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orgánica1. Las vasculitis sistémicas son enfermedades 
complejas, heterogéneas y potencialmente mortales, 
objeto de considerable investigación básica y clínica2-3.

INTRoDUCCIóN

 El término vasculitis se refiere a varias enfermedades 
que involucran inflamación de los vasos sanguíneos 
con posterior destrucción de tejido y/o insuficiencia 
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RESUMEN

La Poliarteritis Nodosa (PAN) se define como la arteritis necrotizante de arterias de me-
diano y pequeño calibre, sin glomerulonefritis o vasculitis en arteriolas, capilares o vénu-
las, y sin asociación a anticuerpos anti-citoplasma de neutrófilos (ANCA). La PAN es más 
frecuente en adultos, con igual presentación en ambos sexos. Se presenta el caso de un 
niño de 13 años de edad, con fiebre prolongada, artralgias, miositis, edema de miembros 
inferiores, lesiones petequiales y equimóticas generalizadas, trombosis venosa profunda 
en pierna izquierda, isquemia con posterior necrosis del dedo pulgar izquierdo, con diag 
nóstico de PAN sistémica; recibió tratamiento con corticoides, IGIv y ciclofosfamida, con 
mejoría clínica y posterior alta. El segundo caso corresponde a un varón de 9 años de 
edad, con cuadro de fiebre, dolor abdominal, náuseas, vómitos, nódulos palpables y pe-
tequias en miembros inferiores y superiores, livedo reticularis en miembros inferiores, artri- 
tis en tobillos, con diagnóstico de PANc, habiendo recibido solamente corticoides, con 
excelente evolución.

Systemic and cutaneous polyarteritis nodosa in children. Case series 

AbSTRACT

Polyarteritis Nodosa (PAN) is defined as necrotizing arteritis of medium or small arteries 
without glomerulonephritis or vasculitis in arterioles, capillaries, or venules, and not asso-
ciated with antineutrophil cytoplasmic antibodies (ANCA). PAN is more frequent in adults, 
with the same presentation in both genders. We present the case of a 13-year-old boy with 
prolonged fever, arthralgias, myositis, lower limb edema, generalized petechial and ecchy-
motic lesions, deep vein thrombosis in the left leg, ischemia with subsequent necrosis of 
the left thumb, with diagnosis of systemic PAN; He received treatment with corticosteroids, 
IvIG and cyclophosphamide, with clinical improvement. The second case corresponds to a 
9-year-old male, with acute fever, abdominal pain, nausea, vomiting, palpable nodules and 
petechiae in the lower and upper limbs, livedo reticularis in the lower limbs, with diagnosis 
of PANc, having received only corticoids, with excellent evolution.
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milares a los de otras vasculitis sistémicas e incluyan 
complejos inmunes, complementos, posiblemente au-
toanticuerpos, moléculas de adhesión celular, citoqui-
nas, factores de crecimiento, quimiocinas, neutrófilos y 
células T6.

 En 1990, el Colegio Americano de Reumatología 
(ACR) propuso criterios de clasificación para pacientes 
con vasculitis en adultos. Para cumplir con los criterios 
ACR para PAN se requieren la presencia de al menos 3 
criterios sobre 10 en total (sensibilidad 82.2%, especi-
ficidad 86.6%)7-8.

 Por ende, la Conferencia de Consenso Internacio-
nal de Chapel Hill (CHCC) de 1994 y 2012, redefinió 
y estandarizó la nomenclatura de diferentes tipos de 
vasculitis, además de aclarar las definiciones de en-
fermedades (diferencias entre PAN y Poliangitis mi-
croscópica), cambios hacia el uso de descripciones 
fisiopatológicas en lugar de epónimos e inclusión de 
otros tipos de vasculitis como vasculitis de un solo ór-
gano, vasculitis asociada con enfermedad sistémica o 
asociadas a una causa subyacente8-9. Sin embargo, el 
CHCC, es un sistema de nomenclatura y no un sistema 
de clasificación, representando un consenso de exper-
tos en lugar de estar basado en datos1,9. Así, definen a 
la PAN como la arteritis necrotizante de arterias de me-

 Las vasculitis sistémicas son trastornos multisistémi-
cos de los vasos sanguíneos, definidos por el tamaño del 
vaso que afectan predominantemente, es decir, el tama-
ño de los vasos pequeños, medianos o grandes, o varia- 
ble; puntos últimos en los que han basado tradicional- 
mente su clasificación1,2.

 La etiología de todos los trastornos de vasculitis es 
esquiva. La vasculitis sistémica se divide en dos ca-
tegorías principales: síndrome de vasculitis primaria y 
síndrome de vasculitis secundaria. El primero es un tipo 
de vasculitis causada por la inflamación de los vasos 
sanguíneos, mientras que el último es inducido por las 
afecciones subyacentes, que incluyen la enfermedad 
del tejido conectivo, los tumores, la infección y la aler-
gia a medicamentos4. Las características clínico-pato-
lógicas de la vasculitis secundaria y su respuesta tera-
péutica pueden ser morfológicamente indistinguibles 
de las de las vasculitis sistémicas primarias y están 
determinadas en gran medida por el sitio, el tamaño, 
la extensión y la naturaleza de los vasos sanguíneos 
afectados5.

 Las vasculitis de arterias de tamaño mediano in-
cluyen la poliarteritis nodosa (PAN), PAN cutánea 
(PANc) y la enfermedad de Kawasaki. Parece probable 
que los procesos inmunológicos involucrados sean si-

Tabla 1  Criterios finales de clasificación para Poliarteritis nodosa infantil (EULAR / PRINTO / PRES).

Histopatología: 
Evidencia de vasculitis necrotizante en arterias de mediano o pequeño tamaño.

Anomalías angiográficas: 
Angiografía que demuestra aneurismas,
estenosis u oclusión de arterias de mediano o pequeño tamaño, no debido a Displasia fibromuscular u otras causas no inflamatorias. 
La angiografía convencional es la modalidad de imagen preferida.

Histopatología o anomalías angiográficas (obligatorio), además de uno de los cinco criterios siguientes:

Compromiso cutáneo

Mialgia o miositis

Hipertensión

Neuropatía periférica

Compromiso renal

Livedo reticularis: patrón reticular violáceo por lo general distribuido irregularmente el tejido 
subcutáneo, a menudo más importante con enfriamiento. 
Nódulos en la piel: nódulos subcutáneos sensibles. 
Infartos superficiales de la piel: úlceras superficiales de la piel (piel y tejido celular subcutáneo) 
u otros cambios isquémicos menores (infartos del lecho ungueal, hemorragias o necrosis digitales).
Infartos profundos de la piel: úlceras profundas de la piel (tejido celular subcutáneo y estructuras 
más profundas); Necrosis/gangrena de falange digital u otros tejidos periféricos (nariz y orejas).

Dolor muscular o inflamación muscular

Presión arterial sistólica/diastólica mayor que el percentil 95 para la estatura.

Neuropatía periférica sensorial: neuropatía con pérdida de sensibilidad con distribución en guantes o calcetines.
Neuritis motora: mono/múltiple neuritis motora de nervios periféricos.

Proteinuria: >0,3gr/24hs, o >30mmol/mg de albúmina en orina/creatinina en orina en una muestra de la mañana.
Hematuria o cilindros hemáticos: > 5 hematíes/campo de alta potencia o cilindros hemáticos en el sedimento 
urinario o ≥ 2 + en tira reactiva.
Deterioro de la función renal: Tasa de Filtrado Glomerular (fórmula de Schwartz) <50% de lo normal.

Ankara 2008 clasificación definición: κ de 0,92 (IC 95%: 0,86 a 0,98).



54Z. Morel et al. / Rev. parag. reumatol. 2018;4(2):52-57

arteritis nodosa infantil en base a: 1. Oclusión de ar-
terias medianas y biopsia con vasculitis necrotizante, 
2. Compromiso cutáneo (infartos), 3. Miositis. Se inició 
tratamiento con corticoides, IGIv y ciclofosfamida, con 
mejoría clínica.

Caso Clínico 2:
 Masculino de 9 años de edad, previamente sano, 
con cuadro de fiebre, dolor abdominal, náuseas y vó-
mitos de 4 días de evolución, además de lesiones en 
piel de tipo nódulos palpables y petequias en miemb-
ros inferiores y superiores. Ingresa taquicárdico, con 
artritis en tobillos, livedo reticularis en miembros infe-
riores y lesiones descritas anteriormente. Laboratorio 
GB: 22.000/mm3, N: 89%, linfo 6%, Plt.: 200.000, Hb: 
11,7gr%, Hto: 33%, PCR: + 102mg/L, vSG: 40mm, TP: 
79%, INR: 1,13, TTPA: 36 seg, Fibrinógeno: 795, GPT: 
39, GOT: 39, FA: 180, CK total: 38, LDH: 419, ASTO 
neg, ANA: negativo, AntiDNA: negativo, ANCA-c neg, 
ANCA-p neg, C3: 150 normal, C4: 21 normal, Hepatitis 

diano y pequeño calibre, sin glomerulonefritis o vascu-
litis en arteriolas, capilares o vénulas, y sin asociación 
a anticuerpos anti-citoplasma de neutrófilos (ANCA)8.

 Los criterios de clasificación ACR de 1990 para las 
vasculitis sistémicas no incluían niños ni adolescen-
tes, motivo por el cual en 2005, el grupo de trabajo 
de vasculitis de la Sociedad Europea de Reumatolo-
gía Pediátrica (PRES) propuso nuevos criterios de cla-
sificación, respaldados por la Liga Europea contra el 
Reumatismo (EuLAR), basados en una revisión de la li-
teratura y un consenso de expertos, validados posterior- 
mente con los mismos y la Organización Internacional 
de Ensayos de Reumatología Pediátrica (PRINTO), que 
culminó en la Conferencia de Consenso de Ankara de 
200810-11. Los nuevos criterios de clasificación para Po-
liarteritis Nodosa infantil se describen en la tabla 110-12.

 Si bien el diagnóstico se basa en datos clínicos, son 
necesarios estudios anatomopatológicos o de imagen 
para demostrar la presencia de vasculitis.

La PAN es una vasculitis poco frecuente, por lo que 
presentamos dos casos en niños, uno como PAN sisté-
mica y otro como PANc.

Caso Clínico 1:
Masculino de 13 años de edad, previamente sano, acu-
de por historia de una semana de evolución de fiebre, 
artralgias y mialgias, además de edema de miembros 
inferiores, más lesiones petequiales generalizadas. 
Ingresa delicado, taquicárdico, taquipneico, pálido, 
afebril, con mucosas secas, con lesiones equimóticas 
generalizadas, edema (Godet ++) en MMII izquierdo, 
tenso, normotérmico, pulso pedio izquierdo disminuido 
(Figura 1). Se plantea sepsis de foco cutáneo e inicia 
amplia cobertura antibiótica, además se sospecha de 
trombosis venosa Profunda, con EcoDoppler de MMII 
que informa presencia de signos indirectos de trom-
bosis venosa Profunda en poplíteo y gemelar izquier-
do por lo que inicia Heparina de Bajo Peso Molecu-
lar. Al 6to día de internación presenta isquemia a nivel 
de dedo pulgar izquierdo (Figura 2) por lo que inicia 
tratamiento con Pentoxifilina. Se realiza laboratorio 
GB: 12.990/mm3, N: 80%, Plt.: 256.000, Hb: 9,6gr%, 
Hto: 29%, PCR: + 96mg/L, vSG: 80mm, TP: 65%, INR: 
1,65, TTPA: 32, Fibrinógeno: 565, Dimero D menor a 
5, GPT: 159, GOT: 126, FA: 514, CK total: 1.378, LDH: 
775, Aldolasa: 19,00 (vR hasta 7.5), Alb: 2,9, urea 30, 
creatinina 0.8, orina simple normal, ASTO neg, ANA: 
negativo, AntiDNA: negativo, C3: 242 normal, C4: 40.7 
normal, perfil inmunológico normal, Hepatitis A, B y C 
negativos; Biopsia de lesiones en piel: informa vasculi-
tis Leucocitoclástica + Trombosis en arteriolas. PAMO 
normal; Por tanto, se cataloga como un caso de Poli-

Figura 1  Edema de miembro superior derecho evidenciado clínicamen-
te y por Radiografía.

Figura 2  Primer dedo de mano izquierdo con importante isquemia.
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adultos. Algunos estudios sugieren que la PAN juvenil 
presenta un curso más benigno, dado por mayor afec-
tación cutánea y renal, que la PAN de inicio en edad 
adulta, con mayor compromiso neurológico, del siste-
ma gastrointestinal y cardiovascular14,19,21. Además de 
la forma idiopática sistémica (PAN idiopática genera-
lizada), existen otras 2 variantes clínicas aceptadas, la 
PAN cutánea y la PAN asociada al virus de la hepatitis 
B (vHB); variantes clínicas que conllevan implicaciones 
terapéuticas específicas. La PAN asociado al VHB pro-
duce más frecuentemente neuropatía periférica e hiper-
tensión y menos frecuentemente lesiones cutáneas22 .
En nuestros casos, no hallamos relación con virus de 
hepatitis, y en ambos casos fue muy importante el com-
promiso de la piel.

 De ser posible debe realizarse de los sitios sin-
tomáticos y optar por los menos invasivos. En la histo-
patología de la PAN se puede observar: necrosis fibri- 
noide de arterias de mediano y pequeño calibre con 
una repuesta inflamatoria marcada alrededor de los va-
sos, compatible con el caso 1. La histología de la PAN 
cutánea revela la presencia de vasculitis leucocitoclás- 
tica en las arterias de pequeño y mediano tamaño de 
la dermis profunda e hipodermis, también compatible 
con el caso 26,7,16,20.

 La angiografía visceral está indicada cuando no se 
puede obtener biopsia, y cuando existe hay compromi-
so renal, abdominal o cardíaco. Se pueden encontrar 
microaneurismas saculares o fusiformes, lesiones es-
tenóticas16. También se pueden utilizar técnicas menos 
invasivas pero menos específicas como la angio tomo-
grafía o angio resonancia.

 Antes de iniciar el tratamiento es muy importante de-
finir la severidad de la enfermedad, casos leves: que 
impliquen síntomas constitucionales, artritis, anemia, 
lesiones en piel pueden tratarse en principio solo con 
corticoides y casos moderados a severos con compro-
miso renal, neurológico, gastrointestinal o isquemia de 
extremidades es necesario asociar otro inmunosupre- 
sor, generalmente ciclofosfamida23.

 En PAN asociada a virus de hepatitis b o c debe 
considerarse el tratamiento antiviral, y si hay manifesta-
ciones graves de vasculitis se podrían utilizar ciclos 
cortos de inmunosupresores o recambio plasmático24.

 En los casos de PAN cutánea asociada a infección 
por estreptococo beta hemolítico del grupo A se reco-
mienda profilaxis prolongada con penicilina25.
 
 En el manejo de infarto de extremidades, primero 
deben descartarse otras entidades como infecciones, 

A, B y C negativos, orina simple normal. Biopsia de le-
siones en piel: informa vasculitis Leucocitoclástica en 
arterias de pequeño calibre, sin Trombosis y sin depó-
sitos de IgA. Diagnóstico: Poliarteritis nodosa cutánea 
en base a: 1. Livedo reticularis y nódulos en piel. 2.vas-
culitis leucocitoclástica en arterias de pequeño calibre. 
Se inició tratamiento solamente con corticoides, con 
excelente respuesta.

DISCUSIóN

La PAN tiene una incidencia de 4-16 casos por millón, 
y una prevalencia 31 casos por millón13-14. Se presen-
ta con mayor frecuencia en población asiática15. Los 
casos de PAN asociados a hepatitis B son menos del 
5% en países desarrollados16. Tanto la PAN sistémica 
como la cutánea son más frecuentes en adultos. Datos 
de incidencia y prevalencia en niños son más escasos 
debido a la rareza de la enfermedad en esta edad15. El 
pico de incidencia en niños es entre 9-10 años17, y en 
los adultos 40-50 años18. En general afecta a ambos 
sexos por igual19. La mortalidad global de la PAN en la 
niñez oscila entre 0-43% debido generalmente a afecta-
ción gastrointestinal17. Otras causas de mortalidad son 
insuficiencia renal, isquemia cerebral. La mortalidad 
es mayor en el adulto que en el niño14 y sin tratamien-
to la enfermedad tiene mal pronóstico. No contamos 
con registros a nivel nacional.

 Las vasculitis sistémicas son entidades con carac-
terísticas clínicas pleomórficas, y la PAN no está excen-
ta de dicha definición. Se caracteriza por un síndrome 
vasculítico debido a oclusión vascular de diferentes 
órganos: riñón, sistema nervioso central y periférico, 
aparato digestivo, miocardio, músculo, vísceras y piel, 
pudiendo variar de una forma en apariencia limitada a 
una falla visceral fulminante. Generalmente no afecta al 
pulmón20. Se sospecha PAN en un paciente con fiebre 
persistente, pérdida de peso, dolores músculoesque-
léticos, sin causa sistémica aparente; isquemia inexpli-
cable en el sistema nervioso central o corazón, datos 
de abdomen agudo; hipertensión arterial con presen-
cia de sedimento urinario (no causa glomerulonefritis); 
neuropatía periférica (hipoacusia neurosensorial, mo-
noneuritis múltiple son frecuentes) y afección cutánea; 
la orquitis es el síntoma más característico de la enfer-
medad3,13,16,20. En el primer caso descrito, encontramos 
fiebre prolongada, lesiones en piel, isquemia en dedo 
con posterior amputación, y miositis; sin embargo, en 
el segundo caso, lo más llamativo fue la afección cutá-
nea.

 La frecuencia de manifestación en diferentes órga-
nos y sistemas depende de su presentación en niños o 
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otras vasculitis ANCA +, y luego iniciar dosis altas de 
corticoesteroides, vasodilatadores como bloquean-
tes de canales de calcio, nitroglicerina tópica, etc. En 
cuanto al uso de sildenafil y pentoxifilina existe menos 
evidencia con relación a su uso en los niños y más bien 
en adultos. Para el tratamiento de la hipertensión en 
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vertidora de angiotensina (IECA) pero se recomienda 
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un aumento reemplazar los IECA por antagonista de 
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fiebre persistente, pérdida de peso, dolores músculoes- 
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arterial, alteración en el sedimento urinario, neuropatía 
periférica, orquitis y afección cutánea. La presunción 
obliga a la realización de estudios de laboratorios am-
pliados, biopsias e imágenes vasculares, a fin de diag-
nosticar y tratar tempranamente.
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