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RESUMEN

La necrosis cutanea (NC) consiste en la muerte celular de
una porcion del tejido. Cuando hay areas extensas de
muerte tisular debido a la falta de suministro de sangre, y
presentan infeccion bacteriana asociada y descomposicion,
se denomina gangrena. Basicamente, la NC puede estar
causada por agentes exogenos, infecciones o una oclusion
vascular. La causa mas frecuente es la oclusion vascular.
Desde el punto de vista clinico la necrosis se presenta
como areas violaceas o negruzcas que generalmente termi-
nan cubiertas por una escara. La escara consiste en una
necrosis circunscrita del tejido que se presenta a modo de
una placa de color negro, de limites netos, dura y adheri-
da. El aspecto clinico de la NC per se no es especifico de
ninguna patologia. Asi pues, para establecer el diagnosti-
co, el contexto clinico del paciente —con los antecedentes
patologicos, las enfermedades asociadas, otros sintomas
sistémicos o cutaneos acompanantes y los datos de labora-
torio— nos conduce a pensar en una enfermedad concreta
en cada caso. Se trata de un proceso grave, puesto que la
necrosis, una vez producida y desarrollada, es irreversible
y el médico debe actuar con rapidez para determinar la
causa y administrar el tratamiento adecuado en la medida
de lo posible.
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INTRODUCCION

La necrosis se define como la muerte patologica de
un conjunto de células o de cualquier tejido del orga-
nismo, debida a un agente nocivo que ha provocado
una lesion tan grave que no se puede reparar o cu-
rar; por ejemplo, el aporte insuficiente de sangre al
tejido o isquemia, o un traumatismo*2. Una vez que
se ha producido y desarrollado la necrosis, es irrever-
sible. Cuando hay areas extensas de muerte tisular
debido a la falta de suministro de sangre y presentan
infeccién bacteriana asociada y descomposicion, la
condicién se denomina gangrena. La necrosis cuté-
nea (NC) clinicamente suele presentarse como una
decoloracién azul violacea o negra, con pérdida de
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ABSTRACT

Cutaneous necrosis (CN) consists of cell death of a portion
of tissue. When there are large areas of tissue death due
to lack of blood supply, associated with bacterial infection
and decay, the term gangrene is used. Skin necrosis can be
caused by exogenous agents, infection, or vascular occlu-
sion, the latter being the most common cause. Clinically,
CN presents as violaceous or black areas that are usually
covered by an eschar. The eschar consists of a clearly deli-
mited area of hard and adherent black plaque of tissue ne-
crosis. The clinical appearance of skin necrosis in itself is
not specific to any disease. Thus, the patient’s clinical
context, history, associated diseases, accompanying syste-
mic or cutaneous symptoms, and laboratory data will sug-
gest a specific disease in each particular case. Because it
is irreversible, CN is a serious process, and physicians must
act quickly to determine the cause and, as far as possible,
administer proper treatment.

Key words: Skin necrosis. Gangrene. Ischemia.

sensibilidad que puede ocurrir después de dolor in-
tenso en el area y secreciéon maloliente. Suele estar
cubierta por una escara necrotica o esfacelo (fig. 1).
La escara se trata de una necrosis circunscrita del te-
jido que se presenta a modo de una placa de color
negro, de limites netos, dura y adherida.

ETIOLOGIA

Existen multiples causas de NC. Las mas frecuen-
tes pueden deberse a3 (tabla 1):

1. Agentes exdgenos, como productos quimicos o
fisicos tales como la radioterapia, una quemadura,
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la congelacion, las tlceras por presion y numerosos
farmacos.

2. Algunas infecciones, como el ectima, la gangrena
gaseosa, la fascitis necrosante y la meningococemia
aguda, cursan con necrosis.

3. Oclusion vascular. Es el grupo més amplio, ya
que supone la causa mas frecuente de NC.

La oclusi6n vascular puede deberse a un depésito de
sustancias en la luz del vaso, como ocurre en las crio-
globulinemias, en el sindrome antifosfolipidico y la
enfermedad por émbolos de colesterol; o depdsito de
sustancias en la luz del vaso, como en la calcifilaxia.

También hay oclusion vascular en algunos tipos de
vasculitis, por la presencia de un infiltrado infla-
matorio en la pared del vaso. A menudo las vasculi-
tis que producen NC —la panarteritis nudosa, la
granulomatosis de Wegener, la vasculitis alérgica
de Churg-Strauss— o las que acompafan a enfer-
medades sistémicas —la vasculitis de la artritis reu-
matoide, el lupus eritematoso sistémico y el sindro-
me de Sjogren— suelen afectar a vasos de mayor
calibre.

Asimismo, en las alteraciones de la hemostasia el
principal mecanismo lesional es la obstruccién vas-
cular por fenémenos tromboticos. Las alteraciones
de la hemostasia pueden ser inducidas por altera-
cién vascular, plaquetaria o de los factores de la
coagulacion. Las més descritas como causa de NC
son los déficit de proteinas Cy S y de antitrombina
I1I, pero también hay otros trastornos intimamente
ligados a los anteriores, como el déficit de vitamina
K ola NC inducida por anticoagulantes, sobre todo
por cumarinicos y, con menor frecuencia, por he-
parina.

No nos ajustariamos a la realidad si no asumiéra-
mos que otros factores inducen asimismo NC y si
no consideraramos que no hay causas indepen-
dientes, sino una continua interrelacion entre ellas.
Asi, en las NC suelen estar implicados diversos fac-
tores, especialmente en las debidas a obstruccién
vascular por alteraciones de la coagulacién o vascu-
litis, en las que infecciones o diversos farmacos de-
sempenan un papel desencadenante?.

A continuacién se describen los procesos que de
forma maés frecuente cursan con NC.

Escara necrotica en una Ulcera de decUbito por presion en
un paciente encamado.

Necrosis cutanea por agentes exdogenos

Los agentes ex6genos producen NC por dafio y
destruccion directa del tejido, como ocurre en los
casos de accidentes con productos quimicos tales

Tabla 1 o :
ablat>  c|asificacion de las necrosis

cutaneas

Por agentes exdgenos
Quimicos: acidos y alcalis
Fisicos: radioterapia, quemaduras, congelacion,
Ulceras por presion, farmacos

Por infecciones
Ectima
Gangrena gaseosa
Fascitis necrosante
Meningococemia aguda

Por oclusion vascular
Depdsito de sustancias:

En la luz del vaso: crioglobulinemia, sindrome
antifosfolipidico, enfermedad por émbolos
de colesterol

En la pared del vaso: calcifilaxia

Vasculitis necrosantes:

Panarteritis nudosa

Granulomatosis de Wegener

Vasculitis alérgica de Churg-Strauss

Vasculitis de la AR y el LES

Alteraciones de la hemostasia:

Por alteracion vascular

Por alteracion plaquetaria

Por alteracion de los factores de la coagulacion:
déficit de proteinas C y S y antitrombina ll;
necrosis cutanea por cumarinicos y heparina

Otras causas
Pioderma gangrenoso, papulosis atrofica maligna,
dermatomiositis, etc.

X
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como 4cidos o alcalis, o por agentes fisicos como la
radioterapia, la quemadura, la congelacién, un
traumatismo, las tlceras por presion, etc.

Radiodermitis

Las lesiones cutaneas por radiaciones ionizantes
aparecen como lesiones localizadas, sobre todo en
el contexto de la radioterapia. La radiodermitis
aguda aparece de 1 a 2 semanas después de la so-
bredosificacion y se clasifica segtn la gravedad de
las lesiones cuténeas. En la reaccién por radiacion
ionizante de grado 1 se aprecia s6lo eritema; en el
grado 2 se observa la formaci6on adicional de vesi-
culas, con posterior atrofia del cutis y de los anejos,
y en el grado 3 se produce la NC y el desarrollo de
dlceras cutaneas agudas por radiacion.

Quemaduras

Las quemaduras son lesiones cutineas en general
graves por el efecto de temperaturas relativamente
elevadas. Se clasifican segin la gravedad local y la
superficie afectada. Las quemaduras de grado 1
presentan eritema y edema que cura en pocos dias;
en las de grado 2 aparecen ampollas sobre el area
de eritema, y las quemaduras de grado 3 muestran
NC o formacién de escaras por alteraciéon mas pro-
funda de la piel, del tejido subcutaneo y de los ane-
jos cutéaneos, y si curan lo hacen dejando siempre
cicatriz.

Paciente diagnosticado de celulitis en tobillo izquierdo
que presenta una placa violacea con ampollas en su super-
ficie.
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Congelacion

Se produce por el efecto local de las temperaturas
bajas con el correspondiente enfriamiento de la
piel que conlleva alteraciones circulatorias y dafios
histicos. Inicialmente la congelacién produce pali-
dez cutanea con relativa hiperemia reactiva, y si
persiste, se produce la formacion adicional de am-
pollas que pueden terminar en una necrosis negro-
azulada y curacién con defecto. La superficie afec-
tada no suele ser tan amplia como en el caso de las
quemaduras. Suele localizarse en las zonas acras,
pero se extiende si persiste el efecto del frio.

Ulceras por presion

Las tlceras por presion aparecen en las zonas del
cuerpo que soportan presion, generalmente en las
prominencias 6seas, debido a la compresion exter-
na de la piel, las fuerzas de cizalla y la friccion, que
producen necrosis tisular isquémica. Se observan a
cualquier edad, pero la mayor prevalencia se da en
ancianos encamados de forma crbnica, con obnu-
bilacién mental o disminucion de la sensibilidad en
la region afectada. La prominencia 6sea més fre-
cuentemente afectada es el sacro (60%), seguido de
las tuberosidades isquiaticas, el trocanter mayor, el
talon, el codo, el tobillo y el occipucio. Inicialmen-
te, las tlceras por presion en estadio I producen un
eritema que no se blanquea con la presion. En el
estadio II, en el que se afectan la epidermis y la
dermis superficial, sobre el area de eritema apare-
cen ampollas que provocan necrosis con tlcera su-
perficial. En el estadio III la necrosis es mas pro-
funda y llega hasta la fascia, produciendo una
tlcera en forma de crater con pérdida de todo el es-
pesor de la piel. Finalmente, en el estadio IV hay
necrosis de espesor completo con afectacion de las
estructuras de soporte, como el misculo y el hueso.
La dlcera puede agrandarse hasta medir varios
centimetros. Los bordes de la tlcera pueden estar
socavados. Suelen ser dolorosas, excepto cuando
hay disminucién del nivel de conciencia. La pre-
sencia de exudado purulento y de eritema alrede-
dor de la tlcera sugiere infeccién. Para evitar el de-
sarrollo de una tlcera por presiéon en los pacientes
de riesgo es importante la profilaxis con cambios
posturales cada 2 h, masajear las zonas propensas
a tlceras al cambiar la postura e inspeccionar para
detectar zonas de rotura de la barrera cutanea so-
bre los puntos de presion.
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Necrosis secundaria a farmacos

También se ha descrito NC secundaria a algunos
farmacos. La adrenalina, la noradrenalina y sus de-
rivados producen necrosis por vasoconstriccion. La
NC debida a vasoconstriccién es una complicacién
extremadamente rara y sélo se da en pacientes con
compromiso vascular grave en el sitio de inyecci6on
o en forma de fenémeno de Raynaud y gangrena
digital. En los pacientes en coma profundo con in-
toxicacion por barbittricos, diazepam y nitraze-
pam, la NC se produce en las zonas de dectibito por
hipoxia tisular causada por compresiéon de los va-
sos. Los farmacos citostaticos, como la doxorubici-
na, producen NC por extravasacion. La frecuencia
de extravasaciones ha disminuido mucho con el
uso de los catéteres venosos centrales. En los con-
sumidores de drogas por via intravenosa las lesio-
nes tisulares son consecuencia de las inyecciones
subcuténeas o de la extravasacion accidental tras la
inyeccién venosa. La cocaina, altamente vasocons-
trictora, produce isquemia tisular, especialmente
cuando se extravasa. También algunos farmacos
tales como las penicilinas de depbsito, el interfer6n
beta 1b, las sulfonamidas, la estreptomicina y las
tetraciclinas, entre otros, producen NC en la zona
de inyeccions.

Necrosis cutanea por infeccién

Las infecciones graves de los tejidos blandos se si-
taan entre las infecciones més frecuentes y poten-
cialmente més peligrosas que pueden adquirirse en
la comunidad o en el medio hospitalario. Las ad-
quiridas en la comunidad pueden darse en indivi-
duos previamente sanos, aunque con mayor fre-
cuencia se ven en pacientes inmunodeficientes, con
cancer avanzado, ancianos, diabéticos, tratados
con corticoides o afectados de sida. Las lesiones
necrosadas pueden deberse a un agente microbia-
no tnico, pero generalmente son el resultado de in-
feccion por una variedad de microorganismos —ae-
robios y anaerobios— que actian de manera
sinérgica y producen grave lesion tisular, con gan-
grena progresiva y profunda toxicidad sistémica.
La infeccién necrosante debe sospecharse: a) cuan-
do hay sintomas sistémicos tales como fiebre, ta-
quicardia, hipotensién y sudoracién; b) en presen-
cia de edema e induraciéon maés alla del area de
eritema; ¢) ante lesiones cutdneas en forma de am-
pollas, flictenas o placas de necrosis; d) en ausencia

Tras unos dias tratamiento antibidtico disminuye el edema
y la placa violacea y la ampolla dejan un area erosiva y ul-
cerada con escaras necroticas.

de linfangitis y supuracion, y e) ante una mala evo-
lucién a pesar del tratamiento antibiético adecuado
(figs. 2y 3).

A continuacion se detallan las infecciones maés fre-
cuentes que cursan con NC.

Ectima

Es una infeccién bacteriana similar al impétigo, con
afectacion més profunda y que origina ulceraciones
y costras. Se trata de una infeccién sinérgica, y se
encuentran en gran proporciéon y simultineamente
estreptococos del grupo A y estafilococos coagulasa-
positivos. El ectima es mas frecuente en las extremi-
dades inferiores de nifios, ancianos mal cuidados y
pacientes con linfedema en extremidades inferiores
o inmunosuprimidos. La lesién inicial comienza
como una vesicula o vesiculoptstula. En el plazo de
unos dias, la lesion aumenta de tamano y se forma
una costra. La tlcera tiene un aspecto en “sacaboca-
dos” y una base necroética y purulenta. Las lesiones
tardan en curar y dejan cicatriz.

El ectima gangrenoso se presenta en pacientes con
sepsis por Pseudomonas aeruginosa®. Aparece
como una macula eritematosa o purpurica localiza-
da casi siempre en la regiéon anogenital o en una
extremidad. La lesi6n evoluciona a una ampolla o
vesicula hemorrégica que se rompe y deja una tlce-
ra gangrenosa con una escara central negro grisa-
cea.
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Fascitis necrosante

La fascitis necrosante se caracteriza por necrosis
rapidamente progresiva de la grasa subcutinea y
de la fascia. Se ha atribuido a estreptococos del
grupo A o a sinergismo de aerobios y anaerobios’.
La secuencia de la infeccién empieza con una zona
de celulitis muy sensible, caliente y edematosa que
no responde a antibidticos. La piel est4 tensa y bri-
llante. La enfermedad progresa a una velocidad
alarmante, y la piel cambia de rojo y morado a un
azul-grisiceo patognomonico, con manchas mal
definidas. Se pueden desarrollar ampollas violace-
as. La necrosis de la fascia superficial y la grasa
produce un liquido acuoso y maloliente. La zona
puede quedar anestesiada por la destruccion de los
nervios cutaneos. A la palpacion, los tejidos subcu-
taneos aparecen duros y lenosos. El paciente suele
presentar un sindrome toxico con fiebre elevada,
escalofrios, malestar general, leucocitosis, shock y
taquicardia. El lugar afectado con més frecuencia
son las extremidades. Se ha descrito una predilec-
ci6én de la infeccion por los genitales y el periné, co-
nocida como gangrena de Fournier. Esta forma se
origina en el escroto y progresa con rapidez al peri-
néy ala pared abdominal.

Gangrena gaseosa

La mionecrosis por clostridios es una infeccion
del musculo rapidamente progresiva y letal en po-
tencia. El microorganismo aislado con mas fre-
cuencia es Clostridium perfringens, que aparece
en mas del 80% de los cultivos positivos®. Tienen
casi siempre una presentacion aguda después de
un traumatismo en varones jovenes o en ancianos
diabéticos o con enfermedad circulatoria periféri-
ca. También puede aparecer tras una cirugia in-
testinal o de la vesicula biliar. Tras un periodo de
incubacién corto (12-14 h) se desarrolla la celuli-
tis por anaerobios. Son frecuentes los cambios en
la piel, que se caracterizan por una coloracion
amarilla oscura o bronce y ampollas llenas de li-
quido marrén oscuro, asi como por la presencia
de areas de necrosis y de un exudado serosangui-
nolento de olor nauseabundo. Al presionar el area
con los dedos puede percibirse una sensacién cre-
pitante por la presencia de gas tisular, lo cual
apoya el diagnodstico, aunque no es esencial. Se
suele acompanar de dolor intenso, edema y sinto-
mas toxicos.
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Meningococemia aguda

El agente etiologico es Neisseria meningitidis, un
diplococo gramnegativo aerobio. Las infecciones
meningocodcicas se producen en cualquier parte del
mundo y afectan sobre todo a nifios pequefios y a
adultos jovenes. Predominan en los varones. La
mayor parte de las veces estas infecciones suelen
ser asintomaticas, con lo que el paciente actta
como portador y desarrolla una inmunidad perma-
nente. Cuando aparece una sepsis aguda son muy
frecuentes las infecciones en la piel. Casi la mitad
de los pacientes con meningococemia aguda desa-
rrollan una erupcion petequial aguda a la que pue-
de seguir equimosis y necrosis isquémica. En oca-
siones aparecen lesiones ampollosas hemorragicas,
mas frecuentes en el tronco y en las extremidades
inferiores. Ademaés de la erupcién purparica y pete-
quial puede haber fiebre, escalofrios, hipotension,
meningitis, meningoencefalitis, neumonia, artritis,
pericarditis y progresar a una coagulacion intravas-
cular diseminada. El diagnoéstico inicial suele ser
clinico. En las muestras de biopsia cutanea se pue-
de observar vasculitis leucocitocléstica, trombosis
y, con frecuencia, microorganismos identificables.
Los hemocultivos y cultivos de la piel, el liquido ce-
falorraquideo y liquidos sinovial y pericardico son
a menudo positivos para N. meningitidis.

Necrosis cutanea por oclusion vascular

La oclusion vascular es la causa mas frecuente de
NC. De hecho, la mayoria de los procesos que desa-
rrollan NC terminan presentando una oclusi6on
vascular. A continuacion se describen las principa-
les enfermedades que cursan con NC por oclusion
vascular.

Sindrome antifosfolipidico

Es una entidad definida por la asociacién de fen6-
menos trombdticos, tanto arteriales como venosos,
abortos de repeticion y trombocitopenia, junto con
la presencia de anticuerpos antifosfolipidos (AAF).
Afecta sobre todo a mujeres entre los 20 y los 40
afnos. Una gran variedad de lesiones cutdneas han
sido relacionadas con los AAF, destacando por su
frecuencia la livedo reticularis (20-24%) y las tlce-
ras cutaneas (20-30%). También puede observarse
NC, que suele afectar a las extremidades superiores
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en forma de gangrena digital, hemorragias en asti-
lla y telangiectasias subungueales. La NC asociada
al sindrome antifosfolipidico es una manifestaciéon
rara (2,1%) que se considera un efecto trombético
grave%'°. Los pacientes con mayor riesgo tromboti-
co son aquellos con anticuerpos anticardiolipina
isotipo inmunoglobulina G y con titulos elevados.
El prondstico depende de la localizacion y de la
extension del dano producido por la oclusién vas-
cular. No obstante, la rapida instauracién de trata-
miento anticoagulante evita casi siempre la reapa-
ricién de fendmenos tromboticos.

Crioglobulinemia

Las crioglobulinas son inmunoglobulinas que se
precipitan o gelifican de forma reversible cuando
se exponen al frio y se disuelven con el calor. La
precipitacion de las crioglobulinas cuando estan
presentes en grandes cantidades provoca oclusiéon
vascular, y también se asocia a hiperviscosidad.
Predomina en el sexo femenino, con edad de inicio
a los 50 afos. Las lesiones purpuricas o necroéticas,
a menudo retiformes, que aparecen en las zonas
acras expuestas al frio (como son el hélix o la nariz)
son signos cardinales. Entre otros hallazgos cuta-
neos se encuentran la acrocianosis y fenémeno de
Raynaud con o sin gangrena grave de las puntas de
los dedos de manos y pies, brotes recurrentes de
purpura palpable como en la vasculitis por hiper-
sensibilidad que aparece en las extremidades infe-
riores con extension a los muslos y el abdomen, y
la livedo reticularis, sobre todo en las extremida-
des inferiores y superiores®. El inicio stbito de la
enfermedad en zonas acras después de la exposi-
ci6n al frio debe hacer sospechar el diagnostico,
que se confirma mediante la determinaciéon de
crioglobulinas en plasma.

Enfermedad por émbolos de colesterol

Es un trastorno multisistémico que consiste en la
embolizaciéon de microcristales de colesterol que
proceden de las placas de ateroma de los grandes
vasos y que embolizan en la microcirculacion de los
diferentes 6rganos periféricos; por lo tanto, la clini-
ca serd consecuencia de esta obstruccion, con el
consecuente dafio isquémico del tejido afectado
(fig. 4). Es mas frecuente en varones > 60 afios con
factores de riesgo para enfermedad ateromatosa

que se ven sometidos a procedimientos vasculares
invasivos y al uso de agentes tromboliticos y/o an-
ticoagulantes. Las alteraciones cuténeas son fre-
cuentes y se han descrito en el 35% de los pacien-
tes. Se puede encontrar livedo reticularis (49%),
gangrena (35%), cianosis (28%), ulceraciones
(17%), n6dulos (10%) y parpura (9%)'>'s. Estas ma-
nifestaciones son de distribucién simétrica, distales
y tipicas, y aun cuando hacen pensar en un trastor-
no isquémico grave, los pulsos periféricos son pal-
pables. El inicio brusco de necrosis y tlceras confi-
nadas en los dedos de los pies que asientan sobre
un reticulado liloso livedoide caracteristico y que a
menudo se acompana de livedo reticularis mas ex-
tensa, en un paciente con factores de riesgo cardio-
vascular, debe hacer pensar en la enfermedad por
émbolos de colesterol. En la biopsia cutinea se ob-
serva la imagen de lentes biconvexas que corres-
ponden a los cristales de colesterol dentro de la luz
de los vasos de la dermis y del tejido celular subcu-
taneo.

Calcifilaxia

La calcifilaxia se caracteriza por una NC progresiva
asociada con calcificacion de vasos de pequefio y
mediano calibre en el contexto de insuficiencia re-
nal terminal, diabetes mellitus e hiperparatiroidis-
mo. Es més frecuente en mujeres con una edad
media de 50 afios. Las lesiones precoces son placas
reticuladas violaceas. Pueden desarrollarse vesicu-
las en el interior de la lesion, lo que significa necro-
sis tisular y ulceraci6on inminente. Las tlceras tipi-

Lesiones ampollosas y de necrosis cutanea digital en un
paciente con enfermedad por émbolos de colesterol.
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camente presentan una escara necrdtica adherida
de bordes irregulares y estan rodeadas de un halo
violaceo oscuro indurado. Se localizan en la parte
distal de las extremidades, por lo general en la par-
te externa y posterior de las pantorrillas, en el ab-
domen, en las nalgas, en los dedos y en el glande.
Las lesiones son altamente dolorosas, incluso en
los estadios mas tempranos del desarrollo. La muer-
te se produce, normalmente, como consecuencia
de gangrena y sepsis.

Vasculitis necrosantes

Las vasculitis necrosantes se caracterizan por la in-
flamacién de los vasos sanguineos, lo cual compro-
mete su funcién, con el desarrollo de isquemia y
necrosis. La manifestacion clinica mas frecuente de
las vasculitis es la purpura palpable, y afecta prin-
cipalmente a las extremidades inferiores. Pero
cuando la vasculitis afecta a vasos de mayor cali-
bre, ademés de lesiones purptricas suelen obser-
varse lesiones mas aparatosas, como ampollas
hemorragicas, equimosis, noédulos, livedo reticula-
ris y NC. Por lo tanto, la presencia de NC en una
vasculitis debe hacer pensar que el vaso afectado
subyacente posiblemente sea de un tamafno media-
no-grande y profundo, como ocurre en la poliarte-
ritis nudosa, en la granulomatosis de Wegener y en
la vasculitis alérgica de Churg-Strauss. La vasculitis
necrosante acompafia asimismo con gran frecuen-
cia a la artritis reumatoide y a enfermedades au-
toinmunes como el lupus eritematoso sistémico, el
sindrome de Sjogren, la enfermedad mixta del teji-
do conectivo y la esclerodermias°,

— Poliarteritis nudosa. Vasculitis sistémica en la
que existe una vasculitis necrosante de arterias de
mediano calibre, con marcada afectacion renal y
visceral. En el 40-60% de los casos hay lesiones cu-
taneas que consisten en nddulos subcutineos dolo-
rosos en las extremidades inferiores y principal-
mente en las zonas de bifurcacién arterial, como en
areas cercanas a la rodilla. También hay tlceras
cronicas y lesiones de ptrpura palpable, y el 40%
de los pacientes presentan livedo reticularis.

— Granulomatosis de Wegener. Consiste en la tria-
da clinica de vasculitis granulomatosa del tracto
superior e inferior, glomerulonefritis y grados va-
riables de vasculitis de pequefio vaso. Los pacientes
suelen presentar sintomas de vias respiratorias su-
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periores, como rinorrea, ulceraciones de la mucosa
nasal o sinusitis persistente, ademas de mal estado
general, fiebre y pérdida de peso. La afectaciéon pul-
monar suele manifestarse en forma de tos produc-
tiva y hemoptisis, y la afectacion renal en forma de
glomerulonefritis determina el prondstico de los
enfermos. La piel se halla afectada en mas del 50%
de los casos, en forma de parpura palpable, tlceras
o n6dulos cutaneos. Histologicamente se caracteri-
za por la presencia de vasculitis de pequefios vasos
con granulomas vasculares y extravasculares. Un
marcador serologico tipico de esta enfermedad es
el hallazgo de anticuerpos anticitoplasma de los
neutroéfilos (c-ANCA).

— Vasculitis alérgica de Churg-Strauss. Es una
vasculitis granulomatosa con afectacion de malti-
ples 6rganos, especialmente el pulmén, que afecta
a vasos de tamanos variables con formacion de gra-
nulomas intra y extravasculares con intensa pre-
sencia de eosindfilos en el infiltrado, y a pacientes
con historia de asma, atopia y eosinofilia periférica.
El 70% de los pacientes desarrollan lesiones cuta-
neas en forma de nddulos cutaneos y subcutineos
que en ocasiones pueden llegar a ulcerarse, purpu-
ra palpable y livedo reticularis.

— Vasculitis en la artritis reumatoide. La artritis
reumatoide (AR) es una enfermedad inflamatoria
de las articulaciones caracterizada por una sinovitis
progresiva erosiva y destructiva. La frecuencia de
vasculitis en la AR varia entre el 1y el 20%. La vas-
culitis necrosante es la vasculitis que se observa
con mas frecuencia en los pacientes con AR erosiva
refractaria (fig. 5). Suele presentarse clinicamente
con ulceras acrales que evolucionan con rapidez,
purpura palpable de predominio distal, y lesiones
isquémicas del aparato ungueal y de los pulpejos
digitales. La gangrena digital puede producirse
hasta en el 20% de estos pacientes. El desarrollo de
vasculitis ensombrece el prondstico de los enfer-
mos con AR.

— Vasculitis en el lupus eritematoso sistémico. La
afectacion vasculitica en el lupus eritematoso (LE)
varia entre el 10 y el 56% segun las series, y puede
afectar a venas y arterias de cualquier calibre.
Cuando el LE afecta a vasos profundos del tejido
celular subcutineo pueden aparecer lesiones nodu-
lares, dlceras, gangrena o livedo reticularis. La po-
sibilidad de desarrollar enfermedad vasculitica au-
menta a medida que se prolonga el tiempo de
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evolucion del proceso lipico. También es maés fre-
cuente la aparicion de vasculitis en varones, en los
enfermos que presentan positividad para anticuer-
po anti-Ro, anti-Sm, anticuerpos antimitocondria-
les, o cuando existe un sindrome antifosfolipido
asociado a LE.

— Vasculitis en el sindrome de Sjogren. La afecta-
cién vascular principal en el sindrome de Sjogren
(SS) es la purpura palpable en las extremidades in-
feriores, presente en el 20 al 25% de los casos, aun-
que estos enfermos también pueden presentar le-
siones cutdneas tipo urticaria-vasculitis, nodulos,
dlceras y gangrena. Los fenémenos vasculiticos son
maés frecuentes en los enfermos con SS y sinovitis
articular.

Alteraciones de la hemostasia

Una causa frecuente de parpura y NC asociada a
otras manifestaciones son las alteraciones de la he-
mostasia, en las que el principal mecanismo lesio-
nal es la obstruccién vascular por fenémenos trom-
boembdlicos. Pueden ser inducidas por alteraciéon
vascular, plaquetaria o de los factores de la coagu-
lacién. Entre estos Gltimos, los més descritos como
causa de NC son los déficit de proteinas Cy Sy de
la antitrombina III, denominados habitualmente
anticoagulantes naturales. Pero también existen
otros trastornos intimamente ligados a los anterio-
res, como el déficit de vitamina K o las necrosis in-
ducidas por anticoagulantes, sobre todo por cuma-
rinicos y, con menor frecuencia, por heparina.

— Necrosis cutanea por cumarinicos. Es una com-
plicacién que aparece entre el 0,01y el 0,1% de los
pacientes tratados. Es mas comun en las mujeres,
habitualmente obesas y antes de los 40 afios. Suele
aparecer al inicio del tratamiento con cumarinicos
y generalmente se observa en pacientes que pre-
sentan déficit congénito de proteinas C y/o S+v.
Las lesiones necroticas pueden localizarse en cual-
quier parte del cuerpo, pero tienden a afectar de
forma simétrica las reas ricas en tejido adiposo.
Las mamas son el lugar més frecuentemente afec-
tado, seguido por las nalgas y los muslos. El curso
clinico comienza con dolor, parestesias y sensaciéon
de presion en los sitios implicados, seguido de eri-
tema y aparicion de lesiones purptricas. En poco
tiempo, generalmente en menos de 24 h, hay una
rapida progresion, con la formacion de grandes

Paciente con artritis reumatoide afecto de vasculitis que
presenta lesiones de pUrpura palpable, algunas de las cua-
les forman placas violaceas con ampollas en su superficie.

areas equimoticas, bien delimitadas, de color azul-
negruzcas y envueltas por un halo eritematoso. En
superficie surgen también grandes ampollas hemo-
rragicas. Las lesiones pueden evolucionar, dando
lugar a extensas placas violaceas necroticas e im-
portantes tlceras dolorosas cubiertas de una escara
necroética. En la biopsia cutdnea se observa oclu-
sion de los vasos dérmicos y del tejido celular sub-
cutaneo por trombos fibrinoplaquetarios.

— Necrosis cutdnea por heparina. Por un mecanis-
mo inmunolobgico, la heparina puede inducir anti-
cuerpos que atacan a las plaquetas unidas a ella. A
su vez, estos anticuerpos también atacan al endote-
lio proximo y producen lesion del vaso, lo que atrae
mas plaquetas y se produce entonces trombosis.
Suele aparecer entre 5y 10 dias después de comen-
zar el tratamiento con heparina. Las lesiones suelen
ser dolorosas, bien delimitadas, no inflamatorias y
por lo general purptricas o necréticas, con morfolo-
gia retiforme o grandes zonas necréticas con marge-
nes ramificados irregulares'®. Pueden aparecer en el
lugar de las inyecciones subcutineas, o bien desa-
rrollarse en lugares a distancia de la perfusion. Este
cuadro debe sospecharse ante un paciente con
trombocitopenia y trombosis paraddjica.

— Coagulacién intravascular diseminada. La coa-
gulacion intravascular diseminada es otro trastor-
no generalizado de la coagulaci6on sanguinea. Se
produce en el interior de los vasos y suele desen-
cadenarse por sepsis bacterianas, complicaciones
obstétricas, tumores malignos diseminados o trau-
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Ulcera en sacabocados de borde discretamente violaceo
con abundante fibrina en su interior que corresponde a un
pioderma gangrenoso en un paciente con artritis reuma-
toide erosiva.

matismos masivos®. Estos factores desencadenan-
tes producen una activacion incontrolada de la coa-
gulacién que da lugar a trombosis y consumo de
plaquetas y de los factores II, V y VIII de la coagu-
laci6n y fibrindlisis secundaria. Si el comienzo es
agudo, se suelen ver lesiones hemorragicas en mul-
tiples localizaciones cutaneas, por ejemplo, en tor-
no a heridas o incisiones quirdrgicas, lugares de
puncién venosa o de inserciéon de catéteres, o he-
morragia en tejidos profundos. Si la activacién es
lenta, se produce un exceso de productos activa-
dos, lo cual predispone a infartos vasculares o
trombosis venosas. Estos infartos (parpura fulmi-
nante) se inician como equimosis masivas con bor-
des bien delimitados, irregulares, de un color pur-
pura oscuro y halo eritematoso, que evolucionan a
ampollas hemorragicas y gangrena azul o negra.
Habitualmente las lesiones son multiples, exten-
sas, a menudo simétricas y localizadas en la parte
distal de las extremidades, los labios, la nariz, los
pabellones auriculares y los genitales. Es tipica una
acrocianosis periférica seguida de gangrena de ma-
nos, pies, punta de la nariz, y posterior autoampu-
tacion si el paciente sobrevive.

Otras causas de necrosis cutanea
Hay otras patologias cutdneas que en algin mo-
mento de su evolucion cursan con NC y no se en-

globan dentro de las causas anteriores. Un ejemplo
es el pioderma gangrenoso, que se describe a conti-
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nuacioén porque es interesante saber que en ocasio-
nes se asocia a enfermedades sistémicas, entre
ellas la artritis.

Pioderma gangrenoso

Es una enfermedad cutanea ulcerativa, cronica, de
etiologia desconocida y poco frecuente, con una
presentacion clinica caracteristica (fig. 6). Puede
aparecer a cualquier edad, pero es mas frecuente
en mujeres de entre 20 y 50 afios. El 50% de los ca-
sos se asocian a una enfermedad sistémica subya-
cente. Las asociaciones mas frecuentes se producen
con la enfermedad inflamatoria intestinal (colitis
ulcerosa y enfermedad de Crohn; 20-30%), con la
artritis (artritis seronegativas, espondilitis de la en-
fermedad inflamatoria intestinal y artritis reuma-
toide; 20%) y con las enfermedades hematologicas
(en particular, con la leucemia miel6gena, tricoleu-
cemia, mielofibrosis y gammapatia monoclonal;
15-25%)%°. Las lesiones cutaneas aparecen con ma-
yor frecuencia en las piernas, sobre todo en la zona
pretibial, pero pueden surgir en cualquier lugar, in-
cluidas las mucosas. Pueden presentarse de forma
espontanea o tras un traumatismo, de forma agu-
da, y cursar con un dolor importante. Suelen co-
menzar como una alteraciéon papulopustulosa do-
lorosa con induracioén eritematosa circundante, o
como un nédulo eritematoso. Ambos procesos ex-
perimentan necrosis que provoca una ulceraciéon
central superficial o profunda; la pérdida de tejido
puede exponer los tendones o musculos subyacen-
tes. Cuando se desarrolla por completo, la dlcera
tiene una base purulenta con un borde irregular so-
cavado y sobresaliente de color violaceo que se ex-
tiende de manera centrifuga. La reepitelizacién se
produce desde los margenes, y las tlceras curan
dejando cicatrices atroficas con pigmentacion. La
histologia del pioderma gangrenoso es inespecifica,
y en los bordes de la lesion puede observarse la
presencia de un infiltrado neutrofilico con cultivos
negativos. El diagndstico es clinico, el médico debe
excluir otras causas de ulceraciones en la piel y
buscar una enfermedad asociada tratable.

CONCLUSION

La NC consiste en la muerte celular de una porciéon
del tegumento cutaneo, causada por un suministro
insuficiente de sangre. La causa més frecuente de
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Hemograma (hematies, leucocitos y plaquetas)

Bioquimica general, incluyendo funcion hepatica y renal, calcio, fosforo y hormona paratiroidea

Inmunologia
Anticuerpos antifosfolipidicos, anticardiolipina o anticoagulante lUpico
Crioglobulinas
Anticuerpos antinucleares, factor reumatoide, scl-70, anticuerpos anticitoplasma del neutrofilo con patron citoplasmatico
y con patron perinuclear, etc.

Pruebas de coagulacion
Tiempo de trombina, tiempo de protrombina, tiempo parcial de tromboplastina activada
Fibrindgeno, productos de degradacion del fibrinogeno
Proteinas C y S, antitrombina Ill, factores de coagulacion

Cultivo microbiologico

Biopsia cutanea + inmunofluorescencia directa
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