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Resumen

Introduccion. La vasculitis es un proceso caracterizado por
inflamacion, necrosis o ambos problemas de los vasos sangui-
neos que conduce a su oclusion y a la isquemia del tejido que
perfunden.

Material y Métodos. Se revisaron los expedientes de 131 pa-
cientes con diagnostico de vasculitis primaria de 1978 al 2000.

Resultados. Los pacientes reunieron los criterios diagnosticos
del padecimiento. La edad de presentacion fue de 11 meses a 17
afos seis meses; edad promedio, seis afios un mes. La refacion
del sexo femenino-masculino fue de 1.1:1. Hubo cuatro patolo-
gias: purpura de Henoch-Schénlein en 109 pacientes (83.2%),
enfermedad de Kawasaki en 14 (10.6%), poliarteritis nodosa en
seis (4.5%) y enfermedad de Takayasu en dos (1.5%).

Conclusiones. La frecuencia de vasculitis fue semejante a la de
la literatura internacional consuitada. La mayor parte de los crite-
rios de clasificacion estuvieron presentes en todos los pacientes.

Palabras clave: Vasculitis, purpura de Henoch-Schénlein,
poliarteritis nodosa, enfermedad de Kawasaki, enfermedad de
Takayasu.

Introduccién

Las vasculitis se caracterizan por inflamacion de los vasos
sanguineos con oclusién e isquemia secundaria !, lo que
afecta arterias, venas o capilares con calibre fino, mediano,
grande o su combinacidn.
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Abstract

Introduction. Vasculitis is a pathological process characterized
by inflammation and/or necrosis of the blood vessels which resuits
in their occlusion and ischemia of the tissues they supply.

Material and methods. The records of 131 patients seen from
1978 to 2000 with the diagnosis of primary vasculitis were studied.

Results. Every patient met the criteria for the diagnosis. Their
ages ranged from 11 months to 17 years 6 months with an age
average of 6 years 1 month. The female-male ratio was 1.1:1.
There were four types of pathology: Henoch-Schonlein purpura
in 109 patients (83.2%), Kawasaki’s disease in 14 (10.6%),
polyarteritis nodosa in 6 (4.5%), two patients had Takayasu’'s
arteritis (1.5%).

Conclusions. Our patients with vasculitis had the same order of
frequency reported in the international literature. Every patient
met most of the classification criteria.

Key words: Vasculitis, Henoch-Schonlein purpura, polyarterits
nodosa, Kawasaki's disease, Takayasu's arteritis.

El infiltrado es de polimorfonucleares, de linfocitos y
eosinofilos; puede causar necrosis (poliarteritis nodosa) o
granulomas (Takayasu) 2,

La patogénesis es compleja e intervienen células
endoteliales, linfocitos T y B, macréfagos, células cebadas,
eosindfilos, anticuerpos contra citoplasma del neutréfilo
(ANCA), asicomo complejos inmunes que activan comple-
mento *. Ademas hay liberacion de aminas, que interactian
con células inflamatorias por receptores en neutréfilos y
monocitos que liberan citocinas, radicales libres de oxigeno
y enzimas proteoliticas con dafio vascular .

Hay cambios mediados por citocinas para la expresion y
funcion de proteinas especificas de superficie celular con
interaccién entre el endotelio y linfocitos (moléculas de ad-
hesion).
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Cuadro 4. Criterios de 1990 para la clasificacion de enfermedad
de Kawasaki

1. Fiebre inexplicable por cinco dias o mas.
2. Por lo menos cuatro de los siguientes signos:

a. Conjuntivitis no exudativa.

b. Uno de los siguientes cambios en la orofaringe: eritema
de la mucosa, {abios hiperémicos, con fisuras y secos;
amigdalas rojas.

c. Cambios en las extremidades; eritema caracteristico en
palmas y plantas; induracion de las manos y pies o des-
camacion periungueal.

d. Exantema polimorfo.

e. Adenopatia cervical no supurativa aguda (uno o mas
ganglios por lo menos de 1.5 cm de diametro).

Los pacientes con fiebre y mas de cuatro de estos cinco signos
se diagnostican de enfermedad de Kawasaki y sobre todo si
estan presentes anormalidades de la arteria coronaria.

Cuadro 5. Criterios de 1990 para la clasificacion de la poliarteritis
nodosa

+ Pérdida ponderal de 4 kg o mas.

+ Livedo reticularis.

* Dolor de testiculos espontaneo o a la palpacion.

« Mialgias, debilidad o dolor de piernas a la palpacion.

+ Mononeuropatia o polineuropatia.
Presion diastolica mayor de 90 mmHg.

* Incremento de BUN o de creatinina.

*  Virus de hepatitis B.

+ Anormalidades arteriograficas.

- Biopsia de arteria de calibre fino o mediano que contenga
PAN.

Se califica a un paciente como una PAN si tiene cuando menos
tres de los diez criterios sefialados; la presencia de tres criterios
0 mas tiene una sensibilidad de 82.2% y una especificidad de
86.6%.

Cuadro 6. Criterios de 1990 para la clasificacion de la arteritis de
Takayasu

Edad igual o menor de 40 anos.

Claudicacion de las extremidades.

Decremento del pulso arterial braquial.

Diferencias de presién sanguinea > 10 mmHg.

Soplo audible sobre arterias subclavias o aorta abdominal.
Anormalidades arteriograficas.

Se dice que un paciente tiene arteritis de Takayasu si existen por
lo menos tres de los seis criterios. La presencia de tres criterios
o0 mas tiene una sensibilidad de 90.55% y una especificidad de
97.8%.

Resultados

La edad de presentacion del padecimiento fue de 11 meses
a 17 afios seis meses; promedio seis aflos un mes; relacion
del sexo femenino-masculino 1.1:1.

Hubo cuatro patologias: purpura de Henoch-Schénlein
(PHS), 109 pacientes (83.2%); enfermedad de Kawasaki (EK),
14 pacientes (10-6%); poliarteritis nodosa (PAN), seis pa-
cientes (4.5%); enfermedad de Takayasu, dos pacientes
(1.5%).

Purpura de Henoch-Schonlein (PHS). Llenaron los cri-
terios para la enfermedad 109 pacientes (83.2%). Predomind
el sexo femenino con 61 (55.9%); relacion 1.2:1. La edad de
presentacion fue entre dos afios ocho meses y 17 afios seis
meses, promedio seis afios tres meses. Todos presentaron
dos o mas criterios de PHS (100%); 84 (77%) presentaron tres
criterios: menor de 20 afios, purpura palpable, dolor abdo-
minal. Presentaron los dos primeros criterios 25 pacientes
(33%). Solo cuatro pacientes tuvieron cuatro criterios (3.6%)
incluyendo los que proporcionaron las biopsias renal o de
piel.

Entre las manifestaciones extracutaneas no incluidas en
los criterios para el diagndstico de PHS, se observaron con
frecuencia:

a) Hematuria de predominio microscdpico en 41 pacien-
tes (37.6%).

b) Artralgias en 20, (26.6%), en tobillos, rodillas y mu-
niecas.

¢) Sangrado de tubo digestivo alto y bajoen 23, (21.1%).

d) Edemaen 16 (14.6%), entobillos, rodillas y muiiecas.

Las biopsias mostraron:

1. En piel: vasculitis leucocitoclastica compatible con
purpura vascular.

2. Renal: glomerulonefritis intracapilar segmentaria com-
patible con PHS.

3. Renal: glomerulonefiitis proliferativa intracapilar leve.

4. Renal: glomerulonefritis focal y segmentaria y neftitris
intersticial focal.

Las dos ultimas fueron compatibles con PHS en base al
cuadro clinico de sindrome nefritico.

Enfermedad de Kawasaki (EK). Cumplieron con mas
de cuatro criterios 14 pacientes (10.6%) con relacién mas-
culino-femenino de 1.5:1 y edades entre 11 meses y diez
afios (promedio cinco afios). Todos tuvieron fiebre mayor
de 38°C.

Criterios observados en los 14 pacientes en orden de
frecuencia:

1. Hiperemia conjuntival y exantema en todos (100%).

2. Cambios en extremidades: descamacion periungueal
en 13 (93%); eritema palmar y plantar e induracion de manos
ypiesen 12 (86%).
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3. Cambios en orofaringe: lengua en “fresa” y faringe
hiperémica en 12 (86%); adenopatias cervicales mayores
de 1.5 cm en seis (43%).

Otros datos fueron: ocho pacientes (57.1%) mostraron
trombocitosis superior a 500,000 mm?, uno tuvo aneurismas
coronarios y llegd a tener 971,000 plaquetas/mm®. Nueve
(64.2%) tuvieron leucocitosis superior a 10,000/mm?; en un
caso, mas de 30,000/mm’. La proteina C reactiva fue positiva
y la velocidad de sedimentacion globular elevada en todos
(100%).

Se efectud ecocardiograma bidimensional en doce pa-
cientes (85.7%). Fue anormal en ocho (66.6%), de los cuales
cuatro presentaron afeccion del pericardio (dos engrosa-
miento y dos derrame pericardico); cinco presentaron
aneurismas coronarios, uno de 7 mm en la coronaria dere-
cha yde 4 mm en la izquierda; otro, aneurisma de coronaria
izquierda de 6 mm y derecha de 3 mm; el tercero, dilatacion
de 4 mm de la arteria coronaria; dos mas, dilatacién de la
coronaria derecha de 6 mm. En los pacientes con afeccion
coronaria se realizé gammagrama de perfusion miocardica
que fue normal en todos. Se realizd coronariografia en tres
pacientes; se confirmaron los aneurismas en uno de ellos.
Hubo seguimiento ecocardiografico en doce casos; se ob-
servo reduccion de | mm en el didmetro de las coronarias
en un paciente un afio después del diagnostico.

Poliarteritis nodosa (PAN). Seis pacientes presentaron
los criterios necesarios (4.5%). Todos fueron masculinos y
con edades de presentacion entre un afio y cuatro afios seis
meses (media un afio 11 meses).

Los criterios observados en orden de frecuencia fueron:

[.  Tension arterial diastélica mayor de 90 mmHg en
el 100% de los casos.

2. Alteraciones en la angiografia de cinco (83.3%),
en quienes hubo microaneurismas de las arterias renales y
mesentéricas; sdlo en dos pacientes (33%) habia alteracio-
nes en las arterias cerebrales.

3. Incremento de la creatinina sérica en cuatro de los
seis pacientes (66.6%).

4. Pérdida de peso mayor de 4 kg en tres (50%).

5. Livedo reticularis en dos (33.3%).

6.  Mononeuropatia en un paciente (16.6%) y mialgias
en otro (16.6%).

Enfermedad de Takayasu. Hubo dos nifias (1.5%), de 14
y 16 afios; presentaron dos y tres de los seis criterios diag-
nosticos respectivamente: 1. Claudicacion de extremidades;
2. decremento del pulso de la arteria braquial; 3. alteracio-

nes identificadas por arteriografia. En una paciente la lesion
estaba en el tronco celiaco hasta la bifurcacion de las iliacas,
con dilatacion del calibre de la aorta en el sitio proximal.
Las arterias renales mostraban disminucién del calibre sobre
todo la izquierda. En otra, habia minima vascularidad de
la carétida e imagenes en “sacabocado” de ambos lados de
la pared; existia irregularidad y tortuosidad de la aorta por
debajo del tronco celiaco y disminucion del calibre de la
arteria renal izquierda.

Discusién

Los 131 pacientes con vasculitis primaria diagnosticados
en 20 afios fueron el 0.08% de otras patologias en 155,025
nifios estudiados en ese periodo.

La purpura de Henoch-Schinlein es la vasculitis mas
frecuente en la edad pediatrica (preescolares y escolares),
mas que en adultos *. Afecta a pequefios vasos de muchos
sistemas y se acompaiia de purpura palpable, dolor abdomi-
nal, poliarteritis y neftritis. La edad promedio fue seis afos
tres meses, como en otras publicaciones *'°. Predominaron
las nifias a diferencia de los descrito en otras series en las
que fueron los nifios 2*1°,

Todos nuestros pacientes tuvieron dos o mas criterios
para el diagnostico de acuerdo a la clasificacion del Colegio
Americano de Reumatologia (CAR) ''? (cuadro 3).

Existian tres criterios en 84 pacientes; solo dos en 235.
Unicamente cuatro nifios tuvieron cuatro criterios incluyendo
el histopatologico, con tres biopsias renales que mostraron

Figura 1. Arteria de pequefio calibre que muestra destruccién de
la pared con infiltrado de polimorfonucleares y restos celulares
(vasculitis leucocetoclastica) en pacientes con Purpura de Henoch-
Schonlein. Cortesia del Departamento de Patologia del INP, Dra.
Cecilia Ridaura S.
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eritematoso generalizado, la esclerosis sistémica progresi-
va, la enfermedad de Crohn, etc. **'. No se observd esto en
nuestros pacientes.

La lesién histopatoldgica se caracteriza por infiltrado
mononuclear, células gigantes multinucleadas, formacion
de aneurismas, especialmente de la aorta, ocasionalmente
con ruptura. Esto lleva a fibrosis del vaso, con adelgaza-
miento y trombosis 243,

Conclusién

Se investigo la frecuencia de vasculitis en un hospital de
concentracion Departamento de Medicina Interna del INP.

Hubo tres grupos de vasculitis frecuentes: purpura de
Henoch-Schénlein, enfermedad de Kawasaki y poliarteritis
nodosa. La arteritis de Takayasu fue infrecuente.

El diagnostico se basé en la mayor parte de los criterios
de clasificacion.

& Los autores agradecen al Dr. José N. Reynés Manzur
su colaboracion en la revision de la literatura relacionada
conel tema y la traducciéon del resumen del presente traba-
jo.
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Fe de erratas

En el articulo Las vasculitis. Su clasificacion y diagnéstico (Acta Pedidtrica de México
2003;24[4]:248-52), en el segundo parrafo de la segunda columna de la pagina 248 dice: Su
incremento se debe a la liberacion de aminas por las plaquetas y de IgE.

Debe decir: Su incremento de permeabilidad se debe a la liberacion de aminas por las plaquetas

ydeIgE.

J
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