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DEFINICIÓNDEFINICIÓN

Presencia de infiltrado inflamatorio en la paPresencia de infiltrado inflamatorio en la pa

Lesiones hemorrágicas, trombóticas,necroti

Caracteristicas clínicas diferentes según el v
calibre  peq eño aso  na arteria o na encalibre, pequeño vaso, una arteria o una ven

Sistémico o localizado.Sistémico o localizado.

Se excluyen procesos en los que los infiltrad
encuentran alrededor del vaso (perivasculiti

NN

ared de los vasosared de los vasos.

zantes.

vaso afectado: Gran 
nana.

dos inflamatorios se 
is).



Vasculitis en Pediatria

ETIOLOGIA

nmunológicasnmunológicas.

nfecciosas

FISIOPATOLOGIA

Citotóxico: NK-Neutrofilos

Anticuerpos: Ac Antiendotelio

Complejos inmunes circulantes

a



asculitis en Pediatría

IDEMIOLOGIA:

cidencia anual de 20 4/100 000 niñoscidencia anual de 20,4/100.000 niños

TIDADES MAS COMUNES

Purpura de Schonlein Henoch

Enfermedad de Kawasaki

Enfermedad de Takayasu

PAN PAN 



Vasculitis en Pediatria



CLASIFICACIONN



Características que suq
índrome vasculitico

CONSTITUCIONALES: fiebre, perdida de peso, fat
desconocido

LESIONES CUTANEAS  P  l bl  ti iLESIONES CUTANEAS: Purpura palpable, urticaria
ulceras, lesiones isquémicas, flebitis 

NEUROLOGICAS: cefalea, convulsión,  mononeuri
i t  i  t lsistema nervioso central

CABEZA Y CUELLO: Sinusitis, condritis, otitis, irit

MUSCULOESQUELETICO: Artralgias y artritis, mia

RENAL: Nefritis, hipertensión

PULMONAR: Infiltrados pulmonares o hemorragia
serositisserositis

ugieren un g

tiga , fiebre de origen 

 liti  li d  ód l  a, vasculitis, livedo, nódulos 

itis , lesiones focales del 

tis

algias y miositis

a, nódulos, cavidades, 



Caracteristicas que suCaracteristicas que su
índrome vasculítico

LABORATORIO

umento de la velocidad de sedimentación o prote

eucocitosis, anemia

lteración de la función hepática

nca P –Anca C,Anti MBG

anpositivoanpositivo

umento del factor VII

rioglobulinemia

nmunocomplejos circulantes

ematuria

ugieren un ugieren un 

eína C reactiva



creening de vasculiti

DIAGNOSTICO POR IMÁGENES :
x de tórax

COGRAFIA: Serositis

Edema de pared intestinal

Compromiso renal

ac de tórax (alta resolución con reconstrucción 3 D ) 

studios vasculares: Eco Doppler color

Angio TAC

Angio RMN

Arteriografía

ANATOMIA PATOLOGICAANATOMIA PATOLOGICA:

Lesión Cutánea

Nervios periféricos

P d i i lPared intestinal

Renal

Pulmonar

s



creening de vasculiticreening de vasculiti

Control  Oftalmológico

Fondo de ojo

Biomicroscopia

Control  Neumológico

EspirometriaEspirometria

DLCO

Control  Cardiológico

Ecocadiograma

ECG

isis

o



T t i t  d  Tratamiento de vascu

 Descartar procesos infecciosos

 Corticoesteroides, altas dosis, pulso

Ci l f f id Ciclofosfamida

S Soporte

litiulitis

os ev



Púrpura de Schonle

Vasculitis mas frVasculitis mas fr

V liti  d  Vasculitis de peq
vasos vasos 

Edad promedio 6Edad promedio 6

ein Henoch

recuenterecuente

ñ  queños 

6 años6 años



RITERIO PARA LA CLASIFICACIÓN DE PÚRPURA 
CR 1990)

RIO DRIO D

ra palpable L
s

menor a 20 años al comienzo de la 
d d

P
medad s

cólico D
c
ii

a mostando granulocitos en la pared arterial C
p

Diagnostico: 2 de 4 criterios ( sensibilidad 87,1 % y especificida

DE SCHOLEIN HENOCH

DEFINICIONDEFINICION

Lesiones hemorrágicas en la piel ligeramente 
sobreelevadas palpables no tombocitopénicas

Paciente menor de 20 años al comienzo de los 
í tsíntomas

Dolor abdominal difuso empeora luego de las 
comidas o diagnóstico de isquemia intestinal 
ncluyendo diarrea sanguinolenta ncluyendo diarrea sanguinolenta 

Cambios histológicos mostrando granulocitos en 
pared de arteriolas y vénulas

ad 87,7 %)





Púrpura de Schonle
COMPROMISO INTESTINA

Sangrado= 17% (Chan

ARTRITIS= 42% (Cha

COMPROMISO RENALCOMPROMISO RENAL
(Pabunruang`02)

Proteinuria, hematuria=

Asociado a Sind. Nefrótico-Ne

Enfermedad renal crónica

• Compromiso del SNC
• Compromiso Pulmona

ein Henoch
58%AL=  58%

g ’01)

ang ‘01)

  49%=  49%

=  21%

efritico=  2%

=1 a 5 %

:  Cefalea/Sangrado
ar : Hemorragia pulmonar difusa



úrpura de Schonleinp

FACTORES DE RIESGFACTORES DE RIESG

Sangrado gastrointestinal

Purpura persistente > 1 mesPurpura persistente  1 mes

HTA

Nefritis al inicio  Nefritis al inicio  

Henoch

GOGO



úrpura de Schonleinúrpura de Schonlein

EXAMENES COMPLEMENTA

VSG=  Normal o levemente elevada

HemogramaHemograma

ASTO elevado

Ig A elevada

Sedimento Urinario

BIOPSIA :  Vasculitis  LEUCOCITOCLASTICA

HenochHenoch

ARIOS



úúrpura de Schonlein

RATAMIENTO

AINES

Corticoides 

Inmunosupresores

GUIMIENTO

Orina periódica  mensual  trimestralOrina periódica , mensual, trimestral

Cada brote cutáneo

Henoch



nfermedad de Kawas

 una vasculitis sistémica primaria

Etilogia desconocida 

Predomimio en menores de 5 años promed

Vasosde medianocalibre, predilección por 

L  i i d  t t i t  tá d  La incoporacion de tratamiento estándar re
AACde 20 % a 5%

saki

dio 2 años

arteria coronaria

d j  l  i id i  d  edujo la incidencia de 



Enfermedad de Kaw
• Fiebre mayor a 5 dCriterio mayor

• Exantema cutáneo

• Inyección conjunt
exudativa.

• Lesiones en labios
fisurados inyectad
faríngea – lengua C i i  faríngea – lengua 

• Lesiones en manos
palma o planta – E

Criterios menores

p p
pies- Descamación

• Adenomegalia cer
  i l  1 mayor o igual a 1 

sencia de otra causa que 
explique la enfermedad

wasaki
dias

o polimorfo.p

ival bilateral no 

s y boca: labios 
dos- Inyección 
aframbuesadaaframbuesada.

s y pies: Eritema de 
Edema de manos y y
n periungueal.

rvical no supurativa 
  cm.



KAWASAKI INCOMP

Enfermedad febril con  <
d    0 %requeridos ( < 10 %).

LETO

<4 síntomas 



Irritabilidad y cam

Compromiso hepCompromiso hep

Compromiso vep

Urinario: PiurOTRAS 
MANIFESTACIONES 

CLINICAS

AKI Meningitis asépt

CLINICAS

Aparato cardio

Compromiso vascCompromiso vasc

Ocular: uveiti

Artralgias y

Eritemape

mbio de humor

pático: TGO- TGP- BILI elevada  colestasis lepático: TGO- TGP- BILI elevada, colestasis le

esicular: 10 %: hidrops vesicularp

ia estéril: 70 %

ica( 5%)=convulsión

ovascular: Miocarditis – pericarditis- arritmias

cular: aneurismas: axilar  humeral  renal  iliacular: aneurismas: axilar, humeral, renal, ilia
intestinales

is

y artritis

eri BCG: 36 %. Dosis últimos 6 meses





f d d d  Knfermedad de Kawas

RATAMIENTO CONVENCIONAL

mma Globulina 2 gr/kg/dia + AAS 80 a 100 mg/kg

SE AGUDASE AGUDA

Aspirina

Dosis de 80 a 100 mg/kg/dia en 4 dosis. Durante 

Continuar con:

3 a 5 mg/kg/dia= 6 – 8 semanas = VSG y Plaqueta

kisaki

g/dia

 14 dia o apirexia > 72 hs.

as (neg.)



nfermedad de Kawas

A DEL TRATAMIENTO:

e y 1 o > síntomas iniciales dentro de los 2 a 7 días

ASAKI REFRACTARIO:ASAKI REFRACTARIO:

tencia o recurrencia de fiebre ( Temperatura >38 

2 hs de tto con gammaglobulina y AAS 

OR DEL TRATAMIENTO: Aneurisma coronario

saki

s post Gglobulina.

 *)



Alt ti  t é tAlternativas terapéut
nfermedad de Kawasnfermedad de Kawas
Terapia de rescate”
2 o más dosis de Gamma Globulinas 1 ó 2 gr/

Esteroides orales a 2 mg/kg/día =  2 a 3 sem

Esteroides EV( metilprednisolona) dosis 20 a Esteroides EV( metilprednisolona) dosis 20 a 

tras terapias de rescate:p
Ciclofosfamida

Ciclosporina

Metotrexate plasmaféresis

Infliximab

ti   ticas en 
sakisaki

/kg/día.

manas.

 30 mg/kg/día 30 mg/kg/día



EGUIMIENTO CARDIO

ocadiograma a las 6 semanas de evoluciónocadiograma a las 6 semanas de evolución

Sin aneurisma coronario = suspender AAS

Aneurisma coronario < 8 mm = tto con AAS

Aneurisma coronario > 8 mm= AAS de por vida

ciente 1: control cada 3 a 5 añosciente 1: control cada 3 a 5 años

ciente 2 y 3: controles anuales ( ECG – ECO )

OLÓGICO



MUCHAS GRACIAMUCHAS GRACIAASAS


