postulado el papel de las infeccio-
nes, en especial virales, como el virus de la he-
patitis B, aunque con una incidencia menor
(4,6%) que en la PAN del adulto!”. Por otra
parte, la PAN cutdnea se ha asociado con la in-
feccién estreptocécicalg.

El examen histolégico muestra una inflama-
cién necrotizante, segmentaria y focal de las ar-
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Clasificacion

En general, los criterios
clasificatorios usan una
combinacion de hallazgos
clinicos (presencia o no de
sintomas como
hipertension, pérdida de
peso, etc.), de laboratorio
(aumento de los
parametros de inflamacion,
presencia de anticuerpos
anticitoplasmaticos de los
neutrofilos y de los
monocitos) e histologicos
(tamafo del vaso afectado,
presencia o no de
granulomas, etc.)

Hasta el momento no hay
una clasificacion validada
de las vasculitis en los
nifos. Durante mucho
tiempo se han utilizado
clasificaciones de adultos,
como la de Chapel Hill,
aunque recientemente se
ha hecho una propuesta
especifica en la infancia.

En las vasculitis, el tipo de
lesiones, 6érganos
afectados, tamano de los
vasos y extension
sistémica de la lesion
determinaran la expresién
de la enfermedad y su
gravedad.

Ante la presencia de una
vasculitis cutanea de
nueva aparicién, es
importante la
determinacion del grado de
afectacion sistémica.
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Puarpura de Schonlein-
Henoch

En la pdrpura de
Schonlein-Henoch, los
corticoides estan indicados
para el control de los
sintomas abdominales. No
se ha demostrado que la
administracién de
corticoides prevenga la
aparicién de lesiones
renales en la purpura de
Schdnlein-Henoch.

Estan indicados los
controles para descartar
afectacion renal en los
pacientes con purpura de
Schonlein-Henoch. Estos
controles pueden
suspenderse en los
pacientes que no hayan
presentado afectacion
durante los primeros 6
meses.

4 g
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terias de pequefio o mediano calibre, con afec-
tacién caracteristica de las zonas de bifurcacién
de los vasos. En la fase aguda, puede haber ne-
crosis fibrinoide con infiltracién de polimorfo-
nucleares. Pueden formarse aneurismas y trom-
bosis. Es tipica la presencia de lesiones en
diferentes estadios de evolucién. La inmuno-
fluorescencia no suele mostrar depésitos de
complemento o inmunoglobulinas (Ig)'°.

En la propuesta de nueva clasificacion de las
vasculitis en la infancia se reconocen 3 tipos di-
ferentes de vasculitis necrotizantes’:

- PAN sistémica: probablemente el subtipo
mis frecuente en la infancia. En la serie mis
grande publicada: un 92% presenté manifesta-
ciones cutdneas, un 71,4%, mialgias, y un 43%,
hipertensién. Un tercio de los pacientes pre-
sent6 afectacién del SNC, mientras que la
afectacién cardiaca fue sélo de un 14%, y la
pulmonar y renal de un 11% cada una. La pre-
sentacién puede ser variable, aunque los sinto-
mas constitucionales (95,2%) y el aumento de
los reactantes de fase aguda estdn casi siempre
presentes. Mids de la mitad de los pacientes

present6 fiebre (57,1%)1.

- PAN cutinea: forma caracterizada por la pre-
sencia de ndédulos subcutineos, dolorosos, no

purpuricos, acompafiados o no de livedo reti-
cular y sin afectacién sistémica (excepto mial-
gias, artralgias o artritis no erosiva). La biopsia
muestra vasculitis necrotizante no granuloma-
tosa. Los ANCA son negativos y con frecuen-
cia hay el antecedente de infeccién estreptocéd-
cica asociada’.

- Poliangeitis microscépica: es una vasculitis
necrotizante pauciinmunitaria de predominio
en pequefio vaso. Lo mds caracteristico es la
presencia de ANCA, dirigidos contra mielope-
roxidasa (MPO) por ELISA, y/o un patrén
perinuclear en la inmunofluorescencia indirec-
ta (p-ANCA) En estos pacientes es frecuente
la glomerulonefritis, que caracteristicamente es
rapidamente progresiva, asi como la afectacién
pulmonar en forma de capilaritis, sin afecta-
cién granulomatosa del tracto respiratori05>17.

La forma de PAN asociada a la hepatitis B se
incluiria dentro de las vasculitis asociadas a in-
feccién.

Las pruebas de laboratorio muestran anemia,
leucocitosis, trombocitosis y aumento de la
VSG, la proteina C reactiva (PCR) e Ig. En
caso de afectacion renal, puede haber cambios
en el sedimento urinario o en la funcién renal.

Algunos pacientes pueden presentar ANCA

Tabla 4. Criterios para la clasificacion de la poliarteritis nudosa segiin el American College of Rheumatology

Criterio Definicién

1. Pérdida de peso

Pérdida de 4 kg o mds de peso corporal desde el comienzo

de la enfermedad, no debido a dieta u ofros factores

2. Llivedo reticular

3. Dolor testicular

Patrén reticular moteado sobre la piel de extremidades o dorso

Dolor esponténeo o a la palpacién de los testiculos,

no debida a infeccion, trauma u ofras causas

4. Mialgia

Mialgia difusa (excluidos hombros y cintura pélvica) o debilidad

muscular o dolor muscular a la palpacién de los misculos

de las piernas
5. Mono o polineuropatia
6. Presion arterial

7. Aumento del nitrégeno

Mononeuropatia, mononeuritis miltiple o polineuropatia
Desarrollo de hipertensién con la presién diastélica > 90 mmHg

Nitrégeno ureico en sangre > 1,5 mg/dl, no debido a

ureico o de la creatinina

8. Virus de la hepatitis B

9. Alteraciones
arteriogréficas

10. Biopsia de vasos de
mediano y pequefio calibre
con polimorfonucleares

deshidratacién u obstruccion

Presencia en suero del antigeno de superficie de la hepatitis B
o de anticuerpos

Arteriografia con aneurismas u oclusiones de las arterias viscerales,
no debida a arteriosclerosis, displasia fibromuscular u otras causas
no inflamatorias

Alteraciones histolégicas mostrando granulocitos o granulocitos y
leucocitos mononucleares en la pared arterial

Con fines de clasificacion, se necesitan al menos 3 criterios para que un paciente pueda diagnosticarse de poliarteritis
nudosa (sensibilidad del 82,2% y especificidad de 86,6%).



(p-ANCA, MPO). Las pruebas de imagen,
como la angiografia convencional o la angio-
rresonancia magnética, pueden poner de mani-
fiesto la presencia de pequefios aneurismas de
las arterias renales, celiacas o mesentéricas que
son altamente indicativos de PAN1®.

El tratamiento se basa en la administracién de
corticoides (1-2 mg/kg/dia), que en casos de
afectacién grave se pueden administrar en for-
ma de pulsos (30 mg/kg/dia), e inmunodepreso-
res, como la ciclofosfamida intravenosa. Diver-
sos trabajos muestran que una vez conseguido el
control de la enfermedad mediante pulsos de ci-
clofosfamida el paso a azatioprina disminuye la
toxicidad del tratamiento manteniendo su efica-
cia'®1%. En algunos pacientes con casos graves,
se han utilizado los anti factor de necrosis tu-
moral (anti-TNF)?, las gammaglobulinas?! o
los recambios plasméticoszz.

En la PAN cutinea estan indicados los antiinfla-
matorios no esteroideos, si bien en los casos con
respuesta pobre a éstos se pueden afiadir corti-
coides. Algunos pacientes pueden llegar a re-
querir metotrexato o gammaglobulinas intrave-
nosas. En casos con asociacién demostrada a la
infecci6n estreptocdcica, estd indicada la adminis-
tracion profilactica de penicilina benzatina?>.

Tabla 5. Criterios para la clasificacion de la
poliarteritis nudosa en la infancia

Enfermedad sistémica caracterizada por la
presencia de al menos 2 de los 7 criterios
siguientes:

1. Afectacién de la piel (livedo reticular,
nédulos subcuténeos dolorosos, otras
lesiones vasculiticas)

2. Mialgia

3. Hipertension arterial en relacién con la
edad del paciente

4. Mononeuropatia o polineuropatia

5. Andlisis de orina alterado y/o
afectacion de la funcién renal

6. Dolor testicular o inflamacién

7. Signos o sinfomas indicativos de
vasculitis de cualquier ofro sistema
(gastrointestinal, cardiaco, pulmonar o
del sistema nervioso central)

En presencia de (uno de los siguientes es
un criterio obligatorio):

Biopsia que muestre vasculitis necrotizante
de arterias de tamafio medio y pequefio

Alteraciones angiogrdficas (aneurismas u
oclusiones)*

*Si la angiorresonancia magnética es negativa, debe
realizarse angiografia.

Granulomatosis
de Wegener

La granulomatosis de Wegener (GW) es una
vasculitis granulomatosa necrotizante, de pe-
quefias arterias y venas, que afecta al tracto res-
piratorio superior e inferior y se asocia con glo-
merulonefritis. La nueva clasificacién en la
infancia, basada en los hallazgos en la pobla-
cién pedidtrica, requiere 3 de 6 hallazgos para
su diagnéstico® (tabla 6). No hay un predomi-
nio de sexo claro y, aunque es mds frecuente en
la edad adulta, se han descrito casos en todas
las edades?*.

La etiologia es desconocida, aunque se han
postulado factores autoinmunitarios de hiper-
sensibilidad y reacciones alérgicas a antigenos
desconocidos o sensibilizacién del tracto respi-
ratorio a patégenos bacterianos, como por
ejemplo Staphylococcus aureus®.

La mayoria de los pacientes con GW presenta
sintomas del tracto respiratorio superior, como
rinitis, dlceras de mucosa nasal, epistaxis, sinu-
sitis, otitis?®. Cuando la enfermedad evolucio-
na, es caracteristica la deformidad en silla de
montar de la nariz por afectacién del cartilago
nasal, asi como la estenosis subglética, ambas
tipicas de la edad pediatrica?»?®. La afectacién
pulmonar estd presente en el 74% de los ni-
fios?*. Los sintomas son tos, dificultad respira-
toria y hemoptisis, y en la radiografia pueden
observarse infiltrados inflamatorios, a veces
asintomiticos?”. La afectacién renal ocurre en
el 61% de los nifios, y con frecuencia acaba en
insuficiencia renal como consecuencia de una
glomerulonefritis necrotizante?*, Otros 6érga-

Tabla 6. Criterios para la clasificacion de la
granulomatosis de Wegener

Deben estar presentes al menos 3 de los
hallazgos siguientes:

1. Sedimento urinario alterado (hematuria
y/o proteinuria alterada)

2. Inflamacién granulomatosa en la
biopsia (en caso de biopsia renal,
muestra glomerulonefritis necrotizante
pauciinmmunitarial)

3. Inflamacién de los senos nasales

4. Estenosis subglética, traqueal o
endobronquial

5. Radiografia o tomografia
computarizada de térax alteradas

6. -ANCA o PR3-ANCA

ANCA: anticuerpos anticitoplasmaticos de los neutréfilos y
de los monocitos.
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2

Poliarteritis nudosa

La poliarteritis nudosa se
caracteriza por una
inflamacion necrotizante,
segmentaria y focal de las
arterias de pequeno o
mediano calibre, con
afectacion caracteristica
de las zonas de
bifurcacion de los vasos.

Ante el diagnostico de
poliarteritis nudosa
cutanea, es importante
descartar la asociacion
con una infeccién
estreptocdcica, dado que
esto puede tener
implicaciones en el
control de nuevos brotes
mediante la
administracién de
penicilina profilactica.
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Lectura rapida
v

Granulomatosis de
Wegener

La granulomatosis de
Wegener es una vasculitis
granulomatosa
necrotizante, de pequenas
arterias y venas, que
afecta al tracto respiratorio
superior e inferior y se
asocia con
glomerulonefritis.

Arteritis de Takayasu

La arteritis de Takayasu es
la tercera vasculitis mas
importante en la infancia
en todo el mundo y afecta
caracteristicamente a
grandes vasos, como la
aorta y sus principales
ramificaciones.
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nos afectados son los ojos (escleritis, conjunti-
vitis, uveitis, neuritis 6ptica)?é, el SNC (parali-
sis nervios craneales, convulsiones), las articu-
laciones (artralgias y menos frecuentemente
artritis) y la piel (erupciones, vesiculas, nédu-
los, tdlceras). La GW también se acompafa
con frecuencia de sintomas constitucionales
(fiebre, pérdida de peso)?”.

Las pruebas complementarias muestran au-
mentos moderados de las cifras de leucocitos,
anemia, trombocitosis y un aumento marcado
de los pardmetros de inflamacién (VSG y
PCR). En casos de afectacién renal, puede ob-
servarse proteinuria, hematuria microscépica y
cilindros hemdticos, asi como incremento de
las cifras de urea y creatinina?’. Se puede ob-
servar un aumento de IgA, y hasta un 50% de
los pacientes adultos presentan factor reuma-
toide. Los ANCA, de predomino de patrén ci-
topldsmico, c-ANCA, y dirigidos contra la
proteina PR3, estin presentes en el 30-90% de
los pacientesZ9>30. La radiografia, y con mayor
sensibilidad la tomografia computarizada de
senos y/o térax, permitirdn detectar infiltrados,
nédulos y, en ocasiones, cavitaciones3132,

El tratamiento se basa en la combinacién de
corticoides orales (en casos graves se pueden
administrar inicialmente en pulsos endoveno-
s0s) y la ciclofosfamida, de eleccién por via oral
en estos pacientes, a pesar de su mayor toxici-
dad33. Con el objetivo de disminuir la toxici-
dad una vez conseguida la remision en la fase
de induccién, algunos autores proponen pasar
de ciclofosfamida a metotrexato o azatiopri-
na'%34, El uso de etanercept en estos pacientes
no estd justificado, dada la alta incidencia de
complicaciones y neoplasias35. Algunos autores
han indicado el beneficio del trimetroprim-
sulfametoxazol en las formas de GW limitadas
a las vias aéreas superioreszé.

Arteritis de Takayasu

La arteritis de Takayasu (AT) es una vasculitis
crénica, inflamatoria y obliterativa, que afecta a
grandes vasos, la aorta y sus ramas principales.
También conocida como la “enfermedad sin
pulsos”, es la arteritis de células gigantes mds
frecuente en la infancia®. Recientemente se
han propuesto unos criterios de clasificacién en
la infancia® (tabla 7) que modifican los pro-
puestos tradicionalmente por el ACR.

La AT es la tercera vasculitis mds frecuente en
la infancia en el dmbito mundial, por detrds de
la PSH y la EK3”. Descrita inicialmente en Ja-
pon, es relativamente frecuente en Asia, y a pe-
sar de haberse descrito en todo tipo de pobla-
ciones, sigue siendo mucho mds rara en

Estados Unidos y Europa. En adultos, la pro-

porcién varén:mujer es de 1:8, mientras que en
nifios oscila entre 1:2-1:427, Aunque la edad
media de inicio se sitia hacia los 26 afios, un
20% se inicia antes de los 19 afios, y un 2%,
antes de los 10 afios?”. La edad media de inicio
en una serie pedidtrica de 142 pacientes es a
los 11,4 afios. Se han descrito variaciones en el
dmbito mundial en la presentacion de la enfer-
medad, asi las lesiones obstructivas son mds
frecuentes en Europa, Estados Unidos y Japon,
mientras que los aneurismas son mds frecuen-
tes en la India, Tailandia y Africa?’ por otra
parte, es una causa frecuente de accidente vas-
cular cerebral en Asia, mientras que en el mun-
do occidental es infrecuente3S.

La etiologia es desconocida, aunque en algunas
partes del mundo se ha postulado una relacién
con la tuberculosis®®. Se han descrito casos fa-
miliares y en gemelas monocigéticas40. Se han
descrito diferentes asociaciones con el antigeno
de histocompatibilidad de los leucocitos hu-
manos (HLA), dependiendo de las poblacio-
nes estudiadas?”.

La anatomia patoldgica muestra una panarte-
ritis, con un infiltrado linfomonocitario, con
algunas células gigantes y la presencia de gra-
nulomas que afectan a la adventicia y progre-
san hacia la intima. La progresiva reduccién
de la luz por el engrosamiento de la intima y
la media acaba originando fenémenos trom-
béticos3.

Las manifestaciones clinicas se caracterizan por
una primera fase (preestendtica) que pueden
durar meses o afios y en la que pueden estar
presentes fiebre, mialgias, artralgias, pérdida de
peso y anorexia, junto con un aumento de los
reactantes de fase aguda*!. La enfermedad se
caracteriza por la coartacion de la aorta, fallo

Tabla 7. Criterios de clasificacion para la
arteritis de Tukayasu

Al menos debe estar presente uno de los
criterios siguientes:

1. Pulso o pulsos arteriales periféricos
disminuidos y/o claudicacién de
extremidades

2. Diferencia de presién > 10 mmHg
3. Soplo en la corta o sus ramas mayores

4. Hipertensién (de acuerdo con los datos
para la edad)

Junto con la presencia de: alteraciones
angiogrdficas (angiografia convencional,
tomografia computarizada o resonancia
magnética) de la corta y sus principales
ramas (criterio mandatorio)



cardiaco congestivo, y/o hipertensién, asociados
a sintomas de vasculitis sistémica. La hiperten-
sion seguida por la cefalea parece ser la mani-
festacién mds frecuente en la infancia3”*2. Has-
ta una tercera parte de los pacientes pueden
presentar afectacion visual en forma de diplopia
o visién borrosa®3. Durante la fase sin pulsos
puede auscultarse un soplo caracteristico sobre
arterias, como las carétidas y subclavias. La
claudicacién de extremidades es menos fre-
cuente en los nifios que en los adultos®®.

Las pruebas complementarias son poco especifi-
cas y muestran un aumento de la VSG, anemia
hipocrémica microcitica, leucocitosis e hiper-
gammaglobu]inemia27. Los electrocardiogramas
pueden mostrar la hipertrofia ventricular izquier-
da asociada a la hipertension. Entre las pruebas
de imagen, la radiografia simple puede mostrar
una cardiomegalia o irregularidades en el contor-
no de la aorta, acompafiadas o no de calcificacio-
nes. La angiografia convencional de la aorta y sus
ramas principales muestra la localizacién de las
zonas estendticas?’. La angiorresonancia, la to-
mografia computarizada y la ecografia pueden
detectar cambios inflamatorios antes de la apari-
cién de las lesiones*. La ecografia Doppler pue-
de mostrar turbulencias en los flujos. La angio-
rresonancia, ademds de detectar las estenosis
vasculares, aporta informacion sobre el grosor de
los vasos, el edema y la intensificacién del con-
traste30. Algunos trabajos han indicado que la
tomografia por emisién de positrones permitiria
detectar segmentos preestenéticos45 .

El tratamiento se basa en la administracién de
corticoides a dosis altas (1-2 mg/kg/dia) duran-
te unas 4-8 semanas, con un descenso progresi-
vo posterior27. El metotrexato se ha adminis-
trado como un firmaco ahorrador de
corticoides*®. Hasta un 50% de los pacientes
requiere que se afiada inmunodepresores, como
la ciclofostamida, la azatioprina o el micofeno-
lato mofetil*’*8. Se aconseja también la admi-
nistracién de antiagregantes plaquetarios (como
la aspirina a dosis bajas o el dipiridamol) y far-
macos para el control de la hipertension arte-
rial, aunque se recomienda guardar como ulti-
mo recurso el uso de inhibidores de la enzima
de conversién de la angiotensina por el riesgo
de afectacién renal)?’. Los anti-TNF se han
mostrado Uutiles en el tratamiento de pacientes
con recaidas de su AT*. Algunas lesiones este-
néticas pueden precisar correccién quirdrgica o
técnicas de angioplastia intraluminal®’.

El curso es prolongado y variable y, a pesar del
tratamiento, se producen recaidas. El retraso
entre el inicio de los sintomas y el tratamiento
es crucial para el prondstico. Este se relaciona
fundamentalmente con la rotura de aneuris-

mas y la persistencia de hipertensién incontro-
lada?’.

Sindrome de Churg-
Strauss

El sindrome de Churg-Strauss (SCS) o granu-
lomatosis alérgica es una vasculitis granuloma-
tosa acompafiada de asma y eosinofilia?’. La
edad media de inicio es entre los 38 y 45 afios,
y se ha descrito muy raramente en la
infancia®?. No hay criterios para la clasificacién
en la infancia. En adultos, se utilizan los crite-
rios del ACR, y se requieren al menos 4 de los
6 criterios (asma, eosinofilia superior al 10%,
historia previa de alergia, mononeuropatia o
polineuropatia, infiltrados pulmonares transi-
torios o migratorios, afectacion de los senos
paranasales o una biopsia que muestre infiltra-
dos por eosinéfilos extravasculares)’L.

La clinica normalmente muestra una primera
fase de afios de asma y rinitis alérgica. La si-
guiente fase se caracteriza por eosinofilia e infil-
trados eosinofilicos de los tejidos. Finalmente, la
tercera fase se caracteriza por una vasculitis sis-
témica®®. La vasculitis puede ser indistinguible
de los hallazgos de una PAN o vasculitis por hi-
persensibilidad. Entre las manifestaciones cutd-
neas estdn la pirpura exantema maculopapular,
nédulos cutdneos, livedo reticular, tlceras y le-
siones vesiculosas®2. La afectacién cardiaca (en-
fermedad granulomatosa pericardica, miocardi-
tis eosinofilica) es frecuente y grave en estos
pacientes. La afectacién renal es usualmente le-
ve y progresa raramente. Otras manifestaciones
incluyen mialgias, artralgias, artritis, Glceras gas-
trointestinales, hipertensién y afectacién ocu-
lar?’. La neuropatia con mononeuritis multiple
es una causa frecuente de morbilidad®3.

La anatomia patolégica muestra una vasculitis
de arterias y venas pequefias asociada con gra-
nulomas extravasculares necrotizantes e infil-
trados eosinofilicos caracteristicos?’.

Las pruebas de laboratorio muestran un au-
mento de los pardmetros de inflamacién en la
fase aguda, en las que destaca una eosinofilia
superior al 10%, y un aumento de las cifras de
IgE?”. Los ANCA son menos frecuentes en la
poblacién infantil con SCS que en los adul-
tos’0. La radiografia de térax puede mostrar
infiltrados pulmonares difusos?’.

El tratamiento se basa en la administracién de
corticoides a dosis altas y el uso de agentes in-
munodepresores, como el metotrexato (en los
casos mds leves) o la ciclofosfamida, la azatio-
prina o el infliximab®*>. En casos refracta-
rios, se ha descrito el uso del interferén-o. y la
plasmaféresis®.

El pronéstico es variable, y es mejor cuando se
diagnostica a los pacientes de modo temprano.
A pesar de ello, pueden requerir tratamientos

prolongados durante afios?’.
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Lectura rapida
2

Sindrome de Churg-
Strauss

El sindrome de Churg-
Strauss o granulomatosis
alérgica es una vasculitis
granulomatosa de arterias
y venas de pequeno
tamano acompanada de
asma y eosinofilia.
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