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Titulo: Poliarteritis nodosa sistémica y cutanea en pediatria - Estudio descriptivo de
dos hospitales de Medellin, Colombia. 2010 a 2019

Resumen

Objetivo: Caracterizar pacientes pediatricos con Poliarteritis nodosa (PAN), atendidos en
dos hospitales de Medellin.

Metodologia: Estudio descriptivo retrospectivo de pacientes menores de 18 afios con
diagndstico de PAN sistémica (PANS) y PAN cutanea (PANC) atendidos entre 2010 y 2019.
Se describieron las manifestaciones clinicas, estudios de laboratorio y tratamiento recibido.
Resultados: Se incluyeron 19 pacientes, relacion hombre/mujer de 1.38:1. La Mediana de
edad al diagndstico fue 10 afios (3-17) y del tiempo de seguimiento: 15 meses (0-105). Las
manifestaciones mas frecuentes fueron nddulos subcutaneos (84.2%), fiebre (57.9%),
artralgias (57.9%) y dolor en pantorrillas (52.6%). Los pacientes con PANS presentaron mas
pérdida de peso y hemoglobina mas baja. Cinco pacientes cursaron con Ulceras (26.3%)
cuatro con PANC; dos presentaron necrosis lingual (10.5%) y dos necrosis digital (10.5%)
todos con PANC. El promedio de la PCR fue de 10.2 mg/dl (0.33-45.3) y de la
eritrosedimentacion fue de 74 mm/hora (15-127 mm/hora). En las imagenes se evidenciaron
hallazgos como realce meningeo difuso, aneurismas intrahepaticos y mesentéricos, entre
otros. Todos recibieron esteroides sistémicos. Ninguno fallecio.

Conclusion: En esta serie la PAN fue mas comun en nifios en edad escolar. La PANC fue
méas frecuente que la PANS. Las manifestaciones mas descritas fueron los ndodulos
subcutaneos, las mialgias, la fiebre, las artralgias y el dolor en pantorrillas. Aunque se ha

considerado la PANC como una enfermedad benigna, estos pacientes pueden requerir



tratamiento con glucocorticoides e inmunosupresores. Se necesitan estudios prospectivos

para evaluar a largo plazo la evolucion, el prondstico y las complicaciones de la enfermedad.
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Title: Childhood systemic and cutaneous polyarteritis nodosa — descriptive study of

two centers from Medellin, Colombia. 2010-2019

Abstract:

Aim: To characterize patients of two centers from Medellin - Colombia who were diagnosed
with childhood polyarteritis nodosa (PAN)

Methods: A descriptive study was conducted using retrospective data. Patients under 18
years old classified as PAN (cutaneous CPAN and systemic SPAN), between 2010 and 2019
were included. Variables related to clinical characteristics, laboratory parameters, and
treatment were described.

Results: Nineteen patients were included. Female/male ratio was 1:38:1. The median age at
diagnosis was ten years (3-17), and the median follow-up period was 15 months (0-105). The
most common clinical characteristics were subcutaneous nodules (84.2%), fever (57.9%),
arthralgias (57.9%), and calf pain (52.6%). SPAN patients had more frequent weight loss and
lower hemoglobin. Five patients had ulcers (26.3%), four of them with CPAN; two patients
had lingual necrosis (10.5%), and two digital necrosis (10.5%), all of them also with CPAN.
CRP mean was 10.2 mg/dl (0.33-45.3) and mean erythrocyte sedimentation rate (ESR) was
74 mm/h (15-127 mm/h). Meningeal enhancing, intrahepatic, and mesenteric aneurism,
among others, were reported in diagnostic images. All patients required treatment with
systemic glucocorticoid. None of the patients died during the follow-up period.
Conclusions: In this pediatric series from Medellin-Colombia, PAN was more common in
boys of school age. CPAN was more frequent than SPAN. The clinical characteristics most
reported were subcutaneous nodules, myalgias, arthralgias, and calf pain. Although CPAN

has been considered a benign disease, these patients may require systemic glucocorticoid and



immunosuppressive therapy. Long term prospective studies must be done to evaluate follow-

up, outcome, and complications of childhood PAN.
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Introduccién

La Poliarteritis nodosa (PAN) es una vasculitis primaria que afecta predominantemente vasos
de mediano calibre; su incidencia aproximada es hasta de 1.6 casos por un millon de
habitantes y la prevalencia es de 31 casos por millon de habitantes (1). Aunque hay escasos
datos sobre la epidemiologia de esta enfermedad en la poblacion pediatrica, en un estudio
realizado en Suecia, se encontrd una incidencia de 0.7 por millén de nifios/afio (2), siendo
reconocida en algunas series como la tercera vasculitis mas frecuente en la edad pediatrica
después de la vasculitis IgA y la Enfermedad de Kawasaki (3), mientras que otra la ubica en
cuarto lugar despues de las vasculitis asociadas a ANCA(2). Esta enfermedad se describe
con menor frecuencia en los nifios en comparacion con la poblacion adulta debido, entre
otros a la vacunacion contra Hepatitis B(4); adicionalmente en los ultimos afios los avances
en la genética y la biologia molecular, han permitido la distincion de esta enfermedad de
algunas vasculitis secundarias y trastornos monogenicos similares(5). En cuanto al rango

etario afecta mas a nifios de 9 +/- 3.6 afios, sin distincion de sexo (6).

La presentacion clinica de esta enfermedad es variable, debido a la ubicuidad de vasos
sanguineos potencialmente afectados(7). En los nifios, la enfermedad se expresa
principalmente por afeccion cutanea, osteomuscular, gastrointestinal y renal(8). Desde las
primeras descripciones de casos, se identifico lo que se considerd una “forma mas limitada y
benigna” de la enfermedad (9), con manifestaciones cutaneas asociadas a fiebre, neuropatia
y hallazgos musculo-esqueléticos; en contraposicion a la forma sistémica, de peor prondstico,
en la cual pueden encontrarse adicionalmente manifestaciones gastrointestinales, renales,
cardiacos, de sistema nervioso central, entre otros. Esta forma “mas limitada”, conocida

como PAN cutanea (PANC), ha sido objeto de una interesante polémica, que pudiera



resumirse en dos posturas: los autores que consideran que la PANC corresponde a un estadio
de la forma sistémica y los que sefialan que se trata de una enfermedad vascular diferente,
“con un curso crénico, prolongado y benigno que no compromete nunca de forma grave la
vida del paciente” (10).

No existen estudios especificos sobre PAN pediatrica en nuestro medio. Este es un estudio
descriptivo cuyo objetivo principal es caracterizar pacientes menores de 18 afios con
poliarteritis nodosa (PANC y PAN sistémica -PANS), atendidos en dos centros hospitalarios

de cuarto nivel de la ciudad de Medellin de 2010 a 2019.

Pacientes y Métodos

Estudio descriptivo retrospectivo, llevado a cabo en dos hospitales de alta complejidad de
Medellin. Se incluyeron pacientes menores de 18 afios atendidos entre enero de 2010 y
diciembre de 2019, con diagnostico de PANS acorde a los criterios de clasificacion
EULAR/PRINTO/PreS(11) y PANC conforme a la definicion empirica EULAR/PReS (12).
En relacién a la definicion de PANC no se considerd que la presencia de neuropatia periférica
en la zona de la piel afectada, excluyera a los pacientes de esta categoria, acorde a lo
reportado en otros trabajos (13). Se excluyeron individuos con infecciones coexistentes y

aquellos con historia clinica incompleta.

Se revisaron las historias clinicas con énfasis en variables demogréficas, clinicas, ayudas
diagnosticas y tratamiento; se recopil6 ademas informacidn relacionada con manifestaciones
clinicas y estado de vacunacién. Se compilaron resultados de examenes de laboratorio como
hemograma, proteina C reactiva (PCR), eritrosedimentacion (VSG), funcidn renal, creatina

fosfoquinasa, citoquimico de orina, proteinas en orina de 24 horas, perfil de marcadores



serolégicos de hepatitis B, VIH (ELISA), ANCA (medidos por inmunofluorescencia y/o
ELISA) y crioglobulinas. Se solicitaron y revisaron los informes de las biopsias. Se registré
el informe de los estudios imagenoldgicos, como angiotomografia, angioresonancia y
angiografia. Se calculé el puntaje de actividad de vasculitis pediatrica (PVAS), el cual es una
modificacion del puntaje de Birmingham de actividad de las vasculitis sistémicas (BVASV.3)
(14). Los datos extraidos fueron recopilados en una base de datos elaborada y ajustada por el
Grupo de Vasculitis de la Universidad de Antioquia. Las variables cuantitativas se expresaron
como medianas; las variables cualitativas, como porcentajes (15). La informacion se analizé
mediante el paquete estadistico PASW Statistics version 18 (16).

El protocolo fue avalado los comités de ética e investigacion de ambas instituciones

participantes, que lo aprobaron y avalaron en el primer semestre de 2018.

Resultados

Se incluyeron inicialmente 20 pacientes, de los cuales se excluyd uno con tuberculosis
coexistente por considerarse que no se trataba de una vasculitis primaria, sino que existia una
relacion de causalidad entre la infeccion y la vasculitis, por lo que finalmente se incluyeron
19 pacientes.

En la tabla 1 se presentan las principales caracteristicas demogréaficas y las manifestaciones
mas frecuentes identificadas en toda la cohorte. En total fueron 19 pacientes con PAN, 11 de
sexo masculino y ocho de sexo femenino, con una relacion 1.38/1. La mediana de la edad al
diagndstico fue de 10 afios (rango de 3-17 afios). A diez pacientes se les hizo diagnostico de
novo, mientras nueve correspondieron a recaida. El periodo de seguimiento promedio fue de

15 meses (rango de 0-105 meses). Once nifios presentaron PANC (58%) y ocho nifios PANS



(42%). Toda la poblacion incluida tenia antecedente de vacunacion contra Hepatitis B. Ocho
pacientes eran de la ciudad de Medellin y el resto provenian de otros municipios.

Las manifestaciones clinicas mas comunes fueron nédulos subcutaneos, fiebre, artralgias y
dolor en pantorrillas. Con respecto a otras manifestaciones sistémicas, las méas frecuentes
fueron dolor abdominal, hipertension arterial y compromiso del sistema nervioso central. En
la tabla 2 se muestran caracteristicas demograficas y manifestaciones constitucionales,
cuténeas y osteomusculares, segun el tipo de presentacion clinica, sistémica o cutanea. En el
subgrupo de PANS se resalta que el tiempo de seguimiento fue menor en relacion a los
pacientes del grupo PANC (12 vs 17 meses), la pérdida de peso se report6 con mayor
frecuencia en los pacientes con PANS (50% vs 36.4% en el subgrupo PANC) al igual que las
artralgias (62.5% vs 54.4% en el subgrupo PANC). En el subgrupo de PANC los pacientes
fueron de menor edad y fueron mas comunes las mialgias generalizadas y la presencia de
artritis en comparacion con la PANS (Ver tabla 2). Diez pacientes con PANC (90%)
presentaron nodulos subcutaneos en contraposicion al grupo de PANS donde se reportd en
seis pacientes (75%), cinco pacientes presentaron purpura (45.5%) en contraposicion a un
paciente con PANS (12.5%). Igualmente, dos pacientes con PANC presentaron necrosis
digital, dos necrosis lingual y en cuatro se documentaron Ulceras, dos las tenian ubicadas en
la region lingual, uno en las piernas y otro en el paladar y el pene. Tres pacientes, todos del

grupo de PANC presentaron edema en extremidades.

Para toda la muestra la mediana de la hemoglobina fue 11.7 g/dL (rango de 6.7-15.3), de las
plaquetas fue 420.000/mm3 (rango de 155.00-913.000) y de los leucocitos de 13.000 (rango
de 5.300-48.100). La mediana de la proteina C reactiva (PCR) fue de 10.2 mg/dL (rango de

0.33-45.3 mg/dL) y de la velocidad de sedimentacién globular (VSG) fue de 74 mm/hora



(rango de 15-127 mm/hora). En la tabla 2 se presentan los valores de las pruebas de
laboratorio segun el tipo de presentacion clinica; las cifras de hemoglobina fueron méas bajas
en el grupo de PANS, mientras en el subgrupo de PANC el valor de plaquetas, leucocitos

PCR y VSG fueron mas altos.

A quince individuos les hicieron iméagenes diagndsticas (arteriografia, angiotomografia o
angioresonancia). En ocho de ellos los informes fueron reportados dentro de limites
normales. Se identificaron aneurismas en la arteria carétida externa izquierda en uno de los
pacientes. Otra paciente presentd estenosis del segmento proximal de la arteria vertebral
derecha y aneurismas intrahepaticos, intrarrenales y mesentéricos. Una nifia cursé con infarto
focal del tercio medio del rifién izquierdo. Un nifio presentd realce meningeo difuso,
demostrado por angioresonancia ademas de miositis en ambas piernas, cintura escapular y
perineuritis tibial en resonancia magnética muscular. En un caso se reportd fistula arterio-
portal en el segmento VI del l16bulo hepético derecho. En 16 pacientes se tomo biopsia de
piel, en dos, biopsia muscular y a uno, biopsia de la arteria temporal izquierda. En todos los

pacientes el informe de la biopsia fue compatible con PAN.

Con respecto al tratamiento, todos los nifios recibieron prednisolona. En el grupo de PAN
sistémica, tres pacientes recibieron metotrexate y otros tres pacientes recibieron
ciclofosfamida. En el grupo de PAN cutanea, seis pacientes recibieron metotrexate y uno
recibio ciclofosfamida; la indicacién en este ultimo fue el antecedente de multiples recaidas.

Todos los pacientes mejoraron con el tratamiento y ninguno fallecio.



Discusion

La PAN es infrecuente en la poblacidn pediatrica. Este estudio mostro que los pacientes con
PAN pediatrica de Medellin presentaron caracteristicas clinicas similares a las descritas en
otras series; adicionalmente se pudo evidenciar que aunque se suele considerar que la PAN
cuténea tiene un curso mas benigno (10), en esta descripcion los nifios con PANC presentaron
lesiones graves en piel y manifestaciones clinicas que los llevaron a requerir esteroides

sistémicos e inmunosupresores adicionales.

En este estudio la mediana de la edad de presentacion de la enfermedad fue de 10 +/- 4 afios,
lo cual coincide con revisiones de la literatura que sefialan que se presenta especialmente
entre los 9 y 11 afios (17); ademas, se encontro que fue ligeramente mas frecuente en varones

con una relacion de 1.38:1, lo cual coincide con otras series de casos publicadas (7,9).

La PANC fue la presentacion clinica predominante, reportada en el 58% de los pacientes, lo
cual difiere de los estudios de Jelusic (18), Falcini (19) y Ozen (6), en los que se documento
con mayor frecuencia la forma sistémica, similar a lo reportado en series de casos de
pacientes adultos, en quienes priman manifestaciones neurolégicas, gastrointestinales(20) e
hipertension arterial(21). Sin embargo, dadas las dificultades para clasificar a los pacientes
con PANC debido a la falta de consenso sobre su definicidn y caracteristicas, no se descarta

la presencia de subregistro.

Las manifestaciones clinicas mas cominmente detectadas en nuestro estudio fueron los
nodulos subcutaneos, la fiebre, las artralgias y el dolor en las pantorrillas. Estos hallazgos

son similares a los encontrados en la literatura. Una serie de casos publicada en 2013, en



Londres, en la que se incluyeron 69 nifios con PAN, evidencié que las manifestaciones
clinicas mas frecuentes fueron las lesiones cutaneas (88%), la fiebre (87%) y las mialgias
(83%) (8). Un estudio de corte transversal realizado en Croacia, cuya poblacion fue de 12
nifios con PAN, encontré con mayor frecuencia manifestaciones como lesiones cutaneas
(90%) vy artralgias/artritis (60%) (18). Por otra parte, Falcini y colaboradores, en un estudio
de cohorte publicado en Italia en 2014, a partir del seguimiento de 52 pacientes con la
condicion, documenté en el 80% de los casos sintomas constitucionales, musculo

esqueléticos y cutaneos (19).

Acerca de las manifestaciones cutaneas se destaca que dos pacientes presentaron necrosis
digital, dos necrosis lingual y cinco cursaron con lesiones ulcerativas, especialmente en la
region lingual y palatina, resaltando que todos presentaban necrosis y cuatro de los cinco
pacientes con reporte de ulceras correspondias a PANC, adicionalmente todos los pacientes
con PANC de esta investigacion requirieron uso de esteroides sistémicos y en algunos casos
de inmunosupresion adicional; hallazgos que ilustran el espectro de presentacion de la
PANC, la cual al menos en esta serie de pacientes dista del concepto de enfermedad benigna.
Mondal y colaboradores, describieron hallazgos similares a la presente investigacion,
reportando nueve pacientes con ulceracion y gangrena periférica y uno con necrosis lingual,
pero se trata de pacientes clasificados como PAN sistémica (22). En la serie de Shirai y
colaboradores (23) se compararon las caracteristicas clinicas de pacientes adultos con PANC
“leve”, PANC grave tipo “ulceroso”, PAN grave tipo “neuritis” y PAN sistémica,
encontrando que los pacientes con PAN sistémica presentaban reactantes de fase aguda mas
elevados, diferente a lo encontrado en esta serie. En la serie multicéntrica de Ozen,

previamente citada, se encontr6 que tanto en el grupo de PAN sistémica como en el de PAN



cutanea los sintomas constitucionales, las lesiones cutaneas y la fiebre fueron las
manifestaciones mas comunes, predominando en el primer grupo los sintomas
constitucionales (95%) y en el segundo grupo las lesiones cutaneas (95%) (6); similar a lo
encontrado en el presente estudio, donde si bien la fiebre se presentd en ambos grupos, en el
subgrupo PAN sistémica fue méas frecuente la pérdida de peso, las cifras de hemoglobina
fueron més bajas y el puntaje de PVAS fue mas alto, mientras que las diversas

manifestaciones cutaneas se describieron més en el en el grupo PANC.

Con respecto a las manifestaciones extracutaneas, las méas frecuentes fueron dolor abdominal,
hipertension arterial y afeccion del sistema nervioso central. Se reportaron, ademas, dos
pacientes con pericarditis, dos con derrame pleural y dos con uveitis. Estos resultados fueron
similares a los descritos por Ozen y colaboradores en una serie multicéntrica de 110 pacientes
con poliarteritis nodosa juvenil, publicada en 2004, especificamente en el subgrupo de 63
nifios con presentacion sistémica, en quienes se encontré que 43% presentaron hipertension
arterial, una tercera parte, compromiso del sistema nervioso central, 11% enfermedad
pulmonar y 14%, afectacion cardiaca (6). Un estudio de cohorte en Italia, mencionado con
anterioridad, documenté afeccion neuroldgica y renal en un tercio de los pacientes (19). Con
relacion a las manifestaciones cardiovasculares, en 1997 se publicé un estudio realizado en
un hospital pediatrico de Ankara, en 15 nifios con PAN sistémica, en quienes se evidencio
compromiso cardiovascular en 67% de la poblacion. Los hallazgos mas comunes fueron
reduccion del volumen ventricular sistélico izquierdo y regurgitacion valvular tricuspidea o
mitral. No se documento isquemia miocardica en ningin caso y no se establecié correlacion

entre la enfermedad y los signos encontrados (24).



Si bien la angiografia es una importante herramienta para el diagndstico de los pacientes con
PAN, otros métodos diagndsticos no invasivos han surgido como una excelente alternativa
en el estudio de esta vasculitis en poblacion pediatrica (25). En la presente investigacion la
realizacion de angioresonancia permitié reconocer realce meningeo difuso en un paciente,
manifestacion que puede encontrarse en el contexto del compromiso del sistema nervioso
central en PAN (26,27). Adicionalmente se encontrd evidencia de miositis en miembros
inferiores en dos pacientes a quienes se realizdé RNM muscular; los hallazgos de
hiperintensidades difusas o parcheadas, se han reconocido en los Ultimos afios como
evidencia de afeccion muscular en el contexto de esta vasculitis, en ocasiones pudiéndose

asociar a periostitis (28)

Aunque es reconocida la frecuencia de aneurismas intrarrenales en el contexto de PAN,
también se ha descrito en las series pediatricas la afeccion intrahepética y mesentérica (29),
hallazgos que fueron identificados en un paciente de esta investigacion. lgualmente se
reportaron cambios vasculares ‘“no aneurismaticos” como estenosis del segmento proximal
de la vertebral e infarto focal del tercio medio del rifidén izquierdo. De acuerdo a lo enunciado
en la literatura, la identificacion de hallazgos no aneurismaticos en la angiografia aumenta la
sensibilidad para el diagndstico del 43 al 89% aunque disminuye la especificidad del 69 al

50% segun lo encontrado en la serie de Brogan (29).

El estudio histopatoldégico mostr6 un excelente rendimiento en esta investigacion, siendo
sugestivas de vasculitis necrosante todas la biopsias de piel, musculo y nervio que fueron
tomadas a los pacientes incluidos, lo cual es mas alto que lo reportado en algunas series (30),

sin embargo es necesario tener presente que los criterios EULAR/PRINTO/PreS (11), fueron



utilizados como criterios de inclusion en la presente investigacion, los cuales consideran
como mandatorio la presencia de anormalidades angiograficas o evidencia de vasculitis

necrosante en arterias de mediano o pequefio calibre en el estudio histopatoldgico.

Se observé compromiso de la arteria temporal en uno de los pacientes, evidenciado en la
biopsia. En pacientes menores de 50 afos la arteritis temporal es extremadamente rara. A
diferencia de individuos mayores en quienes predomina la arteritis de células gigantes, en
pacientes jovenes se destacan como principales causas la arteritis eosinofilica (conocida
como arteritis temporal juvenil), vasculitis sistémicas (como PAN o Granulomatosis
eosinofilica con poliangitis) y vasculitis no eosinofilica similar a la arteritis de células
gigantes clasica (31). ElI compromiso de arterias temporales es inusual en PAN. Bert y
colaboradores reportaron un caso de una nifia de 9 afios con ceguera monocular, arteritis
temporal (confirmada por angiografia y biopsia), asociada a aneurismas innumerables

mesentericos y renales, y elevacidn de reactantes de fase aguda (32).

En el presente estudio no hubo mortalidad asociada a la enfermedad, en consonancia con
otros reportes de la literatura, sin embargo, no se descarta que el hallazgo de nula mortalidad
se explique a partir del corto tiempo de seguimiento debido a que en otras investigaciones

con seguimientos a mas largo plazo, se ha encontrado mortalidad entre el 3.8 - 4,7% (8,19,33)

Las limitaciones de este estudio fueron el reducido nimero de pacientes incluidos, secundario
a la baja frecuencia de presentacion de la enfermedad. Hubo sesgo de referencia,
considerando que se seleccionaron pacientes de centros de cuarto nivel de atencion, a los

cuales no son remitidos pacientes con manifestaciones leves, captados por instituciones de



primer o segundo nivel. También hubo un sesgo de informacion, debido a que ésta era
obtenida de forma retrospectiva a partir de historias clinicas del médico tratante al momento
de la evaluacién clinica, la cual no era estandarizada y en algunos casos podia estar

incompleta.

En conclusion, el estudio mostrd que en la ciudad de Medellin la PAN se presenta mas en
etapa escolar, con predominio en el sexo masculino. La PANC fue mas frecuente que la
PANS. Las manifestaciones mas comunes fueron los nddulos subcuténeos, las mialgias, la
fiebre, las artralgias y el dolor en pantorrillas. Aunque tradicionalmente se ha considerado la
PANC como una enfermedad benigna, todos los pacientes requirieron tratamiento con
glucocorticoides y en su mayoria también inmunusupresion adicional. Se requieren estudios
prospectivos para evaluar a largo plazo la evolucidn, el prondstico y las complicaciones de

la enfermedad.
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Tabla 1. Caracteristicas demograficas y clinicas

Caracteristica

| Total n=19 (100%)

Informacién demogréfica

Edad (afos) 11 (3-17)
Edad al diagnostico (afios) 10 (3-17)
Tiempo de seguimiento (meses) 15 (0-105)
Sexo masculino 57.9
Sexo femenino 42.1
Sintomas constitucionales

Fiebre 11 (57.9)
Pérdida de peso 8 (42.1)
Fatiga 7 (36.8)
Manifestaciones musculoesqueléticas

Mialgias generalizadas 6 (31.5)
Dolor en pantorrillas 10 (52.6)
Artralgias 11 (57.9)
Artritis 8 (42.1)
Manifestaciones cutaneas

Nodulos subcutaneos 16 (84.2)
PUrpura 6 (31.6)
Livedo reticularis 1(5.3)
Necrosis cutanea 1(5.3)
Necrosis lingual 2 (10.5)
Necrosis digital 2 (10.5)
Ulcera bucal 4(21.1)
Ulcera periférica 1(5.3)
Manifestaciones neurologicas

Mononeuritis 1(5.3)
Polineuropatia 1(5.3)
Compromiso de sistema nervioso central 3(15.7)
Compromiso de pares craneales 2 (10.5)
Manifestaciones gastrointestinales

Dolor abdominal 6 (31.5)
Colecistitis 1(5.3)
Edema periférico 3 (15.8)
Compromiso cardiaco

Hipertension arterial 4 (21)
Pericarditis 2 (10.5)
Compromiso pulmonar

Derrame pleural | 2 (10.5)
Compromiso ocular

Uveitis 2 (10.5)
PVAS* (puntos) 7 (2-27)

“PVAS (Puntaje de actividad de vasculitis pediatrica)




Tabla 2. Manifestaciones clinicas segun el tipo de presentacion clinica

Tipo de PAN

Manifestaciones Sistémica n=8(%) | Cutanea n=11(%)
clinicas
Tiempo de seguimiento 12 (0-60) 17 (0-105)
(meses, mediana)
Edad al diagndstico 11 (3-17) 9 (5-16)
(afos, mediana)
PVAS (puntos) 11 (3-27) 7 (4-13)
Fiebre 5 (62.5) 6 (54.5)
Pérdida de peso 4 (50) 4 (36.4)
Mialgias generalizadas 2 (25) 4 (36.4)
Dolor en pantorrillas 4 (50) 6 (54.5)
Artralgias 5 (62.5) 6 (54.5)
Artritis 3 (37.5) 5 (45.5)
Nodulos subcutaneos 6 (75%) 10 (90)
Parpura 1(12.5) 5 (45.5)
Livedo reticularis 1(12.5) 0
Edema 0 3(27.3)
Necrosis cutanea 0 1(9.1)
Necrosis lingual 0 2 (18.2)
Necrosis digital 0 2 (18.2)
Ulcera de piel ylo 1(12.5) 4 (36.4)
mucosas
Polineuropatia 0 1(9.1)
Mononeuritis 0 1(9.1)

Exémenes de laboratorio
Hemoglobina (g/dL) 9.4 (6.7-14.7) 12.3 (9.8-15.5)
Plaguetas/mm?3 (x 10%) 369 (155-913) 487 (283-833)
Leucocitos/mm3 (x 10°) 9.2 (5.3-44.5) 14.8 (7.13-48.1)
PCR* (mg/dL) 10.2 (0.58-37.6) 11.46 (0.33-45.3)
VSG+ (mm/hora) 66 (15-127) 80 (20-120)

*PCR: Proteina C Reactiva T Velocidad de Sedimentacion Globular



