e

*-\F\-l
Q{r paediatric
) . . rheumatology
] o auropaan
X E society

www.printo.it/pediatric-rheumatology/ES_GL/intro

Vasculite sistémica primaria xuvenil rara
Version de 2016

1. QUE E A VASCULITE?

1.1 En que consiste?

O termo vasculite significa inflamacién das paredes dos vasos
sanguineos e inclie un amplo grupo de enfermidades. O chamarlle
«primaria» implica que o vaso sanguineo sexa a diana principal da
enfermidade, sen outra enfermidade subxacente. A clasificacion das
vasculites depende principalmente do tamano e do tipo dos vasos
sanguineos afectados. Existen moitas formas de vasculites, que van
desde leves a potencialmente mortais. O termo «rara» fai referencia ao
feito de que este grupo de enfermidades € moi pouco frecuente na
infancia.

1.2 E moi frecuente?

Algunhas das vasculites primarias agudas son relativamente frecuentes
na pediatria (por exemplo, a purpura de Henoch-Schénlein e a
enfermidade de Kawasaki), mentres que outras, que se describen a
continuacién, son raras e descofiécese a sUa frecuencia exacta. As
veces, a familia non cofece o termo «vasculite» cando se diagnostica
esta enfermidade. A pUrpura de Henoch-Schonlein e a enfermidade de
Kawasaki tratanse nos seus correspondentes apartados

1.3 Cales son as causas da enfermidade? ¢E hereditaria? ¢éE
infecciosa? ¢Pode previrse?

A causa exacta destas enfermidades é descofiecida. O mais probable é
gue se deba a unha combinacién de diferentes factores xenéticos,
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infecciosos e ambientais. Estan a estudarse alglins xenes que poden
condicionar a sUa aparicion, con todo, estas enfermidades non son
hereditarias. Na maioria dos casos, o doente é o Unico afectado nunha
familia e € moi pouco probable que os irmans tefian a mesma
enfermidade. As infecciéns, en ocasiéns, actian como
desencadeamentos da resposta inmune que provoca a vasculite. Con
todo, non son enfermidades infecciosas

Non poden previrse ou curarse, pero poden controlarse, o que quere
dicir que a enfermidade non é activa e que 0s seus signos e sintomas
desaparecen. Esta situacidn denominase «remisién».

1.4 Que lles ocorre aos vasos sanguineos na vasculite?

O sistema inmunitario do corpo ataca a parede do vaso sanguineo,
ocasionando que se inflame e se altere a suUa estrutura. Se o fluxo
sanguineo se ve afectado, poden formarse coagulos de sangue no seu
interior. Ademais, a inflamacién das paredes dos vasos, pode provocar
que o didmetro dos vasos se reduza e que se cheguen a estreitar ou a
taponar.
As células inflamatorias do torrente circulatorio non danan unicamente
a parede do vaso sanguineo, sendn tamén o tecido circundante. Isto
pode observarse nas mostras de biopsia de tecido.
A parede do vaso vélvese mais «porosa», permitindo que o liquido do
interior do vaso pase aos tecidos adxacentes e provoque inchazdn.
Estes efectos son responsables dos diversos tipos de erupcidns
cutdneas e de cambios na pel que se observan neste grupo de
enfermidades.
A diminucién do subministro de sangue a través dos vasos estreitos ou,
con menos frecuencia, a rotura da parede do vaso con hemorraxia,
pode danar os tecidos. A afectacidon dos vasos que nutren os érganos
vitais como o cerebro, riles, pulmdéns ou corazén pode ocasionar
importantes e graves consecuencias. A vasculite xeneralizada
(sistémica) normalmente acompanase dunha liberacién intensa de
moléculas inflamatorias, o que causa sintomas xerais como febre,
malestar, asi como resultados andmalos nas andlises clinicas que
detectan inflamacién: velocidade de sedimentacién globular (VSG) e
proteina C reactiva (PCR). A anxiografia é un dos procedementos
radiograficos que nos permiten ver os vasos sanguineos e detectar
anomalias na sua forma. Nalgunhas ocasiéns, realizase unha biopsia

2/17



(obtencién dunha mostra de tecido) para estudar con microscopio a
inflamacidén vascular e distintas lesiéns de gravidade.

2. DIAGNOSTICO E TRATAMENTO

2.1 Cales son os tipos de vasculites? Como se clasifica a
vasculite?

A clasificacién das vasculites nos nenos baséase no tamafio dos vasos
sanguineos afectados. As vasculites de vasos grandes, como a arterite
de Takayasu, afecta a aorta e as suUas principais ramas. A vasculite de
vasos medios afecta normalmente as arterias que nutren os riles,
intestino, cerebro ou corazén (por exemplo, a poliarterite nodosa ou a
enfermidade de Kawasaki). A vasculite de vasos pequenos afecta as
pequenas arterias e os capilares (por exemplo, a purpura de Henoch-
Schonlein, a granulomatose con polianxeite, a sindrome de Churg-
Strauss, a vasculite leucocitoclastica cutanea ou a polianxeite
microscoépica)

2.2 Cales son os principais sintomas?

Os sintomas da enfermidade varian segundo o tipo de vasos sanguineos
inflamados (grandes, medianos, pequenos), a extension (xeneralizada
ou mais delimitada), a sUa localizacién (érganos vitais como cerebro ou
corazén en comparacion coa pel ou os musculos), asi como segundo o
grao de afectacion do subministro de sangue. Este pode ir dende unha
baixada leve e transitoria do fluxo de sangue ata unha oclusion
completa, que deixa sen subministro de sangue aos tecidos, con falta
de achega de osixeno e nutrientes, dando lugar ao dano tisular coa
consecuente formacion de cicatrices. A extensién do dano tisular leva a
distintos graos de disfuncién dos tecidos e érganos. Os sintomas tipicos
describense nas secciéns seguintes baixo cada enfermidade en
concreto.

2.3 Como se diagnostica?

Normalmente o diagndéstico da vasculite non é sinxelo. Os sintomas

parécense aos doutras enfermidades pediatricas mais frecuentes. O
diagndstico baséase nunha avaliacién experta dos sintomas clinicos,
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xunto cos resultados das analises de sangue e ouriios, e dos estudos
de imaxe (ecografia, radiografia, TAC, RM, anxiografia). En ocasiéns, o
diagndstico confirmase mediante biopsias que se toman dos drganos ou
tecidos afectados e mais accesibles. Debido a que esta enfermidade é
rara, con frecuencia é necesario remitir o neno a un centro no que se
dispofia de reumatdlogo pediatrico, asi como doutras especialidades
pedidtricas e de expertos en imaxe.

2.4 Pode tratarse?

Si. Na actualidade as vasculites poden tratarse, ainda que algins casos
mais complicados supofen un reto real. A maioria dos doentes que son
tratados de forma adecuada poden alcanzar o control da enfermidade
(remision).

2.5 Cales son os tratamentos?

O tratamento das vasculites primarias crénicas é duradeiro e complexo.
Os seus obxectivos principais son: conseguir pronto o control da
enfermidade (tratamento de inducién), manter o control a longo prazo
(tratamento de mantemento) e evitar, no posible, efectos secundarios
dos medicamentos. Os tratamentos deben adaptarse, de forma
individualizada, tanto & idade e peso do doente como a intensidade da
enfermidade.

A combinacién de farmacos inmunodepresores, como a ciclofosfamida e
os corticoides, demostrou ser mais efectiva para inducir a remisién da
enfermidade.

Os farmacos que se utilizan habitualmente no tratamento de
mantemento inclien: azatioprina, metotrexato, micofenolato-mofetill e
baixas doses de prednisona. Poden utilizarse outros farmacos para
reducir a activacién do sistema inmunitario e combater a inflamacion.
Empréganse examinando cada caso concreto, normalmente cando
outros farmacos habituais non funcionaron. Estes inclien os farmacos
bioléxicos (por exemplo, inhibidores do TNF, tocilizumab, rituximab), a
colchicine ou a talidomida.

Para reducir o risco de osteoporose, cando se utilizan corticoides no
tratamento a longo prazo, empréganse doses baixas, a@ vez que debe
asegurarse unha inxestiéon suficiente de calcio e vitamina D. Poden
prescribirse farmacos que afecten a coagulacién do sangue (por
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exemplo, aspirina a doses baixas ou anticoagulantes) e, en caso de
aumento da tensién arterial, farmacos que a reducen.

A fisioterapia pode ser necesaria para mellorar a funcion
musculoesquelética. O apoio psicoldéxico e social para o doente e a sUa
familia axuda a afrontar o estrés e as preocupaciéns dunha
enfermidade croénica.

2.6 Existe algun tratamento non convencional ou
complementario?

Existen moitos tratamentos complementarios e alternativos dispofibles,
e isto pode confundir os doentes e os seus familiares. Pense con
atencion os riscos e beneficios de probar estes tratamentos, posto que
o beneficio demostrado é escaso e poden ser custosos, tanto en termos
de tempo, sobrecarga para o paciente como economicamente. Se
desexa explorar tratamentos complementarios e alternativos, convén
comentar estas opciéns co seu pediatra reumatélogo. Algunhas
estratexias poden interaccionar cos medicamentos convencionais. A
maioria dos médicos non se opoferan aos tratamentos
complementarios, a condicién de que se siga o consello médico. E moi
importante que non deixe de tomar os medicamentos que lle
receitaron. Cando se necesitan medicamentos como os corticoides para
manter a enfermidade baixo control, pode ser moi perigoso deixar de
tomalos se a enfermidade segue activa. Comente co pediatra do seu
fillo as preocupaciéns que poida ter sobre os medicamentos.

2.7 Revisions

O obxectivo principal do seguimento regular é avaliar a actividade da
enfermidade, asi como a eficacia e os posibles efectos secundarios do
tratamento, co fin de alcanzar o maximo beneficio para o seu fillo. A
frecuencia e a complexidade das consultas de seqguimento dependen do
tipo e da gravidade da enfermidade, asi como dos farmacos utilizados.
Nas primeiras fases da enfermidade, son necesarias consultas
ambulatorias frecuentes e, nos casos mais complicados, pode ser
preciso o ingreso hospitalario. Estas consultas adoitan facerse mais
espaciadas cando se logra o control da enfermidade.

Existen diferentes formas de avaliar a actividade da enfermidade nas
vasculite. Pediraselle que comunique calquera cambio nos sintomas do
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seu fillo e, nalguns casos, que realice un seguimento de analise de
ourifos con tira reactiva ou medidas da tension arterial. A exploracion
clinica detallada xunto co conecemento dos sintomas do seu fillo,
constitien a base da avaliacion da actividade da enfermidade.
Realizanse analise de sangue e de ourifios para detectar actividade
inflamatoria, cambios nas funciéns dos érganos e posibles efectos
secundarios dos farmacos. Dependendo da afectacién dos érganos
internos do doente, pode ser necesario realizar outras investigaciéns
por parte de diferentes especialistas, asi como diferentes estudos de
imaxe.

2.8 Canto tempo durara a enfermidade?

As vasculites primarias raras son enfermidades duradeiras e, as veces,
persisten toda a vida. Poden iniciarse como un trastorno agudo, a
middo grave ou mesmo potencialmente mortal, e posteriormente
evolucionar a unha enfermidade mais crénica e de baixo grao.

2.9 Cal é a evolucion a longo prazo (o progndstico) da
enfermidade?

O progndstico das vasculite primarias raras € altamente individual. Non
s6é depende do tipo e da extensidn dos vasos e os érganos afectados,
sendn do intervalo entre a aparicion da enfermidade e o inicio do
tratamento, asi como tamén da resposta individual ao tratamento. O
risco de dano organico esta relacionado coa duracion da enfermidade
activa. O dano aos 6rganos vitais pode ter consecuencias para sempre.
Co tratamento adecuado, adoita alcanzarse a remision clinica no prazo
do primeiro ano. A remisién pode continuar toda a vida, pero para iso,
adoita ser necesario un tratamento de mantemento, tamén prolongado.
Os periodos de remisidon da enfermidade poden verse interrompidos por
recaidas da enfermidade que requiran un tratamento mais intensivo. A
enfermidade sen tratar ten un risco relativamente alto de morte.
Debido a que as vasculites primarias son enfermidades raras, os datos
exactos sobre a evolucién da enfermidade a longo prazo e a
mortalidade son limitados.

3. VIDA COTIDIANA
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3.1 Como pode afectar a enfermidade a vida cotia do neno e da
sua familia?

Normalmente, o periodo inicial, no que o neno non se atopa ben e ainda
non se realizou o diagndstico, € moi estresante para toda a familia.

A comprensién adecuada da enfermidade axuda os pais e o doente
para facer fronte tanto aos procedementos de diagndstico e
tratamento, a miudo desagradables, como as visitas frecuentes ao
hospital. Con frecuencia, unha vez a enfermidade se atopa baixo
control, a vida na casa e no colexio pode volver & normalidade.

3.2 Que ocorre coa escola?

Unha vez a enfermidade se atope razoablemente controlada, animase a
que os doentes volten & escola canto antes. E importante informar &
escola sobre a afeccién do neno, de modo que poida terse en conta.

3.3 Que ocorre cos deportes?

Animase a que os nenos participen nas suas actividades deportivas
favoritas unha vez se alcanzou a remisién da enfermidade.

As recomendacidns poden variar de acordo coa posible presenza de
alteracion na funcién dos érganos, incluidos os musculos, articulaciéns
e 0 estado dos 6sos, que pode verse influido polo uso previo de
corticoides.

3.4 Que ocorre coa dieta?

Non existen probas de que unha dieta especial poida influir na
evolucién e o desenlace da enfermidade. Para o neno en crecemento,
recoméndase unha dieta saudable e equilibrada con suficientes
proteinas, calcio e vitaminas. Mentres un paciente estd a recibir
tratamento con corticoides, debe limitarse a inxestion de comida doce,
rica en graxas ou salgada para minimizar os efectos secundarios destes
farmacos.

3.5 Pode influir o clima na evoluciéon da enfermidade?
Desconécese se o clima pode influir na evolucién da enfermidade. En
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caso de alteracion da circulacién, principalmente en casos de vasculites
dos dedos das mans e dos pés, a exposicién ao frio pode empeorar 0s
sintomas.

3.6 Que ocorre coas infeccions e as vacinas

Algunhas infeccidns poden presentar un curso mais grave en persoas
tratadas con inmunodepresores. En caso de contacto coa varicela ou co
herpes zéster, debe pofierse inmediatamente en contacto co seu
médico para recibir o antivirico ou a inmunoglobulina especifica contra
o virus. O risco de infeccions ordinarias pode verse lixeiramente
aumentado nos nenos tratados. Tamén poden desenvolverse infecciéns
pouco habituais con patéxenos que non afectan as persoas cun sistema
inmunitario completamente funcional. As veces, administranse
antibiéticos como o cotrimoxazol durante moito tempo para evitar a
infeccion pulmonar por unha bacteria chamada Pneumocystis, que pode
supofier unha complicaciéon potencialmente mortal nos pacientes
inmunodeprimidos.

As vacinas atenuadas, como as vacinas contra a parotidite, o
sarampelo, a rubéola, a poliomielite oral (non a inxectable), a varicela
ou a tuberculose, deben pospoferse en pacientes que reciben
tratamentos con inmunodepresores.

3.7 Que ocorre coa vida sexual, o embarazo e a
anticoncepcion?

En adolescentes sexualmente activos, o uso de anticonceptivos é
importante, xa que a maioria dos farmacos utilizados poden danar o
feto en desenvolvemento. Existe a preocupacién de que alguins
citotdxicos (principalmente a ciclofosfamida) poidan afectar a
capacidade do doente para ter un fillo (fertilidade). Isto depende
principalmente da dose total (acumulada) do farmaco que se recibiu
durante o periodo de tratamento, e pénsase que ocorre con menos
frecuencia cando o farmaco se administra antes do desenvolvemento
sexual completo.

4. POLIARTERITE NODOSA
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4.1 En que consiste?

A poliarterite nodosa (PAN) é unha forma de vasculite que destrue a
parede dos vasos sanguineos (necrotizante) e que afecta
principalmente as arterias medianas e pequenas. As paredes da maioria
(«poli») das arterias (poliarterite) vense afectadas cunha distribucion
irregular. As partes inflamadas da parede arterial vélvense mais débiles
e baixo a presion do torrente circulatorio, férmanse pequenas
dilataciéons nodulares (aneurismas) ao longo da arteria. Este é a orixe
do nome «nodosa». A poliarterite cutanea afecta principalmente a pel
e, en ocasiéns, tamén ao sistema musculo-esquelético (musculos e
articulaciéns), e non aos érganos internos.

4.2 E moi frecuente?

A PAN é moi rara en nenos, cunha estimacién dun caso novo ao ano por
cada millén de nenos. Na infancia, afecta persoas de ambos os sexos na
mesma proporcién e obsérvase con mais frecuencia entre os 9 e 11
anos de idade. En nenos, pode asociarse con infeccidon estreptocdcica
ou, moito menos frecuentemente, con hepatite B ou C.

4.3 Cales son os principais sintomas?

Os sintomas xerais (ou constitucionais) mais frecuentes son: febre
prolongada, malestar, cansazo e perda de peso.

A variedade dos sintomas locais depende dos 6rganos afectados. A
subministracién insuficiente de sangue ao tecido ocasiona dor. Por
tanto, a dor en distintos lugares pode ser un sintoma principal de PAN.
En nenos, a dor muscular e articular é tan frecuente como o abdominal,
que se debe & afectacion das arterias que irrigan o intestino. Se os
vasos que fornecen sangue aos testiculos se ven afectados, pode
producirse dor escrotal. A enfermidade da pel pode presentarse en
forma dunha ampla gama de cambios, desde erupcions indoloras de
aspecto diverso (por exemplo, erupcidn irreqular chamada purpura ou
manchas reticulares de cor avermellada-azuladas chamadas livedo
reticularis) ata ndédulos cutaneos dolorosos e mesmo ulceras ou
gangrena (perda total da subministracion de sangue que provoca dano
aos lugares periféricos, incluidos os dedos, as orellas ou a punta do
nariz). A afectacion dos riles pode dar lugar & presenza de sangue e
proteinas nos ouriios ou ao aumento da tensién arterial (hipertension
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arterial). O sistema nervioso tamén se pode ver afectado nun grao
variable e o neno pode presentar convulsiéns, accidente
cerebrovascular (ictus) ou outros cambios neuroldxicos.

Nalguns casos graves, o trastorno pode empeorar de forma moi rapida.
As analises clinicas normalmente mostran signos marcados de
inflamacién no sangue, con recontos elevados de glébulos brancos
(leucocitos) e niveis baixos de hemoglobina (anemia).

4.4 Como se diagnostica?

Para considerar un diagndéstico de PAN, deben excluirse outras causas
posibles de febre prolongada na infancia, como as infeccidons. A
continuacidn, o diagnéstico apdiase na persistencia das manifestaciéns
sistémicas e localizadas a pesar do tratamento antimicrobiano, que
normalmente se administra nestes casos. O diagndstico confirmase
demostrando os cambios nos vasos mediante técnicas de imaxe
(anxiografia entre outras) ou pola presenza de inflamacién da parede
do vaso nunha biopsia tisular.

A anxiografia € un método radioléxico no que os vasos de sangue, que
non se observan nas radiografias habituais, visualizanse mediante a
inxeccién dun liquido de contraste directamente no torrente
circulatorio. Este método conécese como anxiografia convencional.
Tamén pode utilizarse a tomografia computarizada (anxiografia por TAC
ou anxioTAC).

4.5 Cal é o tratamiento?

Os corticoides seguen constituindo a base do tratamento para a PAN na
infancia. A forma de administracién destes farmacos (habitualmente
inxéctanse directamente nas veas cando a enfermidade é moi activa, e
logo administranse en forma de comprimidos), asi como a dose e a
duracién do tratamento adaptanse de forma individual, tras unha
avaliaciéon coidadosa da extension e gravidade da enfermidade. Cando
a enfermidade se atopa limitada a pel e ao sistema musculoesquelético,
poden non ser necesarios outros farmacos que deprimen as funciéns do
sistema inmunitario. Con todo, a enfermidade grave con afectaciéon dos
organos vitais require a adicion precoz doutros medicamentos,
normalmente ciclofosfamida, para alcanzar o control da enfermidade
(tratamento de inducidn). En casos con enfermidade grave e que non
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responde o tratamento, adoitan usarse outros farmacos, incluidos os
farmacos bioldxicos, pero a sUa eficacia na PAN non se estudou
formalmente.

Unha vez controlada a actividade da enfermidade, continGase co
tratamento de mantemento, habitualmente con azatioprina,
metotrexato ou micofenolato mofetil.

Os tratamentos adicionais utilizados segundo o caso inclien a penicilina
(en caso de enfermidade postestreptocdcica), farmacos que dilatan os
vasos sanguineos (vasodilatadores), farmacos que reducen a tensién
arterial, farmacos contra a formacién de coagulos de sangue (aspirina
ou anticoagulantes), analxésicos ou antiinflamatorios non esteroideos
(AINE).

5. ARTERITE DE TAKAYASU

5.1 En que consiste?

A arterite de Takayasu (AT) afecta principalmente as grandes arterias,
en especial, a aorta e as suas ramificacions, asi como as principais
arterias pulmonares. As veces utilizanse os termos vasculite
«granulomatosa» ou «de células xigantes», referindose a principal
caracteristica microscépica das lesiéons nodulares pequenas que se
forman ao redor dun tipo especial de célula grande («célula xigante»)
na parede arterial. En parte da literatura non especializada, tamén se
fai referencia a ela como a «enfermidade sen pulso», xa que nalguns
casos, 0 pulso nas extremidades pode estar ausente ou ser desigual.

5.2 E moi frecuente?

En todo o mundo, a AT considérase relativamente frecuente debido &
sUa aparicién mais comun na poboaciéon non branca (principalmente
asiatica). Con todo, é unha enfermidade moi rara na poboacidén branca
(caucasica). As mozas (normalmente durante a adolescencia) vense
afectadas con mais frecuencia que os mozos.

5.3 Cales son os principais sintomas?
Os primeiros sintomas da enfermidade inclUen febre, perda de apetito,
perda de peso, dor muscular e articular, dor de cabeza e suor nocturna.
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Os marcadores sanguineos de inflamacién atépanse aumentados. A
medida que progresa a inflamacién arterial, os signos da reducién de
subministro de sangue fanse evidentes. O aumento da tension arterial
(hipertension) é un sintoma inicial moi frecuente desta enfermidade na
infancia, debido & afectacién das arterias abdominais, o que altera a
subministracién de sangue cara aos riles. Os signos habituais son perda
do pulso periférico das extremidades, diferenzas na tensién arterial en
diferentes extremidades, sopros que se escoitan co estetoscopio sobre
as arterias cuxo didmetro se reduciu e dor aguda nas extremidades
(claudicacion). As dores de cabeza e os diferentes sintomas
neuroloxicos e oculares poden ser unha consecuencia da alteracién do
subministro de sangue cara ao cerebro.

5.4 Como se diagnostica?

A exploracién ecografica mediante Doppler (para a avaliacion do fluxo
sanguineo) é util como un método de diagndstico e seguimento para
estudar os troncos arteriais maiores préximos ao corazén, ainda que
non adoita ser capaz de detectar a afectacién das arterias mais
periféricas.

O estudo mediante resonancia magnética (RM) da estrutura dos vasos
sanguineos e do fluxo sanguineo (anxiografia mediante RM ou ARM) é o
meétodo mais apropiado para visualizar as grandes arterias como a
aorta e as sUas ramas principais. Para explorar vasos sanguineos mais
pequenos, poden usarse imaxes radiograficas, nas que os vasos
sanguineos se visualiian mediante un liquido de contraste (que se
inxecta directamente no torrente circulatorio). Este método cofnécese
como anxiografia convencional.

Tamén se pode utilizar a tomografia computarizada (anxioTAC). A
medicina nuclear ofrece unha exploracion chamada PET (tomografia por
emisién de positrons). Inxéctase un radioisétopo na vea e rexistrase a
sUa captacién polos tecidos mediante un escaner. A acumulacién do
radioisétopo na parede arterial axuda a detectar as zonas con
inflamacién activa

5.5 Cal é o tratamento?
Os corticoides seguen sendo a base do tratamento para a AT na
infancia. A sia forma de administracion, a dose e a duracién do
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tratamento adaptanse de forma individual tras unha avaliacién
coidadosa da extensidon e gravidade da enfermidade. En casos de
enfermidade grave, para lograr o control da enfermidade, utilizase en
primeiro lugar, a ciclofosfamida xunto cos corticoides (tratamento de
inducién). Para minimizar a necesidade de corticoides, con frecuencia
utilizanse outros farmacos que deprimen as funciéns do sistema
inmunitario (azatioprina, metotrexato ou micofenolato mofetil). Cando
non hai resposta ao tratamento descrito, poden utilizarse os farmacos
bioléxicos (como os bloqueantes do TNF ou o tocilizumab) pero a sUa
eficacia na AT non se estudou formalmente.

Os tratamentos adicionais utilizados segundo o caso inclien farmacos
que dilatan os vasos sanguineos (vasodilatadores), farmacos que
reducen a tension arterial, farmacos contra a formacién de coagulos de
sangue (aspirina ou anticoagulantes) e analxésicos ou antiinflamatorios
non esteroideos (AINE).

6. VASCULITES ASOCIADAS A ANCA: Granulomatose con
polianteite (GPA) ou Granulomatose de Wegener (GW) e
polianxeite microscopica (PAM)

6.1 En que consisten?

A GPA/GW é unha vasculite sistémica crénica que afecta principalmente
0S Vasos sanguineos pequenos e os tecidos das vias respiratorias altas
(nariz e seos paranasais), as vias respiratorias baixas (pulméns) e os
riles. O termo «granulomatose» fai referencia ao aspecto microscépico
das lesions inflamatorias que forman nddulos pequenos con multiples
capas no interior e ao redor dos vasos.

A PAM afecta a vasos mais pequenos. En ambas as enfermidades,
atépase presente un anticorpo chamado ANCA (do inglés, anticorpo
citoplasmico anti-neutrdfilos). Asi pois, faise referencia a estes dous
tipos de vasculite como "vasculite asociadas a ANCA".

6.2 Son moi frecuentes? A enfermidade en nenos é diferente da
que se presenta nos adultos?

A GPA/GW e a PAM son enfermidades raras, especialmente na infancia.
A frecuencia real descofnécese, pero probablemente non supera a l
doente novo por cada millon de nenos ao ano. Mais do 97 % dos casos

13/17



comunicados producense na poboacién branca (caucasica). Ambos os
sexos vense afectados por igual nos nenos, mentres que nos adultos os
homes vense lixeiramente mais afectados que as mulleres.

6.3 Cales son os principais sintomas?

Na GPA/GW, unha gran proporcién de doentes presentan conxestién
dos seos paranasais que non mellora con antibiéticos ou con
anticonxestivos. Existe unha tendencia a formacién de costras no
tabique nasal, ao sangrado e & formacidn de ulceras, causando en
ocasions unha deformidade que se conece como nariz "en cadeira de
montar".

A inflamacién das vias respiratorias por baixo das cordas vocais pode
producir o estreitamento da traquea, dando lugar a unha voz rouca e a
problemas respiratorios. A presenza de ganglios inflamatorios nos
pulmodns da lugar a sintomas de pneumonia con dificultade para
respirar, tose e dor toracica ou de peito.

A afectacién dos riles soamente esta presente nunha pequena
proporcion de pacientes, pero vélvese mais frecuente a medida que a
enfermidade progresa, o que provoca resultados anédmalos nos ourifios
e nas analises de sangue que valoran a funcién do ril, asi como
hipertensidén arterial. O tecido inflamatorio pode acumularse detras dos
globos oculares, empuxandoos cara a adiante (protrusién), ou na parte
media dos oidos, dando lugar a otite media crénica. Os sintomas xerais
como a perda de peso, aumento do cansazo, febre e suor nocturna son
frecuentes, do mesmo xeito que diversas manifestaciéns cutaneas e
musculoesqueléticas.

Na PAM, os riles e os pulmdns son os principais drganos afectados.

6.4 Como se diagnostican?

Os sintomas clinicos producidos polas lesiéns inflamatorias nas vias
respiratorias altas e baixas, xunto coa enfermidade renal, tipicamente
manifestada pola presenza de sangue e proteinas nos ourifios e o
aumento das concentracidéns sanguineas de substancias que os riles
eliminan (creatinina, urea), deben facer sospeitar GPA/GW. A afectacién
do ril rapidamente progresiva con hemorraxia pulmonar é a
presentacioén tipica da PAM ainda que calquera érgano pode resultar
afectado.
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As analises de sangue adoitan indicar aumento dos marcadores
inflamatorios non especificos (VSG, PCR) e titulos elevados de ANCA
tanto na GPA/GW como na PAM. O diagndstico pode apoiarse nunha
biopsia tisular.

6.5 Cal é o tratamento?

Os corticoides en combinacién coa ciclofosfamida son a base do
tratamento de inducién para a GPA/GW e a PAM da infancia. Poden
usarse outros farmacos que deprimen o sistema inmunitario, como
rituximab, de acordo coa situacidén individual. Unha vez diminUe a
actividade da enfermidade, mantense baixo control co tratamento de
mantemento, normalmente con azatioprina, metotrexato ou
micofenolato mofetil.

Os tratamentos adicionais inclUen antibiéticos (habitualmente
cotrimoxazol a longo prazo), farmacos que reducen a tensién arterial,
farmacos contra a formacién de codgulos de sangue (aspirina ou
anticoagulantes) e analxésicos ou antiinflamatorios non esteroideos (
AINE).

7. ANXEITE PRIMARIA DO SISTEMA NERVIOSO CENTRAL

7.1 En que consiste?

A anxeite primaria do sistema nervioso central (APSNC) da infancia é
unha enfermidade inflamatoria que afecta os vasos pequenos ou
medianos do cerebro e da medula espinal. Desconécese a sla causa,
ainda que nalguns nenos, a exposicién previa a varicela expén a
sospeita de que se trate dun proceso inflamatorio desencadeado por
unha infeccién.

7.2 E moi frecuente?
E una enfermidade moi rara.

7.3 Cales son os principais sintomas?
O inicio pode ser moi repentino e brusco, en forma dun trastorno do
movemento (paralise) das extremidades dun lado (ictus uo accidente
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cerebrovascular), convulsiéons de dificil control ou dores de cabeza
intensas. En ocasiéns, os primeros sintomas poden ser neurolégxcos ou
psiquiatricos mais difusos, como cambios no estado de animo ou no
comportamento. Habitualmente, atdpanse ausentes a inflamacion
sistémica que ocasiona febre e o aumento dos marcadores
inflamatorios no sangue.

7.4 Como se diagnostica?

As anadlises de sangue e do liquido cefalorraquideo non son especificas
e utilizanse principalmente para excluir outros trastornos que poderian
presentar sintomas neuroléxicos, como as infecciéns, outras
enfermidades inflamatorias do cerebro de orixe non infecciosa ou
trastornos da coagulacidon sanguinea. As técnicas de imaxe do cerebro
ou da medula espinal son as principais investigacions diagndsticas. A
anxiografia mediante resonancia magnética (ARM) ou a anxiografia
convencional (radiografica) utilizanse con frecuencia para detectar a
afectacidn das arterias grandes e medianas. E necesario realizar
investigacions repetidas para avaliar a evolucién da enfermidade.
Cando non se detecta afectacion das arterias nun neno con lesiéns
cerebrais progresivas e de orixe inexplicable, debe sospeitarse a
afectaciéon dos vasos pequenos. Isto pode confirmarse mediante unha
biopsia de cerebro.

7.5 Cal é o tratamento?

Para a enfermidade posterior a varicela e sen afectacién progresiva,
adoita ser suficiente un ciclo breve (duns 3 meses) de corticoides para
deter a progresion da enfermidade. No seu caso, tamén se utiliza un
antivirico (aciclovir). Se a enfermidade progresa (é dicir, as lesidons
cerebrais empeoran) ou se manifesta de forma grave, é de suma
importancia a aplicaciéon dun tratamento intensivo con
inmunodepresores para previr un maior dano cerebral. A ciclofosfamida
utilizase con maior frecuencia na enfermidade aguda inicial e, a
continuacidn, substitlese por tratamento de mantemento (por exemplo,
azatioprina ou micofenolato mofetil). Deben engadirse farmacos que
afecten & formacion de coagulos de sangue (aspirina ou
anticoagulantes).
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8. OUTRAS VACULITES E TRASTORNOS SIMILARES

A vasculite leucocitoclastica cutanea (tamén conecida como vasculite
de hipersensibilidade ou alérxica) é a consecuencia da inflamacion dos
vasos sanguineos da pel ocasionada por unha reaccién inapropiada a
un axente sensibilizante. En nenos, os farmacos e as infecciéns son
desencadeamentos habituais deste tipo de vasculite. Habitualmente
afecta os vasos pequenos e ten un aspecto microscépico especifico na
biopsia da pel.

A vasculite urticarial hipocomplementémica caracterizase por unha
erupcién cutdnea que adoita producir proido, estd diseminada e ten un
aspecto similar & urticaria, pero non desaparece tan rapidamente como
unha reaccién alérxica cutanea habitual. As probas de laboratorio
mostran, caracteristicamente, diminucién dos niveis de complemento.

A polianxeite esofagica (PAE, anteriormente chamada sindrome de
Churg-Strauss) é un tipo extremadamente raro de vasculite en nenos.
Diferentes sintomas de vasculite na pel e nos érganos internos estan
acompanados por asma e aumento de eosinéfilos (un tipo de glébulo
branco) no sangue e nos tecidos.

A sindrome de Cogan é unha enfermidade rara caracterizada pola
afectacién dos ollos e do oido interno, con fotofobia, mareos e perda de
audicion. Poden estar presentes sintomas de vasculite mais
diseminada.

A enfermidade de Behcet comentouse de forma independente noutra
seccion.
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