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Bajo la designacion de «Livedo reticularis con ulceraciones de verano», adop-
tada por Feldaker, Hines y Kierland (4), publicamos hace algin tiempo (1961)
junto con Fraga (1) un caso tipico de tal afeccion. Mas tarde, observamos otros
semejantes aunque ninguno con las particularidades y gravedad del caso que
vamos a relatar mas adelante, Teniendo en cuenta que las ulceraciones en la
livedo reticularis pueden producirse de modo predominante tanto en invierno como
en verano e, incluso, indistintamente en cualquier estacléon del afo y que pre-
sentan caracter isquémico-necrético, juzgamos apropiado el nombre de Livedo
reticularis necrosante, propuesto por Martorell (10), para designar todas las for-
mas de livedo que se acompanan de lesiones cutaneas ulcerosas y necroticas.

CASO CLINICO

A, O. S., varén de 65 anos de edad, blanco, casado.

Desde hace muchos anos presenta intensas livideces reticuladas que alcan-
zan gran extension de los miembros superiores y alin mas de los inferiores, ob-
servandose también en los pabellones auriculares. Las manchas ciandticas son
permanentes, si bien se intensifican de modo notable en las épocas de invierno,
ocasion en que manos y pies se tornan mas frios y rojizos.

Hace unos cinco anos viene sufriendo brotes dolorosos en las extremidades
de los cuatro miembros, en los pabellones auriculares y, en ocasiones, en el ex-
tremo de la nariz. Tales manifestaciones van acompanadas de exacerbacion de
las livideces vy, localmente, de enfriamiento y cianosis de intensidad variable, mas
pronunciados en los dias de mayor frio. Aparte esta Gltima relacion, no se evi-

(*) Traducido de! original en portugués por la Redaccion.
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dencié en tales ocasiones otro factor causal, En el curso de estos episodios apa-
recian a veces lesiones necroticas superficiales de tamano variable, acompanadas
de intenso dolor, en diversos extremos digitales, raramente en las manos, mas
frecuentes en los pies y pabellones auriculares. Se iniciaban como placas eritro-
cianoticas, luego cianoticas, que se ulceraban o necrosaban y que se resolvian
con lentitud eliminando esfacelos y costras y dejando pequenas cicatrices. Se
quejaba a la vez de dolores en el cuerpo y articulaciones, especialmente en rodi-
llas y tobillos, y referia edema de las extremidades. Antiguo fumador, sehalaba

Fig, 1.— A) Extensas livideces reticula-

das ¢n los miembros inferiores (1. brote).

B) Detalle de las lesiones necrdticas (3.
brote).

A

una accion desfavorable del tabaco sobre los sintomas; sintomas que, por otra
parte, mejoraban en las épocas de calor. Hipertenso antiguo (cifras alrededor de
180/90 mmHg) presentd hace muchos anos un cuadro de sifilis nerviosa —Tabes
dorsalis— con liquor positivo. Niega chancro venéreo. Fue tratado con arsenica-
les (914) y malarioterapia. Padre fallecido de accidente vascular cerebral, con
tabes dorsalis.

El examen del enfermo, ademés de las manchas reticuladas y de las cica-
trices y lesiones referidas (fig. 1), reveld presencia y normalidad de todos los
pulsos periféricos, indices oscilométricos también normales (Aparato de Collens:
pantorrilla derecha = 20, izquierda = 18; tobillo derecho = 10, izquierdo = 9.5).
Ruidos cardiacos sin alteraciones. ECG, alteraciones de despolarizacion y repola-
rizacion compatibles con hipertrofia ventricular izquierda. El examen neurolégico
(10-X1-67) evidencié reflejos patelares practicamente abolidos, buena sensibili-
dad profunda, anisocoria con aumento pupilar a la izquierda y discoria, no reac-
cionando a la luz pero reaccionando a la acomodacion & distancia —Signo de Ar-
gyll-Robertson—. Sin alteraciones significativas en el resto de aparatos y sistemas.

A partir del inierno de 1967 hasta la fecha de su ingreso en el hospital
(7-VI-68) se inensificaron los sintomas, registrandose en este periodo cuatro bro-
tes de gravedad creciente.
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En 6-XI-67 se le practico una biopsia de la piel del antebrazo, sin que acusara
anormalidad alguna; y en ocasion del tercer brote de lesiones necroticas el exa-
men histolégico (8-V-66) de una porcion de tejido obtenido junto a una placa de
infarto cuténeo, en la cara externa de la pierna, evidencio: piel hiperqueratosica,
en dermis discreto infiltrado mononuclear y estructuras vasculares (arteriolas)
con necrosis fibrinoide parietal e infiltracion inflamatoria perivascular, compatible
con una arteritis por hipersensibilidad (fig. 2). Entre los examenes de laboratorio
efectuados hay que senalar: Latex y Waaler-Rose, negativos; hemograma, normal;
eritrosedimentacion, elevada (70 mm en 1." hora); proteinas totales, 6.65 (albumi-
na, 4.75; globulina, 1.90); coagulograma, sin alteraciones; reaccion de Kahn, ne-
gativa; RVDR, no reactiva; orina, normal. Examen radiologico de esdfago, estoma-
go y duodeno: retardo del trénsito esofagico, hernia hiatal por deslizamiento.

La terapéutica se basdé en vasodilatadores, antiinflamatorios (fenilbutazona,
oxifenbutazona, enzimaticos), analgésicos, ademds de! tratamiento local de las

Fig., 2. — Examen histopatolégico realizado junto a una lesidn de la cara externa de la

pierna. A) Piel hiperqueratésica: en la dermis, discreto infiltrado mononuclear y arteriolas

con necrosis fibrinoide e infiltracion inflamatoria perivascular., B) Detalle de una arteriola
en la que se aprecia obstruccidn del vaso.

lesiones ulcerosas y necroticas. Con ello mejoraba siempre y, fuera de los perio-
dos de agudizacion, se encontraba bien y trabajaba con normalidad.

Evolucion: E| ultimo brote de la enfermedad, el que motivo el internamien-
to del paciente, se inicio de igual manera que los anteriores, si bien varié su
evolucion posterior, cuya gravedad llevo al exitus letalis (22-VIII-68): dolores,
frialdad y cianosis de las extremidades y pabellones auriculares, acentuacion de
las livideces, seguido de lesiones de infarto cutdaneo en dichas regiones y tam-
bién en las piernas y rodillas, que llevaron a la necrosis superficial y profunda de
los tejidos (figs. 3, 4 y 5). No obstante la gravedad aparente de las lesiones, los
pulsos periféricos, incluso los distales, se mantuvieron normales, mostrando in-
dices oscilométricos superiores a 20 en pantorrillas y a 14 en tobillos (aparato
de Collens).

Las lesiones evolucionaron del modo habitual en pabellones auriculares, ro-
dillas y pie izquierdo, con formacion de placas negras momificadas (figs, 4 y 5),
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motivo por el cual fue amputado en tercio medio de la pierna. Durante esta fase
evolutiva y con el enfermo en cama, las manchas livedoides se hicieron menos
manifiestas.

En el curso de su internamiento (76 dias), el estado general del enfermo
sufrié alternativas de mejoria y empeoramiento, registrandose un grave episodio
de hemorragia digestiva y «shock» oligoémico (bajo tratamiento de corticoides y
anticoagulantes) del que se recuperd con tratamiento adecuado, incluidas trans-
fusiones sanguineas. Se observaron brotes febriles e hipertension arterial, produ-
ciéndose oliguria y trastornos hidroelectroliticos y por udltimo un cuadro infeccio-
so severo seguido de coma y muerte.

En esta fase de la enfermedad se efectuaron varios examenes: Proteina-C-Reac-
tiva, negativa; ASO, 50 U Todd; Latex y Waaler-Rose (4 examenes), siempre ne-
gativas; Proteinas (4 examenes) totales entre 6.08 y 4.50, albuminas entre 3 y
2.09, globulinas entre 9.08 y
247, relacion A/G entre 0.97
y 0.84; Electroforesis de las
proteinas: totales 6.4, albumi-
nas 53 %, alfa-1 6%, alfa-2
15 %, beta 12 %, gamma 14 %,
Hepatograma: cefalinacoleste-
rol y floculacion del timol, ne-
gativas; turbidez del timol,
3.5 U; sulf. de zinc 22.6 U.
Urea (9 dosificaciones) entre
19 y 105 mg %, Creatinina (4
dosificaciones) entre 1.04 vy
2.5 mg %. Glicosa (8 exame-
nes) entre 60 y 220 mg %.
Colesterol 220 mg %. Sodio

FiG. 3. — Lesiones necrdticas de los pabellones auri- (9 examenes? entre 1_19 y 158

culares derecho e izquierdo. mEq/l; Potasio (9 examenes)
entre 3.1 y 52 mEq/l; Cloro
(6 examenes) entre 81 y 107 mEq/l; Reserva alcalina (7 examenes) entre 19.2
y 30.1 mEq. Protrombina inicial 12 s = 100 % de actividad; y diversos examenes
ulteriores con resultados variables en funcion de la terapéutica anticoagulante.
Orina: diversos examenes normales al principio, luego con presencia de albumina,
hematies y piocitos, registrandose la presencia de mas de 30 millones de bac-
terias en el urocultivo, identificandose «proteus mirabilis». Hemogramas (15 exa-
menes): hematies entre 5.06 y 2.75 millones, hemoglobina entre 14 y 9.5 g %,
hematocrito (20 determinaciones) entre 46 y 26 %, leucocitos entre 8.100 y
40,100 mmec, plaquetas entre 240 y 360 mil mmc; eritrosedimentacion (15 exa-
menes) entre 55 y 93 mm en la 1* hora. Coagulograma: tiempo de coagulacién
(LW) 8' (variando con la terapéutica heparinica), tiempo de sangria (Duke) 2',
retraccion del coagulo normal, fragilidad capilar (Rumpell-Leede) negativa. Sero-
logia para la laes, negativa; B. de Koch, negativo.

Examenes radiologicos: Torax: Campos pulmonares y mediastino, sin alte-

raciones. Alargamiento adrtico con placas de ateroma calcificadas en la aorta
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toracica. Arteriografia femoral derecha: irregularidades de contorno en la femo-
ral superficial, poplitea y tibial posterior por placas de ateroma; reduccion de
calibre de la tibial anterior y peronea a nivel de sus emergencias; la femoral pro-
funda no se llend, Pies y manos: alteraciones de tipo sacabocados en las articu-
laciones metacarpofalangicas e interfalangicas; alteraciones idénticas en los pies,
compatibles con artritis reumatoide. Tomografia regiones renales: concrecion
radio-opaca en polo inferior del rinon izquierdo. Columna lumbo-sacra: alteracio-
nes degenerativas de la columna lumbar, desaparicion del hueso subcondral en
las sacroiliacas. Abdomen: calcificaciones en placa de la aorta abdominal. Fondo
de ojo: sin anormalidades. Biopsia de la piel tomada de region indemne del miem-
bro inferior: ausencia de alteraciones especificas (27-VI-68), Examen histologico
de los vasos de mediano calibre procedentes de la pieza de amputacién: engrosa-
miento parietal a costa de hiperplasia de la tinica muscular, alteraciones trom-
boticas con recanalizacion, Examen histologico de arteria y vena de la pierna (pie-
za de necropsia, 22-VIII-70) : arteriosclerosis. Examen histologico de un fragmento
de tejido renal: arteria interlobular y arteriola con engrosamiento fibroso.

A
Fig. 4. — A) Lesiones cutdneas a nivel de las rodillas. B) En fase de cicatrizacion (4.2 brote),

El paciente fallecio de edema pulmonar y pielonefritis aguda con microabs-
cesos, mostrando ademas en la necropsia la existencia de aterosclerosis corona-
ria, coronarias con engrosamiento de la intima por placas amarillentas, ramo des-
cendente anterior con luz muy reducida: cicatriz de infarto de miocardio en la
pared anterior del ventriculo izquierdo; aorta con placas amarillentas en la intima
y en la region toracica pequena dilatacion sacular; aterosclerosis periférica, con
gangrena seca de dedos izquierdos; pericarditis adhesiva difusa cicatrizada.

Durante su internamiento fue tratado con vasodilatadores, corticosteroides,
anticoagulantes, antibioticos, analgésicos, anestesia peridural continua, tranquili-
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zantes, antihistaminicos, aparte de las medidas para corregir los trastornos ten-
sionales, alteraciones hidroelectroliticas y hematicas, atenciones y curas de las
lesiones necroticas, etc.

COMENTARIOS

La entidad denominada por Kaposi (7) Livedo reticularis (Livedo racemoso,
livedo annularis o axfixia reticularis) es una condicion que afecta a los pequefos
vasos cutaneos, por lo habitual de los miembros, y que se caracteriza por la pre-
sencia de manchas ciandticas dispuestas en malla o red, circundando zonas de
coloracion normal. Williams y Goodman (13) describen 3 tipos clinicos fundamen-
tales: Cutis marmorata, livedo reticularis idiopatica y livedo reticularis sintoma-
tica.

Cutis marmorata. Es la mas simple y de menor significacion clinica. La piel

A B
Fic. 5.— A) Exicnsas lesiones necréticas en ambos pies. B) En fase de momificacién
(4.9 brote).

presenta aspecto marmoreo, las manchas ciandticas surgen en las épocas de frio
y desaparecen en verano o cuando el paciente se abriga en ambientes calientes.

Livedo reticularis idiopatica. En esta forma las livideces son mds intensas
y persistentes, se exacerban en las épocas de frio y nc desaparecen por entero
en las calidas. Como la anterior no tiene relacion aparente con enfermedad
alguna.

Livedo reticularis sintomatica. Las alteraciones de color son también perma-
nentes y se asemejan a las observadas en la forma precedente, estando correla-
cionadas con entidades clinicas diversas que no rara vez se acompanan de lesio-
nes cutaneas de origen vascular, Se han referido asociaciones con la periarteritis
nudosa, eritema indurado, tuberculosis, sifilis, eritema nudoso, psoriasis, entre
otras afecciones.
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En el Ulcus cruris hipertonicum (Ulcera de Martorell), lesiones arterioliticas
y reacciones hiperténico-atonicas de los pequefios vasos, la vecindad de lesiones
ulcero-necréticas puede disefar una extensa red livedoide circundante,

En accidentes vasculares isquémicos provocados por inyecciones medicamen-
tosas tuvimos oportunidad de observar livideces reticulares en zonas mas o me-
nos extensas del miembro afectado, correspondiendo a lo que Freudenthal (G)
llamaba Embolia cutis medicamentosa o exantematica, aiteraciones que fueron
comparadas por este autor al livedo racemoso y descritas bajo la denominacion
de Dermitis livedoide y gangrenosa por Nicolau (12). En tales accidentes cabe
comprobar lesiones arteriolo-capilares y de pequefios vasos arteriales y venosos,
tal como demostré experimentalmente Lemos Cordeiro (9).

Estas ultimas serian formas puramente sintomaticas, no envolviendo en su
etiopatogenia el concepto de afeccion vascular difusa de caracter hiperérgico,
afectando de preferencia los pequefios vasos cutaneos y subcutaneos, como ocu-
rre en las demas y en nuestro caso.

Kliiken (8) reconoce solo dos tipos clinicos de livedo, con mecanismos pato-
genicos distintos: el livedo reticularis vy el livedo racemoso, debidos aquél a tras-
tornos puramente funcionales y éste a alteraciones organicas de los vasos.

Las manchas livedoides resultan de alteraciones circulatorias que se producen
en la zona capilaro-venular, a consecuencia de trastornos funcionaies u orgénicos
de las arteriolas y pequenas arterias. Las arborizaciones capilares superficiales
provienen de arteriolas que emergen de la profundidad y se disponen perpendicu-
larmente a la piel. La obstruccion organica o funcional de la parte mas distal de
estos vasos afecta solo a los capilares periféricos correspondientes, los cuales
quedan atonicos, dilatados y con un retardc en su circulacion, lo que explica la
peculiar distribucion de la cianosis en redes o mallas alternando con zonas de
coloracion normal. El frio intensifica la obstruccion arteriolar por vasoconstric-
cién y agrava la cianosis, ocurriendo lo centrario con el calor. Las mallas ciano-
ticas se localizan de preferencia en los miembros inferiores, muslos, piernas y
pies, produciendose también en los superiores aunque con menor frecuencia y
menor intensidad. Eventualmente pueden elcanzar el tronco o la extremidad ce-
falica, en especial los pabellones auriculares.

La livedo reticularis en su forma funcional se observa de modo preferente en
adolescente o adultos jovenes, en general del sexo femenino. Suelen padecer
inestabilidad nerviosa y desequilibrios endocrino-vegetativos (endocrino-simpato-
sis puberales) y a veces presentan algln defecto congénito. Puede producirse en
varios miembros de una misma familia, hecho que tuvimos oportunidad de obser-
var en cuatro jovenes hermanas cuya madre y abuela materna presentaban tam-
bién intensas livideces reticuladas. A pesar de la ausencia de lesiones necroticas
cutéaneas y de la evolucion benigna de estos casos, han sido descritas alteracio-
nes organicas en las arteriolas cutaneas: proliferacion endotelial, infiltracion leu-
cocitaria y engrosamiento de la pared vascular,

En las formas organicas las lesiones vasculares pueden alcanzar tal magnitud
hasta el punto de acarrear la obstruccion completa de numerosos vasos y deter-
minar la aparicién de lesiones ulcerosas y nacréticas de la piel (livedo reticularis
necrosante), que pasan a asumir un papel preponderante en el cuadro clinico. Las
lesiones surgen de preferencia en las épocas mas frias del ano, coincidiendo con



PAG S. ARRUDA MAYO-JUNIO
100 1971

la intensificacion de las livideces. Sin embargo, la aparicion de estas lesiones en
el verano y su remision en invierno fueron observadas por Feldaker, Hines y Kier-
land (4, 5), hecho que llevé a estos autores a individualizar una nueva forma cli-
nica de la enfermedad: Livedo reticularis with summer ulcerations, Glcera estival.

Las dos modalidades, la de invierno y la de verano, muestran identidades
en sus aspectos histopatologicos, registrandose diferencias s6lo en los cuadros
clinicos y evolutivos,

Las lesiones cutdneas de livedo reticularis necrosante se localizan también
de preferencia en los miembros inferiores, dorso de los pies y piernas, iniciandose
como pequenas placas eritematosas que luego se tornan oscuras y negruzcas,
reflejando la produccion de infartos cutaneos. Las lesiones se ulceran pronto, de-
jando salir un liquido sero-sanguinolento. Su tamano es variable, desde pequenos
puntos a grandes placas, a veces confluentes, Son muy dolorosas, curan con len-
titud dejando en la piel cicatrices deprimidas, zonas de pigmentacion, etc. Simul-
taneamente pueden producirse lesiones de capilaritis tipo atrofia blanca. En oca-
siones las lesiones son mas extensas y de mayor gravedad, alcanzando otras
regiones. En el caso que presentamos las lesiones necréticas alcanzaron los pa-
bellones auriculares, rodillas, piernas y dorso de los pies, pulpejo de los dedos
de las manos y pies, llegando a justificar la amputacion de una pierna.

El cuadro histopatolégico es el de una arteriolitis y arteritis inespecifica, se-
mejante al observado en las arteritis por hipersensibilidad.

Barker, Hines y Craig (3) reunieron 13 casos de Livelo reticularis, seis de los
cuales presentaban lesiones ulcerosas y cangrenantes de las extremidades infe-
riores. En algunos casos se observaron lesiones organicas de las arteriolas: pro-
liferacion de la intima, engrosamiento parietal, infiltracién linfocitaria periarterial,
ademas de fibrosis perivascular. Pueden estar interesadas también las pequenas
arterias y vénulas, La obstruccién completa de estos vasos conduce a la necrosis
de los tejidos dependientes, Dichos autores consideran la livedo reticularis como
una enfermedad arteriolar periférica, destacando las alteraciones organicas de los
pequenos vasos de la piel, junto al espasmo arteriolar y a la atonia y dilatacion
capilar regional con estasis circulatoria.

Kliiken (8) sefnalaba que las lesiones vasculares, probablemente en el ambito
de los plexos subcutaneos profundos, son de tipo endarteritico y endoflebitico,
evidencidandose ademas zonas de necrosis fibrinoide. En torno a los vasos se ob-
servan anillos de conjuntivo hialino e infiltrado celular en la adventicia. Segun
Gotron, citado por aquel autor, la obstruccion completa de estos vasos estaria
ocasionada por procesos granulomatosos que se desarrollan enire el endotelio y
la elastica.

En nuestro enfermo hallamos discreto infiltrado mononuclear en dermis y ar-
teriolas con necrosis fibrinoide parietal e infiltracion inflamatoria perivascular,
observando obstruccién de numerosos vasos. En el cuadro clinico se registran
manifestaciones articulares, comprobadas por estudio radiolégico, compatibles con
una artritis reumatoide, no obstante la negatividad de las pruebas de laboratorio
realizadas. Las lesiones arterioscleréticas vislumbradas en el estudio radiolégico
y registradas en la necropsia son sélo simultaneas, sin participar, a nuestro en-
tender, del mecanismo etiopatogénico de la enfermedad.

La livedo reticularis necrosante no es, como senala Martorell (11), un tras-
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torno funcional sino una alteracion orgénica de los vasos que podria ser descrita
entre las arteriolitis inespecificas, como la periarteritis nodosa, con la que tiene
gran semejanza.

RESUMEN

Se presenta un caso de Livedo reticularis necrosante, en el cual junto a las
extensas manchas livedoides, que ocupaban los miembros inferiores, los superio-
res y los pabellones auriculares, se produjeron varios brotes de lesiones necro-
ticas que alcanzaron los pulpejos digitales de manos y pies, los pies y los pabe-
llones auriculares, haciéndose necesaria la amputacion del miembro inferior de-
recho. La grave evolucion del cuarto brote llevo al exitus letalis. A pesar de la
gravedad de las lesiones isquémicas, los troncos arteriales estaban clinicamente
indemnes y las lesiones esclerdticas halladas en la necropsia se atribuyeron a un
proceso vascular independiente. El examen histolégico efectuado junto a una le-
sion ulcerosa de la pierna evidencié un proceso arteriolar obstructivo con infiltra-
cién celular y necrosis fibrinoide, compatible con una angeitis por sensibilidad.
Las alteraciones radiolégicas de las articulaciones de las manos y de los pies
sugerian una artritis reumatoide. El autor acredita que se trata de una afeccion
organica de los pequenos vasos, del grupo de las arteriolitis inespecificas, tal
como senala Martorell.

SUMMARY

A case of livedo reticularis with necrosis is reported. At first the skin of
the four limbs and ears had the characteristic aspect of livedo reticularis. Then,
necrotic lesions appeared in ears, fingers and toes which led to amputation of the
right leg. Death ocurred during the fourth recurrence. In spite of the severity of
the ischemic ulcers, clinical examinations demostrated permeability of the arte-
rial trunks. Roentgenografic findings in hands and feet joints suggested rheuma-
toid arthritis. Histopathological studies of the necrosis showed arteriolar obstruc-
tion, fibrinoid necrosis and cell infiltrates like in sensibilitation angiitis. The au-
thor states that the disease was caused by occlusion of the small vessels and
pertains to the group of non-specific arteriolitis, according to Martorell's classi-
fication.
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