
Introducción
Las vasculitis son entidades poco frecuentes en la infancia(1),

relacionadas entre sí por la presencia de cambios inflamatorios
en los vasos sanguíneos. La presentación clínica, el tamaño de
los vasos afectados y los datos epidemiológicos son útiles para
establecer el diagnóstico e instaurar el tratamiento(2). Aunque la
mayoría de los pacientes con vasculitis presentan manifestacio-
nes encuadrables en una de las enfermedades o síndromes vas-
culíticos conocidos, existen casos que presentan características
clínicas, analíticas y anatomopatológicas compatibles con más
de una vasculitis, y que han sido denominadas por algunos au-
tores “vasculitis de superposición”(3-6).

En la infancia la vasculitis sistémica más frecuente es la púr-
pura de Schönlein Henoch (PSH)(1). La granulomatosis de
Wegener (GW) es una enfermedad sistémica de etiología des-
conocida y de patogenia probablemente autoinmune(4). La edad
de presentación se sitúa en torno a los 40 años, existiendo pocos
casos descritos en niños(7-9). La baja incidencia de GW en ni-
ños y su presentación atípica pueden retrasar el diagnóstico(9-11). 

Caso clínico
Niño de seis años de edad, sin antecedentes de interés, que

comenzó con un cuadro de dolor cólico abdominal, vómitos bi-
liosos y exantema maculopapuloso puntiforme en glúteos y mus-
los. A las 72 horas presentó hematemesis, melenas y rectorra-
gias, epistaxis y poliartralgias severas, con deterioro del estado
general. En la analítica realizada sólo destacaba hematuria mi-
croscópica (40-60 hematíes/campo) y hemograma con 13.000
leucocitos, con neutrofilia (68%), sin eosinofilia. Fue diagnos-
ticado de PSH y tratado con 6-metil-prednisolona 2 mg/kg/día.
Ante la gravedad de la sintomatología digestiva se realizó lapa-
rotomía exploradora encontrándose un íleon con sufusiones equi-
móticas, sin invaginación. Tras la intervención aumentó el exan-
tema purpúrico, acompañándose de fiebre, inflamación a nivel
de hombro derecho, parótida derecha y teste izquierdo, y se re-
agudizaron las poliartralgias y los dolores abdominales. A los
10 días comenzó con oliguria, taquicardia, taquipnea y hemop-
tisis, observándose en la Rx de tórax un infiltrado alveolar di-

fuso bilateral y anemia (hematócrito de 27%), por lo que fue tras-
ladado a nuestra Unidad de Cuidados Intensivos Pediátricos.

A su ingreso presentaba edema palpebral y en dorso de ma-
nos y pies, palidez de piel y mucosas, exantema purpúrico en
glúteos y área de extensión de extremidades, sangrado diges-
tivo (hematemesis, melenas, hematoquecia), por mucosas y he-
maturia macroscópica, taquicardia de 140 lpm, taquipnea de
45 rpm y dificultad respiratoria con subcianosis perioral y aus-
cultación pulmonar con crepitantes difusos bilaterales. En las
analíticas destacaba: hematíes 2.700.000, Hto 27%, leucocitos
15.700/mm3 (63% segmentados, 6% cayados, 27% linfoci-
tos, 4% monocitos), plaquetas 290.000. Gasometría (arterial):
pH 7,41, PaCO2 41,4, PaO2 59, Sat O2 91,6% (con oxígeno
en mascarilla al 100%). VSG 28 mm la primera hora. Estudio
de coagulación: Actividad de protrombina 76%, tiempo de ce-
falina 48 segundos (control 32 s), fibrinógeno 120 mg/dl. PDF
mayor de 40 µg/ml. Radiografía de tórax: imágenes algodo-
nosas difusas, confluentes, bilaterales, sin cardiomegalia.
Bioquímica sérica: urea, creatinina, BUN, iones, proteínas
totales, CPK, LDH, aldolasa, inmunoglobulinas, C3 y C4: nor-
males. Crioaglutininas y crioglobulinas negativas. Sedimento
de orina: 30-40 hematíes/campo, 13 leucocitos por campo. No
proteinuria ni cilindruria. Anticuerpos antimembrana basal glo-
merular, anti ENA y ANA negativos. Fenómeno LE negativo.
HBsAg negativo.

Se mantuvo el diagnóstico de vasculitis sistémica compati-
ble con PSH y aparición de hemorragia pulmonar, continuan-
do el tratamiento con corticoides y cefotaxima i.v., al que se aña-
dieron oxigenoterapia y cimetidina. Se transfundieron hematíes
y plasma fresco congelado, a pesar de lo cual presentó hemo-
rragia digestiva y sangrado espontáneo de la mucosa orofarín-
gea y en lágrimas. Las lesiones purpúricas se extendieron alter-
nándose fases de exacerbación y remisión, y el paciente desa-
rrolló una hematuria franca con proteinuria mayor de 300 mg/l,
cilindros hialino-granulosos e hipertensión arterial tratada con
perfusión de nitroprusiato (3 µg/kg/min) y posteriormente con
nifedipina y captopril, por lo que se realizaron biopsias renal y
de piel. En la biopsia renal se objetivó una glomerulonefritis se-
gementaria y focal con proliferación extracapilar en 10% de los
glomérulos, depósitos de IgA e IgG, IgM, C3 y fibrinógeno, con
patrón granular y distribución mesangial. En la biopsia de piel
aparecieron lesiones de vasculitis leucocitoclástica con depósi-
tos de IgA.
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NOTA CLINICA



El séptimo día presentó de forma brusca una hemorragia pul-
monar masiva (Fig. 1) que obligó a ventilación mecánica, pre-
cisando presiones intratorácicas elevadas (PIP 50 cm H2O, PE-
EP 15 cm H2O) y FiO2 1 para lograr PaO2 de 70 mm Hg. Precisó
apoyo inotrópico con dopamina y dobutamina, ambas a 10
µg/kg/min. Se instauró tratamiento con bolos de 6-metilpredni-
solona a 30 mg/kg/d y ciclofosfamida 2 mg/kg/d y se realizó
biopsia pulmonar, en la que se observó moderada fibrosis a ni-
vel del intersticio y hematíes y macrófagos llenos de hemoside-
rina a nivel alveolar. No se encontraron granulomas ni altera-
ciones en los vasos sanguíneos. Tras instaurar el tratamiento in-
munosupresor presentó mejoría y se extubó tras dos semanas de
ventilación mecánica observándose en Rx de tórax posteriores
cavitaciones pulmonares (Fig. 2). A las tres semanas del ingre-
so presentó alteración del nivel de conciencia, disminución de
fuerza muscular y convulsiones focales en mano derecha, que
se propagaban a dicho hemicuerpo y que se correspondían en la
TAC con imágenes hipodensas subcorticales en ambas regiones
parietales y en la RMN cerebral con imágenes hiperintensas com-
patibles con lesiones de isquemia y gliosis. El EEG mostró un
patrón de sufrimiento cerebral difuso, y el EMG una afectación
muscular primaria de los miembros derechos, asociada con sig-
nos denervatorios, sin afectación de la velocidad de conducción
motora.

A los 2 meses inició mejoría clínica, recuperando progresi-
vamente la fuerza muscular, persistiendo discreta hemiparesia
residual, siendo dado de alta a los tres meses, manteniendo tra-
tamiento con fenobarbital, 6-metilprednisolona 1 mg/kg/d y
ciclofosfamida 2 mg/kg/d. 

Dos meses después el niño reingresó por fiebre, sinusitis ma-
xilar bilateral, infiltrado en base pulmonar derecha, exantema
purpúrico en glúteos y muslos y hematuria macroscópica. Se au-
mentó la dosis de 6-metil-prednisolona a 2 mg/kg/d, mante-
niéndose el tratamiento con ciclofosfamida a 2 mg/kg/d y se aña-
dieron antibióticos y aerosolterapia, consiguiéndose la remisión
clínica. Se mantuvo el tratamiento con corticoides y ciclofosfa-
mida durante 12 meses. Tras la retirada no ha presentado reca-
ídas en 5 años. 

Discusión
El paciente planteó el diagnóstico diferencial entre una PSH

y una GW. La PSH es una vasculitis leucocitoclástica con de-
pósitos de IgA, que se manifiesta habitualmente 1 a 3 semanas
tras una infección respiratoria. La presentación clínica consis-
te en rash purpúrico de predominio en nalgas y extremidades
inferiores, artralgias, afectación renal glomerular manifesta-
da como hematuria, alteración del tracto gastrointestinal ma-
nifestada como dolor, vómitos, diarrea y hemorragia. En el 7%
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Figura 1. Infiltrado alveolar difuso en ambos campos pulmonares, de
predominio en bases, compatible con hemorragia pulmonar.

Figura 2. Imágenes quísticas, de pared fina bien delimitada y contenido
aéreo en ambas bases pulmonares.



de los casos aparece alteración de conciencia, convulsiones o
déficit focales. La hemorragia pulmonar es excepcional(4,7,12).
Generalmente la PSH es un proceso autolimitado que no pre-
cisa tratamiento, aunque son frecuentes las recaídas y en oca-
siones la afectación renal puede evolucionar a insuficiencia re-
nal. Ocasionalmente se utilizan esteroides para el tratamiento
de las manifestaciones severas gastrointestinales, neurológicas
o renales(1).

La GW es una vasculitis granulomatosa que afecta a vasos
de pequeño y mediano calibre, con inflamación aguda y cróni-
ca, necrosis y formación de granulomas(4,13). La presentación clí-
nica de la GW es similar en niños y en adultos(9,10,14). En niños
la GW puede enmarcarse inicialmente como PSH y retrasar el
diagnóstico y tratamiento(6,7). La afectación pulmonar es la más
frecuente (70-100% de los casos), en forma de nódulos múlti-
ples y cavidades(10). El riñón se afecta en el 85%, como glome-
rulonefritis segmentaria y focal y los senos paranasales en el
80%. Pueden presentar otras manifestaciones(10,15-17), oculares
(40%), músculo-esqueléticas en forma de poliartralgias y/o mial-
gias difusas (60%), cutáneas (40-60%) como exantema purpú-
rico en miembros inferiores, neuropatías periféricas (20-40%),
gastrointestinales (6%). El tratamiento con corticoides a dosis
elevadas y ciclofosfamida, reducen la incidencia de complica-
ciones y mejoran el pronóstico(8,10). 

Nuestro paciente debutó con signos y síntomas típicos de
PSH, pero la hemorragia pulmonar masiva difusa, las cavita-
ciones pulmonares, la afectación de senos paranasales y la me-
joría con el aumento de prednisolona y la asociación de ciclo-
fosfamida, hacen pensar en una vasculitis granulomatosa(7,10,18,19).
Las lesiones de infarto y hemorragia intraparenquimatosas ce-
rebrales han sido descritas en ambos cuadros(16). La anatomía pa-
tológica fue inespecífica, aunque los depósitos de IgA y la au-
sencia de granulomas orientan hacia una PSH. Los resultados
analíticos, que sirvieron para descartar otras vasculitis no per-
mitieron aclarar si se trataba de una GW, una PSH o un síndro-
me de superposición. En los últimos años se ha referido que dos
tipos de anticuerpos anticitoplasma de neutrófilo (ANCA) están
elevados en las vasculitis necrotizantes sistémicas(4,6,20,21). Estos
anticuerpos tienen además de implicación en la patogenia, inte-
rés evolutivo en el seguimiento de las vasculitis necrotizantes(4,22).
Desafortunadamente la determinación de ANCA no estaba dis-
ponible cuando el paciente ingresó en nuestro Hospital. Por úl-
timo, la respuesta al tratamiento con corticoides y ciclofosfa-
mida orienta hacia una GW.

Se han descrito pacientes con cuadros clínicos que com-
parten características de diferentes vasculitis y a los que se han
denominado vasculitis de superposición(3,5,23,24). Aunque no ha
sido descrito como tal una vasculitis de superposición entre la
PSH y la GW, sí se han referido niños con clínica inicial de PSH,
que posteriormente desarrollaron una GW(7). Nuestro paciente
presentó características comunes a la PSH y la GW, por lo que
podría tratarse de una GW enmascarada inicialmente como PSH
o de un síndrome de superposición entre ambas. En cualquier
caso, dado el pronóstico desfavorable, tanto de las vasculitis ne-

crotizantes, como de los síndromes de superposición sin un tra-
tamiento adecuado, creemos que los pacientes con vasculitis no
filiadas o con PSH que presentan manifestaciones sistémicas se-
veras atípicas deberían recibir tratamiento con corticoides y ci-
clofosfamida de forma precoz.
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