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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 analisis de sangre y orina, y de los
estudios de imagen (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 primarias cronicas es duradero y
complejo. 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, 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-
mofetill y bajas dosis de prednisona. Pueden utilizarse otros farmacos
para reducir la activacion del sistema inmunitario y combatir la
inflamacién. Se emplean examinando cada caso concreto, normalmente
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cuando otros farmacos habituales no han funcionado. Estos incluyen los
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