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principalmente a varones. La rigidez suele ser progre-
siva y el compromiso generalmente bilateral. Los hallazgos
clinicos permiten establecer un diagndstico de sospecha
que se apoya en los hallazgos en imagenes radioldgicas;
no obstante, el diagnodstico definitivo de OA se establece
mediante estudio histolégico’-®, en el que se observa la
sustitucion del cartilago auricular por verdadero hueso
lamelar, con presencia de trabéculas dseas y osteocitos.
Para el diagndstico etioldgico es imprescindible una cor-
recta anamnesis sobre posibles procesos inflamatorios o
traumaticos previos. Solo en caso de no identificar una causa
local debera realizarse un estudio analitico de extension
en busca de enfermedades metabdlicas o endocrinologi-
cas subyacentes. No existe un tratamiento especifico para
esta condicion y su curso es irreversible’-2. Algunos autores
plantean la reduccién quirtrgica del pabellén auricular
afecto®’ como tratamiento de aquellos casos que asocian
dolor.

Hasta la actualidad se han descrito en la literatura
20 casos de OA, documentados histolégicamente (tabla 1).
De estos, 4 casos estan asociados a enfermedades sistémi-
cas, 3 de ellos correspondientes a insuficiencia suprarrenal
primaria®® y uno a insuficiencia suprarrenal secundaria en
el contexto de un hipopituitarismo posparto®. Describimos
el segundo caso de OA asociado a insuficiencia suprarrenal
secundaria. Es importante el reconocimiento de este pro-
ceso patologico por parte de los dermatologos, ya que podria
en algunos casos ser la manifestaciéon Unica de una enfer-
medad metabdlica o endocrinolégica subyacente, en muchos
casos subclinica.
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Papuloerythroderma of Ofuji Associated With
CD3,* CD4,* and CD8~ Cutaneous T-Cell
Lymphoma and Monoclonal Gammopathy of
Undetermined Significance

La papuloeritodermia de Ofuji es una dermatosis prurigi-
nosa cronica caracterizada por un exantema generalizado
conformado por papulas eritematosas con tendencia a
coalescer que respetan los pliegues cutaneos (signo de la
hamaca o de la tumbona)'. Su etiopatogenia no esta clara
y aunque existen casos idiopaticos, en otros se trata de una
dermatosis reactiva a otras dermatosis’ 0 a una neoplasia
solida o hematoldgica®.

Presentamos un varon de 62 afos con antecedentes
de hipertension arterial, dislipidemia y trombosis venosa
profunda ileofemoral, en tratamiento con enalapril, simvas-
tatina y clopidogrel. Ademas era alérgico a la penicilina, las
sulfonamidas y el imipenem.

El paciente se encontraba en seguimiento por el ser-
vicio de Medicina Interna por un cuadro de eritrodermia
muy pruriginosa de un ano de evolucion. Habia sido tratado
con corticoides por via sistémica y topica con remision par-
cial y frecuentes exacerbaciones que llegaron a motivar su
ingreso. Cuando acudié a nuestra consulta presentaba un
exantema papuloso, eritematoso, diseminado que respetaba
los pliegues cervical, mamario, abdominal, antecubital y
popliteo (fig. 1A). No presentaba lesiones mucosas, palmo-
plantares, adenopatias o visceromegalias. En los estudios
practicados destac6 un recuento de linfocitos de 9.900/mm?
con 9% de eosinofilos, creatinina 1,4mg/dl, urea 82 mg/dl,
IgE total 404 Ul y B-2 microglobulina 8,3 mg/dl. El proteino-
grama reveld un componente IgG K monoclonal. El resto
de los estudios, tales como serologias infecciosas, antic-
uerpos antinucleares, sistema de complemento, marcadores
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Figura 1
subaguda.

Nodulos eritemato-marronaceos bien delimitados de
consistencia elastica en la espalda.

Figura 2

tumorales y sedimiento de orina, asi como los estudios de
imagen (radiografia de térax, ecografia abdominal y serie
osea) fueron normales. La histomorfologia de la médula 6sea
fue también normal. Se realizd una biopsia cutanea donde
se observd un patron de dermatitis espongiotica subaguda
(fig. 1B).

Con los datos clinicos, histoldgicos y las alteraciones
analiticas presentes se llego al diagnostico de papuloer-
itrodermia de Ofuji asociada a gammapatia monoclonal
de significado incierto (GMSI). Iniciamos tratamiento con
fototerapia UVB de banda estrecha, 3 sesiones a la semana,
crema de mometasona furoato 0,1% topica e hidroxic-
ina oral 10mg/dia, a la vez que retiramos los corticoides
orales. Un mes después de la suspension total de estos
el paciente presentd un brote de nddulos y tumores,
eritemato-marronaceos, bien circunscritos, en el tronco y
en las extremidades (fig. 2). La biopsia cutanea de una de
las nuevas lesiones mostré un infiltrado linfoide nodular for-
mado por células de pequeno y mediano tamafo con nlcleo
cerebriforme. El infiltrado era ligeramente epidermotropo,
con exocitosis aislada y algunos linfocitos alineados en la
membrana basal (fig. 3Ay B). El fenotipo de estos linfocitos

A

A. Exantema eritematoso confluente con respeto de los pliegues cutaneos. B. H-E x 10: patron de dermatitis espongiotica

result6 CD3+, CD4+ (fig. 3C y D), CD8-, con policlonali-
dad en el reordenamiento del TCRy. La exploracion fisica
fue negativa para adenopatias y visceromegalias. Se solicitd
estudio de células de Sézary en sangre periférica y HTLV |
y it que fueron negativos. Bajo el diagnodstico de papuloer-
itrodermia de Ofuji como expresién de linfoma cutaneo de
células T (LCCT) y GMSI se planted un nuevo enfoque ter-
apéutico. El paciente recibid 3 sesiones semanales de PUVA,
bexaroteno 150 mg/dia y 3MU de interferén o 3 veces a la
semana durante un ano, hasta la remision completa. Poste-
riormente realizamos una pauta de mantenimiento de PUVA
una sesion a la semana e interferén a 1 MU semanal durante
otro ano. El paciente persiste en remision completa 3 afos
después, tanto del LCCT como de la papuloeritrodermia y
de la GMSI.

Desde que en 1984 Ofuji describiera una nueva entidad
caracterizada por rash cutaneo pruriginoso, con respeto de
los pliegues corporales’, asociado a elevacion de IgE, eosin-
ofilia periférica y linfopenia, la etiopatogenia de la misma
continla siendo objeto de debate®*. La hipdtesis mas acep-
tada es que se trate de una dermatosis reactiva, y asociada
a ella se han descrito dermatitis de contacto, reacciones
de hipersensibilidad a farmacos, carcinomas gastricos y pul-
monares, neoplasias hematoldgicas e inmunosupresion’.

La papuloeritrodermia de Ofuji puede ser una man-
ifestacion pre-linfomatosa de LCCT. Existen 17 casos
descritos en la literatura de los que 11 presentaban
alteraciones histologicas compatibles con LCCT en el
momento del diagnéstico*. Como en nuestro caso, estos
pacientes suelen presentar un cambio en la morfologia
de las lesiones con pérdida del signo de la tumbona®.
Se ha propuesto clasificar estas papuloeritrodermias con
datos histoldgicos de LCCT como LCCT-papuloeritrodermia
like*. En cuanto a la GMSI existe un caso en la
literatura de papuloeritrodermia asociada’ y otro de
mieloma®.

En el caso del paciente que presentamos, en el que coex-
isten las 3 entidades, seria de interés conocer si pudiera
existir una alteracion inmunoldgica comln que promoviera
la clona hematolodgica y las células T linfomatosas, dada
la resolucion conjunta de ambas entidades. Ademas, nos
planteamos si en este caso la papuloeritrodermia es una
dermatosis reactiva prelinfomatosa’® o si se tratd desde el
incio de un LCCT-papuloeritrodermia-like enmascarado por
los sucesivos tratamientos con corticoterapia oral y topica,
hipotesis por la que nos inclinamos.
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Figura3  A. H-E x 4: bajo una epidermis ortoqueratdsica con moderada acantosis llama la atencion un infiltrado difuso superficial
y un infiltrado nodular dispuesto predominantemente en la dermis papilar y reticular. B. H-E x 20: se observa un infiltrado predom-
inantemente linfocitario con datos de epidermotropismo y engrosamiento del colageno dérmico. C. CD3+ x 2: intensa tincion del
infiltrado linfocitario. D. CD4+ x 2: la mayoria de los linfocitos tifien con este marcador inmunohistoquimico.

Queremos resaltar con el caso presentado, papuloeritro-
dermia de Ofuji junto a LCCT y GMSI, asociacion no descrita
en la literatura, la dificultad diagndstica que entraian las
dermatosis reactivas y las condiciones prelinfomatosas o
discrasias cutaneas de células T. En estos casos un estrecho
seguimiento clinico con la toma de biopsias cutaneas repeti-
das ante el minimo cambio en las lesiones nos ayudara a
establecer el diagnéstico correcto®®°10,
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