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RESUMEN

La vasculitis eosinofilica cutanea es una entidad rara de reciente
descripcion, que suele cursar con papulas y/o placas eritema-
tosas, muy pruriginosas, a veces acompanadas de angiodema
y eosinofilia en sangre periférica. El diagndstico se basa en la
histopatologia con hallazgos de vasculitis necrosante en vasos
de pequefio calibre e infiltrado compuesto exclusivamente de
eosindfilos.

Se describe el caso de un paciente femenino de 36 afios de
edad, con presentacion clinica inusual de vasculitis eosinofilica y
excelente respuesta a tratamiento con corticoides.

PALABRAS CLAVE: Vasculitis eosinofilica, vasculitis necrosante, an-
gioedema, corticoides.

Imntroduccién
La vasculitis es un proceso inflamatorio que resulta
en la destruccién de la pared del vaso sanguineo y
posteriores eventos hemorragicos que lesionan la piel. La
vasculitis cutdnea comprende la vasculitis de pequefios
vasos de la dermis y de los pequeios vasos musculares
del tejido subcutdneo, y el diagnéstico se establece me-
diante hallazgos histopatolégicos que incluyen el tamario
del vaso afectado y el tipo de respuesta inflamatoria pre-
dominante.’
Chen et al. describieron la vasculitis eosinofilica cutd-
nea como una vasculitis eosinofilica cutinea necrosante y
recurrente.’

ABSTRACT

Cutaneous eosinophilic vasculitis is a rare, recently described
entity clinically characterized by itchy papules and/or erythem-
atous plaques, often concurrent with angioedema and eosino-
philia. Diagnosis is base on histopathological findings of necro-
tizing vasculitis of small blood vessels and eosinophilic infiltrate.
This is the case report of a 36 year-old female with an un-
usual clinical presentation and outstanding response to cortico-
steroid therapy.
KEYWORDS: Eosinophilic vasculitis, necrotizing vasculitis, angioedem,
corticosteroids.

El propésito de este trabajo es presentar un caso clini-
co atipico observado en el Servicio de Dermatologia del
Hospital Central del Instituto Paraguayo del Seguro So-
cial y revisar la literatura actual.

Caso clinico

Paciente de sexo femenino de 36 afios de edad, proceden-
te de medio urbano, sin antecedentes patoldgicos perso-
nales de importancia. Consulta por una lesién en dorso de
pie derecho de 6 meses de evolucién que inicia con una
placa eritematosa, muy pruriginosa acomparada de ede-
ma en pie y pierna del lado afectado, inicialmente tratada
con antibidticos y antiinflamatorios orales sin mejoria del
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cuadro y con répida evolucién a una lesién ulcerada. Al acompafiada de importante edema perilesional (Figura 1a).
examen fisico se observa placa eritematoso-purptrea con  El resto del examen fisico revela, ademds, papulas erite-
tlcera central, de unos 3 X 2 cm de didmetro y bordes es-  matosas, pruriginosas, algunas de aspecto purpureo, dis-
trellados, de centro necrético, no secretora, muy dolorosa,  tribuidas en tronco y extremidades (Figuras 1b y 2).

Figura 1a. Papulas y placas eritematoso-purptreas en muslos. Figura 1b. Placa eritematoso-purptrea con dlcera central en pies.

Figura 2. Papulas eritematosas en tronco.
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Figura 3.Vasos sanguineos en cortes longitudinal (A) y transversal (B), con predomi-
nio de infiltrado eosinofilico y necrosis fibrinoide de paredes.

Los andlisis rutinarios de laboratorio informaron re-
cuento de eosinéfilos de 4,323 células/mm’ y anticuerpos
antinucleares 1/120 con patrén moteado fino. El resto de
los estudios fueron normales.

Se practicé biopsia cutdnea para estudio histopatolé-
gico. El informe revel6 conservacién de epidermis; vasos
capilares y arteriolares de dermis con denso infiltrado
inflamatorio perivascular constituido, sobre todo, por
eosindfilos, algunos linfocitos, escasos histiocitos y aisla-
dos neutréfilos; en algunos sectores se observé necrosis
fibrinoide de las paredes vasculares y edema del tejido
conectivo adyacente. Se concluy6 que todos esos cambios
eran compatibles con vasculitis eosinofilica necrosante
(Figura 3y 4).

Con esos hallazgos y tras descartar patologias asociadas
se estableci6 el diagndstico de vasculitis eosinofilica cutd-
nea idiopdtica y se instaurd tratamiento oral con predniso-
na 50 mg/dia, el cual condujo a la répida desaparicién de
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Figura 4. Fotografia de control de la placa ulcerada (al mes de tratamiento).

las lesiones de tronco y miembros, ademds de una mejoria
clinica evidente de la lesién ulcerada del pie derecho.

Después se llevé a cabo una reduccién paulatina de la
dosificacion, lo cual agravé el estado de la lesién ulcerada
hacia las seis semanas de terapia con una dosis de 15 mg/,
razén por la que se reajusté la dosis que, a la fecha, es de
20 mg/dfa. La paciente cursa el tercer mes de tratamiento,
sin recaidas.

Discusion
La vasculitis necrosante es un grupo de trastornos que
combinan inflamacién segmentaria con necrosis de vasos
sanguineos. En 1994, Chen et al. 1a describieron como una
entidad de caracteristicas histolégicas especificas, drama-
tica respuesta a los corticoides sistémicos y curso crénico
benigno.?

Seguin la mayoria de los autores es de origen idiopd-
tico, como demostré esta paciente en quien, pese a los
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estudios realizados, no fue posible identificar un padeci-
miento sistémico relacionado. Sin embargo, es bien cono-
cida su asociacién con enfermedades sistémicas del tejido
conectivo incluidas artritis reumatoide, lupus eritematoso
sistémico, sindrome de Sjogren, sindrome de Felty*y con
menos frecuencia, enfermedad de Whipple, enfermedad
de Kimura y solo un caso conocido asociado con periaor-
titis crénica.>®7

Su patogenia no estd bien definida, aunque se ha de-
mostrado el incremento local de citoquinas activadoras
de eosinéfilos como la ILs, IL3, GM-CFS y un factor activa-
dor de plaquetas, lo que aumenta su atraccién, adhesién
y activacién. La combinacién de eosinéfilos degenerados
y grdnulos proteicos libres (como la proteina bésica de
membrana) con la neurotoxina de los eosinéfilos es téxica
para el endotelio de los vasos.*

El cuadro clinico se caracteriza por papulas y/o placas
eritematosas o violdceas, muy pruriginosas, distribuidas
principalmente en los miembros inferiores, si bien pue-
den encontrarse en otras localizaciones. A veces cursa con
lesiones de tipo placas urticarianas semejantes a eritema
multiforme, urticaria vasculitis o eritema anular centrifu-
go, acompanadas de angioedema de pies, manos y/o caray
menos frecuentemente, lesiones de tipo vesicular, purpu-
ra palpable o microinfartos digitales.>*™ Este caso se ma-
nifesté como una lesién purpurea, ulcerada, de aspecto
estrellado y muy dolorosa, y su aspecto llevé a plantear
diversos diagnésticos diferenciales que fueron descarta-
dos con la ayuda del estudio histopatolégico aunados a
la excelente respuesta a corticoides, caracteristica de esta
entidad.

La histopatologia suele revelar vasculitis necrosante
de pequenos vasos de la dermis, con necrosis fibrinoide de
paredes e infiltrado dérmico constituido, exclusivamente,
por eosindfilos, con minima o nula leucocitoclasia.*»” En la
inmunofluorescencia directa se observa depdsito, intra y
extracelular, de la proteina bdsica de membrana, asi como
de la neurotoxina derivada de eosinéfilos en las paredes
de los vasos afectados y sus alrededores. La microscopia
electrénica revela adhesion de eosinéfilos anormales y
granulos de eosindfilos libres en células endoteliales y
paredes de los pequefios vasos sanguineos afectados.’

La presencia de eosinofilia en sangre periférica, si bien
es frecuente en esta entidad, no siempre se manifiesta y
su valor no se correlaciona con la severidad del cuadro.#
Ademds, es ademds un hallazgo inespecifico, pero obliga
a descartar otras dermatosis en la cuales también estd pre-
sente, como el sindrome hipereosinofilico (SHE), dermati-
tis herpetiforme, sindrome de Wells, fascitis eosinofilica,
sindrome de Churg-Strauss, angioedema episédico con
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eosinofilia, erupcién polimorfa del embarazo y celulitis
eosinofilica, entre otras. >

Desde la perspectiva histolégica, el diagnéstico dife-
rencial debe establecerse con sindrome hipereosinofilico,
angioedema episédico y sindrome de Wells pues, aunque
muestran infiltracién dérmica eosinofilica, no evidencian
vasculitis necrosante. Otras consideraciones diagnésticas
incluyen el sindrome de Churg-Strauss, donde se obser-
va predominio de neutréfilos en el infiltrado, ademds de
leucocitoclasia y granulomas, caracteristicas que le dife-
rencian de vasculitis eosinofilica.”""

Respecto del tratamiento, cabe destacar que los cor-
ticoides sistémicos producen una respuesta excelente y
répida remisién clinica, mas conllevan la desventaja de
recaidas frecuentes con la suspensién de la terapia. No
obstante, otros autores han sugerido buenas alternativas.
En 2007, Tanglertsampan, C. et al. publicaron los re-
sultados del tratamiento exitoso de un paciente de 53
afios de edad quien, al recaer tras la suspensién de cor-
ticoides sistémicos, fue tratado con indometacina.? Seis
anos después, Sugiyama, M. y cols. publicaron el caso de
una paciente corticodependiente de 80 afios de edad que
evoluciond sin recaidas tras la adicién de tacrolimus oral,
con lo fue posible reducir la dosis de corticoides al mi-
nimo y disminuir los efectos colaterales." Tosilato de su-
platast —medicamento japonés utilizado originalmente en
el tratamiento de condiciones atépicas como el asma— ha
mostrado su eficacia como terapia adyuvante y de mante-
nimiento en la vasculitis eosinofilica, tal vez debido a su
efecto supresor en la produccién de IgE vy la infiltracién
de eosinéfilos por inhibicién selectiva de la produccién
de IL4 y 5 por los linfocitos T.5 Por tltimo, es de notar el
caso publicado por Palazzolo, JF. y cols., quienes obtuvie-
ron buena respuesta utilizando un tratamiento tépico de
corticoides de alta potencia en un caso de vasculitis eosi-
nofilica localizada, terapia alternativa mucho menos agre-
siva y por tanto, con menor nimero de efectos colaterales.

Conclusion

Se describe el caso de un paciente femenino con una
presentacién inusual de vasculitis eosinofilica cutdnea
idiopética, la cual se manifesté como una lesién ulcerada
necrosante y respondié estupendamente al tratamiento
con corticoides sistémico, aunque tendié a recaer cuando
se intent6 suspender la medicacion.
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