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RESUMEN

Vasculitis es la inflamacion de vasos sanguineos, con isquemia, necrosis y compromiso sistémico. Se describe el manejo
multidisciplinario de nifla de 4 meses quien ingres6 al Hospital Universitario de Maracaibo con fiebre, diarrea, deshidratacion,
consciente, con periodos de somnolencia, abdomen distendido, ausencia de ruidos hidroaéreos. Posteriormente presenta convulsion,
deterioro del estado general, lesiones eritematosas multiples y en rodetes gingivales, de color blanco parduzco, necroéticas,
manifestaciones de shock séptico. Antecedente de ingestion de N-butilbromuro de hioscina. Laboratorio: anemia, leucocitosis, proteina
C reactiva elevada, cultivos negativos. Biopsia del rodete gingival: vasos sanguineos con paredes infiltradas por células inflamatorias
mononucleares y polimorfonucleares dispersas y necréticas, destruccion y oclusion del endotelio, confirmando la vasculitis gingival.
Recibi¢ antibioticoterapia, soporte hemodinamico, cirugia de zonas necrosadas. Egres6 a los 15 dias con diagndstico de vasculitis
gingival por sepsis de origen enteral. El manejo interdisciplinario médico-odontologico facilita la resolucion de situaciones generales con
compromiso bucodental.
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SUMMARY

Vasculitis is the inflammation of blood vessels, with ischemia, necrosis and systemic involvement. This paper describes the
multidisciplinary management of a 4 month old female infant that was admitted to the Hospital Universitario de Maracaibo with fever,
diarrhea, dehydration, periods of somnolence, distended abdomen, and absence of bowel sounds. Later, the patient presented seizures,
deterioration of her general condition, multiple erythematous and brownish white, necrotic lesions of the gingival border mucosa, and
septic shock manifestations. The patient had a history of ingestion of N-butylbromid hyoscine. Laboratory tests: anemia, leukocytosis,
elevated C-reactive protein, negative cultures, biopsy of the gingival border: blood vessel walls infiltrated by scattered and necrotic
polymorphonuclear and mononuclear inflammatory cells, destruction and occlusion of the endothelium confirming gingival vasculitis.
Treatment included antibiotics, surgery of necrotic areas and hemodynamic support. She was discharged after 15 days with the diagnosis
of gingival vasculitis secondary to enteral sepsis. Medical and dentistry interdisciplinary management facilitates the resolution of general
situations with oral involvement
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INTRODUCCION

La vasculitis es un signo clinico asociado a un grupo de
enfermedades, con sustrato histologico comun, infiltrado in-
flamatorio en la pared de los vasos, estenosis de su luz, alte-
raciones estructurales (aneurismas, rotura de la elastica, hi-
perplasia de la intima), fendémenos trombdticos, producien-
do isquemia o éstasis sanguinea. La desestructuracion de la
pared o el incremento del lecho vascular facilitan la purpura
o hemorragia. Las consecuencias dependen del calibre del
vaso, grande o pequefio, arteria o vena y si el proceso es sis-
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témico o localizado. Los pequefios vasos afectan a vénulas o
capilares (1,2).
La vasculitis séptica es aguda, rara, llamada también
“no leucocitoclasticas”, comun en humanos y animales, cau-
sada por microorganismos, sin sero-especificidad y sintomas
sin relacion con el sindrome vasculitico (3,4). Hay inflama-
cion del endotelio, necrosis,depdsitos de fibrina y trombos
de plaquetas, hematies y neutréfilos en la pared e intersticio,
con leucocitoclasia leve, hemorragia perivascular, cambios
degenerativos, edema, pustulas intra y subepidérmicas y co-
lonias de bacterias en la luz y el endotelio vascular (3).
Puede ser primaria o secundaria a enfermedades sistémi-
cas, alergia medicamentos o infecciones (1,5-7), patogenia
desconocida. Se ha observado una relacion entre los inmuno-
complejos en la pared del vaso (6rgano diana de la lesion), in-
filtrado leucocitario con necrosis fibrinoide o lesion vascular
mediada por anticuerpos (ANCA) especificos del antigeno o
linfocitos (8,9). La variabilidad clinica y mecanismos inmu-
nopatogénicos poco claros, conllevan a diversas clasificacio-
nes, basadas en la sintomatologia, datos anatomopatoldgicos,




inmunitarios y terapéuticos (1, 2, 7,10, 11). En el afio 2006, la
Paediatric Rheumatology European Society (PRES) y la
European League Against Rheumatism (EULAR) (9) plante-
an una clasificacion para nifios y recientemente una clasifica-
cion histologica (12).

La sintomatologia es dada por lesiones maculares, purpu-
ricas, ampollosas y necroticas en extremidades y areas de pre-
sion, shock o coagulacion intravascular diseminada (3), fiebre,
astenia, anorexia, pérdida de peso, artralgias, mialgias, artritis,
nefritis, hipertension arterial, infarto renal, hemorragias pul-
monares, sinusitis, u otitis (8, 9), manifestaciones bucales
como en la enfermedad de Kawasaki, Behcet o Buerger (13).
Hay eritrosedimentacion, proteina C reactiva elevada (marca-
dores no especificos de inflamacion) y antigeno del factor Von
Willebrand como indicador del dafio vascular (9).

Algunas vasculitis estan asociadas a desordenes autoin-
munes, ANCA-asociada (Anticuerpos Anti Citoplasma de
Neutrofilos), especificos contra antigenos del citoplasma
(granulocitos o polimorfonucleares) y monocitos (agranulo-
citos). La inmunofluorescencia indirecta (IFI) y ELISA,dan
especificidad del 99% (9, 10,14). Sin embargo, un ANCA ne-
gativo no descarta enfermedad y uno positivo puede no ser
vasculitis. La biopsia es confirmatoria (1, 15-18) con necro-
sis fibrinoide ¢ inflamacion vascular. (5, 8, 9, 19).

La ultrasonografia doppler demuestra estenosis, oclusio-
nes y compromiso hemodinamico arterial, utiles en el diag-
nostico diferencial (14). La tomografia axial computarizada
(TAC) y resonancia nuclear magnética (RNM) muestra en-
grosamiento difuso y calcificaciones en la pared arterial y al-
teraciones cualitativas con la administracion de contraste (1).

Este caso muestra la importancia de un enfoque clinico
integral de vasculitis gingival, en un lactante con sepsis y
sintomas gastrointestinales.
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Previo consentimiento informado, se presenta nifia de 4
meses, que ingresd a la emergencia pediatrica del Hospital
Universitario de Maracaibo, por fiebre no cuantificada de 3
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dias de evolucion, que cedia con antipiréticos, evacuaciones
liquidas sin moco ni sangre (10/ dia), vomitos (2/dia) duran-
te 2 dias y aumento de volumen de abdomen. La madre le
suministré N-butilbromuro de hioscina (Butropina®) en va-
rias ocasiones previo al ingreso.

Antecedentes: Producto de tercera gesta, embarazo ge-
melar a término, controlado, serologia negativa, nace por ce-
sarea sin complicaciones. Periodo neonatal normal. Recibe
lactancia materna y férmula de inicio (dilucion normal), al
mes introduce agua de arroz. Inmunizaciones: BCG, OPV
del recién nacido, una dosis de DTP, Hibtiter y OPV, dos
dosis de hepatitis B. Padre de 38 afios sano y madre de 23
aflos con litiasis renal. Sin otros antecedentes.

Examen fisico del ingreso: Temperatura: 37°C. Peso:
6,300 kg. Talla: 57 cm. FR: 44 x’ min. FC: 140 x min.
Regulares condiciones, deshidratada. Sin adenomegalias ni
disnea. Abdomen distendido, ruidos hidroaéreos ausentes.
Neuroldgico: consciente, activa, alternando con somnolen-
cia, resto normal. Cinco horas después presenta convulsion
que cede con diazepam, deterioro del estado general, palida,
llenado capilar lento, estupor ¢ irritabilidad, eritema peri um-
bilical. A los dos dias, febril, lesiones eritematosas peribuca-
les, peri-umbilical y en pliegues (Figuras 1, 2 y 3), lesion
blanquecina en el rodete gingival superior, no removible
(Figura 4), evaluada por Odontopediatria, reportando mem-
brana blanco-amarillenta en rodete gingival superior en todo
el Cordon Fibroso de Mallitot, de 3 a 4 mm, movil,sin des-
prenderse, necrotico, hay continuidad con el rodete gingival,
practicandose biopsia excisional y cultivo (Figura 5), diag-
nosticandose Moniliasis oral, lesion tipo Noma, Quemadura
quimica, rodete inferior sano. En horas vespertinas, deterioro
del estado general, Letargia con agitacion, llanto agudo, que-
jumbrosa, cianosis y frialdad en dedos de pies, eritema peri-
umbilical, taquicardica (170 x min), temperatura de 37°C,
tratada como shock séptico. Evolucion lenta, febril, eritema
periumbilical, distension abdominal, lesiones de mucosa oral
y evacuaciones liquidas por varios dias. Al sexto dia, estabi-
lizada, tolera via oral, mejoran lesiones de mucosa oral; dias
siguientes, presenta descamacion palmo-plantar; evaluacion

- -
Fig. 2

Iig. 3
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cardiologica normal. Diagnostico: Vasculitis Gingival,
ctiologia indeterminada, pudiendo asociarse a infeccion
de vasos sanguineos, inmunolodgica, neoplasica, farmacos
o idiopatica. Eliminandose tejido necrotico del rodete
gingival superior.

A 15 dias del ingreso:parametros clinicos y de labora-
torio en resolucion, presenta varicela nosocomial, egre-
sando por situacion epidemioldgica, seguimiento ambu-
latorio posterior normal. Diagndstico definitivo:
Vasculitis Gingival por Sepsis de punto de partida ente-
ral, Sindrome Convulsivo, anemia, diarrea aguda con
deshidratacion, probable enterocolitis, fleo metabolico
y/o medicamentoso (Figura 6).

PARACLINICOS

Dia del ingreso: Glicemia: 40 mg/dl. Leucocitos:
18.800 x mm’ Segmentados: 55%, Linfocitos: 45%.
Plaquetas: 179.000 x mm’; Hb: 9,0 gr/%. Hcto.: 29%.
Na+: 130 mmol/l, K+: 4,28 mmol/l. Puncion lumbar trau-
matica. En horas vespertinas: Glicemia: 59 mg/dl, creati-
nina: 0,4 mg/dl, VDRL: no reactivo, Proteina C reactiva:
192 mg/l, HIV: negativo.

Tercer dia: Puncion lumbar: aspecto transparente, in-
coloro, glucorraquia: 60mg/dl, proteinorraquia: 30,2
mg/%, Glicemia: 81mgs/dl, indice de Fischer: 0,7;
Creatinina: 0,2 mg/dl, calcio: 9,3 mg%, TGO: 55U/,
TGP: 38 U/l. Hemocultivo, coprocultivo y urocultivo:
negativos. TPT y TP: normales. Leucocitos: 42.500 x
mm3, Segmentados: 81%, Linfocitos: 18%, Monocitos:
1%. Plaquetas: 130.000 x mm’. Hb: 8,5 gr/%, Hcto: 29%.
Grupo sanguineo y Rh: O positivo. Cultivo de lesion de
encia: abundante flora normal.

Al quinto dia: Heces: sangre oculta negativay quistes
de Entamoeba histolytica. Orina: aspecto turbio, pioci-
tos: 4-6 x campo, hematies: 8-9 x campo, leucocitos: 10-
13 x campo, Hb: ++, proteinuria: +. Na+: 141 mosm/I,
K+: 3,72 mosm/1. Cultivo liquido cefalorraquideo y colo-
racion Gram, negativos. Ecograma abdominal: Normal.
Rx simple de abdomen: normal. Leucocitos: 30.400 x
mm’, Segmentados: 50%, Linfocitos: 41%, Eosinofilos:
4%, Monocitos: 3%, Metamielocitos: 2%. Hb: 10,8 gr/%,
Hcto: 38%, Plaquetas: 283.000 x mm’.

Al sexto dia: estiidio micoldgico: directo y cultivo ne-
gativos. Radiografia oclusal del maxilar superior sin
afectacion de gérmenes dentales primarios, tejidos duros
sin compromiso. Serologia HIV madre y lactante: negati-
vos. Proteina C reactiva positiva: 48 mg/l, Hb: 9,8 gr/%,
Hcto.: 34%, Leucocitos: 20.900 x mm’, Segmentados:
52%, Linfocitos: 39%, Monocitos: 5%, Eosinéfilos: 3%.
Tomografia Axial cerebral: normal.

A los diez dias: Biopsia gingival: vasculitis aguda y

Figura 6 i crénica, rodete gingival con epitelio escamoso estratifica-
Postoperatorio a los 15 dias de la Vasculitis gingival do hiperplasico, hiperparaqueratinizado, superficie irre-

Figura 4
Lesiones blanquecinas en rodete gingival superior

Figura 5
Toma de biopsia escisional y cultivo de la zona

156 ARCHIVOS VENEZOLANOS DE PUERICULTURA Y PEDIATRIA 2011; Vol 74 (4): 154-158




gular, erosionada, tejido conectivo fibroso denso, hipocelu-
lar, vasos sanguineos con paredes infiltradas por células in-
flamatorias mononucleares y polimorfonucleares, destruc-
cion y oclusion del endotelio, infiltrado severo, disperso ne-
crotico.

DISCUSION

Investigaciones recientes estudian la patogenia y etiolo-
gia para lograr un diagnoéstico y tratamiento oportuno (8,10).
La nomenclatura es variada, utilizando términos como: vas-
culitis inducida por farmacos, leucocitoclastica, cutanea,
alérgica (20,21). La clinica, radiologia e histopatologia
puede ser indistinguible de otras enfermedades (22). La in-
feccion deberia plantearse ante una vasculitis con etiologia
dudosa, sobre todo en casos de afectacion multisistémica
grave, como el caso reportado (21,23). La incidencia anual
de las vasculitis primarias es de 0,24 por 1.000.000 nifios,
asociado a elevadas cifras de morbimortalidad (9).

En el afio 2005, 26 centros de Reumatologia Pediatrica
en USA reportan 4% vasculitis en 4.348 pacientes,
Inglaterra el 1% de 5.000 nifios con enfermedades reumati-
cas y Canada: 6,1% siendo la enfermedad de Schonlein-
Henoch y Kawasaki las mas frecuentes, tratadas por pedia-
tras, raramente referidas a Unidades de Reumatologia
(14,19). En Latinoamérica se conoce poco la prevalencia; se
han reportado en Brasil, México, Colombia, Chile, Peru,
Argentina, Uruguay, Venezuela, Ecuador y paises centroa-
mericanos (24). En Maracaibo-Venezuela, en el Hospital
Universitario de Maracaibo entre 2000 y 2008, se reportaron
20 pacientes con vasculitis, 9 (45%) entre 5 meses y 17 afios
de edad, prevaleciendo el género femenino (25).

La mortalidad puede ser hasta 80% y dependera del tipo,
etiologia y de la terapéutica, especialmente en vasculitis de
grandes vasos; el caso reportado, sobrevivid; las recaidas
pueden ocurrir hasta 10 afios después (5,9). En vasculitis de
pequeiios vasos, el 50% sufriran una recaida 4 a 5 afios des-
pués del tratamiento, riesgo que aumenta en los ANCA posi-
tivos (18,23).

La vasculitis es un campo de la reumatologia dificil, com-
partida por otros especialistas, enfatizando su naturaleza mul-
tisistémica. El diagnostico requiere su sospecha, lo que exige
manejo integral (18, 22). Los examenes de laboratorio, cinti-
grafia con Galio y con leucocitos marcados son utiles, pu-
diendo ser mas efectivos que la radiografia convencional
(26). En este caso solo se realizd6 una TAC de craneo,
Ecograma y Radiografia abdominal, las cuales resultaron
normales. La biopsia debe ser precoz para decidir la terapéu-
tica, el diagnostico definitivo dependera de la clinica, histolo-
gia e inmunologia, en este caso la biopsia gingival lo confir-
mo. En algunos casos el diagnéstico definitivo permanece du-
doso y soélo se puede englobar dentro de un grupo (14).

La vasculitis séptica es grave, por lo que el tratamiento
requiere rapidez, monitorizacion, soporte vital y antibiotico-
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terapia de amplio espectro (3); éste variara de acuerdo a la
evolucion, si es localizada o generalizada (8,9,27). Son uti-
les: Inmunoglobulinas, plasmaféresis, esteroides, antiinfla-
matorios no esteroideos, citotdoxicos, inmunosupresores, en
este caso el tratamiento recibido fue soporte vital, fluidotera-
pia y antibidticos, logrando la sobrevida del paciente.
Algunos paises han planteado nuevas terapéuticas, como
la medicina hiperbarica y subacuatica, para favorecer la oxige-
nacion tisular, inhibiendo los organismos anaerobios, promo-
viendo la oxidacion de los polimorfonucleares, restauracion de
la capacidad bactericida, aumentando la proliferacion de fi-
broblastos y formacion de colageno, reforzando la accion de
algunos antibidticos (27). La diversidad y duracion del trata-
miento y el hecho de no haber consenso general para la mejor
terapia (28,29) impone continuar con las investigaciones.
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