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2. DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO

2.1 ¢Cudles son los tipos de vasculitis? ¢Como se clasifica la
vasculitis?

La clasificacion de la vasculitis en los nifios se basa en el tamano de los
vasos sanguineos afectados. La vasculitis de vasos grandes, como la
arteritis de Takayasu, afecta a la aorta y a sus principales ramas. La
vasculitis de vasos medios afecta normalmente a las arterias que
nutren a los rinones, intestino, cerebro o corazén (por ejemplo, la
poliarteritis nodosa o la enfermedad de Kawasaki). La vasculitis de
vasos pequefos afecta a las pequenas arterias y los capilares (por
ejemplo, la purpura de Henoch-Schoénlein, la granulomatosis con
poliangeitis, el sindrome de Churg-Strauss, la vasculitis leucocitoclastica
cutdnea o la poliangeitis microscépica).

2.2 ¢Cudles son los principales sintomas?

Los sintomas de la enfermedad varian segun tipo de vasos sanguineos
inflamados (grandes, medianos, pequenos), la extensidon (generalizada
o0 mas delimitada), su localizacién (6rganos vitales como cerebro o
corazén en comparacion con la piel o los musculos), asi como segun el
grado de afectacién del suministro de sangre. Este puede variar desde
un descenso leve y transitorio del flujo de sangre hasta una oclusién
completa, que deja sin suministro de sangre a los tejidos, con falta de
aporte de oxigeno y nutrientes, dando lugar a dano tisular con la
consiguiente formacidén de cicatrices. La extensiéon del dano tisular se
traduce en distintos grados de disfuncién de los tejidos y érganos. Los
sintomas tipicos se describen en las secciones siguientes bajo cada
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enfermedad en concreto.

2.3 ¢Como se diagnostica?

Normalmente el diagnédstico de la vasculitis no es sencillo. Los sintomas
se parecen a los de otras enfermedades pediatricas mas frecuentes. El
diagndstico se basa en una evaluacion experta de los sintomas clinicos,
junto con los resultados de los exdmenes de sangre y de orina, y de los
estudios de imagenes (ecografia, radiografia, TAC, RM, angiografia). En
ocasiones, el diagndstico se confirma mediante biopsias que se toman
de los érganos o tejidos afectados y mas accesibles. Debido a que esta
enfermedad es rara, con frecuencia es necesario remitir al nifo a un
centro en el que se disponga de reumatélogo pediatrico, asi como de
otras especialidades pediatricas y de expertos en imagen.

2.4 (Puede tratarse?

Si. En la actualidad las vasculitis pueden tratarse, aunque algunos casos
mas complicados suponen un reto real. La mayoria de los pacientes que
son tratados de forma adecuada pueden alcanzar el control de la
enfermedad ("remision").

2.5 éCuales son los tratamientos?

El tratamiento de las vasculitis crénicas primarias es duradero y dificil.
Sus objetivos principales son: conseguir pronto el control de la
enfermedad ("tratamiento de induccién"), mantener el control a largo
plazo ("tratamiento de mantenimiento") y evitar, en lo posible, los
efectos secundarios de los farmacos. Los tratamientos deben
adaptarse, de forma individualizada, tanto a la edad y peso del paciente
como a la intensidad de la enfermedad.

La combinacién de farmacos inmunodepresores, como la ciclofosfamida
y los corticoides, ha demostrado ser mas efectiva para inducir la
remisién de la enfermedad.

Los farmacos que se utilizan habitualmente en el tratamiento de
mantenimiento incluyen: azatioprina, metotrexato, micofenolato-
mofetilo y bajas dosis de prednisona. Pueden utilizarse otros farmacos
para reducir la activacion del sistema inmune y combatir la inflamacién.
Dependiendo de cada caso se elige un farmaco u otro y cuando los
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farmacos habituales no han funcionado se cambia de tratamiento. Se
puede cambiar a farmacos bioldgicos (como por ejemplo, inhibidores
del TNF, tocilizumab, rituximab), colchicina o la talidomida.

Para reducir el riesgo de osteoporosis, cuando se utilizan corticoides en
el tratamiento a largo plazo, se emplean dosis bajas, y ademas durante
el uso de corticoides se debe asegurar una ingesta suficiente de calcio y
vitamina D. Dependiendo de cada caso, pueden prescribirse farmacos
que actlen sobre la coagulacién de la sangre (por ejemplo, aspirina a
dosis bajas o anticoagulantes) y, en caso de aumento de la presion
arterial, farmacos que la reducen.

La fisioterapia puede ser necesaria para mejorar la funcion
musculoesquelética. El apoyo psicolégico y social para el paciente y su
familia ayuda a afrontar el estrés y las tensiones de una enfermedad
cronica.

2.6 ¢Existe algun tratamiento no convencional o
complementario?

Existen muchos tratamientos complementarios y alternativos
disponibles, y esto puede confundir a los pacientes y sus familiares.
Piense con atencidn los riesgos y beneficios de probar estos
tratamientos, puesto que el beneficio demostrado es escaso y pueden
ser costosos, tanto en términos de tiempo, sobrecarga para el paciente
como econémicamente. Si desea buscar tratamientos complementarios
y alternativos, conviene comentar estas opciones con su pediatra
reumatélogo. Algunas estrategias pueden interaccionar con los
medicamentos convencionales. La mayoria de los médicos no se
opondran a los tratamientos complementarios, siempre y cuando se
siga el consejo médico. Es muy importante que no deje de tomar los
medicamentos que le han recetado. Cuando se necesitan
medicamentos como los corticoides para mantener la enfermedad bajo
control, puede ser muy peligroso dejar de tomarlos si la enfermedad
sigue activa. Comente con el pediatra de su hijo las preocupaciones que
pueda tener acerca de los medicamentos.

2.7 Revisiones
El objetivo principal del seguimiento regular es evaluar la actividad de
la enfermedad, asi como la eficacia y los posibles efectos secundarios
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del tratamiento, a fin de alcanzar el maximo beneficio para su hijo. La
frecuencia y la complejidad de las consultas de seguimiento dependen
del tipo y de la gravedad de la enfermedad, asi como de los farmacos
utilizados. En las primeras fases de la enfermedad, son necesarias
consultas ambulatorias frecuentes y, en los casos mas complicados,
puede ser preciso el ingreso hospitalario. Estas consultas suelen
hacerse méas espaciadas cuando se logra el control de la enfermedad.
Existen diferentes formas de evaluar la actividad de la enfermedad en
las vasculitis. Se le pedird que comunique cualquier cambio en los
sintomas de su hijo y, en algunos casos, que realice un seguimiento con
un examen de orina o medir la presidn arterial. La exploracién clinica
detallada junto con el conocimiento de los sintomas de su hijo,
constituyen la base de la evaluacion de la actividad de la enfermedad.
Se realizan examenes de sangre y de orina para detectar actividad
inflamatoria, los cambios en las funciones de los 6rganos y los posibles
efectos secundarios de los farmacos. Dependiendo de la afectacion de
los érganos internos del paciente, puede ser necesario realizar otras
investigaciones por parte de diferentes especialistas, asi como
diferentes estudios de imagen.

2.8 ¢Cuanto tiempo durara la enfermedad?

Las vasculitis primarias raras son enfermedades duraderas y, a veces,
persisten toda la vida. Pueden iniciarse como un trastorno agudo, a
menudo grave o incluso potencialmente mortal, y posteriormente
evolucionar a una enfermedad mas crénica y de bajo grado.

2.9 éCual es la evolucion a largo plazo (el prondstico) de la
enfermedad?

El prondstico de las vasculitis primarias raras es altamente individual.
No sélo depende del tipo y de la extension de los vasos y los érganos
afectados, sino del intervalo entre la aparicion de la enfermedad y el
inicio del tratamiento, asi como también de la respuesta individual al
tratamiento. El riesgo de dafo de los érganos esta relacionado con la
duracién de la enfermedad activa. El dafio a los érganos vitales puede
tener consecuencias de por vida. Con el tratamiento adecuado, suele
alcanzarse la remision clinica en el plazo del primer afno. La remisién
puede continuar toda la vida, pero para ello, suele ser necesario un
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tratamiento de mantenimiento, también prolongado. Los periodos de
remision de la enfermedad pueden verse interrumpidos por recaidas de
la enfermedad que requieran un tratamiento mas intensivo. La
enfermedad sin tratar tiene un riesgo relativamente alto de muerte.
Debido a que las vasculitis primarias son enfermedades raras, los datos
exactos sobre la evolucién de la enfermedad a largo plazo y la
mortalidad son limitados.
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