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Manifestaciones cutaneas asociadas
con el sindrome de anticuerpos
antifosfolipidicos

RESUMEN

El sindrome de anticuerpos antifosfolipidicos es un trastorno autoim-
munitario que se considera un estado hipercoagulable y se manifiesta
clinicamente con trombosis vascular, morbilidad durante el embarazo
0 ambos, en conjunto con anticuerpos antifosfolipidicos en el suero
del paciente. A pesar de que las manifestaciones cutaneas no se consi-
deran criterios diagnésticos, en estos pacientes tienen prevalencia de
49% y en 30.5 a 45% son la manifestacion inicial de la enfermedad,
por lo que se describen las manifestaciones dermatolégicas asociadas
con este sindrome.

Palabras clave: sindrome de anticuerpos antifosfolipidicos, manifesta-
ciones cutaneas, livedo reticularis, livedo racemosa, necrosis cutanea,
hemorragia subungueal, enfermedad de Degos, tlceras, atrofia blanca,
anetodermia, pseudovasculitis.

Skin manifestations associated to
antiphospholipid syndrome

ABSTRACT

The antiphospholipid syndrome is an autoimmune, hypercoagulable
state and is characterized clinically with vascular thrombosis or gravid
morbidity, in association with persistent presence of antiphospholipid
antibodies. Even though cutaneous manifestations are not considered
diagnostic criteria, skin lesions in these patients have a prevalence of
49% and in 30.5 to 45% they are the initial sign of disease. This review
describes the cutaneous manifestations associated with this disorder.

Key words: antiphospholipid syndrome, cutaneous manifestations,
livedo reticularis, livedo racemosa, cutaneous necrosis, subungueal
hemorrage, Degos disease, ulcers, atrophie blanche, anetoderma,
pseudovasculitis.

Dermatologia
®

Locoid

Norma Elizabeth Vazquez-Herrera®
Roberto Negrete-Lopez?
Jorge Ocampo-Candiani®

1 Médico residente de Dermatologia.

2 Reumatologia e Inmunologia Clinica, Medicina
Interna, Departamento de Reumatologia.

3 Jefe del Servicio de Dermatologia.

Hospital Universitario Dr. José Eleuterio Gonzalez,
Monterrey, Nuevo Ledn, México.

Nota: las fotografias son cortesia del departamento
de Dermatologia del Hospital Universitario Dr. José
Eleuterio Gonzélez, Monterrey, Nuevo Ledn.

Recibido: 27 de mayo 2015
Aceptado: 12 de agosto 2015

Correspondencia: Dra. Norma Elizabeth Vaz-
quez Herrera

Servicio de Dermatologia

Hospital Universitario Dr. José Eleuterio Gonzalez
Av. Francisco | Madero Pte. s/n y Avenida Gonzalitos
64460 Monterrey, Nuevo Ledn, México
normaevh@gmail.com

Este articulo debe citarse como

Véazquez-Herrera NE, Negrete-Lopez R, Ocampo-
Candiani J. Manifestaciones cutdneas asociadas
con el sindrome de anticuerpos antifosfolipidicos.
Dermatol Rev Mex 2015;59:526-538.

www.nietoeditores.com.mx



Vazquez-Herrera NE y col. Sindrome de anticuerpos antifosfolipidicos

ANTECEDENTES

El sindrome de anticuerpos antifosfolipidicos
es una enfermedad sistémica autoinmunitaria,
que se considera un estado hipercoagulabley se
manifiesta clinicamente con trombosis vascular
(arterial, venosa o ambas) o morbilidad durante
el embarazo, que ocurren con la presencia de
anticuerpos antifosfolipidicos.'?

En 1999 se realizé el primer consenso de cri-
terios diagndsticos de sindrome de anticuerpos
antifosfolipidicos y en 2006 se incluyeron los
anticuerpos anti-beta 2 glicoproteina | (8,GPI)
como criterio de laboratorio para el diagnéstico
de esta enfermedad (Cuadro 1).*°

La fisiopatologia es multifactorial; destaca una
base inmunolégica y genética que consiste en
autoanticuerpos dirigidos contra complejos
proteina-fosfolipido que modulan los siguientes
procesos: dano endotelial, interferencia con la
produccién y liberacién de prostaciclina por
parte de las células endoteliales, activacion de
plaquetas, interferencia en la via de la proteina
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Cy S, inhibicién de la proteina placentaria an-
ticoagulante, interferencia con la actividad de la
protrombina Ill e inhibicién de los mecanismos
fibrinoliticos.®®

Se ha sugerido el papel de la inmunidad celular
en este sindrome y la proliferacion de células
mononucleares en respuesta a la ,GPI nativa
humana, que conlleva a un aumento de inter-
ferén gamma, que tiene la capacidad de activar
directamente a las células endoteliales.”'® Otros
mecanismos sugeridos son el dafo por traumatis-
mo, factores procoagulantes no inmunolégicos o
una infeccion, que pueden llevar a la produccion
de citocinas y activacién celular endotelial .®

En cuanto a su clasificacion, se establece de-
pendiendo su causa, que puede ser primaria o
secundaria; esta Gltima estd asociada con otras
enfermedades sistémicas autoinmunitarias, por
ejemplo, el lupus eritematoso sistémico. También
se ha establecido una manifestacion mas severa,
conocida como sindrome antifosfolipidico catas-
trofico. Para hacer este diagndstico se requiere
la existencia de trombosis de tres 0 mas 6rganos

Cuadro 1. Criterios diagnésticos de sindrome de anticuerpos antifosfolipidicos

Manifestacion clinica:
Trombosis vascular

A. Maés de un episodio de trombosis arterial, venosa o de vasos pequefios en cualquier tejido u érgano.
*La trombosis debe verificarse por estudios de imagen o histopatologia. En cuanto a los estudios de histopatologia,
se debe observar trombosis sin un grado significativo de inflamacion de la pared vascular.

Complicaciones durante el embarazo

B. Mas de un aborto de un feto morfol6gicamente normal, posterior a las 10 semanas de gestacion.
* Se debe documentar la morfologia fetal normal con ultrasonido o examinacion fetal directa.
Més de un parto prematuro de un neonato morfolégicamente normal antes o a las 34 semanas de gestaciéon debido

a preeclampsia, eclampsia o insuficiencia placentaria.

C. Més de tres abortos espontaneos antes de la décima semana de gestacion con exclusion de anormalidades hormonales
o0 anatémicas maternas y exclusién de anormalidades cromosémicas maternas o paternas.

Estudios de laboratorio:

Resultado positivo en dos ocasiones o mas (con 12 semanas de separacién)

1. Anticoagulante ldpico en plasma (mas especifico).

2. Anticuerpos anticardiolipina IgG o IgM en suero o plasma (mas sensible).

3. Anti-beta 2 glicoproteina lo IgM en suero o plasma.

El diagnéstico se establece a través de la existencia de un criterio clinico, mds un criterio de laboratorio al mismo tiempo.
Estos criterios los establecié Sapporo, a los que posteriormente se agregé la existencia de la $,GPI. Modificado de los criterios

de Sidney.>”
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con una evolucién menor de una semana con
confirmacion histolégica y por laboratorio.!''3

En un estudio de 1,000 pacientes, realizado por
Cervera en 2002, se establecieron las principa-
les manifestaciones clinicas del sindrome de
anticuerpos antifosfolipidicos. En este estudio
se encontrd la trombosis venosa profunda como
manifestacién mas frecuente, seguida por trom-
bocitopenia y livedo reticularis, con 32, 22 y
20%, respectivamente. Por lo anterior, los auto-
res proponen agregar la trombocitopenia como
criterio diagnéstico de sindrome de anticuerpos
antifosfolipidicos.' Posterior al 13° Congreso
Internacional de Anticuerpos Antifosfolipidicos,
Cervera propuso agregar el livedo reticularis
como criterio diagnéstico de sindrome de anti-
cuerpos antifosfolipidicos.'?

A pesar de que las manifestaciones cutaneas del
sindrome de anticuerpos antifosfolipidicos no se
consideran parte de los criterios diagnésticos,
éstas se han reportado con prevalencia elevada
(49%) y es la manifestacién inicial en 30 a 45%
de los casos, por lo que las manifestaciones cu-
taneas son Utiles para sospechar este sindrome.'

Manifestaciones cutaneas del sindrome de
anticuerpos antifosfolipidicos

Las manifestaciones cutdneas asociadas con el
sindrome de anticuerpos antifosfolipidicos son:
livedo reticularis, pseudovasculitis, Glceras cuta-
neas, gangrena y necrosis cutanea, hemorragias
subungueales, enfermedad de Degos (papulosis
atrofica maligna) y anetodermia.’®'8

En una serie de pacientes, Cervera y colaborado-
res (2011) encontraron que las manifestaciones
que se asociaron con mas frecuencia fueron:
livedo reticularis (24%), Glceras de las extremi-
dades inferiores (5.5%), necrosis cutanea (5.5%),
lesiones pseudovasculiticas (4%) y hemorragia
subungueal (0.7%)."
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Ademas, se compard la frecuencia de las dife-
rentes manifestaciones cutaneas del sindrome
de anticuerpos antifosfolipidicos primario y
secundario a lupus eritematoso sistémico y no
se observo diferencia significativa entre éstas.'

En cuanto a la aparicién en hombres y muje-
res, se realizé un estudio de 30 hombres y 38
mujeres; no se encontré diferencia significativa
entre las manifestaciones cutdneas en relacion
con el género.” En nifios, las principales mani-
festaciones cutaneas fueron el livedo reticular, el
fendmeno de Raynaud y las Glceras cutdneas.?

En otro estudio efectuado en 60 pacientes se
encontraron otras manifestaciones cutdneas,
como dermografismo, alopecia difusa, pterigion
ungueal y nédulos subcutaneos.”

En un estudio adicional realizado en 114
pacientes con sindrome de anticuerpos antifosfo-
lipidicos, éstos se dividieron en dos grupos segtin
su tipo (primario o secundario). Se encontraron
lesiones cutaneas similares a las reportadas en
la bibliografia; sin embargo, la severidad de las
lesiones fue mayor en el sindrome de anticuerpos
antifosfolipidicos secundario a lupus eritematoso
sistémico.?

La histopatologia varia segtin el tipo de lesién.
Las lesiones de livedo reticularis, las dlceras, la
necrosis y las lesiones pseudovasculiticas tienen
en comin engrosamiento miointimal con oclu-
sién de la luz vascular.

La correlacion clinico-patoldgica es importante
porque la histopatologia no es especifica. Se
debe diferenciar de otras enfermedades, como
vasculitis livedoide, crioglobulinemia, necrosis
inducida por warfarina, pudrpura fulminante,
embolismos en piel, trombocitemia, deficiencia
de proteina C, sindrome de Sneddon vy Ulceras
de origen hematoldgico por anemia de células
falciformes y anemia hemolitica.?*2*
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Con inmunofluorescencia directa se han encontra-
do dep6sitos de inmunorreactivos inespecificos,
como fibrinégeno, 1gM granular, C3 granular y
prueba de banda lGpica positiva en pacientes
con lupus eritematoso sistémico asociado con
sindrome de anticuerpos antifosfolipidicos. Se
han encontrado también IgM, IgG y C3 positiva
en patréon empedrado. También se pueden ver
depésitos de C5b-9 en la microvasculatura.?® Sin
embargo, estos datos también son inespecificos.

En cuanto al tratamiento de las manifestaciones
cutdneas del sindrome de anticuerpos antifosfo-
lipidicos, se recomienda de manera prioritaria
el tratamiento de la enfermedad de base con
inmunosupresores, antiagregantes plaquetarios y
anticoagulacién. En casos graves se ha reportado
mejoria clinica con dosis altas de corticoeste-
roides en pulsos, rituximab, inmunoglobulina
intravenosa y plasmaféresis.

Posterior al alivio de lesiones dermatolégicas
graves, como la necrosis cutdnea extensa, se
recomienda la anticoagulacién con warfarina.
En el caso de lesiones dermatolégicas menores
(necrosis cutanea circunscrita, pseudovasculitis,
tromboflebitis superficial), se recomienda pro-
filaxis con acido acetilsalicilico 75 mg/dia. En
todas las manifestaciones se debe recomendar
evitar el tabaquismo y los anticonceptivos.?®

Livedo reticularis

Consiste en una coloracién rojo moteada o azulada
de la piel que exhibe un patrén reticular. Usual-
mente se encuentra diseminado a las extremidades,
el tronco y los gliteos. Es causado por estasis en
capilares superficiales y vénulas que provoca dafio
endotelial y extravasacion de plasmay linfocitos.?”

Se divide en cuatro tipos:

1. El livedo reticularis fisiol6gico, también
conocido como cutis marmorata, es inter-

Dermatologia

Revista moexicana

< LIOVIONT

ETICA FARMACEUTICA DESDE 1938

mitente, muestra asociacion con el frio y
no tiene significado clinico.

2. El segundo tipo es el livedo reticularis
primario, que es idiopatico e intermitente,
pero no muestra cambios relacionados
con el frio o el calor.

3. El tercer tipo es el livedo idiopético per-
sistente.

4. También se ha descrito un cuarto tipo, el
livedo reticularis inducido por amantadina.

Se ha descrito la diferencia entre el livedo re-
ticularis y el livedo racemosa. Este Gltimo con
mayor asociacién con sindrome de anticuerpos
antifosfolipidicos.?® El livedo reticularis fisio-
l6gico o cutis marmorata se manifiesta con un
patrén reticular con circulos cerrados, mientras
el livedo racemosa lo hace con patrén reticular
con circulos rotos (Figura 1).

El livedo racemosa es el primer signo de sindro-
me de anticuerpos antifosfolipidicos en 40%
de los pacientes y se encuentra en 70% de los
pacientes con sindrome de anticuerpos anti-
fosfolipidicos secundario a lupus eritematoso

Figura 1. Livedo racemosa: se observa un patrén
reticulado roto.
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sistémico.?’ También se ha asociado con otras
enfermedades, como deficiencia de proteina C
y S, deficiencia de antitrombina Ill, trombosis
venosa profunda y pulrpura trombocitopénica
trombética.?*

En pacientes con sindrome de anticuerpos
antifosfolipidicos, se ha asociado con otras ma-
nifestaciones clinicas, como trombosis arterial
con prevalencia de 47%, trombosis venosa y
arterial simultdnea con prevalencia de 35% vy
trombosis venosa con prevalencia de 17.5%.
También se encontré una asociacion estadisti-
camente significativa con eventos isquémicos
cerebrales, oculares, convulsiones, eventos
arteriales, defectos valvulares detectados por
ecocardiografia, hipertension sistémica y fené-
meno de Raynaud."

En cuanto a los cambios histopatolégicos del
livedo reticularis asociado con sindrome de an-
ticuerpos antifosfolipidicos, se han encontrado
las mismas caracteristicas en sindrome de anti-
cuerpos antifosfolipidicos primario y el asociado
con lupus eritematoso sistémico. Estos cambios
consisten en oclusién parcial o completa del
lumen de las arterias o arteriolas en la dermis o
tejido celular subcuténeo, sin evidencia de in-
filtrado perivascular y con inmunofluorescencia
negativa. Los pacientes que cumplen con los
criterios clinicos para sindrome de anticuerpos
antifosfolipidicos no requieren confirmacién
histopatolégica.®

Debido a que se pueden observar anormali-
dades vasculares sé6lo en 50% de las biopsias,
es importante la buena eleccién del sitio de la
biopsia. En un estudio en pacientes con sindro-
me de Sneddon (eventos cerebrovasculares en
presencia de livedo racemosa), la sensibilidad
aument6 de 27% con una sola biopsia a 80%
con tres biopsias. Se recomienda realizar una
biopsia en sacabocado de 4 mm de didmetro y
se deben elegir al menos dos sitios; una de un
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area de blanqueamiento y otra de un drea erite-
matosa. Sin embargo, otros autores recomiendan
tomar una sola biopsia por escisién de 1 a2 cm
de didmetro.

No existe un tratamiento especifico contra el
livedo reticularis, por lo que el manejo consiste
en tratar la causa del mismo. Se recomienda
reducir los factores de riesgo modificables de
trombosis, como el tabaquismo y el consumo
de anticonceptivos orales. No se ha determinado
el beneficio de iniciar tratamiento con antiagre-
gantes plaquetarios o anticoagulantes ante esta
manifestacién de la piel.

Francés y su grupo, en un estudio de cohorte, re-
portaron que 55 de 200 pacientes con sindrome
de anticuerpos antifosfolipidicos tuvieron livedo
reticularis. De estos 55 pacientes, posterior al
tratamiento con anticoagulacién durante dos a
cinco afios, en 44 persistio esta manifestacion y
en 2 pacientes ocurrieron nuevos casos a pesar
de la anticoagulacién, mientras que en cinco
pacientes el livedo reticularis remitié."

En pacientes con livedo reticularis y anticuer-
pos antifosfolipidicos, que no cumplen con
criterios para sindrome de anticuerpos antifos-
folipidicos, Miyakis y colaboradores proponen
la definicion de livedo reticularis asociado
con anticuerpos antifosfolipidicos.> En estos
pacientes que no cumplen con criterios de
sindrome de anticuerpos antifosfolipidicos, se
ha demostrado un mayor ndmero de unidades
de IgG para anticuerpos anticardiolipina (aCL)
en pacientes con livedo reticularis que en
pacientes sin esta manifestacién (162 vs 82.1
Ul, respectivamente; p=.006). En este mismo
estudio no se encontré asociacion significati-
va con IgM para aCL ni para anticoagulante
lGpico.® En el sindrome de Sneddon se ha
encontrado asociacién con la existencia de
anticuerpos antifosfolipidicos en suero en 40
a 50% de los pacientes.?’
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Necrosis cutanea circunscrita o extensa

La necrosis cutdnea circunscrita es un signo
temprano de sindrome de anticuerpos antifosfo-
lipidicos. Esta puede manifestarse en diferentes
areas del cuerpo, la gangrena digital es la forma
clinica mas comun. Aparece generalmente pos-
terior a la presencia de pdrpura necrotizante y
se ha asociado con la oclusion de vasos grandes
o medianos (Figura 2).1>3°

La necrosis cutdnea extensa es una de las ma-
nifestaciones consideradas graves del sindrome
de anticuerpos antifosfolipidicos. Hay un inicio
agudo con pdrpura dolorosa seguida por una
placa necrética con borde purptrico activo
y ampollas hemorragicas. Por lo general, se
encuentra localizado en las extremidades, la

Figura 2. Paciente femenina de 19 afos de edad
con necrosis focal del segundo y tercer ortejos, con
antecedente de lupus eritematoso sistémico, sin
evidencia seroldgica de sindrome de anticuerpos
antifosfolipidicos.
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cara o los gliteos y en términos histoldgicos,
se observa trombosis difusa. Se describié una
incidencia de 2% en una cohorte de 200 casos
y en una cohorte de 1,000 pacientes europeos
con diagnéstico de sindrome de anticuerpos
antifosfolipidicos (Figura 3).1#153135

Se ha reportado necrosis cutdnea extensa en
pacientes pedidtricos. Camacho-Lovillo reporté
un caso de necrosis cutdnea extensa recurrente
en un paciente de tres meses de edad, con pro-
duccién de B,GPI. La sospecha de sindrome de
anticuerpos antifosfolipidicos y el inicio rapido
de tratamiento anticoagulante e inmunosupresor
con corticoesteroides y rituximab indujo remi-
sion de la enfermedad.3¢

En la histopatologia se puede observar necrosis
de la epidermis y trombosis de vasos de pequeiio
y mediano calibre, sin vasculitis.?”

En tlceras resistentes a tratamiento convencional,
se han administrado con éxito agentes fibrinoliti-
cos y heparina de manera anecdética,*® mientras
que en la necrosis cutdnea extensa y en la gan-
grena digital se recomienda la anticoagulacion
en combinacién con inmunosupresores. Para la
anticoagulacién se ha administrado la heparina

Figura 3. Necrosis cutdnea extensa en la misma pa-
ciente de la Figura 2, dos dias después.
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en casos agudos y posterior mantenimiento con
warfarina o rivaroxaban.** Se ha probado la
administracién de corticoesteroides, asi como
plasmaféresis y tratamiento con rituximab con
resultados variables.?* En el tratamiento de la
gangrena digital se han administrado con éxito
vasodilatadores como sildenafil.*' También se
ha publicado la efectividad de defibrotida y
eculizumab en reportes de caso.**

Después de que el paciente padece necrosis
cutdnea extensa se recomienda anticoagulacion
con warfarina con meta de INR 2-3. En caso de
padecer nuevos eventos trombdéticos a pesar de
mantener una meta terapéutica de warfarina, se
puede optar una nueva meta de INR > 3, tomando
en consideracién un mayor riesgo de sangrado.*>#

Hemorragia subungueal

La hemorragia subungueal es una manifestacion
con incidencia variable. En una cohorte de 200
pacientes se encontré en 5% de los pacientes
con diagnéstico de sindrome de anticuerpos
antifosfolipidicos, mientras que en un estudio
de cohorte de 1,000 pacientes europeos con
sindrome de anticuerpos antifosfolipidicos se
observé en 0.7% de los pacientes.'*'> Estas le-
siones no requieren tratamiento y su existencia
no tiene utilidad diagnéstica debido a su baja
sensibilidad y especificidad en esta enfermedad.

Ulceras y atrofia blanca

Las ulceras afectan a 5.5% de los pacientes con
sindrome de anticuerpos antifosfolipidicos y es
la lesion inicial en 4% de estos pacientes. Se
manifiesta sélo en 2.5% de los pacientes como
Unica y primera manifestacion clinica y se ha
asociado con la existencia de anticoagulante
lGpico incluso en 87% (Figura 4)."

En 3.5% de las ocasiones puede dejar como se-
cuela la atrofia blanca o vasculopatia livedoide,

Volumen 59, Ndm. 6, noviembre-diciembre, 2015
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Figura 4. Ulcera crénica en una paciente con diag-
nostico de sindrome de anticuerpos antifosfolipidicos.

secundaria a necrosis cutanea.'’ La atrofia blanca
consiste en placas deprimidas color marfil, con
superficie lisa e hiperpigmentacion y telangiecta-
sias alrededor de la lesién y es una manifestacion
clinica de diferentes enfermedades; la insuficien-
cia venosa es la causa mas comun (Figura 5).°

En un estudio de 45 cortes histolégicos de pa-
cientes con diagndstico de atrofia blanca, 23%
tenfa trombosis. Se ha encontrado asociacién de

Figura 5. Atrofia blanca en una paciente con diagnés-
tico de insuficiencia venosa.
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esta lesién con la existencia de anticoagulante
ldpico y aCL en 18 y 29%, respectivamente.*®
Sin embargo, debido a que es una manifesta-
cién clinica de diferentes enfermedades, no se
considera una manifestacién cutanea especifica
del sindrome de anticuerpos antifosfolipidicos.

También se ha reportado pioderma gangrenoso
en asociacion con sindrome de anticuerpos
antifosfolipidicos. Estos casos se confirmaron
con histopatologia y todos mostraron mejoria
clinica con terapia inmunosupresora con aza-
tioprina o ciclosporina, acido acetilsalicilico y
anticoagulacién.®

Enfermedad de Degos

La papulomatosis atréfica maligna o enfermedad
de Degos se caracteriza por lesiones papulares
de 2 a5 mm de didmetro color amarillo-grisaceo,
que se disponen en grupos y evolucionan a
lesiones umbilicadas y posteriormente a una
cicatriz blanquecina parecida a la atrofia blanca.
Por lo general, después de la aparicion de las
alteraciones cuténeas, hay afeccion vaso-oclu-
siva en el sistema nervioso central y el aparato
gastrointestinal. Se ha reportado la enfermedad
en un caso de sindrome de anticuerpos antifos-
folipidicos y en dos pacientes con sindrome de
anticuerpos antifosfolipidicos que padecieron
lesiones similares a la enfermedad de Degos,
sin manifestaciones sistémicas.*3*°

Pseudovasculitis

La pseudovasculitis se describe como una lesién
cutdnea clinicamente similar a vasculitis sin in-
flamacion de la pared vascular. En una cohorte
de 1,000 pacientes europeos con diagndstico de
sindrome de anticuerpos antifosfolipidicos fue
la manifestacion inicial en 3%, con prevalencia
de 4%. Se manifiesta como pdrpura, lesiones
violdceas o eritematosas en las manos y los pies,
papulas o nédulos de las extremidades, las orejas
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o el cuello, necrosis localizada en el cuello o el
torax anterior. Se manifiesta frecuentemente en
asociacién con necrosis cutanea circunscrita de
las piernas (Figura 6).'

En términos histologicos, se observa trombosis
de vasos en la dermis superficial con infiltrado
linfocitico escaso y el tratamiento consiste en
tratar la enfermedad de base de manera tempra-
na debido a su alta asociacién con la necrosis
cutdnea extensa.

Se ha encontrado mejoria en algunos casos con
aspirina en dosis bajas o dipiridamol. Sin embar-
go, en caso de no haber mejoria, se recomienda
el tratamiento con anticoagulacién.*

Figura 6. La vasculitis (A) es clinicamente indistin-
guible de la pseudovasculitis (B); sin embargo, en
términos histoldgicos, en la pseudovasculitis no se
observan datos de inflamacion.
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Anetodermia

La anetodermia es una dermatosis de aparicién
poco frecuente en la poblaciéon general. Se ma-
nifiesta con localizacién predominantemente
en la region superior del tronco y los brazos, se
observan maculas eucrémicas y se palpa piel
laxa con un anillo fibroso en el fondo de la lesion
similar a una herniacién (Figura 7).

Bilen y colaboradores describieron en 2003 la
asociacion entre anetodermia y sindrome de
anticuerpos antifosfolipidicos con un reporte
de caso en una paciente con diagnéstico de sin-
drome de anticuerpos antifosfolipidicos y lupus
eritematoso sistémico. Posteriormente, Hodak y
David, en 2007, asi como Hodak, Feureman y
David, en 2008, confirmaron esta asociacion.’'-3

Figura 7. Lesién papular por anetodermia. Al exten-
der la piel se observa su caracteristica macular y al
deprimirla se siente el saco herniado con un anillo
fibroso en su interior.
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Se propone que depdsitos inmunolégicos en la
dermis o dentro de las paredes capilares pueden
causar isquemia y degeneracién subsecuente
de las fibras elasticas cutaneas. Posterior a esto,
nuevos reportes de casos han asociado esta ma-
nifestacion cutanea con sindrome de anticuerpos
antifosfolipidicos.>

En el estudio histopatolégico se puede observar
deplecién elastica y microtrombosis.'® Se puede
confirmar la existencia de fibrina con tincién
de hematoxilina acida fosfottingstica (Figura 8).

Se han probado varias modalidades terapéuti-
cas, la mayor parte con poco éxito; entre éstas
se incluyen: triamcinolona intralesional, acido
acetilsalicilico, dapsona, fenitoina, penicilina
G, vitamina E, niacinato de inositol, asi como
escision quirdrgica en lesiones limitadas. Algunos
autores han reportado mejoria con hidroxicloro-
quina y un caso de anetodermia asociada con
sindrome de Stevens-Johnson mostré mejoria pos-
terior a tres sesiones de laser CO, fraccionado.>>*

CONCLUSIONES

Las manifestaciones dermatoldgicas pueden
ser el primer signo de sindrome de anticuer-
pos antifosfolipidicos. Desde el punto de vista
clinico, tienen manifestaciones heterogéneas,
desde signos menores hasta enfermedades que
ponen en riesgo la vida. El livedo reticularis y la
necrosis cutanea circunscrita son las formas de
dafo cutdneo mas frecuentes. Incluso se ha pro-
puesto incluir al livedo reticularis como criterio
diagnéstico clinico del sindrome de anticuerpos
antifosfolipidicos.

La histopatologia cutanea en el sindrome de
anticuerpos antifosfolipidicos es variada e
inespecifica; no establece, sino sugiere el diag-
néstico al encontrar datos como engrosamiento
miointimal con trombosis en vasos de pequefo
y mediano calibre, sin vasculitis.
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Figura 8. No se observan cambios significativos en la
tincion con hematoxilina y eosina. Tincién para fibras
elasticas. Se observa disminucién de fibras elasticas
en la dermis.

El tratamiento debe enfocarse en la enfermedad
de base. Se recomienda tratar segln la gravedad
de la enfermedad y de la manifestacion cutdnea
y pueden prescribirse desde antiagregantes y
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antimaldricos para tratar las manifestaciones
leves como livedo reticularis, terapia inmuno-
supresora en caso de Ulceras crénicas, hasta
anticoagulantes, plasmaféresis y rituximab para
tratar fenémenos tromboticos que no responden
apropiadamente a la anticoagulacion.
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EVALUACION

;Cudl dato en la biometria hemdtica es el
mas comun en el sindrome de anticuerpos
antifosfolipidicos?

a) anemia

) trombocitopenia

) neutropenia

) leucocitosis

O o

o

;Cudl es la prevalencia de manifestaciones
cutaneas en el sindrome de anticuerpos an-
tifosfolipidicos?

a) 1%

b) 19%
c) 49%
d) 89%

De los siguientes jcudl se considera uno de

los criterios diagnosticos de sindrome de

anticuerpos antifosfolipidicos?

a) hemorragias subungueales

b) mas de tres abortos espontaneos antes
de la décima semana de gestacion

c) Ulceras cutaneas

d) anetodermia

;Qué debe recomendarse a los pacientes
con diagndstico de sindrome de anticuer-
pos antifosfolipidicos?

a) evitar el ejercicio

) evitar el consumo de jugo de toronja
) evitar el tabaquismo

) evitar el consumo de alcohol

o 0O T
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5. Es la manifestacion cutdnea mas comdn-

mente asociada con sindrome de anticuer-
pos antifosfolipidicos:
a) pioderma gangrenoso
) queilitis
c) JUlceras cutaneas
) livedo racemosa

El sindrome de Sneddon se distingue por li-
vedo racemosa, ademas de:
a) gangrena digital

) eventos cerebrovasculares
c) ictericia

) leucopenia

Medicamento biol6gico que ha mostrado
beneficio en algunos casos de sindrome de
anticuerpos antifosfolipidicos con necrosis
cutdnea extensa:

a) adalimumab

b) etarnecept

c) abatacept

d) eculizumab

8.

10.
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Otro nombre de la enfermedad de Degos

®

) papulosis atréfica maligna
) enfermedad de Mondor

c) poliarteritis microscopica
) esclerodermia

Manifestacién cutdanea que debe diagnosti-
carse y tratarse de manera temprana debido
a su alta asociacién con la necrosis cutdnea
extensa:

a) hemorragia subungueal

) livedo racemosa

) pseudovasculitis

) anetodermia

o o

o

Manifestacién cutdnea asociada con el sin-
drome de anticuerpos antifosfolipidicos, en
la que se observa deplecién elastica en la
histopatologia:

a) livedo racemosa

b) hemorragia subungueal

c) pseudovasculitis

d) anetodermia

El Consejo Mexicano de Dermatologia, A.C. otorgara dos puntos con validez para
la recertificacion a quienes envien correctamente contestadas las
evaluaciones que aparecen en cada nimero de

Dermatologia Revista Mexicana.

El lector deberd enviar todas las evaluaciones de 2015, una por una o todas juntas,
a la siguiente direccion:

Dermatologia Revista Mexicana
José Marti 55, colonia Escandon,
CP 11800, México, DF.

Fecha limite de recepcion de evaluaciones:
29 de enero de 2016.
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