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Resumen

La vasculopatfa livedoide es una enfermedad trombo-oclusiva
no inflamatoria, rara, cronica y recurrente. Presenta caracte-
risticas clinicas e histolégicas distintivas, que la diferencian de
las verdaderas vasculitis inflamatorias. Algunos casos se asocian
con anormalidades en la coagulacion o a otras enfermedades,
principalmente autoinmunes. Presentamos el caso de una
paciente, en la cual no se encontraron alteraciones asociadas
y realizamos una breve revision de la literatura.

INTRODUCCION

a vasculopatia livedoide (VL) es una con-
dicién trombo oclusiva no inflamatoria
cuya patogénesis es desconocida y que puede
asociarse con anormalidades en la coagulacion
o fibrindlisis.” Se trata de una patologia infre-
cuente, crénicay recurrente, que la mayorfa de
las veces se localiza en el extremo distal de los
miembros inferiores.? Clinicamente se caracte-
riza por maculas, papulas y placas eritematosas
y purpuricas que evolucionan a Ulceras super-
ficiales y dolorosas que, posteriormente, curan
dejando cicatrices atréficas blanquecinas.’?
A continuacion, presentamos el caso clinico
de una paciente con dicha entidad y realizamos
una breve revision de la literatura.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de sexo femenino de 34 afos de edad,
obesa, sedentaria, sin antecedentes personales
patolégicos de relevancia. Acudié a consulta en
el Servicio de Dermatologia de nuestro hospital
por presentar lesiones dolorosas en miembros
inferiores que empeoran durante los meses de
verano, con varios anos de evolucion.

Al examen fisico, se observan maculas co-
lor parpura y cicatrices de color blanco marfil

ABstracT

Livedoid vasculopathy is a rare, chronic, recurrent and non-
inflammatory thrombus-occlusive disease. It presents distinctive
clinical and histological characteristics, which differentiate it
from true inflammatory vasculitis. In some cases, are associated
with abnormalities in coagulation or other diseases, mainly
autoimmune. We present a case report, to whom no associated
alterations were found, and we made a brief review about
literature.

en la region maleolar de ambos miembros
inferiores y dorso de ambos pies (Figuras 1 a
3). La paciente refiere ulceraciones recurrentes
perimaleolares en los meses de verano y que
remiten en invierno, las cuales no se evidencian
al momento del examen.

Con diagnéstico presuntivo de vasculopatia
livedoide se realizé biopsia incisional para
estudio histopatoldgico. El informe no. 2624/16
diagnosticé epidermis con hiperqueratosis,
paraqueratosis focal y pequenos focos
de necrosis. En dermis se observé una
vasculopatia trombética con oclusién de
pequenos vasos, algunos de ellos con necrosis
fibrinoide intramural (Figura 4), ademas de
escaso infiltrado inflamatorio mononuclear
perivascular. En los vasos sanguineos del tejido
celular subcutdneo se observaron iguales
alteraciones (Figura 5).

Con la clinicay los hallazgos histopatoldgicos,
se diagnostic vasculopatia livedoide.

Se solicité laboratorio completo con
hemograma, funcién hepdtica y renal, ANA,
anticuerpo anticoagulante ltpico, anticuerpo
anticardiolipina, complemento, hepatitis B y
C, resultando todos dentro de limites normales.
También se solicité proteina C y S, que no
fueron realizadas por motivos econémicos de
la paciente.
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Ademads, se realiz6 ecografia Doppler venosa de
miembros inferiores, que no mostré insuficiencia ni
trombosis venosa.

En conjunto con el Servicio de Reumatologia, se deci-
dié tratamiento de sostén indicando dieta hipocaldrica,
ejercicio fisico, elevacion de los miembros inferiores y
medias compresivas; en cuanto al tratamiento médico,
se decidié conducta expectante. La paciente evoluciona
hasta el momento sin recurrencia de las ulceraciones y con
persistencia de las cicatrices blancas atréficas.

Figura 1. Maculas purpdricas y cicatrices de color blanco marfil en la
region maleolar derecha de ambos miembros inferiores.

-

Figura 2. Méaculas purptricas en regién maleolar externa de pie
derecho.

Caso cLiNIco / TERAPEUTICO

DISCUSION

El término atrofia blanca fue acunado por primera vez en
1929 por Milian y la vasculopatia livedoide fue descrita
por primera vez en el ano 1950 por Feldaker como un
desorden de la coagulacién denominado livedo reticularis
con (lceras de verano.* A lo largo del tiempo ha adquirido
diversos sinbnimos, entre ellos livedo vasculitis, vasculitis
hialinizante segmentaria, atrofia blanca miliar, atrofia blan-
ca en placas y PURPLE (Ulceras purpdricas dolorosas con
patrén reticular en las extremidades inferiores).?

La VL es considerada una enfermedad vascular hiali-
nizante, cronica, recurrente y dolorosa, caracterizada por
una vasculopatia trombética oclusiva y ulceraciones en
los miembros inferiores.? Es una patologia infrecuente y la
mayoria de la literatura se basa en casos y serie de casos.
Su patogénesis atin no es del todo entendida. Afecta mas
a mujeres que a hombres, con una relacién 3:1. La edad
promedio de inicio es a los 45 afios, con un rango que va
desde los 15 a los 65 afos.?

Esta vasculopatia puede ser primaria, cuando no se
asocia con otras enfermedades, o secundaria, cuando se
encuentra relacionada con otras patologfas.*

La patogénesis de la VL es desconocida. Se la ha aso-
ciado a numerosos defectos bioquimicos que llevan a

Figura 3. Cicatrices blanco marfil, denominadas atrofia blanca.
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la oclusién de los vasos sanguineos por trombos, como
evento primario, que conducen a la isquemia cutdnea
y la posterior ulceracion.'? En un estudio retrospectivo,
realizado por Hairston y col., se analizaron 45 pacientes
con diagnéstico de VL y en el 41.4% de éstos se encon-
traron anormalidades en la fibrindlisis o la coagulacion.
Entre los resultados de laboratorio analizados en dicho
estudio, la mutacién del factor V de Leiden fue vista en
el 22.2%, la deficiencia de proteina Cy Sen el 13.3%, la
mutacion en el gen de la protrombina G20210A en 10%,
la presencia de anticoagulante ltpico fue vista en el 17.9%,
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Figura 4. Vasculopatia trombética con oclusion de pequefios vasos
de la dermis.
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Figura5. Infiltrado inflamatorio mononuclear perivascular y vasculo-
patia trombatica con oclusion de vasos de tejido celular subcutaneo.

Caso cLiNico / TERAPEUTICO

la presencia de anticuerpos anticardiolipinas en el 28.6%
y de hiperhomocisteinemia en 14.3%.° Recientemente se
ha descrito a la lipoproteina A como factor trombofilico
en pacientes con VL.

Las enfermedades del tejido conectivo son las condicio-
nes mas asociadas con la VL. Hairston y col. encontraron
que seis de 45 pacientes tenian asociacion con enfermeda-
des del tejido conectivo, y de éstos, la mayoria se asociaba
con artritis reumatoide (Tabla 1).°

Clinicamente se presenta como Ulceras dolorosas, bila-
terales, recurrentes en mujeres jévenes. Comienzan como
papulas purpdricas y placas que evolucionan a ulceras
superficiales, seguido de placas atréficas blanco porcelana
estrelladas con telangiectasias periféricas. Cominmente se
localiza en los tobillos, region perimaleolar y en el dorso
de los pies." El estadio final, denominado atrofia blanca, es
irreversible y no es especifica de la VL. Ademds, se acom-
pafa de hiperpigmentacion postinflamatoria (Tabla 2).3

La atrofia blanca es una descripcién morfolégica que
puede ser consecuencia de otras Ulceras en los miembros
inferiores, entre las que se encuentran, poliarteritis
nodosa, vasculitis cutdneas de pequenos vasos, pioderma
gangrenoso, vasculitis crioglobulinémicas y necrosis
cutdnea inducida por warfarina.’

El diagndstico se basa en la clinica y la histopatologia,
que si bien no es especifica, presenta rasgos distintivos.
Los resultados histopatolégicos dependen del momento
en el que es tomada la biopsia. El evento primario es la
formacion de un trombo hialino en los pequenos vasos
de la dermis superficial y media. El material fibrinoide
también estd presente en la pared de los vasos y en el
estroma perivascular. A veces se ven pequefas dreas
de ulceracion, focos de paraqueratosis o atrofia a
nivel epidérmico. Puede verse un infiltrado linfocitico
perivascular dérmico leve o moderado. En lesiones mas
antiguas, se encuentra engrosamiento y hialinizacién
de los vasos en la dermis con edema y proliferacién de
las células endoteliales. También se encuentra material
fibrinoide en la pared de los vasos. En lesiones aiin més
antiguas, se evidencia esclerosis dérmica y cicatrizacion
con atrofia epidérmica. Se puede encontrar un pequeino
cimulo de hemosiderina en la dermis superior.
La inmunofluorescencia directa puede demostrar
deposito de fibrina en la pared de los vasos, aunque
también pueden verse depdsitos de inmunoglobulinas
y complemento. Estos hallazgos resultan inespecificos,
pero pueden ayudar al diagnéstico.®

Ante el diagnéstico de VL, se sugiere realizar analisis de
laboratorio en bisqueda de alteraciones de la coagulacion
o patologias asociadas (Tabla 3).2
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Tabla 1. Enfermedades asociadas con la vasculopatia livedoide.

» Estados hipercoagulables o fibrinoliticos
— Trombosis venosa profunda
— Mutacién del factor V de Leiden
— Deficiencia de proteina C
— Hiperhomocisteinemia
— Anormalidades en la fibrin6lisis
— Alteraciones plaquetarias

* Colangenopatias
— Sindrome antifosfolipido
—LES
— Sindrome de Sjogren
— Artritis reumatoidea
— Poliartritis nodosa

» Malignidades
— Paraproteinemias
— Carcinomas de 6rganos sélidos
— Malignidades hematoldgicas

* Embarazo

* Insuficiencia venosa crénica

Adaptado de Gonzilez & col.

La evidencia para la eficacia en el manejo de la VL es
limitada. Existen numerosas opciones terapéuticas, pero
ninguna es del todo efectiva para el tratamiento de la
VL. El objetivo principal del tratamiento es mejorar las
manifestaciones clinicas y aliviar el dolor asociado.'” Las
opciones terapéuticas pueden ser clasificadas segin los
mecanismos propuestos:

1. Prevencion y cambios en el estilo de vida: reposo,
elevacion de los miembros inferiores, curas himedas,
cese del habito tabaquico, medias de compresién
para el manejo de la insuficiencia venosa periférica,
suplementos vitaminicos para tratar y prevenir la hi-
perhomocisteinemia.

2. Antiplaquetarios y anticoagulantes: aspirina 325-365
mg/dia, dipiridamol 75 mg cuatro veces al dia, pen-
toxifilina 400 mg tres veces al dia, warfarina, heparina
de bajo peso molecular.

3. Fibrinoliticos: inhibidor del activador del plasminégeno

tisular, 10 mg diarios por dos semanas.

. Esteroides anabélicos: danazol, 200 mg diarios.

. Vasodilatadores: nifedipina, 10-20 mg tres veces al dia.

PUVA.

. Inmunoglobulina intravenosa: 0.5/mg/kg/dia.

. Sulfasalazina, 1 mg tres veces al dia.

. Oxigeno hiperbarico."**

© N U A

En cuanto al pronéstico, la VL es una patologia crénica'y
recurrente que evoluciona por brotes, con exacerbaciones

Tabla 2. Manifestaciones clinicas de la vasculopatia livedoide.
Hallazgos clinicos
Presentacion inicial Pépulas y placas purptricas y eritema-
tosas, simétricas. Lesiones dolorosas y
pruriginosas
Areas ulceradas que pueden variar en
tamafio y profundidad. Las ulceras

curan lentamente en un periodo de 3
a 4 meses

Estadio ulcerativo

Placas atréficas blancas porcelanas
estrelladas. Puntos rojos y telangiec-
tasias, debido a capilares sanguineos
dilatados. Hiperpigmentacion circun-
dante

Atrofia blanca

Adaptado de Gonzidlez & col.

Tabla 3. Estudios complementarios sugeridos.

Laboratorio Colagenograma Trombofilia
Hemograma ANA Anticuerpo anticardiolipina
Funcion renal FR Anticoagulante lupico
Hepatograma Complemento Proteina Cy S
VSG Crioglobulinas Factor V de Leiden
PCR Antitrombina ITT
Homocisteina
Anti B2GP1

Adaptado de Alavi & cols.'

en el verano. Las ulceraciones curan lentamente con la
atrofia blanca caracteristica.?

CONCLUSIONES

La VL es una entidad trombo-oclusiva rara de los peque-
fos vasos de la dermis, recurrente y dolorosa, que altera
la calidad de vida de mujeres jovenes, llevando en su
estadio final a cicatrices blancas atréficas irreversibles.
Aunque la patogenia ailn es controvertida, se sugiere
la basqueda de asociaciones ya sea de alteraciones
trombofilicas como de enfermedades autoinmunitarias.
No existen hasta el momento consensos sobre el ma-
nejo de esta entidad, pero de primera linea se sugieren
cambios en el estilo de vida y drogas antiplaquetarias
y anticoagulantes.

En el caso de nuestra paciente, no se hallaron desér-
denes de la coagulacion ni enfermedades autoinmunes
asociadas, pero si posefa condiciones como su obesidad
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y el sedentarismo, que contribuyen a la estasis venosa y
se relacionan con esta entidad. En este caso, las medidas
preventivas fueron suficientes para evitar, por el momento,
las recurrencias, aunque persisten las cicatrices blancas
atréficas irreversibles.

Caso cLiNico / TERAPEUTICO
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