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PRESENTACION DE CASO

Poliarteritis nodosa cutanea atipica

Una forma atipica de la presentacion
de la poliarteritis nodosa cutanea

Gerardo Quintana?, Gerzain Rodriguez?, José Félix Restrepo?,
Antonio Iglesias Gamarra®

Resumen

En este articulo presentamos un caso inusual de poliarteritis nodosa cutanea (PANC), en donde se pre-
sentan lesiones nodulares eritematodolorosas que comprometen muchas zonas del cuerpo, incluyendo
miembros inferiores, superiores, gldteos, tronco, glandula mamaria derecha y cuero cabelludo. Las
lesiones histolégicas son caracteristicas de vasculitis. Este tipo de manifestacion clinica no habia sido
informada previamente en la literatura, por lo cual consideramos que es una forma atipica de presenta-
cion de la PANC.

Palabras clave: poliarteritis nodosa cutanea, vasculitis de pequefios vasos.

Summary

In this article we present an unusual case of cutaneous polyarteritis nodosa (CPAN), which are painful
erythematous nodular lesions that engages many areas of the body, including superior and inferior legs,
buttocks, trunk, mammary gland and scalp. The histological lesions are characteristic of vasculitis. This
type of clinical manifestation has not been reported previously in the literature, so we believe that this is

an atypical form of the CPAN.

Key words: cutaneous polyarteritis nodosa, small vessel vasculitis.

Introduccioén

La poliarteritis nodosa cutanea (PANC) es una
arteritis de tipo crénico, recidivante, que com-
promete especialmente los vasos de mediano
calibre que generan la presencia de nédulos do-
lorosos, que pueden ulcerarse y que comprome-
te generalmente los miembros inferiores y que
puede iniciarse en forma abrupta, a menudo se
asocia a una livedo reticular o a una livedo race-
mosa®3. No es raro el compromiso regional del
sistema musculo-esquelético o del sistema ner-
vioso periférico*”. Es raro el compromiso sisté-
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mico, pero existen pocos informes de pacientes
cuya enfermedad se inicié como una PANC y pos-
teriormente presentaron algunos sintomas y sig-
nos de una PAN sistémica como los realizados
por Alkiewiez en 19332, DyK en 1973°, algunos
casos de Chen en 19895, Minkowitz y cols. en
19911° Dewar y Bellamy!ten 1992 y David y
cols.*2en 1993. Pero en la mayoria de los informes
de la literatura clinica esto es lo raro o excep-
cional, ya que son casos aislados, en contrapo-
sicién a las series de casos cuyos pacientes se
han observado por 6,9 afios como los 23 pa-
cientes de la serie Diaz-Pérez y Winkelmann?®
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publicada en 1974, la serie de Daoud y cols.”
sobre 79 pacientes que observaron entre 10 y 24
afos y no presentan compromiso sistémico, Chen
y cols.® que estudiaron otros 20 pacientes; todas
estas publicaciones recalcan que la PANC es una
entidad diferente a la PAN sistémica, observacion
demostrada previamente por Lindberg en 19311,
Carol y Prakken!* en 1937, Miescher en 1946%°,
Lidgren y Lundmark en 1956¢, Borrie® en 1972,
como algunos de los articulos mas representati-
vos sobre PANC. El objetivo de este informe, es
la descripcion de una paciente de 39 afios que
refiere lesiones eritematoso-nodulares en tronco,
muslo, glandula mamaria derecha, antebrazos,
cuero cabelludo y tercio superior de la pierna de-
recha, de caréacter doloroso y especialmente
recidivante que solo responde a la utilizacion de
glucocorticoides en dosis moderadas, presenta-
cién de las lesiones cutaneas que son atipicas de
acuerdo a los diferentes informes de la literatura.

Presentacion del caso

CQR: femenina, de 36 afios, natural de
Anserma y procedente de Barrancabermeja.

M.C.: lesiones nodulares en miembros infe-
riores, tronco y miembros superiores.

EA: la enfermedad se le inicié en noviembre de
1999 por la presencia de lesiones nodulares en los
muslos y brazos, de caracter doloroso. Las lesiones
eran de tipo eritematoso y nodulares. Consulta a
varios médicos, sin tener un diagnéstico adecuado.
Por la persistencia de las lesiones nodulares dolo-
rosas y eritematosas, consulté a un reumatélogo
de Cartagena, quien le practicé una biopsia de la
lesion nodular y se informé como compatible con
vasculitis. Se inici6 tratamiento a base de prednisona
(15-30 mg/dia y azatioprina (Imuran®/100mg/
dia). La paciente se mantenia controlada con el tra-
tamiento anterior, pero al intentar reducir los esteroi-
des a 5 mg diarios o suspenderlo, presento recaidas
en noviembre 30 de 2001, diciembre 12 de 2001
y junio 19 de 2002. En diciembre 12 de 2002 y
aun persisten las recaidas dos o tres veces al afio
hasta enero de 2008; la paciente manifiesta que la
lesiones eritematosas comprometian ademas los
antebrazos, el tronco, cara posterior de la pierna
derecha y glandula mamaria derecha (Figura 1).
Fuera de estos se quejo de una cefalea, y en la

citologia hematica se documenté una hemoglobi-
na de 9,6 gr/dl y 10,5 gr/dl.

La paciente recibe el mismo esquema tera-
péutico y se le agregan dos tabletas de colchi-
cina (una tableta cada doce horas). Se remite al
hemato6logo, quien documenta una anemia de
tipo normocitica y normocrémica. Se le practi-
ca una nueva biopsia de piel, que fue analiza-
da y estudiada por un patdlogo (G.R.) y se
documenta una lesiéon compatible con poliar-
teritis nodosa cutanea (Figura 2). Consulta nue-
vamente el 30 de julio de 2004, por presentar
casi por un afo lesiones eritemato-nodular do-
lorosas no solo en el tronco y pierna derecha,
sino también en el cuero cabelludo. Se le
incrementa la prednisona a 15 mg/dia y se le
inicia tratamiento con bolos de ciclofosfamida
500 mg IV mensual por lo recalcitrante de las
lesiones. Después de dos aplicaciones de
ciclofosfamida, la paciente se encuentra sin nin-
guna lesién cutanea. Desde el 2004 no se le ha
aplicado ciclofosfamida. ElI examen fisico corro-
bora la descripcién de las lesiones cutaneas
antes mencionadas.

Discusion

De acuerdo a las observaciones de diversos
investigadores, en orden cronoldégico, como
Linberg en 19311, Ackiewiez en 1933, Ruiter? en
1958, Belisario® en 1960; Winkelmann y Montgo-
mery*® en 1960 y 1962, Fisher y Orkin® en 1964;
Cherubin en 19662, Borrie®>en 1972, Diaz-Pérez y
Winkelmann#t32len 1980, 1976 y 1980, Solley,
Winkelmann y Rovelstad?? en 1975; Unamuno y
cols.22en 1977, Levy>*en 1986, Chen y cols.® en
1989, Kumar y cols.?*en 1995; Daoud y cols.” en
1997, como algunos de los articulos mas repre-
sentativos de la PANC, se defiende la posibilidad
de considerar a dicha PANC como una entidad cli-
nica diferente, y no como parte del compromiso
cutaneo de una poliarteritis nodosa. Los argumen-
tos de los investigadores anteriores son bastante
sélidos y se han demostrado a través del tiempo.
La localizacion de las lesiones a nivel de la piel
como un registro indispensable para el diagnosti-
co no es especifica, pero en la mayoria de las des-
cripciones, las lesiones cutaneas se localizan
esencialmente debajo de las rodillas, como uno de
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Figura 1. Las lesiones nodulares eritematosas observadas aparecen por un lapso de 10 a 15
dias luego se desvanecen y terminan como un morado en la piel por otros 30 dias al cabo de los

cuales desaparece sin dejar cicatriz.

sin cicatrizacion que compromete la dermis profunda. Se aprecia degeneracion de la pared arterial,
destruccion de la lamina elastica interna, necrosis fibrinoide y un gran infiltrado de neutréfilos y un
compromiso de todas las capas de las arterias. 20X H&E. B. Lamina elastica no se observa, se
encuentra borrada y remplazada por un material eosinofilico y amorfo como si fuese fibrina. 40x
Elastica. C. Se aprecia mejor el dep6sito de material eosinofilico. 40X H&E. D. Biopsia observada
a peguefio aumento en donde se aprecia el compromiso de la hipodermis y el severo compromiso
inflamatorio agudo y el compromiso extenso de una arteria de mediano calibre.
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los hallazgos clinicos importantes y caracteristicos,
especificamente si las lesiones son de tipo nodular.

Expresiones fenotipicas de la PANC

1. Lesiones nodulares
a. Especialmente en los miembros inferiores

b. Lesiones nodulares, en cualquier area de
la piel

2. Lesiones nodulares
a. Asociadas a livedo reticularis
b. Asociadas a livedo y Ulceras

c. Asociadasa méculas después de una in-
feccion post-estreptococica

3. Asociada con atrofia blanche

4. Lesiones nodulares especificamente en ter-
cios inferiores de las piernas, y dorso y cara
lateral de los pies.

a. Asociadas a Ulceras

La poliarteritis nodosa estrictamente cutanea
es una enfermedad inflamatoria de la vasculatura
cuténea, la cual tiene un curso benigno, general-
mente con una respuesta muy buena al tratamien-
to a base de los esteroides e inmunosupresores,
constituyéndose como una entidad diferente de
acuerdo a la clinica, los datos de laboratorio y
su histopatologia. Diaz-Pérez y Winkelmann* en
su estudio de 33 pacientes hacen una analogia
con el lupus discoide y el lupus eritematoso
sistémico, quienes la consideran como una mis-
ma entidad pero en lupus discoide el 96% de los
pacientes tiene compromiso exclusivamente cu-
taneo y solo en el 4% de los pacientes eventual-
mente se presenta compromiso sistémico; asi,
también, se ha demostrado en algunos casos de
pacientes con PANC que han tenido compromi-
so sistémico de acuerdo a los informes de varios
investigadores®'2 2734 | as lesiones cutaneas se
distribuyen especialmente en los miembros infe-
riores; como las describen la mayoria de los in-
formes de la literatura, son lesiones nodulares
eritematosas y dolorosas, el tamafio varia entre
0,5y 3 cm, el numero puede ser variable, pero
existen informes desde unos pocos hasta mas de

100%. Goodless y cols. en 1990% y Calderdn y
cols. en 1993% informaron un caso de un solo
nédulo. Los segmentos comprometidos en casi
la mayoria de los informes son los miembros in-
feriores, es decir, las piernas, los tobillos y los pies;
pero existen pocos informes en la literatura sobre
el compromiso de las lesiones nodulares en otras
areas de la piel como brazos, tronco, cuero ca-
belludo y cara y es excepcional el compromiso
de las mucosas como el publicado por Borrie en
19725. Las ulceraciones que se inician en los
nodulos se han descrito en el 50% de los pacientes
con PANC en los miembros inferiores, especial-
mente en las series de Diaz-Pérez y Winkelmann
en 19804 en la serie de Daoud y cols. en 19977y
por Bastian®’; el color en la mayoria de los pa-
cientes es rojo brillante hasta un color rosado
claro, y cuando van involucionando son mas pal-
pables que visibles como se describe en nuestra
paciente, después de recibir el tratamiento. Es fre-
cuente encontrar, en algunos pacientes, lesiones
de evolucién reciente y en otros, lesiones en eta-
pas mas tardias. Las lesiones nodulares pueden
evolucionar desde pocas semanas hasta mas de
un afio, con el tratamiento van evolucionando
hacia coloracién violdcea y pueden dejar algu-
nas areas hiperpigmentadas y en algunos casos
dejan cicatrices*”. Los nodulos se suelen presen-
tar en forma simétrica, pero en algunos casos las
lesiones también pueden ser asimétricas. Duran-
te las exacerbaciones, algunos nddulos en remi-
sién pueden reactivarse. Los ndédulos suelen
presentarse en forma aislada o en grupos. De
acuerdo a la clasificaciéon de Chen® en 1989 vy
Daoud y cols.” en 1997 se describen tres tipos de
lesiones cutaneas en la PANC: una forma leve o
clase | caracterizada por lesiones nodulares y
livedo reticular, y entre manifestaciones extracuta-
neas se ha informado la polineuropatia leve. La
clase Il se caracteriza por tener ademas de las
lesiones nodulares, las cuales pueden ulcerarse y
son bastante dolorosas; en este grupo de pacien-
tes se describe, ademas, una polineuropatia, fie-
bre, malestar general y artralgias en la fase aguda.
La clase Il no tiene las caracteristicas de una PANC
sino que las lesiones cutaneas se caracterizan por
una livedo racemosa y necrotizante con gangrena
y tienen ademas un compromiso musculo-esque-
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lético progresivo, mononeuritis multiple, pie cai-
do y algunos datos de laboratorio de caracter
autoinmune. Esta clase Ill es caracteristica de una
PAN sistémica y no es la que se observa en al
PANC38-50,

A pesar de que las lesiones nodulares predo-
minan en los miembros inferiores, estas lesiones
se pueden presentar en diversas areas del cuer-
po; pero en el caso que describimos las lesiones
muestran una distribucién atipica, como en el
tronco, glandulas mamarias, antebrazos, muslos,
tercio superior de la pierna derecha, cuero cabe-
lludo, brazos con caracteristicas eritemato-
nodulares, dolorosas. De forma llamativa, nunca
en las diversas recaidas se han comprometido
los tercios inferiores de las piernas y los pies, pero
si el cuero cabelludo. Este caso lo consideramos
como una forma atipica de presentacion, ya que
al revisar las diferentes publicaciones, no encon-
tramos una descripcion similar. De acuerdo a las
diferentes descripciones en la literatura universal
a nivel cutaneo, las lesiones nodulares que
comprometen los miembros inferiores pueden
presentarse en otras areas de la piel y se asocian
generalmente a livedo reticular y Ulceras, a ma-
culas cuando se relacionan con infecciones por
estreptococo del grupo beta hemolitico, asocia-
das con atrofia blanche; y en otros casos ocasio-
nan lesiones nodulares especialmente en el tercio
inferior de las piernas, pero sin livedo y con Ulce-
ras cicatrizantes que simula a veces una atrofia
blanche. Este tipo de vasculitis nodular localiza-
da en miembros inferiores descrita por Quintana
y cols.**representa una variante diferente a la in-
formada por Chen®y Daoud’. Estos 12 pacientes
descritos por Quintana y cols.>* se caracterizan
por tener lesiones eritema-nodular en el tercio in-
ferior de las piernas y pies, no esta precedida ni
se asocia con livelo reticular, es muy frecuente la
ulceracién; no compromete las arterias de me-
diano calibre, sino arterias de pequefio calibre;
son muy recidivantes y responden rapidamente
al uso de los esteroides y los inmunosupresores.

El caso presente se caracteriza por tener lesio-
nes eritemato-nodulares dolorosas, pero muy
recidivantes y comprometen diferentes areas del
cuerpo.
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