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VASCULITIS EN LA INFANCIA

• Difieren en la frecuencia relativa de algunas
manifestaciones clínicas y las enfermedades
concomitantes

•Elevada morbi-mortalidad (por la baja incidencia y la
afectación multisistémica)

• En el año 2008 se publican los primeros criterios de
clasificación de la vasculitis en niños.
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CLASIFICACIÓN VASCULITIS EN 
LA INFANCIA
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CARACTERÍSTICAS CLÍNICAS 

• Fiebre prolongada de origen desconocido

• Lesiones cutáneas sugestivas.

• Neuropatía periférica de causa desconocida

• Artralgias, artritis, miositis o serositis

• Enfermedades renales, pulmonares o 
cardiovasculares de causa no filiada

• Parámetros de laboratorio indicativos de 
inflamaciòn.
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ANCAs ASOCIADAS A VASCULITIS

C-ANCA  (A-Pr3) P-ANCA  (A-MPO)
• Granulomatosis con 

Poliangeítis
•Poliangeitis microscópica
•Gr. Eosinofílica con poliangeítis

Estudio de ANCA  (IFI sobre neutrofilos fijados en etanol). Si es positivo se 
determina la presencia de anticuerpos anti-MPO y anti -PR3 (los dos 
antigenos principales).  En el 10% de las vasculitis, positivas por IFI  no se 
reconocen los antígenos principales. 
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EXPOSICIÓN DEL CASO

• Varón 11 años, sin antecedentes familiares ni 
personales de interés

• Cuadro catarral, febrícula.
• Artritis  codo Y dolores articulares de  

evolución migratoria.
• 3 días antes del ingreso incremento intensidad 

dolores articulares generalizados cpn baja 
respuesta a analgesia y aumento Tª 38,8º.

ANTECEDENTES PERSONALES  
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• Palidez  y aftas orales. 

• Lesión macular eritematosa en tórax y rodilla.

• Hemoglobina  8,3  gr/dl

• PCR  110 mg/l 

• Indicios de proteínas en orina 

EXPLORACIÓN AL INGRESO   
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• Evolución irregular

• Fiebre

• Descenso de Hb 7,7 gr/dl (transfusión de concentrados de
hematíes)

• Dolores articulares sin respuesta terapéutica

• Dolor abdominal a nivel de epigastrio.

• A los tres días; tos productiva, dolor costal generalizado
(Saturación O2 88%), hemoptisis.

• Hemorragia digestiva (melenas y vómitos).

 Insuficiencia renal progresiva, con aumento de cifras de
urea y creatinina hasta 80 mg/dl y 1,8 mg/dl, proteinuria
(1.192 mg/24 h) y microhematuria.

 INGRESO EN LA UCI-PEDIATRÍCA

EVOLUCIÓN
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DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

1. ENFERMEDAD INFLAMATORIA INTESTINAL / ARTRITIS
REUMATOIE

2. ENFERMEDAD AUTOINMUNE SISTÉMICA

3. VASCULITIS SISTÉMICA
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

• ESTUDIO INMUNOLÓGICO

• ANA  negativo

• ANCA positivo : Patrón citoplasmático  (C-ANCA)

• Anticuerpos A-PR3, A-MPO y A-MBG negativos.

• Anticuerpos anti-catepsina G positivos.

IFI ( formalina)IFI (etanol) 
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ESTUDIO RADIOLÓGICO TAC TÓRAX

Informe: Presencia de opacidades parenquimatosas de 
morfología nodular bilateral, con patrón en vidrio deslustrado 
y derrame pleural. Imagen compatible con vasculitis.
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A) Glomérulo mostrando marcada proliferación extracapilar epitelial, con necrosis fibrinoide central. Hematoxilina-
eosina, 10x. B) Detalle de penacho glomerular con mínima proliferación extracapilar y necrosis segmentaria.
Hematoxilina-eosina, 40x. C) Presencia de vasculitis en vaso de tipo venular. Hematoxilina-eosina, 10x. D) Áreas de
extravasación hemática intersticial y hemorragia intratubular

Lesiones
compatibles con
glomerulonefritis
extracapilar
pauciinmune, con
semilunas
epiteliales en
glomérulos y
vasculitis activa

ESTUDIO HISTOPATOLÓGICO BIOPSIA RENAL
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DIAGNÓSTICO

 Granulomatosis con poliangeítis
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TRATAMIENTO Y EVOLUCIÓN

Corticoides, ciclofosfamida y plasmaféresis.

Alta con 45 mg/día de Prednisona.

Clínicamente controlado aunque persisten los 
anticuerpos anti-catepsina G, aunque a niveles 
más bajos.
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CONCLUSIONES
• Aunque la GP es una patología muy rara

en la infancia, con una clínica inicial
inespecífica que dificulta el diagnóstico,
no debemos olvidar la vasculitis como
un posible diagnóstico diferencial.

• El estudio de los ANCA puede ser
fundamental para orientar el
diagnóstico.

• Pueden existir anticuerpos frente a
antígenos menores (catepsina G) en
vasculitis de vaso pequeño asociadas a
ANCAs, por lo que no se puede
descartar vasculitis en pacientes con
ausencia de anticuerpos A-MPO Y A-
Pr3.Catepsina G
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ENFERMEDAD A-PR3 A-MPO

Granulomatosis Wegener 60-90% ~10%
Poliangitis microscópica <3% 40-50%
Síndrome Churg-Strauss 10-30% ~60%
Gl. necrotizante idiopática 30% ~60%
Poliarteritis nodosa ~10% ~15%
Síndrome Goodpasture <3% 20-40%
Enf. Inflamatoria intestinal 10-30% <10%

Antígenos menores: catepsina G, lactoferrina, proteina de
incremento de permeabilidad bacteriana, elastasa, otras
lisozimas...

ANCA Y ESPECIFICIDADES ANTIGÉNICAS


