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Panarteritis nodosa cutanea

A propésito de un caso y revision de la literatura
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La panarteritis nodosa (PAN) es un tipo de vasculitis necrotizante que se cla-
sifica habitualmente en una forma cutanea (c-PAN) y otra sistémica (s-PAN).
La primera se caracteriza por presentar un cuadro limitado a la piel, de curso
cronico y prondstico benigno. Por el contrario, la forma sistémica cursa con
sintomas generales, compromiso visceral y es de muy mal prondstico. La
distincién entre estas dos variantes es aun controvertida: algunos autores
sostienen que la forma cutanea seria una variedad abortiva o de comienzo de
la forma sistémica, mientras que otros afirman que se trataria de dos entida-
des separadas, sin posibilidad de pasaje de una forma a la otra.

Presentamos una paciente de sexo femenino, de 42 afios de edad, que
consulta a nuestro Servicio por presentar nédulos en las piernas, artralgias y
mialgias. La biopsia de piel informa panarteritis de arteriolas de dermis pro-
funda y tejido celular subcutaneo, compatible con panarteritis nodosa. Se
descarta el compromiso sistémico arribando al diagnéstico de PAN cutanea.
Se indica tratamiento con prednisona y metotrexato con respuesta variable a
lo largo de su evolucién.

Panarteritis nodosa (PAN) is a necrotizing vasculitis that is classified as a cu-
taneous form (c-PAN) and a systemic form (s-PAN). The former represents a
skin-limited disorder that has a benign and chronic course. The latter is a mul-
tisystemic disease with visceral involvement and a severe clinical course. The
distinction of c-PAN from s-PAN is still controversial: some authors consider
the cutaneous form as an abortive or an initial manifestation of the systemic
disease, while others state that c-PAN is an individual disorder, with no pos-
sibilities of progressing to s-PAN.

We present a 42 year-old female with nodules on the legs, arthralgias and
myalgias. A skin biopsy showed panarteritis affecting arterioles in the deep
dermis and superficial sub cutis, as found in polyarteritis nodosa. Systemic
involvement was ruled out and a c-PAN diagnosis was confirmed. She was
started on oral steroids and methotrexate with variable response.

We discuss different aspects of this infrequent disease that represents a
therapeutic challenge for dermatologists.
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» CASO CLINICO

Paciente de 42 afios de edad, tabaquista, en tratamiento
con clonazepam por trastorno de la ansiedad, que consul-
ta a nuestro Servicio por presentar nddulos eritematosos,
muy dolorosos, de 3 cm de didametro aproximadamente,
localizados en la cara anterior de ambas piernas, de 1
mes de evolucién (Fig. 1). Posteriormente, algunas de
estas lesiones evolucionaron a la ulceracion, agregando
livedo reticular en miembros inferiores (Figs. 2y 3). La pa-
ciente se halla en buen estado general, con signos vitales
dentro de los parametros normales.

Estudios complementarios: se realiza rutina de labora-
torio y andlisis de orina completo, ambos sin particularida-
des. Radiografia de térax: no revela infiltrados patoldgicos.
PPD, VDRL, y serologias para HIV, CMV, VHB, VHC: no
reactivas. Colagenograma, ANCAc, ANCAp, crioglobuli-
nas y anticuerpos anticardiolipinas: negativos.El ASTO, el
FR y el complemento se encuentran dentro de parame-
tros normales. En el hisopado de fauces no se obtiene
desarrollo de estreptococo beta hemolitico. La VSG es de
38 mm/h (valor normal hasta 20) y la PCR de 1,5 mg/
dL (valor normal hasta 0,5). Electromiograma de ambos
miembros inferiores: no se evidencian alteraciones.

Por ultimo, realizamos una biopsia en cuiia de una de
las lesiones que muestra inflamacién de las arterias del
limite dermo-hipodérmico con afeccién de toda la pared
y trombos en su interior. Se observan infiltrados en los
pequehos vasos, con necrosis fibrinoide de la pared. En la
hipodermis se constata necrosis e infilirados inflamatorios
(Figs. 4, 5 y 6). Estos hallazgos son compatibles con una
panarteritis nodosa.

Habiendo descartado el compromiso sistémico de la
paciente, arribamos al diagndstico de una PAN cutanea.

Tratamiento: indicamos meprednisona 0,5 mg/kg/dia via
oral con proteccion gastrica, y localmente ungientos en-
zimaticos e hidrocoloides en gel en curas humedas oclu-
sivas. Debido a la respuesta irregular, se decide aplicar
apositos de alginato combinados. Obtenemos una mejoria
parcial, con disminucién del diametro de las heridas pero
persistencia de un dolor invalidante a nivel de las lesiones,
por lo que agregamos metotrexato 15 mg/semanales (IM).
La paciente refiere disminucion importante de la sintoma-
tologia local pero con lenta cicatrizacion de las heridas.

» COMENTARIOS

La PAN cutanea es una rara forma de vasculitis necrotizante
con una afeccién limitada a la piel, aunque con frecuencia se
acompaha de sintomas constitucionales como fiebre, artral-
gias y mialgias. Afecta tanto a hombres como mujeres (rela-
cién 1:1) y la edad de inicio varia ente los 3 y los 70 afios,
siendo extremadamente rara en la poblacién pediétrica’.
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Fig. 1: Nédulos eritematosos dolorosos en miembros inferiores.

Fig. 2: Ulcera maleolar interna con fondo necrético.

Fig. 3: Ulcera maleolar interna, fondo con fibrina.
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Fig. 4: Arteria en limite dermo-hipodérmico con afeccién de toda
la pared y trombo en su interior, infiltrados en los pequefios
vasos y necrosis fibrinoide de la pared.

Fig. 6: Trombo en proceso de organizacion, infiltrado inflamatorio
con neutroéfilos y linfocitos.

Su etiologia permanece aun hoy desconocida, pero se
postula un mecanismo inmune. Distintos agentes infeccio-
sos estarian relacionados: la infeccién estreptocdcica'”,
el VIH? 8, el virus hepatitis C>%8, el Mycobacterium tuber-
culosis"® y el virus hepatitis B" > %7, También se han pu-
blicado asociaciones con afecciones inflamatorias como
la policondritis recidivante, la enfermedad inflamatoria
intestinal (colitis ulcerosa y enfermedad de Crohn)"?y la
leucemia de linfocitos vellosos® .

La manifestacion clinica mas frecuente de la c-PAN son
los nddulos eritematosos, de 0,5 a 2,5 cm de diametro,
localizados en general en la cara anterior de las piernas,
aunque se han descrito en otras localizaciones como
brazos, tronco, cabeza, cuello, gluteos y mamas?. Se en-
cuentran en diferentes estadios evolutivos y la duracion
de cada lesién individual varia desde algunos dias hasta
mas de dos meses. Se disponen aislados o agrupados
y aproximadamente el 50% de los mismos puede ulce-
rarse®. Este hecho no modifica el prondstico benigno de
esta entidad: la frecuencia y la severidad de posteriores
exacerbaciones no guardan relacion con la existencia de
ulceraciones. En general, posteriormente a la erupcion de
los ndédulos aparece el livedo reticular. Este se localiza
en areas o puntos sometidos a la presion: piernas, pies,
gltteos, regién escapular’. En algunos pacientes puede
persistir como unica evidencia del dafo arterial, y adquirir
un aspecto de “roseta™.

El sintoma mas frecuente es el dolor, que puede pre-
sentarse en las articulaciones vecinas a las lesiones cuta-
neas o en sitios alejados. El tobillo es la articulaciéon mas
frecuentemente afectada’. También es posible encontrar
miositis y sintomas neurolégicos como disestesias y de-
bilidad'.

Existen formas de presentacion menos habituales
como la atrofia blanca, la acrocianosis, el fenémeno de
Raynaud y la gangrena periférica® .

Los hallazgos de laboratorio no son relevantes para el
diagndstico, pero si para descartar el compromiso sisté-
mico (ver Tabla ). Son frecuentes la elevacién de la VSG
(> 50 mm/hora), el aumento de la creatinina sanguinea
y la presencia de leucocitosis con eosinofilia, anemia
normocitica y trombocitosis® °. El andlisis de orina puede
evidenciar una leve leucocituria con escasos eritrocitos’.
Los resultados positivos para ANCA y anticuerpos anti-
fosfolipidos son raros de observar*® y se postula que su
positividad estaria relacionada con una mayor progresion
hacia la forma sistémica’. En el electromiograma pueden
constatarse cambios simil mononeuritis multiple, pero
Unicamente en un tercio de los casos’.

El diagndstico de certeza es histopatoldgico, y es funda-
mental la eleccion de un nédulo en actividad para realizar
la biopsia de piel, la cual debe ser profunda, incluyendo
la totalidad de la lesién, de ser posibleg. Los vasos afec-



tados en la PAN cutanea son arterias de pequefio calibre
localizadas a nivel de la unién dermo-subcutanea y los
infiltrados inflamatorios estan constituidos por neutrofilos,
linfocitos e histiocitos'".

La eleccién del tratamiento depende de la severidad
de la enfermedad. En los casos leves, con ndédulos en
piel como unico hallazgo al examen fisico, se sugieren
los corticoides tépicos asociados a AINEs"®. Para los
casos moderados a severos, con presencia de Ulceras
0 gangrena, la droga de primera eleccion es la predni-
sona a dosis moderada (0,5 a 1 mg/kg/d durante 2 a 4
semanas)®?, asociada a reposo y elevacién del miembro
afectado®. La mayoria de los pacientes permanecen en
remision con dosis bajas de corticoides orales®, pero la
esteroideo-dependencia a menudo se revela al aparecer
exacerbaciones frente a la disminucidon de la dosis de
esteroide®. Otros agentes que han presentado beneficios
son: azatioprina (0,6-1,2 mg/kg/d)" ¢, metotrexato (7,5-15
mg/semanales VO/IM)" 3 8 %2 colchicina® & 12, pentoxifili-
na®®, dapsona®® ' e hidroxicloroquina®, entre otras. Ante
un titulo elevado de ASTO o un cultivo de fauces positivo
para SGB se recomienda el tratamiento con penicilina®°.

Aunque se la considera una enfermedad de curso cro-
nico y prondstico benigno, el porcentaje de pacientes con
una forma cuténea que varia hacia una forma sistémica
oscila entre el 10 al 70% segun las series consultadas®.
Se cree que aquellos pacientes con manifestaciones
cutaneas recidivantes asociadas a anomalias inmuno-
I6gicas (presencia de ANCA-p, FAN o FR) tendrian una
mayor progresién hacia la forma sistémica' 3, mientras
que aquellos con cuadros clinicos leves y analisis labo-

TABLA |

COMPARACION ENTRE PANARTERITIS
NODOSA SISTEMICA Y CUTANEA

SISTEMICA | CUTANEA

Hipertension arterial Presente Ausente
Proteinuria Presente Ausente
Aneurismas arteriales Presentes Ausentes
. Localiz

Alteraciones Difusas Egct?n ti?(?if)
neuromusculares

de los casos
Asociacion a infeccion .
nor VHB Frecuente Ocasional

. Buen r

Pronéstico Fatal ueno, curso

crénico
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ratoriales normales permanecerian libres de compromiso
sistémico.

» CONCLUSION

A pesar de que la PAN cutanea es una entidad benigna y
limitada a la piel, presentamos un caso de dificil manejo,
con lenta respuesta al tratamiento instaurado y marcado
deterioro en la calidad de vida.
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