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RESUMEN

La vasculitis urticariana es una vasculitis cutdnea de pequerio vaso que se
presenta clinicamente con placas eritematoedematosas que persisten du-
rante mds de 24 horas, las cuales se pueden asociar a prurito y ardor, lo que
afecta significativamente la calidad de vida de los pacientes. El tratamiento
es un desafio ya que las terapias disponibles tienen limitada eficacia. Oma-

ABSTRACT

Urticarial vasculitis is a small vessel cutaneous vasculitis that presents cli-
nically with erythematous edematous plaques that persist for more than
24 hours, which may be associated with itching and burning, significantly
affecting the quality of life of patients. Treatment is challenging since
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lizumab puede ser una opcién prometedora para su tratamiento. Presenta-
mos tres casos de vasculitis urticariana normocomplementémica con buena
respuesta al mismo.
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available therapies have limited efficacy. Omalizumab may be a promising
aption for its treatment. We present 3 cases of normocomplementemic urti-
carial vasculitis with good response to treatment.
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INTRODUCCION

La vasculitis urticariana (VU) es una vasculitis cu-
tdnea de pequefio vaso que se caracteriza por la pre-
sencia de placas eritematoedematosas que persisten
durante més de 24 horas y cursan con episodios recu-
rrentes, las cuales se pueden asociar a prurito y ardor,
y pueden resolverse con hiperpigmentacién residual,
lo que afecta significativamente la calidad de vida de
los pacientes'.

Las lesiones clinicas de la VU son indistinguibles
de la urticaria crénica espontdnea (UCE) por lo cual

un interrogatorio minucioso y una biopsia cutdnea
ante la sospecha clinica es fundamental®. Tratar a estos
pacientes es un desafio por la escasa respuesta a los tra-
tamientos convencionales.

Los corticoides orales se consideran el tratamiento
de primera linea; los antihistaminicos, la dapsona, la
colchicina, los antipaltdicos, la ciclosporina y los anti-
leucotrienos también se emplean, sin embargo, debido
a sus efectos adversos y/o falta de eficacia, todavia se
necesitan nuevos agentes en el mercado'.
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El omalizumab (OMA), un anticuerpo monoclo-
nal recombinante humanizado IgG1 contra la inmu-
noglobulina E (IgE), muestra eficacia como tratamien-
to en la UCE y se propone también como una opcién
eficaz para casos refractarios de VU?. Puede ser efectivo
en la VU a través de su reduccién de la IgE y por me-
dio de una reduccién en la quimiotaxis o formacién de
complejos inmunes. Hasta donde se conoce, el papel
de la IgE en la patogenia de la VU normocomplemen-
témica no ha sido dilucidado. En funcién del nivel de
la IgE en suero y la similitud de las lesiones cutdneas a
la UCE, el OMA puede ser eficaz en estos pacientes a

través de su reduccién de los niveles de IgE*.

SERIE DE CASOS
Caso clinico 1

Paciente femenina de 47 afios con antecedentes de
sindrome de Sjogren e hipertensién arterial que con-
sult6 por lesiones generalizadas pruriginosas que du-
raban mds de 24 horas, de 3 meses de evolucién. A la
exploracién fisica se apreciaban placas eritematoede-
matosas y mdculas hiperpigmentadas en el tronco, y
los miembros superiores e inferiores (Fotos 1y 2). Se
solicitaron exdmenes complementarios que arrojaron,
como datos positivos, eritrosedimentacién: 40 mm/h,
transaminasa glutdmico oxalacética (TGO): 44 UI/I,
transaminasa glutdmico piravica (TGP): 54 Ul/I, anti-
cuerpo antinuclear (ANA) 1/160 patrén moteado fino
e IgE 1303 Ul/ml. El resto de la analitica (C3, C4,
CH50, perfil tiroideo, beta 2 microglobulina, Clgq,
anti Clg, crioglobulinas y serologfas) no presentd al-
teraciones. La histopatologia de una biopsia cutdnea
evidencié vasculitis leucocitocldstica de pequefio vaso
asociado a edema dérmico. Se realizaron maltiples tra-
tamientos sin respuesta: prednisona via oral, hidroxi-
cloroquina, colchicina, antihistaminicos y metotrexato
que la paciente debié suspender por toxicidad hepiti-
ca. Se decidi iniciar OMA subcutdneo 300 mg/mes y
la paciente presenté notable mejoria clinica a partir de
la primera aplicacién; no obstante, lo suspendié sin in-
dicacién médica a los 6 meses, pero finalmente reinicié
el tratamiento (Foto 3). Actualmente se encuentra sin
lesiones activas luego de 6 meses de seguimiento.

Caso clinico 2

Paciente mujer de 38 afios con antecedentes de sin-
drome de Sjogren que referia lesiones pruriginosas de 9
meses de evolucién. Al examen fisico presentaba placas
eritematoedematosas, algunas de configuracién anular,

en las manos, el tronco y los miembros inferiores (Fo-
tos 4 y 5). En la analitica se encontré un ANA 1/160
positivo con patrén citoplasmdtico fibrilar filamentar
e IgE 783Ul/ml. El resto de los estudios (anti-DNA,
anti-sm, anti-Ro y LA, C3, C4, Clg, C1 inhibidor,
anti-Clq, beta 2 microglobulina, perfil tiroideo, se-
rologfas y crioglobulinas) no arrojé alteraciones. La
histopatologfa de la biopsia cutdnea informé vasculitis
leucocitocldstica de pequefio vaso y presencia de ede-
ma en dermis. Se efectuaron multiples tratamientos
sin respuesta: prednisona via oral, hidroxicloroquina,
colchicina, antihistaminicos y metotrexato. Se decidi6
iniciar OMA 300 mg/mes subcutdneo y antihistamini-
cos dos veces al dia. La paciente present6 notable me-
jorfa clinica y de la calidad de vida, con reduccién del
ndmero de brotes (de cinco episodios al mes a dos) al
mes de iniciar el tratamiento. Actualmente se encuen-
tra sin lesiones activas luego de 4 meses de iniciado el
tratamiento (Foto 6).

Caso clinico 3

Paciente femenina de 52 afos, sin antecedentes de
relevancia, consulté por lesiones pruriginosas en el ab-
domen, los miembros y el cuero cabelludo de 6 meses
de evolucién. Refirié que las mismas habian comenza-
do dias después de la aplicacién de la vacuna Sputnik V
contra la COVID-19, con episodios de angioedema
asociados a lesiones habonosas pruriginosas de 3 dias
de evolucién y que luego resolvian en forma espontd-
nea con hiperpigmentacién residual. Al examen fisi-
co presentaba placas eritematoedematosas de 1x2 cm,
algunas con aclaramiento central, distribuidas en el
abdomen, el tdrax, los antebrazos y en forma aislada
en los miembros inferiores. Se evidenciaban mdculas
hiperpigmentadas residuales en las mismas zonas. Se
efectuaron estudios complementarios donde se encon-
tré una velocidad de eritrosedimentacién aumentada
(30 mm/hora), C3, C4, Clq, anti-Clq en pardmetros
normales y serologfas negativas. Se realizé una toma
de biopsia por sacabocado; la histopatologia fue com-
patible con vasculitis urticariana. La paciente comen-
z6 con ciclosporina via oral que debi6 suspender por
una alteracién de la funcién renal y corticoides via oral
con escasa respuesta. Se decidié instaurar tratamiento
con OMA 300 mg/mes por via subcutdnea con rdpi-
da resolucién de las lesiones; se asocié inicialmente
a antihistaminicos que luego suspendié. La paciente
continué tratamiento con OMA sin presentar nuevas
lesiones.
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FOTO 3: Evolucidn de las placas eritematoedematosas luego del
tratamiento con omalizumab.

FOTO 5: Placas eritematoedematosas en el arco plantar derecho.

COMENTARIOS

La vasculitis urticariana (VU) predomina en muje-
res en la cuarta década de la vida; es de causa idiopd-
tica o se asocia a firmacos, neoplasias, infecciones o
enfermedades del tejido conectivo como el sindrome
de Sjogren o el lupus eritematoso sistémico. Segtn los
valores del complemento en sangre, se clasifica en hi-
pocomplementémica y normocomplementémica. Esta
tltima es la mds frecuente (80% de los casos), no pre-
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FOTO 6: Evolucion de las placas eritematoedematosas luego del
tratamiento con omalizumab.

senta compromiso sistémico, Gnicamente tiene afecta-
cién cutdnea y generalmente su curso es autolimitado®.

La fisiopatogenia de la VU involucra fenémenos
de hipersensibilidad tipo III mediada por depdsitos de
inmunocomplejos y activacién del complemento que
conducen al aumento de la permeabilidad capilar, la
degranulacién de los mastocitos y la quimiotaxis de
neutrdfilos'.
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El OMA es un anticuerpo monoclonal recombi-
nante humanizado que se une al dominio C3 de la
IgE. Esto previene que la IgE se una a mastocitos y
baséfilos lo que producirfa una disminucién en la acti-
vacién de las células inflamatorias, incluidas las células
B y las citocinas proinflamatorias. Produce reduccién
en la activacién de las células B?. Puede ser efectivo en
la VU a través de su reduccién de IgE y por medio de
una reduccién en la quimiotaxis o formacién de com-
plejos inmunes. Hasta donde se conoce, el papel de la
IgE en la patogenia de la VU normocomplementémica
no ha sido dilucidado. En funcién del nivel de la IgE
en suero y la similitud de las lesiones cutdneas a la ur-
ticaria crénica espontdnea (UCE), el OMA puede ser
eficaz en estos pacientes a través de su reduccién de los
niveles de la IgE. Se observé que los pacientes con ni-
veles séricos elevados de IgE responden mejor al OMA
en el tratamiento de la VU normoclomplementémica,
como en los casos clinicos presentados®. Este hallazgo
puede incitar a revelar el papel de la IgE en la patogé-
nesis de la VU normocomplementémica.

En cuanto a la VU hipocomplementémica, el
OMA no es efectivo, lo que motiva a pensar que su
fisiopatogenia debe ser diferente a la de la VU normo-
complementémica y la UCE donde el mecanismo de
accién del OMA es similar en ambas patologias®. Esto
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