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RESUMEN

La Poliarteritis Nodosa (PAN) es una vasculitis de mediano vaso
con afectacién multiorginica, lesiones cutineas y anormalidades
angiogréficas, se diagnostica bajo los criterios EULAR/PRINTO/
PReS, y su tratamiento, estd basado en corticoides a dosis altas y
agentes inmunosupresores. El objetivo es describir el caso de una
paciente que debuté con epilepsia focal de dificil control como sin-
toma de PAN. Se trata de una adolescente de 13 afios con antece-
dente de convulsiones desde los 3 afios, valorada por neurologia
pediatrica por su evolucién térpida, quien envié estudios comple-
mentarios: Resonancia Magnética Nuclear (RMN) estigmas glio-
ticos con patrén microvascular localizados en region subcortical
frontal bilateral no acordes con la edad y refirié a reumatologia
pedidtrica quien encontré al examen fisico lesiones vasculiticas en
manos, livedo reticularis en brazos y pulsos disminuidos, solicité
angioresonancia encontrandose lesiones arteriales caracterizadas
por irregularidad y discreta disminucién del calibre que compro-
mete la arteria subclavia y humeral derecha; con dichos hallazgos
diagnéstica PAN e inicié tratamiento con corticoide e infusién
mensual de ciclofosfamida durante 6 meses para, finalmente conti-
nuar con azatioprina como mantenimiento, con lo que permanecié
asintomdtica; ademds de levetiracetam por parte de neuropediatria
para control de convulsiones, mismas que luego de 19 meses no
se han presentado. Las vasculitis son una enfermedad de baja inci-
dencia en la poblacién pedidtrica, en especial la PAN, cuya clinica
neuroldgica no es su principal caracteristica, por lo que esta presen-
tacién inusual nos llama a considerar el diagnéstico de una vascu-
litis para un tratamiento oportuno y adecuado.
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ABSTRACT

Polyarteritis Nodosa (PAN) is a medium-vessel vas-
culitis with multiorgan involvement, skin lesions and
angiographic abnormalities. It is diagnosed accor-
ding to the EULAR/PRINTO/PReS criteria and its
treatment is based on high-dose corticosteroids and
immunosuppressive agents. The aim is to describe the
case of a patient who presented with focal epilepsy that
was difhcult to control as a symptom of PAN. This
is a 13-year-old adolescent with a history of seizures
since she was 3 years old, assessed by pediatric neu-
rology due to her torpid evolution, who sent comple-
mentary studies: Nuclear Magnetic Resonance (NMR)
gliotic stigmata with microvascular pattern located
in the bilateral frontal subcortical region not consis-
tent with age and referred to pediatric rheumatology
who found vasculitic lesions in the hands, livedo reti-
cularis in the arms and decreased pulses, Angioreso-
nance was requested, finding arterial lesions charac-
terized by irregularity and slight decrease in caliber
that compromise the right subclavian and brachial
artery; With these findings, PAN was diagnosed and
treatment with corticosteroids and monthly infusion
of cyclophosphamide for 6 months is started, finally
continuing with azathioprine as maintenance, with
which she remained asymptomatic; in addition to
levetiracetam by neuropediatrics to control seizures,
which have not occurred after 19 months. Vasculitis is
a disease with a low incidence in the pediatric popu-
lation, especially PAN, whose neurological symptoms
are not its main characteristic, so this unusual presen-
tation calls us to consider the diagnosis of vasculitis for
timely and adequate treatment.

INTRODUCCION

Las vasculitis son trastornos caracterizados por la
inflamacién en la pared de un vaso sanguineo, poco
frecuente en nifios con una incidencia entre 2 a 9
pacientes por millon cada afio, mas prevalente en nifios
entre 9-10 afios.!

La poliarteritis nodosa (PAN) por su parte comprende
el 9% de las vasculitis en nifios y se caracteriza por ser
necrotizante, involucra vasos de mediano calibre, exclu-
yendo capilares, vénulas o arteriolas?
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Produce afectacién multiorgénica y las lesiones cuténeas
son su clinica mas caracteristica como: livedo reticularis,
purpura, nédulos dolorosos y dlceras.

En cuanto a lo neurolégico, se pueden presentar desde
trastornos cognitivos, depresién, convulsiones, psicosis
hasta infartos cerebrales, lesiones por desmielinizacion o
mielitis transversa® En general la afectacién neurolégica
se presenta en un 75% vy la afectacién del sistema ner-
vioso central es rara, en un 5%

De acuerdo a los criterios EULAR/PRINTO/PRES
para establecer PAN en la infancia, se requiere de una
enfermedad inflamatoria sistémica con evidencia de
vasculitis necrotizante o la presencia de anormalidades
angiogrificas en arterias de mediano o pequefio calibre
(criterio mayor) mis uno de los siguientes 5 criterios:
afeccién cutdnea (livedo reticularis, nodulos cuti-
neos o infartos), mialgia o hipersensibilidad muscular,
hipertension, neuropatia periférica y afeccién renal?
Estos criterios de clasificacién tienen una sensibilidad
de 82.2% vy una especificidad de 86.6%:* El hallazgo
de aneurismas arteriales es un dato muy importante en
el proceso diagnéstico? Actualmente, el gold standard
sigue siendo la angiografia convencional, pero hay que
tener en cuenta que en algunos casos el resultado puede
ser normal (fases muy tempranas o exposicion a trata-
miento con corticoides)’

El tratamiento de induccidn se basa en corticoides a dosis
altas y agentes inmunosupresores, como la ciclofosfamida.

Se ha observado que la tasa de recaida en nifios puede
llegar a ser hasta 3 veces mayor que en adultos; depen-
diendo de la serie descrita, las tasas de recaidas varian
entre el 9y el 35 %. Se ha descrito una mortalidad alre-
dedor de un 4 %, predominantemente en nifios con
enfermedad agresiva avanzada®

CASO CLiNICO

Paciente de 13 afios de edad con antecedentes de neu-
monfa a los 3 meses y a los 5 afios de edad, quien desde
los 3 afios presentaba convulsiones tratadas con far-
macos antiepilépticos (FAES), levetiracetam, carbama-
zepinay pulsos de corticoesteroides de manera intermi-
tente y sin adecuado control. Por su evolucién térpida
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y permanencia de crisis convulsivas caracterizadas por
ser focales, con parestesias en manos y mialgias dorso-
lumbares, fue valorada por neuropediatria a los 8 afios
de edad quien envié exdmenes complementarios ANA
negativo, PCR <5 mg/l), C3 y C4 normal, ANCAs
normal. Leucocitos 5340mm3, neutréfilos 2290mm3 |,
linfocitos 2660mm?, hemoglobina 15.7g/dL, hemato-
crito 42.2%, plaquetas 344000mm?, bilirrubina total
0.42mg/dL, LDH 181U/L, Anticuerpo lapico, anti
cardiolipinas y anti B2 glicoproteinas negativas, hepa-
titis B y C negativos. FT3 4.35 pg/ml, FT4 1.34 ng/dl,
creatinina 0.6 mg/dl, icido tdrico 3.3 mg/dl, PCR 2.5
mg/dl, AST 259 U/L, ALT 17.5 U/L, urea 29.7 mg/
dL, VSG 6 mm/h, EGO normal.

Electroencefalograma (EEG): mapeo lento temporal
bilateral, reporta epilepsia frontotemporal.

RMN: se describe en la figura (Figura 1)
ANGIORESONANCIA: se describe en la (Figura 2)

Con dichos resultados neuropediatria diagnosticé epi-
lepsia idiopética relacionada con localizaciones focales,
parciales, con ataques de inicio localizado y reinicié
tratamiento con lamotrigina mds levetiracetam vy
refieri a reumatologia pediitrica.

Dicha especialidad detecté en su primer contacto con
la paciente, cefaleas persistentes de intensidad leve —
moderada una vez cada 15 dias, parestesias de manos,
caida de cabello, eritema malar, fenémeno de Ray-
naud en manos, livedo reticularis en brazos, pulsos dis-
minuidos a nivel radial, popliteo y pedio bilateral, asi
como nistagmus horizontal. Basindose en criterios
EULAR/PRINTO/PRES y en hallazgos de angio-
rresonancia, diagnosticando una poliarteritis nodosa,
envié prednisona 20 mg cada 12 horas (0,5mg/kg/
dosis). Se calcul$ el puntaje inicial de actividad de vas-
culitis pedidtrica (PVAS) con un total de 7.

Eximenes de laboratorio: leucocitos 6170mm3, neutrd-
filos 83.9%, linfocitos 12.3% (760mm?3), hemoglobina
16.9g/dL, hematocrito 51.8%, plaquetas 402000mm?,
urea 30.3mg/dL, creatinina 1mg/dL, é4cido drico
3.1mg/dL, colesterol 273mg/dL, triglicéridos 90mg/
dL, bilirrubina total 0.64mg/dL, ALT 23.5 U/L, AST
19.2U/L, C3 150.87, C4 41.43, cloro 105.89 mEq/L,
potasio 4.65 mEq/L, sodio 138.9 mEq/L, IgA 850.2
mg/L, IgG 950 mg/L, IgM 1782.9 mg/L, IgE 33.39
mg/L, PCR 0.05 mg/dl,

Figura 1. Resonancia magnética: Estigmas gliéticos con patron
microvascular localizados en la regién subcortical frontal bila-
teral no acordes con la edad del paciente, valorar alteraciones
perinatales y o vasculiticas. Disminucién de volumen de ambos
hipocampos, con dilatacion de las astas temporales predomi-
nantemente en el lado derecho y disminucién de la sustancia
blanca para hipocampal.

Figura 2. Angioresonancia: Estudio positivo para lesiones arteriales
caracterizadas por irregularidad y discreta disminucion del calibre
gue compromete la arteria subclavia y humeral derecha.
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Paciente con fascie cushingoide, hiperpigmentacion
en cuello y axilas, lesiones vasculiticas en palmas de
manos, livedo reticularis contintia en brazos, al igual
que los pulsos disminuidos. Se evidenci6 incremento
de creatinina con tasa de filtrado glomerular de 59.059
ml/min por lo que se decidi6 inicio de ciclofosfamida
750mg/m2/mensual por 6 meses y se disminuy6 la
dosis del glucocorticoide en un 20%.

Evolucién: paciente recibié 6 dosis de ciclofosfamida,
clinicamente sin datos de actividad de la enfermedad,
continué con facies cushingoides y estrias, por lo que
se decidi6 iniciar mantenimiento con azatioprina.

Neurologia pediitrica reporté ausencia de crisis
convulsivas por 1 afio 7 meses, realiz6 EEG y RMN
de control sin normalidades, por lo que en conjunto
con reumatologia pediitrica se decidi6 suspension
de glucocorticoides.

En siguientes controles reumatolégicos paciente per-
manecid sin actividad de la enfermedad, con score de
PVAS de 0 puntos, por lo que se suspendié inmuno-
supresion con azatioprina en septiembre de 2023. En
cuantoala parte neurolc')gica se mantiene sin crisis y en
tratamiento con levetiracetam 2 veces al dia.

DISCUSION

La poliarteritis nodosa (PAN) es una enfermedad sisté-
mica, rara en la infancia, por lo que los estudios en esta
poblacién son escasos.

Ademis de sus criterios diagndsticos ya descritos pre-
viamente y de sus principales manifestaciones cuti-
neas, las manifestaciones del sistema nervioso cen-
tral (SNC) en enfermedades reumiticas pedidtricas de
manera general, son diversas, y se pueden presentar
desde una cefalea, convulsiones, corea, cambios de per-
sonalidad, depresién, problemas de memoria y concen-
tracion, deterioro cognitivo, accidentes cerebrovascu-
lares, hasta coma y muerte?

En general, son manifestaciones menos frecuentes que en
adultos*!? y existe escasa informacién o casos reportados

sobre la asociacién de estas con la PAN.

En el afio 2012 se reporté el caso de una paciente de 13
afios de edad cuya presentacion inicial de poliarteritis
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nodosa incluyé hipertensién, convulsiones y hallazgos
en neuroimagen de edema vasogénico y sindrome de
encefalopatia posterior reversible, sin embargo, las con-
vulsiones fueron parte de la presentacién de la encefalo-
patia y no en un principio como parte de la PAN.

En un estudio retrospectivo realizado en el afio 2013 en
poblacién pediitrica, cuya edad media de inicio de la
PAN fue alos 7.9 afios y el seguimiento fue de 6.2 afios,
en lo que respecta al compromiso neurolégico conco-
mitante con la patologia, se reportaron 2 fallecimientos
por afectacion cerebral grave, ademis de parilisis de
nervios craneales, relacionada con un peor prondstico
y convulsiones durante la evolucién de la enfermedad,
asociadas a un desarrollo de dafio orgdnico irrever-
sible. En esta cohorte de pacientes, el peor prondstico
se correlacioné signiﬁcativamente con la afectacién
renal y neurolégica.?

CONCLUSIONES

A pesar de que las manifestaciones neurolégicas en
la poliarteritis nodosa (PAN) no forman parte de las
principales caracteristicas ni criterios para diagnos-
ticar esta patologia, por lo que se convierte en un reto
diagndstico. Si el cuadro inicia con estas inusuales
manifestaciones especialmente como fue el caso de las
convulsiones, se alienta al personal de salud, a realizar
la historia clinica, examen fisico y exdmenes comple-
mentarios de manera rigurosa e integral para diag-
nosticar patologias que las implican en menor fre-
cuencia pero que no por ello dejan de hacerlo, como
la poliarteritis nodosa.
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