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RESUMEN

La vasculitis es la inflamacibn y necrosis de las paredes vasculares como
manifestacion paraneoplasica de un Linfoma No Hogdkin. La Vasculitis
Leucocitoclastica Cutanea es la inflamacion de las paredes vasculares de pequefio
calibre, como dermatosis paraneoplasica en un caso de Linfoma no Hogdkin.
Presentamos un caso de un hombre de 42 afios que comenzo6 con lesiones en forma
de papulas palpables confluyentes, que progresivamente aparecieron signos de
necrosis distal, con tratamiento mutilador como consecuencia de la gravedad de las
lesiones, en el transcurso del afio se realiza el diagnéstico de un linfoma no
Hogdkin de células pequefias y grandes hendidas. La vasculitis leucocitoclastica es
la forma mas frecuente de vasculitis paraneoplasica y su incidencia es mayor en los
procesos linfoproliferativos, el curso relativamente benigno que suele tener este
tipo de vasculitis se tornd croénico y recidivante ante la presencia de un proceso
oncoproliferativo.
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INTRODUCCION

La vasculitis incluye inflamacién y necrosis de las paredes vasculares; la expresion
clinica depende del lugar, del tipo y del tamafio de los vasos involucrados, asi como
la severidad de la inflamaciéon asociada; conformando las caracteristicas
diferenciales que definen a los sindromes vasculiticos, aunque las superposiciones
son frecuentes (1, 2). La piel y el tejido celular subcutaneo se afectan
frecuentemente, pudiendo presentarse de varias formas desde cambios de
coloracioén, pudrpura, equimosis y necrosis que pueden ser la manifestacion inicial y
mas accesible de una vasculitis sistémica o localizada. Las clasificaciones de las
vasculitis se basan principalmente en criterios morfolégicos como el tamafio de los
vasos afectados o el tipo de infiltrado inflamatorio (granulocitico o
linfomonocitario). No existe la clasificacion ideal. La heterogeneidad entre los
diversos sindromes, su solapamiento clinico-patolégico y la ausencia de un agente



etioldgico reconocido en la mayoria de ellos, ha dificultado un consenso
generalizado para su clasificacion. La mas extendida en la actualidad es la adoptada
en la Conferencia de Consenso de Chapel Hill (CCCH)(1994), que diferencia los
diversos sindromes vasculiticos segun el tamarfo del vaso lesionado.( 3-5,8)
Conforman un grupo heterogéneo de entidades relativamente frecuentes de
etiologias y manifestaciones diversas. El dafio vascular puede ser un proceso
primario o puede estar asociado a otra entidad, como enfermedades del tejido
conectivo o] autoinmunes, infecciones y neoplasias.(3-7)
Las vasculitis paraneoplasicas son algunas enfermedades de la piel que pueden ser
marcadores de la presencia de un cancer visceral y permiten el diagnéstico precoz
de un cancer oculto. Estas dermatosis son manifestaciones inespecificas o
indirectas y muy variadas en su presentacién clinica a diferencia de las metastasis
cutaneas que son la invasion directa del cancer en la piel. (9)

CASO CLINICO

Hombre de 42 afios de edad con antecedentes previos de buen estado de salud que
sin una causa definida comienza con lesiones diseminadas en el cuerpo,
pruriginosas, en forma de papulas y purpuras palpables que confluian en placas y
respetaban la cara, acompafiado de toma del estado general, fiebre, prurito y
enrojecimiento en region acral de la nariz; progresivamente aparecen edemas en
miembros superiores hasta tercio distal de los brazos y en miembros inferiores
hasta proximal de la pierna con cambios de coloracidn distal (cianosis reversible).

En el transcurso de cinco dias el paciente presentaba empeoramiento clinico con
lesiones distales del pie derecho y toma de todos los dedos (Ulceras y necrosis),
cianosis irreversible hiUmeda y segregante, lesiones superficiales en las manos con
ampollas, edemas y cianosis distal, dolor que s6lo mejoraba con opiaceos. En estas
condiciones asumimos al paciente luego de haber recibido tratamiento con
antihistaminicos y esteroides; ante la intensidad de las lesiones fue necesario
realizar amputacion transmetatarsiana del pie derecho tomando muestra para
biopsia de partes sanas.

T

En relacién con la clinica del paciente se establecieron una serie de exploraciones
para determinar la afectacion sistémica, l6gicamente la profundidad de la busqueda



se limité ante las evidencias clinicas, sin manifestaciones sistémicas evidentes, lo
cual no justificaba otros procederes invasivos. El resultado de los estudios
enzimaticos, de funciéon renal y hematoldgicos fueron negativos, no siendo posible
realizar tests serolégicos (ANA, Crio globulinas, ANCA y niveles de complemento),
pues las condiciones del centro no lo permitieron. El diagnéstico confirmativo fue
considerado por el resultado de la biopsia que evidencié inflamacion de los vasos
con edema endotelial, necrosis fibrinoide de los vasos capilares, infiltrado
inflamatorio de polimorfonucleares, con fragmentacion de los nucleos, hemorragia y
trombosis.

La conducta estuvo encaminada sobre algunos objetivos; en primer lugar
suspender farmacos sensibilizantes, tratar de ser tan agresivos como lo estaba
siendo la enfermedad en las circunstancias en que se encontraba el paciente y
actuar con rapidez, pues al recibirlo ya era portador de un tratamiento mutilador en
uno de sus miembros. Desde un inicio se usaron dosis altas de esteroides
sistémicos (metilprednisolona de 40 a 60 mg/kg/dia), antibioticoterapia de amplio
espectro y evolutivamente fue necesaria la utilizacién de inmunosupresores como la
ciclofosfamida en dosis de 2mg/kg/dia para su remision. En el transcurso de tres
meses presentd un nuevo cuadro de menor intensidad, pero que le ocasioné la
pérdida de las falanges distales de los dedos de la mano derecha, a nuestra
consideracion la evolucion de este paciente se tornaba agresiva y recidivante, a
diferencia del curso acostumbrado en esta patologia, al examen fisico no se
comprobaron alteraciones significativas excepto una frecuencia cardiaca mayor de
100 latxmin y hepatomegalia de 2 cm que se comprobd por ecografia con un
aumento de la ecogenicidad hepéatica sin otras alteraciones, se repitieron estudios
seroldgicos, hematoldgicos, pruebas de funciéon renal y hepética, asi como serologia
de VIH, como UuUnico resultado encontramos anemia del02gxl y leucocitosis a
predominio de segmentados. Seis meses después el paciente ingresa con fiebre
vespertina de hasta 38 o0 c, nauseas, intolerancia a los alimentos, distension
abdominal, edemas en miembros inferiores, pérdida de peso y toma del estado
general, al examen fisico se encontr6 palidez cutaneomucosa, taquicardia,
hepatoesplenomegalia, ascitis de mediana cuantia, edemas en miembros inferiores
de facil godet y adenopatias en region supraclavicular de tres a cuatro cm, de
consistencia de caucho, adheridas a planos profundos y en regién inguinal con
iguales caracteristicas pero movibles. Por ultrasonografia se corroboré aumento del
higado y bazo de cuatro cm con presencia de ganglios linfaticos periadrticos y
liquido libre en cavidad, en la hematimetria presencia de una anemia de tipo
hemolitico y pruebas de funcion hepética alteradas. El diagndstico confirmativo se
obtuvo por la interpretacion anatomopatoldgica del tejido tumoral del ganglio
linfatico supraclavicular como un Linfoma No Hogdkin de células pequefias y
grandes hendidas.

DISCUSION
La Vasculitis Leucocitoclastica Cutanea engloba un grupo de sindromes que

producen inflamacion mediada por inmunocomplejos, de vasos capilares, venulas y
arteriolas cutaneas, con cambios histolégicos que se describen bajo el término de



Vasculitis Leucocitoclastica ( neutréfilos fragmentados), criticado este término por
multiples autores, pues estos elementos pueden aparecer incluso en afectacion de
vasos de mediano calibre. (5-7)

Dentro de este grupo de las vasculitis por hipersensibilidad concomitan el sindrome
de Schonlein-Henoch, la vasculitis crioglobulinemica, enfermedad del suero,
vasculitis inducidas por medicamentos, deficiencias congénitas del complemento,
relacionadas con enfermedades neoplasicas, infecciosas y del tejido conectivo.
Representando entre un 17 y 19 % de todas las vasculitis, suele presentarse a
cualquier edad y en ambos sexos.(2, 11,12)

Dentro del grupo de vasculitis de vasos pequefios existe un subgrupo de vasculitis
asociadas a ANCA que estd formado por la poliangeitis microscépica (PAM), la
granulomatosis de Wegener, el sindrome de Churg-Strauss y la vasculitis
leucocitoclastica. Adicionalmente, la glomerulonefritis extracapilar paucinmune
primaria se considerada en la actualidad como una vasculitis localizada en el capilar
glomerular y con ANCA positivo. Se denomina vasculitis por hipersensibilidad al
presentarse, en muchas ocasiones, como una reaccion aberrante frente a antigenos
de diferente naturaleza como componentes microbianos, farmacos, productos
tumorales u otras sustancias exdgenas o endégenas. Sin embargo, en la mayoria
de los pacientes no se conoce el factor desencadenante.( 8,10-3)
En los pacientes portadores de una vasculitis, la asociacibn de una neoplasia
maligna tiene una prevalencia media del 5 %. La vasculitis leucocitoclasica es la
forma mas frecuente de vasculitis paraneopléasica, seguida de la panarteritis
nodosa. La incidencia es claramente mayor en relacibn con neoplasias
hematoldgicas (fundamentalmente en los procesos linfoproliferativos y en los
sindromes mieloproliferativos) que con los tumores so6lidos. Algunos linfomas
pueden asociarse a vasculitis leucocitoclastica, mientras que vasculitis PAN-like se
asocia a leucosis de células pilosas, leucosis linfoblastica aguda o mieloma multiple.
(14,15)

Aunque los estimulos antigénicos relacionados son heterogéneos, estos trastornos
comparten la caracteristica de afectar pequefios vasos por una reaccion
inmunolégica tipo IllI, mediada por complejos inmunes, donde éstos activan el
sistema de complemento, produciendo la fraccion C3 y C4, que ocasiona la
quimiotaxis de PMN que liberan enzimas lisosomales dando lugar a un dafo tisular.
Otros mecanismos implicados son la producciéon de anticuerpos anticitoplasma de
los neutréfilos (ANCA), anticuerpos anticélula endotelial, y la respuesta
inmunolégica mediada por células T frente a antigenos presentes en la pared
arterial. Sea cual sea la etiologia y patogenia, el resultado es la aparicion de un
infiltrado denso de leucocitos polimorfonucleares y células mononucleares. Estas
células producen mediadores (citokinas y factores de crecimiento) capaces de
perpetuar el proceso inflamatorio mediante la produccién de factores quimiotacticos
como IL-1, IL-4 y TNF-alfa, con la consiguiente aparicion de manifestaciones
sistémicas (pérdida de peso, fiebre) y oclusiéon vascular (por espasmo, trombosis, 0
proliferacion de la intima con fibrosis. Los mecanismos etiopatogénicos implicados
en el desarrollo de los sindromes paraneoplasicos pueden ser diversos y no estan
del todo aclarados, proponiéndose: la produccién de proteinas activas (hormonas,
factores de crecimiento, citocinas, proteinas oncofetales, inmunoglobulinas);
mecanismo autoinmune; produccién de un receptor ectdpico que bloqueara las
hormonas fisoldgicas; reacciones antigénicas y/6 toxicas. (13-19)
El hallazgo histolégico caracteristico es la leucocitoclasia o aparicion de residuos
nucleares de los neutrdfilos fragmentados en la fase aguda de la inflamacion. En los
estadios subagudo y croénico predomina el infiltrado mononuclear, y con frecuencia
hay extravasacion de hematies dando lugar a la purpura palpable. Los vasos mas
afectados son las vénulas postcapilares. A diferencia de otros cuadros vasculiticos,
todas las lesiones examinadas en un momento determinado suelen estar en el
mismo estadio evolutivo, y es frecuente la deteccion de depoédsitos de



inmunoglobulinas 'y componentes del complemento en las  zonas
inflamatorias.(8,13)

Los linfomas pueden expresarse con alteraciones cutaneas de tipo vasculitico
(linfomonocitico o leucocitoclastico o infiltrados perivasculares) como
manifestaciones paraneoplésicas, y los sindromes mieloproliferativos que simulan
vasculitis, pueden presentar problemas refractarios al tratamiento, en ocasiones
por la dificultad diagnéstica y en otros por las dificultades del tratamiento. (15,16)
Hipdcrates se referia a la piel como el espejo del cuerpo, asi en ocasiones un simple
sintoma cutaneo puede hacemos sospechar la presencia de un cancer visceral. (19-
21)
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SUMMARY

Vasculitis is the inflammation and necrosis of the vascular walls as a paraneoplasic
manifestation of a No-Hodgkin lymphoma. Skin hypersensitivity vasculitis is the
inflammation of the small diameter vascular walls as paraneoplasic d ermatosis in a
No-Hodgkin lymphoma case. We present the case of a 42-years-old man that
began with palpable concluding purple lesions in papular form, signs of distal
necrosis appeared progressively, with mutilating treatment as a consequence of the
seriousness of the lesions. During the year, a No-Hodgkin lymphoma of split small
and big cells was diagnosed. The hypersensitivity vasculitis is the most frequent
form of paraneoplasic vasculitis and its incidence is greater in limphoperative
processes. The relatively benign course this kind of vasculitis is accustomed to
have, became chronic and recidivate in the presence of an oncoproliferative
process.



