Vasculitis en Pediatria

Dra Marcela Carril
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DEFINICION

Presencia de infiltrado inflamatorio en la pared de los vasos.

Lesiones hemorragicas, tromboticas,necrotizantes.

Caracteristicas clinicas diferentes segun el vaso afectado: Gran
calibre, pequefo vaso, una arteria o una vena.

Sistémico o localizado.

Se excluyen procesos en los que los infiltrados inflamatorios se
encuentran alrededor del vaso (perivasculitis).
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~ISIOPATOLOGIA
Citotoxico: NK-Neutrofilos
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Anticuerpos: Ac Antiendotelio
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asculitis en Pediatria

IDEMIOLOGIA:
idencia anual de 20,4/100.000 nifios
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TIDADES MAS COMUNES
Purpura de Schonlein Henoch

Enfermedad de Kawasaki
Enfermedad de Takayasu pd

PAN




Vasculitis en Pediatria

Large Vessel Vasculitis Medium Vessel Vasculitis Small Vessel Vasculitis
' o ]
gm'u.lc;m nrrn.ltlmdnus ;
anerits in a anteritis in a arteritis without arteritis with
patient 250 yo  patient <50 yo MCLN syndrome  MCLN syndrome
Artoritis Arteritis Nodosa Disease
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for immune in blood and vassel wall rheumatoid no asthma or and no asthma and
comploxos VOEBOlS deposils arlhritis granulomas asthma granulomas




CLASIFICACION

ULITIS FRIMAERIAS
mete vasos grandes

v

Compromete vasos medianos
Poliarteritis Nodosa { PAN): Cutanes
Enfermedsad de Eawasala

Compromete vasos pequenos
Purpura de Schinlein Henoch
Vascolitis por Hipersensibilidad

Vascolitis ANCA positivas
Granulomatosis de Wezener
Polisngeitis Microscopics
Sindrome de Churg-Strauss

Anzeity primaris del Sistemas Nervioss Central

VASCULITIS SECUNDARIAS
Tnfecciones

Virus hepstitis

Virus herpes (EBV, CMV, Varicela)

Enfermedsdes del tejido conectiva
Dermatomiositis
Lupus eritematoso sistemico
Artritis renmatoide

Hipersensibilidad por medicamentos

Neoplasias

Post Transplantes

VASCULITIS CON COMPONENTE
GENETICO

Enfermedad de Behcet

Sindrome de Fiebre Periodicas




aracteristicas que sugieren un
'ndrome vasculitico

CONSTITUCIONALES: fiebre, perdida de peso, fatiga , fiebre de origen
desconocido

LESIONES CUTANEAS: Purpura palpable, urticaria, vasculitis, livedo, nédulos
ulceras, lesiones isquémicas, flebitis

NEUROLOGICAS: cefalea, convulsidon, mononeuritis , lesiones focales del
sistema nervioso central

CABEZA'Y CUELLO: Sinusitis, condritis, otitis, iritis
MUSCULOESQUELETICO: Artralgias y artritis, mialgias y miositis
RENAL: Nefritis, hipertension

PULMONAR: Infiltrados pulmonares o hemorragia, nodulos, cavidades,
serositis



aracteristicas gue sugieren un
I’n d rome vascu | |’t| CO ‘ L
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LABORATORIO

umento de la velocidad de sedimentacion o proteina C reactiva
aucocitosis, anemia

Iteracion de la funcion hepatica

nca P -Anca C,Anti MBG

anpositivo

umento del factor VII

rioglobulinemia

imunocomplejos circulantes

ematuria




reening de vasculitis

IAGNOSTICO POR IMAGENES :

« de térax

“OGRAFIA: Serositis
Edema de pared intestinal

Compromiso renal
c de torax (alta resolucion con reconstruccion 3 D

tudios vasculares: Eco Doppler color

Angio TAC

Angio RMN

Arteriografia

NATOMIA PATOLOGICA:

Lesion Cutanea
Nervios periféricos

Pared intestinal

Renal
Pulmonar
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creening de vasculitis
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ratamiento de vasculitis

- Descartar procesos infecciosos

P

- Corticoesteroides, altas dosis, pulsos ev
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Purpura de Schonlein Henoch

Vasculitis mas frecuente

Vasculitis de peguenos
Vasos

Edad promedio 6 anos




ITERIO PARA LA CLASIFICACION DE PURPURA DE SCHOLEIN HENOCH
"R 1990)

ra palpable Lesiones hemorragicas en la piel ligeramente
sobreelevadas palpables no tombocitopénicas

nenor a 20 anos al comienzo de la Paciente menor de 20 anos al comienzo de los
nedad sintomas
colico Dolor abdominal difuso empeora luego de las

comidas o diagnostico de isquemia intestinal
incluyendo diarrea sanguinolenta

a mostando granulocitos en la pared arterial Cambios histolégicos mostrando granulocitos en
pared de arteriolas y vénulas

Diagnostico: 2 de 4 criterios ( sensibilidad 87,1 % y especificidad 87,7 %)







Purpura de Schonlein Henoch

COMPROMISO INTESTINAL= 58%
Sangrado= 17% (Chang ’01)

ARTRITIS= 42% (Chang ‘01)

COMPROMISO RENAL= 49%
(Pabunruang™02)

Proteinuria, hematuria= 21%

Asociado a Sind. Nefrotico-Nefritico= 2%

Enfermedad renal cronica=1 a5 %

e Compromiso del SNC: Cefalea/Sangrado
e Compromiso Pulmonar : Hemorragia pulmonar difusa
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FACTORES DE RIESGO

A R

Sangrado gastrointestinal

Purpura persistente > 1 mes
HTA

Nefritis al inicio
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urpura de Schonlein Henoch

EXAMENES COMPLEMENTARIOS
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VVSG= Normal o levemente elevada
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Hemograma
ASTO elevado
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Sedimento Urinario
BIOPSIA : Vasculitis LEUCOCITOCLASTICA
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urpura de Schonlein Henoch

ATAMIENTO
AINES
Corticoides .
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Criterio mayor

Enfermedad de Kawasaki
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KAWASAKI INCOMPLETO
Enfermedad febril con <4 sintomas

requeridos ( < 10 %).



Irritabilidad y cambio de humor

Compromiso hepatico: TGO- TGP- BILI elevada, colestasis le

Compromiso vesicular: 10 %: hidrops vesicular

Urinario: Piuria estéril: 70 %

| Meningitis aséptica( 5%)=convulsion

Aparato cardiovascular: Miocarditis - pericarditis- arritmia

Compromiso vascular: aneurismas: axilar, humeral, renal, iliz
Intestinales

Ocular: uveitis

Artralgias y artritis

Eritemaperi BCG: 36 %. Dosis ultimos 6 meses
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nfermedad de Kawasaki
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ATAMIENTO CONVENCIONAL
mma Globulina 2 gr/kg/dia + AAS 80 a 100 mg/kg/dia

Aspirina
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Dosis de 80 a 100 mg/kg/dia en 4 dosis. Durante 14 dia o apirexia > 72 hs.
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3 a 5 mg/kg/dia= 6 - 8 semanas = VSG y Plaquetas (neg.) yd




-

eI

-

n fe r m e d ad d e Ka.W aS a k i -

\ DEL TRATAMIENTO:

'y 1 0 > sintomas iniciales dentro de los 2 a 7 dias post Gglobulina.
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Iternativas terapéuticas en
nfermedad de Kawasaki

[erapia de rescate”
2 0 mas dosis de Gamma Globulinas 1 6 2 gr/kg/dia.

Esteroides orales a 2 mg/kg/dia = 2 a 3 semanas.
Esteroides EV( metilprednisolona) dosis 20 a 30 mg/kg/dia

Lras terapias de rescate:

Ciclofosfamida
Ciclosporina

Metotrexate plasmaféresis
Infliximab




FEGUIMIENTO CARDIOLOGICO

ocadiograma a las 6 semanas de evolucion

Sin aneurisma coronario = suspender AAS '
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Aneurisma coronario > 8 mm= AAS de por vida
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MUCHAS GRACIAS
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