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Vasculitis fibrosante cronica, n
manifestacion histolégicadeun
eritema elevatum diutinum de

larga evolucion

Chronic Fibrosing Vasculitis: A Histologic
Finding in a Case of Long-Established
Erythema Elevatum Diutinum

Sr. Director:

Un varon de 38 anos acudio a nuestra consulta porque desde
la infancia presentaba en la fosa poplitea izquierda 2 placas
marronaceas asintomaticas, para las que no habia recibido
tratamiento previamente. Ambas placas mostraban en su
superficie unas papulas excrecentes de la misma coloracion y
de una consistencia fibrosa (fig. 1). Seis anos antes de la con-
sulta se habia biopsiado una de las placas, con unos hallazgos
histolégicos compatibles con un eritema elevatum diutinum
(EED). Se realizé una nueva biopsia donde se identificaba
un infiltrado inflamatorio linfohistiocitario perivascular, con
un aumento de colageno dérmico dispuesto en bandas con-
céntricas y paralelas a la epidermis (fig. 2). Los hallazgos
clinicos e histologicos fueron compatibles con el diagndstico
de una vasculitis fibrosante crénica localizada. Se solicita-
ron una analitica sanguinea con autoinmunidad y serologias,
una radiografia de torax y una ecografia abdominal, todas
dentro de la normalidad. Dada la estabilidad de las lesiones
y la ausencia de sintomas, se decidi6 una actitud expectante
con seguimiento periddico.

En el aho 1997, Carlson y LeBoit presentaron una serie
de 8 pacientes con lesiones solitarias cuya histologia recor-
daba a las fases tardias del EED y el granuloma facial (GF),
pero con una clinica diferente’. Denominaron a este cua-
dro vasculitis fibrosante cronica localizada. Desde entonces,
se han publicado mdltiples casos de lesiones histologica-
mente compatibles con EED y GF, pero cuya clinica no encaja
en la forma de presentacion clasica. El EED y el GF son
2 entidades clasificadas dentro del grupo de las vasculitis
cronicas fibrosantes, con algunas caracteristicas clinicopa-
tologicas en comdn. Clasicamente, el EED se presenta como
papulas, placas o nddulos eritematoviolaceos de distribu-
cion bilateral y simétrica sobre las superficies de extension
de las extremidades (especialmente sobre las articulacio-
nes interfalangicas, los codos, las rodillas o los tobillos)>.

Por su parte, el GF clasico se presenta como una o varias
papulas o placas de coloracion eritematomarronacea de
localizacidn facial®#, aunque se han descrito casos con una
afectacion extrafacial, incluso sin lesiones faciales®®. His-
tologicamente, los 2 cuadros muestran similitudes, con una
fase aguda en la que se observa una vasculitis leucocito-
clastica con numerosos neutrofilos, y una fase cronica en la
que predominan los cambios cicatriciales y una fibrosis de
distribucidon perivascular concéntrica o estoriforme’?. Los
datos histologicos que orientan a un EED son el predominio
de neutrofilos en el infiltrado y una fibrosis mas marcada,
mientras que la presencia de eosinofilos y una zona Grenz
subepidérmica respetada orientan a un GF"3>¢, A pesar
de esto, en muchos casos existe un solapamiento histolo-
gico que impide la diferenciacion entre ambas entidades’-%,
por lo que el diagnostico suele basarse en la presentacion
clinica.

En la literatura se han descrito muchos casos atipicos
que no encajan dentro de ninguna de las formas clasicas de
presentacion, ya sea por su localizacion, ya sea por su dis-
tribucion. Algunos autores denominan a estas formas como
EED atipico, mientras que otros los llaman GF con afectacion
extrafacial. Ademas, se han publicado casos de EED atipico
con afectacion facial’®, y otros de GF extrafacial sin lesiones
en la cara'®. No existen unos criterios claros para utilizar un
término u otro, y la eleccion parece arbitraria en la mayoria
de los casos, lo que ha llevado a cierta confusion.

En cualquier caso, y aunque existan discrepancias, la
mayoria de los autores coinciden en considerar el EED,
el GF y todas sus formas de presentacion atipicas como
dentro del mismo espectro de enfermedad, y la vascu-
litis fibrosante crénica es un hallazgo histolégico comun
y caracteristico de las fases avanzadas de evolucion, con
un aumento de los haces de colageno en la dermis, que
se disponen de forma paralela a la epidermis y alrede-
dor de los vasos de forma concéntrica. Nosotros estamos
de acuerdo con esta vision, y queremos recalcar el valor
diagnostico de este patron histologico en los casos ati-
picos, como el que aqui presentamos, en los que la
clinica por si sola puede no ser suficiente para orientar el
diagnostico.
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Figura 1

Placas marronaceas con papulas en su superficie, localizadas en la fosa poplitea izquierda (A). Tras la biopsia las placas

adquirieron una tonalidad mas eritematosa, pero permanecieron estables (B).

Figura 2
(A) y 200x (B).
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