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CARTAS CIENTIFICO-CLINICAS

Granuloma anular
pseudolinfomatoso: una
variante poco conocida

Pseudolymphomatous Granuloma Annulare:
A Little-Known Variant

Sr. Director:

El granuloma anular (GA) es una dermatosis de etiolo-
gia desconocida caracterizada histopatoldgicamente por
3 patrones: 1) granulomas necrobidticos en dermis media-
superficial con una o mas areas de necrobiosis con aumento
de mucina, rodeadas de histiocitos y linfocitos; 2) la variante
intersticial o incompleta con aumento de linfocitos e his-
tiocitos entre los haces de colageno que estan separados
por mucina, y 3) la presencia de granulomas tuberculoides
o sarcoideos’. Se han descrito variantes clinicas que inclu-
yen la forma localizada, la generalizada, la perforante y
la subcutanea, asi como otras aln mas raras como son la
palmo-plantar o la de tipo parche?. El GA localizado es el
prototipo de la enfermedad y se caracteriza por papulas y
placas de tonalidad rosa o rojiza, con conformacion anular,
sin componente epidérmico y habitualmente localizado en
las extremidades. A nivel histopatologico, se pueden des-
tacar las variantes elastoliticas pero el GA también puede
asociar siringometaplasia escamosa ecrina o elastdlisis de la
dermis media e incluso presencia de vasculitis y neutrofilos?.
Mas recientemente se ha descrito el GA pseudolinfomatoso’.

Presentamos un caso de GA histologicamente peculiar, la
variante pseudolinfomatosa.

Caso clinico. Varon de 82 anos con antecedentes de
hipertension, miocardiopatia dilatada y neoplasia maligna
de prostata que acude por la aparicion de una lesion
pruriginosa localizada en el dorso del antebrazo derecho
de un ano de evolucion. A la exploracion se observaban
papulas eritematosas confluyendo para formar una placa
de aspecto arciforme, no infiltrada, de 5 x 2cm (fig. 1). La
biopsia mostro un infiltrado linfocitico e histiocitico inters-
ticial acompaiado por un infiltrado linfocitico perivascular
prominente sin presencia de células atipicas. La tincion
azul alcian permiti6 demostrar un aumento de mucina
intersticial (fig. 2a-c y fig. 3a). Inmunohistoquimicamente,
el infiltrado perivascular estaba formado por una mezcla
de linfocitos CD4 y CD8 con numerosas células CD163 y
CD68 positivas entre los haces de colageno (fig. 3b-d). No
se observaron grupos de células dendriticas plasmacitoides
con CD123. Con estos datos clinicos e histopatoldgicos se
realiz6 el diagnéstico de GA pseudolinfomatoso. La lesion

Figura 1 Lesion arciforme en antebrazo derecho. Placa eri-
tematosa de 0,8 cm con centro costroso a unos 4cm de la lesion
principal.

se resolvid por completo tras un mes de aplicacion tépica
diaria de propionato de clobetasol al 0,05% en crema, sin
recurrencias hasta el momento actual.

El GA pseudolinfomatoso, descrito por Cota et al. en el
ano 2012, se caracteriza histopatoldgicamente por la pre-
sencia de un denso infiltrado linfocitico alrededor de los
vasos superficiales y profundos; por la ausencia de linfocitos
atipicos; y por la presencia concomitante de GA intersticial
o necrobidtico’. Clinicamente, en la serie de Cota et al.,
se plantearon diagndsticos muy variados (pseudolinfomas,
micosis, dermatitis liquenoide, sarcoidosis, dermatitis papu-
lar, parapsoriasis en placas o eritema figurado) y solo 3 de
los casos fueron remitidos con diagndstico clinico inicial
de GA. El 60% de sus pacientes mostraban lesiones locali-
zadas, como la observada en nuestro caso.

Desde un punto de vista histopatologico, en el diagnostico
diferencial del GA pseudolinfomatoso se incluyen la hiper-
plasia linfoide, el lupus tumido (que puede ser excluido
por la clinica y por el patron intersticial presente en
la biopsia), la micosis fungoide intersticial (variante
histopatoldégica de micosis fungoide caracterizada por la
presencia de linfocitos dispersos entre las fibras de cola-
geno y en el que nunca hay mas macrdfagos intersticiales
que linfocitos) y la reaccion medicamentosa granulomatosa
intersticial, que en nuestro caso podria ser excluida por
anamnesis.

Se han descrito infiltrados granulomatosos, que pue-
den aparecer junto con las células atipicas tumorales
especificas, tanto en linfomas de Hodgkin, no Hodgkin y en
algunos tumores sélidos®“. En nuestro paciente, la rapida
resolucion, tal y como esta descrita en el GA localizado,
la clinica tipica de GA y la ausencia de otras patologias,
permite excluir esta posibilidad con un alto grado de
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Figura 2  A) Denso infiltrado perivascular superficial y profundo con zonas de necrobiosis en el area central. B) Detalle de linfocitos
pequenos perivasculares y linfocitos e histiocitos intersticiales. C) Detalle de necrobiosis central.

Figura 3 A) Panoramica de la lesion con azul alcian. B) Panoramica mostrando la distribucion principalmente perivascular de
los linfocitos CD3 positivos. C) Panoramica mostrando que la mayoria de los linfocitos T presentes son CD4. D) Tincion con CD68
mostrando la presencia de macrofagos intersticiales.
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certeza. La relacion entre GA y tumores malignos es
probablemente casual®.

Se han publicado casos aislados de coexistencia de GA con
procesos linfoides como leucemia/linfoma T del adulto®®,
leucemia aguda mieloide o linfoma primario cutaneos T CD4
de célula pequeiia-mediana®. Dentro de este segundo grupo,
que podriamos considerar como manifestaciones no especi-
ficas de linfomas, también pueden englobarse los casos de
sarcoidosis y linfoma.

Por tanto, el diagndstico de GA pseudolinfomatoso debe
basarse en la correlacion clinico-patolégica y debe apoyarse
en los correspondientes estudios inmunohistoquimicos para
descartar linfoma u otras neoplasias concomitantes, sobre
todo si se visualizan células atipicas, y en la realizacion de
serologias o PCR de Borrelia para descartar borreliosis, en
areas endémicas o ante cuadros clinicos compatibles.

En casos histopatolégicamente caracterizados por GA
intersticial o con presencia de granulomas necrobidticos, la
presencia de un denso infiltrado linfoide perivascular super-
ficial y profundo obliga a tener en cuenta la posibilidad de un
GA pseudolinfomatoso, entidad rara, escasamente descrita
en la literatura, pero que hay que conocer para evitar un
sobretratamiento del paciente o la realizacion de pruebas
complementarias innecesarias.
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Complejo de esclerosis tuberosa
asociado a hemihipertrofia y
malformaciones vasculares
combinadas

Tuberous Sclerosis Complex Associated with
Hemihypertrophy and Combined Vascular
Malformations

Sr. Director:

El complejo de esclerosis tuberosa (CET) es un trastorno
autosomico dominante con expresividad variable, producido
por mutacion en los genes de supresion tumoral TSC1 y
TSC2, que codifican las proteinas hamartina y tuberina,
respectivamente’3. Se manifiesta por la formacion de
hamartomas en mdltiples d6rganos, fundamentalmente la
piel, el sistema nervioso central, los rifiones, los pulmo-
nes y el corazdon'3. Las anomalias vasculares asociadas
a sobrecrecimiento/hipertrofia o gigantismo en CET son
infrecuentes’. Presentamos una paciente con CET que

presenta hipertrofia congénita y malformaciones vasculares
combinadas del miembro superior izquierdo.

Una mujer de 17 anos de edad, diagnosticada a los
9 anos de CET, estaba en seguimiento desde el nacimiento
por hipertrofia y malformaciones vasculares combinadas
en el miembro superior izquierdo. El diagnostico de CET se
confirmo tras identificar la mutacion ¢.235G>T en TSC2 en
heterocigosis sin presentar ningln rasgo clinico de la enfer-
medad. La madre de la paciente presentaba signos de CET y
la misma mutacion. La exploracion fisica, realizada durante
los primeros meses de vida, habia puesto de manifiesto un
aumento de diametro del miembro superior izquierdo, con
presencia en su superficie de lesiones vasculares telangiec-
taticas y purpuricas (fig. 1a), con apariencia clinica de vasos
capilares y venosos multiples (fig. 1b y c). No se observaron
lesiones cutaneas sospechosas de CET. La ecografia Doppler
realizada a los 20 dias de vida no mostro alteracion del
sistema arterial ni venoso profundo. A los 4 meses de
vida se realiz6 una biopsia cutanea profunda, incluyendo
musculo, que evidenci6 aumento de vasos sanguineos en
la dermis y en el tejido celular subcutaneo, sugestivo de
malformaciones capilares y venosas, ademas de una ectasia
de vasos linfaticos con positividad para D2-40 y negatividad
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