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Resumen
La poliarteritis nodosa sistémica de inicio en la infancia es una vasculitis caracterizada por inflamación y necrosis fibrinoide 
de las arterias de mediano y pequeño calibre, con cuadro clínico extraordinariamente variable y dependiente de la localización 
histológica de la lesión. Su compromiso cardiaco constituye un comportamiento infrecuente en pediatría, por lo que se con-
sidera de interés presentar el caso de un escolar de 8 años, determinado por compromiso hemodinámico secundario a de-
rrame pericárdico, disfunción sistólica grave y múltiples dilataciones aneurismáticas, que permite establecer la sospecha de 
vasculitis de vasos pequeños y medianos. Se realiza un diagnóstico oportuno gracias al cual se evitan complicaciones po-
tencialmente mortales y se instaura un tratamiento con buena respuesta a corto, mediano y largo plazo.

Palabras clave: Poliarteritis nodosa. Vasculitis. Aneurisma coronario. Insuficiencia cardíaca. Informe de casos.

Abstract
Systemic polyarteritis nodosa of childhood onset is a vasculitis characterized by inflammation and fibrinoid necrosis in the 
medium and small-caliber arteries, with an extraordinarily variable clinical picture and dependent on the histological location 
of the lesion. His cardiac involvement constitutes an infrequent behavior in pediatrics, so it is considered of interest to present 
the case of an 8-year-old schoolboy, characterized by hemodynamic compromise secondary to pericardial effusion, severe 
systolic dysfunction, and multiple aneurysmal dilatations that establish the suspicion of vasculitis. small and medium glasses. 
A timely diagnosis is made avoiding life-threatening complications and allowing to establish a treatment with a good respon-
se in the short, medium and long term.
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Introducción
La poliarteritis nodosa sistémica de inicio en la infan-

cia, es una vasculitis necrosante sistémica, que reporta 
una incidencia anual de 0,7/100.000 con prevalencia y 
distribución aún desconocidas1,2. Su primera descripción 

 se atribuye al patólogo vienés Karl von Rokitansky en 
el año 1852. Está caracterizada, desde el punto de vista 
anatomopatológico, por inflamación y necrosis fibrinoide 
de las arterias de mediano y pequeño calibre3 con una 
edad media de debut de 9 años, sin predilección de 
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hemodinámica, por lo que fue llevado a ventana peri-
cárdica, y se obtuvieron 350 ml/trasudado, descartán-
dose etiología infecciosa y paraneoplásica. El 
ecocardiograma posoperatorio reportó dilatación del 
ventrículo izquierdo, disfunción sistólica grave, fracción 
de eyección del ventrículo izquierdo (FEVI) del 33% y 
coronarias no visualizadas. El electrocardiograma no 
mostró datos de isquemia o arteria coronaria izquierda 
de origen anómalo desde la arteria pulmonar (ALCA-
PA). Paciente con evolución tórpida, astenia, adinamia, 
taquipnea, ortopnea, mialgias, artralgias, taquicardia 
en reposo, hepatomegalia, edema de miembros infe-
riores e hipertensión arterial. Paraclínicos: leucocitosis 
con predominio de neutrófilos, aumento de reactantes 
de fase aguda (velocidad de sedimentación globular y 
proteína C reactiva) proteinuria en rango no nefrótico. 
Imágenes diagnósticas: ultrasonografía: ascitis leve y 
pequeño derrame pleural izquierdo. Se inició tratamien-
to para falla cardiaca con milrinona y diuréticos.

Paciente sin antecedentes personales/familiares refe-
ridos, única hospitalización (extrainstitucional) 9 meses 
previos a su ingreso, por fiebre prolongada, lesiones 
cutáneas máculo-papulares en miembros superiores, 
mialgias, artralgias y edemas, con deterioro clínico 
progresivo y elevación de reactantes de fase aguda, 
interrogaron sepsis y síndrome de Kawasaki, con re-
porte de ecocardiograma normal, recibió manejo con 
antibióticos de amplio espectro e inmunoglobulina G 
humana, y fue dado de alta a los 30 días debido a 
mejoría clínica.

Se decidió, pretendiendo esclarecer etiología de di-
latación ventricular izquierda y disfunción sistólica gra-
ve, realizar cateterismo cardiaco que definiera la 
anatomía coronaria; se encontró aneurisma gigante de 
la coronaria izquierda (Fig. 1A), coronaria derecha con 
múltiples dilataciones aneurismáticas (Fig. 1B), árbol 
pulmonar distal (Fig. 2A) y arterias mesentéricas y re-
nales con lesiones difusas en rosario de vasos de 
pequeño calibre (Fig. 3A).

Cumplió con criterios diagnósticos para poliarteritis 
nodosa sistémica de la infancia: dilataciones aneuris-
máticas y estenosis en arterias y parénquima renal, 
pulmonar, hepático y coronarias, hipertensión arterial, 
mialgias y proteinuria en rango no nefrótico; cursó 
con falla cardíaca estadio C. Se administró corticote-
rapia endovenosa (metilprednisolona 20 mg/kg/día) 
los 3 primeros días, continuando con corticoterapia 
oral (prednisolona 1 mg/kg/día) en combinación con 
el inicio del primer pulso de la terapia inmunosupre-
sora con ciclofosfamida (500 mg/m2 SC), doble antia-
gregación plaquetaria (ASA 100 mg/día-clopidogrel 

sexo4. Se expresa dentro de un amplio espectro de sig-
nos y síntomas, con cuadros de presentación variable, 
que van desde leves hasta otros de mayor gravedad que 
se asocian a un peor pronóstico para el paciente5.

Aunque se considera la posibilidad que derive de la 
respuesta del huésped a desencadenantes infeccio-
sos, su etiología aún no es clara3,5. El compromiso 
cardiaco secundario a anomalías en las arterias coro-
narias dado por lesiones aneurismáticas, constituye un 
comportamiento infrecuente en pediatría para esta en-
tidad6,7 que condiciona un potencial aumento de la tasa 
de mortalidad.

La documentación de grandes series pediátricas de 
poliarteritis nodosa es limitada.  La primera serie mul-
ticéntrica más grande fue reportada por Ozen et al.4 y 
describió 110 pacientes, 63 de ellos niños con poliar-
teritis nodosa sistémica, y mediante angiografía solo 
se reporta el hallazgo de aneurisma coronario en un 
paciente. En el 2013, Eleftheriou et al.7 registraron una 
serie unicéntrica en un período de 32 años, desde 
enero de 1980 hasta enero de 2012, que identificó 69 
niños que cumplieron con los criterios de clasificación 
para poliarteritis nodosa, con cambios arteriográficos 
en todos los pacientes incluidos y compromiso de las 
arterias coronarias en solo 3 de ellos.

La poliarteritis nodosa, un diagnóstico considerado 
desafiante para el clínico al presentarse frecuentemen-
te en el contexto de una enfermedad de compromiso 
sistémico y evolución subaguda, requiere sospecha 
clínica y evaluación multidisciplinaria para una inter-
vención precoz en la evolución natural de la enferme-
dad.  Dado que, por frecuencia, solo es reemplazada 
por la púrpura de Schönlein-Henoch y la enfermedad 
de Kawasaki, sigue siendo un diagnóstico diferencial 
importante cuando se sospecha vasculitis en la infan-
cia7. Consideramos de gran interés presentar el caso 
de un escolar de 8 años, que cumple con los criterios 
de clasificación descritos para poliarteritis nodosa y 
cursa con compromiso cardiaco grave, una presenta-
ción poco habitual para esta entidad.

Caso clínico
Se trata de un escolar masculino de 8 años, quien 

ingresó al servicio de urgencias en delicado estado 
general, con cuadro febril intermitente de dos meses 
de evolución, síntomas constitucionales, cadenas gan-
glionares cervicales e inguinales palpables, asociado 
a episodios de disnea. Fue valorado por cardiología, 
que ordenó ecocardiograma en el que se evidenció 
derrame pericárdico grado III con repercusión 
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20 mg/día), milrinona y diuréticos, con lo cual tuvo 
una evolución clínica favorable, que permitió el egre-
so a casa manteniendo corticoterapia oral y pulsos 
mensuales de ciclofosfamida (500 mg/m2 SC) endo-
venosa por 1 año, manejo farmacológico pleno de 
falla cardíaca: carvedilol, enalapril, furosemida y 

espironolactona, clopidogrel y ASA, protección gás-
trica y soporte nutricional.

El ecocardiograma y el cateterismo de control a los 
7 meses reportaron aneurisma gigante del tronco co-
ronario izquierdo con flujo lento, coronaria derecha 
dilatada con pequeños aneurismas múltiples y mejoría 

Figura  1. Cateterismo. A: aneurisma gigante de la coronaria izquierda: 16  mm. B: coronaria derecha con aneurisma 
9.4 mm en el tercio proximal, con múltiples dilataciones. aneurismáticas (2017).

A B

Figura 2. Cateterismo. A: árbol pulmonar distal. B: lecho pulmonar con adecuada perfusión (control).

A B
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franca del árbol pulmonar distal y renal de buen tama-
ño con flujo bilateral simétrico (Figs. 2B-3B). En el 
seguimiento a 21 meses, se halló clase funcional I, sin 
recaídas, reincorporación a la vida escolar, control eco-
cardiográfico, normalización de diámetros y función 
sistólica del ventrículo izquierdo.

Discusión
La poliarteritis nodosa sistémica puede involucrar a 

casi cualquier sistema de órganos. En la infancia, las 
manifestaciones sistémicas más comunes incluyen 
neuropatía periférica, mononeuritis múltiple, afectación 
intestinal, afectación renal y dolor testicular3. Los sín-
tomas comunes incluyen hipertensión, fiebre, malestar 
general, fatiga, anorexia, pérdida de peso, mialgia, 
sensibilidad muscular y síntomas oftalmológicos; algu-
nos casos podrían desarrollar complicaciones graves, 
incluso potencialmente mortales, como hemorragias 
del sistema nervioso central y gastrointestinal, infartos 
hepáticos, insuficiencia renal aguda e insuficiencia 
cardíaca3,8

.
Este caso cumplió con los criterios de clasificación 

para diagnóstico de poliarteritis nodosa sistémica en 
pediatría, de acuerdo con la última publicación de la 
Liga Europea Contra el Reumatismo (EULAR), la So-
ciedad Europea de Reumatología Pediátrica (PRES) y 
la Organización de Reumatología Pediátrica de 

ensayos internacionales (PRINTO) 20108, definidos 
como vasculitis necrotizante que involucre arterias me-
dianas o pequeñas o una anomalía angiográfica que 
muestre aneurisma, estenosis u oclusión de una arteria 
mediana o pequeña, asociado a “un” criterio menor, 
que tienen una sensibilidad y especificidad de 89.6 y 
99.6%, respectivamente8

.
La presentación del cuadro clínico del paciente cum-

plió con tres criterios diagnósticos para poliarteritis 
nodosa: presión arterial diastólica superior a 95 mm Hg 
para sexo y edad, proteinuria en rango no nefrótico y 
mialgias asociadas a múltiples alteraciones arteriográ-
ficas de los vasos coronarios, renales y mesentéricos. 
No se realizó una biopsia debido a la ausencia de 
afectación de la piel o neuropatía periférica. Otras etio-
logías de los aneurismas coronarios, como la enferme-
dad de Kawasaki, la enfermedad de Behçet, la arteritis 
de Takayasu, la arteritis de células gigantes o la arte-
ritis sifilítica fueron menos probables y no tuvieron 
respaldo en la historia clínica, los hallazgos físicos y 
los datos de laboratorio del paciente. La aterosclerosis, 
la causa más común de aneurismas coronarios en 
adultos, también se excluyó debido a la ausencia de 
factores de riesgo.

La afectación cardíaca en poliarteritis nodosa es 
poco común y generalmente ocurre en el contexto de 
la afectación visceral. Aunque solo entre el 5 y el 20% 
de los pacientes tienen síntomas de compromiso 

Figura 3. Cateterismo. A: arterias renales con lesiones difusas en rosario de vasos de pequeño calibre. B: vasos renales 
con mejoría de perfusión (control).

A B
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cardíaco9, las autopsias han mostrado evidencia de 
arteritis coronaria en el análisis patológico en casi la 
mitad de los pacientes con poliarteritis nodosa10. El 
compromiso cardiovascular del caso reportado, dado 
por dilatación ventricular izquierda, disfunción sistólica 
grave del ventrículo izquierdo (FEVI 33%) y efusión 
pericárdica grado III con repercusión hemodinámica, se 
presenta en la historia natural de la poliarteritis nodosa, 
secundaria a la vasculitis de las ramas de las arterias 
coronarias, al inicio de HTA sistémica o ambas9, pero 
se destaca que, a pesar de la afección de estas arte-
rias, la angina o los aneurismas coronarios son raros 
y la coronariografía suele ser normal10. El signo carac-
terístico de “rosario aneurismático” que se ve a menudo 
en la poliarteritis nodosa en los vasos mesentéricos, 
también puede estar presente en la angiografía coro-
naria9, tal y como pudo evidenciarse en los hallazgos 
angiográficos reportados en el paciente.

El compromiso aneurismático de las arterias coro-
narias se presenta con mayor frecuencia en la coro-
naria derecha, seguido de la arteria descendente 
anterior y la arteria circunfleja10. La participación de 
las tres arterias principales o el tallo principal izquierdo 
es muy poco frecuente10. La prevalencia del aneurisma 
coronario gigante es muy baja (0.02%)10, y constituye 
uno de los hallazgos más importantes del caso; se 
reporta gran aneurisma (16 mm) en la coronaria iz-
quierda a 6 mm de su origen y aneurisma de 9.4 mm 
y múltiples dilataciones en segmentos posteriores del 
tercio proximal de la coronaria derecha. Una de las 
más grandes revisiones multicéntricas de poliarteritis 
juvenil describe 63 pacientes con poliarteritis nodosa 
sistémica; solo un paciente en este grupo tenía un 
aneurisma cardíaco4. Otra serie de casos de Arabia 
Saudita de niños de 2 a 11.5 años describe un pacien-
te con insuficiencia cardíaca y aneurismas de la arteria 
coronaria en la angiografía11. Por lo anterior conside-
ramos la descripción de este caso de gran interés para 
la comunidad, por la baja frecuencia del compromiso 
cardiaco y carácter grave de la afectación coronaria, 
sin otros reportes bibliográficos similares publicados 
hasta la fecha.

La angiografía renal en niños con poliarteritis nodosa 
ha demostrado una prevalencia del 40% de aneuris-
mas renales en arterias pequeñas y medianas. Otros 
hallazgos en las imágenes incluyen estrechamiento 
segmentario y variaciones en el calibre de las arterias 
y el árbol pulmonar distal, manifestaciones que con-
cuerdan en el caso descrito12.

Sin tratamiento, la supervivencia a 5 años es del 
13%. Con la terapia óptima, dicha supervivencia 

aumenta aproximadamente el 80%, con una mortali-
dad aproximada del 1 al 4%4,7

. Actualmente, el trata-
miento recomendado para la poliarteritis nodosa está 
dirigido esencialmente a disminuir la inflamación vas-
cular sistémica. La evidencia ha demostrado que la 
terapia con corticosteroides tiene un papel principal 
en el tratamiento inicial, con una segunda línea que 
incluye ciclofosfamida o azatioprina4,13

. Informes adi-
cionales sugieren resultados exitosos con metotrexa-
te, micofenolato mofetilo, inmunoglobulina, infliximab 
o rituximab; sin embargo, en gran medida, estos in-
formes se basan en datos de adultos13. Nuestro pa-
ciente recibió un tratamiento antiinflamatorio con 
dosis altas de esteroides y ciclofosfamida, manejo 
estándar para falla cardiaca y antiagregación plaque-
taria para prevenir la formación de coágulos en los 
aneurismas de las arterias coronarias. Su evolución 
clínica fue satisfactoria y se hizo evidente en la recu-
peración de la función sistólica de ventrículo izquierdo 
(FEVI 60%), así como en la normalización de los diá-
metros posterior a un intervalo de un año de manejo. 
En la población pediátrica con poliarteritis nodosa o 
enfermedad de Kawasaki asociada con aneurismas 
coronarios se ha descrito recuperación e incluso re-
gresión de los aneurismas14; sin embargo, después de 
un tratamiento exitoso, ocurre recaída en el 10 al 20% 
de los pacientes14. Durante los últimos seguimientos 
ecocardiográficos, se encontró aumento de los diá-
metros de la coronaria izquierda en el tercio proximal 
(19.2 mm x 18.1 mm) y la coronaria derecha (13.9 mm 
x 14.2 mm), manteniéndose libre de eventos, asinto-
mático y reincorporado a la educación escolar a los 
21 meses de seguimiento.

En el abordaje de este paciente se resalta el valor 
diagnóstico del ecocardiograma transtorácico en el ser-
vicio de urgencias, pues permitió establecer el grado y 
la repercusión del derrame pericárdico, lo cual conllevó 
una intervención inmediata a favor de su estabilización 
y la determinación posterior de alteración funcional del 
ventrículo izquierdo. No obstante, su uso fue limitado 
para la valoración anatómica de las arterias coronarias 
y, por tanto, ante la sospecha clínica de vasculitis, se 
realizó cateterismo cardiaco con el propósito de conse-
guir una valoración angiográfica objetiva que confirmara 
o descartara el diagnóstico, lo cual repercutió sobre el 
abordaje terapéutico y la sobrevida del paciente.

En particular, fue primordial la revisión exhaustiva de 
la historia clínica, a fin de establecer que no solo se 
trataba de un compromiso cardiovascular, sino de un 
comportamiento expresado en hallazgos clínicos 
inespecíficos a lo largo de la evolución de la 
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enfermedad, que condujo a plantear si era una vascu-
litis sistémica.

A pesar de la respuesta clínica satisfactoria, la mor-
bi-mortalidad tardía en el curso de la poliarteritis nodosa 
sistémica no deja de ser preocupante para este caso 
debido a los cambios angiográficos aneurismáticos y a 
otras anomalías arteriales, que, con el hallazgo de un 
estudio en niños con poliarteritis nodosa que establece 
la disminución de la distensibilidad arterial15 y las com-
plicaciones tardías descritas para la terapia con ciclofos-
famida, como malignidad e infertilidad, hará imprescindible 
un seguimiento estricto a lo largo de sus vidas.

Conclusiones
La poliarteritis nodosa sistémica en la infancia es 

una vasculitis inflamatoria rara, progresiva, con expre-
sión clínica y gravedad determinadas por el daño vas-
cular, que requiere un alto grado de sospecha y juicio 
clínico para evaluar sus manifestaciones asociadas 
mediante estudios complementarios.

Este caso es una presentación inusual de poliarteritis 
nodosa en la población infantil por el compromiso car-
diaco grave que presenta como principal expresión del 
cuadro, al cual se le realiza un diagnóstico oportuno 
evitando complicaciones potencialmente mortales, per-
mitiendo instaurar un tratamiento con buena respuesta 
a corto, mediano y largo plazo.
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