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Urticaria Vasculitis: Estudio retrospectivo de 20 casos
y protocolo diagndstico-terapéutico
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Resumen

La urticaria vasculitis es una enfermedad crénica que se caracteriza por episodios urticariales o de
angioedema que puede asociarse a niveles bajos de complemento. Hemos realizado un estudio
descriptivo retrospectivo que incluye a 20 pacientes con urticaria vasculitis diagnosticados en los ultimos
5 aflos donde analizamos los sintomas mas frecuentes y los tratamientos que se han empleado. A
continuacion se ha disefiado un protocolo diagndstico-terapéutico de Urticaria Vasculitis para orientar el
manejo de estos pacientes, en el que se incluye una breve definicion de esta entidad asi como las
enfermedadesy farmacos a los que se puede asociar.
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Abstract

The urticarial vasculitis is a chronic disease characterized by urticarial or angioedema episodes that may
be associated with low levels of complement. We conducted a retrospective study including 20 patients
with urticaria vasculitis diagnosed in the last 5 years where we analyze the most common symptoms and
treatments that have been used. Then there has been a diagnostic and therapeutic protocol Urticaria
Vasculitis which helps the management of these patients which includes a brief definition of illness and
disease and drugs that may be associated.
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1. Introduccion

La urticaria vasculitis es una enfermedad
crénica que se caracteriza por episodios
urticariales o de angioedema que puede
asociar o no hipocomplementemial. La
caracteristica histoldégica tipica es la
vasculitis leucocitoclastica. El objetivo del
presente estudio es analizar las
caracteristicas de los pacientes con
urticaria vasculitis de nuestro hospital y
realizar un protocolo terapéutico que
faciliteel manejo de estos pacientes.

2. Materialesy Métodos

Estudio descriptivo retrospectivo que
incluye los pacientes con wurticaria
vasculitis diagnosticados en los servicios
de Dermatologia y Unidad de
Enfermedades Sistémicas del Hospital San
Ceciliode Granadaen los ultimos 5 afios.

Se han analizado los pacientes con lesiones
clinicas sugerentes de urticaria vasculitis
en los que se realizd confirmacion
histoldgica.
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3. Resultados

Se han estudiado 20 pacientes con urticaria
vasculitis, el 90% de ellos eran mujeres. La
edad mediafuede 41 afiosyenel 70% de los
casos habia angioedema asociado localizado
principalmente en la cara y las manos. El
45% de los pacientes presentaba dolor
articular o fiebre con los brotes de lesiones
urticariformes y referian sensacion de
guemazodn o dolor en las lesiones cutaneas.
En el 20% de los pacientes tenia
hipocomplementemia y ANAs positivos a
titulos superioresa 1/180.

El 30% de los pacientes asociaban otras
enfermedades autoinmunes como sindrome
de Sjogren, uveitis o tiroiditis. El tiempo
medio de evoluciéon de la enfermedad fue de
7 afios, con una duraciéon media de los
habones de 3 diasy una frecuencia de brotes
variable desde diarios hasta un brote al mes.
Los tratamientos empleados con mas
frecuencia fueron los antihistaminicos
seguidos de hidroxicloroquina. Los
corticoides orales se utilizaron de forma
puntual para los brotes graves. Otros
farmacos utilizados en la serie fueron
metotrexate, ciclosporina, dapsona,
zafirlukast, ranitidina y omalizumab en dos
pacientes con muy buenos resultados.

4. Discusion

La urticaria vasculitis se caracteriza por un
curso cronico asociado con frecuencia a
angioedema y sintomatologia sistémica con
un espectro clinico heterogéneo. En un
porcentaje no muy elevado de pacientes se
asocia a otras enfermedades autoinmunes e
hipocomplementemia (1,2). El tratamiento
es complejo y requiere la asociacién de
varios farmacos para el control de la
enfermedad como ocurre en la serie
presentada. El omalizumab se presenta
como un farmaco de segunda linea para
pacientes refractarios a otros tratamientos
con muy buenarespuesta.

PROTOCOLO DIAGNOSTICO-
TERAPEUTICO DE URTICARIA
VASCULITIS

- Entidad sin criterios bien definidos, mas
frecuente en el sexo femenino, con un pico
de incidencia en la cuarta década de la vida,
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con un amplio espectro clinico que abarca
desde lesiones recurrentes urticariformes,
hasta una enfermedad multisistémica
potencialmente grave(3).

« Habitualmente idiopatica, no obstante
puede asociarse a enfermedades
autoinmunes (LES, Sjoégren, ES, DM,..),
infecciones (VHC, VHB, VEB,...), reacciones
a farmacos (metotrexate, paroxetina,
fluoxetina, infliximab, procainamida,
trimetroprin sulfametoxazol,...) o tumores
malignos (hematoldgicos o sélidos).

«Se clasifica en normoclomplementémica
(UVN) o hipocomplementémica (UVH). La
primera de curso benigno y limitada casi
exclusivamente a la piel, y la segunda
acompafiada de manifestaciones sistémicas

(4).

CRITERIOS DIAGNOSTICOS
1.Cutaneos

Lesiones eritematoedematosas (habones)
gue duran mas de 24 horas, son dolorosas,
producen quemazdén (mas que picor) y dejan
lesion residual hiperpigmentada. Los brotes
duran > 6 semanas (5). En algunos casos
pueden presentarse en forma de
angioedema (40%), purpura palpable,
lesiones bullosas, livedo reticularis.

2. Histolégicos

Biopsia: compatible con vasculitis
leucocitoclastica, que se caracteriza por la
presencia de infiltrado inflamatorio con
predominio de polimorfonucleares
neutrofilos que afecta a la pared vascular
con presencia de edema endotelial,
leucocitoclasia, depdsitos de fibrina en y
alrededor de los vasos, hemorragia vy
trombosis.

3. Laboratorio

Siademas presenta C1qg, C3, C4 0 CH50 bajo
0 Ac IgG anti C1q positivos se establecera el
diagndstico de UV hipocomplementémica.

ACTUACION PRACTICA

1. Historia clinica completa
recogiendo, aparte de los sintomas
cutaneos, datos que puedan orientar a una
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forma sistémica y/o asociacion a consumo
de farmacos, infecciones, malignidad o
enfermedades autoinmunes sistémicas (6):
toma de medicamentos, otras lesiones
cutaneas asociadas (eritema malar, lesiones
de fotosensibilidad,...), sequedad de
mucosas, sintomas compatibles con
conjuntivitis, epiescleritis y/o uveitis,
fendomeno de Raynaud, artralgias y/o
artritis, dolor abdominal, vémitos, diarrea,
orina espumosa, HTA, tos, disnea,
hemoptisis, dolor pleural o pericardico.

2. Pruebas complementarias (si se
confirma o hay fuerte sospecha de vasculitis
leucocitoclastica):

- Hemograma, VSG, PCR, GOT, GPT, F
alcalina, LDH, Cr, sedimento de orina.

- ANA, ENAs, anti dsDNA, F reumatoide,
anti-CCP.

-Complemento: C4,C3,C1,Cl1q.
- ANCA, crioglobulinas.

- Ac anti peroxidasa, Ac anti microsomales,
Acantitiroglobulina.

- Serologia VHB, VHC, HIV, VEB.

- Otras determinaciones segin sintomas: Rx
térax, exploraciéon funcional respiratoria, Rx
articular, ecocardiografia,...

- EN CASO DE UVH LA BUSQUEDA DE
AFECTACION SISTEMICA DEBE SER MAS
EXAHUSTIVA. Se recomienda la valoracion
delinternista.

A continuacién se detalla el protocolo
terapéutico (esquemal)

- Si sOlo presenta sintomas cutaneos
iniciaremos tratamiento con antihistamini-
co (7) no sedante, habitualmente a dosis
mayores que las utilizadas normalmente
(levocetirizina 5 mg cada 12 horas o ebasti-
na 20 mg al dia). En el caso de que no ceda o
el prurito sea mas intenso por la noche, se
puede asociar un antihistaminico sedante
(hidroxicina 25 mg cada 8-12 horas o dex-
clorfeniramina 6 mg cada 8-12 horas). Si el
paciente continlda con sintomas a pesar del
tratamiento, o comienza con manifestacio-
nes sistémicas, se administrara hidroxiclo-
roquina 6.5 mg/kg/dia asociada o no a
corticoides orales e indometacina 50 mg/12
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horas.

- Si tiene clinica de angioedema
comenzaremos con corticoides orales
ajustados al peso del paciente (prednisona
0.5-1 mg/kg al dia repartidos en tres tomas
o deflazacort 0.75 mg/kg/dia), asociados a
hidroxicloroquina (6.5 mg/kg/dia durante
2-4 semanas, hasta mejoria de los sintomas
y luego 3-3.5 mg/kg/dia de
mantenimiento).

- Si presenta desde el inicio sintomas
sistémicos se iniciard el tratamiento con
hidroxicloroquina (6.5 mg/kg/dia durante
2-4 semanas y luego pasaremos a dosis de
mantenimiento 3-3.5 mg/kg/dia, segun
sintomas), mas antihistaminicos no
sedantes (asociaremos antihistaminicos
sedantes por la noche si fuera necesario) y
corticoides orales ajustados segun peso a
dosis descendientes, pudiendo ser
necesario utilizar AINEs: indometacina 50
mg/12 horas. Si no cede se iniciara
tratamiento de segunda linea con terapia
sistémica: azatioprina, ciclosporina (8),
ciclofosfamida, micofenolato mofetilo (11) o
inmunoglobulinas intravenosas (9),
ajustando dosis de los mismos segun peso y
caracteristicas del paciente.

Como Uultima opcidn se recurrird a terapia
bioldgica; omalizumab o rituximab (10), o
bien a plasmaféresis.
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