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Vasculopatia livedoide: a proposito de un caso
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INTRODUCCION

La vasculopatia livedoide es una enfer-
medad vascular trombo-oclusiva no
inflamatoria. Es cronica y recurrente y
suele afectar a la zona distal de miem-
bros inferiores. Se inicia con la apari-
cion de maculas y papulas rodeadas de
placas eritematosas y purpuricas, que
evolucionan a ulceras dolorosas y final-
mente, dejan cicatrices atroficas blan-
quecinas. Se diagnostica a través de la
biopsia y el tratamiento se basa, funda-
mentalmente, en cambios en el estilo de
vida, antiagregacion y anticoagulacion.
A continuacidén se presenta un caso cli-
nico que representa la evolucion y
manejo de esta enfermedad.

CASO CLiNICO

Mujer de 58 afios que inicia en enero de
2017 lesiones ulceradas sobre una base
eritematosa indurada (Figuras 1 y 2).
Como antecedentes personales destaca
la presencia de diabetes mellitus tipo II
bien controlada (en tratamiento con
metformina), hipercolesterolemia (en
tratamiento con pitavastatina), hiperten-
sion arterial (en tratamiento con telmi-
saran) y artrosis (en tratamiento analgé-
sico de primer escalon). Es trabajadora
de la limpieza, no presenta reacciones
adversas a medicamentos ni otros ante-
cedentes de interés.

En un inicio, el Servicio de Dermato-
logia considera las lesiones compatibles
con eritema indurado de Bazin, siendo
la biopsia compatible con granuloma
supurativo y a cuerpo extraiio. Es deri-
vada a Neumologia, que le realiza un
TAC pulmonar sin resultados patologi-

cos y dos determinaciones de IGRA,
que resultan negativos. Se inicia Rims-
tar” (rifampicina, isoniazida, pirazina-
mida y etambutol) de manera empirica,
pero la paciente lo abandona tras el pri-
mer mes por intolerancia.

Meses después las lesiones persisten,
con escasa respuesta al tratamiento topi-
co administrado, por lo que en abril de
2018 se realiza una nueva biopsia, que
muestra una histologia compatible con
vasculitis livedoide, iniciando trata-
miento con acido acetilsalicilico (150
mg cada 12 horas), pentoxifilina (400
mg cada 8 horas) y gabapentina (300 mg
cada 8 horas), derivando a la paciente al
Servicio de Hematologia, que descarta
trombofilia y al Servicio de Reumatolo-
gia para continuar su estudio.

En el Servicio de Reumatologia se
descarta conectivopatia asociada dada la
ausencia de sintomas clinicos, la falta de
alteracion de los parametros analiticos
(el hemograma, los iones, la funcién
renal, la creatinfosfokinasa, la aldolasa,
el proteinograma y los marcadores
tumorales son normales) y la negativi-
dad de los parametros inmunoldgicos
(ANA negativos, FR negativo, anticuer-
pos CCP negativos, ANCA negativos,
crioglobulinas negativas y complemen-
to normal). Solamente destaca en una
ocasion un valor indeterminado de anti-
coagulante lipico con negativizacion
posterior, siendo el resto del estudio
antifosfolipido normal. Respecto a las
serologias infecciosas la paciente tenia
una hepatitis B curada con Ac HBc+ y
Ac HBe+, un VHC negativo y serologia
de lues negativa.
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En resumen, en esta paciente no hay
patologia subyacente que justifique la
vasculopatia livedoide, por lo que se
considera primaria y las lesiones estan
mejorando de manera progresiva con el
tratamiento médico pautado.

DISCUSION

La vasculopatia livedoide es una enfer-
medad cronica y recurrente, que suele
afectar a la zona distal de miembros
inferiores, concretamente al dorso de los
pies y la region perimaleolar.

Es descrita por primera vez en 1950
por Feldaker y ha recibido distintos nom-
bres a lo largo de los ultimos 50 afios'.

Es infrecuente, afecta a un 2% de la
poblacion general, con una incidencia
de 1 caso por 100.000 pacientes/afio. La
mayor parte de los casos ocurren en
mujeres (2-3:1), con una edad media de
inicio sobre los 45 afos'”.

Clinicamente se caracteriza por la
aparicion de maculas y papulas doloro-
sas, pruriginosas y bilaterales, que pue-
den encontrarse aisladas o agrupadas,
rodeadas de placas eritematosas y pur-
puricas. Evolucionan a tlceras doloro-
sas estrelladas (de 1 a 5 mm) cubiertas
de costras y, finalmente, sanan en 3-4
meses, dejando cicatrices atroficas blan-
quecinas (atrofia blanca) con telangiec-
tasias periféricas e hiperpigmentacion
circundante. Esta fase final no es patog-
nomonica, sino que puede aparecer en
otros procesos: poliarteritis nodosa, vas-
culitis de pequefio vaso, pioderma gan-
grenoso, necrosis cutanea secundaria a
warfarina, etc. Ademas de la clinica des-
crita, esta enfermedad puede asociar
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fenémeno de Raynaud, acrocianosis,
venas varicosas, lipodermatoesclerosis
y mononeuritis multiple'.

Su patogenia es desconocida, aunque
parece ser que existan defectos bioqui-
micos que generan un estado procoagu-
lante y protrombotico. De este modo, se
produce la oclusion de vasos sanguineos
por trombos que, a su vez, provocan
isquemia cutanea y ulceracion'”.

La vasculitis livedoide se subdivide en
dos subtipos:

« La tipo 1 o primaria/idiopatica, la
cual no presenta alteraciones de la coa-
gulacion ni enfermedades asociadas.

* La tipo 2 o secundaria, que puede
estar relacionada con los siguientes pro-
Cesos:

- Estados de hipercoagulabilidad:
hasta un 41% de los pacientes pueden
presentar defectos en la coagulacion
(anticuerpos anticardiolipina o anticoa-
gulante lupico, mutacion del factor V
Leiden, deficiencia de la proteina C y S,
mutacion en el gen de la protrombina
G20210A, aumento del fibrinopéptido A,
reduccion de la actividad del activador
del plasminogeno y aumento de la activi-
dad del inhibidor del plasmindgeno).

- Enfermedades del tejido conectivo:
sindrome antifosfolipido, lupus erite-
matoso sistémico, sindrome de Sjogren,
artritis reumatoide, poliarteritis nodosa,
esclerodermia y dermatomiosistis.
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- Neoplasias: carcinomas de 6rganos
so6lidos, neoplasias hematoldgicas, para-
proteinemias.

- Diabetes.

- Embarazo

- Insuficiencia venosa cronica'>"*.

El diagnostico se basa en la presencia
de una clinica y unos hallazgos histologi-
cos compatibles. Ya que algunas de sus
alteraciones cutaneas son comunes con
otras enfermedades, la biopsia es criterio
fundamental para alcanzar su diagnostico.

Se debe realizar una biopsia incisional
fusiforme que incluya grasa subcutanea.
En su histologia se observan trombos
hialinos (PAS positivos) en vasos peque-
flos de la dermis superficial y media,
junto con zonas de ulceracion y paraque-
ratosis o atrofia epidérmica. Ademas,
puede aparecer un infiltrado linfocitico
perivascular dérmico. Con la evolucion
de la enfermedad se desarrolla engrosa-
miento e hialinizacion de vasos dérmicos
y, en la fase de atrofia blanca: esclerosis
dérmica y cicatrizacién con atrofia epi-
dérmica.

También es necesario realizar una
analitica basica, con parametros de
inmunidad (ANA, FR, Complemento y
Crioglobulinas) y estudio de trombofi-
lia. El eco-doppler puede ser util para
evaluar el compromiso arterial y venoso
periférico'>*"°,

Respecto al tratamiento de la vasculi-
tis livedoide, hay escasa evidencia y los
objetivos basicos son mejorar las lesio-
nes cutaneas y el dolor. Es importante
destacar que si existe una enfermedad
reumatica concomitante, el tratamiento
de ésta no ha demostrado mejorar la
evolucién de la vasculopatia. Los trata-
mientos se pueden subdividir del
siguiente modo:

e Tratamientos de primer escalon:

- Modificaciones del estilo de vida:
reposo, elevacion de miembros, curas
himedas, medias de compresion, con-
trol de los factores de riesgo cardiovas-
cular (importante el cese del habito
tabaquico).

- Analgesia: como el uso de indome-
tacina o paracetamol. También se pue-
den utilizar firmacos para tratar el dolor
neuropatico como la gabapentina.
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- Antiagregacion: el acido acetilsali-
cilico (150 mg/12 horas) se considera el
tratamiento de primera linea si no hay
trombofilia identificada. Se puede com-
binar con pentoxifilina (400 mg/8-24h)
sino hay una buena respuesta o usar ésta
ultima de manera aislada si existe into-
lerancia a la aspirina.

- Anticoagulacion: se considera el
tratamiento de segunda linea tras los far-
macos anteriores. Se puede utilizar el
acenocumarol (aunque en EE.UU. los
estudios han sido realizados con warfa-
rina), enoxaparina (1 mg/kg/12 horas
durante 6 meses y luego una dosis dia-
ria) o anticoagulantes orales de accion
directa (el que tiene mas experiencia es
el rivaroxaban a dosis de 10 mg/12h).

- Otros: vasodilatadores como el

nifedipino o el cilostazol.
* Tratamientos de segundo escalon:
Son tratamientos mas caros, pero que
funcionan en un alto porcentaje de los
pacientes. Se reservan para casos gra-
ves, que no responden al tratamiento de
primer escalon.

- Inhibidor del activador del plasmi-
nogeno tisular (10 mg/24h durante 2

semanas), el cual es especialmente util
en pacientes con enfermedades del teji-
do conectivo.

- Inmunoglobulinas intravenosas a
dosis de 0,5 mg/kg/dia, durante 2-3 dias.

- Fototerapia con UVA, 0,5-1 mJ/cm?
por sesion.

- Otros: sulfasalazina (1 g/8h), oxige-
no hiperbarico (1,5-2h, hasta 15 sesio-
nes) y rltquma 1.2,3,5,7,8.9,10.

En nuestro caso clinico, la paciente
presenta una clinica compatible con
vasculitis livedoide, la cual es confirma-
da tras una segunda biopsia. Se conside-
ra que es primaria, ya que no hay facto-
res inmunes o protromboticos asociados
y la diabetes que presenta esta bien con-
trolada. Ademas, la paciente responde
adecuadamente al tratamiento de primer
escalon.

Podemos concluir que se trata de una
enfermedad rara que debemos tener en
cuenta en el caso de pacientes con ulce-
ras recurrentes en miembros inferiores,
especialmente en aquellos casos en los
que existan factores protromboticos,
enfermedades reumatologicas o proce-
sos neoplasicos subyacentes. En defini-
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tiva, se trata de una enfermedad cronica
que, a pesar de ser benigna, altera la
calidad de vida de nuestros pacientes.
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