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Resumen

Las vasculitis primarias son un grupo de enfermedades de causa desconocida que se caracterizan 
por inflamación de la pared de los vasos sanguíneos. Hay escasos datos publicados a nivel nacional. 
Objetivo: Determinar la incidencia y prevalencia de las vasculitis primarias en la población pediátrica 
chilena y describir la clínica, laboratorio, tratamiento y evolución. Pacientes y Método: Estudio re-
trospectivo que incluyó a pacientes con diagnóstico de vasculitis primaria menores de 16 años, aten-
didos en un consultorio de Reumatología Pediátrica de un hospital terciario en Santiago de Chile, 
entre enero del 2015 y diciembre del 2019. La recolección de datos se obtuvo a partir de las fichas clí-
nicas y registro informático. Los diagnósticos fueron: Vasculitis IgA (Púrpura de Schönlein Henoch), 
Edema hemorrágico del lactante, Enfermedad de Kawasaki (EK), Poliarteritis nodosa (PAN), Granu-
lomatosis con poliangeitis (GPA) y Poliangeítis Microscópica (PAM).  No se encontraron casos de 
Poliangeítis Granulomatosa eosinofílica ni Arteritis de Takayasu en esta muestra. Las variables anali-
zadas fueron: características demográficas, manifestaciones clínicas, laboratorio, imágenes, biopsias, 
tratamientos y evolución. Resultados: Se analizó un total de 134 pacientes. La incidencia global de 
las vasculitis primarias fue de 11 casos y la prevalencia fue de 21 casos por 100000 pacientes menores 
de 16 años/año. La vasculitis por IgA correspondió al 62,7%, la EK al 31,3%, el edema hemorrágico 
del lactante al 2,2%, la PAN al 1,5%, la GPA al 1,5%, y la PAM al 0,8%. Su presentación clínica varió 
según el tipo de vasculitis. Conclusión: Es importante dar a conocer a la comunidad médica, los datos 
epidemiológicos y características clínicas de estas patologías a nivel hospitalario, y nacional ya que no 
necesariamente son semejantes con otras poblaciones. 

¿Qué se sabe del tema que trata este estudio?

Las vasculitis primarias pediátricas son un grupo de enfermedades 
caracterizadas por inflamación de la pared de los vasos sanguíneos, 
con amplio espectro clínico. Los estudios publicados a nivel nacio-
nal describen vasculitis en forma aislada, por ello parece necesario 
un estudio que incluya estas en forma global.

¿Qué aporta este estudio a lo ya conocido?

Se presenta un estudio cuantitativo, retrospectivo y descriptivo que 
analiza la incidencia y prevalencia de las vasculitis primarias pediá-
tricas a nivel local, describiendo su presentación clínica, laborato-
rio, imágenes, tratamiento y evolución.
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Abstract

Primary vasculitides are a group of diseases of unknown cause characterized by inflammation of the 
blood vessel walls. There are few published data at the national level. Objective: To determine the 
incidence and prevalence of primary vasculitis in the Chilean pediatric population and to describe 
the clinical characteristics, laboratory, treatment, and evolution. Patients and Method: Retrospective 
study that included patients with a diagnosis of primary vasculitis under 16 years of age, treated in 
a Pediatric Rheumatology clinic of a tertiary hospital in Santiago, Chile, between January 2015 and 
December 2019. Data was obtained from clinical records and a computer registry. The diagnoses 
were: IgA vasculitis (Henoch-Schönlein Purpura), Hemorrhagic Edema of Infancy , Kawasaki Di-
sease (KD), Polyarteritis nodosa (PAN), Granulomatosis with polyangiitis (GPA), and Microscopic 
Polyangiitis (MPA). No cases of eosinophilic granulomatous with polyangiitis or Takayasu’s arteritis 
were found in this sample. The variables analyzed were demographic characteristics, clinical manifes-
tations, laboratory, images, biopsies, treatments, and evolution. Results: A total of 134 patients were 
analyzed. The overall incidence of primary vasculitis was 11 cases, and the prevalence was 21 cases per 
100,000 patients under 16 years of age/year. IgA vasculitis accounted for 62.7%, KD for 31.3%, HEI 
for 2.2%, PAN for 1.5%, GPA for 1.5%, and MPA for 0.8%. Their clinical presentation varied accor-
ding to the type of vasculitis. Conclusion: It is important to make known to the medical community 
the epidemiological data and clinical characteristics of these pathologies at the hospital and national 
level since they are not necessarily similar to other populations.

Introducción

Las vasculitis primarias son un grupo de enferme-
dades de causa desconocida que se caracterizan por 
inflamación de la pared de los vasos sanguíneos lo que 
puede afectar potencialmente cualquier órgano.

La incidencia general estimada de las vasculitis pri-
marias pediátricas es de 12 a 53 casos por cada 100.000 
niños menores de 17 años al año. Las más frecuentes 
son enfermedad de Kawasaki y vasculitis por IgA (an-
tes llamada púrpura de Schönlein-Henoch), y ambas se 
presentan como un cuadro agudo a diferencia de otras 
vasculitis que son de inicio insidioso1,2,7. 

Los primeros criterios de clasificación fueron pro-
puestos por el Colegio Americano de Reumatología en 
1990. Posteriormente en el 2005 el grupo de la socie-
dad europea de reumatología pediátrica (PRES), avala-
do por EULAR, propusieron los primeros criterios de 
clasificación de vasculitis en niños, luego en el consen-
so de Ankara 2008 se validaron, finalmente, en 2012 se 
realizaron modificaciones en la nomenclatura3-6. 

El objetivo de este estudio es determinar la inciden-
cia y prevalencia de las vasculitis primarias en la pobla-
ción pediátrica chilena y describir la clínica, laborato-
rio, tratamiento y evolución.

Pacientes y Método

Estudio cuantitativo y retrospectivo en pacientes 
con diagnóstico de vasculitis primaria menores de 16 
años, atendidos en policlínico de Reumatología pe-

diátrica del Hospital San Juan de Dios, Santiago de 
Chile, entre enero del 2015 y diciembre del 2019. La 
recolección de datos se obtuvo a partir de las fichas 
clínicas y registro informático. Para la inclusión de 
pacientes con diagnóstico de Enfermedad de Kawasa-
ki se obtuvieron además datos del hospital derivador 
(Félix Bulnes), ya que pertenecen al mismo Servicio 
de Salud.

Los diagnósticos fueron realizados por el especia-
lista en policlínico de reumatología pediátrica y estos 
fueron: Vasculitis IgA  -, Edema hemorrágico del lac-
tante, Enfermedad de Kawasaki (EK), Poliarteritis no-
dosa (PAN), Granulomatosis con poliangeitis (GPA) y 
Poliangeítis Microscópica (PAM). No se encontraron 
casos de Poliangeítis Granulomatosa eosinofílica ni 
Arteritis de Takayasu en esta muestra.

Las variables analizadas fueron: características de-
mográficas, manifestaciones clínicas, laboratorio, imá-
genes, biopsias, tratamientos y evolución.

Este estudio fue aprobado por el Comité de Ética 
del Hospital San Juan de Dios. Resolución Exenta N° 
024667.

Resultados

Se encontró un total 134 pacientes con vasculitis pri-
maria en 5 años, 67 mujeres y 67 hombres, con relación 
hombre/mujer de 1:1. La edad al diagnóstico promedio 
fue de 5,8 años (0,3 a 15), con una mediana 6 años.

La incidencia estimada del total de vasculitis pediá-
trica fue de 11 casos nuevos por 100000 niños/año y la 
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prevalencia estimada fue 21 casos por 100.000 pacien-
tes al año menores de 16 años.

El análisis según tipo de vasculitis fue: Vasculitis 
IgA 84 casos (62,7%), EK 42 casos (31,3%), Edema 
hemorrágico del lactante 3 casos (2,2%), PAN 2 casos 
(1,5%), GPA 2 casos (1,5%) y PAM 1 caso (0,8%) (fi-
gura 1).

La incidencia según tipo de vasculitis fue: Vascu-
litis por IgA 6,8; EK 3,4; Edema hemorrágico del lac-
tante 0,24; PAN 0,16; GPA 0,16; y PAM 0,08, casos por 
100.000 niños al año.

Vasculitis por IgA (Púrpura de Schönlein-Henoch)
Representó el 62,7% (84 pacientes), de los cuales, 

46 eran mujeres (54,8%) y 38 hombres (45,2%), con 
una relación mujer: hombre de 1,2:1. La edad al diag-
nóstico fue en promedio 6,9 años, con una mediada de 
6 años (2 a 15 años). El tiempo de retraso del diagnós-
tico en promedio fue de 4,8 días (1 a 21 días). 

Como posible gatillantes, los antecedentes de infec-
ciones previas al debut se encontraron en 37 pacientes 
(44% del total), describiéndose infección respiratoria 
en 32 casos (86,5%) (1 adenoflegmon, 8 faringoamig-
dalitis, 19 virosis respiratorias y 2 bronquitis aguda), 
infección intestinal en 4 pacientes (10,8%) e infección 
cutánea en 1 paciente (2,7 %). No se encontró el ante-
cedente de vacunación como posible factor gatillante 
en esta casuística. 

De las manifestaciones cutáneas al debut, el púrpu-
ra se presentó en el 100% de los pacientes, describiendo 
petequias, máculas eritematosas y lesiones urticariales. 
El prurito fue referido solo en 4,8 %. La localización 
observada fue 100 % en extremidades inferiores (84 

pacientes) las que se asociaron con lesiones en extre-
midades superiores (7 niños), en tronco (5 niños), en 
cara (4 niños) y región genital (1 niño) (figura 2).

El compromiso articular (artritis o artralgias) se 
presentó en 76 casos  (90,5%), principalmente en ex-
tremidades inferiores.

El compromiso gastrointestinal se observó en 56 
pacientes (66,7%), caracterizado por dolor abdomi-
nal en 28 casos (50 %), vómitos en 13 (46%), hemo-
rragia digestiva baja en 7 (25%), diarrea en 5 (18%), 
hemorragia digestiva alta en 1 (3,6%), invaginación 
intestinal en 1 (3,6%) y apendicitis aguda en 1 (3,6%).

El compromiso renal se presentó en 20 pacientes 
(23,8%), manifestándose como proteinuria y hematu-
ria en 9 casos (45%), proteinuria aislada en 9 (45%) y 
hematuria aislada en 2 pacientes (10%). El síndrome 
nefrótico se presentó en 1 (1,2%) y el síndrome nefró-
tico impuro en 2 (2,4%). Se requirió biopsia renal en 
3 pacientes todos con glomerulonefritis clase III. Con 
relación al inicio del compromiso renal, éste se presen-
tó al debut de la enfermedad en 13 pacientes (65%), 
al mes en 4 (20%), a los 2 meses en 2 (10%) y a los 5 
meses en 1 (5%).

El compromiso neurológico (cefalea) se presen-
tó en 4 pacientes (4,8%) y urológico (orquitis) en 3 
(3,6%).

Con relación a laboratorio, la velocidad de eritro-
sedimentación globular (VSG) estaba elevada en 7 pa-
cientes (8%) con rango entre 27 y 102 mm/hr, niveles 
elevados de inmunoglobulina A (IgA) sérica en 25 de 
36 pacientes (69%), con un rango 162 a 561 mg/l y ele-
vación de anticuerpo anti estreptolisina O en 13 de 35 
pacientes (37%).

Figura 1. Vasculitis Primarias.
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En cuanto al tratamiento, los corticoides fueron 
indicados en 45 pacientes (53,6%) y su indicación fue 
por compromiso abdominal en 29 casos (64,4%), ab-
dominal y renal en 8 (17,7%), cutáneo en 4 (8,8%), 
articular (6,6%), cutáneo y articular en 1 (2,2%). Los 
corticoides utilizados fueron: prednisona en 45 casos, 
metilprednisolona endovenosa en 3 e hidrocortisona 
endovenosa en 1. Los inmunosupresores fueron utili-
zados en 1 caso (azatioprina) por compromiso de piel 
con recaídas frecuentes.

Enfermedad de Kawasaki
Representó un 31,3% (42/134 pacientes) de las vas-

culitis. La edad al diagnóstico fue en promedio 3,4 años 
(rango: 0,3-11), una moda de 1,5 y una mediana de 3 
años. El género fue masculino en 25 pacientes y feme-
nino en 17, relación H/M de 1,5:1. 

Con relación al tratamiento, todos los pacientes 
recibieron inmunoglobulina endovenosa. No se en-
contró datos confiables del número de pacientes que 
recibieron metilprednisolona. De 45 pacientes, solo 4 
se derivaron al policlínico de reumatología infantil, el 
resto siguió controles en cardiología o infectología.

Edema hemorrágico del lactante
Se presentó en 3 pacientes (2,2%) del total de vas-

culitis y sus edades fueron: 0,7, 2 y 2,4 años. Todos 
presentaron púrpura, localizado en orejas, cara, tórax, 
abdomen y/o extremidades. Los 3 casos presentaron 

Figura 2. Vasculitis IgA.

edema, localizado en pabellón auricular, mentón, en 2 
edemas de manos y pies y en 1 edema en la región fron-
tal de la cara y bipalpebral. La artralgia se presentó en 2 
pacientes y el compromiso renal en 1 paciente, con una 
índice proteína/creatinina (IPC) de 1,41 al debut, que 
se normaliza a los 6 meses de evolución. El antecedente 
de infección respiratoria alta se encontró en 2 pacien-
tes. El tratamiento fue solo reposo.

Poliarteritis nodosa
La PAN se observó en 2 casos (1,5%), uno de gé-

nero masculino y otro femenino. En ambos la edad 
de presentación fue 6 años y el retraso del diagnóstico 
fue de 14 días. Las manifestaciones clínicas comunes 
fueron: fiebre, compromiso del estado general (baja de 
peso, astenia, disminución del apetito), nódulos sub-
cutáneos en las palmas de manos y plantas de pies, púr-
pura palpable, artralgias, edema de manos y polineuro-
patía. Uno de ellos presentó mialgias, dolor testicular, 
hipertensión arterial, soplo cardiaco y dolor abdomi-
nal (figura 3). El antecedente de infección respiratoria 
alta se encontró en un paciente.

Ambos niños presentaron leucocitosis (19.700-
23.600 ul), anemia (hemoglobina 9,1 y 11,9 gr/dL), 
trombocitosis (568.000/uL)), VSG elevada (121-77 
mm/hr), proteína C reactiva elevada (177-120 mg/l, 
VN < 5), función renal normal, anticuerpos anties-
treptolisina O elevados y anticuerpos ANCA negati-
vos.
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Figura 4. Poliangeitis granulomatosa (GPA).

En ecografía uno de los pacientes presentó hepa-
tomegalia. Se requirió biopsia de piel en ambos niños 
para confirmar el diagnóstico.

El tratamiento de inducción, en ambos pacientes 
fue metilprednisolona endovenosa (3 pulsos) y uno 
requirió ciclofosfamida endovenosa (6 pulsos). El tra-
tamiento de mantención en ambos pacientes fue pred-
nisona y azatioprina.

La evolución durante el periodo de estudio fue fa-
vorable en uno de los casos en el cual se logró suspen-
der el tratamiento inmunosupresor. El otro paciente 
evolucionó con recaídas cutáneas severas y polineuro-
patía periférica, continuando controles en reumatolo-
gía adultos.

Granulomatosis con poliangeítis (Granulomatosis 
de Wegener)

Esta vasculitis se presentó en 2 pacientes, uno de 
género masculino y otro femenino, cuya edad al diag-
nóstico fue de 13 y 14 años. El retraso en el diagnóstico 
fue de 21 y 150 días respectivamente.

La manifestación clínica en común fue la fatiga. El 
paciente 1 debutó con otitis media crónica, mastoidi-
tis, artralgias, cefalea severa, parálisis facial periférica, 
hipoacusia, uveítis anterior bilateral no granulomato-
sa y paquimeningitis. El paciente 2 debutó con baja de 
peso, fiebre, rinitis purulenta, dolor abdominal, shock 
séptico, polineuropatía con síndrome del VI par bila-
teral (estrabismo) y XII par unilateral (desviación de la 
lengua), ptosis palpebral derecha secundaria a pseudo 
absceso palpebral. 

El laboratorio de ambos pacientes mostró: anemia, 
aumento de VSG (120-87 mm/h) y PCR (77 mg/l VN < 
5), en uno de los casos se presentó leucocitosis y trom-
bocitosis, y en uno alteración en la función renal (hema-
turia microscópica y proteinuria en rango no nefrótico 
con IPC 1,17). Ambos pacientes tenían anticuerpos P-
ANCA por IFI positivos y ANCA MPO y PR3 negativos.

En las imágenes, en el paciente 1 se observó de-
rrame pleural, hepatomegalia, líquido libre intrape-
ritoneal, la resonancia magnética cerebral mostró es-
tenosis, infarto y trombosis de senos cavernosos, pan 
sinusitis y absceso subperióstico de órbita derecha. La 
biopsia de senos paranasales demostró inflamación 
crónica y fibrosis compatible con rinosinusitis y otitis 
crónica activa (figura 4).

Figura 3. Poliarteritis Nodosa.
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En el paciente 2 se observó líquido libre peritoneal 
y la angioresonancia cerebral mostró una paquimenin-
gitis. La biopsia de caja timpánica confirmó inflama-
ción crónica y fibrosis compatible con otitis crónica 
y la biopsia de meninges descartó causas infecciosas y 
neoplásicas.

La terapia de inducción consistió en: metilpred-
nisolona (3 pulsos) y ciclofosfamida endovenosa (6 
bolos) en ambos y Rituximab en un caso. La terapia 
de mantención fue prednisona asociado a azatioprina 
o metotrexato. Los dos pacientes presentaron buena 
evolución y actualmente se encuentran en remisión 
sin tratamiento con seguimiento en reumatología de 
adultos.

Poliangeítis microscópica 
La PAM se presentó en un caso de género femeni-

no. La edad del diagnóstico fue de 10 años. El retraso 
del diagnóstico fue de 30 días debido a que las mani-
festaciones clínicas iniciales sugirieron una vasculitis 
IgA: púrpura palpable (bulas), dolor abdominal, he-
matemesis, vómito, edema de extremidades inferiores 
y artralgias, hipertensión arterial requiriendo terapia 
con prednisona (figura 5). La biopsia de piel mostró 
vasculitis de pequeño vaso sin inmunofluorescencia. 
Evoluciona con compromiso renal con proteinuria en 
rango nefrótico, hematuria e hipertensión, la biopsia 
renal mostró glomerulonefritis proliferativa tipo IIIa 
con inmunofluorescencia directa para IgG e IgA (-), 
compatibles con micro poliangeítis, descartándose 
vasculitis por IgA.

En el laboratorio el ANCA P y C fueron negativos. 
Recibió tratamiento con pulsos de metilprednisolona 
y ciclofosfamida endovenosa por 3 meses y terapia de 

mantención con azatioprina. Suspendiendo corticoi-
des a los 4 meses.

No hubo mortalidad en el grupo total de pacientes 
durante el periodo de estudio.

Discusión

La información acerca de la incidencia y prevalen-
cia de las vasculitis primarias en niños es limitada y no 
encontramos datos nacionales disponibles de vasculitis 
en forma global. La vasculitis IgA fue la más prevalen-
te en nuestro estudio, seguida por la enfermedad de 
Kawasaki, similar a un estudio chino con 1.896 pacien-
tes pediátricos durante 14 años que reportó Vasculitis 
IgA 58%, EK 40% y resto de vasculitis 2%15.

Vasculitis IgA
Esta se presentó con mayor frecuencia en género 

femenino 54,8% similar a un estudio colombiano con 
61% y diferente a un estudio turco con 48,1%. La edad 
promedio de presentación en nuestra cohorte fue 6,9 
años similar a estudio mexicano de 6 años y algo me-
nor a estudio turco con 8,1 años8-10. Nuestro tiempo de 
retraso  del diagnóstico en promedio fue de 4,8 días. 
No encontramos otras publicaciones con este dato. El 
antecedente de factor gatillante (infección respiratoria) 
encontrado fue de 44% de casos, algo similar a estu-
dios colombiano y turco, con un 31% y 50% respecti-
vamente8,9. El compromiso articular observado fue de 
90,5% similar a estudio colombiano con 80% y ma-
yor a estudio turco con 55,6%8,9. El compromiso gas-
trointestinal fue de 66,7% similar a estudio chino con 
74,2% y mayor a estudio colombiano y turco con 33% 

Figura 5. Poliangeitis microscópica.
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y 37%8,9,11. El compromiso renal en nuestro estudio fue 
de 23,8% similar a estudio turco e italiano con 31,5 y 
28% respectivamente y se reporta un mayor compro-
miso renal en estudio chino en 54,2%9,11.

En nuestro seguimiento, no hubo casos de insufi-
ciencia renal crónica terminal, similar a estudio mexi-
cano que reporta solo 1 caso de 105 pacientes (0,95%). 
Esto sugiere que esta vasculitis tiene habitualmente un 
buen pronóstico renal12.

 El debut del compromiso renal en nuestro estu-
dio se presentó en los primeros 5 meses mientras que 
en un estudio turco la mayoría lo presentó durante el 
primer mes9. La elevación de los niveles IgA (69%) en 
nuestra cohorte, fue mayor a estudio turco (13%) y 
la elevación de ASO (37%), fue similar con 33,3%9,11. 
La biopsia renal de nuestros pacientes informó ne-
fropatía clase III, similar a estudio turco y mexicano 
que informó la misma nefropatía9,12. El tratamiento 
corticoidal en nuestro estudio fue 53,6%, principal-
mente por compromiso abdominal, y en un estudio 
italiano fue de 30%, principalmente por compromi-
so renal. El uso de inmunosupresores fue poco fre-
cuente11.

Enfermedad de Kawasaki
En nuestro estudio se observó una incidencia de 3,4 

casos nuevos/100.000 niños menores de 16 años/año, 
mucho menor que en otro registro chileno que inclu-
yó a 1.404 pacientes, con una incidencia de 8,4 casos14. 
Esta diferencia se podría explicar debido a que este re-
gistro incluyo también casos de la atención privada, en 
donde la incidencia de EK era mayor en comparación 
con la atención pública. La edad al diagnóstico de nues-
tro estudio fue de 3,4 años similar a estudio español de 
3,3 años y mayor a registro chileno y estudió chino en 
donde la edad fue 1 y 1,3 años respectivamente14-16. En 
relación con el género, el masculino tuvo mayor preva-
lencia en nuestro estudio (H/M) 1,5/1, similar a otros 
estudios14,15. Todos los pacientes recibieron inmunog-
lobulina endovenosa, a diferencia de un estudio chino 
que reportó su uso en solo 65 de 470 pacientes (13,8%) 
con EK incompleta, de los cuales 28 casos (5,9%) re-
quirieron un segundo ciclo de este fármaco15. No hubo 
letalidad en nuestro estudio al igual que el estudio chi-
no y con diferencia del registro chileno con 0,1% de 
letalidad14,15.

Edema hemorrágico del lactante
En nuestro estudio representó el 2,2% de las vas-

culitis y su edad de presentación fue en promedio 1,7 
años, datos similares a una serie brasileña que también 
reportó 3 casos, todos menores de 2 años, con púrpu-
ra y edema como síntomas comunes17. El compromiso 
renal en nuestro estudio se presentó en 1 de 3 casos 
(33,3%) con resolución a los 6 meses, se describe en 

un porcentaje más bajo en una serie italiana con un 
compromiso renal 2,8% y resolución espontánea en 
3 semanas en la mayoría de los casos, sin reportar re-
currencias18, esta diferencia se podría explicar ya que 
nuestro estudio tiene pocos casos. La asociación con 
gatillante infeccioso se encontró en 66% de nuestros 
pacientes comparado con 100% encontrado en serie 
brasileña17.

Poliarteritis nodosa
En nuestro estudio observamos una menor edad 

promedio al diagnóstico de 6 años que en estudio in-
dio con 15 casos, cuya edad fue de 8,6 años y el corea-
no con 9 casos con edad de 7,7 años. Con relación al 
retraso en el diagnóstico (14 días), el estudio coreano 
informó una mayor demora con un rango de 30 a 249 
días19,20. Las manifestaciones clínicas de nuestro estu-
dio son comparables con estudio indio en que el 100% 
de los casos presentaron fiebre prolongada, mialgias 
severas, lesiones de piel y 93% hipertensión arterial 
(HTA) y con un estudio coreano que reportó lesiones 
de piel en el 100% de los pacientes, fiebre 87,5%, ar-
tralgias 77,8% y compromiso renal (11,1%) con HTA 
y aumento de creatinina19,20. En relación con el labo-
ratorio se encuentran datos similares al nuestro, en el 
estudio indio que reportó leucocitosis 66,7%, trombo-
citosis 66,6% y elevación en PCR y VSG 100% y un 
estudio coreano que reportó leucocitosis 55,6%, trom-
bocitosis 66,7% y elevación de VSG 100%, PCR 77,8% 
y anemia 33,3%19,20.

La biopsia de piel se realizó en todos nuestros pa-
cientes. En el estudio indio se realizó biopsia de piel en 
todos sus pacientes y biopsia muscular en dos niños, 
con hallazgos compatibles con vasculitis necrotizante. 
En el estudio coreano la biopsia de piel se realizó en 
8 de 9 pacientes, describiendo hallazgos compatibles, 
estos resultados confirman la importancia de la biopsia 
en el diagnóstico6,19,20. Con respecto al tratamiento en 
nuestro estudio al igual que otros, este se ajustó a la 
gravedad del compromiso de órganos como por ejem-
plo en estudio indio, todos los pacientes recibieron 
corticoides y 2 de ellos metilprednisolona endovenosa. 
Los inmunosupresores utilizados en 10 pacientes fue-
ron: 7 ciclofosfamida y 3 azatioprina. En estudio co-
reano, todos los pacientes recibieron corticoides, en los 
casos leves dosis bajas de prednisona y los graves, dosis 
altas de metilprednisolona, ciclofosfamida y en algu-
nos casos Infliximab o gammaglobulina endovenosa. 
La terapia de mantención fue prednisona asociado a 
azatioprina, metotrexato o ciclosporina19,20.

Granulomatosis con Poliangeítis
Nuestro estudio mostró una incidencia de 0,16 ca-

sos nuevos/100.000 menores de 16 años y edad pro-
medio de diagnóstico de 13,5 años, con un retraso en 
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el diagnóstico de 2,8 meses. Un estudio multicéntrico 
italiano reportó datos muy similares con una inciden-
cia de 0,1, edad media 11,7 años y demora de diagnós-
tico de 4,2 meses. Las manifestaciones clínicas tienen 
mucha similitud, describiéndose: compromisos de vía 
aérea alta 91%, síntomas constitucionales 89%, siste-
ma respiratorio bajo 79% y sistema nervioso central 
14%21.

En nuestro estudio, ambos pacientes tenían pAN-
CA (+) por IFI, pero ANCA por ELISA negativos. En 
el mismo estudio italiano el ANCA por IFI fue positiva 
en el 82,7%, ANCA PR3: por ELISA (+) 67% y ANCA 
MPO (+) 26%. De lo anterior, podríamos inferir que el 
ANCA por IFI sería más sensible que por ELISA, pero 
ambas casuísticas son pequeñas21. El GPA se asocia tí-
picamente con la presencia cANCA, por IFI, dirigida 
contra la proteinasa 3 (PR3) en ELISA. Sin embargo, 
algunos pacientes son ANCA negativos, especialmente 
aquellos con formas de enfermedad limitada y esta des-
crito que algunos pacientes pueden ser positivos para 
pANCA, dirigido contra la mieloperoxidasa (MPO) en 
ELISA22.

Las biopsias varían según el órgano afectado y en 
nuestros pacientes se realizaron en senos paranasales, 
meninges y en la caja timpánica. En otro estudio chi-
leno de 3 pacientes, se realizó en uno biopsia renal y 
en otro órbita. En nuestros pacientes se indicó pulsos 
de metilprednisolona y ciclofosfamida en ambos y uno 
de ellos requirió rituximab. La terapia de mantención 
fue con azatioprina o metotrexato. Ambos pacientes 
presentaron una buena evolución. En otro estudio chi-
leno, todos recibieron corticoides endovenosos asocia-
do a ciclofosfamida, plasmaféresis y rituximab en dos 
casos. Como terapia de mantención en un caso se in-
dicó azatioprina y en 2 casos rituximab asociado a mi-
cofenolato o metotrexato. La evolución fue favorable 
en ambos pacientes, pero uno de ellos presentó hipo-
gammaglobulinemia persistente requiriendo gammag-
lobulina mensual. El tratamiento en ambos estudios 
fue similar23.

Poliangeítis microscópica
En nuestra cohorte se presentó un solo caso, de 

género femenino de 10 años. En un estudio serbio se 
reportan 7 pacientes (6 niñas y 1 niño), con una edad 
media de 12 años (7-15 años). El retraso en el diagnós-
tico en nuestro estudio fue 1 mes, menor que en estu-
dio serbio y chino con 6,7 y 4,5 meses respectivamente. 
Esto se podría explicar probablemente por la dificultad 
de acceso al especialista23,24.

Los anticuerpos ANCA de nuestro caso resultaron 
negativos. En la serie serbia y china todos los pacientes 
tenían pANCA positivo. En relación con estudio ana-
tomopatológico, en nuestro paciente se realizó biopsia 
de piel y renal. En la serie serbia y china, todos los pa-

cientes requirieron biopsia renal y en la china 4 de 10 
casos se repitieron. En relación con la terapia, en estu-
dio serbio, todos los pacientes recibieron metilpredni-
solona endovenosos y ciclofosfamida, seguido de cor-
ticoide oral. Cuatro experimentaron falla renal y dos 
progresaron a enfermedad renal terminal. En estudio 
chino, el 90% recibió pulsos de metilprednisolona ev, 
70% micofenolato, 40% ciclofosfamida ev y 10% leflu-
nomida. Se observan similitudes con nuestro estudio. 
No se reportó mortalidad en los 3 estudios descritos 
durante el periodo de estudio24,25.

Cabe destacar que las vasculitis ANCA son la Po-
liangeítis granulomatosa, Poliangeítis granulomatosa 
eosinofílica y Poliangeítis microscópica. Los anticuer-
pos ANCA son útiles para su diagnóstico, pero no está 
clara su utilidad en la evaluación de la actividad de la 
enfermedad. Sin embargo, los ANCA no siempre están 
presentes26. 

En conclusión, las vasculitis primarias pediátricas 
a pesar de ser una patología poco frecuente pueden ser 
potencialmente fatales por lo que es relevante diferen-
ciar las formas graves como PAN, GPA y PAM de las 
otras formas menos graves como Vasculitis IgA. El la-
boratorio, imágenes y biopsia son elementos esenciales 
para confirmar el diagnóstico. Su mejor conocimiento 
favorecerá el diagnóstico y tratamiento precoz, mejo-
rando así el pronóstico de estos niños y adolescentes. 
A nivel nacional existen escasas publicaciones acerca 
de estas patologías, de ahí la importancia de nuestro 
estudio. 
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