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CONCEPTO

Las pseudovasculitis representan un grupo hete-
rogéneo y relativamente frecuente de trastornos
que son capaces de aparentar vasculitis prima-
rias autoinmunes. También se conocen como sin-
dromes vasculitis-like (similares), vasculitis look-
alikes (parecidos) o vasculitis mimics (imitado-
ras). Ante la sospecha de vasculitis primaria sis-
témica (VSP) es importante considerar y realizar
un diagnostico diferencial con gran variedad de
procesos de diversa causa. Estas patologias pue-
den compartir con las VSP caracteristicas clini-
cas, analiticas, radiolégicas e histopatolégicas.
El conocimiento de los procesos que pueden imi-
tar a una VSP es esencial ya que un diagnoéstico
errbneo o tardio puede ser fatal en algunos
casos, ademas de evitar el inicio de terapias
innecesarias y potencialmente nocivas como los
agentes inmunosupresores y los tratamientos
corticoesteroideos, que también pueden retrasar
en otros casos el diagnostico correcto. Por lo
tanto es imprescindible realizar una exhaustiva
anamnesis y exploracion clinica, unas pruebas
complementarias adecuadas y considerar el gran
numero de patologias que pueden tener caracte-
risticas similares y llegar a confundirnos(1.

La lista de trastornos capaces de fingir una
VSP es extensa y la patogenia de estas entidades
es muy variada y dificil de clasificar, no obstan-
te, todas comparten la afectacién del vaso san-
guineo que provoca las diferentes manifestacio-
nes clinicas. Mientras que las VPS se caracteri-
zan por la inflamacién de los vasos sanguineos,
en estos procesos el dafio del vaso sanguineo no
va asociado forzosamente a una inflamacién.
Hay diversos cuadros que obstruyen el vaso sin
producir inflamacién en sus paredes, como
puede ocurrir cuando se produce una hemorra-
gia 0 una oclusion. La pseudovasculitis hemorrd-
gica se debe a la disfuncién de la pared del vaso
afectado que puede estar relacionado con diver-
sos factores o a trastornos de la coagulacion.
Por otra parte la oclusion del vaso sanguineo

Tabla 1: Causas de afectacion del vaso sanguineo

Hemorragia (disfuncion vascular y trastornos
de la coagulacién):

e Depo6sito de sustancias en la pared vascular
(amiloide, calcio)

Deficiencias nutricionales (escorbuto)

Parpura inflamatoria no vasculitica (dermatitis
purpurica pigmentada)

Picadura de artrépodos, virus o farmacos
Trombocitopenia

Embolismo (mixoma auricular, émbolos de

colesterol, endocarditis infecciosa)

Trombosis (sindrome antifosfolipidico, purpura
trombotica trombocitopénica, farmacos como la
warfarina)

Vasoespasmo (farmacos como los derivados de
la ergotamina, cocaina, otras drogas simpatico-
miméticas)

Trauma vascular (displasia fibromuscular, “sin-
drome del martillo hipotenar”)

Enfermedad de la pared del vaso (calcifilaxis,
angiopatia amiloide, arteriopatia por radiacion)

puede ser por émbolos, trombos, patologia no
inflamatoria de la pared del vaso, farmacos,
infecciones (Tabla 1). Entre estos trastornos
existe un grupo importante que tiene como
organo diana fundamental la piel, las pseudo-
vasculitis cutaneas. Las lesiones que se produ-
cen son variadas (livedo reticularis, petequias,
purpura, equimosis, ulceras digitales, necrosis,
gangrena, nodulos o ulceras), con frecuencia
recurrentes y obligan a la minuciosa busqueda
de factores condicionantes de su presencia. En
todos estos casos la biopsia de la piel debe valo-
rarse ya que es un elemento de apoyo diagnoésti-
co importante(2.3.4) (Figuras 1, 2 y 3).
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Figura 1. Livedo reticularis

Figura 3. Purpura en nalgas

Otra forma de clasificarlas puede ser por su
frecuencia, aunque esta cambia segun las series
de casos revisadas y de la especialidad del médi-
co que la publique (Tabla 2).

También es orientativa la clasificacién por el
tamafno del vaso sanguineo al que perjudican
(Tabla 3), por la sintomatologia que producen o
por la VPS a la que se asemejan (Tabla 4).

Las patologias que imitan VSP presentan sinto-
mas y hallazgos que se asemejan mucho a las VPS,
aunque hay una serie de caracteristicas que cuando
se presentan nos deben hacer pensar en ellas, como
son: isquemia periférica o de partes acras con pulsos
periféricos conservados (“sindrome de los dedos
azules” Tabla 5), livedo reticularis, soplo cardiaco,
ausencia de reactantes de fase aguda, lesiones vas-
culares aisladas en estudios angiograficos, biopsias
no concluyentes, arteriosclerosis significativa, ade-
mas de otros detalles de la historia clinica como:
habitos alimentarios anémalos®), riesgo de algunas
enfermedades infecciosas, presencia de enfermeda-
des hereditarias, profesion del paciente, consumo de
drogas y uso de algunos farmacos.

Figura 2. Purpura en extremidades inferiores

DESCRIPCION DE ALGUNOS TRASTORNOS QUE
PUEDEN IMITAR A UNA VASCULITIS PRIMARIA
SISTEMICA

Embolias por ateroma o colesterol

Es la entidad mas susceptible de ser confundida
con VSP. Se produce por la oclusion de pequeiias
arterias por cristales de colesterol originados en la
mayoria de los casos en placas ateromatosas de la
aorta o en las arterias de las extremidades inferio-
res, produciendo una reaccién inflamatoria en el
sitio de la oclusién. Normalmente se asocian a la
manipulacién arterial (cateterismos, cirugia vascu-
lar), pero también se ha relacionado con el uso de
anticoagulantes o fibrinoliticos().

Hay un predominio en varones de edad avanza-
da. Los pacientes pueden estar asintomaticos o pre-
sentar una isquemia periférica o una afectacién
multisistémica (rifldn, gastrointestinal, ocular y
neurolégica). Habitualmente las manifestaciones
cutaneas son las primeras (cianosis, gangrena, live-
do reticularis, parpura)®®. En la mayoria de los
casos solo se observan en los pies, aunque también
se han descrito casos en el tronco y extremidades
superiores. En la analitica destaca leucocitosis,
eosinofilia, hipocomplementemia, aumento de
reactantes de fase aguda y ANCA negativos.

El diagndstico se hace en base a la sintomatolo-
gia que presenta el paciente y se confirma con la
biopsia del o6rgano afectado (fundamentalmente
piel y rifién). Las biopsias cutaneas son diagnosti-
cas en un 90% de los casos. Debido a las técnicas de
preparaciéon histolégica, no se observan los crista-
les pero si la imagen que éste ha dejado, son fisu-
ras en forma de aguja en las arteriolas. Los crista-
les son en forma de aguja, biconvexos y estan
situados en varios sentidos. El pronostico es bueno
si solo se produce isquemia periférica, aunque a
veces se requiere amputacion de uno o varios
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Tabla 2. Frecuencia de los sindromes pseudovasculiticos(23)

Frecuentes

Poco frecuentes

Raros

e Ateromatosis

e Embolos de colesterol

e Infecciones (endocarditis
infecciosa)

e Enfermedad de Buerger

e Sindrome antifofolipidico

e Sindrome de Sweet

¢ Displasia fibromuscular

e Perniosis

e Amiloidosis

e Sindrome del martillo hipotenar

e Purpura trombocitopénica trom-
bética

e Tromboangeitis obliterante

e Ergotismo

e Mixoma auricular

e Enfermedad de Ehlers-Danlos

e Neurofibromatosis

e Pseudoxantoma elasticum

e Escorbuto

e Enfermedad de Koélmeier-Degos

Tabla 3. Clasificacion segun el

tamarnio del vaso afectado

Afectacion de vaso
de gran tamaiio

Afectacion de vaso
de tamaino mediano

Afectacion de vasos
de tamaio pequeio

e Causas infecciosas agudas
(aneurisma micético con
embolizacién, endocarditis)
o cronicas (sifilis, TBC, VIH,
lepra)

e Aterosclerosis

e Causas congénitas (coarta-
cién congénita aortica)

¢ Trastornos hereditarios
(sindrome de Marfan, sin-
drome de Ehlers-Danlos,
sindrome de Loeys-Dietz, y
pseudoxantoma elastico)

¢ Displasia fibromuscular

¢ Vasculopatia inducida por
radiacion

¢ Asociadas a Infecciones virales
(VHB, VHC, VIH, virus del herpes
simple)

e Otros procesos infecciosos
(endocarditis infecciosa, aneu-
risma micotico)

e Aterosclerosis

¢ Neoplasias (linfoma, leucemia)

¢ Displasia fibromuscular

e Arteriolisis medial y segmenta-
ria (SAM)

e Trastornos hereditarios ( sindro-
me de Ehlers-Danlos,
Neurofibromatosis, sindrome de
Grange)

e Estados de hipercoagulacién
(purpura trombocitopénica
trombobtica, sindrome antifosfo-
lipidico)

e Abuso de cocaina (lesiones de la
linea media nasal)

¢ Enfermedades linfoproliferativas

¢ Infecciones

Tabla 4: Clasificacion segiin a la VPS a la que se asemejan o imitan

Vasculitis primaria sistémica

Imitadoras de vasculitis

reumatica

Arteritis de células gigantes/polimialgia

Amiloidosis, infecciones (VIH, herpes virus, CMV, candida albi-
cans, rickettsia richettsii, fiebre Q), linfomas, aterosclerosis

Poliarteritis nodosa (PAN)

nos hereditarios,
Sneddon

Sindrome antifosfolipidico, mixoma cardiaco, émbolos de
colesterol, ergotismo, displasia fibromuscular, SAM, trastor-
endocarditis infecciosa,

sindrome de

Vasculitis leucitocastica

Sindrome antifosfolipidico, sindrome de Sweet

Granulomatosis de Wegener

Abuso de cocaina




Enfermedades reumaticas: Actualizacion SVR

Tabla 5: Pseudovasculitis que pueden cursar con
el “sindrome de dedo azul”

Embolias por ateroma o colesterol
Endocarditis infecciosa

Sindrome vascular acral paraneoplasico
Acrocianosis

Perniosis

Ergotismo

Calcifilaxis

Sindrome del martillo hipotenar
Sindrome antifosfolipidico

Sindrome de Sneddon

Mixoma auricular

Tromboangeitis obliterante (enfermedad de
Buerger)

dedos (35-40%), sin embargo si hay afectacién mul-
tisistémica el pronéstico es malo. El tratamiento es
sintomatico y se basa en detener la progresion de
la enfermedad con medidas de soporte agresivo y
la eliminacion de la causa de la embolizacion por
via quirargica si es posible.

Mixoma cardiaco

es el tumor cardiaco primario mas frecuente, en la
mayoria de los casos afecta a la auricula izquierda
(75%), se produce en adultos de la 32 a la 62 década
de la vida y es mas frecuente en mujeres. Puede ser
silente o producir la triada clasica que consiste en
problemas cardiacos obstructivos (disnea, edema
agudo de pulmoén, insuficiencia cardiaca derecha y
sincope), sindrome constitucional (fiebre, artro-
mialgias, malestar general, pérdida de peso) y
embolias. Los fendbmenos embolicos ocurren en el
30-40% de los casos afectando al sistema nervioso
central, a las arterias retinianas o al nivel periféri-
co. En el diagnostico pueden ser claves las manifes-
taciones extracardiacas como las cutdneas que
incluyen cianosis digital, maculas eritematosas,
papulas, livedo reticularis y telangiectasias.

El diagnéstico se establece por ecografia y el
tratamiento es quirurgico. Presenta una tasa de
mortalidad menor del 3% y las recurrencias alcan-
zan el 5%, sobre todo en los pacientes afectados
por el complejo de Carney (mixomas, endocrino-
patias y alteraciones cutaneas)5.6). Las manifes-
taciones clinicas que producen los procesos
embodlicos y el sindrome constitucional pueden
inducir un error diagnoéstico al confundir éstas
con signos de enfermedad del tejido conectivo,
endocarditis infecciosa, fiebre reumatica o poliar-
teritis nodosa( 7, 8),

Endocarditis Infecciosa

La endocarditis infecciosa (EI) es una infeccion
microbiana del endocardio (principalmente de las
valvulas), en la mayoria de los casos de origen bac-
teriano. La incidencia es dificil de estimar debido a
que la definicién de cada caso clinico ha cambiado
de una década a otra; en los paises desarrollados
varia entre 1,5 y 6,2 casos anuales por 100.000 habi-
tantes®. Hay un predominio del varén sobre la
mujer que varia segun las series. Con el paso de los
anos se ha convertido en una enfermedad de perso-
nas mayores. Una gran variedad de microorganis-
mos puede producirla; pero el Staphylococcus y el
Streptococcus representan la mayoria de los casos.

Las manifestaciones clinicas extracardiacas se
producen por fenémenos embolicos o son mediadas
por inmunocomplejos secundarios a la respuesta
inmune prolongada, provocando en tal caso una ver-
dadera vasculitis. La endocarditis bacteriana puede
sugerir una vasculitis sistémica por la presencia de
fiebre y sintomas constitucionales que se hallan pre-
sentes en practicamente la totalidad de los enfermos
y por la aparicion de fendbmenos isquémicos debido
a la liberacion de émbolos. Los eventos embolicos
provocan multiples lesiones en érganos internos:
cuando es del lado izquierdo afectan principalmen-
te al cerebro, al bazo y al rifién; cuando esta implica-
do el lado derecho habitualmente produce embolia
pulmonar séptica y sintomas tipicos de neumonia o
pleuritis. La reaccién inmune sistémica que ademas
se produce es la responsable de glomerulonefritis
(15%) y artritis aséptica. También es frecuente la pre-
sencia de artralgias y mialgias, que son comunes en
pacientes con vasculitis sistémica primaria, o una
lumbalgia intensa o un sindrome parecido a una
polimialgia reumatica(10),

Es importante la afectacion de la piel. Las pete-
quias son la manifestacion cutdnea mas comun aun-
que no son especificas, pueden presentarse en la
piel, (generalmente en las extremidades), en las
mucosas (la mucosa bucal o la del paladar) y en la
conjuntiva palpebral. Ademas pueden haber hemo-
rragias en astilla (en el lecho subungueal proximal);
también lesiones de Janeway (lesiones eritematosas
no dolorosas en palmas y plantas, consecuencia de
eventos embolicos), nddulos de Osler (nd6dulos viola-
ceos dolorosos en pulpejos de dedos de pies y
manos) y manchas de Roth (hemorragias de la retina
con centro palido) que son mas especificas(1D. La tri-
ada de esplenomegalia, soplo cardiaco e insuficien-
cia cardiaca es caracteristica de endocarditis.

El diagnostico se basa principalmente en una
apropiada anamnesis y examen fisico junto con las
pruebas complementarias (hemocultivos y ecocar-
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diografia(12)). Ante la sospecha de una vasculitis sis-
témica primaria, es recomendable descartar una
endocarditis bacteriana.

Sindrome antifosfolipidico

El sindrome antifosfolipidico (SAF) es un trastorno
de hipercoagulabilidad que se caracteriza principal-
mente por trombosis de repeticion, tanto venosas
como arteriales, y comorbilidad obstétrica, funda-
mentalmente abortos, pérdidas fetales recurrentes y
prematuridad, asociados a la presencia de anticuer-
pos antifosfolipidicos (AAF)(13), Los AAF conocidos
son el anticoagulante Itpico, los anticuerpos anticar-
diolipina y los anticuerpos anti-f2-glicoproteina I
(B2GP1).

Los fendémenos tromboticos mas frecuentes
son las trombosis en las venas profundas de las
extremidades inferiores, que a menudo se compli-
ca con tromboembolias pulmonares, seguido de
las trombosis en las arterias cerebrales, aunque
cualquier territorio puede afectarse. La livedo reti-
cularis es la manifestacién cutanea mas frecuente
(Ia que tiene una asociacion mas clara con el SAF),
ademas se presentan ulceras cutaneas (localizadas
preferentemente en piernas), hemorragias en asti-
lla, lesiones purpuricas recurrentes, nédulos, eri-
tema palmo-plantar y lesiones de isquemia digital
que pueden evolucionar a gangrena(l4), Ocasional-
mente en algunos pacientes se muestra como un
cuadro agudo de multiples trombosis (afectacion
renal, pulmonar, cardiaca y neurologica) de curso
muy grave que se denomina sindrome antifosfolipi-
dico catastrofico.

El diagnostico se basa en la presencia de manifes-
taciones tromboticas y de AAF. Puede ser primario o
asociado a otra enfermedad autoinmune subyacen-
te, principalmente al lupus eritematoso sistémico,
en el cual aparece en hasta un 20-30% de ocasiones.
El tratamiento se basa en la anticoagulacion en los
pacientes que han tenido un episodio trombético.
Este sindrome imita a las VSP porque puede presen-
tarse de forma multisistémica o con una serie de
manifestaciones cutaneas sugerentes de VSP. Por
otra parte las oclusiones arteriales en un paciente
con manifestaciones sistémicas o que tenga una
enfermedad autoinmune puede sugerir la presencia
de una vasculitis, sin embargo los fenbmenos trom-
boéticos son mas frecuente en las venas que en las
arterias en el SAF, por lo que esto representa un dato
clinico importante para llegar al diagnostico correc-
to. Los AAF también estan presentes en pacientes
con auténticas vasculitis, aunque en menor frecuen-
cia, y ademas pueden agravar los fenbmenos oclusi-
vos propios de éstas(12),

Sindrome de Sneddon
Afecta a mujeres de mediana edad. De etiolégica
desconocida. Desde el punto de vista clinico se
caracteriza por una livedo reticularis intensa (que
suelen anteceder en afios a la isquemia cerebral) y
accidentes vasculares cerebrales isquémicosG.4,
También pueden presentarse crisis comiciales, trom-
bocitopenia e insuficiencia mitral. Las lesiones vas-
culares son de tipo isquémico y aunque se localizan
en todos los territorios vasculares generalmente lo
hacen en la arteria cerebral media. Habitualmente se
diagnostica cuando aparece la clinica neurolégica.
Se detectan anticuerpos antifosfolipidicos, cuya
presencia varia segun las series de casos desde 0 a
85%, por lo que esta en discusion el papel que jue-
gan en esta patologia asi como si este sindrome
forma parte del SAF. Es importante realizar biopsia
cutanea, ya que los datos histopatolégicos encontra-
dos en los pequeiios vasos del sistema nervioso cen-
tral y en la piel son superponibles. El tratamiento es
sintomatico.

Amiloidosis

La amiloidosis es una tesaurismosis proteica que se
caracteriza por el depoésito de una proteina anémala.
La amiloidosis sistémica primaria (AL) puede simular
una VSP y acompanarse de sintomas de pseudopoli-
mialgia reumatica o pseudoarteritis de células gigan-
tes(15), La AL puede presentar afectacion del estado
general con astenia, pérdida de peso, mialgias, cefa-
lea e incluso claudicacion mandibular(16.17), Hay que
tener presente que la claudicacién mandibular no es
patognomonica de la arteritis temporal de células
gigantes y valorar una amiloidosis primaria cuando
la arteritis de la temporal sea resistente al tratamien-
to corticoide. En alguin caso esporadico, el diagnoésti-
co de amiloidosis se ha obtenido mediante las tincio-
nes adecuadas en la arteria temporal. Sin embargo,
durante el curso de la AL aparecen manifestaciones
mas caracteristicas que no suelen presentar los
pacientes con vasculitis: proteinuria sin hematuria,
edemas, hepatomegalia, esplenomegalia e insufi-
ciencia cardiaca(12),

Calcifilaxis

La calcifilaxis es un trastorno vascular poco frecuen-
te y grave caracterizado por la progresiva calcifica-
cién de la media de las arteriolas, que conduce a la
isquemia y a la necrosis de la piel y de los tejidos
blandos. Es mas comun en pacientes con enfermedad
renal crénica que estan en hemodialisis o después de
un trasplante renal reciente, aunque también se han
descrito casos en ausencia de afectacion renal, rela-
cionada con hiperparatiroidismo primario y enferme-
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dad de Crohn entre otras. Se calcula que la prevalen-
cia en pacientes en hemodialisis es del 4,1%(18),

Las lesiones cutaneas que aparecen son violace-
as, dolorosas y con un patron inicial de livedo reticu-
laris. Por lo general se desarrollan en zonas con
mayor adiposidad (incluye el abdomen, las nalgas y
los muslos). Inicialmente aparecen placas purptri-
cas y posteriormente ndédulos, que progresan a ulce-
ras isquémicas, necrosandose y llevando a la gangre-
na y en muchos casos a la amputacion. Hay dos for-
mas de presentacion clinica. La calcifilaxis acra o dis-
tal es la forma mas frecuente, afecta a las piernas, a
los pies y a los dedos. La tipo proximal, menos fre-
cuente y de peor pronostico, afecta al abdomen, las
nalgas y los muslos.

La patogénesis aun es desconocida; aunque se
han involucrado en la génesis de la lesion multiples
factores, el hiperparatiroidismo y la posterior altera-
cién del metabolismo fosfocalcico son los mas des-
tacados. Multiples estudios han identificado los
principales factores clinicos y condiciones de
comorbilidad que pueden ayudar a reconocer una
situacién de riesgo para el desarrollo de la calcifila-
Xis en pacientes tanto con enfermedad renal termi-
nal como no. El sexo femenino, la obesidad
(IMC>30), hiperparatiroidismo secundario, el incre-
mento en los niveles de calcio en sangre, la elevacion
del producto calcio-fosforo, los niveles bajos de
albiimina sérica, la administracion de diferentes
medicamentos (warfarina, metabolitos activos de la
vitamina D, hierro intravenoso, corticoides sistémi-
cos), los traumatismos, la deficiencia de proteina Cy
S, la hipertension arterial, la diabetes mellitus, la dis-
lipemia y la presencia de enfermedades autoinmu-
nes: polimiositis, sindrome de Sjogren, artritis reu-
matoide, sarcoidosis, enfermedad de Crohn, lupus
eritematoso sistémico y sindrome antifosfolipi-
do(19,20), Todos estos factores tienen como conse-
cuencia final una afectacion vascular.

Las manifestaciones clinicas de la calcifilaxis son
similares a los de un namero importante de otros
trastornos, lo que a veces confunde el diagnostico.
Estos incluyen: la embolia de colesterol, la crioglobu-
linemia, el sindrome de anticuerpos antifosfolipi-
dos, el mixoma cardiaco, la arteritis por radiacion y
las vasculitis.

El diagnostico se sospecha por la anamnesis y el
examen fisico y se confirma con el estudio radiol6gi-
co e histolégico. En lo posible se debe evitar la biop-
sia de la lesion cutanea por el riesgo de ulceracion y
posterior infeccion. El pronostico es malo con una
mortalidad notable y casi siempre la causa final de la
muerte es la séptica. Otras complicaciones son la
necrosis peneana y la necrosis lingual.

Lo mas importante es que en un paciente con
insuficiencia renal créonica no desemboque en esta
situacion y para ello se deben controlar precozmen-
te los posibles factores de riesgo, realizando el con-
trol del calcio y el fésforo y del hiperparatiroidismo
secundario. El tratamiento es de soporte: quelacién
adecuada del fosforo, uso de bifosfonatos1l), con-
trol de la infeccion, paratiroidectomia y amputacion
de las extremidades en caso necesario.

Perniosis

La perniosis (sabafiones) es una enfermedad vascu-
lar producida por el frio. Se caracteriza por la apari-
ciéon de lesiones cutaneas en forma de papulas, par-
ches o placas eritematoviolaceas, dolorosas y pruri-
ginosas. Suelen aparecer después de la exposicion al
frio. Suele afectar a ambos sexos pero aparece prefe-
rentemente en mujeres. Las lesiones suelen ser bila-
terales y se localizan en las partes acras, como los
dedos de manos y pies, la nariz y el pabellén auricu-
lar. A veces pueden tener un curso cronica, con la
aparicién de ampollas y ulceras. Se asocia a otros
fendmenos relacionados con el frio como la acrocia-
nosis y el fenbmeno de Raynaud.

El diagnostico se realiza por la clinica y el antece-
dente de la exposicion al frio es clave. El estudio de
la perniosis puede llevarnos al diagnostico de algu-
na enfermedad sistémica como el lupus eritematoso
sistémico (perniosis lapica). Las lesiones cutaneas
severas deben diferenciarse de las vasculitis (por
aspecto inflamatorio y por la aparicion de ulceras
necroéticas) y de las embolias por cristales de coles-
terol. El tratamiento consiste en medidas de protec-
cién del frio y de la humedad. Se utilizan vasodilata-
dores y glucocorticoides tépicos.

Escorbuto
El escorbuto se produce por un carencia de vitamina
C (acido ascorbico), debido a un déficit de esta en la
dieta ya que el ser humano no es capaz se sintetizar-
la2), Actualmente es una enfermedad infrecuente
en los paises desarrollados. Los grupos de riesgo son
ancianos, nifios en el segundo semestre de la vida,
alcoholicos, personas institucionalizadas, dietas
macrobioticas, pacientes con malabsorcién y con
trastornos psiquiatricos y/o alimentarios. Debemos
pensar en esta enfermedad basicamente en pacien-
tes con alteraciones del habito nutricional. Los sinto-
mas se deben, sobre todo, a alteraciones de la forma-
cién del tejido conectivo maduro con la consecuen-
te fragilidad capilar y aumento de la permeabilidad
vascular.

Las manifestaciones clinicas iniciales son hemo-
rragias cutaneas (petequias y equimosis perifolicula-
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res localizada en miembros inferiores).
Posteriormente aparece hiperqueratosis con folicu-
los pilosos congestivos, gingivitis que suele ser
hemorragica, sindrome seco, hematomas muscula-
res, hemartros dolorosos, artralgias y mialgias e
incluso afectacion pulmonar y renal@3),

El diagnoéstico de presuncién se realiza al obser-
var el exantema caracteristico. En la analitica estan
disminuidas las concentraciones de vitamina C en
plasma y leucocitos. La biopsia de la piel puede ser
de ayuda. La administracién de la vitamina C (200-
500 mg/dia) da lugar a una mejoria de los sintomas
en el transcurso de varios dias. Las manifestaciones
clinicas, fundamentalmente las cutaneas, obligan a
incluirlo en el diagnostico diferencial de las vasculi-
tis o pseudovasculitis cutaneas().

Sindrome de Sweet (dermatosis neutrofilica
febril aguda)

El sindrome de Sweet forma parte de las dermatosis
neutrofilicas, que es el grupo de procesos cutaneos
asociados con mayor frecuencia a enfermedades de
los 6rganos internos. Se caracteriza por lesiones
cutaneas de aparicién brusca en forma de placas,
nédulos o papulas eritematosas y dolorosas mas o
menos generalizados, que principalmente afectan a
cara, cuello y extremidades(3.12). En un numero sig-
nificativo de casos pueden aparecer sintomas sisté-
micos como fiebre, malestar general, artralgias con o
sin mialgias. Las artralgias se describen en un 1/3 a
2/3 de los casos, segun las series, suelen ser asimé-
tricas, episodicas y oligoarticulares, suelen afectar a
grandes articulaciones y generalmente aparecen de
forma conjunta a las lesiones cutaneas. Hay casos
mas raros de artritis, miositis y osteitis secundarias
al infiltrado neutrofilo que afecta también a estos
organos.

En la analitica basica existe elevacion de los reac-
tantes de fase aguda y una leucocitosis con marcada
neutrofilia, ademas pueden estar presentes los p-
ANCA y en la biopsia cutanea hay un denso infiltra-
do dérmico de neutrofilos maduros que adoptan una
distribucion perivascular sin vasculitis.

El tratamiento se basa en los glucocorticoides,
aunque también se han utilizado colchicina, indome-
tacina e ioduro potasico. La forma de presentacion,
la fiebre y la leucocitosis pueden hacer pensar en
una vasculitis o en una celulitis.

El sindrome de Sweet puede ser idiopatico o aso-
ciarse a tumores hematologicos o sélidos, enferme-
dades autoinmunes (artritis reumatoide, lupus erite-
matoso sistémico, sindrome de Sjogren, enfermedad
de Behcet, vasculitis sistémicas), enfermedad intesti-
nal inflamatoria (Crohn y colitis ulcerosa), enferme-

dades infecciosas, farmacos, entre otras y que obli-

ga a un estudio detallado para descartar otros proce-
s0s(24,25),

Enfermedad de Kohlmeier-Degos o papulosis
atrofica maligna
Es una vasculopatia poco frecuente. Se caracteriza
por el estrechamiento y oclusiéon de la luz debido a
la proliferacion de la intima y trombosis, lo que con-
duce a la isquemia y al infarto en los 6rganos vy sis-
temas involucrados. Se manifiesta principalmente
en la piel, el tracto gastrointestinal y el sistema ner-
vioso(26), Se caracteriza por la presencia de un con-
junto de papulas blanquecinas circulares, bien deli-
mitadas, de borde eritematoso y centro atréfico que
aparecen en el tronco y parte superior de los brazos.
Histol6gicamente se ha observado atrofia epidér-
mica, hiperqueratosis, proliferacion intimal y trom-
bosis en los vasos dérmicos. Es de etiologia descono-
cida. En algunos casos se ha objetivado la presencia
de anticuerpos antifosfolipidicos. Su rareza y su
rapida progresion mortal, hace que la enfermedad
sea un reto para el diagnostico y el tratamiento. El
pronostico es malo, excepto en las formas puramen-
te cutaneas de la enfermedad.

Displasia fibromuscular
Es una enfermedad infrecuente que aparece en
mujeres jovenes principalmente. Consiste en una
vasculopatia sin aterosclerosis ni inflamacion, pre-
sente en los vasos de mediano y pequeiio calibre,
especialmente en la capa media de las arterias (80%
de los casos)@), Se caracteriza por alteraciones histo-
l6gicas heterogéneas en la pared vascular, de mane-
ra segmentaria y multifocal, que en ultima instancia
conducen a un estrechamiento arterial. La prevalen-
cia verdadera es desconocida, en parte por el hecho
de que esta infradiagnosticada en muchos pacientes.
Su etiologia es desconocida, aunque se ha sugerido
la implicacion de factores genéticos y hormonales.

Suele afectar a los rifiones y a las arterias cervico-
craneales (principalmente la carétida) aunque puede
verse daflado todo el lecho arterial. Con frecuencia
también se ven dafiados otros vasos como la iliaca,
la subclavia y los viscerales. Harrison y McCormark
en 1971, establecieron una clasificacion de los posi-
bles cambios histologicos que se habian observado
en esta enfermedad, basandose en la capa de la
pared arterial afectada: la intima (<10%), media (75-
80%) y adventicia (10-15%). A su vez estos se corre-
lacionan con imagenes angiograficas(7).

Las manifestaciones clinicas dependen del terri-
torio arterial implicado. Asi, cuando afecta a las arte-
rias renales la presentaciéon mas comun es la hiper-
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tensién arterial. Cuando afecta a las arterias caréti-
das o vertebrales, se manifiesta como un accidente
isquémico transitorio o disecciéon arterial. De esta
forma en esta patologia la arteriopatia puede produ-
cir estenosis con disminucién de la perfusién, embo-
lias, trombosis, diseccion y aneurismas.

En series recientes hay un niimero creciente de
pacientes que son asintomaticos y sélo se descubre
por casualidad cuando la imagen radiolégica se rea-
liza por alguna otra razéon o por la deteccién de un
soplo arterial asintomatico, que en una mujer joven
puede ser el signo de alarma. Por tanto, los sintomas
pueden ser banales, tales como cefaleas y vértigos,
hasta graves o potencialmente mortales como acci-
dentes vasculares transitorios, infartos, hemorragia
cerebrales. También puede presentarse en forma de
abdomen agudo cuando hay afectacién de las arte-
rias viscerales abdominales, por isquemia intestinal
o rotura de un aneurisma.

Las pruebas de diagnostico no invasivas inclu-
yen la ecografia, angiografia por resonancia magné-
tica y angiografia por tomografia computarizada.
La prueba diagnostica de eleccion es la angiografia
por catéter pero este procedimiento invasivo se
suele reservar para pacientes en los que esta indi-
cada la revascularizacion durante el mismo proce-
dimiento. Cuando afecta a la capa media de las
arterias el patron angiografico caracteristico es la
imagen en “cuentas de rosario” o “pila de monedas”
(la zona afectada tiene mayor didametro que la zona
integra). Se debe realizar el diagnostico diferencial
con las vasculitis ya que puede presentarse como
una enfermedad multisistémica que imita a una
vasculitis necrotizante segin el segmento arterial
involucrado, el grado de estenosis, y el tipo de
afectacion. También puede confundirse la imagen
de la arteriografia con la de algunas vasculitis,
especialmente con la enfermedad de Takayasu
debido a su distribucion.

Por la ausencia de inflamacion no suele haber las
alteraciones analiticas tipicas de las vasculitis, aun-
que en la fase aguda del ictus pueden aparecer reac-
tantes de fase aguda alterados. También hay que
tener presente que cuando se producen microaneu-
rismas en territorios viscerales se puede sugerir una
poliarteritis nodosa(12.28), Ademas cuando la displa-
sia fibromuscular se presenta en forma de abdomen
agudo por la ruptura de un aneurisma también
puede sugerir un proceso vasculitico(?9). Por tanto
hay que ser prudentes a la hora de realizar un diag-
nostico de vasculitis, valorar todas las posibilidades
y no confiar inicamente en la imagen radiol6gica, ya
que el tratamiento corticoideo puede ser nocivo para
la pared del vasoB0),

La displasia fibromuscular debe ser considerada
en el diagnostico diferencial de una persona joven
con un soplo cervical, un sonido "silbante" en el
oido, un ataque isquémico transitorio, un accidente
cerebrovascular, una diseccion de una arteria o en
personas de edad <35 afios hipertension arterial. El
diagnéstico diferencial incluye ademas estenosis
aterosclerésica y estenosis vascular asociada a sin-
drome de Ehlers-Danlos (tipo 1V), sindrome de
Williams, neurofibromatosis tipo 1, sindrome de
Alport, necrosis quistica de la media y la coartacion
de la aorta.

El tratamiento de eleccion es la angioplastia per-
cutanea con balon y el control de la tensién arterial.
Los pacientes con aneurismas deben ser tratados
con una reparacion cubierta quirdrgica tipo stent o
abierta. Para los individuos asintomaticos el trata-
miento consiste en tratamiento antiagregante(31-34),

Ergotismo

En la antigliedad el ergotismo (denominado también
como fuego de San Antonio, mal del pan maldito,
entre otros) se debia a la contaminacién del centeno
y otras gramineas por un hongo parasito
(Conerzuelo de centeno: Claviceps purpurae), infre-
cuente en la actualidad. Ahora el ergotismo se pro-
duce por el uso de derivados de la ergotamina, far-
macos que se utilizan en el tratamiento de la migra-
na y de las hemorragias postparto, que son potentes
vasoconstrictores (vasoespasmo en el musculo liso
vascular), pueden causar isquemia periférica iatrogé-
nica tanto en extremidades inferiores como superio-
res (aunque puede actuar a cualquier nivel arterial) y
no se diferencia de las arteriopatias oclusivas. Hay
farmacos que pueden potenciar el grado de vasoes-
pasmo que produce los ergoticos por diferentes
mecanismos como los macrolidos, el propranolol, el
sumatriptan, la ampicilina, la nicotina y los anticon-
ceptivos orales.

Las manifestaciones vasculares son las predomi-
nantes. La afectacion de miembros inferiores es la
mas frecuente, con palidez, frialdad, pulsos dismi-
nuidos o ausentes y clinica de claudicacion intermi-
tente, que pueden agravarse hasta producir dolor de
reposo y gangrena de partes acras. La arteriografia
pone de manifiesto una oclusion de los vasos, cuyas
paredes aparecen muy finas. El diagnéstico se reali-
za por la anamnesis y por la reversibilidad de las
lesiones al suspender el tratamiento. Se produce una
rapida desaparicion del farmaco en sangre aunque
se mantienen los efectos en el arbol arterial, esto
indica que tanto la separacion del farmaco de su
receptor como la presencia de metaboélicos activos
prolongan la vasoconstriccion.
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Figura 4. Tomografia computarizada crdneofacial,
corte axial: perforacion septal en paciente consumi-
dor de cocaina

Figura 6. Tomografia computarizada craneofacial,
corte axial: perforacion septal en paciente consumi-
dor de cocaina

El tratamiento sera principalmente la retirada del
agente causal y la vasodilatacién sin que exista una
pauta consensuada a seguir. Se han utilizado prosta-
glandinas intravenosas en casos graves. El trata-
miento quirurgico quedara reservado para ergotis-
mo crénico muy evolucionado como complemento
si hay una gran zona de necrosis. Otros farmacos
que pueden producir ergotismo o acrocianosis son
ritonavir, indinavir, anfotericina B deoxicalato, eri-
tromicina, gemcitabina, imipramida, mesilato de
pergolina y el interferon alfa-2A“,35),

Consumo de cocaina

La cocaina (benzoilmetilecgonina) es un alcaloide
que se extrae de la hoja de la coca (Erythroxylum
coca), una planta originaria de la regién de los Andes

525

Figura 5. Tomografia computarvizada craneofacial,
corte transversal: perforacion septal en paciente con-
sumidor de cocaina

(Colombia, Peru, Bolivia). Es la segunda droga ilegal
mas consumida en Europa y la mas frecuentemente
mencionada en los servicios de urgencias. Se puede
consumir en forma de polvo (clorhidrato de cocaina)
esnifada o inyectada, que es la manera mas habitual,
en forma de pasta que se consume inhalada y como
base (base libre o el crack) que se fuma. La cocaina
es toxica por su elevado potencial vasoconstrictor, a
lo que se suman los efectos daininos de los diferen-
tes adulterantes, diluyentes e impurezas organicas
con los que se mezcla, que representan un 60%, y
que dificultan en un namero determinado de casos
el conocimiento de la sustancia causante de la pato-
logia que se produce.

El consumo de cocaina se asocia a una gran varie-
dad de manifestaciones patoldgicas(36,37.38), Por su
gravedad o su frecuencia cabe destacar las complica-
ciones en el tracto naso-sinusal, los efectos cardio-
vasculares y las manifestaciones neurolégicas.
Ademas se han descrito casos de rabdomiolisis,
efectos renales, pulmonares y digestivos, entre
otros. La destruccion de la linea media facial en
pacientes que consumen cocaina esnifada es conse-
cuencia de la vasoconstriccién severa que se produ-
ce junto con el trauma local repetido por la inhala-
cién y la irritaciéon quimica por los adulterantes, que
originan isquemia, necrosis y destruccion del tabi-
que nasal e incluso del paladar 6seo. Primero se pro-
duce isquemia de la mucosa, luego del cartilago y
finalmente del hueso. Ademas estas lesiones consti-
tuyen un campo idéneo para la sobreinfeccion.
Pueden aparecer rinitis créonicas o sinusitis (Figuras
4,5, 6). Los efectos cardiovasculares son variados en
cuanto a frecuencia y severidad, las complicaciones
mas importantes son la isquemia miocardica y el
infarto agudo de miocardio, también se han reporta-
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do arritmias, hipertensién arterial, endocarditis,
miocardiopatia dilatada y rotura aértica. Los efectos
neurologicos descritos son los accidentes cerebro-
vasculares incluyendo hemorragia subaracnoidea,
hemorragias cerebrales, infartos cerebrales, acciden-
tes isquémicos transitorios, convulsiones, vasculitis
cerebral y multiples manifestaciones psiquiatricas.
Ante un paciente con necrosis de la linea media
facial debemos hacer un diagnostico diferencial
con los procesos que producen un cuadro similar
como las enfermedades sistémicas, las neoplasias
y las infecciones. En este caso es relevante el papel
del otorrinolaringélogo, ya que probablemente sea
el primero en atender al paciente, para identificar
las caracteristicas clinicas y morfologicas de las
lesiones con la ayuda de la exploraciéon endoscépi-
ca y de las pruebas complementarias, como la
tomografia computarizada craneo-facial y la biop-
sia del tejido nasal (analisis histologicos habitua-
les y técnicas de inmunohistoquimica). La granulo-
matosis de Wegener (GW) es la primera entidad en
la que debemos pensar para realizar el diagnosti-
co diferencial con la destruccion de la linea media
facial por cocaina. La GW es una vasculitis granu-
lomatosa de pequefio vaso con inicio mas sistémi-
co (afectacion pulmonar y renal) y en lo que res-
pecta a las lesiones en las vias respiratorias supe-
riores la afectacion suele limitarse al septo nasal y
es menos llamativa, y es excepcional la destruc-
cion o6sea del cornete inferior o del paladar. Se
acompaia de anticuerpos anticitoplasma de neu-
trofilo (ANCA) detectados por inmunofluorescen-
cia indirecta (IFI) con especificidad antigénica PR3
(60%). Los pacientes consumidores de cocaina pue-
den presentar ANCA positivos por IFI a titulos
altos, aunque los antigenos que reconocen suelen
ser diferentes como la elastasa de los neutréfilos
humanos, aunque en algunas ocasiones también
se detectan PR3. No se han detectado ANCA anti-
elastasa en la GW. La biopsia en la GW presenta
granulomas y microabscesos sin embargo en las
lesiones por cocaina muestra fenémenos reparati-
vos no especificos, sin granulomas, vasculitis ni
infiltrados neoplasicos. Hay que recordar que pue-
den aparecer manifestaciones sistémicas y lesio-
nes cutaneas caracteristicas de vasculitis leucoci-
toclastica en ambas, que un pequefio porcentaje
de pacientes con vasculitis son ANCA negativos, al
igual que estos pueden ser positivos en los consu-
midores de cocaina, que la historia de abuso de
drogas no descarta una vasculitis y que la biopsia
nos puede proporcionar el diagnostico aunque
esta aporta datos histopatolégicos no concluyen-
tes en buena parte de los casos, todo esto hace

mas dificil el diagnéstico diferencial y obliga a
evaluar detalladamente cada caso(39-46),

Sindrome del martillo hipotenar

El sindrome del martillo hipotenar (SMH) es una
entidad poco frecuente y considerada como una
enfermedad profesional. Se ha observado en tra-
bajadores manuales (personas que utilizan la
palma de la mano como martillo) y en algunos
deportistas. Se produce por un traumatismo
directo repetitivo en la eminencia hipotenar que
produce una lesién en la porcion terminal de la
arteria cubital, dando lugar a aneurismas cubita-
les de los cuales se desprenden trombos que
embolizan las arterias digitales.

La clinica suele ser de isquemia digital unilate-
ral en el flujo sanguineo de la arteria cubital, que va
del tercer al quinto dedo, después aparece palidez
e incluso necrosis. Ademas también puede mani-
festarse en forma de fenémeno de Raynaud. En esta
ocasion los pulsos cubitales estaran abolidos y el
test de Allen sera positivo. Estudios recientes sefa-
lan que existe una displasia arterial predisponente
en la mayoria de los pacientes. Ante la presencia de
fenbmeno de Raynaud e isquemia digital de miem-
bros superiores el diagnéstico diferencial que hay
que realizar es amplio. Ademas hay que diferenciar
el SMH de la patologia que sufren los trabajadores
que usan maquinas vibratorias. La angiografia es la
prueba de referencia. También son validas la Angio-
RM o angio-TAC que proporcionan informacion
detallada de la morfologia y extensién de la lesion
de los vasos. Cuando el aneurisma es permeable, el
tratamiento es quirurgico, realizandose la exéresis
del mismo. Cuando esta trombosado, se recomien-
da tratamiento conservador (analgesia, antiagre-
gantes y prostaglandinas intravenosas)(34,47,48),

Neoplasias

Las neoplasias son grandes simuladoras y forman
parte del diagnostico diferencial de las vasculitis
sistémicas primarias. En especial las hematolégi-
cas (leucemias y linfomas). La manifestacion mas
frecuente es la vasculitis leucocitoclastica cuta-
nea. Por otra parte los tumores solidos pueden
simular una vasculitis por su capacidad de produ-
cir malestar general, pérdida de peso y en ocasio-
nes fiebre(12,41,42),

Enfermedades hereditarias que afectan a
medianos y grandes vasos

Existe un grupo heterogéneo de enfermedades
genéticas, no relacionadas, que entre sus mani-
festaciones clinicas incluyen afectacién de
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vasos de mediano y gran tamafio y ademas pue-
den producir fenémenos isquémicos. Estas pato-
logias deben ser consideradas en el diagnéstico
diferencial de las vasculitis de grandes vasos.
Entre ellos se encuentran el sindrome de
Marfan, el sindrome de Ehlers-Darlos tipo 4, el
sindrome de Loeys-Dietz, el sindrome de Grage,

neurofibromatosis y el pseudoxantoma elasti-
co(2,41,42,49).

Infecciones

En el diagnostico diferencial de las vasculitis
sistémicas primarias es importante excluir las
infecciones ya que el tratamiento inmunosupre-
sor las empeora. Hay infecciones (VHC, VHB,
VIH, VHS) que se asocian a vasculitis y otras
patologias infecciosas como la sifilis, tuberculo-
sis e infecciones por hongos que pueden dar
sintomas similares, con extensién multiorganica
e incluso serologia positiva para ANCA(41,42,44),
Algunas infecciones inducen la apariciéon de
PR3-ANCA como la endocarditis bacteriana sub-
aguda, la infeccién por parvovirus B19 asociada
a artritis, la infeccién créonica por VHC vy la
sobreinfecciéon por Staphylococcus aureus(43).

Arteriopatia por irradiacion

En pacientes con historia de irradiacién en el
cuello, cabeza o mediastino. La irradiacién
puede producir la estenosis, la oclusion, la rotu-
ra arterial y la formacion de aneurismas, que
suelen afectar a las valvulas cardiacas y arterias
coronarias del epicardio. En la angiografia apa-
rece una estenosis limitada a la zona de la irra-
diacion(3,42),

Patologias del sistema nervioso central que
imitan vasculitis

Las patologias del sistema nervioso central
(SNC) que pueden imitar una vasculitis del SNC
son muy variadas y suponen un reto para el
médico porque requieren un conocimiento
extenso de todos los trastornos que pueden
afectar al SNC. El diagnostico diferencial con las
vasculitis del sistema nervioso central es amplio
y laborioso. Es precisa una evaluacion y explora-
ci6n clinica minuciosa, ademas de pruebas com-
plementarias (andlisis del liquido cefalorraqui-
deo, angiografia, biopsia cerebral). La angiogra-
fia y la biopsia pueden conducir a errores diag-
nosticos por lo que en el momento de realizar
un juicio clinico hay que aprovechar los recur-
sos disponibles y valorar todas las posibilidades
diagnosticas(40,41) (Tabla 6).

Tabla 6: Patologias del sistema nervioso central
que imitan vasculitis

e Otras patologias inflamatorias sistémicas (sar-
coidosis, sindrome de Susac’s)

¢ Infecciones

e Neoplasias (linfoma del SNC, glioma, linfoma
angiocéntrico)

e Trastornos que producen vasoespasmo

(Sindrome de vasoconstriccion cerebral reversi-
ble, drogas)

Patologia arterial (arteriosclerosis, displasia
fibromuscular, diseccion)

Estados de Hipercoagulacion (SAF, purpura
trombotica trombocitopenica)

Otros Sindromes (sindrome de CADASIL, enfer-
medad mitocondrial, enfermedad de Fabry, sin-
drome de Sneddon)

Leucoencefalopatias ( leucoencefalopatia multi-
focal progresiva, sindrome de leucoencefalopa-
tia posterior progresiva)

Hemorragia cerebral (hipertension, aneurismas,
angiopatia amieloide cerebral, enfermedad de
Moya-Moya)

Enfermedades embolizantes (trombos, coleste-
rol, mixoma, endocarditis)

CONCLUSIONES

Hay una gran variedad de procesos que pueden
presentarse con sintomas y hallazgos que se
asemejan a las vasculitis sistémicas primarias,
por lo que es necesario su conocimiento para no
cometer errores diagnésticos que puedan com-
prometer la situacion clinica del paciente. En
definitiva, siempre que se sospeche una VPS
solo debe ser diagnosticada después de conside-
rar cuidadosamente toda la informacién perti-
nente y realizar un diagnostico diferencial
minucioso, para ello es necesario el conocimien-
to de todas las patologias y otras circunstancias
que pueden confundirse con una VSP y llevarnos
a un diagnéstico erréneo.
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