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Resumen

Se presenta un paciente de sexo masculino, de 2 afios y
siete meses de edad, con cuadro clinico compatible con
urticaria vasculitica. La biopsia cutanea evidencié una
vasculitis con infiltrado mononuclear. A diferencia del
cuadro tipico de urticaria vasculitis, en este paciente en
la histopatologia no se evidencio vasculitis leucicitoclds-
tica, hecho que nos permite categorizarla como una for-
ma intermedia de urticaria vasculitis.

Palabras claves. Nifios, urticaria, vasculitis.

A propos of a case of intermediate vas-
culitic urticaria in a pediatric patient

Summary

We report a male patient, 2 years and seven months old,
with clinical symptoms compatible with vasculitic urti-
caria. A skin biopsy showed vasculitis with mononuclear
infiltrate. Unlike the typical picture of urticaria vasculitis
in this patient, the histopathology did not reveal vasculi-
tis leucicitoclastica, allowing us to categorize it as an in-
termediate form of urticaria vasculitis.
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Introduccion

La urticaria se presenta como una erupcién mo-
nomorfa de lesiones papulosas eritematosas u opa-
linas de forma oval, circular, ameboide, en general
simétrica, de diversos tamanos desde 0,2 a 10 cm.
En oportunidades las lesiones pueden agminarse y
formar grandes placas de consistencia blanda. Las
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lesiones se ubican en cualquier lugar del tegumen-
to, son inestables, cambian de ubicacién cada 48 a
72 horas. Pueden ocupar una regioén aislada o bien
grandes extensiones. Si se localizan en sitios de teji-
do celular laxo (escroto, vulva, parpados, labios), el
edema deforma acentuadamente la region (edema
angioneurdético de Quincke). En casos severos el ede-
ma puede afectar la laringe y obstruir la glotis con
los peligros consecuentes, o bien puede haber mani-
festaciones en otros 6rganos como diarrea, jaqueca,
broncoespasmo, malestar general, fiebre y verdade-
ros estados lipotimicos. La afeccién de comienzo brus-
co, pero reversible, no deja secuelas. Los brotes pue-
den repetirse y hacerse subintrantes.

El cuadro se acompana de intenso prurito, en
oportunidades escozor y hormigueo.

Las formas clinicas van desde la urticaria papu-
lar hasta el colapso vascular propio de la anafilaxia.

Se considera evolucién aguda cuando dura has-
ta 6 semanas y crénica cuando la duraciéon se ex-
tiende mas en el tiempo.

Cuando las lesiones duran mas de 72 horas se
debe pensar en urticaria vasculitica, cuadro en el
cual las lesiones papulosas se asocian a lesiones pur-
puricas.*?

Caso clinico

Paciente de sexo masculino, de 2 afios y 7 meses
de edad, procedente de la Provincia de Buenos Aires.

Motivo de ingreso a la Unidad de Internacion del
Hospital Pedro de Elizalde: fiebre de 24 horas de evo-
lucién, edema de ambas rodillas, y papulas en eri-
tematosas con centro de mayor tonalidad en miem-
bros inferiores.

No se reportan datos patoldgicos en la anamnesis.

Recién nacido de término, de peso adecuado pa-
ra edad gestacional. Segundo embarazo controlado.

Recibi6 lactancia natural durante un afio.
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No tiene antecedentes de enfermedades previas, ni
heredofamiliares de importancia.

El examen fisico revelo:

® Peso: 14 Kg. PC 50.

e Talla: 89 cm. PC 25-50.

e T axilar: 379 C.

e FC: 110 Ipm. FR: 18 rpm. Examen cardiorrespira-
torio normal.

e Abdomen depresible, no doloroso, sin viscerome-
galias.

Se observan lesiones papulosas sobreelevadas,
edematosas, de varios dias de evolucién, con centro
purpurico y halo eritematoso, otras circinadas, pru-
riginosas, en mejillas, tronco y miembros. Presenta
equimosis en parpados, miembros y abdomen.

Foto 1. Tronco. Lesiones redondeadas papulosas con
halo eritematoso , circinadas, algunas con caracteristi-
cas purptricas en cuatro miembros y tronco.

Se constata la presencia de edema bipalpebral y
de ambas rodillas.

En su evolucién inmediata se produce otro brote
de lesiones eritematopapulosas con centro claro, for-
mando placas anulares, pruriginosas, en tronco y
miembros.

Fue tratado con metilprednisona 0,75 mg/kg/dia
e hidroxicina 1 mg/kg/dia, con remisién de las le-
siones, siendo egresado luego de 4 dias.

En la involucién se observan lesiones residuales
ligeramente hiperpigmentadas.

A las 48 horas del alta reingresa por presentar

un vémito de contenido alimentario, dolor célico ab-
dominal y deposiciones diarreicas con sangre ruti-
lante y coagulos, interpretdndose el cuadro como he-
morragia digestiva baja.

Presentaba exantema papuloso en dorso y miem-
bros, no pruriginoso.

Se confirma el diagnéstico de diverticulo de Meckel
sangrante por centellografia.

Se realiza diverticulectomia con evolucién posto-
peratoria satisfactoria.

Un mes después presenta reagudizacion del bro-
te, observandose lesiones residuales a las 48 horas
del inicio del mismo.

Examenes complementarios

Hemograma:

GB: 13.200/mm3. (3/65/0/0/29/3).
GR: 4.360.000/mm3.

Hb: 11 g/dl. Hto: 36%.
Plaquetas: 283.000/mm3.
VSG: 16 mm.

PCR: 17,84 U.

Uremia: 28 mg/dl.
Creatininemia: 0,54 mg/dl.
Proteinas totales: 7,5 g/dl.
Albuminemia: 4,3 g/dl.
Colesterol total: 165 mg/dl.

Hepatograma normal

Orina: densidad 1015, ph 6,5, sedimento normal.
Complemento C3: 145 mg/dl. (Normal).

C4: 24 mg/dl. (Normal).

Serologias:

ASTO: 33.

CMV IgM negativa.

Parvovirus IgM negativa.

Herpes virus I y II IgM negativa.

Epstein-Barr IgM negativa.

Mycoplasma IgM positivo débil.

Biopsia cutdnea: compatible con urticaria vasculitis.

Discusion

La urticaria vasculitis es un subtipo de vasculitis
de los pequerios vasos de baja incidencia, con una
relacién 2:1, mayor en mujeres que en varones. Se
presenta principalmente en mujeres adultas, siendo
rara en ninos.*

Puede ser manifestaciéon de enfermedad sistémi-
ca o no estar asociada a patologia subyacente.

Las lesiones cutdneas consisten en papulas o pla-
cas que simulan urticaria, aparecen en forma de bro-
tes, persisten de 1 a 4 semanas y dejan hiperpigmen-
tacion residual. Se localizan en cualquier zona del
tegumento de forma simétrica pero, prefieren asen-
tar en zonas declives.*’

No siempre son pruriginosas, pudiendo en cam-
bio producir sensacién de ardor o quemazon.
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Ocasionalmente aparecen petequias.

Esta entidad puede ser normocomplementémica
o hipocomplementémica. Esta tltima se asocia con
mayor frecuencia a sintomas sistémicos, enfermeda-
des del tejido conectivo, asma y neoplasias.

Otras asociaciones reportadas en la literatura son
crioglobulinemias, gamapatia monoclonal por IgM
(sindrome de Schnitzler), tratamientos con fluoxeti-
na, enfermedad del suero, y dentro de las colageno-
patias, principalmente lupus eritematoso sistémico®

La forma de presentacién hipocomplementémi-
ca tiene mayor probabilidad de presentar severo com-
promiso multiorgdnico cursando con fiebre, artral-
gias, dolor abdominal, uveitis, epiescleritis, compro-
miso renal, pulmonar, angioedema y, menos
frecuente, pancreatitis.

La urticaria vasculitis normocomplementémica
generalmente se limita al compromiso cutdneo, te-
niendo mejor prondstico.

A nivel histolégico se revela infiltrado polimor-
fonuclear, necrosis fibrinoide, vasculitis leucocito-
clasica, tumefaccién endotelial de vénulas postcapi-
lares con diapedesis de hematies (hemorragia peri-
vascular) en la dermis papilar. La histopatologia de
nuestro paciente evidencié epidermis con discreta
acantosis irregular, dermis superficial con leve infil-
trado mononuclear y perivascular. Dilatacién de pe-
quefios vasos, escaso edema focal con ocasional ex-
travasacién hematica, con minima caida pigmen-

Foto 2. Estudio histopatolégico n° 48940.
Epidermis con discreta acantosis irreqular, dermis superficial con leve infiltrado mononuclear y pe-
rivascular. Dilatacion de pequerios vasos, escaso edema focal con ocasional extravasacion hemati-
ca, con minima caida de pigmento.

taria. Los hallazgos histolégicos son vinculables a
urticaria vasculitis en fase de cronicidad. Protocolo
48.940. Al respecto de la histopatologia, Elder D y
colaboradores manifiestan que la existencia de ca-
sos intermedios sugiere que la urticaria y la vasculi-
tis urticariana constituyen un espectro continuo. En
estas instancias el infiltrado perivascular muestra
predominio mononuclear, pero también neutroéfilos
y eosinoéfilos. No se visualiza material fibrinoide en
las paredes vasculares y la leucocitoclasia es mini-
ma o nula.’

La inmunofluorescencia directa en las formas hi-
pocomplementémicas pone de manifiesto depdsitos
granulares de complemento, IgM, 1gG, e IgA a lo lar-
go de la membrana basal.’**?

Lee y colaboradores, en el afio 2007, estudiaron
22 pacientes portadores de urticaria vasculitis y s6lo
el 13,6% de ellos presentaron vasculitis leucocito-
clastica en la histologia*®

El informe histolégico de nuestro paciente mos-
tré infiltrados mononucleares. Consideramos que fue
debido a que la toma histolégica se realizé a las 72
horas de inicio del cuadro, tal como se menciona en
el trabajo de Carlson y colaboradores en el afio 2006."

Presentamos un nino de 2 afos y 7 meses con
una forma de urticaria vasculitis normocomplemen-
témica, con brotes cutdneos recurrentes, purpura, fie-
bre, edemas y dolor abdominal con sangrado intes-
tinal. Estos ultimos pueden atribuirse a la presencia
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de un diverticulo de Meckel como comorbilidad.

Segun distintos autores, se plantean como diag-
noésticos diferenciales el eritema polimorfo, la der-
matitis herpetiforme en estadios iniciales, penfigoi-
de ampollar, granuloma anular, sarcoidosis, linfo-
ma T cutdneo y mastocitosis.! En nuestro paciente
consideramos como diagnésticos diferenciales enfer-
medad del suero, eritema polimorfo y mastocitosis.

La enfermedad del suero es una vasculitis por hi-
persensibilidad, atribuible a proteinas extrafias y far-
macos, desencadendndose los sintomas hasta 3 se-
manas luego de la inyeccién de los mismos. En la
anamnesis los datos fueron negativos para relacio-
narlos con la patologia mencionada.

El eritema polimorfo se presenta con lesiones en
diana tipicas y/o atipicas, las cuales la mayoria de
las veces presentan ampollas, y puede afectar mu-
cosas. El cuadro varia en la evolucién, en algunas
oportunidades, desde un eritema polimorfo menor
de escaso compromiso sistémico hasta lesiones de
mayor compromiso dermatoldgico y sistémico. El pa-
ciente que presentamos no demostré lesiones ampo-
llares, las mucosas estaban respetadas y la enferme-
dad evolucion6 por brotes.

La mastocitosis se caracteriza por hiperplasia de
mastocitos en médula 6sea, higado, bazo, ganglios
linfaticos y piel. La urticaria pigmentosa es la ma-
nifestaciéon cutdnea mas frecuente de esta entidad,
pudiendo ser su Unica manifestacién. Las lesiones
urticarianas de nuestro paciente eran edematosas,
color rojizo, en oportunidades purpuricas y presen-
taron signo de Darier negativo.

Debido a las caracteristicas clinicas de las vascu-
litis urticariformes que pueden solaparse con urtica-
ria alérgica, la confirmacién del diagnoéstico requie-
re la realizacién de una biopsia de piel.

Esta se indica especialmente cuando las lesiones
duran mas de 24 horas, no causan prurito, presen-
tan elementos pigmentados o purpuricos, o no se ob-
serva respuesta a la medicacién.

Tomando en consideracién la forma clinica del
caso presentado, con sintomas sistémicos, normo-
complementemia y los hallazgos histopatolégicos,
consideramos que se trata de una forma intermedia
de urticaria vasculitis.

En este caso los anticuerpos ANCA podrian aler-
tar a la pesquisa precoz de compromiso orgdanico,
que suele llevar a un rapido deterioro en caso de no
mediar la intervencién terapéutica correcta.*

Como terapéutica es aconsejable utilizar pautas
generales de cuidado con dieta basica evitando los
alimentos liberadores de histamina. En la terapéuti-
ca local se indican antipruriginosos topicos (fenol,
mentol, alcanfor) y banos coloidales suavizantes. Por
via oral se aconsejan antihistaminicos (anti Hy) que
suelen asociarse a corticoides. En nuestro paciente
indicamos metilprednisona 0,75 mg/kg/dia e hidro-
xicina 1 mg/kg/dia, con el cual las lesiones comen-
zaron a mejorar.

Conclusion

Presentamos un paciente de 2 anos y 7 meses de
edad con lesiones papulosas eritematosas, edema-
tosas, algunas purpuricas, sintomas sistémicos, nor-
mocomplementemia. La biopsia cutdnea evidencié
vasculitis con infiltrado mononuclear. Consideramos
que no todos los pacientes demuestran leucocitocla-
sia en la histologia® y aceptamos la existencia de
casos intermedios de urticaria vasculitis en los cua-
les la leucocitoclasia es minima o nula.’
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