Livedo Vasculitis

Summary

We study a 64-year-old patient, undergoing hemodialy-
sis for 2 years, with one-year multiple purplish erythema
lesions on both legs. Initial biopsy concluded stasis der-
matitis. Following a general affection and growth in size
of lesions, the patient is hospitalized in the San Borja-
Arriaran Clinical Hospital for studies and treatment. Etio-
logy could not be defined after general and immunological
exams. A second biopsy diagnosed a livedo vasculitis and
the patient was treated with aspirins and nifedipine, res-
ponding well and stopping the progress of the lesions.

Livedo vasculitis is a disease that manifests itself as
a thrombotic occlusive hyalinization of small vessels, with
lesions affecting the distal sector of the inferior extremi-
ties. The precise cause of fibrinous material deposits is
unknown in the pathology, but secondary ischemic chan-
ges on the skin suggest an occlusive thrombotic process.
Livedo vasculitis may appear in cases of antiphospholipid
syndrome, connective tissue disease, arteriosclerosis, and
others, yet in occasions it is not associated to any known
pathology. It is characterized by confluent purplish macu-
lopapular lesions that evolve into extremely painful ulcers.
Hemorrhaging bullae accompany this transition. Finally,
the area is hyperpigmented, and cicatrisation is atrophic,
smooth, and surrounded by telangiectasia. Diagnosis
is determined by clinical, histological and immunofluo-
rescence study, and treatment has included the use of
numerous drugs such as low doses of heparin, danazol,
nifedipine, aspirin, dipiridamol and pentoxifiline None
proving truly effective
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CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino, de 64 anos, con antece-
dentes de hipertension arterial desde hace 10 afios, en tra-
tamiento con nifedipino, y tabaquismo. En abril de 2002
presenta insuficiencia renal rdpidamente progresiva con
elevacion de creatinina hasta 16,7 mg/dl en dos meses
asociado a sedimento de orina con proteinuria +++, glo-
bulos rojos 100 por campo y cilindros granulares grue-
sos. Ecograffa renal normal. No se realizd biopsia renal
y se inicid hemodialisis. En abril de 2003 present6 lesio-
nes eritemato-violaceas maltiples de 1-2 cm de didmetro
en region anterior de ambas piernas, sin otros sintomas.
Acudi6 a Dermatologia, donde se plantearon los siguientes
diagnosticos diferenciales: papulosis liquenoide, dermati-
tis purpirrica pigmentada, liquen plano, sarcoma de Kaposi
clasico. Se realiz6 biopsia de lesion en mayo de 2003,
que concluye dermatitis por estasis. Se decidid observar
la evolucidon de lesiones, sin tratamiento. Sin embargo,
las lesiones aumentaron en niimero, tamafio y se tornaron
muy sensibles. Se agregd compromiso del estado general
(CEG), por lo que ingresd para estudio al Hospital Clinico
San Borja-Arriaran en marzo de 2004.

En revision por sistemas no habfa sintomatolgfa acom-
panante.

En el momento del ingreso se encontraba hemodina-
micamente estable, con temperatura axilar de 37,8° C. En
examen fisico de ingreso solo destacaron lesiones mil-
tiples ulceradas de ambas extremidades inferiores, sensi-
bles, sin compromiso de muslos ni pies. No habia signos
de insuficiencia venosa ni arterial (Figura 1).

De los examenes de laboratorio destacan:

Leucocitos 15400 (1% baciliformes), Hematocrito 22%,
Plaquetas 263000, VHS mayor a 150 mm/hr, alcalosis meta-
bolica, creatinina 3,7 mg/dl, nitrogeno ureico 17 mg/dl.

VIH (-) Hepatitis By C (-) VDRL (-)



Livedo Vasculitis

Figura 1. Lesiones eritemato-violaceas multiples y costras de 1-2 cm
de didmetro en region anterior de ambas piernas.

Estudio imagenoldgico: Radiograffa de torax: Leves
irregularidades de hemidiafragma derecho con imagenes
reticulonodulares a nivel de base de pulmon derecho.

Ecograffa renal: Rinon izquierdo 6,4 cm y derecho 6,9
cm. Grosor parenquimatoso muy disminuido, con diferen-
ciacion corticomedular conservada.

Eco Doppler extremidades: leve insuficiencia venosa.

Estudio inmunolégico: FR(-), crioglobulinemia (-),
ANCA (-). ANA+ 1:80,

Anticuerpos: anti DNA (-), anticardiolipina (-), anti-
coagulante lGpico (-), antimembrana basal (-), comple-
mento C3 18,1 ng/ml, C4 10 ng/ml.

El paciente evoluciond con compromiso del estado
general, (CEG), fiebre 39° C, y ripida extension de las
lesiones necrodticas de extermidades inferiores, compro-
metiendo gran parte de ambas piernas y muslo izquierdo
(Figura 2).

Figura 2. Lesiones necroticas de extermidades inferiores que
comprometen gran parte de ambas piernas y muslo izquierdo.
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Cultivo de tejido de lesiones demostrd Staphilococcus
aureus metilino-sensible y Proteus mirabilis, por lo que
recibid 14 dias de tratamiento con clindamicina y cipro-
floxacino endovenoso. En el contexto de un paciente con
CEQG, rapida progresion de lesiones necroticas de extre-
midades inferiores asociada a aumento de VHS y PCR
se decidid manejar empiricamente como vasculitis sisté-
mica, por lo que se inicid tratamiento, antes de obtener el
resultado de la biopsia de piel, con metilprednisolona 1g
e.v/dia por 3 dias, luego prednisona 60 mg/dia por 5 dfas,
que fue disminuyendo en forma paulatina (Figura 3).

Biopsia de piel

Figura 3. Piel sin alteraciones histoldgicas en epidermis. En
dermis, extravasacion eritrocitaria acentuada y fibrosis con pre-
sencia de PAS+ en lumen de vasos superficiales y profundos,
algunos de ellos en recanalizacion o con hiperplasia endovascular.
También hay focos de inflitrado inflamatorio mononuclear perivas-
cular.

Piel sin alteraciones histoldgicas en epidermis. En
dermis, extravasacion eritrocitaria acentuada y fibrosis
con presencia de PAS+ en lumen de vasos superficiales
y profundos, algunos de ellos en recanalizaciéon o con
hiperplasia endovascular. También hay focos de infiltrado
inflamatorio mononuclear perivascular. Hallazgos compa-
tibles con livedo vasculitis y perivascultitis. Se decidio
agregar aspirina a terapia y suspender progresivamente la
prednisona. El paciente evoluciond favorablemente, con
regresion de cuadro séptico y detencidon de progresion de
lesiones ulceradas.

Posteriormente presentd mioclonfas facio-braquio-cru-
rales derechas de inicio repentino (sin alteraciones meta-
bolicas). Evaluado por Neurologia, se realiz0 tratamiento
con midazolam y posteriormente acido valproico, con lo
que cedieron las mioclonifas. Se decide realizar RNM de
encéfalo para descartar vasculitis SNC. Elementos invo-
lutivos difusos por sobre lo esperable para la edad del
paciente. Pequefios elementos hiperintensos en la sustan-
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cia blanca bihemisférica de aspecto inespecifico que pro-
bablemente correspondan a focos glioticos isquémicos, sin
signos sugerentes de vasculitis SNC.

Diagndsticos de presentacion

Hipertension arterial cronica
Insuficiencia renal cronica de etiologia no precisada
Livedo vasculitis

Comentario

Las vasculitis son afecciones heterogéneas que afec-
tan la pared de los vasos pequefios (arteriolas, capilares,
vénulas), medianos o grandes. Pueden presentarse aislada-
mente en la piel u otro 6rgano o ser sistémicas.

La livedo vasculitis, pese a su nombre, no corresponde
a una verdadera vasculitis, sino a un disturbio primario de
la fibrinolisis que produce una vasculopatia oclusiva.

También se ha denominado vasculitis livedoide, vas-
culopatia livedoide, vasculopatia hialinizante segmentaria,
atrofia blanca, livedo reticular con Glceras de verano.

Gaston Milian (1871-1945) la definidé como una enfer-
medad por hialinizacion oclusiva trombotica de vasos
pequefios, con lesiones que afectan la parte més baja de las
extremidades inferiores.

Es una enfermedad cronica que se presenta principal-
mente en mujeres de mediana edad (edad adulta), siendo
muy poco frecuente en el sexo masculino. Tiene recurren-
cias estacionales y puede resolverse en algunos anos o
perpetuarse para toda la vida con remisiones y agravacio-
nes (1).

Fisiopatologia

Se desconoce la causa precisa del deposito de material
fibrinoso en esta patologia, pero los cambios isquémicos
secundarios sobre la piel sugieren un proceso trombotico
oclusivo. Para explicar los factores que inician los depdsi-
tos de fibrina se ha propuesto:

— Defectos en la sintesis del activador del plasmindgeno
tisular y las prostaciclinas en las células endoteliales.

— Disfuncion de plaquetas o eritrocitos

— Disregulacion de la coagulacion o fibrinolisis

— Vasoespasmo

— Cambios en la presion hidrostatica.

Se han encontrado niveles altos de fibrinopéptido A,

sugerente de un estado trombotico (con niveles normales
de complemento y ausencia de inmunocomplejos circu-

42 Reumatologfa 2005; 21(1):40-43

lantes detectables por técnicas habituales). El disturbio
primario serfa alteracion en la fibrinolisis en el endotelio
de vasos afectados, que determina un estado de hipercoa-
gulabilidad (2).

Clasificacion de livedo vasculitis (3)
I. Idiopética
II. Secundaria:
Arterioesclerosis
Enfermedad del tejido conectivo
Artritis reumatoidea
Lupus eritematoso
Diabetes
Disproteinemia
Crioglobulinas
Macroglobulinas
Hipertension
Dermatitis por estasis
Sindrome antifosfolipido (SAF)

Clinica

Se caracteriza por lesiones maculo-papulo-purpiricas
confluyentes, que evolucionan a Glceras extremadamente
dolorosas; bulas hemorragicas acompanan esta transicion.
Puede existir historia de livedo reticularis en extremidades
inferiores y de Glceras recurrentes, con patron estacional.
Estas lesiones estan localizadas en extremidades inferio-
res, son recurrentes, en ocasiones pruriginosas y general-
mente precedidas por edema. Pueden presentarse también
como bulas hemorragicas o nddulos, que son generalmente
poco palpables, profundos, lineales, grandes o pequenos.
Posteriormente evolucionan y dejan hiperpigmentacion,
cicatrizacion atrdfica, lisa, circundada por telangiectasias.
Estas placas cicatriciales estrelladas atrdficas son de color
blanco marfil (4).

Estudio

Laboratorio: Descartar enfermedades del tejido
conectivo y SAF

Imagenes: Descartar enfermedad venosa o arterial
oclusiva

Procedimientos: Biopsia de piel.

Diagnostico

1. Lesiones primarias: maculas, papulas recurrentes
dolorosas y purplricas que sufren necrosis superficial
y ulceracion.
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2. Cambios secundarios: cicatrices atroficas blancas,
telangiectasicas e hiperpigmentacion periférica.

3. Histologia (biopsia no es patognomdnica):
— Lesion primaria que presenta depdsitos fibrinoides en
vasos sanguineos pequefos superficiales de la dermis
sin infiltracion de células inflamatorias o fragmenta-
cion celular.
— Formacion de microtrombos y depdsitos de fibrina
en los vasos de la dermis, con isquemia secundaria de
la epidermis.
— Hialinizacion de la pared del vaso, proliferacion
endotelial.

La histologia de las lesiones muestra depdsitos de
fibrina tanto en la pared como en la luz de los vasos
afectados, tratdndose asi de un proceso oclusivo trom-
botico.

4. Estudios de inmunofluorescencia: se observan inmu-
noglobulinas y componentes del complemento en la
pared del vaso enfermo (5).

Tratamiento

Se han utilizado numerosas terapias, sin existir alguna
efectiva: Colchicina, acido nicotinico, activador tisular del
plasmindgeno, radiacion ultravioleta, bajas dosis de hepa-
rina, danazol, nifedipino, aspirina, dipiridamol y pentoxi-
filina (6). También se han usado inmunoglobulinas, con
resultado incierto (7).
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