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RESUMEN

La livedo vasculitis representa un patrén de respuesta a multiples causas que
confluyen en un estado procoagulante de los vasos de la dermis y el subcutis
superficial, lo que resulta en ulceras dolorosas y cicatrices caracteristicas de
curso clinico crénico con exacerbaciones. Las cicatrices, del tipo atrofia blanca
de Milian, suelen estar rodeadas de una hiperpigmentacion vicariante. Se
presenta una paciente de 35 afos de edad, sexo femenino, con historia
obstétrica de dos embarazos y dos partos eutécicos que, desde hacia dos afios
presentaba, en ambas regiones maleolares, lesiones maculopapulosas de color
rojo violaceo que dejaban una cicatriz blanquecina y atréfica. Una biopsia de la
piel enferma mostré necrosis de coagulacion segmentaria con afectacion
epidérmica y dérmica acompafada de dilatacion de capilares, trombos hialinos
y extravasacion de hematies; infiltrado inflamatorio ausente. Los hallazgos
histolégicos fueron consistentes con crioglobulinemia versus livedo vasculitis
(atrofia blanca). Se constaté un titulo alto de anticardiolipinas de tipo 1gG,
anticuerpos antinucleares y anticuerpos anti-citoplasma de neutréfilos fueron
negativos.

Palabras claves: crioglobulinemia, sindrome antifosfolipido

ABSTRACT

The vasculitis livedo represents a pattern of response to multiple causes that
come together in a procoagulant state of the vessels of the dermis and
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superficial subcomplexion , resulting in painful scars and characteristics of
chronic clinical course with exacerbations ulcers. Scars of white atrophy type
Milian , often surrounded by a vicarious hyperpigmentation. Patient of 35 years
of age, female sex , obstetric history of two years pregnancies and two normal
deliveries, in both malleolar regions , maculopapular lesions purplish red left a
whitish and atrophic scar is presented. An ill skin biopsy showed coagulation
necrosis segmental with epidermal and dermal involvement accompanied by
dilation of capillaries, hyaline thrombi and extravasation of red blood cells;
absent inflammatory infiltrate . The histological findings were consistent with
vasculitis livedo versus cryoglobulinemia (white atrophy). High title type 1gG
was confirm with anticardiolipin , antinuclear antibodies and anti - neutrophil
cytoplasmic antibodies were negative were found .

Key words: cryoglobulinemia, antiphospholipid syndrome

La livedo vasculitis (LV), aunque algo mejor comprendida, constituye aun hoy
un tema complicado, pues el término livedo se presté a confusion desde que
fue utilizado, reticular o racemoso. En la literatura inglesa se utilizé de forma
indistinta livedo reticular y livedo racemoso, mientras que en la franco-germana
ambos términos se definieron de manera diferente: el primero con forma de red
(“reticulum™) y el segundo semeja brazos o ramas de un racimo de uvas o0 un
arbol; el reticular mejora, en general, con el calor y el racemoso no.*™

El término livedo racemoso fue acufiado por Ehrman para describir lesiones
maculosas rojo-azuladas que palidecen y semejan las ramas de un arbol. El
término atrofia blanca, recientemente aplicado como sinénimo de livedo
vasculitis, fue utilizado por Milian en 1929 para describir, semiolégicamente,
lesiones atréficas blanquecinas y de tamafio variable halladas en varias
afecciones, entre ellas en la sifilis. En 1951 Nodl fue el primero en aplicarlo
fuera de Francia y, en 1952, Wilson en los Estados Unidos de Norteamérica; en
1974 Winkelmann y colaboradores acufiaron el de “vasculitis livedoide” y en
1974 Gilliam llama vasculitis de atrofia blanca al livedo reticular con ulceras de
verano.®

Dado que diferentes autores de diversos paises llamaron lo mismo con catorce
nombres diferentes se inferiere que la situacion de la LV es similar a la de
vasculitis leucocitoclastica, en la que multiples causas conducen a la formacion
de complejos antigeno-anticuerpo, seguidos por la formacién de depdésitos de
fibrina en las paredes de los vasos.

Las lesiones, casi siempre simétricas Yy Dbilaterales, se localizan en las
piernas, los tobillos y el dorso de los pies; muy rara vez afectan el tronco, los
miembros superiores y los sectores acrales. En los estadios iniciales se pueden
observar pequefias maculas, papulas, placas y ampollas en orden decreciente
de frecuencia.

Las ampollas son hemorragicas y le siguen luego costras serohematicas, el
sintoma crucial es el dolor. La livedo racemosa puede o no encontrarse. En el
periodo de estado las ulceraciones o uUlceras dolorosas, junto a las cicatrices, se
han descrito inexorablemente. Las Ulceras con formas geométricas, policiclicas,
redondeadas u ovales duelen en todos los casos, las cicatrices son atroficas
siempre y pueden estar rodeadas de telangiectasias, el edema no siempre esta
presente.” ¢
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PRESENTACION DE LA PACIENTE

Paciente de 35 afos de edad, piel blanca y sexo femenino, de procedencia
rural, con nivel medio de escolaridad e historia obstétrica de dos embarazos y
dos partos eutdcicos, no consumidora de estrogenos. Hacia aproximadamente
dos afios comenzo6 con lesiones maculopapulosas, de color rojo violaceo, que se
presentaban en ambas regiones maleolares, con predominio del tobillo derecho,
que eran dolorosas y, en ocasiones, coalescentes y que al cicatrizar dejaban
una cicatriz blanquecina y atroéfica (figuras 1a y 1b).

Figura l1a. Méaculas, papulas, placas y Figura 1b. Ulceraciones con cicatrices
ulceraciones con formas geomeétricas, atréficas rodeadas de algunas

policiclicas, redondeadas y ovales. teleangiectasias. Las cicatrices son del tipo
Livedo racemoso sutil de fondo atrofia blanca de Milian, rodeadas de

hiperpigmentacion vicariante

Fue valorada por los Especialistas en Dermatologia y Angiologia en varias
ocasiones y se emitieron los diagndsticos de piodermitis y micosis cutanea; sin
embargo, los cultivos en busca de bacterias y hongos fueron persistentemente
negativos y no presentd mejoria clinica luego de varios cursos con antibidticos
de amplio espectro y uso de antimicoticos.

En una interconsulta con el Especialista en Medicina Interna se observé un
livedo reticular generalizado y se ausculté SS grado I11/VI en apex, del que no
se precisaron otras caracteristicas.

Se realizaron los siguientes complementarios:
Hemoglobina: 112g/I

Hematocrito: 36vol/%

Velocidad de sedimentacion globular (VSG): 11mm/h
Leucograma: 8.6x10%/I

Polimorfonucleares (PMN): 0.60

Linfocitos: 040

Glucemia: 5.8mmol/I

Creatinina: 58micromol/I

Acido urico: 173mmol/I

Transaminasa glutamico-piravica (TGP): 14u/I
Transaminasa glutamico-oxaloacética (TGO): 26u/I
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Fosfatasa alcalina: 215Ul/I

Inmunocomplejos circulantes (ICC): negativo

Anticoagulante lUpico: negativo

Crioglobulinas: negativo (en dos ocasiones)

Factor reumatoideo: negativo

Proteina C reactiva: negativo

Antigeno de superficie para hepatitis B (AgsHB): negativo

Virus de inmunodeficiencia humana: negativo

Anticuerpos antinucleares (ANA): negativo

Anticuerpos anti-citoplasma de neutrofilos (ANCA): negativo

Anticuerpos anti virus de la hepatitis C: negativo

Venereal disease research laboratory (VDRL): negativo

Anticardiolipinas de tipo IgG elevadas a titulo alto.

Una biopsia de piel mostré necrosis de coagulacion segmentaria, con afectacion
epidérmica y dérmica acompafada de dilatacion de capilares, trombos hialinos
y extravasacion de hematies; infiltrado inflamatorio ausente. Los hallazgos
histolégicos son consistentes con crioglobulinemia versus livedo vasculitis
(atrofia blanca).

Se le realiz6é un ecocardiograma con los siguientes parametros:

Funcién sistdlica global: conservada, cavidades cardiacas de tamafio normal,
valva anterior de la mitral de aspecto mixomatoso, prolapso grado | sin
repercusion hemodinamica, aumento de la refringencia pericardica, sobre todo
de la hoja parietal, no derrame pericardico, no vegetaciones.

Otros estudios en busca de una causa subyacente fueron negativos.

Se comenzd tratamiento con cloroquina y aspirina (ASA) sin resultados clinicos.
Se aisl6 un estafilococo dorado resistente a la meticilina sensible en las lesiones
y se traté con cloranfenicol por 10 dias. Se ingres6 a la enferma y se indico
metilprednisolona, cinco pulsos de 0.5g, seguidos de intacglobin
(200mg/Kg/dia/5dias),* pero no se suspendi6 el tratamiento con ASA y
cloroquina; se aprecidé una mejoria clinica evidente. Actualmente la paciente se
encuentra asintomatica.

COMENTARIO FINAL

La livedo vasculitis tiene una incidencia informada muy baja (1:100 000 por
ano) como forma de presentacion del sindrome antifosfolipido, por lo que
resulta en gran parte poco conocida, de ahi la importancia de este caso. La
paciente que se presentd es una mujer de 35 afios con ulceraciones maleolares
bilaterales dolorosas redondeadas u ovaladas con una evolucién croénica, lo
mismo que otros casos de LV informados en la literatura. Se aprecian cicatrices
atroficas en las regiones maleolares (figuras l1a y 1b) que fueron denominadas
atrofia blanca por Milian para describir semiolégicamente estas lesiones
atréficas blanquecinas de tamafio variable que se suman a la formacion de
trombos y depdsitos de fibrina en la pared de los vasos de la dermis y el
subcutis superior. ElI patron que permite utilizar criterios clinico-patoldgicos
para el diagndstico incluye la presencia de livedo racemoso, cuya presencia fue
manifiesta en esta paciente (lo que denota suboclusion u oclusion de vasos
dérmicos). La enferma cumple con los criterios preliminares de consenso
internacional para el establecimiento de sindrome antifosfolipido®”’ pues en la
biopsia se pone en evidencia la necrosis de coagulacibn segmentaria, con
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afectacion epidérmica y dérmica, acompafiada de dilatacion de capilares y
trombos hialinos como manifestacion de una tromboangiopatia microscopica,
como fue presentada por Feldaker en 1955 en doce pacientes, todas mujeres,
en las que observd trombosis en la dermis y el subcutaneo de pequefios vasos,
con un engrosamiento de las paredes y fibrosis con obliteracion de la luz
vascular. También se constatdé la anormalidad valvular cardiaca, la que ha sido
informada como manifestaciobn clinica cardiovascular del sindrome
antifosfolipido;* por dultimo se confirmé la positividad de anticuerpos
anticardiolipinas de tipo IgG elevadas a titulo alto, por lo que cumple también
con el criterio de laboratorio.
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