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Introduccion

Las vasculitis son entidades poco frecuentes en lainfancia®,
relacionadas entre si por la presencia de cambios inflamatorios
en los vasos sanguineos. La presentacion clinica, € tamafio de
los vasos afectados y los datos epidemiol 6gicos son (tiles para
establecer e diagndstico einstaurar € tratamiento®@. Aunquela
mayoria de [os pacientes con vasculitis presentan manifestacio-
nes encuadrables en una de las enfermedades o sindromes vas-
culiticos conocidos, existen casos que presentan caracteristicas
clinicas, analiticas y anatomopatol 4gicas compatibles con méas
de una vasculitis, y que han sido denominadas por algunos au-
tores “vasculitis de superposicion” 9,

Enlainfancialavasculitis sistémica mas frecuente eslapir-
pura de Schonlein Henoch (PSH)®. La granulomatosis de
Wegener (GW) es una enfermedad sistémica de etiologia des-
conociday de patogenia probablemente autoinmune®. Laedad
de presentacidn se sitdiaen torno alos 40 afios, existiendo pocos
casos descritos en nifios™9., La bajaincidencia de GW en ni-
fiosy su presentacién atipica pueden retrasar € diagnostico®10,

Caso clinico

Nifio de sei's afios de edad, sin antecedentes de interés, que
comenz6 con un cuadro de dolor cdlico abdominal, vémitos bi-
liosos y exantema macul opapul oso puntiforme en glteosy mus-
los. A las 72 horas present6 hematemesis, melenas'y rectorra-
gias, epistaxisy poliartralgias severas, con deterioro del estado
general. En laanalitica realizada sélo destacaba hematuria mi-
croscopica (40-60 hematies/campo) y hemograma con 13.000
leucacitos, con neutrofilia (68%), sin easinofilia. Fue diagnos-
ticado de PSH y tratado con 6-metil-prednisolona 2 mg/kg/dia.
Antelagravedad de la sintomatol ogia digestiva se realizé lapa-
rotomia exploradora encontrandose un ileon con sufusiones equi-
maticas, Sininvaginacion. Traslaintervencion aumentd e exan-
tema purplrico, acompafiandose de fiebre, inflamacion anivel
de hombro derecho, par6tida derechay testeizquierdo, y sere-
agudizaron las poliartralgias y los dolores abdominales. A los
10 dias comenzé con oliguria, taquicardia, taguipneay hemop-
tisis, observéndose en la Rx de térax un infiltrado alveolar di-
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Vasculitis con afectacion pulmonar
severa en un nifio: ¢Purpura de
Schonlein-Henoch o
granulomatosis de Wegener?

fuso bilateral y anemia (hematdcrito de 27%), por lo que fuetras-
ladado a nuestra Unidad de Cuidados Intensivos Peditricos.

A suingreso presentaba edema pal pebral y en dorso de ma
nosy pies, palidez de piel y mucosas, exantema purpdrico en
glUteos y area de extensién de extremidades, sangrado diges-
tivo (hematemesis, melenas, hematoquecia), por mucosasy he-
maturia macroscopica, taguicardia de 140 Ipm, taquipnea de
45 rpmy dificultad respiratoria con subcianosis perioral y aus-
cultacion pulmonar con crepitantes difusos bilaterales. En las
analiticas destacaba: hematies 2.700.000, Hto 27%, leucocitos
15.700/mm3 (63% segmentados, 6% cayados, 27% linfoci-
tos, 4% monocitos), plaguetas 290.000. Gasometria (arterial):
pH 7,41, PaCO, 41,4, PaO, 59, Sat O, 91,6% (con oxigeno
en mascarillaa 100%). VSG 28 mm laprimerahora. Estudio
de coagulacion: Actividad de protrombina 76%, tiempo de ce-
falina 48 segundos (contral 32 s), fibrindgeno 120 mg/dl. PDF
mayor de 40 pug/ml. Radiografia de torax: imagenes algodo-
nosas difusas, confluentes, bilaterales, sin cardiomegalia.
Bioguimica sérica: urea, creatinina, BUN, iones, proteinas
totales, CPK, LDH, adolasa, inmunoglobulinas, Csy Cs: nor-
males. Crioaglutininas y crioglobulinas negativas. Sedimento
de orina: 30-40 hematies/campo, 13 leucocitos por campo. No
proteinuriani cilindruria. Anticuerpos antimembranabasal glo-
merular, anti ENA y ANA negativos. Fenémeno LE negativo.
HBsA(g negativo.

Se mantuvo € diagndstico de vasculitis sistémica compati-
ble con PSH y aparicion de hemorragia pulmonar, continuan-
do el tratamiento con corticoidesy cefotaximai.v., a que se afia
dieron oxigenoterapiay cimetidina. Se transfundieron hematies
y plasma fresco congelado, a pesar de lo cual presentd hemo-
rragia digestivay sangrado espontaneo de la mucosa orofarin-
geay en lagrimas. Las |esiones purpricas se extendieron ater-
nandose fases de exacerbacion y remision, y el paciente desa-
rroll6 una hematuria franca con proteinuria mayor de 300 mg/l,
cilindros hialino-granul osos e hipertension arterial tratada con
perfusion de nitroprusiato (3 pg/kg/min) y posteriormente con
nifedipinay captopril, por lo que se realizaron biopsias rena y
de pidl. Enlabiopsiarena se objetivd unaglomerulonefritis se-
gementariay focal con proliferacion extracapilar en 10% delos
glomérulos, deptsitos de IgA elgG, IgM, Csy fibrindgeno, con
patron granular y distribucion mesangial. En la biopsia de piel
aparecieron lesiones de vasculitis leucocitocl astica con depdsi-
tosdelgA.
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Figura 1. Infiltrado alveolar difuso en ambos campos pulmonares, de
predominio en bases, compatible con hemorragia pulmonar.
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Figura 2. Imégenes quisticas, de pared fina bien delimitada y contenido
afreo en ambas bases pulmonares.

El séptimo dia present6 de forma brusca una hemorragia pul-
monar masiva (Fig. 1) que obligd a ventilacion mecénica, pre-
cisando presiones intratorécicas elevadas (PIP 50 cm H,0, PE-
EP 15 cm H;0) y FiO, 1 paralograr PaO, de 70 mm Hg. Preciso
apoyo inotropico con dopaminay dobutamina, ambas a 10
ug/kg/min. Seinstauro tratamiento con bolos de 6-metil predni-
solona a 30 mg/kg/d y ciclofosfamida 2 mg/kg/d y se realiz6
biopsia pulmonar, en la que se observd moderada fibrosis a ni-
vel del intersticio y hematiesy macréfagos llenos de hemoside-
rinaanivel alveolar. No se encontraron granulomas ni altera-
ciones en |os vasos sanguineos. Trasinstaurar el tratamiento in-
munosupresor presentd mejoriay se extubd tras dos semanas de
ventilacion mecénica observandose en Rx de térax posteriores
cavitaciones pulmonares (Fig. 2). A lastres semanas del ingre-
S0 presentd alteracion del nivel de conciencia, disminucion de
fuerza muscular y convulsiones focales en mano derecha, que
se propagaban a dicho hemicuerpo y que se correspondian enla
TAC con imégenes hipodensas subcortica es en ambas regiones
parietdlesy enlaRMN cerebral con imégenes hiperintensas com-
patibles con lesiones de isquemiay gliosis. El EEG mostré un
patron de sufrimiento cerebral difuso, y e EMG unaafectacion
muscular primaria de los miembros derechos, asociada con sig-
nos denervatorios, sin afectacion delavelocidad de conduccidn
motora.
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A los 2 meses inicié mejoria clinica, recuperando progresi-
vamente la fuerza muscular, persistiendo discreta hemiparesia
residual, siendo dado de alta alos tres meses, manteniendo tra-
tamiento con fenobarbital, 6-metilprednisolona 1 mg/kg/d y
ciclofosfamida 2 mg/kg/d.

Dos meses después €l nifio reingresd por fiebre, sinusitis ma:
xilar bilateral, infiltrado en base pulmonar derecha, exantema
purpdrico en gliteosy muslosy hematuria macroscopica. Se au-
ment6 |a dosis de 6-metil-prednisolona a 2 mg/kg/d, mante-
niéndose e tratamiento con ciclofosfamidaa2 mg/kg/d y se afia-
dieron antibidticos y aerosolterapia, consiguiéndose laremision
clinica. Se mantuvo e tratamiento con corticoidesy ciclofosfa-
mida durante 12 meses. Tras la retirada no ha presentado reca-
idasen 5 afios.

Discusion

El paciente planted € diagndstico diferencia entre unaPSH
y una GW. LaPSH es una vasculitis leucocitocl &stica con de-
pdsitos de IgA, que se manifiesta habitualmente 1 a3 semanas
tras unainfeccion respiratoria. La presentacion clinicaconsis-
te en rash purpUrico de predominio en nalgas y extremidades
inferiores, artralgias, afectacion renal glomerular manifesta-
da como hematuria, alteracion del tracto gastrointestinal ma-
nifestada como dolor, vomitos, diarreay hemorragia. Enel 7%
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de los casos aparece alteracion de conciencia, convulsiones o
déficit focales. La hemorragia pulmonar es excepcional712),
Generalmente la PSH es un proceso autolimitado que no pre-
cisatratamiento, aunque son frecuentes las recaidas y en oca-
siones la afectacion renal puede evolucionar ainsuficienciare-
nal. Ocasionalmente se utilizan esteroides para el tratamiento
de las manifestaciones severas gastrointestinal es, neurol 6gicas
0 renales®.

La GW es una vasculitis granulomatosa que afecta a vasos
de pequefio y mediano calibre, con inflamacion aguday créni-
ca, necrosisy formacion de granulomas*®3, La presentacion cli-
nicade laGW es similar en nifios y en adultos®019, En nifios
la GW puede enmarcarse inicialmente como PSH v retrasar el
diagnéstico y tratamiento©?. La afectacion pulmonar eslamés
frecuente (70-100% de los casos), en forma de nddulos malti-
plesy cavidades?. El rifion se afecta en el 85%, como glome-
rulonefritis segmentariay focal y los senos paranasales en el
80%. Pueden presentar otras manifestaciones®519, oculares
(40%), mascul o-esquel éticas en forma de poliartralgias y/o mial-
gias difusas (60%), cutaneas (40-60%) como exantema purpd-
rico en miembros inferiores, neuropatias periféricas (20-40%),
gastrointestinales (6%). El tratamiento con corticoides a dosis
elevadas y ciclofosfamida, reducen laincidencia de complica-
cionesy mejoran € prondstico®10),

Nuestro paciente debut6 con signos y sintomas tipicos de
PSH, pero la hemorragia pulmonar masiva difusa, las cavita:
ciones pulmonares, la afectacion de senos paranasalesy lame-
joriacon el aumento de prednisolonay la asociacién de ciclo-
fosfamida, hacen pensar en una vasculitis granul omatosa(’.10.18.19),
Laslesiones de infarto y hemorragia intraparenquimatosas ce-
rebrales han sido descritas en ambaos cuadros’). La anatomia par
tol dgica fue inespecifica, aunque los depdsitos de IgA y la au-
sencia de granulomas orientan hacia una PSH. Los resultados
analiticos, que sirvieron para descartar otras vasculitis no per-
mitieron aclarar si se trataba de una GW, una PSH o un sindro-
me de superposicion. En los Ultimos afios se ha referido que dos
tipos de anticuerpos anticitoplasma de neutréfilo (ANCA) estan
elevados en las vasculitis necrotizantes sistémicas*6202), Estos
anticuerpos tienen ademés de implicacion en lapatogenia, inte-
rés evolutivo en & seguimiento de las vasculitis necrotizantes* 22,
Desafortunadamente la determinacién de ANCA no estaba dis-
ponible cuando € paciente ingresd en nuestro Hospital. Por Ul-
timo, larespuesta al tratamiento con corticoidesy ciclofosfa-
mida orienta hacia una GW.

Se han descrito pacientes con cuadros clinicos que com-
parten caracteristicas de diferentes vasculitis y alos que se han
denominado vasculitis de superposicion@s2324, Aunque no ha
sido descrito como tal una vasculitis de superposicion entre la
PSH y laGW, si se han referido nifios con clinicainicia de PSH,
que posteriormente desarrollaron una GW®. Nuestro paciente
presentd caracteristicas comunes alaPSH y la GW, por lo que
podriatratarse de una GW enmascarada inicial mente como PSH
0 de un sindrome de superposicion entre ambas. En cualquier
caso, dado € prondstico desfavorable, tanto de las vasculitis ne-
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crotizantes, como de los sindromes de superposicién sinun tra
tamiento adecuado, creemos que | os pacientes con vasculitis no
filiadas 0 con PSH que presentan manifestaciones sistémicas se-
veras atipicas deberian recibir tratamiento con corticoidesyy ci-
clofosfamida de forma precoz.
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