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Resumen

Introducción. La clasifi cación de las vasculitis primarias es difi cultosa y 
su prevalencia en la edad pediátrica, poco conocida.
Objetivo. Determinar la frecuencia, los datos epidemiológicos y las ca-
racterísticas clínicas de las vasculitis primarias en pacientes pediátricos 
entre mayo de 2000 y mayo de 2008.
Diseño. Estudio observacional, retrospectivo y descriptivo.
Materiales y métodos. Revisión de la base de datos de las historias clí-
nicas de vasculitis primarias en pacientes pediátricos de 0 a 16 años que 
cumplían los criterios de inclusión establecidos.
Resultados. Se encontraron 47 pacientes, 29 varones y 18 mujeres. 
La edad promedio de presentación fue de 4 años (rango: 7 meses a 13 
años). La vasculitis más frecuente fue la púrpura de Schönlein-Henoch, 
con 33 registros (70%), seguida por la enfermedad de Kawasaki 9 (19%), 
el edema agudo hemorrágico del lactante 3 (6%), la panarteritis nodosa 
cutánea 1 (2%) y el síndrome de Churg-Strauss 1 (2%). 
Conclusión. Las vasculitis primarias son poco frecuentes en la edad pe-
diátrica. La púrpura de Schönlein-Henoch fue la más frecuente en nues-
tra población. La enfermedad de Kawasaki fue la vasculitis de mayor 
morbilidad. El edema agudo hemorrágico del lactante se presentó en ni-
ños menores de 2 años, fue menos frecuente y con escasa morbilidad. 
Pudimos también detectar 2 casos de vasculitis menos frecuentes como 
la panarteritis nodosa cutánea y el síndrome de Churg-Strauss (Derma-
tol Argent 2009;15(6):411-419).
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Abstract

Introduction. The classifi cation of primary vasculitis is diffi  cult and the 
prevalence in childhood is unknown.
Objective. To determine the frequency, epidemiological data and the 
clinical features of the primary vasculitis in pediatric patients seen in our 
Hospital since May 2000 to may 2008. 
Design. Observational, retrospective and descriptive study.
Materials and methods. We reviewed the data base of medical records 
of the pediatric patients with primary vasculitis diagnose. We included pa-
tients from 0 to 16 years old that met the established inclusion criteria.
Results. Forty-seven patients were found, 29 were boys and 18 girls. The 
average age of onset was 4 years old (range: 7 months to 13 years old). The 
most frequent vasculitis was the Henoch Schönlein purpura with 33 cases 
(70%), followed by the Kawasaki disease with 9 patients (19%); the acute 
hemorrhagic edema of young children with 3 cases (6%) and the cutane-
ous polyarteritis nodosa and the Churg-Strauss syndrome with 1 case each. 
Conclusions. Primary vasculitis is not frequent in childhood. The He-
noch Schönlein purpura was the most frequent in our patients. The Ka-
wasaki disease was the vasculitis with major morbidity. The acute hem-
orrhagic edema of infancy was less frequent, showed less morbidity and 
presented in children younger of two years of age. We had also the op-
portunity to observed 2 cases of very low-frequency vasculitis such us 
cutaneous polyarteritis nodosa and Churg-Strauss syndrome (Dermatol 
Argent 2009;15(6):411-419).
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AT: Arteritis de Takayasu

AAT: Arteritis de la arteria temporal

EAHL: Edema agudo hemorrágico del lactante

EK: Enfermedad de Kawasaki

ESPN: European Society of Paediatric Nephrology

EULAR: European League against Rheumatism

GW: Granulomatosis de Wegener

ICD-9: Novena revisión de la Clasifi cación Internacional de Enfermedades

PAN: Panarteritis nodosa

PANC: Panarteritis nodosa cutánea

PReS: Paediatric Rheumatology European Society

PSH: Púrpura de Schönlein-Henoch

SChS: Síndrome de Churg-Strauss
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Introducción

El término vasculitis hace referencia a un amplio grupo de 
enfermedades clínicamente heterogéneas con un sustrato 
histológico común, la presencia de un infiltrado inflamato-
rio en el espesor de la pared de los vasos sanguíneos.1

Se reconocen como vasculitis idiopáticas o primarias aque-
llas en las que su evento desencadenante no ha sido identi-
ficado, y como vasculitis secundarias a las que ocurren en 
relación con factores determinados como infecciones, reac-
ciones alérgicas, efectos adversos a drogas y diversas neo-
plasias.2 Las formas primarias o idiopáticas corresponderían 
aproximadamente al 45-55% de los casos.3-5 Se han pro-
puesto diversas clasificaciones con el fin de unificar crite-
rios para su diagnóstico, aunque lograrlo tiene sus dificulta-
des, especialmente debido al desconocimiento de sus etio-
logías, la superposición de las manifestaciones clínicas en-
tre las diversas entidades y la ausencia de signos patogno-
mónicos o específicos para definir cada una de ellas.6-10 

En 1993, un grupo de expertos reunidos en Chapel-Hill 
(Carolina del Norte, EE.UU.) consensuó una clasifica-
ción con la intención de realizar una referencia unificado-
ra a nivel internacional, en la que se definen 10 tipos de 
vasculitis.11

Muchas vasculitis afectan tanto a adultos como a niños, por 
ejemplo la púrpura de Schönlein-Henoch (PSH) y las vas-
culitis secundarias. Pero algunas, como la enfermedad de 
Kawasaki (EK) y el edema agudo hemorrágico del lactante 
(EAHL), comprometen exclusivamente a los niños; otras, 
como la arteritis de la arteria temporal (AAT) no los afec-
tan; y otras, como la panarteritis nodosa (PAN) o la granu-
lomatosis de Wegener (GW), presentan características etio-
lógicas, clínicas y pronósticas diferentes en pediatría. 
En 2006, se convocó a la Liga Europea contra el Reumatismo 
(EULAR: European League against Rheumatism) a tra-
vés del grupo de trabajo en vasculitis de la Sociedad 
Europea de Reumatología Pediátrica (PReS: Paediatric 
Rheumatology European Society), con la colaboración de 
colegas del Colegio Americano de Reumatología (ACR: 
American College of Rheumatology) y la Sociedad Europea 
de Nefrología Pediátrica (ESPN: European Society of 
Paediatric Nephrology), cuyo objetivo fue establecer crite-
rios para la clasificación de vasculitis en pediatría: PSH, 
EK, PAN, GW y arteritis de Takayasu (AT).12 En este con-
senso no se evaluaron criterios para el síndrome de Churg-
Strauss (SChS) ni para el EAHL.
La incidencia y prevalencia de las vasculitis en la edad pe-
diátrica son poco conocidas, debido en parte al escaso nú-
mero de registros estadísticos. De acuerdo con los datos ob-
tenidos de algunos centros de referencia, oscilaría entre el 1 
y el 4% de las consultas en reumatología pediátrica.13,14 La 
piel es un órgano afectado con gran frecuencia ya sea desde 
el comienzo de la enfermedad o durante su evolución; sin 

embargo, hasta donde alcanza nuestro conocimiento, no 
existen estadísticas sobre esta patología realizadas en el ám-
bito de la dermatología pediátrica en nuestro país.
El objetivo de nuestro trabajo fue determinar la frecuen-
cia, las características epidemiológicas y los hallazgos clíni-
cos de las vasculitis primarias observadas en los pacientes en 
edad pediátrica que consultaron en nuestro hospital desde 
mayo de 2000 hasta mayo de 2008.

Material y métodos

Nuestro trabajo tiene un diseño observacional, descripti-
vo y retrospectivo. Se realizó a través de la revisión de los 
registros médicos de las historias clínicas de los pacientes 
con diagnóstico de vasculitis primarias según los códigos de 
diagnóstico de la base de datos de nuestro hospital (sistema 
PECTRA 2000).
El período de estudio estuvo comprendido entre el 1 de 
mayo de 2000 al 1 de mayo de 2008. Se consideró, como 
criterio de inclusión, el diagnóstico de vasculitis primaria 
en pacientes pediátricos (desde el nacimiento hasta los 16 
años). Para establecer este diagnóstico se utilizaron los cri-
terios diagnósticos del consenso EULAR/PReS12 para las 
entidades PSH, EK y panarteritis nodosa cutánea (PANC), 
los criterios diagnósticos de Chapel-Hill11 para SChS, y los 
datos clínico-epidemiológicos presentados con una fre-
cuencia mayor o igual al 80% de una revisión sistemática 
de 294 pacientes con diagnóstico de EAHL15 (Cuadro 1).
Las variables analizadas fueron la frecuencia de los distin-
tos tipos de vasculitis y la distribución por sexo y edad, en 
forma general y en particular, de cada una de las entidades: 
compromiso cutáneo, tipo de lesión y localización, biopsia 
cutánea, antecedente de cursar proceso infeccioso previo, 
tratamiento y evolución. Además se analizaron las siguien-
tes particularidades de cada una de ellas:
PSH: presencia de dolor abdominal, artritis o artralgia y su 
localización, compromiso renal definido por hematuria y/o 
proteinuria y/o alteración de la función renal. 
EK: presencia de fiebre persistente de por lo menos 5 días, 
adenopatía cervical, compromiso arterial coronario detec-
tado por ecocardiografía, compromiso de otro órgano. 
EAHL: estado general del paciente, compromiso de otro 
órgano. 
PANC: dosaje de anticuerpos antineutrófilos (ANCA); an-
tecedente previo de infección estreptocócica clínica o diag-
nosticada por datos de laboratorio (streptest y/o cultivo 
y/o elevación de anticuerpos antiestreptolisina O (ASTO) 
para un valor normal < 200 UI/ml); compromiso de otro 
órgano, mialgias o sensibilidad muscular; hipertensión ar-
terial según percentilos para edad y sexo, propuestos por la 
Sociedad Argentina de Pediatría; la presencia de mononeu-
ropatía o polineuropatía y dolor o sensibilidad testicular. 
SChS: antecedente personal de asma, eosinofilia, mono-



neuropatía o polineuropatía, infiltrados pulmonares fijos 
evaluados en estudios por imágenes (radiografía de tórax, 
tomografía computada). 
El análisis estadístico de los intervalos de confianza del 95% 
(IC95%) se realizó con VCCSTAT 0.12 versión beta 2002.

Resultados

De los 62 casos referidos como vasculitis primarias pediá-
tricas hallados según los códigos de la novena revisión de la 
Clasifi cación Internacional de Enfermedades (ICD-9), 47 pa-
cientes cumplieron con los criterios de inclusión (Cuadro 2). 
Veintinueve casos (62%; IC95%: 46-75%) correspon-
dieron al sexo masculino y 18 (38%; IC95%: 24-53%) al 
sexo femenino. La edad promedio de presentación fue de 4 
años, con un rango de 7 meses a 13 años. 
La vasculitis más frecuente fue la PSH con 33 registros 
(70%; IC95%: 55-82%). Le siguieron en orden de frecuen-

cia la EK con 9 casos (19%; IC95%: 9-33%), el EAHL con 3 
casos (6%; IC95%: 1-17%), y la PANC y el SChS con 1 caso 
(2%; IC95%: 0,1-11%) cada uno de ellos (Gráfico 1).

Púrpura de Schönlein-Henoch (Cuadro 3)
Se hallaron 47 casos de PSH, de los cuales 33 cumplieron 
con los criterios de inclusión. Diecinueve pacientes (58%) 
eran de sexo masculino y catorce (42%) de sexo femenino. 
La edad promedio de aparición fue a los 5 años, con un ran-
go de 2 a 12 años. Todos los casos presentaron púrpura pal-
pable que comprometió los miembros inferiores con la clá-
sica distribución en pantalón, aunque también en ocho ca-
sos se observaron lesiones purpúricas en miembros supe-
riores, en cuatro niños en tronco y en dos en cara (Fotos 
1 y 2). Un paciente presentó lesiones ampollares y necróti-
cas. Cuatro pacientes presentaron edema de cuero cabellu-
do, asociado a dolor en dos casos. Dos pacientes presenta-
ron edema escrotal. El 90% (30/33) presentó artritis o ar-
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CUADRO 1. CRITERIOS DIAGNÓSTICOS.

Púrpura de Schönlein Henoch12

Púrpura palpable en presencia de uno de los siguientes criterios:

• Dolor abdominal difuso

• Biopsia de piel con depósito predominante de IgA

• Artritis o artralgia (aguda, de cualquier articulación)

• Compromiso renal (hematuria y/o proteinuria)

Enfermedad de Kawasaki12

Fiebre persistente de por lo menos 5 días, además de cuatro de los siguien-

tes criterios:

• Cambios en extremidades periféricas o área perineal

• Exantema polimórfi co

• Inyección bilateral conjuntival

• Cambios en los labios y la cavidad oral

• Adenopatía cervical

En caso de compromiso coronario arterial (detectado por ecocardiograma) y 

fiebre, serían suficientes menos de 4 criterios (el número exacto de éstos se en-

cuentra en revisión). 

Panarteritis nodosa cutánea12

• Nódulos dolorosos y lesiones purpúricas sin compromiso sistémico

• Biopsia de piel con vasculitis necrotizante no granulomatosa

• Prueba negativa para anticuerpos antineutrófi los (ANCA)

• Asociación con el Streptococcus pyogenes β hemolítico del grupo A 

Edema agudo hemorrágico del lactante15

• Edad entre 6 y 24 meses

• Buen estado general sin compromiso sistémico, resolución sin secuelas

• Lesiones purpúricas en cocardas

• Edema de manos y pies

• Recuento de plaquetas normal (≥ 150000/mm3)

Síndrome de Churg-Strauss11

Cuatro o más de los siguientes criterios:

• Asma

• Biopsia de piel con extravasación de eosinófi los

• Neuropatía periférica (mono o polineuropatía)

• Eosinofi lia > 10%

• Sinusitis

• Infi ltrados pulmonares no fi jos en la radiografía de tórax

CUADRO 2. POBLACIÓN EN ESTUDIO.

Vasculitis n 
Edad 

promedio (rango)

Sexo

Varones Mujeres

PSH 33 5 años (2 - 12 años) 19 14

EK 9 23 meses (4 meses - 7 años) 5 4

EAHL 3 13 meses (7 - 23 meses) 2 1

PANC 1 11 años 1 -

SChS 1 13 años 1 -

Total 47 4 años (7 meses - 13 años) 28 19

CUADRO 3. PÚRPURA DE SCHÖNLEIN-HENOCH.

PSH n total = 33 Porcentaje

Púrpura palpable 33 100%

Artritis o artralgias 30 90%

Dolor abdominal 19 57%

Compromiso renal 8 24%

Antecedentes infecciosos 18 55%

Antecedentes de vacunas 3 9%

Internación 12 36%

Corticoides 11 33%

SChS (1 caso)

PANC (1 caso)

EAHL (3 casos)

EK (9 casos)

PSH (33 casos)

2% 2%

6%

70%

19%

Gráfi co 1. Distribución por tipo de vasculitis incluidas.
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tralgia: 22/30 en los tobillos, 10/30 en las rodillas, 5/30 de manos y 
muñecas, y menor cantidad de compromiso en otras articulaciones 
como las de los pies, los codos y región vertebral. El compromiso ab-
dominal estuvo presente en el 57% (19/33) de los pacientes, y el dolor 
abdominal fue el síntoma más frecuente. Por este dolor a 7 pacientes 

se les realizaron ecografías abdominales; ningu-
no de ellos presentó evidencia de oclusión o san-
grado intestinal. El 24% presentó compromiso re-
nal, uno macrohematuria, cuatro microhematuria 
y tres proteinuria; ninguno de ellos presentó insu-
ficiencia funcional. Hasta la fecha no hemos de-
tectado compromiso a largo plazo de este órgano. 
De los 21 pacientes en los que se obtuvieron regis-
tros de tensión arterial, sólo tres presentaron hi-
pertensión de acuerdo con el percentilo corres-
pondiente;16 todos ellos resolvieron el cuadro du-
rante la evolución de la enfermedad. Se realizaron 
biopsias de piel a seis pacientes, y en todas ellas el 
diagnóstico histopatológico fue de vasculitis leu-
cocitoclástica. Sólo dos fueron estudiados con in-
munofluorescencia directa, con resultado positivo 
para depósito de inmunoglobulina tipo A.
Dieciocho pacientes (55%) presentaron el ante-
cedente de un cuadro infeccioso previo: 14 cur-
saban un cuadro infeccioso de vías aéreas, 3 de 
los cuales correspondieron a una faringitis con 
aislamiento de Streptococcus pyogenes β hemolíti-
co grupo A en el cultivo de fauces, y 3 pacientes 
padecían neumonía, dos de ellos con IgM posi-
tiva para Mycoplasma pneumoniae. Además, tres 
pacientes refirieron el antecedente de una vacu-
nación reciente. Un paciente presentó una in-
fección urinaria con aislamiento de Escherichia 
coli. Quince pacientes fueron estudiados con el 
Streptest, con resultado positivo en 6 casos. El 
36% (12/33) de los pacientes requirió interna-
ción; las causas más frecuentes fueron la necesi-
dad de tratamiento intravenoso, el seguimiento 
del compromiso renal y el control del dolor ab-
dominal y articular. El resto fue controlado de 
forma ambulatoria. Once pacientes recibieron 
tratamiento sistémico con meprednisona, el res-
to evolucionó favorablemente sólo con reposo y 
antiinflamatorios no esteroides.

Enfermedad de Kawasaki (Cuadro 4)
Encontramos 10 casos de EK, entre los cuales 
nueve cumplieron con los criterios de inclusión. 
La edad promedio de aparición fue de 23 meses, 
con un rango entre los 4 meses y 7 años. Con res-
pecto al sexo, no hubo diferencias significativas 
(5 varones y 4 mujeres). En todos ellos la fiebre 
tuvo más de cinco días de evolución, y se descar-
tó su origen infeccioso. Seis casos (66%) presen-
taron cambios en las extremidades distales, 3 con 
edema de manos y pies, uno asociado a eritema, 
2 con descamación palmo-plantar y otro con do-
lor y eritema en esa misma localización. Sólo un 

Fotos 1 y 2. Púrpura de Shönlein Henoch: púrpura palpable en miembros inferiores con distribución en pantalón.
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caso presentó descamación del área perineal. En 
7 pacientes (78%) se observó exantema, en 4 ni-
ños fue de tipo morbiliforme, en 2 máculo-pa-
puloso y en 1 polimorfo (Foto 3). Un caso pre-
sentó eritema alrededor de la cicatriz de la vacu-
nación de BCG. Siete pacientes (78%) tuvieron 
manifestaciones clínicas en labios y mucosa bu-
cal. En los labios, las manifestaciones más fre-
cuentes fueron el eritema y las fisuras labiales, y 
también se observaron vesículas y descamación. 
En la mucosa bucal, 4 casos presentaron enan-
tema y 2, erosiones. En 8 casos (89%) se obser-
vó inyección conjuntival bilateral con el respeto 
del área pericorneal característico y se palparon 
adenopatías cervicales. Todos fueron evaluados 
con ecocardiograma Doppler color, y las imáge-
nes mostraron aneurismas de la arteria corona-
ria izquierda en 6 (66%) niños, en 2 de ellos aso-
ciados a compromiso miocárdico y uno también 
a pericarditis. En este último también se obser-
vó dilatación de las arterias subclavias y hume-
rales. Con respecto a los resultados del laborato-
rio, en el momento del diagnóstico todos los pa-
cientes presentaron eritrosedimentación acelera-
da, 7 de ellos leucocitosis, asociada a tromboci-
tosis en tres de los casos.
Todos recibieron gammaglobulina intravenosa 
2 g/kg/dosis y ácido acetilsalicílico 80-100 mg/
kg/día. Seis respondieron a la primera dosis, dos 
pacientes necesitaron una segunda dosis y uno 
requirió una tercera aplicación. De los 6 pacien-
tes con aneurismas, 4 resolvieron totalmente lue-
go del tratamiento con gammaglobulina y 2 pre-
sentaron mejoría sin resolución completa de las 
dilataciones arteriales hasta la fecha de este in-

forme. Entre las complicaciones reversibles, un paciente presentó hi-
pertensión arterial y otro compromiso ocular, que resolvieron con la 
administración de gammaglobulina; y dentro de las irreversibles, se 
observó, en un paciente, necrosis del miembro afectado por la vascu-
litis, que obligó a su amputación, y suboclusión intestinal, que requi-
rió colectomía parcial (Foto 4).

Edema agudo hemorrágico del lactante

Fueron encontrados tres casos de EAHL que cumplían todos los cri-
terios de inclusión. Las edades, en el momento del diagnóstico, eran 

Foto 3. Enfermedad de Kawasaki: exantema maculopapuloso.

CUADRO 4. ENFERMEDAD DE KAWASAKI.

Caso Edad Fiebre Exantema Compromiso cardíaco Afectación distal IC Labios y mucosas AC

1 36 m + Morbiliforme - Dolor, eritema palmo plantar - Eritema y fi sura labial, descamación perianal -

2 12 m +
Eritematoso 

y papuloso

Miocárdico 

Aneurisma CI
Descamación palmo-plantar + Eritema de labios

+

3 24 m + Morbiliforme - Descamación palmo-plantar + Descamación y fi sura labial, erosiones bucales +

4 84 m + - Aneurisma CI - + No +

5 12 m +
Eritematoso 

y papuloso

Aneurisma 

CI y CD

Edema y eritema 

de manos y pies 
+

Eritema labial

enantema, erosiones
+

6 4 m + Morbiliforme

Aneurisma CI y CD* 

Miocarditis 

Pericarditis 

Derrame pericárdico

- + No -

7 4 m + Eritematoso
Aneurisma CI 

Coronaria 
Edema de manos y pies -

Eritema labial 

Enantema 
-

8 24 m + Polimorfo - Edema de manos y pies + Vesículas y fi suras labiales, enantema +

9 10 m + Eritema Aneurisma CI - + Enantema +

E: edad. m: meses. F+: fi ebre con más de 5 días de evolución. IC: inyección conjuntival. AC: adenopatías cervicales. CI: coronaria izquierda. CD: coronaria derecha.

* Asociación a dilatación de arterias subclavias y humerales.
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de 7, 11 y 23 meses. Dos de sexo masculino y uno 
femenino. Dos casos presentaban antecedentes 
de cuadro de vías aéreas superiores y otro de va-
cunación reciente. Todos se presentaron en buen 
estado general, con lesiones purpúricas en cocar-
das, equimosis a predominio de cara y miembros, 
y edema de manos y pies (Foto 5). Dos de ellos 
mostraban el típico compromiso de pabellones 
auriculares (Foto 6). Sólo uno presentó púrpura 
en la mucosa bucal. En un caso se hallaron peque-
ñas adenopatías cervicales e inguinales. Un pa-
ciente presentaba fiebre en el momento del diag-
nóstico y ningún niño padeció compromiso sisté-
mico. En todos los casos se encontró leucocitosis 
y en dos de ellos aumento de la eritrosedimenta-
ción. Todos los pacientes recibieron tratamiento 
a demanda con paracetamol, evolucionando con 
resolución de las lesiones sin secuelas cutáneas ni 
sistémicas.

Panarteritis nodosa cutánea 

Se registró un caso con diagnóstico de PANC, se 
trató de un paciente de sexo masculino, de once 
años, que cumplió con los criterios diagnósti-
cos para esta patología. Clínicamente presentaba 
múltiples nódulos eritematosos y dolorosos loca-
lizados en miembros superiores, y otros eritema-
to-purpúricos en planta del pie izquierdo y tobillo 
derecho, asociados a artralgias de muñecas y ar-
tritis de tobillos (Foto 7). No se evidenciaron li-
vedo reticular ni ulceraciones. Tampoco presentó 
mialgias, hipertensión arterial sistémica, neuropa-
tía, ni dolor o sensibilidad testicular. El dosaje de 
anticuerpos antineutrófilos resultó negativo. No 
se encontró faringitis y tanto el streptest como el 
cultivo de fauces fueron negativos; sin embargo, 
se detectó un dosaje de ASTO elevado, de 1250 
UI/ml. La serología para hepatitis B fue negativa. 
La biopsia de piel confirmó la presencia de vascu-
litis de pequeños vasos dermohipodérmicos y de 
arterias de pequeño calibre. El tratamiento instau-
rado consistió en reposo, antiinflamatorios no es-
teroideos, meprednisona 60 mg/día y penicilina 
profiláctica. Evolucionó favorablemente sin reci-
divas hasta el momento.

Síndrome de Churg-Strauss

Un paciente de sexo masculino, de trece años re-
unió los criterios diagnósticos para el diagnóstico 
de síndrome de Churg-Strauss. Tenía, como an-
tecedentes relevantes, el diagnóstico reciente de 
síndrome de Klinefelter y asma de difícil mane-
jo. Se presentó con lesiones purpúricas palpables 

en miembros inferiores, mialgias y polineuropatía sensitiva y motora 
(Foto 8). 
En el laboratorio se constató eosinofilia del 24% (2.160/mm3), eri-
trosedimentación elevada de 52 mm/h, factor reumatoideo positivo 
1/8.192 UI/ml y ANCA-P positivos con valor de 1/160 UI/ml. En la 
radiografía de tórax y senos paranasales no se observaron alteraciones. 
En la biopsia de piel se observó una vasculitis leucocitoclástica de pe-
queños y medianos vasos acompañada por infiltración eosinofílica. La 

Foto 4. Enfermedad de Kawasaki: necrosis del miembro inferior derecho secundaria a vasculitis.

Foto 5. Edema agudo hemorrágico del lactante: lesiones purpúricas en cocardas de miembro superior 

derecho y edema de mano homolateral.
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inmunofluorescencia directa fue negativa. Además, se realizaron biop-
sias de riñón y nervio periférico, en las que se constató su compromiso.
Recibió tratamiento con metilprednisolona en tres pulsos de 500 mg/
día/dosis y luego azatioprina 50 mg/día por cinco días, con escasa res-
puesta, por lo que se indicó ciclofosfamida 750 mg/día en pulsos, evo-
lucionando favorablemente. Actualmente no presenta lesiones activas 
en piel, su función renal es normal y han mejorado notablemente los 
síntomas neurológicos. 

Discusión

Las vasculitis son poco frecuentes durante la edad pe-
diátrica. Un trabajo realizado en el Reino Unido en 
el año 2002 muestra una incidencia anual global es-
timada de vasculitis primaria en los niños menores de 
diecisiete años de edad de 20,4/100.000, y de ellas la 
PSH es la más prevalente.17 Si bien no podemos refe-
rir datos de incidencia en nuestra población, tenien-
do en cuenta que el promedio de consultas mensua-
les realizadas por la Sección Dermatología pediátrica 
de nuestro hospital en el período 2007-2008 fue de 
1.400 consultas y que el total de vasculitis primarias 
fue de 47 en el período de 8 años estudiados, pode-
mos inferir que la incidencia es baja. Al igual que en el 
resto de las publicaciones, la PSH fue la vasculitis ob-
servada con mayor frecuencia en nuestra población.18

La PSH afecta principalmente al grupo etario en-
tre cuatro y siete años. El 50% de los casos ocurre en 
niños menores de cinco años y el 75% en menores 
de diez.19 Estos datos coinciden con los hallados en 
nuestro trabajo.
El 55% de nuestros pacientes cursaba un cuadro in-
feccioso al momento de diagnóstico. Entre los agen-
tes etiológicos encontramos con mayor frecuencia 
el Streptococcus β hemolítico, referido en múltiples 
publicaciones.20

Cabe mencionar que se hallaron 47 casos de PSH re-
feridos en las historias clínicas, pero sólo 33 cumplie-
ron los criterios diagnósticos del EULAR/PReS; es 
decir, el 30% se sobrediagnosticó. Esta situación ya se 
ha visto en otras publicaciones sobre PSH.21 Creemos 
que ello estaría dado por el uso aislado de púrpura no 
trombocitopénica como único criterio diagnóstico 
para PSH en niños siguiendo los criterios propuestos 
por el ACR y tomados por la clasifi cación de Chapel-
Hil.10-11,22 Esto implicaría un seguimiento innecesa-
rio de los pacientes por la posibilidad de la compli-
cación renal que presentan los pacientes con PSH. El 
20-40% de los pacientes con PSH tienen síntomas re-
nales, que se presentan, en el 90% de los casos, dentro 
del mes de aparición del cuadro. En aquellos pacientes 
con hematuria y proteinuria leve la evolución en ge-
neral es buena, mientras que en menos del 5% de los 
casos, luego de un seguimiento de diez a veinticinco 
años, se observará enfermedad renal terminal. Los que 
presentan síndrome nefrítico o nefrótico tienen peor 
pronóstico.23-25 En nuestro trabajo hemos encontrado 
similar proporción de pacientes con alteraciones rena-
les (24%); sin embargo, no registramos pacientes que 
presentaran morbilidad a largo plazo, aunque debe te-
nerse en cuenta que el tiempo de seguimiento hasta el 
momento ha sido menor. 

Foto 6. Edema aguo hemorrágico del lactante: lesión eritematopurpúrica de pabellón auricular izquierdo.

Foto 7. Síndrome de Churg-Strauss: pápulas purpúricas en miembros inferiores.
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En cuanto a la EK, los datos encontrados encontrados fueron similares a los de 
otras publicaciones nacionales e internacionales.26-30 Debido a la ausencia de 
una prueba diagnóstica específi ca, a la difi cultad de diferenciarla de otras en-
fermedades infecciosas o mediadas por toxinas bacterianas y a la gran cantidad 
de manifestaciones cutáneo-mucosas, al dermatólogo le cabe un rol importan-
te en el diagnóstico temprano de esta entidad, que permitirá instaurar un trata-
miento precoz y evitar así las secuelas cardíacas y de otros órganos.30-33

El 66% de nuestros pacientes presentaron aneurismas de las arterias 
coronarias y, con menor frecuencia, miocarditis y pericarditis. Estas ci-
fras coinciden con las referidas en la literatura.34 Utilizando el score de 
Takahashi,35 la mitad de nuestros pacientes presentaron ciertas carac-
terísticas clínicas como fiebre persistente, trombocitosis, edad menor 
de un año y sexo masculino, que permitieron predecir un riesgo eleva-
do. Un estudio realizado por Juan y cols. reafirma estos factores como 
predictores de riesgo cardíaco y les agrega el retraso en el diagnósti-
co.33 Todos nuestros pacientes con edades de un año o menos (cinco 
casos) presentaron compromiso cardíaco, uno con morbilidad en otros 
órganos. La respuesta de nuestros pacientes al tratamiento convencio-
nal de la EK con inmunoglobulina intravenosa y aspirina fue muy bue-
na, con una resolución total de los aneurismas coronarios en cuatro ca-
sos y parcial en dos. Ninguno de ellos recibió corticoides como trata-
miento asociado.36 
El 80% de los casos de EAHL comunicados ocurrieron en niños en-
tre 6 y 24 meses.37 Las edades de nuestros pacientes se encontraban 
entre dicho rango. También es característico del EAHL el buen esta-
do general de los niños al momento del diagnóstico y el antecedente 
de un cuadro febril en el 45% de los casos. El compromiso desapare-
ce sin dejar secuelas entre los 2 y los 60 días de evolución, con una me-
dia de 10 días.15,38 Así, también, se comportaron nuestros tres pacien-
tes. Creemos que no hemos registrado todos los casos de EAHL, ya 
que habitualmente su frecuencia es tres o cuatro veces menor que la de 
PSH y en nuestra casuística es mucho menor que este valor de referen-
cia.39 Aunque de menor frecuencia, la PANC y el SChS son diagnós-
ticos diferenciales que nos debemos plantear ante un paciente pediá-
trico con púrpura palpable; en este trabajo se describe un caso de cada 
uno de ellos con sus manifestaciones clínico histológicas clásicas.40-46

Para concluir, si bien las vasculitis en edad pediátrica 
son poco frecuentes, en todas ellas es esencial la in-
tervención del dermatólogo para arribar al diagnós-
tico, dado que dentro de los criterios diagnósticos el 
compromiso cutáneo reviste gran importancia; para 
defi nir a la PSH es mandatorio la presencia de púr-
pura palpable y en la EK tres de los criterios diagnós-
ticos son dermatológicos. Sin embargo, no siempre 
los dermatólogos somos llamados a participar en el 
diagnóstico y tratamiento de estos pacientes. 
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