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Resumen

Introduccion. La clasificacion de las vasculitis primarias es dificultosa y
su prevalencia en la edad pediatrica, poco conocida.

Objetivo. Determinar la frecuencia, los datos epidemioldgicos y las ca-
racterfsticas clinicas de las vasculitis primarias en pacientes pediatricos
entre mayo de 2000 y mayo de 2008.

Diseno. Estudio observacional, retrospectivo y descriptivo.

Materiales y métodos. Revision de la base de datos de las historias cli-
nicas de vasculitis primarias en pacientes pediatricos de 0 a 16 afios que
cumplian los criterios de inclusion establecidos.

Resultados. Se encontraron 47 pacientes, 29 varones y 18 mujeres.
La edad promedio de presentacion fue de 4 afios (rango: 7 meses a 13
anos). La vasculitis mas frecuente fue la purpura de Schonlein-Henoch,
con 33 registros (70%), sequida por la enfermedad de Kawasaki 9 (19%),
el edema agudo hemorrégico del lactante 3 (6%), la panarteritis nodosa
cutanea 1 (2%) y el sindrome de Churg-Strauss 1 (2%).

Conclusion. Las vasculitis primarias son poco frecuentes en la edad pe-
didtrica. La purpura de Schénlein-Henoch fue la mds frecuente en nues-
tra poblacién. La enfermedad de Kawasaki fue la vasculitis de mayor
morbilidad. El edema agudo hemorragico del lactante se present6 en ni-
fios menores de 2 afios, fue menos frecuente y con escasa morbilidad.
Pudimos también detectar 2 casos de vasculitis menos frecuentes como
la panarteritis nodosa cutanea y el sindrome de Churg-Strauss (Derma-
tol Argent 2009;15(6):411-419).

Palabras clave: vasculitis, infancia, ninos.

Fecha de recepcion: 24/6/09 | Fecha de aprobacion: 17/9/09

1. Jefe de Residentes.

2. Jefa de Seccién de Dermatologia Pediatrica.
3. Dermatdlogo pediatra.

4. Médica residente de 4to ario.

5. Subjefe del Servicio de Dermatologfa.

6. Jefe del Servicio de Dermatologfa.

Hospital Universitario Austral. Buenos Aires, Rep. Argentina.

Correspondencia

Matias Federico Stringa: Hospital Universitario Austral, Avenida Perén 1500. Derqui,
Pilar, Buenos Aires, Rep. Argentina.

Tel: 02322-48-2983 | matiasstringa@cas.austral.edu.ar

Abstract

Introduction. The classification of primary vasculitis is difficult and the
prevalence in childhood is unknown.

Objective. To determine the frequency, epidemiological data and the
clinical features of the primary vasculitis in pediatric patients seen in our
Hospital since May 2000 to may 2008.

Design. Observational, retrospective and descriptive study.

Materials and methods. \We reviewed the data base of medical records
of the pediatric patients with primary vasculitis diagnose. We included pa-
tients from 0 to 16 years old that met the established inclusion criteria.
Results. Forty-seven patients were found, 29 were boys and 18 girls. The
average age of onset was 4 years old (range: 7 months to 13 years old). The
most frequent vasculitis was the Henoch Schonlein purpura with 33 cases
(70%), followed by the Kawasaki disease with 9 patients (19%); the acute
hemorrhagic edema of young children with 3 cases (6%) and the cutane-
ous polyarteritis nodosa and the Churg-Strauss syndrome with 1 case each.
Conclusions. Primary vasculitis is not frequent in childhood. The He-
noch Schonlein purpura was the most frequent in our patients. The Ka-
wasaki disease was the vasculitis with major morbidity. The acute hem-
orrhagic edema of infancy was less frequent, showed less morbidity and
presented in children younger of two years of age. We had also the op-
portunity to observed 2 cases of very low-frequency vasculitis such us
cutaneous polyarteritis nodosa and Churg-Strauss syndrome (Dermatol
Argent 2009;15(6):411-419).
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ABREVIATURAS

ACR: American College of Rheumatology

ANCA: Anticuerpos antineutréfilos

ASTO: Anticuerpos antiestreptolisina O

AT: Arteritis de Takayasu

AAT: Arteritis de la arteria temporal

EAHL: Edema agudo hemorrdgico del lactante
EK: Enfermedad de Kawasaki

ESPN: European Society of Paediatric Nephrology
EULAR: European League against Rheumatism

GW: Granulomatosis de Wegener

ICD-9: Novena revision de la Clasificacion Internacional de Enfermedades
PAN: Panarteritis nodosa

PANC: Panarteritis nodosa cutanea

PReS: Paediatric Rheumatology European Society

PSH: Pdrpura de Schonlein-Henoch
SChS: Sindrome de Churg-Strauss
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Introduccion

El término vasculitis hace referencia a un amplio grupo de
enfermedades clinicamente heterogéneas con un sustrato
histolégico comun, la presencia de un infiltrado inflamato-
rio en el espesor de la pared de los vasos sanguineos.

Se reconocen como vasculitis idiopéticas o primarias aque-
llas en las que su evento desencadenante no ha sido identi-
ficado, y como vasculitis secundarias a las que ocurren en
relacién con factores determinados como infecciones, reac-
ciones alérgicas, efectos adversos a drogas y diversas neo-
plasias.? Las formas primarias o idiopdticas corresponderian
aproximadamente al 45-55% de los casos.>> Se han pro-
puesto diversas clasificaciones con el fin de unificar crite-
rios para su diagndstico, aunque lograrlo tiene sus dificulta-
des, especialmente debido al desconocimiento de sus ctio-
logias, la superposicién de las manifestaciones clinicas en-
tre las diversas entidades y la ausencia de signos patogno-
moénicos o especificos para definir cada una de ellas.¢*

En 1993, un grupo de expertos reunidos en Chapel-Hill
(Carolina del Norte, EE.UU.) consensué una clasifica-
cién con la intencién de realizar una referencia unificado-
ra a nivel internacional, en la que se definen 10 tipos de
vasculitis.!!

Muchas vasculitis afectan tanto a adultos como a nifios, por
¢jemplo la purpura de Schénlein-Henoch (PSH) y las vas-
culitis secundarias. Pero algunas, como la enfermedad de
Kawasaki (EK) y ¢l edema agudo hemorragico del lactante
(EAHL), comprometen exclusivamente a los nifios; otras,
como la arteritis de la arteria temporal (AAT) no los afec-
tan; y otras, como la panarteritis nodosa (PAN) o la granu-
lomatosis de Wegener (GW), presentan caracteristicas etio-
légicas, clinicas y prondsticas diferentes en pediatria.

En 2006, se convocd ala Liga Europea contra el Reumatismo
(EULAR: European League against Rheumatism) a tra-
vés del grupo de trabajo en vasculitis de la Sociedad
Europea de Reumatologia Pedidtrica (PReS: Paediatric
Rheumatology European Society), con la colaboracién de
colegas del Colegio Americano de Reumatologia (ACR:
American College of Rheumatology) y la Sociedad Europea
de Nefrologia Pedidtrica (ESPN: European Society of
Paediatric Nephrology), cuyo objetivo fue establecer crite-
rios para la clasificacién de vasculitis en pediatria: PSH,
EK, PAN, GW y arteritis de Takayasu (AT)."? En este con-
senso no se evaluaron criterios para el sindrome de Churg-
Strauss (SChS) ni para el EAHL.

La incidencia y prevalencia de las vasculitis en la edad pe-
didtrica son poco conocidas, debido en parte al escaso nu-
mero de registros estadisticos. De acuerdo con los datos ob-
tenidos de algunos centros de referencia, oscilarfa entre el 1
y el 4% de las consultas en reumatologia pedidtrica.’>'* La
piel es un érgano afectado con gran frecuencia ya sea desde
el comienzo de la enfermedad o durante su evolucién; sin

embargo, hasta donde alcanza nuestro conocimiento, no
existen estadisticas sobre esta patologia realizadas en el 4m-
bito de la dermatologia pedidtrica en nuestro pais.

El objetivo de nuestro trabajo fue determinar la frecuen-
cia, las caracteristicas epidemioldgicas y los hallazgos clini-
cos de las vasculitis primarias observadas en los pacientes en
edad pedidtrica que consultaron en nuestro hospital desde
mayo de 2000 hasta mayo de 2008.

Material y métodos

Nuestro trabajo tiene un disefio observacional, descripti-
vo y retrospectivo. Se realizé a través de la revisién de los
registros médicos de las historias clinicas de los pacientes
con diagnéstico de vasculitis primarias segtin los c6digos de
diagnéstico de la base de datos de nuestro hospital (sistema
PECTRA 2000).

El periodo de estudio estuvo comprendido entre el 1 de
mayo de 2000 al 1 de mayo de 2008. Se considerd, como
criterio de inclusién, el diagndstico de vasculitis primaria
en pacientes pedidtricos (desde el nacimiento hasta los 16
afios). Para establecer este diagnéstico se utilizaron los cri-
terios diagndsticos del consenso EULAR/PReS'? para las
entidades PSH, EK y panarteritis nodosa cutinea (PANC),
los criterios diagndsticos de Chapel-Hill"! para SChS, y los
datos clinico-epidemioldgicos presentados con una fre-
cuencia mayor o igual al 80% de una revisién sistemética
de 294 pacientes con diagndstico de EAHL'" (Cuadro 1).
Las variables analizadas fueron la frecuencia de los distin-
tos tipos de vasculitis y la distribucidén por sexo y edad, en
forma general y en particular, de cada una de las entidades:
compromiso cutdneo, tipo de lesidn y localizacién, biopsia
cutdnea, antecedente de cursar proceso infeccioso previo,
tratamiento y evolucién. Ademds se analizaron las siguien-
tes particularidades de cada una de ellas:

PSH: presencia de dolor abdominal, artritis o artralgia y su
localizacién, compromiso renal definido por hematuria y/o
proteinuria y/o alteracién de la funcién renal.

EK: presencia de fiebre persistente de por lo menos 5 dias,
adenopatia cervical, compromiso arterial coronario detec-
tado por ecocardiografia, compromiso de otro 6rgano.
EAHL: estado general del paciente, compromiso de otro
érgano.

PANC: dosaje de anticuerpos antineutréfilos (ANCA); an-
tecedente previo de infeccidn estreptocdcica clinica o diag-
nosticada por datos de laboratorio (streptest y/o cultivo
y/o elevacién de anticuerpos antiestreptolisina O (ASTO)
para un valor normal < 200 UI/ml); compromiso de otro
érgano, mialgias o sensibilidad muscular; hipertensién ar-
terial segtin percentilos para edad y sexo, propuestos por la
Sociedad Argentina de Pediatria; la presencia de mononeu-
ropatia o polineuropatia y dolor o sensibilidad testicular.
SChS: antecedente personal de asma, cosinofilia, mono-
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CUADRO 1. CRITERIOS DIAGNOSTICOS.
Purpura de Schonlein Henoch'™
Purpura palpable en presencia de uno de los siguientes criterios:
o Dolor abdominal difuso
« Biopsia de piel con depdsito predominante de IgA
o Artritis o artralgia (aguda, de cualquier articulacién)
o Compromiso renal (hematuria y/o proteinuria)
Enfermedad de Kawasaki'>

Fiebre persistente de por lo menos 5 dfas, ademds de cuatro de los siguien-
tes criterios:

o Cambios en extremidades periféricas o érea perineal
o Exantema polimérfico

o Inyeccion bilateral conjuntival

o Cambios en los labios y la cavidad oral

o Adenopatfa cervical

En caso de compromiso coronario arterial (detectado por ecocardiograma) y
fiebre, serfan suficientes menos de 4 criterios (el nimero exacto de éstos se en-
cuentra en revision).

Panarteritis nodosa cutanea™
o Nodulos dolorosos y lesiones purpuricas sin compromiso sistémico
« Biopsia de piel con vasculitis necrotizante no granulomatosa
o Prueba negativa para anticuerpos antineutréfilos (ANCA)
e Asociacion con el Streptococcus pyogenes B hemolitico del grupo A
Edema agudo hemorragico del lactante®
o FEdadentre 6y 24 meses
o Buen estado general sin compromiso sistémico, resolucion sin secuelas
e Lesiones purpuricas en cocardas
o Edema de manosy pies
o Recuento de plaquetas normal (> 150000/mm?)
Sindrome de Churg-Strauss™
Cuatro 0 més de los siguientes criterios:
e Asma
o Biopsia de piel con extravasacion de eosindfilos
o Neuropatia periférica (mono o polineuropatia)
o Eosinofilia > 10%
o Sinusitis
« Infiltrados pulmonares no fijos en la radiografia de térax

neuropatia o polineuropatia, infiltrados pulmonares fijos
evaluados en estudios por imdgenes (radiografia de térax,
tomografia computada).

El analisis estadistico de los intervalos de confianza del 95%

(IC95%) se realizéd con VCCSTAT 0.12 versién beta 2002.
Resultados

De los 62 casos referidos como vasculitis primarias pedii-
tricas hallados segtin los c6digos de la novena revision de la
Clasificacién Internacional de Enfermedades (ICD-9), 47 pa-
cientes cumplieron con los criterios de inclusién (Cuadro 2).
Veintinueve casos (62%; 1C95%: 46-75%) correspon-
dieron al sexo masculino y 18 (38%; 1C95%: 24-53%) al
sexo femenino. La edad promedio de presentacién fue de 4
afos, con un rango de 7 meses a 13 afos.

La vasculitis mas frecuente fue la PSH con 33 registros

(70%; IC95%: 55-82%). Le siguicron en orden de frecuen-

29% 2%

SChS (1 caso)

. PANC (1 caso)

EAHL (3 casos)
. EK (9 casos)
70%
PSH (33 casos)
Grdfico 1. Distribucidn por tipo de vasculitis incluidas.
CUADRO 2. POBLACION EN ESTUDIO.
o Edad Sexo
Vasculitis n . R
promedio (rango) Varones  Mujeres

PSH 33 5anos (2 - 12 anos) 19 14
EK 9 23 meses (4 meses - 7 afos) 5 4
EAHL 3 13 meses (7 - 23 meses) 2 1
PANC 1 11 afos 1 =
SChS 1 13 afos 1 =
Total 47 4 anos (7 meses - 13 ainos) 28 19
CUADRO 3. PURPURA DE SCHONLEIN-HENOCH.
PSH n total =33 Porcentaje
Plrpura palpable 33 100%
Artritis o artralgias 30 90%
Dolor abdominal 19 57%
Compromiso renal 8 24%
Antecedentes infecciosos 18 55%
Antecedentes de vacunas 3 9%
Internacion 12 36%
Corticoides 1 33%

ciala EK con 9 casos (19%; IC95%: 9-33%), el EAHL con 3
casos (6%; 1C95%: 1-17%), y la PANC y el SChS con 1 caso
(2%; IC95%: 0,1-11%) cada uno de ellos (Gréfico 1).

Purpura de Schonlein-Henoch (Cuadro 3)

Se hallaron 47 casos de PSH, de los cuales 33 cumplieron
con los criterios de inclusién. Diecinueve pacientes (58%)
eran de sexo masculino y catorce (42%) de sexo femenino.
La edad promedio de aparicién fue a los 5 afios, con un ran-
go de 2 a 12 afios. Todos los casos presentaron purpura pal-
pable que comprometié los miembros inferiores con la cl4-
sica distribucién en pantalén, aunque también en ocho ca-
sos se observaron lesiones purpuricas en miembros supe-
riores, en cuatro ninos en tronco y en dos en cara (Fotos
1y 2). Un paciente presentd lesiones ampollares y necréti-
cas. Cuatro pacientes presentaron edema de cuero cabellu-
do, asociado a dolor en dos casos. Dos pacientes presenta-
ron edema escrotal. E1 90% (30/33) presentd artritis o ar-
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Fotos 1y 2. Plirpura de Shonlein Henoch: pdrpura palpable en miembros inferiores con distribucicn en pantalon.

tralgia: 22/30 en los tobillos, 10/30 en las rodillas, 5/30 de manos y
mufiecas, y menor cantidad de compromiso en otras articulaciones
como las de los pies, los codos y regién vertebral. El compromiso ab-
dominal estuvo presente en el 57% (19/33) de los pacientes, y el dolor
abdominal fue el sintoma mds frecuente. Por este dolor a 7 pacientes

se les realizaron ecografias abdominales; ningu-
no de ellos presenté evidencia de oclusién o san-
grado intestinal. El 24% presenté compromiso re-
nal, uno macrohematuria, cuatro microhematuria
y tres proteinuria; ninguno de ellos presenté insu-
ficiencia funcional. Hasta la fecha no hemos de-
tectado compromiso a largo plazo de este drgano.
Delos21 pacientes en los que se obtuvieron regis-
tros de tensién arterial, sélo tres presentaron hi-
pertensién de acuerdo con el percentilo corres-
pondiente;'¢ todos ellos resolvieron el cuadro du-
rante la evolucién de la enfermedad. Se realizaron
biopsias de piel a seis pacientes, y en todas ellas el
diagnéstico histopatoldgico fue de vasculitis leu-
cocitoclastica. Sélo dos fueron estudiados con in-
munofluorescencia directa, con resultado positivo
para depésito de inmunoglobulina tipo A.
Dieciocho pacientes (55%) presentaron el ante-
cedente de un cuadro infeccioso previo: 14 cur-
saban un cuadro infeccioso de vias aéreas, 3 de
los cuales correspondieron a una faringitis con
aislamiento de Streprococcus pyogenes b hemoliti-
co grupo A en el cultivo de fauces, y 3 pacientes
padecian neumonia, dos de ellos con IgM posi-
tiva para Mycoplasma pneumoniae. Ademads, tres
pacientes refirieron el antecedente de una vacu-
nacién reciente. Un paciente presenté una in-
feccién urinaria con aislamiento de Escherichia
coli. Quince pacientes fueron estudiados con el
Streptest, con resultado positivo en 6 casos. El
36% (12/33) de los pacientes requirié interna-
cién; las causas mas frecuentes fueron la necesi-
dad de tratamiento intravenoso, el seguimiento
del compromiso renal y el control del dolor ab-
dominal y articular. El resto fue controlado de
forma ambulatoria. Once pacientes recibieron
tratamiento sistémico con meprednisona, el res-
to evoluciond favorablemente sélo con reposo y
antiinflamatorios no esteroides.

Enfermedad de Kawasaki (Cuadro 4)

Encontramos 10 casos de EK, entre los cuales
nueve cumplieron con los criterios de inclusién.
La edad promedio de aparicién fue de 23 meses,
con un rango entre los 4 meses y 7 ainos. Con res-
pecto al sexo, no hubo diferencias significativas
(5 varones y 4 mujeres). En todos ellos la fiebre
tuvo mds de cinco dias de evolucidn, y se descar-
té su origen infeccioso. Seis casos (66%) presen-
taron cambios en las extremidades distales, 3 con
edema de manos y pies, uno asociado a eritema,
2 con descamacién palmo-plantar y otro con do-
lor y eritema en esa misma localizacién. Sélo un
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caso presentd descamacién del 4rea perineal. En  forme. Entre las complicaciones reversibles, un paciente presenté hi-
7 pacientes (78%) se observé exantema, en 4 ni-  pertensidn arterial y otro compromiso ocular, que resolvieron con la
fios fue de tipo morbiliforme, en 2 miculo-pa-  administracién de gammaglobulina; y dentro de las irreversibles, se
puloso y en 1 polimorfo (Foto 3). Un caso pre-  observd, en un paciente, necrosis del miembro afectado por la vascu-
senté eritema alrededor de la cicatriz de la vacu-  litis, que obligd a su amputacién, y suboclusién intestinal, que requi-
nacién de BCG. Siete pacientes (78%) tuvieron  rié colectomia parcial (Foto 4).

manifestaciones clinicas en labios y mucosa bu-

cal. En los labios, las manifestaciones méds fre- Edemaagudo hemorragico del lactante

cuentes fueron el eritema vy las fisuras labiales, y ~ Fueron encontrados tres casos de EAHL que cumplian todos los cri-
también se observaron vesiculas y descamacién.  terios de inclusién. Las edades, en el momento del diagndstico, eran
En la mucosa bucal, 4 casos presentaron enan-
tema y 2, crosiones. En 8 casos (89%) se obser-
vé inyeccién conjuntival bilateral con el respeto
del drea pericorneal caracteristico y se palparon
adenopatias cervicales. Todos fueron evaluados
con ecocardiograma Doppler color, y las imége-
nes mostraron ancurismas de la arteria corona-
ria izquierda en 6 (66%) nifos, en 2 de ellos aso-
ciados a compromiso miocdrdico y uno también
a pericarditis. En este ultimo también se obser-
vé dilatacion de las arterias subclavias y hume-
rales. Con respecto a los resultados del laborato-
rio, en el momento del diagnéstico todos los pa-
cientes presentaron eritrosedimentacion acelera-
da, 7 de ellos leucocitosis, asociada a tromboci-
tosis en tres de los casos.

Todos recibieron gammaglobulina intravenosa
2 g/kg/dosis y 4cido acetilsalicilico 80-100 mg/
kg/dia. Seis respondicron a la primera dosis, dos
pacientes necesitaron una segunda dosis y uno
requirié una tercera aplicacion. De los 6 pacien-
tes con aneurismas, 4 resolvieron totalmente lue-
go del tratamiento con gammaglobulina y 2 pre-
sentaron mejoria sin resolucidén completa de las
dilataciones arteriales hasta la fecha de este in-

Foto 3. Enfermedad de Kawasaki: exantema maculopapuloso.

CUADRO 4. ENFERMEDAD DE KAWASAKI.

Caso Edad Fiebre = Exantema  Compromiso cardiaco Afectacion distal IC Labios y mucosas AC
1 36m + Morbiliforme - Dolor, eritema palmo plantar - Eritema y fisura labial, descamacion perianal -
2 12m + FHIRNEILED Mlocgrdlco Descamacion palmo-plantar ~ + Eritema de labios

y papuloso Aneurisma Cl “+
3 24m 4 Morbiliforme = Descamacion palmo-plantar ~ +  Descamacion y fisura labial, erosiones bucales  +
4 84m + - Aneurisma Cl - + No +
Eritematoso Aneurisma Edema y eritema Eritema labial
5 12m + 4 + . +
y papuloso ClyCD de manos y pies enantema, erosiones
Aneurisma Cly CD*
6 4m 4+ Morbiliforme Mlc?card!t!s = 4+ No =
Pericarditis
Derrame pericardico
7 4m e Eritematoso Aneurlsmg o Edema de manos y pies = RIS =
Coronaria Enantema
8 24m + Polimorfo - Edema de manos y pies + Vesiculas y fisuras labiales, enantema +
9 10m 4 Eritema Aneurisma Cl = 4 Enantema 4

E: edad. m: meses. F+: fiebre con mas de 5 dias de evolucion. IC: inyeccidn conjuntival. AC: adenopatias cervicales. Cl: coronaria izquierda. €D: coronaria derecha.
* Asociacion a dilatacion de arterias subclavias y humerales.
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de 7, 11y 23 meses. Dos de sexo masculino y uno
femenino. Dos casos presentaban antecedentes
de cuadro de vias aéreas superiores y otro de va-
cunacién reciente. Todos se presentaron en buen
estado general, con lesiones purptricas en cocar-
das, equimosis a predominio de cara y miembros,
y edema de manos y pies (Foto 5). Dos de cllos
mostraban el tipico compromiso de pabellones
auriculares (Foto 6). Sélo uno presentd pirpura
en la mucosa bucal. En un caso se hallaron peque-
fias adenopatias cervicales e inguinales. Un pa-
ciente presentaba fiebre en el momento del diag-
ndstico y ningtin nifio padecié compromiso sisté-
mico. En todos los casos se encontrd leucocitosis
y en dos de ellos aumento de la eritrosedimenta-
cién. Todos los pacientes recibieron tratamiento
a demanda con paracetamol, evolucionando con
resolucidn de las lesiones sin secuelas cutdneas ni
sistémicas.

Panarteritis nodosa cutanea

Se registrd un caso con diagnéstico de PANC, se
tratd de un paciente de sexo masculino, de once
afnos, que Cumplié con los criterios diagnésti- Foto 4. Enfermedad de Kawasaki: necrosis del miembro inferior derecho secundaria a vasculitis.
cos para esta patologia. Clinicamente presentaba
multiples nddulos eritematosos y dolorosos loca-
lizados en miembros superiores, y otros eritema-
to-purpuricos en planta del pie izquierdo y tobillo
derecho, asociados a artralgias de mufiecas y ar-
tritis de tobillos (Foto 7). No se evidenciaron li-
vedo reticular ni ulceraciones. Tampoco presentd
mialgias, hipertensién arterial sistémica, neuropa-
tia, ni dolor o sensibilidad testicular. El dosaje de
anticuerpos antineutréfilos resultd negativo. No
se encontré faringitis y tanto el streptest como el
cultivo de fauces fueron negativos; sin embargo,
se detectd un dosaje de ASTO elevado, de 1250
UI/ml. La serologia para hepatitis B fue negativa.
La biopsia de piel confirmé la presencia de vascu-
litis de pequenos vasos dermohipodérmicos y de
arterias de pequefio calibre. El tratamiento instau-
rado consistid en reposo, antiinflamatorios no es-
teroideos, meprednisona 60 mg/dia y penicilina
profilctica. Evolucioné favorablemente sin reci-
divas hasta el momento.

Foto 5. Edema agudo hemorrdgico del lactante: lesiones purpdricas en cocardas de miembro superior
derecho y edema de mano homolateral.

en miembros inferiores, mialgias y polineuropatia sensitiva y motora
Sindrome de Churg-Strauss (Foto 8).
Un paciente de sexo masculino, de trece afios re-  En el laboratorio se constatd cosinofilia del 24% (2.160/mm?), eri-
uni6 los criterios diagnésticos para el diagndstico  trosedimentacion elevada de 52 mm/h, factor reumatoideo positivo
de sindrome de Churg-Strauss. Tenia, como an-  1/8.192 UI/ml y ANCA-P positivos con valor de 1/160 UI/ml. En la
tecedentes relevantes, el diagnéstico reciente de  radiografia de térax y senos paranasales no se observaron alteraciones.
sindrome de Klinefelter y asma de dificil mane-  En la biopsia de piel se observé una vasculitis leucocitocldstica de pe-
jo. Se presentd con lesiones purpuricas palpables  quenos y medianos vasos acompafada por infiltracién cosinofilica. La
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Foto 6. Fdema aguo hemorrdgico del lactante: lesidn eritematopurpdrica de pabellén auricular izquierdo.

Foto 7. Sindrome de Churg-Strauss: pdpulas purpdricas en miembros inferiores.

inmunofluorescencia directa fue negativa. Ademds, se realizaron biop-
sias de rifdn y nervio periférico, en las que se constatd su compromiso.
Recibié tratamiento con metilprednisolona en tres pulsos de 500 mg/
dia/dosis y luego azatioprina 50 mg/dia por cinco dias, con escasa res-
puesta, por lo que se indicé ciclofosfamida 750 mg/dia en pulsos, evo-
lucionando favorablemente. Actualmente no presenta lesiones activas
en piel, su funcién renal es normal y han mejorado notablemente los
sintomas neuroldgicos.

Discusion

Las vasculitis son poco frecuentes durante la edad pe-
didtrica. Un trabajo realizado en el Reino Unido en
el afio 2002 muestra una incidencia anual global es-
timada de vasculitis primaria en los nifios menores de
diecisiete afos de edad de 20,4/100.000, y de ellas la
PSH es la més prevalente."” Si bien no podemos refe-
rir datos de incidencia en nuestra poblacion, tenien-
do en cuenta que el promedio de consultas mensua-
les realizadas por la Seccidn Dermatologia pedidtrica
de nuestro hospital en el periodo 2007-2008 fue de
1.400 consultas y que ¢l total de vasculitis primarias
fue de 47 en el periodo de 8 afos estudiados, pode-
mos inferir que la incidencia es baja. Al igual que en el
resto de las publicaciones, la PSH fue la vasculitis ob-
servada con mayor frecuencia en nuestra poblacion.'
La PSH afecta principalmente al grupo etario en-
tre cuatro y siete afios. E1 50% de los casos ocurre en
nifios menores de cinco afos y el 75% en menores
de diez."” Estos datos coinciden con los hallados en
nuestro trabajo.

El 55% de nuestros pacientes cursaba un cuadro in-
feccioso al momento de diagndstico. Entre los agen-
tes etioldgicos encontramos con mayor frecuencia
el Streprococcus b hemolitico, referido en multiples
publicaciones.?

Cabe mencionar que se hallaron 47 casos de PSH re-
feridos en las historias clinicas, pero sélo 33 cumplic-
ron los criterios diagnésticos del EULAR/PReS; es
decir, el 30% se sobrediagnosticé. Esta situacién ya se
ha visto en otras publicaciones sobre PSH.* Creemos
que ello estarfa dado por el uso aislado de purpura no
trombocitopénica como tnico criterio diagnéstico
para PSH en nifios siguiendo los criterios propuestos
por el ACR y tomados por la clasificacién de Chapel-
Hil."*"** Esto implicarfa un seguimiento innecesa-
rio de los pacientes por la posibilidad de la compli-
cacion renal que presentan los pacientes con PSH. El
20-40% de los pacientes con PSH tienen sintomas re-
nales, que se presentan, en el 90% de los casos, dentro
del mes de aparicién del cuadro. En aquellos pacientes
con hematuria y proteinuria leve la evolucién en ge-
neral es buena, mientras que en menos del 5% de los
casos, luego de un seguimiento de diez a veinticinco
afios, se observard enfermedad renal terminal. Los que
presentan sindrome nefritico o nefrdtico tienen peor
prondstico.”* En nuestro trabajo hemos encontrado
similar proporcién de pacientes con alteraciones rena-
les (24%); sin embargo, no registramos pacientes que
presentaran morbilidad a largo plazo, aunque debe te-
nerse en cuenta que el tiempo de seguimiento hasta el
momento ha sido menor.
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Foto 8. Panarteritis nodosa cutdnea: nddulo eritematovioldceo en tobillo derecho y planta izquierda..

En cuanto a la EK, los datos encontrados encontrados fueron similares a los de
otras publicaciones nacionales e internacionales.”** Debido a la ausencia de
una prucba diagnéstica especifica, a la dificultad de diferenciarla de otras en-
fermedades infecciosas o mediadas por toxinas bacterianas y a la gran cantidad
de manifestaciones cutdneo-mucosas, al dermatdlogo le cabe un rol importan-
te en el diagndstico temprano de esta entidad, que permitird instaurar un trata-
miento precoz y evitar asi las secuelas cardfacas y de otros drganos.’*%

El 66% de nuestros pacientes presentaron aneurismas de las arterias
coronarias y, con menor frecuencia, miocarditis y pericarditis. Estas ci-
fras coinciden con las referidas en la literatura.>* Utilizando el score de
Takahashi,® la mitad de nuestros pacientes presentaron ciertas carac-
teristicas clinicas como ficbre persistente, trombocitosis, edad menor
de un afo y sexo masculino, que permitieron predecir un riesgo eleva-
do. Un estudio realizado por Juan y cols. reafirma estos factores como
predictores de riesgo cardiaco y les agrega el retraso en el diagnésti-
co.” Todos nuestros pacientes con edades de un afio o menos (cinco
casos) presentaron compromiso cardiaco, uno con morbilidad en otros
érganos. La respuesta de nuestros pacientes al tratamiento convencio-
nal de la EK con inmunoglobulina intravenosa y aspirina fue muy bue-
na, con una resolucidn total de los aneurismas coronarios en cuatro ca-
sos y parcial en dos. Ninguno de ellos recibié corticoides como trata-
miento asociado.?

El 80% de los casos de EAHL comunicados ocurrieron en nifios en-
tre 6 y 24 meses.” Las edades de nuestros pacientes se encontraban
entre dicho rango. También es caracteristico del EAHL el buen esta-
do general de los nifios al momento del diagnéstico y el antecedente
de un cuadro febril en el 45% de los casos. El compromiso desapare-
ce sin dejar secuelas entre los 2 y los 60 dias de evolucidn, con una me-
dia de 10 dias.”>*® Asi, también, se comportaron nuestros tres pacien-
tes. Creemos que no hemos registrado todos los casos de EAHL, ya
que habitualmente su frecuencia es tres o cuatro veces menor que la de
PSH y en nuestra casuistica es mucho menor que este valor de referen-
cia.”” Aunque de menor frecuencia, la PANC y el SChS son diagnds-
ticos diferenciales que nos debemos plantear ante un paciente pedid-
trico con purpura palpable; en este trabajo se describe un caso de cada
uno de ellos con sus manifestaciones clinico histoldgicas cldsicas. 4

Para concluir, si bien las vasculitis en edad pedidtrica
son poco frecuentes, en todas ellas es esencial la in-
tervencion del dermat6logo para arribar al diagnés-
tico, dado que dentro de los criterios diagnésticos el
compromiso cutdneo reviste gran importancia; para
definir a la PSH es mandatorio la presencia de pur-
pura palpable y en la EK tres de los criterios diagnds-
ticos son dermatoldgicos. Sin embargo, no siempre
los dermatélogos somos llamados a participar en el
diagndstico y tratamiento de estos pacientes.
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