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Resumen.—La presencia de Ulceras en la dermatomiositis del
adulto es un hecho infrecuente, que suele asociarse a un peor
pronostico. Hasta la fecha, estos casos no han sido estudia-
dos desde el punto de vista etiopatogénico.

Se presentan 2 casos de dermatomiositis del adulto asocia-
dos a Ulceras cutaneas: un varon de 42 afios afectado de una
dermatomiositis agresiva que le llevo a la muerte por sepsis, y
una mujer de 58 afios con una dermatomiositis amiopatica de
3 arfios de evolucion. Ambos casos presentaban Ulceras cuté-
neas en distintas localizaciones que, al curar, dejaban una ci-
catriz atréfica y blanquecina. El estudio histopatolégico mos-
traba trombos de fibrina en ausencia de infiltrado inflamatorio
y dilataciones luminales con una pared engrosada que conte-
nia un material hialino, hallazgos que sugerian una vasculopa-
tia livedoide.

Palabras clave: dermatomiositis, vasculopatia livedoide, al-
ceras.

©0000000000000000000000000000000000000000000000000000000 0

INTRODUCCION

La presencia de ulceras en pacientes con dermato-
miositis ocurre habitualmente en la variante juvenil
en asociacién con calcinosis cutanea!?, cuya apari-
cion se atribuye a una vasculitis? o una vasculopatial.
Sin embargo, en pacientes adultos esta asociacion es
excepcional y se relaciona con una enfermedad mas
agresiva o una neoplasia interna®. El mecanismo pa-
togénico de las tlceras en estos casos esta menos estu-
diado que en ninos, y probablemente no se deban a
una vasculitis, ya que en los casos en que se realiz6é un
estudio histopatolégico se descart6 la existencia de
ésta®?,

Presentamos 2 casos de pacientes afectados de der-
matomiositis que tenian lesiones ulcerosas amplia-
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WIDESPREAD LIVEDOID VASCULOPATHY
(WHITE ATROPHY) IN ADULT PATIENTS WITH
DERMATOMYOSITIS

Abstract.—The presence of ulcers in adult dermatomyositis is
an infrequent event, which is usually associated with a worse
prognosis. To date, these cases have not been studied from
an etiopathogenic point of view.

We present two cases of adult dermatomyositis associated
with skin ulcers: a 42-year-old male affected with an aggres-
sive dermatomyositis which led to his death from sepsis, and
a 58-year-old woman with amyopathic dermatomyositis that
had been developing for 3 years. Both cases presented with
skin ulcers in different locations, which left an atrophic,
whitish scar when they healed. The histopathological study
showed fibrin thrombi with an absence of inflammatory infil-
trate and luminal dilations with a thickened wall containing hya-
line matter, findings that suggested livedoid vasculopathy.

Key words: dermatomyositis, livedoid vasculopathy, ulcers.
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mente distribuidas por el tronco y las extremidades su-
periores. En el estudio histopatologico de las lesiones
se hallaron alteraciones de los vasos en forma de trom-
bos y dilatacién con presencia de material hialino en
la pared. Creemos que el origen de las ulceras en
nuestros casos se debe a una vasculopatia livedoide y
pensamos que ésta pudiera ser sea la causa de las le-
siones ulcerosas en los pacientes adultos afectados de
dermatomiositis.

DESCRIPCION DE LOS CASOS

Caso 1

Un varon de 42 anos, con antecedentes de tubercu-
losis y dislipemia, fue diagnosticado de dermatomio-
sitis en 1991, por la que recibié tratamiento con dosis
variables de corticoides y metotrexato hasta su falleci-
miento por sepsis en 2000. Los estudios complemen-
tarios realizados descartaron la existencia de una neo-
plasia o de un sindrome antifosfolipido asociados,
pero se descubrieron un seudoquiste de cabeza de
pancreas y un higado graso en la tomografia compu-
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Fig. 1.—Caso 1. Ulceras redondeadas de fondo sucio y borde sobre-
elevado.

”~ R
Yo L. - A /iy e . ;
Fig. 2.—Caso 1. Arteriola localizada en el unién dermoepidérmica,
en el dpex de la ulcera. En este punto se observa escaso infiltrado in-
flamatorio que no estaba en relacion con el vaso; sin embargo, se
aprecia un trombo de fibrina en su luz.

Fig 3.—Caso 1. Vaso dilatado con un material hialino en la pared.
Este vaso estaba localizado en la dermis papilar, por fuera de la
ulcera con una epidermis suprayacente normal.

tarizada y en la ecografia abdominal, y una anemia in-
terpretada como de enfermedad crénica en el hemo-
grama. El servicio de dermatologia fue requerido para
valorar unas lesiones que estaban presentes desde el

inicio de su dermatomiositis, seguian un curso para-
lelo a ésta, y mejoraban al aumentar la dosis de corti-
coides por via sistémica. Se trataba de ulceras doloro-
sas que se distribuian sobre todo por extremidades
superiores y areas periaxilares, incluyendo el dorso de
las manos. Estas tlceras curaban dejando una cicatriz
blanco-marfilena de aspecto atréfico.

En la exploracion se observaban entre 10y 20 tlce-
ras de 1 cm de didmetro aproximadamente, distribui-
das por la zona de extension de las extremidades su-
periores (fig. 1) y zona periaxilar, de fondo sucio y
borde eritematoso sobreelevado. Junto a este tipo de
lesiones presentaba otras en forma de maculas redon-
deadas de borde irregular, cuyo centro era blanco-mar-
fileno y el borde estaba constituido por un halo eri-
tematoso formado por telangiectasias. Ademas, se
hallaron otras alteraciones cutaneas como livedo reticu-
laris en flancos y extremidades superiores sobre todo,
unos dedos afilados y algo esclerosos y una piel de as-
pecto poiquilodérmico en dorso de manos, espalda y
area del escote. No se apreci6 eritema heliotropo en
ese momento, aunque lo habia presentado con ante-
rioridad, y era evidente una facies cushingoide.

Un cultivo del exudado de una ulcera aisl6 Staphylo-
coccus aureus, aunque el tratamiento antibiético no mo-
dific6 la evolucion del cuadro. El estudio histopatol6-
gico de una lesion ulcerosa de reciente aparicion,
localizada en brazo, mostré una alteracion en cuna
con una ulcera superficial acompanada de un denso
infiltrado inflamatorio difuso en el area superficial
constituido por linfocitos, histiocitos y neutréfilos. En
el vértice de la cuna, situado en la unién dermohipo-
dérmica, se apreciaba una arteriola que contenia un
trombo de fibrina que ocluia por completo la luz
(fig. 2). A ese nivel se observaban escasas células infla-
matorias sin relacion con el vaso. Alrededor de la ul-
cera, se observaban diversas alteraciones en los vasos
sanguineos. Algunos vasos de la dermis mostraban una
luz dilatada con una pared engrosada que contenia un
material hialino (fig. 3), mientras que otros presenta-
ban una luz estrecha con una pared rodeada de fibri-
na, muchos de ellos con trombos intraluminales.

Caso 2

Una mujer de 58 anos, alérgica a la penicilina, con
antecedentes de hernia discal, bocio, apendicectomia
y ooforectomia derecha, diagnosticada en el ano
2000 de dermatomiositis amiopatica por presentar te-
langiectasias periungueales, papulas de Gottron, pla-
cas poiquilodérmicas en gluteos, y de papulas erite-
matoedematosas faciales, con empeoramiento tras la
exposicion solar. Los estudios realizados descartaron
la presencia de un sindrome antifosfolipido o una
neoplasia asociada, aunque se descubrieron un quiste
en el rinén derecho mediante una ecografia abdomi-
nal y una gastroduodenitis erosiva mediante una en-
doscopia. Al ano del inicio de la dermatomiositis, la
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paciente desarroll6 ocho lesiones ulcerosas intensa-
mente dolorosas que se distribuian por brazos, dedos
y dorso de manos, gliteos y muslos. Tras aumentar la
dosis de prednisona a 60 mg/dia (1 mg/kg/dia) y
aplicar acido fusidico de forma tépica, las lesiones cu-
raron dejando unas cicatrices blanco-marfilenas, algu-
nas con telangiectasias en su interior (fig. 4).

Se realizaron dos biopsias de las lesiones ulcerosas,
una del muslo y otra del brazo, que mostraron hallaz-
gos histopatologicos similares. Se observaba una tlcera
superficial en la que se apreciaba una costra que con-
tenia fibrina, bacterias y un infiltrado inflamatorio. Por
debajo de ésta se apreciaban vasos con trombos de fi-
brina intraluminales, sin presencia de infiltrado infla-
matorio perivascular. En la periferia de la tlcera y por
debajo de una epidermis normal, se apreciaba vasodi-
latacion y engrosamiento con hialinizacién de las pa-
redes vasculares. En esa zona no se observaban células
inflamatorias o bien eran muy escasas.

COMENTARIO

Existe gran confusion en torno al término atrofia
blanca’. Esta entidad, descrita inicialmente por Milian
en 1929°, debe su nomenclatura al aspecto de las le-
siones residuales en forma de cicatrices de forma irre-
gular, coloracion blanco-marfilena, que contienen un
moteado telangiectdsico en su superficie. Desde en-
tonces se ha denominado de muchas maneras: capila-
ritis alba, livedo reticularis con ulceraciones en verano
o livedo reticularis con ulceraciones en invierno, segin
la estacion en que predominaran, vasculitis livedoide,
en la creencia de un origen vasculitico del proceso,
vasculitis segmentaria hialinizante, indicando algu-
nos de sus hallazgos histopatoléogicos, vasculitis de la
atrofia blanca’ y, de forma mas reciente, PURPLE
(painful Purpuric Ulcers with Reticular Patterning of
the Lower Extremities)® y vasculopatia livedoide®. Ade-
mas de la nomenclatura, el hecho que estas lesiones
residuales puedan ser secundarias a otras enfermeda-
des sin relacion con la vasculopatia livedoide, como
estasis venosa, o una vasculitis leucocitoclastica ha au-
mentado la confusién sobre esta entidad>!°.

Actualmente la teoria patogénica mas aceptada ex-
plica las lesiones de vasculopatia livedoide como se-
cundarias a una oclusién vascular debida a una alte-
racion en el proceso de trombosis-fibrinolisis, sin
intervencion de células inflamatorias®*!!. Las altera-
ciones halladas no son constantes en todos los pacien-
tes, por lo que probablemente la vasculopatia live-
doide sea un sindrome en el que esta alteracién del
proceso trombosis-fibrinolisis pueda deberse a un gran
numero de causas®!. De este modo se explica la eleva-
da incidencia de sindrome antifosfolipido en este gru-
po de pacientes'?, o la asociacion a conectivopatias®!’.
De forma ocasional se han encontrado la presencia de
una mutacién en el factor V de Leyden'?, una altera-

Fig 4.—Caso 2. Cicatriz blanco-marfilefa de aspecto atrofico en un
area de poiquilodermia, evolucidn de una ulcera previa.

cion en la agregacion plaquetarial* o una crioglobuli-
nemia'l, entre otras alteraciones. Probablemente estas
diferencias patogénicas expliquen las respuestas dispa-
res a los tratamientos, antiagregantes (aspirina, dipiri-
damol), mientras que otros pacientes precisan fibri-
noliticos (etilenestrenol, fenformina, activador del
plasminégeno tisular) y atn otros responden a vasodi-
latadores (nifedipino, sulfasalazina), farmacos que dis-
minuyen la viscosidad sanguinea (pentoxifilina) o a
anticoagulantes (warfarina, heparina)'°.

En cuanto a la sintomatologia, inicialmente se ma-
nifiesta como petequias o papulas purpuricas que se
necrosan formando tlceras dolorosas de contornos
angulares y evolucion térpida, que al curar dejan una
caracteristica cicatriz estrellada blanco-marfilena sal-
picada por telangiectasias, de bordes hiperpigmenta-
dos, con o sin livedo alrededor®. En la inmensa mayo-
ria de los casos estas lesiones se localizan en las
piernas, principalmente en la zona del tobillo!®. No
obstante, y en especial cuando se asocia a conectivo-
patia, pueden presentar una sintomatologia distinta,
con una distribucién mas amplia y tlceras mas peque-
nas y numerosas. El diagnéstico en estos casos es mas
dificil de establecer y debe realizarse el diagnostico di-
ferencial con la enfermedad de Degos. Al respecto, el
articulo de Black et al'® publicado en 1976 describe los
casos de 2 pacientes con atrofia blanca asociada a lu-
pus que presentaban cicatrices blancas atréficas seme-
jantes a las producidas en la enfermedad de Degos.
Previamente a este articulo se habia publicado un
caso de esclerodermia sistémica asociado a una «ver-
dadera» enfermedad de Degos, ya que en la autopsia
se encontraron lesiones en colon, rifién y pancreas'c.
En conclusion, el diagnéstico diferencial entre ambas
enfermedades es obligado en los casos asociados a co-
nectivopatias. Mientras para algunos autores este tipo
de lesiones serian secundarias a la conectivopatia de
base!”!8, otros defienden que serfa una variante de sin-
drome de Degos asociada a conectivopatia a la que
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denominan variante sintomatica'®. Nosotros, al igual
que otros autores, incluyendo al propio Degos?, pen-
samos que estos pacientes presentan una vasculopatia
livedoide!>2021,

En cuanto a la dermatomiositis en adultos en par-
ticular, se han publicado pocos casos asociados a lesio-
nes ulcerosas**?*?!, Salvo en el caso de Yamamoto et
al® en el que se encontré una vasculitis en el estudio
histopatolégico, en los casos en los que se realiz6 biop-
sia se descart6 el origen vasculitico de las tlceras®*,
pero sin aportar una alternativa patogénica. Aunque
en esos casos las descripciones histopatolégicas no son
muy precisas pensamos que podrian ser compatibles
con una vasculopatia livedoide, ya que se describe la
presencia de trombos* o un material fibrinoide en
la pared vascular®.

Stephansson et al?®, al comparar pacientes con lu-
pus eritematoso sistémico (LES) asociado a sindrome
antifosfolipido en pacientes con LES sin sindrome an-
tifosfolipido, encontraron lesiones semejantes a en-
fermedad de Degos en €l 9 % (3/33) de los casos afec-
tados por ambos procesos, lo que hace pensar que
estos casos no son tan infrecuentes como la literatura
especializada haria suponer. Por otro lado, este tipo
de lesiones no estan contempladas en revisiones de
sindrome antifosfolipido, aunque si la forma cldsica
de vasculopatia livedoide?’.

El tratamiento de eleccién para este tipo de lesiones
no esta establecido. No se han ensayado los trata-
mientos habituales para la vasculopatia livedoide, y en
la mayoria de los casos se instauré tratamiento corti-
coideo por via sistémica. Nuestros casos y otros simila-
res han respondido en mayor o menor medida a do-
sis altas de corticoides?. La inmunoglobulina por via
intravenosa supone una alternativa terapéutica con
buenos resultados para los casos resistentes®?2.
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