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Resumen.—La dermatitis granulomatosa intersticial con
artritis es una enfermedad sistémica que afecta a la piel y al
sistema musculosquelético. Esta nueva entidad se caracteriza
por formar cordones en disposicion lineal o arciforme, aunque
se ha descrito un amplio espectro de presentaciones clinicas.
Histologicamente se aprecia un infiltrado intersticial difuso con
histiocitos y focos de degeneracion del colédgeno, asi como la
formacién de pequefios granulomas alrededor de estas areas
de degeneracion. Ademas existe un numero variable de
leucocitos polimorfonucleares en el infiltrado.

Nosotros describimos dos nuevos casos con sus
caracteristicas clinicas e histopatolégicas que se enmarcan
dentro del espectro de presentacion de esta patologia.
También realizamos el diagnostico diferencial con el granuloma
anular intersticial y comentamos los Ultimos articulos
publicados en la literatura médica.

Palabras clave: dermatitis granulomatosa intersticial,

granuloma de Churg-Strauss, granuloma cutaneo
extravascular necrosante.
INTRODUCCION

La dermatitis granulomatosa intersticial asociada a
artritis es una entidad poco frecuente que cursa con
manifestaciones cutaneas y articulares!. Clinicamente
esta entidad se caracteriza por presentarse con varios
tipos de lesiones, placas eritematosas, papulas o
nédulos, pero su manifestacién patonogmonica son
unas lesiones lineales, dérmicas y eritematosas que
recuerdan una cuerda; es lo que se conoce como el
«signo de la cuerda» (rope sign). Normalmente se
asocia a artritis seronegativa, aunque se ha descrito
ampliamente en la  artritis reumatoide?.
Histolégicamente la dermatitis granulomatosa
intestinal con artritis se distingue del granuloma
anular intersticial por la presencia en la primera de
neutroéfilos y eosinofilos, necrosis de los eosinoéfilos
con la formacién de figuras en «llamarada», nucleos
atipicos y figuras mitoticas en algunos de los
histiocitos, «rosetas» de histiocitos alrededor de focos
de degeneracion del colageno y un predominio del
infiltrado granulomatoso en la dermis media y
profunda.
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INTERSTITIAL GRANULOMATOUS DERMATITIS
WITH ARTHRITIS

Abstract.—Interstitial granulomatous dermatitis with arthritis
is a systemic disease involving the skin and the musculoskeletal
system. This new entity is characterized by the formation of
cords in a linear or arcuate arrangement, although a wide
range of clinical presentations has been described.
Histologically, a diffuse interstitial infiltrate with histiocytes and
foci of collagen degeneration is seen, as well as the formation
of small granulomas around these areas of degeneration. In
addition, there is a variable amount of polymorphonuclear
leukocytes in the infiltrate. We describe two new cases with
their clinical and histopathological characteristics, which fit into
the clinical presentation spectrum of this pathology. We also
make a differential diagnosis with interstitial granuloma
annulare and discuss the latest articles published in literature.

Key words: interstitial granulomatous dermatitis, Churg-
Strauss granuloma, cutaneous extravascular necrotizing
granuloma.
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Esta entidad se ha descrito con muchas
denominaciones entre las cuales destacan: bandas
subcutaneas lineales®, dermatitis granulomatosa y
neutrofilica en empalizada?, dermatitis granulomatosa
intersticial con cuerdas cutaneas y artritis®, papulas
reumatoides®, granuloma de Churg-Strauss’,
necrobiosis reumatoide ulcerativa superficial®,
granuloma necrobiético?, granuloma en empalizada®,
granuloma cutdneo extravascular necrosante!® y
dermatitis reumatoide neutrofilica!12,

Nosotros presentamos los hallazgos clinicos e
histopatologicos de 2 pacientes con dermatitis
granulomatosa intersticial asociada a artritis
seronegativa y revisamos los ultimos articulos
aparecidos que ayudan a definir los conceptos clinicos
y patolégicos de esta entidad.

DESCRIPCION DE LOS CASOS

Caso 1

Una mujer de 36 anos de edad que acudi6 a nuestra
consulta por presentar unas lesiones cutdneas
asintomaticas de 5 anos de evolucién que cursaban a
brotes y se localizaban predominantemente en la
parte superior de la espalda, hombros, axilas y en la
parte proximal de las extremidades superiores; dichas
lesiones remitian sin dejar cicatriz. La paciente referia
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episodios de lesiones similares en el dorso de las
articulaciones interfalangicas de las manos. Entre sus
antecedentes patologicos destacaba una artritis
seronegativa de 5 anos de evolucion y una aftosis oral
recidivante. En la exploracion clinica se apreciaban
unas placas anulares de borde eritematoso-violdceo,
en algunas zonas lineales, que afectaban a la parte
superior de la espalday a la axila izquierda (fig. 1). En
el codo izquierdo se apreciaba una placa eritematosa,
infiltrada al tacto (fig. 2). Se realiz6 una radiografia de
torax, y una analitica con hemograma, bioquimica,
anticuerpos antinucleares, anticuerpos
organospecificos, complemento, velocidad de
sedimentacién globular y factor reumatoide, sin
hallarse alteraciones destacables.

Caso 2

Una mujer de 41 anos de edad, con antecedentes
patolégicos de artritis seronegativa, presentaba unas
lesiones pruriginosas en espalda y cuello de un ano de
evolucioén sin relacién con la exposicion solar, que
habian sido tratadas con cloroquina y clobetasol
durante 3 meses. En la exploracién se apreciaban
unas placas eritematosas infiltradas en la espalda de
disposicion lineal en algunas zonas, que afectaban al
cuello y a la espalda en su parte superior. En la
analitica practicada, el hemograma, la hemostasia, la
bioquimica bésica y la velocidad de sedimentacion
globular estaban dentro de los limites normales.
Asimismo no se detectaron alteraciones en las
serologias para ldes y hepatitis, y las
antiestreptolisinas, los anticuerpos antinucleares,
p-ANCA, c-ANCA, los anticuerpos organospecificos y
las inmunoglobulinas resultaron negativos.

Histopatologia

Se realizaron tres biopsias cutdneas, dos de la
primera enferma y una de la segunda con
inmunofluorescencia directa. En las tres biopsias se
apreciaban, a nivel de la dermis superficial y
profunda, unos infiltrados linfocitarios perivasculares
e intersticiales granulomatosos, con areas focales de
neutroéfilos y algunos linfocitos en toda la lesién. En
la dermis reticular se podia distinguir polvo nuclear
en el infiltrado intersticial, focos de degeneracion del
colageno, depositos de fibrina en algunas luces
vasculares y edema en la dermis media (figs. 3y 4).
Las tinciones para mucina y la inmunofluorescencia
directa fueron negativas en las tres muestras.

DISCUSION

La dermatitis granulomatosa intersticial ha
recibido muchos nombres y ha sido objeto de varias
descripciones nosolégicas en los ultimos anos®!!. Sin

Fig. 2.—Placa infiltrada en la superficie de extensién de la extre-
midad superior.

embargo, no existe acuerdo en como definirla clinica
e histolégicamente®51%17. Probablemente uno de los
problemas principales radica en que se presenta
como un espectro de lesiones, tanto clinicas como
histologicas.

Esta entidad fue descrita inicialmente en 1965 por
Dykman et al® en unos pacientes con una artritis
reumatoide grave que presentaban unas bandas en la
parte lateral del tronco y que histolégicamente
recordaban los nédulos reumatoides. Posteriormente
ha recibido varios nombres, aunque actualmente el
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término histolégico de dermatitis granulomatosa
intersticial acunado por Ackerman et al' en
1993 parece que esta prevaleciendo, al ser estos
autores los primeros en asociar el patrén inflamatorio

Wik

Fig. 3.—Microfotografia en la que se aprecia un infiltrado intersticial
de predominio en dermis reticular. (Hematoxilina-eosina, x40.)

Fig. 4.—Detalle de un area de degeneracion del coldgeno. (Hema-
toxilina-eosina, x120.)

y las caracteristicas clinicas comunes de este grupo de
enfermos.

En los articulos posteriores de Ackerman en 19948
y de Gottlieb, Dove y Ackerman en 1995° se define la
dermatitis granulomatosa intersticial asociada a
artritis como una entidad clinica en la que se aprecian
una o mas lesiones lineales que parecen cuerdas
situadas en el tronco de un adulto. Estas cuerdas se
distinguen histolégicamente por presentar una
reaccion granulomatosas intersticial y en empalizada
(algunas veces con paniculitis), en la cual aparece una
importante degeneraciéon del colageno con
formaciéon de granulomas de Churg-Strauss en
miniatura o figuras en llamarada. Casi
invariablemente esta dermatitis se acompana de
artritis, con frecuencia artritis reumatoide, pero en
algunas ocasiones se trata de una artritis dificil de
clasificar.

Existen diversos patrones clinicos poco habituales
de granuloma anular que pueden causar dificultades
diagnosticas con la dermatitis granulomatosa
intersticial, como el granuloma anular diseminado, el
subcutdneo, el perforante, el eritematoso o la variante
en forma de placas. Histolégicamente, comparte
algunas caracteristicas con la forma intersticial del
granuloma anular'®?, Para distinguir estas entidades,
Ackerman et al'® han definido sus diferencias, que se
resumen en la tabla 1.

Posteriormente a esta descripcién han aparecido
mas publicaciones en las que parece que la dermatitis
granulomatosa intersticial se presentaria clinicamente
con lesiones cutdneas mads variables, y se ha
asociado con otras enfermedades mediadas por
inmunocomplejos, como la coccidioidomicosis
pulmonar?!, la dermatitis granulomatosa intersticial
como entidad paraneoplasica*®, la reaccién
farmacolégica o toxica granulomatosa intersticial con

TABLA 1. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL ENTRE EL GRANULOMA ANULAR INTERSTICIAL Y LA DERMATITIS

GRANULOMATOSA INTERSTICIAL CON ARTRITIS

Granuloma anular intersticial

Dermatitis granulomatosa intersticial con artritis

Etiologia Desconocida

Manifestaciones
clinicas

Adultos jovenes y ninos/as

Histologia
(caracteristicas
diferenciales)

Infiltrado de predominio en la parte
superior (top heavy)
Afectacion dérmica focal

Histiocitos en «empalizada» alrededor
de los focos de mucina y coldgeno

degenerado

Neutréfilos Unicamente en focos de
colageno degenerado

Linfocitos dispuestos en manguitos
perivasculares

Mucina abundante

¢lInmunocomplejos?

Signo de la cuerda
Asociada a artritis

Infiltrado de predominio en la parte inferior
(bottom-heavy)

Afectaciéon dérmica difusa (en banda en la parte
media y profunda)

Se insinuan histiocitos en «empalizada»
(histiocitos con nucleos grandes)

Focos de colageno degenerado con numerosos
neutrofilos en toda la lesion

Figuras en «llamarada» (degranulacion de
eosindfilos en los haces de coldgeno)

Mucina escasa
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patrén histolégico de dermatitis granulomatosa
intersticial®*?* 'y la que cursa con procesos
linfoproliferativos malignos!*1622,

Aunque la causa de la enfermedad no se conoce en
la actualidad, es probable que los inmunocomplejos
tengan una trascendencia patogénica importante,
dados los hallazgos serolégicos anémalos en muchos
casos y la asociacién con las enfermedades autoin-
munes?®. Tal vez las enfermedades del colageno, las
infecciones, los farmacos y las neoplasias podrian
servir como estimulos antigénicos que producirian
una reacci6n por inmunocomplejos que
desencadenaria esta reaccién granulomatosa por
afectacion de los vasos dérmicos al depositarse
inmunocomplejos o por la difusién de éstos en el
espacio intersticial. Esta reaccién granulomatosa
formaria  un espectro de expresiones
clinicopatolégicas dependiendo de la intensidad del
estimulo o de la fase evolutiva en la que se encuentre
la lesion.

En este articulo hemos presentado 2 casos de
dermatitis granulomatosa intersticial con artritis
seronegativas que constituyen una de las formas de
presentacion de esta enfermedad; sin embargo, esta
enfermedad puede afectar a pacientes con otros tipos
de enfermedades mediadas por inmunocomplejos.
A diferencia de otros autores, nosotros no hemos
encontrado positividad para la inmunofluorescencia
directa en ninguna de nuestras biopsias, tal vez debido
a que las enfermas no padecian unas manifestaciones
articulares graves.

El espectro de manifestaciones cutdneas e
histologicas que se han descrito en esta entidad,
constata una tendencia en la literatura médica a
considerarla como wun patrén de reaccion
inflamatorio con diferentes etiologias, mas que como
una entidad por si misma.
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