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RESUMEN

La poliarteritis nodosa cutanea es una vasculitis que afecta sobre todo
vasos de mediano y pequefio calibre, cuya incidencia exacta se desco-
noce por su baja frecuencia. Su etiopatogenia es aun desconocida. Se
caracteriza clinicamente por la presencia de nodulos subcutaneos dolo-
rosos asociados a livedo reticularis, que se complican con Ulceras que
se ubican por lo general en extremidades inferiores. Su curso es cronico,
con remisiones y exacerbaciones. Por lo general, afecta Unicamente a la
piel, aunque en algunos casos se ha observado afeccién extracutanea. En
este articulo, se describen sus diferentes presentaciones y el tratamiento
de esta patologia en dos pacientes de distinto género y edad.
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INTRODUCCION

La poliarteritis nodosa cutdnea (PANC) es una vasculitis
cutanea de vasos de mediano calibre, poco comun y me-
diada por complejos inmunes.' Se desconoce su incidencia
exacta, aunque se ha descrito que representa 10% de los
casos de poliarteritis sistémica, entidad en la cual, ademas
de la piel, existe vasculitis en rifdn, higado y otros 6rganos.2
Es importante distinguir entre estas dos patologias por las
diferencias que existen en su curso clinico y prondstico.®
La PANC se define, segun la nomenclatura del
consenso de Chapel Hill, como una arteritis cutanea
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ABSTRACT

Cutaneous polyarteritis nodosa is a form of vasculitis that affects small to
medium sized arteries, with unknown incidence due to a low frequency.
The exact etiopathogenesis is unknown. Clinically, it is characterized
by painful subcutaneous nodules associated to livedo reticularis, that
frequently evolves to ulcers on lower extremities, with a chronic and
relapsing clinical course. Generally, it only involves skin, however,
extracutaneous manifestation has been reported. In this article we
describe different clinical presentation and management of two patients
with different gender and age.

Keywords: Cutaneous polyarteritis nodosa, ulcers, subcutaneous
nodules, livedo reticularis.

que afecta arterias de mediano calibre en el paniculo
adiposo, y que puede extenderse a arteriolas en la
unién dermoepidérmica, pero sin afectar a las vénulas
postcapilares.*

Se manifiesta a cualquier edad; sin embargo, prevale-
ce en adultos entre la cuarta y sexta décadas de la vida.

La fisiopatogenia exacta de la PANC aun se descono-
ce, aunque se considera una enfermedad por depdsito
de complejos autoinmunes, ya que se han detectado
anticuerpos IgM y C3 en la pared de vasos afectados. Se
ha demostrado la presencia de anticuerpos IgM contra
el complejo de protrombina-fosfatidilserina en pacientes
con lesiones activas de PANC, por lo que se ha propues-
to que estos anticuerpos juegan un papel importante en
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la patogenia de esta enfermedad. La protrombina se une
a la fosfatidilserina de células endoteliales apoptoticas,
creando el complejo protrombina-fosfatidilserina, des-
pués anticuerpos IgM se unen a este complejo, lo que
lleva a la activacion del complemento y al subsecuente
desarrollo de una cascada inflamatoria.®

Se han descrito multiples factores desencadenan-
tes: la infeccién por el estreptococo beta-hemolitico
del grupo A es la mas comun, aunque también se han
detectado casos de PANC después de la administracion
de minociclina. De igual forma, se ha observado una
fuerte asociacién entre la PAN sistémica y la infeccion
por el virus de la hepatitis B, pero lo anterior no se ha
corroborado en la PANC.5”

Las manifestaciones cutaneas mas frecuentes en
esta variedad de vasculitis son la presencia de nédulos
subcutaneos, livedo reticularis y posteriormente Ulceras.
Los nddulos subcutaneos se presentan en 80% de los
casos, por lo general son dolorosos y se acompanan
de eritema y edema, en 50% de los casos, éstos se
ulceran. La livedo reticularis se desarrolla en 50 a 80%
de los casos y puede ser el primer dato clinico de esta
patologia.t La afeccion en la PANC, como su nombre
lo indica, es principalmente cutdnea; sin embargo, en
algunos casos también se presentan sintomas genera-
les como artralgias, mialgias y neuropatias.®

El diagndstico de PANC se realiza con base en el
cuadro clinico, hallazgos histopatolégicos y por exclu-
sion de otras vasculitis. En la histopatologia destaca la
presencia de vasculitis leucocitoclastica, en especial
en los vasos de la dermis papilar.’® Como parte del
abordaje diagndstico, se debe solicitar también la
determinacién de anticuerpos anticitoplasma de neu-
tréfilos, anticuerpos antinucleares, factor reumatoide,
crioglobulinas y marcadores de inflamacion (velocidad
de sedimentacion globular y proteina C reactiva) para
descartar otras vasculitis; en general, en la PANC dichos
examenes de laboratorio se encontraran negativos,
aunque se ha reportado elevacién de los marcadores
de la inflamacién en algunos pacientes.'®!

El tratamiento de la PANC depende de la severidad
del cuadro clinico. En casos leves, se puede optar por
manejo conservador, a base de antiinflamatorios no
esteroideos o colchicina para control del dolor, asi como
la aplicacion de esteroides tépicos de alta potencia.®
En casos mas severos, que no responden al manejo
antes descrito, el tratamiento de primera linea consiste
en la administracién de corticoesteroides sistémicos a
dosis antiinflamatorias. Se han utilizado diversos medi-
camentos en conjunto con estos ultimos para optimizar
el control del cuadro tales como: azatioprina, dapsona,
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cloroquina, entre otros; no obstante, faltan ensayos
clinicos que confirmen su eficacia.?

El curso de la enfermedad cutanea, a diferencia de
la variedad sistémica, es crénico con remisiones y recu-
rrencias, lo que altera de forma significativa la calidad de
vida del paciente. En un estudio retrospectivo publicado
por Kato y colaboradores en el afio 2018, los autores
detectaron que la presencia de ulceras previamente
tratadas, elevacién de proteina C reactiva, cuenta ab-
soluta elevada de neutrdfilos, y la relacién incrementada
de neutrdfilos/linfocitos eran factores de mal prondstico
para el desarrollo de recurrencia en la PANC.™

De manera excepcional, se ha descrito evolucién de
PAN cutanea a sistémica, lo anterior se observd en una
publicacién de una serie de 20 casos, en donde sélo dos de
ellos presentaron esta evolucién.' En otra serie de casos
publicada (n =79), ningun paciente con PANC evolucioné
a poliarteritis nodosa clasica.' La PANC es considerada
una variante clinica de la poliarteritis nodosa sistémica,
aunque se encuentra aun en discusion si es conveniente
separar estas dos entidades, ya que su etiopatogenia y
evolucion clinica son diferentes.>'¢ Por lo antes sefialado,
es importante descartar afeccion extracutanea de forma
inicial en todos los pacientes y durante las recurrencias.

CASO 1

Varén de 12 aios de edad, sin antecedentes personales
de importancia para su padecimiento actual. Presenta
dermatosis diseminada a extremidades inferiores que
afecta piernas en sus caras posteriores y laterales,
bilateral y con tendencia a la simetria. Constituida por
numerosas escaras de forma y tamarfo variable, con
eritemay escama fina en la periferia de algunas de ellas,
asi como algunas ulceras (Figuras 1y 2). Referia un mes
de evolucion, tratado previamente con multiples ciclos
de antibidticos, esteroides tépicos y antihistaminicos,
sin mejoria. Se solicitaron estudios de laboratorio en
los que destaca proteinuria de 30 mg/dL en el examen
general de orina, p-ANCA y anticuerpos anticardiolipina
negativos. Se realizé biopsia incisional en donde los
cortes mostraron epidermis acantdsica con zona cen-
tral ulcerada. Dermis superficial y hasta los I6bulos de
la hipodermis con infiltrados moderadamente densos
de linfocitos y neutréfilos que rodean a los vasos, que
exhiben degeneracién fibrinoide en sus paredes, extra-
vasacion de eritrocitos y leucocitoclasia. Con estos datos,
se realiz6 el diagndstico histopatolégico de vasculitis
leucocitoclastica, haciendo correlacién clinica con los
resultados de los exdmenes de laboratorio y los hallazgos
histopatolégicos ya descritos, se concluye que se trata
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Figura 1: Caso clinico 1. Multiples nddulos ulcerados, con escaras y escama

en la periferia en extremidades inferiores.

Figura 2: Caso clinico 1. Acercamiento de una de las lesiones.

de una PANC con proteinuria incipiente. El paciente se
mantuvo con medidas generales, aplicacién de esteroi-
de de alta potencia tépico durante tres meses y crema
emoliente con reparador tisular, con lo que las lesiones
involucionaron. A los cinco meses de la primera consul-
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ta, presentaba Unicamente cicatrices atréficas en areas
afectadas; en controles posteriores, la proteinuria remitié
en su totalidad. Se mantuvo en tratamiento conservador
sin presentar nuevas lesiones durante los siguientes siete
meses; sin embargo, al octavo mes presentd recurrencia
del cuadro con la presencia de nédulos dolorosos que
remitieron al reaplicar el mismo tratamiento. Asintoméatico
después de seis meses de su ultima consulta.

Figura 3: Caso clinico 2. Nodulos eritemato-violdceos con fondo necrdtico.

L

Figura 4: Caso clinico 2. Nédulo ulcerado.
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CASO 2

Mujer de 45 afios de edad, alérgica a la penicilina,
naproxeno y sulfas, sin comorbilidades. Presenta der-
matosis diseminada a extremidades inferiores de la
que afecta piernas en cara anterior y lateral externa,
bilateral y asimétrica. Constituida por tres escaras de
forma variable, de diversos tamanos, la mayor de 4 x
3 cm, con fondo necrético, borde de aspecto infiltrado,
activo (Figuras 3 y 4). Refiere un mes de evolucion.
Su presentacion inicial coincide con infeccion de vias
aéreas superiores, acompafada de cefaleay fiebre. Se
solicitaron examenes de laboratorio, entre ellos anticuer-
pos p-ANCA y c-ANCA, velocidad de sedimentacion
globular, antiestreptolisinas, anti-VHB, prueba répida de
VIH, VDRL y crioglobulinas, los cuales resultaron nega-
tivos. Exudado faringeo positivo para estreptococo beta-
hemolitico del grupo A. Se realiz6 biopsia incisional, en
donde se observa epidermis con capa cornea laminar
y tapones corneos con aplanamiento de los procesos
interpapilares. En el espesor de la dermis y porcién
septal del tejido celular subcutaneo se observan vasos
que presentan degeneracion fibrinoide, los cuales estan
rodeados e invadidos por neutrdfilos y linfocitos; algunos
trombosados (Figuras 5 a 8). Se concluye que se trata
de vasculitis leucocitoclastica, secundaria a una PANC
desencadenada por estreptococo. Se inicié tratamiento
con antibidtico sistémico y prednisona a dosis de 0.5
mg/kg con reduccién semanal; sin embargo, tras dos
meses de tratamiento, hubo reactivacion de las Ulceras.
Se agregd ahorrador de esteroide (azatioprina) 100
mg al dia, continuando con el tratamiento tépico con
emoliente, fomentos con sulfato de cobre, y cicatrizante
de heridas, con lo cual hubo remision del cuadro a los
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Figura 5: Se observa degeneracion de la coldgena, asi como denso
infiltrado (H&E 10x).
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Figura 6:

Infiltrado de neutrdfilos

y linfocitos; se aprecian
multiples depdsitos fibrinoides
perivasculares (H&E 40x).

Figura 7:

Vasculitis leucocitocldstica
con depdsitos fibrinoides
perivasculares, asi como
extravasacion de eritrocitos
(H&E 40x).

Figura 8:

Vasculitis leucocitocldstica
(H&E 40x).
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tres meses. A cuatro meses de seguimiento, sélo se
observan cicatrices atréficas blanquecinas residuales.

CONCLUSION

Esta vasculitis debe sospecharse en pacientes que pre-
sentan nédulos subcutaneos dolorosos que evolucionan
a Ulceras que predominan en extremidades inferiores.
La realizacion de un estudio histopatolégico, asi como
solicitar los examenes de laboratorio especificos e inte-
rrogar minuciosamente para tratar de detectar sintomas
sistémicos especiales son aspectos esenciales para
realizar diagndstico diferencial con otras enfermedades
autoinmunes. En los casos presentados en este articulo,
llama la atencién el hallazgo de proteinuria en el paciente
pediatrico del primer caso, y el antecedente de infeccién
por estreptococo en el segundo caso. Ambos evolucio-
naron en forma torpida, con exacerbacién y remision del
cuadro, pero con adecuada respuesta al tratamiento, sin
progresién hacia la forma sistémica. No se encontraron
factores de mal pronéstico para recurrencia.
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