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Puntos clave

O Las vasculitis cutdneas y sistémicas pueden manifestarse con un cuadro clinico
idéntico, aunque suelen tener datos que orientan al origen en vasos profundos,
como nédulos y necrosis intensa.

O En una vasculitis siempre se deben realizar biopsias y estudiar sus posibles cau-
sas, por lo que es motivo de atencién urgente. Si la etiologia no esté clara no
debe instaurarse tratamiento con corticosteroides.

O El diagnéstico diferencial de las causas de livedo, necrosis o plrpura es muy
extenso, por lo que es un motivo frecuente de ingreso y estudio ante riesgo
de afectacion renal, digestiva, pulmonar, etcétera.

B INTRODUCCION

Las enfermedades descritas en este capitulo tienen en comdin la afectacién de los
vasos sanguineos de la piel, bien a través de mecanismos inflamatorios (vasculitis),
bien a través de vasculopatias oclusivas o hemopatias.

Muchas de estas enfermedades cursan con purpura, que es la lesiéon cutdnea pro-
ducida por la extravasacion de eritrocitos a la dermis. El abordaje diagnéstico de la
purpura se detalla en el capitulo 6.

Para la clasificacion se ha elegido un enfoque clinico segtn el patrén de lesiones
predominante:

* Vasculitis (purpura palpable).
e [ivedo reticularis (reticulado eritematoviolaceo).
* Necrosis (areas negro-azuladas).

B VASCULITIS

Las vasculitis son enfermedades caracterizadas por el dafio y la inflamacién de las
paredes vasculares, independientemente del calibre del vaso afectado. No hay ninguna
clasificacion unificada satisfactoria. En la tabla 26-1 se clasifican las vasculitis segtin
el calibre del vaso y el infiltrado predominante.

La afectacién cutdnea en los distintos tipos de vasculitis es muy frecuente, bien de
forma aislada o bien en el contexto de cuadros con compromiso sistémico, sin que
existan marcadores histoldgicos, analiticos o clinicos que garanticen una correcta de-
limitacién entre las vasculitis cutaneas y las vasculitis sistémicas.
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TABLA 26-1. Clasificacion de las vasculitis

Vasos de pequefio calibre:
Vasculitis neutrofilicas (mediadas por inmunocomplejos):
e Vasculitis leucocitoclastica cutanea o vasculitis por hipersensibilidad
* Plrpura de Schonlein-Henoch
e Urticaria vasculitis
o Fritema elevatum diutinum
e Edema agudo hemorrégico del lactante
Vasculitis eosinofilicas:
* Sindrome hipereosinofilico
e Asociadas a enfermedad del tejido conectivo
Vasculitis linfocitarias:
e Pitiriasis liquenoide y varioliforme aguda
© Perniosis
Vasos de pequefio-mediano calibre:
Vasculitis neutrofilicas:
* Mediadas por inmunocomplejos:
— Vasculitis crioglobulinémica
— Vasculitis asociada a enfermedad del tejido conectivo
— Forma hipocomplementémica de la urticaria vasculitis
— Vasculitis séptica
* Mediadas por ANCA:
— Poliangeitis microscopica
— Granulomatosis de \Wegener
— Pdrpura de Churg-Strauss
— Vasculitis positiva a ANCA-inducida por farmacos
Vasculitis linfocitarias:
e Enfermedad de Degos
e Infecciones viricas y por Rickettsia
o Vasculitis asociadas a enfermedad del tejido conectivo
Vasos de mediano-gran calibre:
Vasculitis neutrofilicas:
e Poliarteritis nodosa (forma clasica y cutdnea)
 Vasculitis nodular o eritema indurado de Bazin
Vasculitis granulomatosas:
o Arteritis de células gigantes
o Arteritis de Takayasu
Vasculitis linfocitarias:
¢ Enfermedad de Kawasaki

Adaptada de Carlson et al., 2006.
ANCA, anticuerpos anticitoplasma de neutréfilos.
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El desarrollo de una vasculitis puede producirse por causa desconocida o ser @
secundario a infecciones, farmacos, neoplasias o enfermedades inflamatorias
sistémicas.

El mecanismo patogénico mejor caracterizado es el depésito de inmunocomplejos
circulantes en las paredes vasculares. Otros factores relacionados con el desarrollo de
las vasculitis son los anticuerpos anticitoplasma de neutréfilos (ANCA).

Histopatolégicamente deben encontrarse datos de afectacion de la pared vascular.
Clinicamente existe una correlacién entre los hallazgos cutaneos (mdculas, papulas, n6-
dulos, livedo reticularis, etc.) y el calibre del vaso afectado. El prondstico de las vasculitis
con afectacién cutdnea estd determinado por la presencia o no de compromiso extra-
cutaneo, con especial predileccion por érganos como el rifién o el pulmén.

B MANIFESTACIONES CLINICAS

Las lesiones elementales mas frecuentes son las maculas o papulas purpuri- @
cas, secundarias a la afectacion de vasos dérmicos de pequefio calibre. Ade-

mas, puede haber ampollas de contenido hemorragico, pustulas, placas de
aspecto urticariforme o anular o nédulos de profundidad variable, que pue-

den llegar a ulcerarse.

Estos nédulos pueden asociarse a livedo reticularis y traducen un dafio en los vasos
de la dermis profunda e hipodermis. Todas estas manifestaciones son mas frecuentes
en extremidades inferiores, debido probablemente a causas hemodindmicas. La pre-
sencia de lesiones en forma de nddulos, livedo reticularis, Glceras o la localizacion
por encima de la raiz de las extremidades inferiores hace mds probable la afectacion
sistémica.

B DIAGNOSTICO

La biopsia cutanea resulta fundamental. Se recomienda escoger lesiones no ulce-
radas con una evolucién inferior a las 48 horas. El tratamiento sistémico debe iniciarse
después de la biopsia. El estudio por inmunofluorescencia directa permite detectar de-
positos que ayudan a clasificar algunas entidades concretas como la pirpura de Schon-
lein-Henoch.

La anamnesis y exploracion fisica completa deben buscar alteraciones en @
articulaciones, rifilones, aparato respiratorio, digestivo, sistema nervioso y
corazén.
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Una vez confirmado el diagndstico hay que valorar la extensién de la enfermedad.

Para descartar afectacion visceral siempre se debe realizar una analitica sanguinea
con hemograma y perfiles renal y hepético, sedimento urinario, electrocardiograma y
radiografia de térax. En casos seleccionados puede ser necesaria la realizacion de prue-
bas de imagen, histoldgicas o funcionales dirigidas a determinar el compromiso de un
o6rgano o tejido concreto (p. €j., ecocardiograma o biopsia renal).

El estudio de laboratorio debe incluir ademas anticuerpos antinucleares, ANCA,
factor reumatoide, crioglobulinas, complemento total y sus fracciones, anticuerpos an-
tiestreptocdcicos, proteinograma y serologias para hepatitis B y C.

Bl TRATAMIENTO

En primer lugar deben eliminarse los factores desencadenantes, si son identificables.

Como tratamiento sintomatico de las lesiones cutaneas se recomienda re- @
poso absoluto con elevacion de las extremidades inferiores y antiinflamato-
rios no esteroideos, siempre que éstos no sean los responsables del cuadro.

Se han obtenido también buenos resultados con la colchicina (0,5 5 mg/8 h) o
dapsona (50-200 mg/24 h).

En las formas cutdneas graves, con extensas areas necréticas o ulceradas, re- @
sulta necesario el uso de corticosteroides sistémicos, como la prednisona (0,5-

1 mg/kg/dia), reduciendo progresivamente la dosis en un intervalo de

4-6 semanas.

Si el paciente experimenta recidivas pueden prescribirse agentes inmunosupresores
como la azatioprina o el metotrexato.

A continuacién y en la tabla 26-2 se describen algunas de las vasculitis con ex-
presién cutanea que conforman entidades propias, y se resumen brevemente sus prin-
cipales caracteristicas clinicas e histopatoldgicas.

Vasculitis leucocitoclastica de pequeio vaso

Se trata del tipo de vasculitis mds frecuente (Fig. 26-1). Clinicamente se manifiesta
en forma de purpura palpable que, en ocasiones, se acompana de papulas eritematosas,
vesiculas, ampollas, pastulas o placas de morfologia anular, con predominio en extre-
midades inferiores o zonas declives. De forma inconstante, el cuadro clinico puede
precederse de sintomas extracutdneos o asociarse con éstos, como artralgias, astenia,
fiebre o anorexia. A pesar de que la mayor parte de estas vasculitis se manifiestan exclu-
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TABLA 26-2. Diagnostico diferencial de las principales vasculitis

con afectacion cutanea

. , Manifestaciones
Manifestaciones P L
Edad P p clinicas Diagndstico
clinicas cutaneas p
extracutaneas
Vasculitis Media 35-50 afios | Purpura palpable Artralgias. Astenia Biopsia
leucocitoclastica Fiebre
Pdrpura Pico en la infancia | Papulas inflamatorias | Gastrointestinal Biopsia con IFD
de Schénlein-Henoch y purpdricas Articular (IgA en vasos)
Necrosis focal Renal
Edema agudo Lactantes Placas redondas Buen estado Clinico
hemorragico purpuricas general Histoldgico
del lactante en casos dudosos
Vasculitis Adultos Purpura acral Renal Determinacion
crioglobulinémica Ulceras Nervio periférico de crioglobulinas
Necrosis Articulaciones Biopsia con IFD
Granulonatosis Quinta década Purpura Vias respiratorias ¢-ANCA
de Wegener en extremidades altas y bajas Biopsia
inferiores Renal
Papulonddulos
con centro necrético
Gingivitis hiperplasica
Poliangeitis 65-75 afios Purpura palpable Renal p-ANCA
microscopica Pulmonar Biopsia
Sindrome 30-50 afios Pdrpura Asma Eosinofilia
de Churg-Strauss en extremidades Rinitis Biopsia
inferiores Sinusitis
Nodulos Cardiaca
Panarteritis 40-60 afios Livedo reticularis Polineuritis Biopsia
nodosa Nodulos ulcerados | Hemorragia digestiva | ANCA negativos
Renal Arteriografia

ANCA, anticuerpos anticitoplasma de neutrdfilos; c-ANCA, ANCA de tipo citoplasmético; IFD, inmunofluorescencia directa;
p-ANCA, ANCA de tipo perinuclear.

Figura 26-1. Vasculitis leucocito-

clastica.
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222 Parte lll.  Enfermedades inflamatorias

sivamente en la piel, en ocasiones pueden tener afectacion sistémica. Los hallazgos
histopatoldgicos reflejan una afectacion de las vénulas poscapilares dérmicas.

Hasta en un 50% de los pacientes no se consigue dilucidar un origen concreto.
En la tabla 26-3 se enumeran las causas conocidas de vasculitis leucocitoclastica de
pequeno vaso.

Piarpura de Schonlein-Henoch

Es el subtipo de vasculitis mds frecuente en la infancia (Fig. 26-2), con un pico de
maxima incidencia a los 7 anos. Aunque una proporcién variable de los casos se produce
tras una infeccion estreptocdcica de las vias respiratorias superiores, en su etiopatogenia
también se ha implicado a otros agentes infecciosos, farmacos y vacunas. La inmunoglo-
bulina A (IgA) parece desempefar un papel fundamental en la patogenia de esta entidad,
como demuestra la presencia de inmunocomplejos formados por esta inmunoglobulina
en las paredes de los vasos dérmicos y en el mesangio glomerular.

Clinicamente se caracteriza por la presencia de manifestaciones cutdneas, gastroin-
testinales, articulares y renales. Inicialmente, las lesiones cutaneas comienzan en forma
de maculas o papulas de aspecto urticariforme, que en su evolucién se transforman en
papulas inflamatorias y purpuricas. Suelen distribuirse de forma simétrica en las extre-
midades inferiores, incluyendo los gliteos, aunque pueden extenderse mas alla del tron-
co alcanzando las extremidades superiores. Hasta en el 75% de los pacientes existe
afectacién gastrointestinal o musculoesquelética, en forma de nduseas, vémitos, dolor
abdominal, sangrado gastrointestinal o artritis de grandes articulaciones. La afectacién

TABLA 26-3. Etiologia de las vasculitis leucocitoclasticas cutaneas

de pequefio vaso

Asociada a agentes desencadenantes
e Infecciosos
— Bacterianos: estreptococo, estafilococo, meningococo, gonococo, Pseudomonas, Treponema pallidum,
Mycobacterium leprae
— Viricos: hepatitis B, Virus influenzae, citomegalovirus
— Parasitarios: Plasmodium
e Medicamentos: penicilinas, tetraciclinas, sulfamidas, eritromicina, griseofulvina, antiinflamatorios
(aspirina, fenacetina), tiazidas, propiltiouracilo, yoduros, penicilamina, fenotiacinas, quinidina
e Sustancias quimicas: insecticidas, herbicidas, derivados del petréleo
Asociada a trastornos cronicos persistentes
e Colagenosis: lupus eritematoso sistémico, artritis reumatoide, sindrome de Sjogren
e Enfermedades inflamatorias intestinales: colitis ulcerosa, enfermedad de Crohn
e (Crioglobulinemia mixta
e Plrpura hipergammaglobulinémica de Waldenstrom
Asociada a neoplasias
e Procesos linfoproliferativos
e (Carcinomas
Idiopaticas o de etiologia incierta
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Figura 26-2. Pdrpura de Schonlein
Henoch.

renal se presenta hasta en el 50% de los casos y se manifiesta como hematuria macros-
cépica o microscopica, proteinuria y sindrome nefrético o nefritico. El 1-3% de los pa-
cientes evoluciona hasta la insuficiencia renal terminal. Adicionalmente, algunos pa-
cientes pueden asociar orquitis, invaginacion, pancreatitis, uveitis, alteraciones
neuroldgicas o hemorragia pulmonar.

Para el diagndstico es imprescindible la biopsia cutdnea con la técnica de inmu-
nofluorescencia directa para demostrar los depésitos de IgA en los vasos. En la histo-
logia convencional se observara una vasculitis leucocitocldstica de los vasos dérmicos
de pequeno calibre.

Edema agudo hemorragico del lactante

Es una entidad de curso benigno restringida a la edad pediatrica, principalmente
menores de 2 afos (Fig. 26-3). Habitualmente se desarrolla en el transcurso de una in-
feccion respiratoria o urinaria o tras su resolucion. El cuadro se caracteriza por la apa-
ricion abrupta de placas numulares o en escarapela de tonalidad eritematopurpdrica,
de localizacion facial o en areas distales de las extremidades. El estudio histopatolégico
muestra una vasculitis leucocitoclastica de pequefio vaso y puede objetivarse el de-
posito de IgA en las paredes vasculares. Se trata de una entidad benigna que habitual-
mente no requiere tratamiento, aunque en su abordaje inicial resulta fundamental des-
cartar procesos como el eritema exudativo multiforme, la enfermedad de Kawasaki, la
meningococemia o el sindrome de Sweet.

Vasculitis crioglobulinémica

Se denomina asf a la vasculitis de pequeio y mediano vaso causada por el depdsito
en las paredes vasculares de inmunocomplejos circulantes, formados por crioglobuli-
nas. Estas son inmunoglobulinas que precipitan a temperatura menor de 37 °C y solu-
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Figura 26-3. Edema agudo hemo-
rrégico del lactante.

bilizan de nuevo al recuperar una temperatura superior a ésta. En funcién de la com-
posicion de las crioglobulinas, se distinguen dos tipos de crioglobulinemias: la forma
monoclonal y la forma mixta. Las primeras, conocidas como crioglobulinas de tipo I,
se asocian a la presencia de un componente monoclonal IgG o IgM sin actividad factor
reumatoide. En la mayor parte de los pacientes existe un trastorno hematolégico sub-
yacente (mieloma multiple, macroglobulinemia de Waldenstrém o leucemia linfatica
crénica). Sus manifestaciones clinicas pueden ser lesiones purpdricas, cianosis acral,
Glceras o livedo reticularis. En la variante mixta pueden encontrarse crioglobulinas for-
madas por un componente policlonal y otro monoclonal (crioglobulinas de tipo Il) o
bien, varios constituyentes policlonales (crioglobulinas de tipo Ill). Las formas mixtas
se asocian con gran frecuencia a la infeccion por el virus de la hepatitis, enfermedades
autoinmunitarias, como el sindrome de Sjogren, o procesos linfoproliferativos. Sin em-
bargo, en un porcentaje de pacientes no despreciable, no es posible identificar un agente
causal, denominandose entonces «crioglobulinemia mixta esencial». El cuadro clinico
se caracteriza por la presencia de lesiones purpuricas de predominio acral que pueden
asociarse a Ulceras o dreas necréticas. La mayor parte de los pacientes refiere empeo-
ramiento clinico con la exposicion al frio. El examen anatomopatolégico revela la exis-
tencia de una vasculitis leucocitocldstica de los vasos dérmicos e hipodérmicos de pe-
queiio y mediano calibre. Otros érganos y tejidos frecuentemente afectados con
frecuencia son los rifiones, el sistema nervioso periférico, las articulaciones y, en menor
medida, los pulmones.

Granulomatosis de Wegener

Es una entidad infrecuente que se caracteriza por la afectacién de las vias respi-
ratorias superiores, inferiores y el glomérulo renal, secundaria a la presencia de una
vasculitis sistémica. Suele comenzar entre los 40 y los 50 afos. Inicialmente los pa-
cientes suelen presentar sintomatologia relacionada con el tracto respiratorio superior
(rinitis, sinusitis, ulceraciones del tabique nasal) o bien referir sintomas respiratorios
como disnea, tos seca persistente y hemoptisis. La afectacién renal es frecuente y puede
constituir uno de los determinantes prondsticos. Los hallazgos cutianeos son incons-

Dermatologia en Urgencias ©2012. Editorial Médica Panamericana



Capitulo 26. Vasculitis, livedo reticularis y necrosis cutanea 225

tantes y aparecen como forma de presentacién en menos del 10% de los pacientes.
El signo observado con mas frecuencia es la purpura localizada en extremidades in-
feriores, aunque las lesiones papulonodulares con centro necrético y distribucién si-
métrica en tronco y extremidades, presentan una mayor especificidad. Las ulceraciones
mucocutaneas constituyen el segundo hallazgo exploratorio mas frecuente, y una
forma caracteristica de éstas es una gingivitis hiperplasica o «en fresa» localizada en
la mucosa oral. En aproximadamente el 80% de los pacientes existen anticuerpos an-
ticitoplasma de neutréfilo de tipo citoplasmatico (c-ANCA). En las biopsias cutdneas
lesionales, lo mas frecuente es encontrar una vasculitis neutrofilica de pequefo o me-
diano vaso. En una escasa proporcion de pacientes, existe un infiltrado inflamatorio
granulomatoso.

Poliangeitis microscépica

Inicialmente se la consideré como un subtipo de panarteritis nodosa, pero actual-
mente se describe como una entidad independiente. Se trata de una vasculitis que
afecta a vasos de pequefio y mediano calibre con afectacién sistémica. En su etiopa-
togenia se han implicado distintos agentes viricos (virus de la hepatitis B y C). Los prin-
cipales 6rganos comprometidos son el rindn (79-90%) y el pulmén (25-50%). El cuadro
suele precederse por un periodo prodrémico en el que predominan las mialgias, las
artralgias, la fiebre y la pérdida de peso, neuropatia periférica o sintomas gastrointes-
tinales. Desde el punto de vista cutdneo, las lesiones son indistinguibles de las que se
presentan en las vasculitis leucocitocldsticas cutaneas de pequefio vaso. Hasta en el
70% de los pacientes existen anticuerpos anticitoplasma de neutréfilo de tipo perinu-
cleares (p-ANCA).

Sindrome de Churg-Strauss

También conocida como granulomatosis alérgica, representa un tipo de vasculitis
sistémica caracterizada por la asociacion de asma persistente grave y eosinofilia en
sangre periférica. Como factores desencadenantes se identifican ciertas vacunas, pro-
cesos de desensibilizacion o la interrupcién brusca del tratamiento corticosteroideo.
Predomina en edades comprendidas entre los 30 y los 50 afios. Los sintomas respira-
torios abarcan un espectro que se extiende desde la rinitis alérgica, la poliposis nasal
o la pansinusitis, hasta la presencia de asma dependiente de corticodependiente cor-
ticosteroides desde su inicio en la edad adulta. Habitualmente existe una escasa res-
puesta a los tratamientos convencionales antiasmaticos.

Desde el punto de vista clinico, en la evolucién de esta entidad pueden distinguirse
varias etapas. En la primera, se desarrollan los sintomas respiratorios y la eosinofilia pe-
riférica. A continuacion, sobreviene la afectacién pulmonar, cardiaca, neurolégica, gas-
trointestinal o musculoesquelética. El compromiso cutdneo puede producirse desde el
inicio del cuadro o en su evolucién en aproximadamente el 50% de los pacientes. La
existencia de lesiones purpuricas maculosas o papulosas localizadas en extremidades
inferiores constituye la forma de presentacion més frecuente. Los nddulos con superficie
cutdnea indemne (o ulcerada en su evolucion), distribuidos por el cuero cabelludo y las
areas distales de extremidades, representan otro de los hallazgos observados con fre-
cuencia en estos pacientes. Sin embargo, también se han descrito casos en los que pre-
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domina la livedo racemosa, las lesiones urticariformes o las vesiculopustulosas. El estudio
anatomopatoldgico puede mostrar, aunque con frecuencia no de forma simultanea, tres
datos caracteristicos: vasculitis leucocitocldstica de los vasos de pequefio y mediano ca-
libre, eosinofilia tisular y un infiltrado inflamatorio granulomatoso extravascular. En la
analitica sanguinea se observa intensa eosinofilia que se acompana de un aumento en
la IgE durante los brotes. Hasta en la mitad de los pacientes es posible objetivar la exis-
tencia de p-ANCA, mientras que los c-ANCA sélo resultaran positivos en el 10-20% de
los pacientes.

Panarteritis nodosa

Se trata de una vasculitis que afecta a arterias de pequefio y mediano calibre y que
implica habitualmente compromiso multiorganico (Fig. 26-4). Se ha relacionado con in-
fecciones viricas o vacunaciones. La semiologia clinica varia en funcién del érgano o
tejido afectado, con un especial tropismo por el sistema nervioso periférico (polineuritis),
el aparato digestivo (hemorragias digestivas) o los vasos renales (hipertension arterial e
infartos renales). En la piel se pueden encontrar nédulos con superficie purpdrica y ten-
dencia a la ulceracion, asi como livedo reticularis o lesiones necréticas. Las lesiones cu-
taneas muestran afectacion de los vasos de pequefio calibre dérmicos y las arteriolas si-
tuadas en el tejido celular subcutaneo. En estadios iniciales predomina el infiltrado
inflamatorio neutrofilico, que suele extenderse al tejido celular subcutaneo. La oblitera-
cién progresiva de las luces vasculares suele implicar la aparicion de microaneurismas.
Desde el punto de vista analitico, destaca la presencia de un sindrome inflamatorio con
velocidad de sedimentacién globular elevada y eosinofilia ocasional. Los ANCA son ne-
gativos en el 80-90% de los pacientes.

B LIVEDO RETICULARIS

La livedo reticularis es un sindrome que se caracteriza por la aparicién de una red
eritematovioldcea sobre la piel, relacionada con la disposicién de los vasos cutdneos,

Figura 26-4. Panarteritis nodosa.
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habitualmente de las extremidades. Es causada por una reduccién generalizada del

flujo arteriolar que puede ser debida a espasmo vascular, inflamacién de la pared ar-

teriolar u obstruccion intravascular. La obstruccién intravascular puede estar causada

a su vez por trombosis, fenémenos embdlicos o por alteraciones de la pared vascular.
En la tabla 26-4 se resumen todas las causas de livedo reticularis.

‘ TABLA 26-4. Causas de livedo reticularis

Estados de hipercoagulabilidad

y tapones plaquetarios

Sindrome antifosfolipido

Trombofilias

Déficit de proteinas C o S

Déficit de antitrombina Ill

Pdrpura trombética trombocitopénica
Sindrome hemolitico-urémico
Necrosis por cumarinas

Coagulacion intravascular diseminada

Vasculitis y vasculopatias
e Poliangeitis microscdpica
© Panarteritis nodosa
e Enfermedad de Wegener
e Vasculitides reumaticas
e Crioglobulinemia mixta
o Arteritis de la temporal
e Sindrome de Sneddon
e Vasculopatia livedoide
 Arteriosclerosis

* Tromboangeitis obliterante Infecciones
Enfermedades reumaticas * Endocarditis (émbolos)

e Lupus eritematoso  Rickettsiosis (angeftis)

© Dermatomiositis * Meningococo (plrpura fulminante)

e Esclerodermia o Sifilis

 Sindrome de Sjogren * Tuberculosis

e Artritis reumatoide o Virus

o Enfermedad de Still e |epra (fendmeno de Lucio)
Aumento de la viscosidad sanguinea Endocrinologicas

* Policitemia vera © Hiperparatiroidismo

* Trombocitosis e Seudohiperparatiroidismo

e Crioglobulinemia ¢ Enfermedad de Cushing

e Criofibrinogenemia  Sindrome carcinoide

o Aglutininas frias * Feocromocitoma

* Gammapatia monoclonal  Hipotiroidismo

* Hipergammaglobulinemia Nutricionales

* Anemia de células falciformes * Pelagra

Embolias y depositos

o Embolos trombéticos (valvulopatfa,

Embolos de colesterol

aneurismas, estenosis vasculares)
Mixoma auricular

Causas fisicas

Eritema ab igne
Espasmo arteriolar por frio

Yatrogénicas

Catecolaminas

e Embolias gaseosas e Quinidina
o (Calcifilaxia ¢ Amantadina
* Hiperoxaluria * Heparina
e Corticosteroides
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Diagnéstico

Es fundamental determinar si la livedo reticularis se presenta aislada o asociada a
nédulos subcutdneos, pdrpura retiforme o necrosis. En caso de que existan estas alte-
raciones siempre se debe realizar biopsia de un nédulo, del borde de una lesién ne-
crética o de las areas blanquecinas del centro de la red livedoide. La biopsia debe
llegar hasta la hipodermis.

Los datos relevantes de anamnesis y laboratorio se resumen en la tabla 26-5.

Las principales entidades con predominio de lesiones cutdneas livedoides se des-
criben a continuacion.

Embolia de colesterol

Se debe al desprendimiento y embolizacién distal de fragmentos de placas de ate-
roma ricas en colesterol, bien espontdneamente, por un tratamiento anticoagulante o
trombolitico o por procedimientos invasivos como el cateterismo.

TABLA 26-5. Diagnostico de la livedo reticularis

Anamnesis
e Farmacos
e Enfermedades previas
e (Cateterismos y cirugias recientes
e Abortos
Enfermedad actual
e Tiempo de evolucion
e Sintomas asociados
Pruebas de laboratorio iniciales
e Hemograma
Coagulacion
Bioquimica de sangre con funcion renal
Sedimento urinario y proteinuria
Anticuerpos antinucleares
Complemento
Anticuerpos anticitoplasma de neutrdfilo
Crioglobulinas
Anticuerpos antifosfolipido
o Serologias para el virus de la hepatitis B y CVHC y VHB
Pruebas de laboratorio especiales
 Criofibrindgeno
 Niveles de proteina Cy S
* Mutaciones del factor V de Leyden
e Mutaciones del gen de la protrombina
e Homocisteina
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La livedo reticularis de extremidades y gliteos es la manifestacién cutanea mas
frecuente de la embolia de colesterol. El cambio livedoide puede ser mas pronun-
ciado en bipedestacion y pasar desapercibido en dectbito. Los émbolos de colesterol
también pueden producir el «sindrome del dedo azul» y gangrena seca de los dedos
de los pies. Con menos frecuencia se ven petequias y purpura de las extremidades
inferiores.

Como manifestaciones sistémicas pueden aparecer fiebre, pérdida de peso, mial-
gias, hipertension arterial, deterioro cognitivo, accidente cerebrovascular, fallo renal,
sangrado gastrointestinal y pancreatitis.

Para el diagnéstico es imprescindible la biopsia cutdnea, en la que se encuentran
los espacios dejados por los cristales de colesterol. Es tipica la eosinofilia y debe pedirse
urea, creatinina y andlisis de orina para descartar afectacion renal. Las pruebas de ima-
gen son (tiles para identificar fuentes de émbolos. Las mas tiles son la tomografia com-
putarizada abdominal, la ecografia abdominal y renal, la arteriografia, el ecocardiogra-
ma y la endoscopia.

Calcifilaxia

Es una vasculopatia que se produce principalmente en los pacientes con insufi-
ciencia renal crénica terminal (Fig. 26-5). Es fundamental el reconocimiento precoz,
ya que acarrea un mal prondstico, y el 50% de los pacientes mueren antes de un ano,
casi siempre por sepsis.

La calcifilaxia comienza como livedo reticularis y progresa a placas estrelladas in-
duradas, purpdricas, extremadamente dolorosas en la porcién distal de las extremida-
des, gliteos y a veces tronco.

Histolégicamente se observan dafos en las arteriolas subcutaneas, con calcifica-
cién de la media. En las pruebas de laboratorio se evidencia paratiroidea alta, aumento
del producto calcio/fésforo, aumento de fosfatasa alcalina, urea y creatinina. Si hay
ulceracion distal hay que realizar una prueba de imagen, ecografia Doppler, tomo-
grafia computarizada arterial o angiorresonancia magnética.

Figura 26-5. Calcifilaxia.
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B NECROSIS CUTANEA

La necrosis cutanea suele ocurrir en estadios evolucionados de vasculitis o tras-
tornos de oclusion vascular. Muchos pacientes tienen una causa multifactorial. Las
causas de necrosis cutdneas se detallan en la tabla 26-6. Las causas detalladas de
coagulacién intravascular diseminada y purpura fulminante se describen en el capi-
tulo 6. A continuacioén se describen los cuadros de mayor importancia en la atencién
dermatoldgica urgente: los asociados al déficit de proteinas C y Sy la necrosis por
heparina.

Déficit de proteinas Cy S

El fallo de este mecanismo anticoagulante subyace a diversos cuadros clinicos,
muy diferentes entre si que se describen a continuacién.

Purpura fulminante neonatal

El déficit homocigoto de proteina C o S produce poco después del nacimiento la
coalescencia de purpura retiforme con necrosis cutdnea y de extremidades muy ex-
tensa, ademds de trombosis cerebral, retiniana y afectacion visceral.

Necrosis por anticoagulantes orales

Los anticoagulantes orales dicumarinicos acttian sobre los factores dependientes de
la vitamina K: II, VII, IX, X, proteina C y proteina S. La necrosis por cumarinas se debe
a la caida brusca de la funcién anticoagulante de la proteina C por tener menor vida
media que el resto de factores dependientes de la vitamina K. Aparece a los 2-5 dias
del comienzo del tratamiento y afecta al 0,01-0,1% de los pacientes tratados con an-
ticoagulantes orales. Es cuatro veces mas frecuente en mujeres, con mayor incidencia
en la sexta y séptima décadas. Afecta mas a las localizaciones con abundante tejido
adiposo como las mamas, gliteos o muslos. Inicialmente aparece dolor, seguido de eri-
tema, que rapidamente se vuelve necrético.

Parpura fulminante postinfecciosa

Se produce en nifos en el periodo de convalecencia de infecciones por el virus
varicela-zoster o el estreptococo grupo A. La causa es la formacién de un anticuerpo
que interfiere con la actividad de la proteina S.

Necrosis por heparina

Se produce por anticuerpos que se unen a complejos heparina/factor 4 plaqueta-
rio, con el resultado de la activacién y consumo plaquetarios, trombosis venosas y ar-
teriales. Puede ocurrir con heparinas intravenosas o subcutdneas. Aparece en el 1-5%
de los expuestos a heparina, normalmente entre los dias 5 y 10 de tratamiento, salvo
que haya sensibilizacién previa. Clinicamente se observa purpura y necrosis cutdnea
sin signos inflamatorios, en el sitio de inyeccion o a distancia. Puede haber isquemia
visceral y de extremidades.
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‘ TABLA 26-6. Causas de necrosis cutanea

Defectos de coagulacion

e Plrpura fulminante

* (Coagulacion intravascular diseminada

o Déficit de proteinas C o S, déficit de antitrombina Ill, mutaciones de protrombina
Vasculitis (la mayorfa de las vasculitis pueden causar necrosis cutanea)
Enfermedades del tejido conectivo

¢ Sindrome antifosfolipido

© Dermatomiositis

e Policondritis recidivante

e Lupus eritematoso sistémico

o Esclerosis sistémica
Hiperviscosidad

e Crioglobulinemia

e Criofibrinogenemia

o Aglutininas frias

* Paraproteinemia
Sindrome POEMS (polineuropatia, organomegalia, endocrinopatia, componente M, cambios en la piel,
papiledema e hiperproteinorraquia)
Embolias

» Embolos de colesterol

* Mixoma cardiaco

¢ Endocarditis bacteriana

* Embolia séptica

* Aneurismas arteriales
Metabdlicas

¢ Diabetes

* Hiperhomocistinemia

o Oxalosis

o Calcifilaxia
Arterial

o Arteritis de la temporal

e Enfermedad de Buerger

e Enfermedad de Degos

* Trombosis

¢ Cocaina

© Aneurismas

e Sindrome compartimental

* Embolia cutis medicamentosa

e Sindrome del dolor regional complejo.
Infecciones

* Bacterianas: fascitis necrosante, celulitis por Clostridium, meningococo, Pseudomonas (ectima

gangrenoso), lepra (fenémeno de Lucio), sepsis

e \Viricas: citomegalovirus, virus de la inmunodeficiencia humana, hepatitis B y C, herpes zoster

* Flngicas: micosis profundas (Aspergillus, Mucor, Rhizopus, Histoplasma)
Venenos: picaduras de serpientes, arafias, escorpiones, etcétera

Continda
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TABLA 26-6. Causas de necrosis cutanea (cont.) ‘

Farmacos y drogas de abuso
e Por via sistémica:
— Anticoagulantes orales
— Heparina
— Farmacos vasoconstrictores
— Quimioterapicos (metotrexato, bleomicina, ciclofosfamida, vincristina)
— Citocinas y factores de crecimiento (interferén, G-CSF, GM-CSF)
— Antibidticos (penicilinas, sulfamidas, aciclovir, levamisol)
— Antitiroideos (tiouracilos, carbimazol)
— Cocaina
— Fenitoina
* Por via tdpica:
— En el punto de inyeccion: sales de calcio, heparina
— Interferon
— Aminoglucésidos
— Colageno
— Silicona
— Vacunas
— Hierro
— Extravasacion de quimioterapicos
— Drogas
— Inyeccion intraarterial
Neoplasias malignas
* |eucemias
¢ Linfomas (especialmente los angiotropicos)
Micosis fungoide
Sindrome hipereosinofilico
Sindrome mielodisplasico
Histiocitosis de células de Langerhans
* Feocromocitoma
* Trombosis paraneoplasicas
e Vasculopatia paraneoplasica acral
Causas fisicas
© Quemaduras
 Radiacion
© Traumatismos
Ulceras facticias
e Escleroterapia
® Liposuccion
Dermatosis inflamatorias
e Sarcoidosis
e Pitiriasis liquenoide aguda
* Pioderma gangrenoso y otras dermatosis neutrofilicas
© Paniculitis

G-CSF, factor estimulador de colonias de granulocitos; GM-CSF, factor estimulador de colonias de granulocitos y macréfagos.

Dermatologia en Urgencias ©2012. Editorial Médica Panamericana



Capitulo 26. Vasculitis, livedo reticularis y necrosis cutanea 233

Para el diagnostico se puede realizar ELISA para detectar anticuerpos contra el com-
plejo heparina/factor 4 plaquetario. No siempre se objetiva trombocitopenia en el he-
mograma. Debe realizarse el diagnéstico diferencial con otros sindromes de oclusién
vascular asociados a trombocitopenia, como el sindrome antifosfolipido, la purpura
fulminante y la parpura trombdtica trombocitopénica.

El tratamiento consiste en sustituir la heparina por otro anticoagulante. La sustitu-
cién por dicumarinicos presenta riesgo de progresion de la necrosis por descenso en
la actividad de la proteina C.
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