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“Ninguin descubrimiento se haria ya si nos contentisemos con lo que sabemos.

RESUMEN

Diferentes clasificaciones se han hecho con el paso del tiempo en
cuanto a las vasculitis sistémicas, y en su mayoria basadas en
adultos. Aunque los niflos/adolescentes y adultos con vasculitis
comparten muchos sintomas y signos de la enfermedad, difieren
en la frecuencia relativa de algunas manifestaciones clinicas y
las enfermedades concomitantes. En el 2005, el grupo de trabajo
de vasculitis de la Sociedad Europea de Reumatologia Pediatrica
(PRES) propuso criterios de clasificacion preliminar para
algunas de las vasculitis mas comunes en la infancia.
Posteriormente, con el apoyo de la Liga Europea Contra el
Reumatismo (EULAR), la Organizacion Internacional de
Ensayos de Reumatologia Pediatrica (PRINTO) y PRES,
establecieron un proceso formal de validacion estadistica con
una coleccion de datos a gran escala que culminé en el Consenso
de Ankara-2008, que se presenta en esta revision.
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INTRODUCCION

El término vasculitis denomina a un grupo de
enfermedades clinicamente heterogéneas, pero con un
sustrato histologico comun: la presencia de un infiltrado
inflamatorio en el espesor de la pared de los vasos. Es la
caracteristica predominante de un gran nimero de
enfermedades y sindromes infantiles, relacionados con las
alteraciones inflamatorias de la pared de los vasos.

La reduccion del espacio que el propio infiltrado crea a
nivel de la pared vascular, o las alteraciones estructurales
que sufre la misma (aneurismas, rotura de la capa elastica,
hiperplasia de la capa intima), o fendmenos trombdticos o
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ABSTRACT

Over time, a number of classification systems for systemic
vasculitis have appeared, usually based on studies in adults.
Although children, adolescents, and adults share many signs and
symptoms of the disease, the relative frequency of some of the
clinical manifestations and concomitant diseases does vary. In
2005, the Paediatric Rheumatology European Society (PRES)
proposed preliminary classification criteria for some of the types
of vasculitis most common in childhood. Later, with the support
of the European League Against Rheumatism (EULAR) and
PRES a formal process of statistical validation was established
with collection of large scale data that culminated in the Ankara
consensus of 2008, which is presented in this review.
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reparativos que haran que la luz del vaso quede
comprometida, producen una isquemia o estasis de los
tejidos, dando lugar a una disfuncidon organica. En otros
casos, la desestructuracion de la pared del vaso o el
incremento del lecho vascular facilitan la extravasacion
de sangre, de lo que derivaran otras manifestaciones
igualmente caracteristicas como la purpura palpable o la
hemorragia alveolar pulmonar. Las consecuencias de este
proceso son muy distintas dependiendo de que el vaso
afecto sea uno de gran calibre o un pequefio vaso, una
arteria o una vena y, sobre todo, de que el proceso tenga
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una extension mas o menos universal (vasculitis
sistémicas) o, por el contrario, quede restringido a un
determinado organo o sistema (vasculitis localizadas).
Por definicion, se excluyen del concepto vasculitis los
procesos en los que los infiltrados inflamatorios se
disponen alrededor del vaso, no en su propia pared, que se
trata de un hallazgo patolégico frecuente en las formas
infecciosas principalmente, a la que algunos autores se
refieren con el término de perivasculitis o bien infiltrados
inflamatorios perivasculares en los que la pared vascular
estda afecta por infiltrados celulares de origen no
inflamatorio como puede ser infiltracion neoplasica, que
habra que diferenciarla del término vasculitis .

HISTORIAY CLASIFICACION

En Latinoamérica existe una gran carencia de datos
estadisticos; por ello es muy dificil conocer con exactitud
la prevalencia y la incidencia de las vasculitis primarias;
s6lo podemos conocer cudles son las vasculitis mas
frecuentes de cada uno de los paises, de acuerdo a las
diferentes publicaciones regionales, nacionales o
internacionales. Los estudios epidemiologicos sobre las
vasculitis primarias son escasos y los pocos que se han
realizado generalmente son estudios en poblaciones
especificas en Estados Unidos y Europa. En algunos de
estos estudios se sugiere que existe un incremento de estas
patologias en la ultima década; posiblemente existe un
mejor conocimiento y difusion de estas enfermedades, y
mejores métodos diagnosticos y terapéuticos.

En 1848 Rafael Lucio describe el fenomeno de Lucio".
Posterior a este hecho, en el campo de las vasculitis han
sido muy importantes los aportes del ilustre reumatologo
mexicano Donato Alarcon Segovia, fellow de Medicina
Interna, y de Arnold Brown ¥, patélogo de la Clinica
Mayo en Rochester, quienes realizaron la segunda
clasificacion de las vasculitis doce afios después de la
primera, hecha por la Dra. Pearl Zeek . Se considera que
la clasificacion de Alarcon Segovia y Brown “ fue un hito
en 1964, ya que segin Pedro Reyes “expandié los
conceptos de Zeek, enriqueciendo la discusion de un tema
enrevision”, que atin lo contintia siendo . Posteriormente
en 1977y en 1980 presentd nuevas versiones actualizadas
de sus ideas de clasificacion de las vasculitis primarias *”.
Estas tres clasificaciones de Alarcon-Segovia fueron
fundamentales para disefar la clasificacion de la ACR
(Colegio Americano de Reumatologia, por sus siglas en
inglés American College of Rheumatology) y Chapel Hill,
siendo el pionero en orientar las clasificaciones y fue el
unico latinoamericano en participar en dicha clasificacion
delaACR.

Stringa y colaboradores publicaron un estudio realizado
en el Hospital Universitario Austral de Buenos Aires-
Argentina, entre mayo de 2000 y mayo de 2008.
Encontraron 47 pacientes, 29 varones y 18 mujeres. La
edad promedio de presentacion fue de 4 afios (rango: 7
meses a 13 afos). La vasculitis més frecuente fue la
Purpura de Schonlein-Henoch, con 33 registros (70%),
seguida por la Enfermedad de Kawasaki 9 (19%), el
Edema agudo hemorragico del lactante 3 (6%), la
Panarteritis nodosa cutanea 1 (2%) y el Sindrome de
Churg-Strauss 1 (2%) ®"

En relacién a la Arteritis de Takayasu (AT), estudios
inmunogenéticos, con técnicas mas avanzadas
confirmaron que ciertos aloantigenos HLA presentes en
los mestizos mexicanos enfermos eran similares a los que
se encontraban una y otra vez en el Japon, y el estudio de
haplotipos corrobord esa cercania que se intentd explicar
sobre la migracion de pueblos asiaticos hacia América en
la glaciacion, cuando existia un puente firme en lo que hoy
es el Estrecho de Behring “*'”. La concordancia no era
perfecta y fue necesario buscar y encontrar una
caracteristica molecular compartida. Asi se encontrd que
en la posicion 63 y 67 de la zona donde se espera se
localice el sitio de presentacion del antigeno, hay con
regularidad presencia de aminoacidos especificos y esto
ocurre en poblaciones asidticas y en mestizos mexicanos
¥ Aunque aun quedan muchos asuntos por definir, esta
observacion sugiere que una estructura comun existe en el
alelo de clase I mas relacionada a la arteritis de Takayasu.
Katsicas"” y colaboradores publicaron un estudio sobre la
Arteritis de Takayasu seguidos en el Hospital de Pediatria
“Prof. Dr. Juan P. Garrahan”, entre los afios 1992 y 2011.
Se encontraron 11 nifos. La mediana de edad al debut fue
de 8 afios “"”y, del tiempo de demora al diagnéstico, 16
meses (2-96). Los signos clinicos principales y los datos
de laboratorio mas importantes fueron: claudicacion en la
marcha (8 casos), hipertension arterial (8 casos),
afectacion del SNC (7 casos), soplo cardiaco (7 casos),
eritrosedimentacion elevada (10 casos), anemia (6 casos)
e hiperplaquetosis (4 casos). Las alteraciones vasculares
encontradas fueron: estenosis (10 casos), dilatacion (7
casos), oclusion (3 casos), aneurismas (1 caso). La
evolucion mostré enfermedad activa persistente en un
paciente, recaidas en 4, remision en 4, y 2 fallecieron. El
tratamiento incluy® esteroides e inmunosupresores "

En la década de 1990, Callis y colaboradores " informan
sobre 55 nifios con nefropatia secundaria a una parpura de
Schonlein Henoch. Clasifican ellos la lesion renal en
cinco grupos: 1. Hematuria y proteinuria, 2. Hematuriay
sindrome nefrotico, 3. Hematuria, 4. Hematuria-sindrome
nefrético e insuficienciarenal y 5. Proteinuria.
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En el 2006, los departamentos de Nefrologia,
Reumatologia y Patologia del Hospital Infantil de México
“Federico Gomez” describieron 105 pacientes con
purpura de Henoch-Schénlein, en donde encontraron:
lesiones dérmicas en todos los casos, 49.5% dolor
abdominal, 41% artritis, 45 (42.9%) pacientes
manifestaron nefropatia, con un promedio de aparicion de
4.5 meses después de las lesiones dérmicas. La edad de
presentacion tuvo relacion estadisticamente significativa
con la presencia de nefritis, los mayores de 10 afios
tuvieron mayor incidencia de nefritis y los menores de 5
afios menor incidencia "

Dos publicaciones pueden ser consideradas relevantes
sobre Enfermedad de Kawasaki (EK), una de Vizcaino-
Alarcon y colaboradores del Hospital Infantil “Federico
Gomez”, donde informan sobre 16 pacientes con EK y no
encuentran nada diferente a lo informado en la literatura y
otra de Manuel Gonzalez-Galnares y colaboradores donde
comunican 13 pacientes con esta patologia; donde el 70%
de los pacientes presentaron aneurismas, comparadas con
otras series, cuya presentacion va del 20 al 65% """

En Argentina, Rubén Cuttica publicé un trabajo realizado
en cuatro centros hospitalarios de Buenos Aires y la Plata,
entre los afios de 1976 y 1994. Estudiaron 238 casos de
Enfermedad de Kawasaki (EK) 63% de los casos fueron
nifios y el promedio de edad fue de dos afios y medio
(rango desde un mes hasta los quince afios), tres pacientes
fueron de origen japonés. El compromiso cardiaco se
observo en el 39% de los pacientes; aneurismas y
dilatacion de las arterias coronarias se observaron en el
24% de los casos y 8% de los pacientes tenian
compromiso a nivel de las arterias periféricas **

Entre las pocas series sobre vasculitis primaria del sistema
nervioso central se encuentra la de Carlos Abud-Mendoza
y colaboradores en la Universidad de San Luis Potosi, en
la que se informa sobre cuatro pacientes, con cuadros
radiolégicos sugestivos y con manifestaciones
neurologicas difusas. Ninguno presentd sintomatologia
sistémica y mejoraron con ciclofosfamida y prednisona “”"
Luis Felipe Flores y cols publican la gama de
manifestaciones clinicas de la granulomatosis de Wegener
(GW) en la poblacion mexicana, concluyendo que la
misma no es infrecuente en México “"

La clasificacion nosologica de las vasculitis es dificultosa
debido a que, junto a entidades clinico-patologicas bien
definidas, existen numerosas formas de solapamiento y no
es excepcional la existencia de casos que no encajan
adecuadamente en ninguna de las categorias admitidas,
sobre todo en la edad pediatrica. Asi, cuadros clinicos e
histoloégicos similares pueden corresponder a causas
distintas, conllevar prondsticos diferentes y requerir una

aproximacion terapéutica distinta “*"

En 1990, el ACR elaboré unos criterios de clasificacion®™
* referidos solo a siete enfermedades vasculiticas, que
permitirian una vez establecido el diagndstico genérico de
vasculitis, relacionarlo con una entidad concreta; aunque
no hayan sido establecidos para propuestas de
diagnostico, a menudo se utilizan con esta finalidad. Asi,
autores como Jaya y cols, concluyeron que la aplicacion
de los criterios de la ACR para el diagnostico de vasculitis
no es una buena préctica y que en ocasiones, pacientes que
no sufren vasculitis pueden cumplir esos criterios *”"
Posteriormente, Lie propone una nueva clasificacion
basada tanto en el calibre de los vasos como en la
existencia o no de un proceso de base (Tabla 1y Figura 1),
que por su caracter practico y por ofrecer una orientacion
sobre qué vasculitis debe sospecharse ante un hallazgo
histologico concreto, ha sido de gran utilidad en los
ultimos afios y modificado para el uso en la edad
pediatrica “**"

En 1993 un grupo de expertos reunidos en Chapel-Hill
(Carolina del Norte, EE.UU) consensuaron una
clasificacion de las vasculitis (7abla 2), con la intencion
derealizar una referencia unificadora a nivel internacional
definieron cada término y establecieron un sistema
estandarizado de nomenclatura y unos marcadores
clinicos e histolégicos para cada grupo “”. No se hizo
referencia en ningun caso a la vasculitis en el nifio, por lo
tanto desde el punto de vista practico, es de uso limitado
para el pediatra o reumatologo pediatrico. Savage en 1997
propone una clasificacion donde combina el tamafio del
vaso afecto con la ausencia o presencia de granulomatosis
para clasificar la vasculitis en la infancia (Tabla 3) "

Los grupos de pacientes en la clasificacion de vasculitis
del ACR no incluyeron a nifios. Sin embargo, desde
entonces los pediatras se han basado en ésta clasificacion
y en otras de adultos. Aunque los nifios/adolescentes y
adultos con vasculitis comparten muchos sintomas y
signos de la enfermedad, difieren en la frecuencia relativa
de algunas manifestaciones clinicas y las enfermedades
concomitantes. Por lo tanto, no se puede suponer a priori
que los criterios de clasificacion desarrollados para
adultos son adecuados para nifios y adolescentes. En el
2005, el grupo de trabajo de vasculitis de la Sociedad
Europea de Reumatologia Pediatrica (PRES) propuso
criterios de clasificacion preliminar “ para algunas de las
vasculitis mas comunes en la infancia, a saber, la Purpura
de Henoch-Schonlein (PHS), la Poliarteritis Nodosa
infantil, la Granulomatosis de Wegener infantil, la arteritis
de Takayasu infantil y la Enfermedad de Kawasaki.
Posteriormente, con el apoyo de la Liga Europea Contra el
Reumatismo (EULAR), la Organizacion Internacional de

Pediatr. (Asuncion), Vol. 39; N° 2; Agosto 2012

123



Ensayos de Pediatria Reumatologia (PRINTO) y PRES,
establecieron un proceso formal de validacion estadistica

Tabla 1. Clasificacion de las vasculitis. Lie, 1994.

conuna coleccion de datos a gran escala que culminé en el
Consenso de Ankara-2008 (Tabla 4) ****

A. Vasculitis primarias

B. Vasculitis secundarias

1. Vasos grandes, medianos y pequeiios
* Arteritis de las células gigantes
- Artenitis de la temporal

- Angeitis granulomatosa diseminada

1. Infecciones

- Angeitis primaria del sistema nervioso central

» Arteritis de Takayasu
2. Vasos medianos y pequeiios
« Poliarteritis nodosa (PAN)
- PAN clasica

- PAN microscopica

2. Farmacos

- PAN infantil (enfermedad de Kawasaki)

» Granulomatosis dec Wegener
» Sindrome de Churg-Strauss
3. Vasos pequefios
« Sindrome de Schénlein-Henoch
» Angeitis por hipersensibilidad

» Crioglubulinea esencial mixta

» Urticaria vasculitis hipocomplementermica

4. Formas miscelaneas
» Enfermedad de Buerger

= Sindrome de Cogan

3. Enfermedades del tejido conectivo

4. Vasculitis asociadas a malignidad

I

Vasculitis de medianos vasos

(poliarteritis nudosa, enfermedad de kawasaki)

Vasculitis de grandes vasos

(arteritis de la temporal, enfermedad de Takayasu)

Arterias

Arteriolas

Q
(vasculitis leucocitocldsica cutédnea, ptrpura de
Schonlein-Henoch, vasculitis crioglobulinémica)

Capilares Vénulas

Venas

° Vasculitis de pequeiio vaso
ANCA - negativos

Aoria

ANCA - positivos

(poliangeitis microscopica, granulomatosis
de Wegner, sindrome de Churg-Strauss)

Figura 1. Clasificacion de las vasculitis de acuerdo al calibre de los vasos afectados.

Fuente: Jennette et-al(32)

124

Pediatr. (Asuncion), Vol. 39; N° 2; Agosto 2012



Tabla 2. Clasificacion de la Conferencia de Consenso de Chapel Hill, 1994.

1. Vasculitis de grandes vasos 2. Vasculitis de vasos medianos 3. Vasculitis de pequeiios vasos
* Arteritis (temporal) de células gigantes  * Poliarteritis nodosa clasica * PAN microscopica (o poliangeitis)*
* Enfermedad de Takayasu * Enfermedad de Kawasaki * Granulomatosis de Wegener*

» Enfermedad de Schurg-Strauss*
* Purpura de Schonlein-Henoch
+ Purpura crioglobulinémica

* Vasculitis cutanea leucocitoclastica

*Vasculitis fuertemente asociadas a positividad de anticuerpos anticitoplasma de los neutrofilos (ANCA).

Tabla 3. Clasificacion de vasculitis sistémicas por tamafio de vaso y presencia de granulomas. Savage
COS, Harper L,AduD. 1997.
Tamaiio vaso Granulom atosis Sin granulomatosis

Grandc Artoritis do la temporal
Arteritis dc Takayasu
Medio Poliarteritis nodosa

Enfermedad de

Kawasaki
Pequeiio Granulomatosis de Wegener  Poliangitis microscopica
Churg-Strauss Purpura de Schonlein-Henoch

Sindrome de Vasculitis leucocitoclastica

Tabla 4. Nueva clasificacion de Vasculitis en nifios™".

1 - Vasculitis 2 - Vasculitis 3 - Vasculitis
predominantemente  predominantemente de predominantemente de 4 - Otras vasculitis.
de grandes vasos. medianos vasos. pequeiios vasos.
- La arteritis de Takayasu - Poliarteritis nodosa infantil ¢ Granulomatosas - Enfermedad de Behget
- Poliarteritis cutanca - Granulomatosis de Wegener - Vasculitis secundaria a infeccion
- Enfermedad de Kawasaki - Sindrome de Churg-Strauss (como la hepatitis B asociada
» No granulomatosas poliarteritis nodosa), tumores
- Poliangeitis microscopica malignos, y drogas, incluyendo

- Parpura de Henoch-Schénlein vasculitis por hipersensibilidad

- Vasculitis leucocitoclastica - Vasculitis asociada a enfermedades
cutanea aislada del tejido conectivo

- Vasculitis urticariforme - Vasculitis aislada del sistema
hipocomplementémica nervioso central

- Sindrome de Cogan

- Sin clasificar
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Losnuevos criterios de clasificacion para Purpura de Henoch-Schonlein se describen en la tabla 5.

Tabla 5. Criterios finales de clasificacion para Parpura de Henoch-Schonlein (EULAR /PRINTO/PRES).

Puarpura palpable (criterio obligatorio), con predominio de miembros inferiores, NO
relacionada con trombocitopenia, y al menos 1 de los 4 siguientes criterios:

Dolor abdominal ¢6lico, difuso, de aparicion aguda, evaluada por la

Dolor abdominal historiay el examen fisico. Se pueden incluir invaginacion intestinal y
hemorragia digestiva.

Vasculitis leucocitoclastica por lo general, con predominio de depdsitos

Histopatologia delgA, o

Glomerulonefritis proliferativa, con predominio de depdsitos de 1gA.

Artritis de comienzo agudo se define como dolor en las articulaciones

con hinchazon o limitacion de movimiento.

Artralgia de comienzo agudo se define como dolor en las articulaciones

sin inflamacion de las mismas v sin limitacion de movimientos.

Protemuna>0,3g/24hs, o >30mmol/mg de albumina en oring/creatinina

en aorina en una muestra de la mafiana.

Afectacion renal Hematuna o cilindros hematicos: > S eritrocitos / campo de alta
resolucion o cilindros hematicos en el sedimento urinario o =2 + en tiras
de uroanalisis.

En los casos de purpura con distribucion atipica, se requiere demostracion de IgA en la biopsia.

Esta nueva clasificacion proporciona una sensibilidad y especilicidad para PHS (utilizando

otras formas de vasculitis como controles) de 100 v 87% ., respectivamente.

Artritis o artralgias

Los nuevos criterios de clasificacion para Poliarteritis Nodosa infantil se describen en la tabla 6.

Tabla 6. Criterios finales de clasificacion para Poliarteritis nodosa infantil (EULAR /PRINTO/PRES).

Histopatologia: Evidenciade vasculitisnecrotizante en arterias de medianoo pequefiotamario.

Anomalias angiograficas Angiografiaque demuestraaneurismas, estenosis u oclusiénde
arterias de mediano o pequefiotamaiio, no debido aDisplasiafibromuscularu otras causas no
inflamatorias La angiografia convencionaks la modalidad de imagenpreferida

Histopatologiao anomaliasangiograficas (obligatorio), ademas deuno de loscinco criterios

siguientes:
Compromiso Livedo reticularis: patrén reticular violaceo por lo general distribuido
cutaneo irregularmente en el tejido subcutaneo, a menudo mas importante con

enfriamiento. Nodulos en la piel: noddulos subcutaneos sensibles
Infartos superficiales de la piel: ulceras superficiales de la piel (piel y
tejido celular subcutaneg u otros cambios isquémicos menores (infartos
del lecho ungueal hemorragiaso necrosis digitales).

Infartos profundos de la piet Ulcerasprofundas de la piel(tejido celular
subcutaneo y estructuras mas profundas); Necrosis/gangrena de falange
digital u otros tejidos periférices (nariz y orejas).

Mialgia o miositis  Dolor muscular o inflamacion muscular.

Hipertension Presion arterial sistolica /diastolica mayor que el percentil 95 para la
estatura.

Neuropatia Neuropatia periférica sensoriak neuropatia con pérdida de sensibilidad

periférica con distribucion en guantes o calcetines

Neuritis motora: mono/multiple neuritis motora de nervios perifériccs.

Compromiso renal Proteinuria:  >0,3gr/24hs, o >30mmol/mg de albumina en
oring/creatininaen orinaen una muestra de la manana.
Hematuria o cilindros hematicos:> 5 hematies'campo de alta potencia
o cilindros hematicos en el sedimento urinarico = 2 + en tira reactiva
Deterioro de la funcionrenal: Tasa de Filtrado Glomerular (formula de
Schwartz) <50% de lo normal

Ankara 2008 clasificaciondefinicion: k de 0,92 (C 95%: 0,86 a 0,98).
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Losnuevos criterios de clasificacion para Granulomatosis de Wegener infantil se describen en la tabla 7.

Tabla 7. Criterios finales de clasificacion para Granulomatosis de Wegener infantil (EULAR / PRINTO /

PRES).

Al menos tres de los seis criterios siguientes:

Histopatologia

Compromiso de
Vias Aéreas
Superiores

Compromiso
laringo-traqueo-
bronquial

Compromiso
pulmonar

ANCA

Compromiso renal

Reaccion inflamatoria granulomatosa dentro de la pared de una arteria o
en el area perivascular o extravascular.

Descarga nasal purulenta cronica o con sangre o epistaxis recurrente o
costras o granulomas.

Perforacion del tabique nasal o deformidad de la nariz en silla de montar.
Inflamacion sinusal croniea o recurrente.

Estenosis subglotica, traqueal o bronquial.

Radiografia o TAC de térax que muestra presencia de nodulos, cavidades
o infiltrados.

ANCA positivo por inmunofluorcseencia o por ELISA (ANCA-¢/MPO o
ANCA-p/PR3).

Proteinuria: >0 3gr/24hs, 0 >30mmol/mg de albumina en
orina/creatinina en orina en una muestra de la mafiana.

Hematuria o cilindros hematicos: > 5 hematies/campo de alta potencia
o cilindros hematicos en el sedimento urinario o 2 2 + en tira reactiva.
Glomerulonefritis necrotizante pauci-inmune,

Ankara 2.008 clasificacion de definicion: k de 0,90 (IC 95%: 0,84 a 0,97).

Losnuevos criterios de clasificacion para Arteritis de Takayasu infantil se describen en latabla §.

Tabla 8. Criterios finales de clasificacion para Arteritis de Takayasu infantil (EULAR /PRINTO/PRES).

Anomalias angiograficas:Angiografia(angiografia convencional, antieTAC o angio-RMN)
de la aorta osus ramas principalesy las arterias pulmonaresque muestran
aneurisma/dilatacion estrechez, obstruccion oengrosamiento de la paredarterial, no debida a
Displasiafibromuscularo causas similaes. Cambios generalmentefocales o segmentarios

Anomalias angiograficas(criterioobligatorio) mas unode los cinco criteriossiguientes:

Déficit de pulso o
claudicacion

Discrepancia en la
Presion arterial

Soplos
Hipertension

Reactantes de fase
aguda

Pulsos arteriales periféricos desiguales, daminuidos o ausentes.
Claudicacion dolor muscular focalinducido por actividad fisica.

Discrepancia de laPAen las cuatro extremidades P resion arterial
sistolica con >10mmHg de diferenciaen cualquier miembro

Soplos audibles o frémitos palpables sobre las grandes arterias
PA sistolica/diastolicamayor al percentil 95 para la estatura

Velocidad de sedimentacion globular >20mm en la primera hora o
cualquier valor de PCR por encima de lo normal (de acuerdo a la
referencia laboratoria).

Ankara2.008 clasificacion dedefinicion: k de 0,99 (IC 95%:0,93 a 1.00).
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Los criterios de clasificacion para Enfermedad de Kawasaki se describen en la tabla 9

(37,38).

Tabla 9. Criterios de clasificacion para la enfermedad de Kawasaki.

Fiebre persistente durante al menos

caracteristicas siguientes:

cinco dias (criterio obligatorio) y cuatro delas cinco

- Cambios en las extremidades periféricas o zona perineal.

- Exantema Polimorfo.

- Inyecci6n conjuntival bilateral no purulenta.

- Cambios en labios y cavidad oral: inyeccion de la mucosa oral y faringea, lengua en frambuesa.

- Linfadenopatia cervical.

En presencia de afeccion de la arteria  coronaria (detectado en ecocardiografia) y fiebre, menos de

cuatro de los cinco restantes criterios son suficientes.

ASPECTOS CLINICOS GENERALES DE LAS
VASCULITIS

La vasculitis en el nifio es un campo de la reumatologia
pediatrica dificil y a su vez fascinante, compartida por
otros especialistas pediatricos como dermatdlogos,
nefrélogos y cardidlogos, hecho que enfatiza la naturaleza
multisistémica de estas enfermedades. El tipo de cambios
patoldgicos, la localizacion de la lesion, el tamano de
vaso, y la extension sistémica del dafio vascular determina

la expresion clinica de la enfermedad y la severidad de la
misma. El diagnostico de las vasculitis requiere un alto
grado de sospecha y el reconocimiento de una entidad
especifica exige un conocimiento general de todas las
vasculitis, de las caracteristicas peculiares de cada tipo y
del espectro de presentaciones clinicas. En la tabla 10 se
resumen las caracteristicas que indican una vasculitis “**”.

Tabla 10. Caracteristicas que sugieren un sindrome vasculitico.

Caracteristicas

Clinicas

» Constitucional: Fiebre, pérdida de peso, fatiga o ficbre de origen desconocido.
» Lesiones cutancas: Purpura palpable, urticaria vasculitis, livedo reticularis, nodulos, ulceras,

lesiones isquémicas, flebitis superficial.

» Neurologico: cefalea, convulsion, mononeuritis multiple, lesiones focales del sistema nervioso

central.

» Cabeza y cuello: Sinusitis, condritis, otitis, iritis.

» Musculoesquelético: Artralgia o artritis, mialgias o miositis.

* Renal: Nefritis, hipertension.

* Pulmonar: Infiltrados pulmonares o hemorragia, nddulos, cavidades, serositis.

Laboratorio

» Aumento de la velocidad de sedimentacion o proteina C reativa.

e Leucocitosis.

* Anemia.

« Eosinofilia.

* Alteracion en la funcién hepatica.

* Anticuerpo anti-citoplasma de los neutréfilos (ANCA).

» Aumento del factor VIII.

* Crioglobulinemia.

* Inmunocomplejos circulantes.
* Hematuria.
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PRONOSTICO Y TRATAMIENTO

El prondstico de cada tipo de Vasculitis sistémica depende
del grado de afeccion, esto se refiere al 6rgano o sistema
afectado y a la intensidad de inflamacion en cuestion. En
general, para el tratamiento se utilizan corticoides locales,
sistémicos como Metilprednisolona, prednisona,
dexametasona o hidrocortisona, ademas de
Inmunoglobulina Intravenosa, plasmaféresis, azatioprina,
metotrexato, micofenolato mofetil, ciclosporina y
actualmente nuevos medicamentos llamados
“bioldgicos”, que se encargan de bloquear citocinas
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