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La sospecha clinica de la enfermedad de Fabry, cuando
las lesiones asientan en localizaciones menos tipicas, es mas
dificil pero no deberia pasar desapercibida. Aunque los sin-
tomas propios de la enfermedad suelen iniciarse a partir
de la primera década de la vida con acroparestesias, angio-
queratomas, intolerancia al ejercicio, alteraciones oculares
y gastrointestinales, las principales complicaciones se pre-
sentan en los adultos jovenes cuando se desarrollan signos y
sintomas renales, cardiacos y cerebrovasculares. Por tanto,
y teniendo en cuenta que la enfermedad dispone de tra-
tamiento especifico que puede impedir el desarrollo de las
complicaciones graves e irreversibles, es importante reali-
zar un diagnostico precoz que, en muchas ocasiones, podra
hacerse a partir de los angioqueratomas. En este sentido, el
papel del dermatodlogo puede ser fundamental.

El tratamiento enzimatico sustitutivo (agalsidasa alfa) es
el Unico tratamiento especifico para la enfermedad y se ha
demostrado que estabiliza la funcién renal y reduce la hiper-
trofia del ventriculo izquierdo®'°. En nuestra experiencia, el
tratamiento sustitutivo no modificé ninguna de las manifes-
taciones cutaneas presentes antes de iniciarlo.

En conclusion, la observacion de angiogueratomas, sea
cual sea su localizacion y extension, debe alertar al der-
matologo y obliga a poner en marcha las exploraciones
complementarias pertinentes, ya que pueden permitir el
diagnostico de una enfermedad grave y potencialmente tra-
table. Asimismo, en los casos de nuevo diagndstico, es
importante estudiar a los familiares jovenes para detectar
una sintomatologia que, en ocasiones, pasa desapercibida o
se diagnostica de forma errdnea.
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Arteritis macular: ;en el espectro de la
poliarteritis nudosa cutanea?

Macular Arteritis: A Pole of the Spectrum of
Cutaneous Polyarteritis Nodosa?

Sr. Director:

La arteritis macular (AM) es una entidad descrita por pri-
mera vez en el afo 2003 por Fein et al.", con menos de 15
casos recogidos en la literatura hasta la fecha. Se observa
sobre todo en las mujeres, con una media de edad de 40
afos?. Suele debutar con lesiones maculares, pigmentadas,
vagamente ovaladas, en los miembros inferiores.

Su rasgo definitorio es la microscopia, que traduce
una vasculitis linfocitaria que afecta de forma selectiva
a las arteriolas de la union dermo-hipodérmica. Induce
hinchazon del endotelio, estrechamiento de la luz vy, en
ocasiones, un agregado concéntrico de fibrina que justi-
fica el término «arteritis linfocitica trombofilica» con el
que también se identifica esta entidad en la literatura'3.
En los estudios de laboratorio se identifican anticuerpos
antinucleares en el 30% de los pacientes y anticuerpos
anticardiolipina hasta en el 60% de los mismos, sin apa-
rente correlacion con otras manifestaciones del sindrome
antifosfolipidico?3.

Presentamos el caso de una paciente de 61 anos, sin
antecedentes de interés, con un cuadro clinico de 3 afos
de evolucion consistente en la aparicion gradual de macu-
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las pigmentadas de limites poco precisos en ambos muslos
(fig. 1). En la biopsia se observé una vasculitis linfocita-
ria selectiva de las arteriolas dermo-hipodérmicas (fig. 2),
con manguitos linfocitarios muy llamativos, junto con una
marcada hinchazon endotelial y estrechamiento de la luz
vascular, en la que se observaba un agregado concén-
trico de fibrina (fig. 3). Se solicitaron unos analisis que
incluyeron estudio de coagulacion completa, panel de auto-
inmunidad, serologia de virus hepatotropos, virus de la
inmunodeficiencia humana vy sifilis, velocidad de sedimenta-
cion globular, anticuerpos citoplasmaticos antineutrofilos y
proteinograma, que fueron normales o negativos. Con estos
datos se diagnostico de arteritis macular y, sin tratamiento,
se observo una estabilidad o discreta atenuacion de las lesio-
nes durante los meses del verano, asi como la ausencia de
otras manifestaciones cutaneas o sistémicas tras un afo de
seguimiento.

Se ha apuntado que la AM podria considerarse como
una forma menor del sindrome antifosfolipido, aunque solo
comparte con él la ocasional elevacion discreta de los
anticuerpos anticardiolipina, ya que no presenta la clinica
de trombofilia ni el sustrato de vasculopatia trombética
caracteristicos®; parece que la elevacion de estos anti-
cuerpos es un hallazgo relacionado con el insulto vascular,
aunque también se han encontrado en el 7% de pacientes
sanos o tras infecciones'-3.

Otras entidades que pudieran relacionarse son las vasculi-
tis linfociticas y trombofilicas con implicaciones sistémicas,
como el sindrome de Degos, livedo vasculitis o el sin-
drome de Sneddon?3, pero ninguno de los casos descritos de
AM desarrollé manifestaciones extracutaneas y las lesiones
observadas en esta entidad nada tienen que ver con lesiones
livedoides o atroéficas aporcelanadas propias de las 2 prime-
ras. El anillo de fibrina, observado en la microscopia de la
AM, parece ser un fendémeno focal® y en absoluto tiene que
ver con la trombosis intensa y multisistémica observada en
el sindrome de Degos o el sindrome de Sneddon.

El diagnostico diferencial con la poliarteritis nudosa (PAN)
cutanea es el mas complicado; dicha entidad, a pesar de la
nomenclatura, no asocia las manifestaciones multisistémi-
cas de la PAN clasica o microscopica, y la afectacion, como
en el caso descrito, es selectiva de las arteriolas de la zona
dermo-hipodérmica®. Existen rasgos diferenciales que sir-
ven para defender la identidad de la AM frente a la PAN,
como es la clinica diferencial. La PAN cutanea se presenta
en la clinica con livedo reticular, noédulos y ulceraciones.
También parece diferente la evolucion secuencial de los
hallazgos microscopicos en la PAN, con una primera fase rica
en polimorfonucleares que evoluciona a un infiltrado lin-
fohistiocitario, asi como su tropismo por las bifurcaciones
vasculares, la necrosis focal e intensa que puede dar una
imagen «en escarapela» y formacion de microaneurismas,
nada de ello descrito en la AM2. Sin embargo, se han descrito
casos bajo la denominacion de arteritis linfocitica trombo-
filica, que presentando rasgos clinicos (livedo racemosa) e
histoldgicos (restos de polvo nuclear junto a infiltrado linfo-
histiocitario, imagen vascular en escarapela) mas cercanos
a la PAN, muy probablemente se correspondian con una PAN
cutanea genuina>*4.

En nuestro caso, la manifestacion cutanea con macu-
las pigmentadas en los muslos, descrita de forma tipica en
la AM y claramente divergente con respecto a las mani-

Figura1 Maculas pigmentadas, ovaladas, de bordes poco niti-
dos y de localizacion en cara anteromedial de muslos.

festaciones habituales de la PAN, asi como la histologia,
sin fase aguda rica en polimorfonucleares, nos llevan a
plantear el diagndstico de una AM. Seria discutible si esta
entidad presenta suficientes rasgos propios como para con-
siderarla independiente de la PAN cutanea, pero dadas las
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Figura 2 Sin alteraciones en epidermis ni dermis superfi-
cial, llamativos manguitos linfocitarios en arteriolas de dermis

reticular y zona superficial de hipodermis (hematoxilina-eosina
x20).
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Vasculitis linfocitaria con infiltrado linfocitario

Figura 3
perivascular, hinchazon endotelial, estrechamiento luminal y
agregado concéntrico de fibrina en la luz (hematoxilina-eosina
x100).

actuales limitaciones en el conocimiento de los mecanis-
mos patogénicos e inmunologicos que subyacen en estas
entidades, no podemos descartar que se trate del polo de
un espectro® que culmina en la PAN sistémica y donde el
tamano de los inmunocomplejos, el tropismo por endotelio
venoso/arterial, la selectividad para piel u otros 6rganos,
el potencial quimiotactico para distinta celularidad, la per-
sistencia del antigeno (farmacos, virus de las hepatitis C y

B, neoplasias, etc.)’ y la capacidad para depurarlo, maticen
todo el espectro de manifestaciones posibles.
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