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Resumen

Determinadas enfermedades autoinmunes (EA) fa-
vorecen la aparicion de Ulceras en las extremidades
inferiores y su diagnaostico clinico a menudo no es sen-
cillo. Cuando analizamos la etiologia de una ulcera,
debemos de considerar esta posibilidad diagndstica,
en especial en pacientes jévenes, con Ulcera atipica
0 de evolucion torpida. A través de esta revision mos-
tramos las lesiones cutdneas mas caracteristicas re-
lacionadas con las EA, los signos de sospecha y las
claves diagnosticas. Nuestra finalidad es contribuir a
la evaluacion y abordaje de esta patologia y colabo-
rar en la formacion de los profesionales de enfermeria
implicados en el proceso de atencidén del paciente con

Ulceras cronicas.

Palabras clave: Enfermedad autoinmune, etiologia, ul-

cera cronica, Ulcera atipica.

Abstract

Certain autoimmune diseases (EA) favor the appea-
rance of ulcers in the extremities and his clinical diag-
nosis often is not easy. When we analyze the etiology
of an ulcer, we must consider this diagnostic possibility,
especially in young patients, with atypical ulcer or of
torpid evolution. Across this review we show the most
typical cutaneous injuries related to the EA, the sig-
ns of suspicion and the diagnostic keys. Our aim is to
contribute to the assessment and management of this
pathology and to collaborate in the (training) formation
of the nurses (involved) implied in the care process for

the patient with chronic ulcers.

Password: Autoimmune Disease, etiology, chronic ul-

cer, atypical ulcer.
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Introduccion

Las Ulceras de piernas constituyen una patologia im-
portante en la practica diaria de los profesionales de la
salud y en todos los niveles de asistencia. La etiologia
de estas Ulceras responde mayoritariamente a pato-
logia derivada de insuficiencia venosa, enfermedad
arterial o diabetes; sin embargo existen Ulceras que
obedecen a causas menos frecuentes y cuyo conoci-
miento es imprescindible para poder instaurar un trata-
miento adecuado’.

En ocasiones nos encontramos con que la etiologia de
las Ulceras de miembros inferiores no es facil de identi-
ficar y su manejo en consecuencia se vuelve complejo.
Otras veces nos encontramos ante Ulceras torpidas,
de dificil cicatrizacion, aunque aparentemente sin mo-
tivo que lo justifique; es en estas situaciones cuando
debemos de revisar de nuevo, toda la informacion cli-
nica que nos ha llevado al diagnéstico y actualizar este
en consecuencia, para si procede, aplicar un nuevo
tratamiento.

Tanto la evidencia cientifica, como la practica clinica
demuestran que el principal condicionante para un
buen tratamiento de las Ulceras de extremidades in-
feriores, es la rapidez en el diagnéstico y actuacion
sobre las causas que las desencadenan; para ello es
necesario realizar una completa anamnesis, explora-
cion fisica, vascular y neurolégica, asi como acometer
las exploraciones complementarias necesarias segun
la clinica (cultivos, bioquimica, biopsia, RX...).

Debemos prestar especial atencién a identificar y abor-
dar todos los factores implicados en las Ulceras de di-
ficil cicatrizacion.

A este respecto, debemos conocer que hay determi-
nadas enfermedades autoinmunes que favorecen la
aparicion de Ulceras en las extremidades inferiores y
aunque menos frecuentes, son Ulceras en las que el
diagnéstico clinico no es sencillo; es pues importante
conocerlas y una posibilidad a considerar en pacientes
jovenes, con Ulceras atipicas o de evolucion torpida.
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Objetivo

+ Identificar las diferentes patologias con base autoin-
mune que pueden ser causa de ulceras en extremi-
dades inferiores.

Abordar los aspectos clinicos mas notables de algu-
nas de estas EA.

Proporcionar las claves diagnésticas principales de
estas EA, contribuyendo a la cooperacion con el
equipo multidisciplinar.

+ Contribuir a la formacién de los profesionales de la
salud implicados.

Enfermedades autoinmunes

Las enfermedades autoinmunes (EA) son un grupo
variado de enfermedades de etiologia generalmente
desconocida, pero relacionadas en muchas ocasiones
con el reconocimiento proteico entre las células del sis-
tema inmunitario y las células del propio organismo; en
las EA el sistema inmunitario ataca a las células de su
propio organismo, lo que genera inflamacién que pue-

En su génesis se relacionan factores genéticos, am-
bientales, hormonales y la presencia de antigenos re-
lacionados con agentes infecciosos. Una bacteria o un
virus puede desencadenar la respuesta inmune, en la
que los anticuerpos o las células T atacan a las células
normales debido a que éstas presentan alguna simili-
tud estructural con alguna parte o estructura del ger-
men o microorganismo invasor?3. Entre los virus que
se han implicado como posibles agentes etioldgicos
0 desencadenantes de dichas enfermedades, el de la
hepatitis C (VHC) es el que se asocia a la presencia de
fendbmenos autoinmunes de manera mas frecuente®.

El nimero de enfermedades provocadas por una res-
puesta autoinmune es muy numeroso como podemos
comprobar en la Tabla 1 (ver fotos 1-6). Se clasifican en:

+ Organoespecificas: Los autoanticuerpos se diri-
gen contra un érgano en particular (sistema en-
docrino, sanguineo, neuromuscular, piel, etc.).

+ No organoespecificas: Afectan a numerosos 6r-
ganos; son sindromes sistémicos interrelaciona-
dos entre si con abundantes manifestaciones cli-

. . [P

de derivar en lesion. nicas®.

Enfermedades Dermatomiositis
autoinmunes Artriti‘s _Lupus . - Sindrome Sindrome de

sistémicas reumatoidea eritematoso Esclerodermia | Vasculitis . . Siooren
, .. antifosfolipidico Jog
(No o6rgano (AR) sistémico )
especificas) Granulomatosis
de Wegener

Diabetes mellitus
Enfermedad de Addison

F 1 F 2 S
oto 1. oto 2. .
. . Foto 3. Ulceras Fot 5. Paciente
Pioderma Vasculitis dieital .
T igitales en Foto 4. con SAF, ulceras 1
gangrenoso leucocitoclastica esclerodermia v liti lived
. asculitis

en paciente ient ient y l,Ve 10 . Foto 6.

" en paciente con en paciente i
con artritis . p B p reticularis Vasculitis en

. upus sistémico i
reumatoide p con Granulomatosis

linfoma de Wegner

Sistema endocrino Ojos

Uveitis autoinmune

. Digestivo
Enfe{medades Menopausia prematura B % dad celi
- nfermedad celiaca
autonTmunes Enfermedad de Graves (tiroides) .
localizadas Enfermedad de Crohn, Colitis Ulcerosa
organo . ,
( g i Sistema neuromuscular Higado
especificas . . . .. .
P ) Miastenia gravis Hepatitis autoinmunes
Piel Cirrosis biliar primaria
Pénfigo vulgar

Tabla 1. Clasificacion de Enfermedades Autoinmunes. Adaptado de: Castro Zorrilla L.P.

ENFERMERIAdermatolégica « N° 17 - septiembre-diciembre 2012 | 15



FORMACION dermatologica

Enfermedades Autoinmunes Sistémicas. Caracteristicas principales:
Elementos comunes:

- Mecanismos autoinmunes mal conocidos

- Afectacion sistémica

- Inflamacién centrada en tejido conjuntivo
Diagnéstico dificil

- Ausencia de datos caracteristicos
Respuesta de la inflamacién al tratamiento:

- Nula para antibiéticos

- Favorable para glucocorticoides e inmunosupresores
Necesidad de enfoque multidisciplinar:

- Decisiones dificiles y trascendentes

- Afectacion multiorganica

Tabla 2. Caracteristicas principales de las
Enfermedades Autoinmunes.
Adaptado de: Castro Zorrilla L.P.

El grupo de enfermedades autoinmunes sistémicas
presentan unas caracteristicas especificas que se re-
sumen en la Tabla 2.

En cuanto a la frecuencia, edad y sexo de los pacien-
tes con EA, afectan al 3-5% de la poblacién de pai-
ses occidentales®; se estima comparativamente, que
por cada caso nuevo de esclerosis sistémica, hay 3
de lupus eritematoso y 17 de artritis reumatoide®. Las
mujeres presentan un mayor riesgo de sufrir enferme-
dad autoinmune y representan el 75% de los casos®.
En el caso del lupus eritematoso, la mayoria de los
pacientes tienen entre 20 y 30 afios al comenzar la
enfermedad; en la esclerodermia la edad media del
los pacientes en el momento del diagnostico es de 45
anos; la frecuencia de la artritis reumatoide aumenta
con la edad, si bien suele iniciarse entre los 30 y los 50
afos, con aumento progresivo hasta los 703.

Por tanto en pacientes jévenes, mujeres y con mani-
festaciones clinicas propias que a continuacién se de-
tallan, debemos sospechar de una EA.

En las EA se producen lesiones cutineas idénticas y
muy caracteristicas, que nos van a permitir sospechar-
las y en el caso de las Ulceras, realizar el diagnostico
diferencial.

1. Debidas a lesiones vasculares:
+ Livedo reticularis
« Vasculitis leucocitoclasticas
+ Sindrome de Raynaud
+ Eritromelalgia

2. Debidas a lesiones cutaneas:
« Calcinosis
+ Pyoderma gangrenoso
« Sindrome de CREST
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Foto 7. Livedo reticulares en paciente con lupus.

1.1 Livedo reticularis:

Es un sindrome que se caracteriza clinicamente por
la presencia de un reticulo de color rojo violaceo en la
piel, siguiendo un patrén vascular y dejando areas pali-
das en su centro®. Afecta preferentemente a extremida-
des, aunque también puede ser generalizado (ver foto 7).

Es secundaria a una alteracion de las arterias/arterio-
las, con disminucién del flujo sanguineo. Las causas
pueden ser multiples como podemos comprobar en la
Tabla 3.

Respuesta al frio

Espasmo arteriolar X . .
Farmacos (ergotamina, cocaina)

Poliarteritis nudosa sistémica
Poliarteritis nudosa cutanea
Enfermedad de Wegener
Vasculitis por farmacos
Vasculitis asociada a LES o AR

Sindrome antifosfolipido
Obstruccion vascular | LES, AR
sin inflamacién Necrosis por cumarinas
Trombosis Disproteinemias
(crioglobulinemia tipo I)
Mixoma auricular
Colesterol

Alteracion de la pared | Calcifilaxis
vascular Hiperoxaluria

Inflamacioén vascular
(vasculitis)

Embolizacion

Tabla 3. Causas de la Livedo Reticularis.
Adaptado de: Herrero C., Guilabert A., Mascar6-Galy J.M.
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Foto 8. Lesiones de livedo en paciente con vasculitis.

Puede ser:

+ Benigna o fisioldgica: Se observa en muchos ni-
Aos recién nacidos, también puede aparecer ante
el frio, entonces sera reversible tras el aumento
de la temperatura.

+ Secundaria a patologia vascular inflamatoria:
Ocurre cuando no revierte el cuadro, como en la
vasculitis (ver foto 8).

+ Secundaria a patologia vascular oclusiva: Por pro-
cesos de hipercoagulabilidad, como el sindrome
antifosfolipido (SA); pudiéndose observar en otras
entidades como el embolismo por colesterol?.

+ Ante un cuadro de livedo reticularis con purpura
y necrosis se debe realizar biopsia-punch para
conocer el origen inflamatorio u obstructivo de
la lesions.

+ La presencia de livedo y nédulos cutaneos infla-
matorios suponen afectacion de vasos mayores a
una arteriola”.

+ Lalivedo es muy frecuente (58-78%) en la panar-
teritis nodosa, que es una vasculitis necrosante
de las arteriolas hipodérmicas®. También es fre-
cuente en el lupus eritematoso, asi como en la
dermatomiosistis y en la artritis reumatoide®.

1.2 Vasculitis:

Las vasculitis cutaneas son un grupo muy variado y
complejo de procesos que tienen en comun la inflama-
cién y la necrosis de los vasos sanguineos de la piel.

La etiologia es desconocida. Se conocen los mecanis-
mos Yy factores implicados en el desencadenamiento
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Foto 9. Purpura palpable.

de la enfermedad, estos son ambientales (agentes
infecciosos, farmacos), genéticos e inmunoldgicos
(autoanticuerpos, citoquinas). Pueden ser primarias o
asociadas a infecciones, enfermedades sistémicas vy
mas raramente a neoplasia.

Las manifestaciones clinicas van a depender del ma-
yor o menor calibre de los vasos afectados (pequenios,
medianos y grandes) y en la piel se expresan en forma
de livedo reticularis, nédulos subcuténeos inflamato-
rios, purpura palpable, necrosis y ulceraciones secun-
darias (ver foto 9). La localizacion mas frecuente de
las vasculitis es en las extremidades inferiores.

La afectacion mas frecuente se da en vasos de peque-
fio calibre que da lugar a una vasculitis leucocitoclas-
tica. La biopsia cutanea permite determinar el tipo de
vasos afectados y el tipo de infiltrado inflamatorio®.

La vasculitis es la lesion cutanea inespecifica mas fre-
cuente del lupus eritematoso sistémico, observandose
entre un 20 y 40% de los casos®.

Para diagnosticar con seguridad que un paciente tiene vas-
culitis es imprescindible que se cumplan dos condiciones?.

+ Un cuadro clinico compatible

+ Alteraciones microscopicas positivas (se identifi-
can a través de biopsia).

Tipos de vasculitis segun el tamafo del vaso
afectado:
« Vasculitis de pequenos vasos.

La inflamacion se localiza en los capilares, y sobre todo
las vénulas. La incidencia es de 15-30 casos por millon
de habitantes’.
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Foto 10. Vasculitis en paciente con linfoma.

Hay vasculitis de curso benigno y autolimitado
asociado a fenébmenos de hipersensibilidad frente
a antigenos ambientales o infecciosos no identifi-
cados’. La lesion cutanea mas frecuente que nos
hace confirmar el diagndstico es la purpura palpable
(ver foto 10).

Las uUlceras suelen ser pequefias, en sacabocados,
de localizacion distal, de aspecto isquémico y muy
dolorosas. Se debe confirmar el diagn6stico me-
diante biopsia de las lesiones mas recientes y preci-
san de un buen seguimiento para determinar la etio-
logia de la vasculitis, estableciendo el tratamiento
adecuado en funcién de esa informacién (antes de
administrar corticoides o inmunosupresores se des-
cartara una causa infecciosa).

Fotos 11 y 12. Vasculitis crioglobulinemica en paciente
con linfoma.

Mientras que el 50% de los pacientes con VHC pre-
senta crioglobulinemia, sélo el 5% desarrolla vascu-

Las vasculitis de vasos pequefios se clasifican en: litis™.

+ Vasculitis cutanea leucocitoclastica: se rela- Las lesiones cutaneas pueden ser la primera mani-
ciona fundamentalmente con infecciones y con festacion de la enfermedad y se observan en forma
diferentes farmacos. de acrocianosis, necrosis distales de extremidades

- Crioglobulinemia:  Esta inferiores y sindrome de Raynaud®.

vasculitis se caracteriza
por la presencia de crioglo-
bulinas, anticuerpos (inmu-
noglobulinas) que precipi-
tan con el frio?°.

Estas proteinas pueden estar
presentes en infecciones, es-
tableciéndose perfectamente la
relacion con la infeccién por el
virus de la hepatitis C; también
en la neumonia por micoplas-
ma, enfermedades autoinmu-
nes como el lupus sistémico,
la artritis reumatoidea y en
procesos linfoproliferativos (Ver
fotos 11y 12). Foto 13. Purpura.
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Foto 14. Ulcera en la PAN.

La purpura palpable, ademas de los miembros infe-
riores se puede localizar en manos, nariz y oreja.
Un paciente que presente sabafiones en nariz, 0 en
oreja, nos debe de hacer sospechar de una crioglo-
bulinemia (Ver foto 13).

Vasculitis de medianos vasos. Panarteritis nodo-
sa (PAN)

Es poco frecuente, afecta a adultos de 40-60 afos,
con una mayor incidencia en hombres37.

La forma de presentacidon mas clasica es la livedo
reticular, con Ulceras en piernas (son ulceras mas
profundas) (ver foto 14), con nédulos subcutaneos
dolorosos e infartos en pulpejos’. En las pruebas de
laboratorio se observa leucocitosis, velocidad de se-
dimentacion aumentada, hematuria y trombocitosis;
no hay anticuerpos especificos que sirvan de mar-
cadores de la enfermedad?.

S A

~ PRl <

Foto 15. Episodio de vasoespasmo en FR.

Foto 16. Ulceras digitales en pacientes con
esclerodermia.

1.3 Fenédmeno de Raynaud (FR):

Es un trastorno isquémico frecuente, caracterizado por
episodios recurrentes de vasoespasmo en los dedos
de las manos y los pies, manifestado por palidez, cia-
nosis y rubor de la piel, en respuesta a estimulos como
el frio o el estrés emocional. Los cambios vasculares
consisten en tres fases:

+ 1% Fase: un componente espastico inicial, doloro-
s0, caracterizado por un blanqueamiento asimétri-
co de los dedos (ver foto 15).

+ 2% Fase: le sigue la aparicion de una coloraciéon
cianotica.

- 3% Fase: un eritema tardio que refleja la reperfu-
sién de los dedos.

Se puede complicar con ulceracion digital y necrosis
en aproximadamente el 50% de los pacientes, este
trastorno ocasiona intenso dolor e impotencia funcio-
nal (ver foto 16).

El FR se denomina primario si no se identifica ningu-
na causa subyacente y secundario cuando se asocia a
otra enfermedad.

Su prevalencia oscila entre el 3 y el 5% de la pobla-
cion, de predominio en mujeres y alrededor del 10% de
los casos son secundarios a enfermedades sistémicas
autoinmunitarias. La esclerodermia representa la cau-
sa mas frecuente de FR secundario'?'3,

La edad media de inicio de un FR primario se situa
en torno a los 14 afios y pensaremos en la posibilidad
de un FR secundario ante un inicio posterior a los 30
anos™3.
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Foto 17. Eritromelalgia.

1.4 Eritromelalgia:

Es un sindrome de evolucién cronica. Se produce una
dilataciéon de los capilares, con des6rdenes microvas-
culares que presentan alteraciones locales o reflejos
de la termorregulacion’. Consiste en el desarrollo de
brotes intermitentes bilaterales y simétricos, de eri-
tema, aumento de la temperatura (hipertermia) (ver
foto 17), sensacién de quemazoén y dolor intenso (do-
lor tipo urente) afectando principalmente a miembros
inferiores, aunque también a manos y nariz'S. Suele
ser secundario a procesos mieloproliferativos, como
trombocitemia o policitemia vera, pero en ocasiones
se observa en pacientes con LES, AR, SAS, Sjogren,
o debido a ciertas intoxicaciones (mercurio, arsénico).

2.1 Calcinosis

La calcinosis es una manifestacion muy comun en la
esclerosis sistémica y en el sindrome de CREST. Se
caracteriza por un depdsito en los tejidos blandos de
cristales de hidroxiapatita o de fosfato calcico amorfo,
que puede afectar sélo a la piel (calcinosis cutis) o de
forma més generalizada (calcinosis universal). Las sa-
les de calcio y fésforo precipitan formando un material
amorfo (ver foto 18).

Foto 18. Formacion quistica con extrusion
de material yesoso.
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Los depositos calcicos aparecen como nodulos o pla-
cas de tamario variable en la piel, tejido celular sub-
cutaneo, musculos y tendones, afectando con mayor
frecuencia a zonas distales de las extremidades su-
periores.

La clinica se caracteriza por dolor, impotencia funcio-
nal o sintomas por compresion. Se obtienen estructu-
ras calcicas en forma de pequefas bolas que se des-
hacen con las pinzas'®'”.

2.2 Pioderma gangrenoso

El pioderma gangrenoso (PG) es una enfermedad in-
flamatoria necrotizante y poco comun de la piel, que se
encuentra dentro del grupo de las dermatosis neutro-
filicas, por el intenso infiltrado dérmico y/o epidérmico,
compuesto predominantemente por neutrofilos'®19, Se
asocia hasta en 50% de las ocasiones con una en-
fermedad sistémica, como: enfermedad inflamatoria
intestinal (Ell), artritis reumatoide (AR) (ver foto 19)
o trastornos linfoproliferativos, teniendo un fondo evi-
dentemente autoinmune.

’.

Foto 19. Pioderma gangrenoso en paciente con
artritis reumatoide.

También lo puede desencadenar infecciones, farma-
cos, drogas (se presenta en pacientes consumidores
habituales de cocaina) (Ver foto 20)°.

Con frecuencia afecta a los miembros inferiores, sin
embargo, se puede presentar en cualquier otra loca-
lizacion. La clinica comienza por un nédulo eritema-
toviolaceo, que origina una o varias ulceraciones que
confluyen. Tiene un orden de progresion muy regular
limitado por un halo congestivo. Es poco doloroso o
indoloro.

El diagnostico de PG contintda siendo clinico, basado
en sus caracteristicas morfoldgicas, una vez descar-
tadas otras entidades como vasculitis, enfermedades
vasculares, mordedura de insectos e infecciones, prin-
cipalmente.
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Foto 20. Pioderma gangrenoso en adicto a cocaina.

2.3 Sindrome de crest

El sindrome CREST (calcinosis, fendbmeno de Rayn-
aud, alteraciones de la motilidad esofagica, esclero-
dactilia y telangiectasias) es considerado una variante
de la esclerodermia sistémica (ver fotos 21, 22 y 23).
Es una enfermedad de etiologia desconocida, con fi-
siopatologia autoinmune y con evolucion cronica. Es
una enfermedad rara, mas frecuente en mujeres que
en hombres (4:1), con aparicion en edades comprendi-
das entre los 35 a 50 afos, sin antecedentes familia-
res, ni predisposicion racial”?°. Es tipico que el sindro-
me de Raynaud anteceda en afios a la presentacion
del resto de los sintomas de esta enfermedad.

Recomendaciones ante ulceras torpidas o de dificil ci-
catrizacion

Las Ulceras de larga evolucién, que no responden al
tratamiento previsiblemente adecuado requieren:

» Realizar una historia clinica aun mas detallada,
gue ponga de manifiesto sintomas o signos com-
patibles con patologias especificas, (interrogar al
paciente por la presencia de sintomas asociados
a una conectivopatia como la presencia de artri-
tis, mialgias o erupcién cutanea).

* Descartar el origen arterial o venoso.

» Reevaluacion fisica.

i

GPA. CHGUV.

DERMATOLOGIA. CHGUV.

DERMATOLOGIA. CHGUV.

Fotos 21, 22 y 23. Sindrome de Crest (esclerodactilia,
calcicosis, FR).en paciente con déficit de prolidasa.

+ Examen cuidadoso de la Ulcera: descartando la
etiologia tumoral (lecho ulceral exofitico, bordes
hipergranulados perlados, translucidos).

+ Clinica evocadora de patologias cutaneas es-
pecificas; Ante lesiones de livedo reticularis con
purpura y necrosis, ante sospecha de vasculitis
y pioderma gangrenoso, realizar un estudio der-
matopatoldgico. La biopsia cutanea permite de-
terminar el tipo de vasos afectados y el tipo de
infiltrado inflamatorio®.
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* Realizar si la clinica lo sugiere, pruebas especi- Conclusion
ficas: . Aunque ante el diagnéstico de una Ulcera en los miem-
— Laboratorio: bros inferiores, la etiologia vascular suele ser la causa
- Hemograma y bioquimica completa que mas frecuente, pero no debemos olvidar aquellas otras
incluya hormonas tiroideas, espectro elec- causas minoritarias, entre las que se encuentran las
troforético, crioglobulinas, VSG y proteina enfermedades autoinmunes.

C reactiva (PCR), factor reumatoide (FR), )

estudio del complemento (C3 y C4) y ANA). Conocer las claves para detectarlas a tiempo, forman-

do parte de un equipo multidisciplinar (dermatélogo,
cirujano vascular, cirujano pléstico, endocrin6logo, reu-
matologo, hematdlogo, etc.), con el objetivo de aplicar

- Estudio de coagulacion: Busqueda de es-
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