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Sarcoidosis ictiosiforme ®

Ichthyosiform Sarcoidosis
Sr. Director:

Las lesiones cutaneas especificas de la sarcoidosis sistémica
pueden presentar una apariencia clinica muy variada y pue-
den imitar a muchas enfermedades de la piel’. La sarcoidosis
ictiosiforme es una de las formas menos frecuente de pre-
sentacion cutanea especifica de la sarcoidosis’2.

Un varoén de 25 anos, natural de Venezuela y residente
en Espana desde hacia 15 afos, consultd por unas lesio-
nes eritematosas anulares, localizadas predominantemente
en las extremidades inferiores, que en el area pretibial se
acompafnaban de unas escamas gruesas de aspecto ictiosi-
forme. No tenia antecedentes patoldgicos de interés. Segin
referia, las lesiones cutaneas, asintomaticas, le habian
comenzado cuatro meses antes en ambas extremidades infe-
riores. No habia tenido fiebre, ni tos, ni otra sintomatologia
sistémica. Ninguno de sus familiares tenia lesiones simila-
res. A la exploracion el paciente presentaba algunas lesiones
eritematosas anulares en la region proximal de las extremi-
dades inferiores y unas pocas en el flanco abdominal derecho
(fig. 1 ayb). Anivel pretibial y en los tobillos presentaba un
eritema difuso recubierto de escamas poligonales ictiosifor-
mes de gran tamano (fig. 1 ¢). La biopsia de una lesion anular
de la rodilla evidencid la presencia de un infiltrado inflama-
torio linfohistiocitario con estructuras granulomatosas mal
conformadas con una disposicion perivascular, perineural y
perianexial (fig. 2 a y b). Una nueva biopsia de otra lesion
del muslo mostré granulomas sarcoideos dérmicos desta-
cando un claro siringotropismo (fig. 2 c). Las tinciones para
bacilos acido-alcohol resistentes fueron negativas. La biop-
sia de una lesion ictiosiforme del tobillo evidenci6é también
la presencia de granulomas sarcoideos en la dermis y, ade-
mas, una hiperqueratosis ortoqueratosica en la epidermis
(fig. 2 d). El paciente no presentaba alteraciones de la sen-
sibilidad a la exploracion fisica y las tinciones para bacilos
acido-alcohol resistentes del frotis nasal y del lobulo de la
oreja fueron negativas. La serologia luética fue negativa. Los
niveles del enzima convertidora de la angiotensina fueron
elevados (ECA 139 U/L, normal entre 8 y 52 U/l), la radio-
grafia de torax evidencio la presencia de adenopatias hilares
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Figura 1

Aspecto clinico de las lesiones anulares a nivel del
flanco abdominal derecho a) y la region proximal de las piernas
b). Aspecto clinico de las lesiones ictiosiformes a nivel pretibial
con grandes escamas poligonales c).
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Figura 2

Histopatologia de las lesiones de la rodilla derecha a pequefio aumento con presencia de un infiltrado inflamatorio

linfohistiocitario con estructuras granulomatosas mal conformadas (hematoxilina/eosina X20) a). A mayor aumento se observa
mejor la infiltracion granulomatosa de las glandulas ecrinas (hematoxilina/eosina X100), b). Histopatologia de las lesiones del
muslo con infiltracion de glandulas ecrinas por granulomas sarcoideos (hematoxilina/eosina X100), c). Histopatologia de las lesiones
ictiosiformes pretibiales mostrando hiperqueratosis ortoqueratosica y granulomas sarcoideos dérmicos (hematoxilina/eosina X100),
d). e) Tincion inmunohistoquimica para CD136 que muestra una elevada densidad de células CD163 positivas en el area intersticial

que rodea los granulomas epitelioides (CD136X100).

bilaterales y en la exploracion oftalmologica se detectaron
granulomas coroideos.

Recientemente se ha publicado que los macréfagos de
las lesiones de sarcoidosis cutaneas presentan positividad
para CD163 cuando el paciente tiene sarcoidosis sistémica’.
De acuerdo con este estudio en nuestro paciente afecto
de sarcoidosis sistémica la tincion inmunohistoquimica para
CD136 mostrd una elevada densidad de células CD163 posi-
tivas en el area intersticial que rodeaba los granulomas
epiteloides.

La sarcoidosis ictiosiforme se caracteriza clinicamente
por grandes escamas poligonales, grises o marrones, locali-
zadas predominantemente a nivel pretibial*. Unicamente se
han descrito 34 casos de sarcoidosis ictiosiforme. La mayoria
corresponden a pacientes de raza negra y en segundo lugar
a pacientes de origen asiatico, mientras que solamente se
han descrito 4 casos en pacientes de raza blanca?. Las lesio-
nes ictiosiformes pueden diagnosticarse erréneamente como
una piel xerotica y algunos autores consideran que pue-
den ser mas prevalentes de lo que se estimaba previamente
puesto que los pacientes con sarcoidosis ictiosiforme pueden
presentar otros tipos mas aparentes de lesiones cutaneas de
sarcoidosis®.

Histologicamente la sarcoidosis ictiosiforme se caracte-
riza por hiperqueratosis, acantosis y disminucion de la capa
granulosa, todo ello asociado a la presencia de granulomas
sarcoideos en la dermis subyacente®. En algunos casos
publicados los autores destacan que los granulomas tienden
a acumularse alrededor de las glandulas ecrinas*®. Se ha
propuesto que el siringotropismo puede inhibir la sudora-
cion al interrumpir u obstruir el ducto ecrino y asi producir
xerosis y alteraciones epidérmicas®. En algunos pacientes se
ha demostrado una reduccion de la respuesta de sudoracion
en este tipo de lesiones frente a estimulos térmicos’.
La enfermedad de Hansen también puede producir alte-
raciones de la sudoracion, lesiones anulares y lesiones
ictiosiformes similares a las de nuestro paciente®. El diag-
nostico diferencial con la sarcoidosis puede ser dificil ya que
ambas entidades pueden presentar granulomas dérmicos de
distribucidn perineural’. También en la lepra se ha sugerido

que el desarrollo de lesiones ictiosiformes es debido al
funcionamiento defectuoso de las glandulas ecrinas debido
a la reduccion de la hidratacion del estrato corneo®.
Nuestro paciente presentaba granulomas sarcoideos infil-
trando las glandulas ecrinas y ademas tenia granulomas de
distribuicion perineural que pueden haber interferido en
la inervacion de dichas glandulas. Nuestro caso apoya la
hipdtesis de que las lesiones ictiosiformes en la sarcoidosis
pueden estar relacionadas con la infiltracién granulomatosa
de las glandulas ecrinas o por interferencia en su inervacion.
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