IMAGENES EN MEDICINA

LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO ASOCIADO A VASCULITIS DE VASOS MEDIANOS
Maldonado A, Blanzari MJ, Asbert P, Albiero JA, Gobbi C, Papa M, Albiero E, Alba P.

El Lupus Eritematoso Sistémico (LES) es una en-
fermedad autoinmune compleja que puede pre-
sentarse con una amplia variedad de manifesta-
ciones clinicas y seroldgicas, pudiendo afectar
cualquier 6rgano.

Las vasculitis se caracterizan por presencia de
infiltrado celular en la pared vascular de polimor-
fonucleares y como consecuencia necrosis de la
pared.'? Los sindromes vasculiticos se pueden
agrupar en formas primarias, donde el proceso
fisiopatoldgico involucra directamente los vasos
sanguineos y formas secundarias en las cuales
la inflamacién vascular ocurre como complicacion
de una enfermedad subyacente, principalmente
enfermedades autoinmunes, o desencadenadas
por factores exdgenos como drogas, infecciones
0 neoplasias 3. Los criterios de clasificaciéon de las
vasculitis sistémicas se establecieron en 1990 por
el Colegio Americano de Reumatologia fueron re-
visados en 1994 ", y se basan principalmente en el
tamano del vaso afectado 2.

La prevalencia de las vasculitis en el LES oscila
entre el 11 y el 20%?3. El espectro clinico es varia-
do y se debe al compromiso inflamatorio de va-
sos de todos los tamanos. La inflamacion vascular
puede ocurrir por depésito de complejos inmunes
en la pared vascular. Entre los anticuerpos que se
han relacionado a la presencia de vasculitis se
encuentran los anti célula endotelial que se han
documentado hasta en el 80% de los pacientes
con LES. Los anticuerpos anticitoplasma de neu-
trofilos también pueden estar involucrados en la
fisiopatogenia de las vasculitis en el LES y son po-
sitivos en el 20% de los pacientes.

La vasculitis cutanea es mas frecuente que la vas-
culitis visceral. En un analisis descriptivo de

pacientes europeos con LES se encontrd una pre-
valencia del 19 a 28% . Se deben principalmen-
te al compromiso de vasos pequenos y en menor
porcentaje al compromiso de vasos medianos 3.
El compromiso de medianos vasos se presenta
infrecuentemente en el LES, pero su presencia
aumenta la morbimortalidad y se asocia a mayor
compromiso visceral, principalmente mononeuritis
multiple®.

Presentamos el caso de una paciente con diag-
nostico de LES y vasculitis cutanea de vasos me-
dianos.

Caso Clinico

Paciente femenina de 32 anos de edad con an-
tecedentes patolégicos de Purpura Trombocitopé-
nica Inmune(PTI) diagnosticada a los 11 afios de
edad.

En el afio 2008 cursando su primer embarazo pre-
senta PTI refractaria que recibi6é tratamiento con
corticoides, azatioprina, inmunoglobulinas en-
dovenosas(EV) y requirid esplenectomia que se
realizé a las 22 semanas de embarazo con buena
respuesta. En ese momento presentaba ademas
artritis, rash malar y fotosensibilidad. Los datos
del laboratorio fueron: ANA 1/640 patréon moteado
y difuso, anti DNA positivo, hipocomplementemia,
Anticardiolipinas IgG 60 U e IgM negativas, anti-
coagulante lupico negativo y anti beta 2 glicopro-
teina | IgG e IgM negativas. Se le realizé diagnos-
tico de LES.

Se instaurd tratamiento con Hidroxicloroquina
200mg dos veces al dia y aspirina 100mg dia con
buena evolucién encontrandose en remision des-
de el afio 2010 con un SLEDAI de 0.

En el afio 2014 mientras cursa la semana 22 de

Servicio Reumatologia. Hospital Cérdoba. Catedra de Medicina I. UHMI 3. Universidad Nacional de Cérdoba. Servicio de Dermatologia. Clinica

Reina Fabiola. Universidad Catdlica de Cérdoba.

50

Revista de la Facultad de Ciencias Médicas 2016;73(1): 50-52



Lupus Eritematoso Sistémico

su segundo embarazo se presenta a la consulta
con lesiones de livedo racemoso en miembros in-
feriores (figura 1). En el interrogatorio niega otra
sintomatolégia, no se constaté fiebre, artritis, ul-
ceras orales ni otro hallazgo en el examen fisico.
Los laboratorio de rutina, incluyendo funcion renal,
hepatica y orina completa, fueron normales. El do-
saje de anti DNA fue negativo y el complemento en
valores normales.

Figura 1. A, B, C y D. Lesiones de livedo racemoso en miembros

inferiores.

Estudio histopatologico de biopsia de piel, con tin-
cion de hematoxilina-eosina: presencia en dermis
e hipodermis de signos de vasculitis necrotizante
en vasos de pequefio y mediano calibre (figura 2 y
3); con necrosis fibrinoide (figura 4), e intenso infil-
trado inflamatorio linfocitario con algunos polimor-
fonucleares neutrofilos (figura 5). No se evidencia-
ron signos a favor de paniculitis ni granulomas
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agudo y subagudo.

El diagndstico fue una vasculitis necrotizante com-
patible con Poliarteritis Nodosa.
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Figura 2. Foto pandramica de la biopsia de piel que muestra el com-
promiso de arterias de pequefio y mediano calibre ( flechas)
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Discusion

La clasificacion propuesta por la Conferencia de
Consenso de Chapel Hill no abarca a pacien-

tes con vasculitis secundarias a enfermedades
del tejido conectivo. En un estudio de vasculitis
en LES, 60% de los pacientes con compromiso
inflamatorio de los vasos no cumplian criterios

de clasificacién para vasculitis primaria y se los
consideraron como vaculitis secundarias a LES,

y el 40% que si cumplian criterio para vasculitis
primarias se consideraron como vasculitis prima-
rias coexistentes con LES3.

La vasculitis cutanea ha sido descripta como la
forma mas frecuente en el LES, sin embargo el
compromiso de vasos de mediano calibre es in-
frecuente, 14% vs 86% para la vasculitis de pe-
quefos vasos 3. Dentro de las vasculitis de vasos
medianos se ha descripto que el compromiso cu-
taneo es menos frecuente que el visceral, siendo
la mononeuritis multiple muy frecuente. Este tipo
de vasculitis tiene peor pronéstico 3.

Los episodios de vasculitis en el LES a menudo
ocurren durante una reactivacion con sintomas
constitucionales como fiebre, fatiga, disminucion
de peso, anemia y aumento de la eritrosedimen-
tacion y presencia de anticuerpos anti La 3. Tam-
bién se han asociado al Sindrome Antifosfolipido y
como vasculitis sistémicas concomitantes.

En las vasculitis cutaneas en el LES se han des-
cripto diferentes patrones como vasculitis leucoci-
toclasticas, con compromiso de pequefos vasos;
urticaria vasculitis con extravasacion eritrocitaria,
leve leucocitoclastia e infiltrado neutrofilico en la
pared vascular y vasculitis necrotizante de vasos
medianos con compromiso de arterias musculares
subcutaneas. La vasculitis linfocitica es otro pa-
tron encontrado en vasculitis cutanea en LES que
puede estar asociado a la presencia de anticuer-
pos antifosfolipidos.

Las lesiones cutaneas incluyen incluyen purpura
palpable, petequias, lesiones papulonodulares, li-
vedo reticularis, infartos cutaneos, placas eritema-
tosas, paniculitis, ulceraciones.

La presencia de livedo reticularis (racemoso) es
un signo clinico de trastorno de la circulacién dér-
mica resultante de multiples causas y en la vas-
culitis, sobre todo si se asocia a nédulos subcuta-
neos sugiere compromiso de arterias musculares.

Conclusion
Las vasculitis de vasos medianos se asocian infre-
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cuentemente a LES pero su presencia aumenta el
riesgo de mortalidad y morbilidad principalmente
porque se asocian a mayor compromiso cutaneo.
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