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Vasculitis leucocitoclastica fibrosante localizada
cronica de manifestacion insidiosa: diagnostico

sindromatico

Chronic localized fibrosing leukocytoclastic vasculitis with

an insidious manifestation: syndromic diagnosis.
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Sr. Editor:

El propésito de esta carta es presentarle un caso de vasculitis leuco-
citocldstica fibrosante localizada crénica, que pertenece al espectro
de las vasculitis neutrofilicas de pequefos vasos mediada por inmu-
nocomplejos. Este tipo de vasculitis se caracteriza por su tipico patron
de fibrosis, ya sea lamelar, esteriforme o concéntrico.”

La vasculitis leucocitoclastica fibrosante localizada crénica se mani-
fiesta en diversos padecimientos, como son: el granuloma facial, el
eritema elevatum diutinum, la fibrosis angiocéntrica eosindfilica, el
pseudotumor inflamatorio y las enfermedades inflamatorias asociadas
con lgG4.2+4

Se trata de una paciente femenina de 71 afos de edad, que tenia el
antecedente personal patolégico de lupus eritematoso sistémico, tratada
hacia 10 afios con hidroxicloroquina, asintomdtica y actualmente sin
tratamiento; quien acudié a consulta por padecer una dermatosis locali-
zada a las palmas, bilateral, simétrica, acentuada a la regién hipotenar;
caracterizada por placas eritematosas, irregulares, mal definidas, que
no desaparecian a la vitropresién, asi como lesiones de aspecto nodu-
lar de 3 a 4 cm de didmetro (Figura 1A y B). La dermatosis tenia seis
semanas de evolucion y era referida como asintomatica. Se realiz6 un
estudio histopatoldgico con los siguientes diagndsticos diferenciales:
dermatosis asociada con reactivacién de lupus eritematoso sistémico
y eritema multiforme.

En el estudio histolégico se observé un corte de piel acral con acantosis
irregular, vasos sanguineos dilatados, discreto infiltrado inflamatorio
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de linfocitos vy fibras de colagena engrosadas y
de distribucion irregular, en patrén esteriforme.
Algunas fibras de coldgeno perpendiculares a
la epidermis en dermis papilar y otras en patrén
concéntrico, en “capas de cebolla”, a vasos
sanguineos de pared engrosada e infiltrada por
células inflamatorias (Figura 1C y D). La inmu-
notincion del tejido para 1gG4 resulté negativa.

Mediante la correlacién clinico-patolégica se
orientd el diagnéstico de esta paciente a dos
afecciones:

Eritema elevatum diutinum, a favor de este
diagndstico es que este padecimiento tiene aso-
ciacion con enfermedades autoinflamatorias,®
como el lupus eritematoso sistémico que padecia

Figura 1. A y B. Imagen clinica de la paciente, en la que se observa una dermatosis localizada en las palmas,
principalmente en la region hipotenar, bilateral y simétrica, caracterizada por placas eritematosas mal delimitadas
con lesiones de aspecto papulo-nodular y escama fina en su superficie, que no desaparecen a la digitropresion.
C. Imagen histoldgica de piel acral tefiida con hematoxilina y eosina (10x) con aplanamiento de los procesos
interpapilares, discreto infiltrado leucocitario en la dermis superficial, disposicion esteriforme de las fibras de
colageno, asi como engrosamiento de las mismas. D. Detalle a mayor aumento (20x) de la imagen histolégica
en la que se observa en un vaso sanguineo el patron de fibrosis concéntrico en capa de cebolla, caracteristico

de la vasculitis fibrosante.
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nuestra paciente; las lesiones dermatoldgicas
estaban en un sitio atipico, pero ya descrito;*”
en términos histolégicos, puede corresponder
a una fase crénica de la enfermedad. En contra
de este diagnostico es el hecho de que no tiene
la morfologia caracteristica, que se manifiesta
en placas eritemato-violdceas o marrones, de
aspecto nodular o pseudoqueloideo, bien de-
limitadas.®®

Enfermedad inflamatoria cutdnea asociada a
IgG4, a favor de este diagnostico estd la mor-
fologia de las lesiones clinicas, que pueden
englobarse en la erupcién inespecifica macu-
lopapular o eritematosa de esta enfermedad;®
la topografia mas habitual es en la cabeza y
el cuello; no obstante, puede afectar todo el
cuerpo;’ respondi6 favorablemente a la terapia
con prednisona, lo que es un criterio minimo de
sospecha.’ Contrario a esto esta que histologi-
camente se le pudo clasificar como histologia
con evidencia insuficiente para el diagnéstico
segln los criterios histolégicos propuestos por
Deshpande y colaboradores debido a que solo
tenfa los patrones de fibrosis caracteristicos, pero
no pudieron evidenciarse los depdsitos de 1gG4
en los tejidos, posiblemente debido al tratamien-
to previo con prednisona sistémica; de la misma
manera, las concentraciones séricas de 1gG4 no
rebasaron los concentraciones normales. No
obstante, sugerimos que a pesar de no confirmar-
se la enfermedad por los criterios previamente
descritos, no se descarte la enfermedad.

Una vez descritas las caracteristicas a favor y
en contra de ambas causas, abogamos por su
experiencia clinica, asi como la de sus lectores,
para poder clasificar y brindar un diagnéstico
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etiolégico adecuado a esta paciente, debido a
las implicaciones terapéuticas y de prondstico
de las afecciones etiologicas descritas.
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