Urticaria vasculitis en paciente pediatrico.
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Resumen

La Urticaria Vasculitis (UV) es una vasculitis
de pequenos vasos poco frecuente en la in-
fancia, gue se manifiesta con lesiones urti-
cariales y que se confirma histoldgicamente
por la presencia de vasculitis leucocitoclasti-
ca necrotizante. Puede estar acompafada o
no de afectacion sistémica, y la presencia de
hipocomplementemia se asocia a mal pro-
néstico. No existe un tratamiento especifico
para esta enfermedad, los farmacos mayor-
mente utilizados son los antihistaminicos,
los cuales solo disminuyen la tumefaccion y
el dolor de las lesiones.

Abstract

Urticarial Vasculitis (UV) is a rare small ves-
sel vasculitis in childhood, which manifests
with urticarial lesions and is histologically
confirmed by the presence of necrotizing
leukocytoclastic vasculitis. It may or may not
be accompanied by systemic involvement,
and the presence of hypocomplementemia
is associated with poor prognosis. Antihista-
mines are the first line of treatment.

Introduccion

La UV es un subtipo de vasculitis de peque-
Aos vasos que se caracteriza clinicamente
por presentar lesiones dolorosas, que pue-
den generar ardor y en menor frecuencia
prurito, las mismas duran mas de 24 ho-
ras e histolédgicamente se caracterizan por
presentar vasculitis leucocitoclastica. A di-
ferencia de la urticaria aguda en donde el
sintoma principal es el prurito y cada lesion
individual dura menos de 24 hs.

La UV puede ser de origen idiopatica o estar
asociada a enfermedades sistémicas como
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infecciones, enfermedades autoinmunes
(Lupus Eritematoso Sistémico) o estar aso-
ciada a sindromes paraneoplasicos; cuando
se asocia a enfermedades sistémicas suele
asociarse con hipocomplementemia.

Es una entidad poco frecuente en pediatria,
representando solo el 5% de las urticarias
cronicas. Los mecanismos de accién siguen
siendo desconocidos; sin embargo, varios
autores apoyan la hipdtesis de que la enfer-
medad puede ser causada por una reaccién
de hipersensibilidad de tipo lll frente a anti-
genos aun no dilucidados. Estos antigenos
pueden provocar el desarrollo de complejos
inmunes circulantes, complemento y de-
poésito de éstos en las paredes de los vasos
sanguineos. La via clasica del complemento
también puede ser activada por estos anti-
genos. ?

En el laboratorio, los reactantes de fase agu-
da se encuentran aumentados. La presencia
de hipocomplementemia y de anticuerpos
antinucleares se asocian con un mal pronds-
tico de la enfermedad con afectacion sisté-
mica presente. Sin embargo, estos hallazgos
son excepcionales en nifnos. ?

Los sintomas sistémicos mas comunes son
fiebre, malestar general, artralgia y/o artritis
transitoria y migratoria. Puede presentarse
con afectacidn multisistémica, incluida del
tracto gastrointestinal, nefritis, enfermedad
pulmonar obstructiva crénica y asma, he-
patoesplenomegalia, epiescleritis, uveitis y
conjuntivitis.

Presentamos a continuacién el caso de un
paciente de 6 afos con clinica sugerente
de UV y confirmacién con biopsia cutanea.

Caso clinico

Paciente masculino de 6 afios, con antece-
dentes de dermatitis atdpica, consulta por
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presentar exantema de tipo urticariforme
en miembros de 5 dias de evolucién, aso-
ciado a registros febriles. Las lesiones eran
dolorosas y pruriginosas, con sensacion de
guemazdén, asociadas a artralgias y edemas
de pies y manos. Las lesiones urticarianas
individuales persistian por mas de 24 horas.
Al examen fisico, presentaba lesiones macu-
lo eritematosas violdceas a predominio en
miembros inferiores, que no desaparecen a
la vitropresion (imagen ).

Los exdmenes complementarios arrojaron
leucocitosis y eritrosedimentacion acelera-
da. La evaluacion del complemento fue nor-
mal. Se solicitaron serologias para Mycoplas-
ma, Parvovirus 'y COVID 19, las cuales fueron
negativas. Se evalud en forma conjunta con
Dermatologia y se tomo biopsia de las lesio-
nes que informo vasos levemente dilatados,
con endotelio prominente y escaso infiltra-
do polimorfonuclear, confirmando el diag-
nostico de UV.

Se inicid tratamiento antihistaminico con
buena evolucidn, resolviendo sintomatologia.

Figura 2.
4

Lesiones urticarianas de mas de 5 dias de
evolucion en miembros inferiores.
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Discusion

La UV es una patologia de baja prevalencia
en la infancia. Se debe considerar en pa-
cientes pediatricos como diagndstico dife-
rencial de otras patologias dermatoldgicas,
hematoldgicas, reumatoldgicas e infeccio-
sas.

Es importante descartar compromiso sis-
témico asociado, sobre todo cuando se
acompafa de sintomas extracutaneos (fie-
bre y/o artralgias, los mas frecuentes) o hi-
pocomplementemia, la cual,como se men-
ciona anteriormente, constituye un factor
de mal prondstico. Aquellos pacientes con
hipocomplementemia comuiUnmente pre-
sentan sintomas constitucionales, artralgia
o artritis, serositis, glomerulonefritis, con-
juntivitis y dolor abdominal recurrente.

En un estudio multicéntrico retrospectivo
realizado en un centro pediatrico de reu-
matologia en Oman se ha demostrado que
un 36% de los pacientes con diagndstico
de Lupus Eritematoso Sistémico han teni-
do también diagndstico de Urticaria Vas-
culitis, demostrando una gran incidencia
en estos pacientes. 3

En el caso de nuestro paciente, al presen-
tar fiebre, artralgias y edema, se sospeché
patologia reumatolégica, se realizaron exa-
menes complementarios con hemograma,
eritrosedimentacién, proteina C reactiva
los cuales arrojaron resultados normales.
También resultaron negativos el factor reu-
matoideo y los anticuerpos antinucleares.
Ante la mejoria clinica y la normalidad de
los exdamenes complementarios, se des-
carté la enfermedad reumatologia. Tam-
bién se descarté infeccién viral a través de
serologias.

El diagnoéstico definitivo se realiza con
biopsia de la lesién en busca de patrén ca-
racteristico donde se observan células en-
doteliales tumefactas, edema en dermis y
necrosis fibrinoide en la pared de los vasos
con infiltrado dérmico variable. #

Si bien no existe un tratamiento especifi-
co para la UV, los antihistaminicos son el
primer escaldn de tratamiento farmacolo-
gico, aunque son so6lo efectivos para la dis-
minucién de la tumefaccion y del dolor de
las lesiones cutaneas. Los corticoides son
Utiles para disminuir la inflamacién me-
diada por inmunocomplejos, pero su uso
debe ser el menor tiempo posible por los
efectos adversos que presentan. También
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se ha demostrado que el uso de agentes Conclusion

biolégicos como el Omalizumab ha sido

beneficioso en nifos que no responden a Debe considerarse el compromiso sistémi-
los corticoides demostrando buena eficacia  co en pacientes con UV asociada a sintomas
y tolerabilidad.® extracutaneos y acompafada de disminu-

cién del complemento,
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