CUAL ES SU DIAGNOSTICO?
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Caso clinico

Paciente de 59 afios de edad, sexo masculino. Antecedentes
de hipertension arterial, dislipidemia, carcinoma papilar de ti-
roides con micrometastasis en linfonodo operado hace 1 afio y
vitiligo en mejilla y pierna hace 10 afios. Usuario de levotiroxi-
na, atorvastatina y losartan. Consulta por historia de 3 afios
de evolucidn de lesiones papulares asintomaticas en su frente,
las cuales han crecido con el tiempo.

Al examen fisico se observa una papula eritematosa, blanda
de 0,5 x 0,5 ¢cm. y un nédulo de 1 x 1 cm. de didmetro en
zona central de la frente. Adicionalmente presenta una placa
eritematosa de 1 x 2,5 ¢cm. Bajo la linea de implantacion del
cabello, a izquierda de la linea media. Las lesiones tenian una
superficie porosa tipo «piel de naranja» (Figura 1).

Se sospechd una enfermedad granulomatosa y se decidid
tomar una biopsia de piel. En la histopatologia se distingue
una epidermis normal con zona de Grenz subyacente. En la
dermis se observa un infiltrado nodular, denso y difuso de lin-
focitos polimorfos, con neutréfilos, células plasmaticas y nu-
merosos eosindfilos. Hallazgos compatibles con una vasculitis
leucocitoclastica (Figura 2).
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Diagndstico
Granuloma facial

Dermopatia inflamatoria crénica, idiopatica, benigna e infre-
cuente, que suele afectar la piel de la cara. Se manifiesta como
una lesién papular tnica, eritematosa o marrén, que progresa
a nodulo o placa. Son blandas al tacto y asintométicas. En
ocasiones puede manifestarse como lesiones mdltiples y con
baja frecuencia desarrollan lesiones extra-faciales. La histopa-
tologia es diagndstica.

Epidemiologia

Si bien puede afectar a personas de cualquier edad, sexo o
raza, la mayoria de los casos se presentan en hombres cauca-
sicos de mediana edad" 2.

Etiopatogenia

La patogénesis de la fascitis nodular es poco clara, pero estas
lesiones se asocian frecuentemente a historia de trauma o in-
feccion de la region afectada, correspondiendo a una reaccion
inflamatoria local en el tejido conectivo fibroso. Aunque el ante-
cedente de traumatismo sélo se ha constatado en un 5%-10%
de los pacientes®. La mayoria de los casos se originan en la
fascia superficial, pero algunos pueden generarse intramuscu-
lar 0 en la fascia profunda®.

La causa es desconocida. Se han postulado factores predispo-
nentes, como exposicion actinica, radiacion, trauma, depdsito
de complejos inmunes, reaccion alérgica o reaccion tipo Ar-
thus'2. Constituye una vasculitis cutanea crénica localizada,
de vasos pequefos, con hallazgos ocasionales de complejos
inmunes en la pared de vasos dérmicos y membrana basal®*.

Manifestaciones clinicas

Como sugiere su nombre, el rostro es la zona mas comprome-
tida. En orden decreciente afecta las alas de la nariz, mejillas,
zona preauricular, frente, punta de la nariz y pabellén auricular'.
Crecen lentamente, hasta estabilizarse. Son blandas, elevadas
y bien delimitadas, de tamafio variable. Su coloracién va de rojo
a marrdn o violeta, con posible oscurecimiento ante exposicion
solar. Tienen foliculos acentuados, con aspecto de «piel de na-
ranja»®. Pueden tener telangiectasias y rara vez se ulceran. Si
bien habitualmente son asintomaticas, se han descrito sintomas
como sensibilidad, prurito y sensacion urente'. Un tercio presen-
ta lesiones multiples, con compromiso extra-facial en un 8%?2°.
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Estas aparecen meses después de las lesiones faciales, aun-

. que pueden presentarse de manera concomitante o aisladas
- (sin compromiso facial), en tronco y porcién proximal de extre-

midades.Se han visto casos con compromiso de mucosa y via
aérea superior, del tipo fibrosis angiocéntrica eosinofilica, mani-
festando sintomas respiratorios. La clinica e histopatologia de
las lesiones extra-faciales es compatible a las vistas en rostro.

No tienen sintomas sistémicos y los examenes de laboratorio

. son normales, con hallazgo infrecuente de eosinofilia periferica®.

Diagndstico

Se confirma con histopatologia. Muestra una epidermis nor-
mal, con zona de Grenz subyacente. Infiltrado dérmico infla-
matorio, con proporciones variables de polimorfonucleares

.y depdsito de fibrina perivascular. Constituye una vasculitis
© leucocitoclastica. El hallazgo de vasculitis necrotizante es

infrecuente. En etapas avanzadas disminuye la cantidad de
células inflamatorias y predomina la fibrosis. La relacion en-
tre temporalidad e histologia no es clara, planteandose que
evoluciona con brotes agudos sobre crénico36. Los anexos
no se comprometen®. Considerar que un 26% no tienen zona

. de Grenz, 31% no muestra vasculitis y sélo la mitad presentan
. eosindfilos®.

No es una inflamacion granulomatosa, por lo que el término
granuloma faciale propuesto por Pinkus en 1952 es histoldgi-
camente incorrecto?.

- Diagnostico diferencial

e Eritema elevatum diutinum (EED): Las similitudes clinico-
patoldgicas entre GF y EED han hecho pensar que forman
parte del espectro de una misma patologia, compartiendo
mecanismos patogénicos®®’. Ambas son vasculitis cutaneas
de vasos pequefios, de curso cronico, con hallazgo de fibro-
sis. Presenta lesiones multiples en la superficie extensora

- de extremidades, con distribucion acral, bilateral y simétrica.

Suele respetar el tronco y las lesiones faciales son inusuales.
Ocasionalmente pueden formarse bulas y costras hemorra-
gicas. Puede comprometer la epidermis, rara vez tiene zona
de Grenz y el infiltrado dérmico polimorfo tiene predominio de
neutrdfilos*. Se asocia a patologias sistémicas, especialmente
gammapatias’. Tiene excelente respuesta a dapsona“.

. o Linfoma cutaneo: La Micosis Fungoide (MF) en particular

comparte caracteristicas con el GF. La MF es mas frecuen-
te en hombres mayores de 50 afos. Presenta un crecimiento
lento, que puede estabilizarse en forma de placas unicas o



multiples, rosadas, eritematosas o pardas, con telangiectasias
ocasionales. Suele afectar zonas cubiertas y algunas presen-
tan descamacion fina, atrofia o hipocromia®. No tiene aspecto
de «piel de naranja»®. El infiltrado monoclonal y compromiso
de epidermis ayudan a distinguirla®.

e Pseudolinfoma cutaneo (PLC): Grupo heterogéneo de
procesos linfoproliferativos reactivos benignos que simulan
linfomas cutaneos clinica y/o histolégicamente. No se refiere
a una causa o enfermedad especifica®. La mayoria son idiopa-
ticos. Se cree que no progresan a linfoma, pero requieren se-
guimiento cuidadoso™. EI PLC de células B, también conocido
como Linfocitoma Cutis, presenta caracteristicas similares al
GF. La variedad idiopatica es més frecuente, principalmente
vista en caucasicos como nddulos o tumores Unicos (72%) en
cara (70%), rosados, eritematosos, marrones o violaceos, de
consistencia blanda o firmes. Son asintomaticos y rara vez tie-
nen escamas o se ulceran. Afecta mas a muijeres jovenes, no
tiene foliculos acentuados y tienden a involucionar. La histopa-
tologia revela un infiltrado linfocitico policlonal (de predominio
linfocitos B) en dermis papilar, distribucion nodular o difusa,
con un nimero variable de células inflamatorias. Una minoria
de los linfocitos pueden tener aspecto atipico. Un subtipo his-
tologico de PLC de células B llamado Linfocitoma de Células
Grandes presenta una zona de Grenz®.

e Lupus eritematoso tumidus (LET): Entidad mas dificil de
diferenciar del GF". Variante infrecuente del lupus eritemato-
S0 cutaneo cronico. Afecta con igual frecuencia a hombres y
mujeres de mediana edad. Presenta papulas o placas eritema-
tosas-rosadas, infiltradas, de superficie lisa, no descamativas,
sin signos de atrofia, en zonas fotoexpuestas, principalmente
en cara'. QOcasionalmente tienen prurito y rara vez manifies-
tan clinica de lupus eritematoso sistémico™. No presentan
foliculos acentuados ni telangiectasias. Curso intermitente en
brotes, de aparicién estival, extremadamente fotosensibles.
Reaparecen en la misma zona, al menos 24 horas posterior
a la exposicion solar. Tienen buen pronostico, desapareciendo
sin dejar cicatriz. 10% presenta ANA positivo'". La histopato-
logia confirma el diagndstico, con una epidermis intacta o con
atrofia leve, vacuolizacion focal de la basal, hiperqueratosis o
taponamiento folicular'. Engrosamiento de la unién dermoepi-
dérmica (UDE), con depésitos infrecuentes de complemento
e inmunoglobulinas, ademdas de mucina intersticial e infiltrado
dérmico linfocitico perivascular y perianexial de predominio
CD4+'', El tratamiento considera corticoides tdpicos, terapia
fotodinamica,fotoproteccion, antimalaricos y talidomida.

Cual es su diagndstico

e Infiltracion linfocitica de Jessner (ILJ): Proceso linfopro-
liferativo cutdneo benigno de etiologia desconocida, posible-
mente en relacion a estimulos antigénicos desconocidos™. No
se ha descrito progresion a linfoma'®. Algunos consideran que

junto al LET se encuentran dentro del espectro de la misma

patologia'®. Afecta mas a hombres de edad media. Desarrollan
papulas rosadas, eritematosas 0 marrones, generalmente Uni-
cas y pueden crecer a placas infiltradas de consistencia firme,
superficie lisa, no descamativas, sin telangiectasias ni foliculos
acentuados'’. Ocasionalmente presentan un aspecto circina-
do. Suelen ser asintomaticas, pero pueden presentar prurito®.
Afectan cara (zona zigomatica, nariz y periauricular) y parte
superior de tronco. Se ha descrito fotoagravacion, pero no
estacionalidad™. Evolucién en brotes, con remisién en sema-
nas o meses. Desaparecen sin dejar cicatriz. Se observa una
epidermis normal, rara vez leve acantosis e hiperqueratosis,
con minima afectacion de la UDE. Bajo esto existe un infil-
trado dérmico superficial y profundo, denso, perivascular, rara
vez perianexial, de linfocitos T CD8+ policlonales con algunas
células plasmaticas, asociado a mucina''®. Se han descrito
complejos inmunes circulantes, con aumento de titulos duran-
te exacerbaciones. ANA e IFD negativos''. El tratamiento no
es obligatorio dado su caracter autolimitado y consideraanti-
malaricos, metotrexato, talidomida, corticoides topicos, orales
y fotoproteccion.

Pronastico

Las lesiones permanecen estables en el tiempo, pero se han
descrito casos que involucionan espontaneamente. Esta pa-
tologia se considera benigna, ya que no tiene consecuencias
sistémicas conocidas. El tratamiento no es obligatorio. Existen
alternativas a considerar en caso de una preocupacion esté-
tica. Tiene una alta resistencia al tratamiento, con recurrencia
frecuente, lo cual se debe explicar al paciente’ .

Tratamiento

No existe una terapia estandar para el manejo, debido a que
no se ha comprobado que alguna sea consistentemente efi-
caz. Las mdltiples alternativas pueden utilizarse de manera
aislada o en asociaciones.

Las alternativas farmacolégicas con éxito relativo incluyen te-
rapias orales de corticoides, dapsona, colchicina, antimalari-
€0s, isoniazida, clofazimina. En formulaciones tépicas con cor-
ticoides y tacrolimus. También se han probado via intralesional
con corticoides, dapsona, colchicina, antimalaricos, isoniazi-
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da, clofazimina, oro, arsenito de potasio y testosterona. Los
corticoides topicos e intralesionales se considerande prime-
ra linea'. Se ha visto respuesta moderada hasta resolucion
completa de lesiones, con la ventaja de no dejar cicatrices
residuales. El tacrolimus tdpico ha demostrado recientemente
ser una opcion segura y eficaz, sin riesgo de atrofia cutanea,
al punto de ser considerado el tratamiento de eleccion por
algunos especialistas*>®.

Las terapias fisicas con laser CO,, Argdn, laser de colorantes
pulsado,laser KTP 532-nm,excisidn quirtirgica, radiacion ioni-
zante superficial, PUVA, criocirugia y electrodisecaciontienen
niveles de éxito variables. El laser CO, y dermabrasiondejan
una superficie mas homogénea en comparacion a la electro-
cirugia por si sola. El tiempo de curacién esmas corto con
dermabrasion. El laser Argdn logra resolucion completa, sin
embargo, suele dejar una cicatriz blanca colagenosa’192,

Comentario final

Se presenta este caso dado que el GF corresponde a una
patologia de dificil diagnéstico clinico, siendo frecuentemente
mal diagnosticado®. Representa entonces un desafio diag-
ndstico, considerando el parecidode las lesiones con otras
entidades. La importancia de identificarlo recae en las diferen-
cias de tratamiento, prondstico y nivel de estudio que requiere.

En nuestro caso se describe una presentacion inusual de la
enfermedad, con mdiltiples lesiones papulo-nodulares, siendo
mas frecuente su presentacion Unica. La histopatologia coin-
cide a lo descrito por la literatura.

No existe un consenso en el tratamiento de esta patologia,
pero en nuestro caso pudimos ver una respuesta satisfactoria
con el uso de corticoides topicos.
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