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La vasculitis cutanea hace referencia a la inflamacién de la pared de los vasos de pequefio o mediano
calibre de la piel y/o del tejido subcutaneo, pero no de los 6rganos internos. Puede estar limitada a la
piel o puede ser una manifestacion de un trastorno sistémico (1,2).

La inflamacion caracteristica de las vasculitis puede producir isquemia y necrosis, con la consiguiente
ulceracion cutanea (3).

Hay diferentes tipos de vasculitis, que se clasifican fundamentalmente segun el tamafio del vaso
afectado. La nomenclatura de Chapel Hill (4), es el sistema de clasificacibn mas cominmente utilizado
en los adultos. (Tabla 1)

Clasificacion de las vasculitis. Nomenclatura de Chapel Hill

Arteritis de Takayasu
Arteritis de células gigantes

Vasculitis de vaso grande

Paoliarteritis nudosa
Enfermedad de Kawasaki
Vasculitis asociadas a ANCA:

+ Poliangitis microscopica

Vasculitis de vaso mediano

+ Granulomatosis con poliangitis
{de Wegener)
# Granulomatosis eosinofilica
con poliangitis (Churg-5trauss)
Vasculitis por inmunocomplejos:
Vasculitis de vaso peqgueiio + Enfermedad anti membrana
basal glomerular [anti-GMB)
» Vasculitis crioglobulingmica
& Vasculitis lgA (Schonlein-
Henoch)
* Vasculitis urticarial
hipocomplementémica
{vasculitis anti-Cl1q)
Vasculitis de vaso variable: vasculitis sin un tipo

predominante de vaso involucrado que pusde Enfermedad de Behcet
afectar a vasos de cualguier tamafio (peqguefo,
mediano v grande) y tipo (arterias, venas y Sindrome de Cogan

capilares)
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Angitis leucocitoclastica cutanea
Arteritis cutanea

Vasculitis de drgano dnico: vasculitis en arterias o | Vasculitis primaria del sistema
venas de cualguier tamafio en un solo argano. nervioso central

Vasculitis asociadas a enfermedad sistémica

Aortitis aislada

Otras

Vasculitis lapica

Wasculitis reumatoidea

Waszculitis sardoidea

Otras

Wasculitis crioglobulinémica asociada a
virus de la hepatitis C

Wasculitis asociada a virus de la
hepatitis B

Vasculitis asociada a etiologia probahble Aaortitis asociada a sifilis

Wasculitis por inmunocomplejos
asociada a8 farmacos

Wasculitis asociada a ANCA par
farmacos

Wasculitis asociada a cancer
Otras

Tabla 1: Elaboracién propia a partir de Jennette JC, et al.(4)

Entre las manifestaciones cutaneas que aparecen en la vasculitis cutanea se incluye la parpura
palpable (de 0,3 a 1 cm de diametro) y/o las petequias (lesiones purpuricas de menos de 3 mm
de diametro) que no palidecen (5,6). A veces, estas lesiones se unen, se ulceran o estan
rodeadas de ampollas hemorrdgicas (6). Otro patrén cutaneo descrito es el de lesiones
purpuricas palpables, que pueden acompafarse de nddulos subcutaneos y livedo racemosa (7).
También se han descrito urticaria, papulas, livedo reticularis, necrosis y/o equimosis. Suelen ser
asintomaticas, pero pueden acompafiarse de prurito, ardor o dolor (5-7). (Tabla 2)

Manifestaciones clinicas de la vasculitis cutdnea en funcion del calibre de los vasos

afectados por la inflamacion.

Vasos afectados

Manifestaciones clinicas

Pequefios vasos

Petequias, parpura palpable,
ampollas hemorragicas, ulceras
superficiales, urticaria.

Vasos medianos

Nodulos subcutaneos, ulceras
profundas, livedo reticulares,
livedo racemosa.

Tabla 2: Elaboracion propia a partir de Fett, N. (7).

La localizacién de las lesiones puede ser diversa, pero suelen predominar en extremidades

inferiores y tronco (3).

El diagnostico etiologico de la vasculitis cutdnea supone un reto, ya que puede ser primaria,
causada por farmacos (penicilinas, cefalosporinas, fenitoina, alopurinol...) o la manifestacion
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inicial de enfermedades sistémicas, como enfermedades autoinmunes, enfermedades del tejido
conectivo, infecciones sistémicas (Hepatitis B o C, endocarditis infecciosa, VIH) o neoplasias
(3,5,7). Por ello, ante una vasculitis cutanea es importante establecer la etiologia, ya que puede
implicar afectacion sistémica. También hay que tener en cuenta que, un alto porcentaje de ellas
son de causa idiopatica (8)(9).

El diagndstico de vasculitis limitada a la piel requiere una anamnesis y un examen fisico
completo. La evaluacion se centra en identificar causas, como nuevos farmacos o infecciones,
y excluir las manifestaciones de inflamacién en otros 6rganos como pulmones, rifilones, tracto
gastrointestinal y sistema nervioso (1,3). Se necesita un hemograma completo y otros estudios
de sangre, orina y pruebas de imagen para descartar afectacion sistémica (7).

Ademas, debe realizarse una biopsia de la piel, con inmunofluorescencia directa, entre las 24 a
48 horas después de la aparicion de las lesiones vasculiticas. La biopsia por rasurado se
considera inadecuada y se prefiere la biopsia con punch de 4mm de diametro o mas, ya que
permite tomar muestra de vasos en toda la dermis (7,10). (Tabla 3)

Manifestacion cutanea Procedimiento durante la biopsia

Petequias, purpura palpable, urticaria
(manifestaciones que sugieren afectacion de los Punch de 4mm de diametro o mas
vasos de la dermis superficial)

Livedo racemosa, nddulos subcutdaneos, dlceras
{(manifestaciones que sugieren afectacion de los
vasos de la dermis media y/o tejido subcutaneo)

Punch de 8 a 10 mm de diametro.
Biopsia en cufia.

. . Se puede tomar la muestra de

Petequias, purpura palpable .. .
cualquier sitio de la lesion.

. Tomar la muestra del centro palido del

Livedo racemosa . .
anillo eritematoso.

Ulcera
Tomar la muestra del borde de la
ulcera.

Nodulos }

Tomar la muestra de un nédulo

sensible

: . : No indicado tomar muestra, hallazgos
Livedo reticularis . P -
histopatoldgicos inespecificos.

Tabla 3: Elaboracién propia a partir de Fett, N. (7)

La vasculitis cutanea se confirma si en el examen histoldgico se detecta infiltracion de la pared
vascular por células inflamatorias, necrosis fibrinoide, extravasacion de eritrocitos y
leucocitoclasia (destruccion de leucocitos) (1,11).(Tabla 4)
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Venosa Arterial Vasculitica
Historia Enfermedad venosa Enfermedad arterial No asociada
Area supramaleolar interna, = Dedos, pies,
Localizacién  tercio inferior y medio de la  tobillo, partes Inusgal, en C
. di pcasiones simeétrica
pierna istales
Irregulares, sin forma Regulares y bien
Bordes .g. ! g ) ¥ Granulomatosos
definida definidos
Lecho Tejido granulacion Tejido necrético Tejido necrético
Edema De la extremidad No comun No comun
Pulso PresentE Ausente Presente
Afectacion .
e e No No Ocasionalmente
sistemica
Diagndstico Doppler ITB Exclusidn, biopsia
Eccema, Cambios traficos,

Otros

Lipodermatoesclerosis,
atrofia blanca, dermatitis
ocre

piel brillante,
ausencia de vello,
ufias engrosadas

Tabla 4: Adaptado de Santillan E, et al. (12)

Lesiones confluentes,
livedo reticulares,
livedo racemosa.

El tratamiento se dirige a tratar la causa. Si la causa es idiopatica y la vasculitis se limita a la
piel, el tratamiento se centra en el control de los sintomas (elevacién de extremidades inferiores,
terapia compresiva, analgésicos, antihistaminicos) (1,7,10). En la mayoria de los pacientes, la
condicién es autolimitada y se resuelve espontaneamente en dos a cuatro semanas (7). En un
10% de los pacientes la enfermedad se vuelve cronica (7). La terapia con inmunosupresores
sistémicos se reserva para los pacientes que desarrollan complicaciones, como ampollas
hemorrégicas, ulceracion o brotes recurrentes (7).
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