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Aspectos clinicos

La vasculitis urticarial (VU) es una entidad clinico-
patoldgica rara. Se presenta con lesiones cutdneas
caracterizadas por ronchas eritematosas, pruriticas y
elevadas, similares a la urticaria. En pacientes con epi-
sodios recurrentes, se puede confundir con urticaria
crénica, pero las ronchas de la VU persisten mds de
24 horas y muestran una histopatologia de vasculitis
leucocitocldstica.

Las lesiones pueden arder o doler y ocurren diaria o
mensualmente. La mayoria se desvanecen sin dejar
rastro, aunque a veces dejan una hiperpigmentacién
residual. Su severidad va desde lesiones leves hasta
compromiso sistémico (angioedema de labios, ojos,
faringe y hasta parpuras palpables y petequias en las
extremidades inferiores, poliartralgia o poliartritis, dolor
abdominal/de pecho, fiebre, hemoptisis, uveitis, epis-
cleritis, microhematuria y microproteinuria).

Epidemiologia

Cerca del 3% al 5% de los pacientes evaluados por una
supuesta urticaria crénica tienen realmente VU. Suele
presentarse en mujeres jovenes y de mediana edad, y es
menos comun en hombres. Es raraen nifios (solo hay
5 casos pedidtricos en la literatura médica). Su mayor
incidencia es en la cuarta década de vida. Los sintomas
tienen una duracién promedio de 3 afos, pudiendo
llegar a 23 afos.
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Patofisiologia

El mecanismo de la VU comienza con el desarrollo de
anticuerpos circulantes (IgG o IgM) contra autoanti-
genos (C1 precipitina), o contra antigenos exégenos
como medicamentos o agentes infecciosos (hepatitis
B o C). Los anticuerpos se adhieren a los antigenos y
forman inmunocomplejos circulantes que se depositan
en la pared de los vasos sanguineos de pequefio calibre.
Esto provoca la activacién de complemento por la via
clasica y lleva a la generacién de anafilatoxinas. Estas
inducen la desgranulacién de mastocitos y a la sintesis
de novo de citoquinas y quimioquinas —responsables
del aumento en la permeabilidad capilar—, la forma-
cién de ronchas, el depésito de inmunocomplejos y la
quimiotaxis de neutréfilos que fagocitan escombros en
la membrana basal de los vasos sanguineos y liberan
enzimas proteoliticas que ocasionan mds edema y dafio
tisular.

Pruebas de laboratorio

Se debe realizar una bateria de pruebas de laboratorio
en pacientes con sospecha de VU: conteo completo de
células sanguineas (CBC), pruebas de funcién renal,
andlisis de enzimas hepdticas, niveles de CH50, C3,
C4, Cl1q y anti-Clq, uriandlisis, tasa de sedimenta-
cién eritrocitica (ESR), pruebas de virus de hepatitis
B y hepatitis C, factor reumatoideo (RF), anticuerpos
anti-ADN (anti-dsDNA) y anticuerpos anti-péptidos

ciclicos citrulinados. Los pacientes con VU suelen
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tener elevacién en ESR, niveles bajos de complemento
en suero y ANA positivos. Los niveles de ESR no se
correlacionan con la severidad de VU, ni con el com-
promiso sistémico. En la VU sistémica, la hipocom-
plementemia tiene significado pronéstico.

Clasificacion

La VU se clasifica en 3 grupos (segin manifestacion
sistémica y nivel de complemento): normo-, e hi-
pocompleméntica y sindrome hipocompleméntico
(VUN, VUH y SVUH). En la VUN, los niveles de
complemento son normales y el prondstico es mejor ya
que el compromiso sistémico es minimo o nulo (mds
alla de ronchas, angioedema, fiebre y purpuras). En
la VUH, los niveles de complemento son bajos (Clq,
C3, C4, CH50) y hay ronchas y angioedema, fiebre,
artralgias/artritis, dolor abdominal, ndusea o diarreas
y cierta implicacién sistémica. Su prondstico es menos
alentador que en VUN. El SVUH es mds severo que
la VUH, pues los pacientes presentan mayor compro-
miso sistémico (mds alld de ronchas y angioedema).
Ademds, desarrollan glomerulonefritis con hematu-
ria y proteinuria, EPOC adun sin fumar y a una edad
muy temprana (30-40 afios), pericarditis, valvulopatias,
pseudotumor cerebri, mononeuritis, episcleritis o uveitis.
A pesar de su efecto multiorginico, rara vez los pacientes
perecen como consecuencia intrinseca a la VU.

Diagnéstico histopatoldgico

Ante la dificultad para distinguir clinicamente la VU
de la urticaria alérgica recurrente, una biopsia de las
lesiones activas es el estindar de oro para el diagnéstico
definitivo. La histopatologia de la VU se caracteriza
por una vasculitis leucocitocldstica con inflamacién peri-
vascular y en las paredes de capilares y vénulas. Los
neutréfilos con fragmentacién nuclear (leucocitoclasia)
predominan en el infiltrado inflamatorio, aunque a
veces también puede haber eosinéfilos. Ademads, hay
edema de las células endoteliales, degeneracién fibri-
noide de la pared vascular y extravasacion perivascular
e intersticial de eritrocitos. El edema e infiltrado infla-
matorio ocurren también en el coldgeno dermal.

Las pruebas de inmunofluorescencia demuestran
depésitos granulares de IgG, IgM, C3 y/o fibrinégeno
en las paredes de vasos sanguineos y la membrana basal
epidermal. Por otro lado, la urticaria crénica alérgica

muestra un infiltrado perivascular linfo-histiocitico
(vasculitis linfocitica). Las células endoteliales pueden
edematizarse (raramente extravasan, y si las células
inflamatorias infiltran la dermis puede haber una leve
espongiosis epidermal). Puede haber infiltrados de
neutréfilos y eosinéfilos, pero la leucocitoclasia y la
degeneracién fibrinoide estin ausentes. En urticaria
crénica es negativa la tincién para inmunoglobulinas y
complementos. La urticaria aguda se distingue al mi-
croscopio de la VU ya que la dermis muestra un edema
moderado a severo, con escaso infiltrado inflamatorio
y sin vasculitis.

Enfermedades asociadas a VU

Las lesiones de VU ocurren a veces en el contexto
de enfermedades como lupus sistémico eritematoso
(LSE), sindrome de Sj6gren, hepatitis B o C, virus de
cocksakie B, mononucleosis infecciosa, enfermedad de
Lyme, mieloma IgA, crioglobulinemia y enfermedad
del suero. Estos pueden desencadenar formacién y de-
positos de inmunocomplejos, lo que es consistente con
la patogénesis idiopatica de la VU. De hecho, se especula
que la VU es parte del espectro de LSE pues se han visto
casos de VUH que progresan a lupus sistémico y vice-
versa. VUH y LSE son mediados por inmunocomplejos
y tienen caracteristicas comunes: artritis/artralgias, uvei-
tis, episcleritis, pleuritis, glomerulonefritis, anticuerpos
antinucleares (ANA), anticuerpos anti-ADN de doble
cadena (anti-dsDNA), Sin embargo, su relacién patogé-
nica permanece incégnita.

Opciones terapéuticas

El tratamiento contra la VU depende de su severidad.
Los antihistaminicos sirven para el alivio sintomdtico
del prurito en casos leves sin compromiso sistémico,
pero no alteran el curso de la enfermedad ni impactan
la inflamacién ocasionada por los inmunocomplejos.
La indometacina oral es una alternativa en casos leves.
Por lo general, la VU es resistente a agentes antiinfla-
matorios no esteroidales y a antihistaminicos. Algunos
pacientes con enfermedad leve limitada a la piel requie-
ren breves terapias con corticosteroides orales como
prednisona (1mg/kg/d). La misma dosis se prescribe en
exacerbaciones periédicas en enfermedad leve, moderada
y severa. Una vez surge una mejoria significativa,
comienza el destete seriado de la prednisona. La VU
moderada con cierta enfermedad sistémica también re-



quiere prednisona (igual dosis) y una transicién a otros
agentes inmunomoduladores (dapsona, colchicina y la
hidroxicloroquina) con menos efectos adversos que los
corticosteroides a largo plazo. La VU severa necesita
de otros farmacos inmunosupresores como micofeno-
lato de mofetilo, metotrexato, azatioprina o ciclosporina.
Los casos recalcitrantes que no responden adecuada-
mente a estos medicamentos pudieran beneficiarse de
agentes biolégicos con resultados prometedores en fases
experimentales (omalizumab, rituximab, anakinra o

canakinumab).
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