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Caracteristicas clinicas, causas y
hallazgos histopatologicos de las
vasculitis cutaneas en nifnos

Clinical characteristics, etiology and
histopathological findings in cutaneous
vasculitis in children.

Luz Maria Sanchez-Sanchez,’ Silvia Judith Hernandez-Martinez,?Josefina Navarrete-
Solis,® Armando Torres-Lopez*

Resumen

ANTECEDENTES: El término vasculitis denomina a un grupo de enfermedades clini-
camente heterogéneas, pero con un sustrato histolégico comun: la existencia de un
infiltrado inflamatorio en el espesor de la pared de los vasos.

OBJETIVO: Determinar las caracteristicas clinicas, causas y hallazgos histopatolégicos
de las vasculitis cutdneas en nifos.

MATERIALES Y METODOS: Estudio observacional, retrospectivo, descriptivo, en el
que se incluyeron pacientes pediatricos a los que se les realizé biopsia de piel por
vasculitis de 2010 a 2018.

RESULTADOS: Se incluyeron 28 pacientes pediatricos a los que se les tom6 biopsia de
piel por vasculitis. Las causas mas frecuentes fueron: enfermedad del tejido conectivo
en 9 nifios (32.1%), seguida de purpura de Henoch-Schénlein en 4 (14.3%) y consumo
de medicamentos y alergias (14.3%). La purpura palpable fue la lesion cutanea mas
frecuente (n = 10, 35.7%), seguida de papulas y lesiones urticariformes en 5 (17.8%)
cada una. La afeccién de pequenos vasos se observé en 20 biopsias (71.4%) y de
medianos en 8 (28.5%). La concordancia del diagndstico inicial con el diagnéstico
final fue de 64.2%.

CONCLUSIONES: Las enfermedades del tejido conectivo son las causas més frecuentes
de vasculitis cutdnea en nifos, seguida de pirpura de Henoch-Schénlein. La mani-
festacion dermatolégica mas frecuente fue la pirpura palpable seguida de lesiones
urticariformes y papulas. La afeccién a pequenos vasos y la leucocitoclasia son los
hallazgos histopatoldgicos mas frecuentes.

PALABRAS CLAVE: Vasculitis cutdnea; nifos.

Abstract

BACKGROUND: The term vasculitis refers to a group of clinically heterogeneous
diseases with a common histological substrate: the presence of inflammatory infiltrate
in the vessel wall.

OBJECTIVE: To determine the clinical characteristics, etiology and histopathological
findings in cutaneous vasculitis in children.

MATERIALS AND METHODS: An observational, retrospective, descriptive study was
performed, included pediatric patients who underwent skin biopsy due to vasculitis
from 2010 to 2018.

RESULTS: Twenty-eight pediatric patients who underwent skin biopsy for vasculitis
were included. The most frequent causes were connective tissue disease in 9 children
(32.1%), followed by Henoch-Schénlein purpura in 4 (14.3%), medications and al-
lergies (14.3%). Palpable purpura was the most frequent skin lesion (n = 10, 35.7%),
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followed by papules and urticaria lesions in 5 (17.8%) each. Small vessel involvement
occurred in 20 biopsies (71.4%) and medium in 8 (28.5%). The concordance of the

initial diagnosis with the final diagnosis was 64.2%.

CONCLUSIONS: Connective tissue disease are the most frequent causes of cutane-
ous vasculitis in children, followed by Henoch-Schénlein purpura. The most frequent
dermatological manifestation was palpable purpura followed by urticaria lesions and
papules. Small vessel involvement and leukocytoclasia are the most frequent histo-

pathological findings.
KEYWORDS: Cutaneous vasculitis; Children.

ANTECEDENTES

El término vasculitis denomina a un grupo de
enfermedades clinicamente heterogéneas, pero
con un sustrato histolégico comun: la existencia
de un infiltrado inflamatorio en el espesor de la
pared de los vasos. Es la caracteristica predo-
minante de un gran ndmero de enfermedades y
sindromes infantiles, relacionados con las altera-
ciones inflamatorias de la pared de los vasos.'??

El diagnéstico causal de las vasculitis cutaneas
constituye un reto, porque pueden ser primarias
o la manifestacién inicial de enfermedades sis-
témicas diversas, como vasculitis necrotizante
sistémica, enfermedades del tejido conectivo
como lupus eritematoso sistémico, infecciones
sistémicas o neoplasias.*

La piel ofrece una oportunidad para el diagnésti-
co, al ser una fuente accesible para la realizacion
de un estudio anatomopatolégico.’

Las vasculitis sistémicas y las localizadas suelen
afectar la piel y el tejido celular subcutaneo.
El espectro clinico es variable, probablemente
en relacién con la intensidad, el tamafo y la
profundidad de los vasos implicados, e incluye:
urticaria, purpura, papulas purpuricas, eritema,
livedo reticularis, nédulos, Glceras, necrosis. El

diagndstico definitivo de las vasculitis requiere
confirmacion histopatolégica y la adecuada
correlaciéon clinico-patolégica, asi como estu-
dios de extension. No hay especificidad de las
manifestaciones cutineas y el patrén histolégico
con el origen.®""

Los factores etiolégicos de las vasculitis son
diversos e incluyen agentes infecciosos (15-
20%), enfermedades inflamatorias (15-20%),
medicamentos (10-15%) y neoplasias (5%),
permaneciendo sin diagnéstico etiolégico entre
45y 55% de los casos.*'*

El tratamiento de las vasculitis cutdneas debe
ir encaminado a la causa de fondo que la pro-
dujo;™*'® sin embargo, en ocasiones el pediatra
y el dermatélogo deben establecer el diagnés-
tico clinico basado en el interrogatorio y una
exploracién cuidadosa del paciente, e iniciar
un tratamiento incluso antes de que se tenga el
reporte histopatolégico que suele tardar entre
dos y tres semanas. Por este motivo es impor-
tante determinar las caracteristicas clinicas e
histopatoldgicas de las vasculitis cutaneas que se
reportaron en nuestro hospital, asi como la con-
cordancia entre los hallazgos histopatolégicos y
el diagnéstico clinico, ya que los resultados que
se obtengan en este estudio permitiran conocer
y determinar las enfermedades mas frecuentes
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que causan vasculitis en los nifos y asi poder
ofrecer un tratamiento oportuno y adecuado,
incluso antes de tener el resultado de patologia.

MATERIALES Y METODOS

Estudio observacional, retrospectivo, transver-
sal, descriptivo, efectuado previa aceptacién
del protocolo de investigacién por el comité
local de ética e investigacion en salud, en la
Unidad Médica de Alta Especialidad ndm. 25
del Instituto Mexicano del Seguro Social, en
Monterrey, Nuevo Ledn, México. Se incluye-
ron pacientes pediatricos de uno y otro sexo a
los que se les tomé biopsia de piel de 2010 a
2018 y que reportaron vasculitis. Se excluye-
ron los pacientes con expediente incompleto
o extraviado, o que no tuvieron notas médicas
que especificaran el diagnéstico clinico o cuyo
reporte de biopsia no especificara los hallazgos
histopatolégicos.

Se revisaron los reportes de las biopsias (ha-
Ilazgos y diagnéstico histopatolégico) y los
expedientes de los pacientes donde se especi-
ficaba el diagnostico clinico. Se revisaron las
caracteristicas demograficas (sexo y edad) de la
poblacién estudiada, asi como las caracteristicas
histopatolégicas de las biopsias de piel, inclu-
yendo el tamafo del vaso afectado (pequefo,
mediano y grande), el infiltrado en la pared de
los vasos (linfocitos, neutréfilos, eosinéfilos,
leucocitoclasia), profundidad de la lesion (der-
mis papilar, reticular, hipodermis), asi como la
manifestacion clinica de la vasculitis, es decir,
las lesiones dermatolégicas que manifestaron los
pacientes (maculas, lesiones livedoides, urtica-
riformes, purpura palpable, nédulos, vesiculas,
petequias, papulas, Glceras o ampollas). Por
Gltimo, se revisaron las enfermedades asociadas
con las vasculitis cutdneas que se reportaron en
los expedientes, tomando en cuenta si se trataba
de causas primarias o secundarias, entre ellas las
enfermedades del tejido conectivo (lupus erite-
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matoso sistémico, sindrome antifosfolipidico,
esclerodermia, dermatomiositis, enfermedad
mixta del tejido conectivo, artritis idiopatica ju-
venil), por infecciones, medicamentos y alergias.

Se utilizé estadistica descriptiva como frecuen-
cias absolutas y porcentajes para las variables
cualitativas y medidas de tendencia central para
las variables cuantitativas.

Este estudio se apegd a las normas éticas, al
Reglamento de la Ley General de Salud en Ma-
teria de Investigacion. No se requiri6 carta de
consentimiento por ser un estudio retrospectivo.

RESULTADOS

Se incluyeron 28 pacientes pediatricos a los que
se les tomé biopsia cutanea durante el periodo
2010-2018 que cumplieron los criterios de inclu-
sion, con mediana de edad de 9 afnos (1-19 afos)
de los que 12 (40%) eran del sexo masculino y
16 (60%) del femenino.

En relacién con las causas de vasculitis cutanea,
7 casos (25%) fueron vasculitis primarias, 20
(71.4%) vasculitis secundarias y un caso (3.6%)
tenia otra causa.

Entre las vasculitis primarias, se reportaron 3
(10.7%) con poliarteritis nodosa, 4 (14.3%)
como purpura de Henoch-Schénlein. De las
vasculitis secundarias, 9 (32.1.%) pertenecian
al grupo de enfermedades del tejido conectivo,
la mayor parte correspondia a lupus eritema-
toso sistémico (4/9) y hubo un caso de cada
una de las siguientes enfermedades: sindrome
antifosfolipidico, esclerodermia, dermatomio-
sitis, enfermedad mixta del tejido conectivo y
artritis idiopatica juvenil. Las causas infeccio-
sas se documentaron en tres casos (10.7%),
medicamentosas en 4 (14.3%) y alérgicas en 4
(14.3%). Un caso se diagnosticé como purpura
fulminante. Cuadro 1
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Cuadro 1. Causas de vasculitis cutanea

Vasculitis primaria

Poliarteritis nodosa 3 (10.7%)

Pdrpura de Henoch-Schénlein 4 (14.3%)
Vasculitis secundaria

Enfermedades del tejido conectivo 9 (32.1%)

Infeccion 3 (10.7%)

Medicamentos 4 (14.3%)

Alergias 4 (14.3%)
Otros

Pdrpura fulminante 1(3.6%)

Valores expresados en frecuencias absolutas (porcentajes).

Las lesiones cutdneas que se manifestaron en
los pacientes con vasculitis fueron las siguien-
tes: purpura palpable (n = 10, 35.7%), lesiones
urticariformes (n = 5, 17.8%), papulas (n = 5,
17.8%), petequias (n = 4, 14.3%), maculas
eritematosas (n = 3, 10.7%), livedoides (n = 3,
10.7%), nédulos (n = 3, 10.7%) y vesiculas,
Glceras y ampollas en un paciente (3.6%) cada
una. La localizacién de las lesiones dérmicas fue
méas comun en los miembros inferiores, presen-
tandose en 14 de los casos, lo que representa el
50% de los pacientes. Un paciente podia tener
una o mas lesiones cutaneas a la vez. Cuadro 2

Lesiones cutaneas

Dermatologia

En cuanto a los hallazgos histopatolégicos
reportados en las biopsias cutaneas por vas-
culitis, 20 (71.4%) eran de pequefios vasos y
8 (28.5%) de vasos de mediano calibre. Una
biopsia podia tener diferentes tipos de infil-
trado inflamatorio, reportando depésito de
linfocitos en 25 biopsias (89.2%), neutréfilos
en 16 (57.1%) y eosindfilos en 6 (21.4%).
La leucocitoclasia se reporté en 16 biopsias
(57.1%) y la necrosis de pared en 14 (50%). La
profundidad de la lesion abarcé hasta la dermis
papilar en 19 (67.8%), la dermis reticular en
8 (28.5%) y la hipodermis en uno (3.6%). La
presencia de ulceraciones fue encontrada en
4 biopsias (14.2%). Cuadro 3

En relacién con la concordancia del diagnéstico
inicial con el diagnéstico final, se encontré que
en 18 (64.2%) pacientes los diagndsticos clinicos
iniciales antes de la biopsia concordaron con el
diagndstico final después de los resultados de la
biopsia cutanea.

Cuadro 3. Hallazgos histopatolégicos

Afeccion de vasos

Pequenos 20 (71.4 %)

Medianos 8 (28.5%)

Grandes -
Infiltrado

Linfocitos 25 (89.2%)

Neutrdfilos 16 (57.1%)

Eosindfilos 6 (21.4%)
Leucocitoclasia 16 (57.1%)
Necrosis de pared 14 (50%)
Ulceraciones 4 (14.2%)

Méculas eritematosas 3 (10.7%)
Livedoides 3 (10.7%)
Pdrpura palpable 10 (35.7%)
Urticariformes 5 (17.8%)
No6dulos 3 (10.7%)
Vesiculas 1 (3.6%)

Petequias 4 (14.3%)
Papulas 5 (17.8%)
Ulceras 1(3.6%)

Ampollas 1 (3.6%)

Valores expresados en frecuencias absolutas (porcentajes).
Un paciente puede tener dos o mas tipos de dermatosis.

Profundidad de la lesion

19 (67.8%)
8 (28.5%)
Hipodermis 1 (3.6%)

Dermis papilar

Dermis reticular

Valores expresados en frecuencias absolutas (porcentajes).
Una biopsia puede tener varios tipos de infiltrado.
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En la Figura 1 pueden verse las caracteristicas
clinicas de pacientes con lupus eritematoso
sistémico, alergia a medicamentos y purpura
fulminante.

DISCUSION

El término vasculitis denomina a un grupo de
enfermedades clinicamente heterogéneas, pero
con un sustrato histolégico comun: la existencia
de un infiltrado inflamatorio en el espesor de la
pared de los vasos. Es la caracteristica predo-
minante de un gran ndmero de enfermedades
y sindromes infantiles, relacionados con las
alteraciones inflamatorias de la pared de los
vasos.'”20

Figura 1. Pacientes con vasculitis cutdnea. A. Lupus
eritematoso sistémico. B. Reaccién medicamentosa.
C. Parpura fulminante.
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La epidemiologia varia ampliamente de acuerdo
con la poblaciéon estudiada, probablemente en
relacién con la prevalencia de factores asociados
o desencadenantes, y otros factores geograficos,
genéticos y ambientales.?!?2%3

En este trabajo, la poblacion estudiada tuvo
una mediana de edad de 9 afos (intervalo: 1 a
19 afios), similar a lo reportado por Carbajal y
colaboradores®* en el Instituto Nacional de Pe-
diatria donde estudiaron pacientes con vasculitis
con mediana de edad de 6 anos (intervalo: 1 a
17 anos).

En cuanto al género, 60% de las biopsias corres-
pondian a mujeres. Carbajal y colaboradores,**
en su estudio de vasculitis en nifios, reportan
que 56% correspondia a mujeres, mientras que
Chanussot-Deprez'! reporté predominio del
sexo femenino en 71.8% y Ruelas-Villavicencio
y colaboradores reportaron 70%,** por lo que
nuestros porcentajes estan entre estas cifras,
similar a lo reportado en otros estudios. Esto se
debe a que la causa mds frecuente de las vas-
culitis cutaneas son las enfermedades del tejido
conectivo que predominan en el sexo femenino.

El diagnéstico definitivo de las vasculitis requiere
confirmacion histopatolégica y la adecuada co-
rrelacion clinico-patolégica, asi como estudios
de extension. No hay especificidad de las mani-
festaciones cutaneas y el patron histolégico con
el origen. En la actualidad no existe un sistema
ideal Unico para clasificar a las vasculitis. El
mayor avance en la clasificacién es reconocer
el tamafo de los vasos implicados, asi como el
tipo de infiltrado inflamatorio, los mecanismos
de la fisiopatologia, como inmunofluorescencia
directa y la determinacion de anticuerpos an-
ticitoplasma de los neutréfilos (ANCA).'" En
cuanto al tamano de los vasos afectados, en este
trabajo predominé la afectacién de los pequenos
vasos en 71.4% de los casos; el resto fueron de
medianos vasos. Esto tiene relacion con la causa
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mas frecuente de vasculitis cutanea, que son las
enfermedades del tejido conectivo que afectan
vasos de pequefio calibre.

Las vasculitis cutaneas pueden ser de origen
primario (idiopatico) o secundario a otros
padecimientos, la manifestacién inicial de en-
fermedades sistémicas diversas, como vasculitis
necrotizante sistémica, enfermedades del tejido
conectivo, como lupus eritematoso sistémico, in-
fecciones sistémicas o neoplasias.? Las vasculitis
secundarias a enfermedades del tejido conectivo
suelen ser recurrentes, con periodos libres de
sintomas. La frecuencia promedio reportada es
de 20% (0-53%).? Estudios previos reportaron
una serie de 160 casos con vasculitis leucoci-
toclastica en la que 10% de los casos se asocio
con enfermedades del colageno reumaticas,
mientras que otras series reportaron hasta 20%;""
mientras que en nuestra serie de casos 32.1%
de las vasculitis cutaneas fueron secundarias a
enfermedades del tejido conectivo reumaticas,
especialmente el lupus eritematoso sistémico.

La plrpura de Henoch-Schénlein es la vas-
culitis mas frecuente en la edad pediatrica
(preescolares y escolares), mas que en adultos.
Afecta a pequefios vasos de muchos sistemas
y se acompana de purpura palpable, dolor
abdominal, poliarteritis y nefritis. En un estudio
realizado en México, recopilaron informacion
de 131 nifios con vasculitis en un periodo de
20 anos, reportando que la parpura de Henoch
fue la primera causa de vasculitis en 83% de los
casos, seguida por la enfermedad de Kawasaki,
poliarteritis nodosa y sindrome de Takayasu.?*

Eneste estudio la parpura de Henoch-Schonlein
fue la segunda causa de vasculitis, probablemen-
te debido a que la unidad en donde se llevé a
cabo el estudio es un centro de referencia de
tercer nivel y la parpura de Henoch-Schénlein es
una enfermedad que se detecta y se trata en se-
gundo nivel. No hubo pacientes con diagndstico

Dermatologia

de Kawasaki porque esta enfermedad se basa en
criterios clinicos y la valoracion cardiolégica, por
lo que a los pacientes no se le efectia biopsia de
piel. La poliarteritis nodosa afecté a 3 pacientes
(10.7%), comparado con 4.5% de lo reportado
por Carbajal y colaboradores.?*

Las vasculitis causadas por infecciones o por
medicamentos corresponden en otras series a
casi 60% de todos los casos. Por lo general, son
episodios Unicos, con alivio espontdneo.' En
esta serie, la frecuencia de vasculitis por me-
dicamentos fue de 14.3%. La baja asociaci6n
con reacciones medicamentosas podria expli-
carse porque la mayor parte de las veces que se
manifiesta vasculitis por medicamentos, no se
realiza biopsia porque se relaciona el cuadro
clinico con el antecedente de ingesta medi-
camentosa. Los medicamentos que con mads
frecuencia causan vasculitis o reacciones me-
dicamentosas son los anticonvulsivos, algunos
antibidticos, antiinflamatorios no esteroides,
antimicéticos, antifimicos y otros, dependiendo
de la susceptibilidad de cada persona.?2En los
cuatro pacientes que manifestaron reaccion a
medicamentos, en 3 (75%) fueron secundarios
a anticonvulsivos y uno a cefalosporina. Otras
reacciones alérgicas, no relacionadas con me-
dicamentos, ocurrieron en forma de lesiones
urticariformes en 14.3% de los casos y en al-
gunas de ellas no pudo documentarse la causa
de la reaccion alérgica.

Las infecciones fueron causa de vasculitis en
10.3% de los casos, muy similar a lo reportado
en el estudio de Ruelas y su grupo que también
reporté una prevalencia de 10%, aunque ese
estudio fue de pacientes adultos.?> Uno de nues-
tros pacientes tuvo una purpura fulminante no
asociada con sepsis, que es un padecimiento
poco frecuente y de evolucion térpida, que por
lo general termina en amputaciones, afortuna-
damente este paciente evolucioné de manera
favorable y respondi6 al tratamiento médico sin
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requerir amputacién, pero tuvo una trombosis
venosa profunda femoral que fue tratada con
heparina de bajo peso molecular y evolucioné
hacia la mejoria.

La localizacion de las lesiones dérmicas fue
mas comdn en los miembros inferiores, presen-
tandose en 14 casos, lo que representa 50% de
los pacientes. Concuerda con los resultados del
estudio realizado por Ruelas-Villavicencio y
colaboradores en 59 pacientes mexicanos que
reporté que en 52% de los casos se manifesta-
ron lesiones vasculiticas en las extremidades
inferiores.?

La vasculitis cutanea se manifesté como purpura
palpable en las extremidades inferiores en 10/28
pacientes (35.7%); en otros reportes, 51% de los
pacientes con vasculitis cutinea manifiestan esta
purpura palpable.’ Las lesiones urticariformes
ocurrieron en 17.8%, por lo que consideramos
que los pacientes con lesiones urticariformes
que no responden al tratamiento convencional
deben ser biopsiados.

Se denomina lesién leucocitocldstica o ne-
crosante la que muestra la inflamacién de
neutrofilos polimorfonucleares en los pequefios
vasos. Desde el punto de vista histolégico, el
patrén inflamatorio mas observado (57.1%) fue
el leucocitoclastico, muy similar a lo reportado
en otros estudios.?

En cuanto a la correlacién entre el diagnéstico
clinico inicial y el diagnéstico final, que fue
mediante la confirmacién histopatolégica por
medio de la biopsia de piel, en nuestra serie
de casos hubo una concordancia del 64.2%,
es decir, en 18 de 28 de los casos estudiados
coincidieron los diagnésticos iniciales (basados
en las caracteristicas clinicas de las lesiones
cuténeas, los antecedentes y factores patoldgi-
cos concomitantes en cada paciente) con los
diagndsticos finales.
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Cabe sefialar que pocas enfermedades implican
tanta dificultad diagndstica como la vasculitis,
debido a la gran variabilidad de sus manifesta-
ciones clinicas y los factores causales, por lo
que este trabajo orienta hacia las enfermedades
mas frecuentes que pueden iniciar con vasculitis
cutanea en los nifios y siempre debe realizarse un
estudio extenso para determinar enfermedades
sistémicas subyacentes, como las enfermedades
del tejido conectivo y también considerar los
antecedentes, como la administracién de medi-
camentos que pueden condicionar reacciones
alérgicas o tdxicas en la piel.

CONCLUSIONES

En nuestra poblacion de pacientes pediatricos
sometidos a biopsia de piel por vasculitis, las
enfermedades del tejido conectivo fueron la
primera causa de vasculitis, seguida por pur-
pura de Henoch-Schonlein, medicamentos y
alergias. Las manifestaciones cutdneas mas
frecuentes fueron la pdrpura palpable, lesio-
nes urticariformes y pdpulas. La afeccion a
pequefos vasos y la leucocitoclasia son los
hallazgos histopatolégicos mas frecuentes. La
concordancia entre el diagnéstico clinico ini-
cial y el diagnéstico final (después del estudio
histopatolégico) fue de 64%, lo que corrobora
la dificultad en el diagnéstico causal de las
vasculitis cutdneas.
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