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NoTtAas CLINICAS

INTRODUCCION

Las vasculitis constituyen un proceso
anatomoclinico, que se caracteriza por la in-
flamacién y necrosis de los vasos sangui-
neos. Pertenecen al grupo de las colageno-
sis, y por tanto, su etiologia se desconoce,
probablemente sea multifactorial, y parece
que algtin agente infeccioso podria actuar
como factor desencadenante®?, pero en
cualquier caso, lo que determina el dafio en-
dotelial es un proceso autoinmune.

Pueden manifestarse constituyendo una
entidad clinica por si mismas o bien, como
un sindrome secundario a otra patologfa,
donde la repercusién organica y las mani-
festaciones clinicas van a estar determina-
das por el tipo, calibre y localizacién del va-
so afectado.

Gran parte de lo que se conoce de las
vasculitis y su abordaje terapetitico en Pe-
diatrfa, se debe a la extrapolacion de la in-
formaci6n que se tiene de esta patologia en
adultos, ya que en nifios es muy poco fre-
cuente®?, Este hecho nos ha llevado a la co-
municacién del siguiente caso clinico.

Caso CLINICO

Paciente mujer de 14 afios de edad, sin
antecedentes personales o familiares de in-
terés, que acude a Urgencias por una hi-
peremia ocular bilateral y dolor en ojo iz-
quierdo de 2 meses de evoluci6n, iniciado
tras un episodio de gastroenteritis aguda
de etiologia no filiada. Valorada por el of-
talmélogo, se diagnosticé de epiescleritis
simple que no respondia al tratamiento pau-
tado. Dos semanas mads tarde, presento do-
lor y signos inflamatorios en ambas rodi-
llas, més intenso por las mafianas y que ce-
dia parcialmente con ibuprofeno. Durante
los dltimos 10 dias, refiere la aparicion de
unas lesiones eritematovioldceas, palpables
y pruriginosas en extremidades inferiores,
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asi como epistaxis de repeticién, otalgia de-
recha e hipoacusia, tos frecuente, cefalea oc-
cipital y disuria, junto a febricula, anorexia,
amenorrea y pérdida de peso ,de unos 3-5
kg, en ese periodo de tiempo.

A la exploracion fisica destaca palidez
cutdneo mucosa, hiperemia ocular bilateral
,con movilidad ocular normal no dolorosa
, pupilas isocdricas y normorreactivas y exu-
dado amigdalar blanco-grisaceo. En cara in-
terna de piernas y codo izquierdo, se obje-
tiva una purpura palpable y poliartralgias
en hombros, codos, mufiecas, rodillas y ar-
ticulaciones metacarpofaldngicas de mano
izquierda. En el sedimento de orina se ob-
jetivaron hematuria y proteinuria en rango
nefrético.

Se decide ingreso para completar estu-
dio e iniciar tratamiento. Los datos analiti-
cos de nuestra paciente objetivaban: hi-
pergammaglobulinemia, crioglobulinemia,
factor reumatoide positivo, anticuerpos an-
ti-citoplasma de neutréfilos (c-ANCA) po-
sitivos frente a proteinasa 3 (PR-3), junto a
una elevacién de la velocidad de sedimen-
tacion globular (VSG) y de la proteina C re-
activa (PCR), anemia microcitica e hipo-
crémica y trombocitosis. En cuanto a las
pruebas de imagen, se evidenci6 un en-
grosamiento de mucosas y formaciones po-
lipoideas en la TAC de senos paranasales.
La Rx de térax fue normal. Con los datos
clinico-analiticos, se decide biopsia cuté-
nea (Fig.1), demostrando ésta una vasculi-
tis leucocitoclastica con un pequefio ni-
mero de eosindfilos en el infiltrado peri-
vascular.

Una vez completado el estudio se plan-
ted el diagnostico diferencial de la vasculi-
tis que presentaba nuestra paciente y nos
encontramos ante un cuadro con afectacion
de la piel, vias respiratorias altas, y glo-
mérulo, con c-ANCA positivos anti PR-3,
compatible con lo que nosotros pensamos
que podria ser, una granulomatosis de We-
gener.
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Figura 1. Anatomia patologia de I biopsia cutdnea.

Nuestra paciente siguié tratamiento con
prednisona, ciclofosfamida e inmunoglo-
bulinas, evolucionando de forma favorable
hasta el dia de hoy.

DIscUsION

Tal y como se indic6 al principio, las vas-
culitis son un grupo de enfermedades poco
frecuentes en la edad pediatrica, con la ex-
cepci6n de la Pirpura de Schonlein-Henoch
(de todas, sin duda, la més frecuente en ni-
fios) y la enfermedad de Kawasaki, que ve-
mos habitualmente en nuestras consultas y
sobre las que versan la mayorfa de las revi-
siones de las vasculitis®¥. El resto, son raras
y amenudo el diagnéstico diferencial suele
ser complicado, teniendo en cuenta que, ini-
cialmente, las manifestaciones clinicas son
muy inespecificas por la gran heterogenei-
dad y superposicién de estos cuadros#. Es-
te hecho hizo necesaria la elaboracién de
unos criterios diagndsticos, que ayudaran
a diferenciar unos procesos de otros.

Otro problema vinculado a las vasculi-
tis, es el desconocimiento de su etiopato-

genia . Conforme la investigacién vaya
aportando nuevos hallazgos, la clasificacién
y el manejo de esta patologia mejorard de
forma considerable®. Mientras tanto, el tra-
tamiento anti-inflamatorio e inmunosupre-
sor constituye la piedra angular para la
remisién y la prevencién de las compli-
caciones a largo plazo, y sobre todo cuan-
do se ha hecho un diagnéstico precoz®. Es
por ésto, por lo que una vez mas se cumple,
que para poder diagnosticar y tratar una en-
fermedad, primero hay que pensar en ella.

La clasificacién de las vasculitis, es un
tema bastante controvertido. A lo largo de
los afios, son muchas las que se han lleva-
do a cabo. Actualmente se hace en funcién
del tamario de vaso afectado, tal y como se
acordd en 1992, con la clasificacion de Cha-
pel-Hill ( Tabla I)167.

La granulomatosis de Wegener perte-
nece al grupo de las vasculitis de pequefio
vaso. Su etiologfa, como en el resto de las
vasculitis, se desconoce, aunque parece ser,
que por la afectacion predominante de las
vias respiratorias, podria estar implicado
algtin antigeno inhalado®. Otros, como Po-
pe®, sefialan que existen evidencias clini-
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TABLA I. CLASIFICACION DE LAS VASCULITIS

Vasos grandes
Arteritis temporal
Arteritis de Takayasu

Vasos de tamafio medio
PAN clasica
Enfermedad de Kawasaki

Vasos de tamafio pequefio
Enfermedad de Wegener
Sindrome de Churg-Strauss
PAN microscopica
Sindrome de Schonlein-Henoch
Crioglobulinemia mixta esencial
Angeitis leucocitocldstica cutanea

*(Clasificacion Chapell Hill 1992)

cas para pensar que un agente infeccioso,
como el Staphylococcus aureus, puede estar
implicado en su patogénesis.

Clinicamente, la granulomatosis de We-
gener, se caracteriza por la afectacion del
tracto respiratorio superior e inferior, y del
rifién. Otros érganos se suelen afectar tam-
bién, pero de forma variable®. Belostotsky
y cols.?), realizaron un estudio para anali-
zar las manifestaciones clinicas de esta en-
fermedad en nifios. Como resultado, ob-
servaron que un 87% mostraron afectacion
respiratoria, 53% renal ,ocular, articular, o
cutanea, 35% sinusal y 12% neurolégica. En
su estudio, sefialan también que la enfer-
medad resulté mds frecuente en nifias que
en nifios. Son muy caracteristicas

las manifestaciones otorrinolaringolé-
gicas, como sinusitis, congestion nasal, epix-
tasis, otitis media‘?, pérdida de la audicion,
etc. En muchos casos, la enfermedad debu-
ta como un cuadro catarral®.

Para poder realizar el diagnostico exis-
ten unos criterios (Tabla II) propuestos por
el Colegio Americano de Reumatologia. Se
necesitan al menos 2 de los 4 criterios men-
cionados, junto al hallazgo de un titulo ele-
vado de c-ANCA, para confirmar el diag-
nostico. La presencia de estos anticuerpos
en el Wegener tiene una sensibilidad y es-
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TABLA II. CRITERIOS DIAGNOSTICOS PARA LA
ENFERMEDAD DE WEGENER

Inflamacién nasal u oral

Radiografia de térax anormal (nédulos, in-
filtrados o cavidades)

Microhematuria o cilindros eritrocitarios

Inflamacién granulomatosa en la biopsia

The American College of Rheumathology.

pecificidad muy altas. Parece que podrian
estar implicados en la patogénesis de la en-
fermedad 1112, asi como en la aparicién de
dario renal™”,aunque sus niveles no siem-
pre se corresponden con el grado de afec-
tacion clinica®. Se ha publicado la exis-
tencia de algunos casos en nifios con c-AN-
CA negativos y manifestaciones severas a
nivel del SNC“®. En cuanto a la anatomia
patoldgica, se sabe que la presencia de gra-
nulomas es tipica pero no indispensable a
la hora de hacer el diagndstico!4.

Hoy en dia, el manejo de la granulo-
matosis de Wegener implica el uso de Ci-
clofosfamida y corticoides orales, para in-
ducir la remision de la enfermedad®*. En
este sentido, la normalizacion de los nive-
les de interleucina 12 (IL-12) y factor de ne-
crosis tumoral alfa (TNF-alpha), pueden em-
plearse como marcadores de la efectividad
del tratamiento. Existen alternativas a es-
te tratamiento, que incluyen: Metotrexate(”,

GRANULOMATOSIS DE WEGENER

Ciclosporina¥, Azatioprina, Micofenolato
de mofetilo o TMP-SMX; y cuyo fin dltimo,
consiste en alcanzar la méxima eficacia, con
la menor toxicidad posible?.
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