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RETICULOSIS MALIGNA

CASOS CLINICOS |

RETICULOSIS MALIGNA DE LA LINEA MEDIA
(Granuloma Letal de la linea Media)

Jaramillo Ayerbe, Felipe

RESUMEN

El granuloma letal de la linea media es un complejo si-
dromiético multicausal, caracterizado por la destruc-
cién progresiva y mutilante de las estructuras medio-
faciales. Puede tener etiologia infecciosa, vasculitica,
neoplasica o ser idiopatico.

Se presenta un caso de dicho sindrome que ejemplifica
bien lo que se ha denominado Reticulosis Maligna o
Polimorfa y se discute su relacién con los Linfomas
Periféricos de Células T y con la Granulomatosis Lin-
fomatoide.

(Palabras clave: Granuloma - Linfoma.)

INTRODUCCION:

Desde hace décadas se reconoce un inusual cuadro clinico,
caracterizado por la destrucciéon lenta y progresiva de los teji-
dos blandos, cartilago y hueso, del centro de la cara y de si-
tios del tracto aerodigestivo alto, tales como: cavidades nasa-
les, senos paranasales y paladar. El proceso, sin tratamiento
adecuado y oportuno, culmina con un extensa mutilaciéon y
la muerte del individuo™”.

Una llamativa variedad de términos (Tabla No. 1) se ha utili-
zado para referirse a este complejo sindromatico multicausal.
El mas popular de ellos ha sido el de "Granuloma Letal de la
Linea Media". Se acepta que la destruccién lenta y progresiva
de estructuras mediofaciales u ocasionalmente, laterofaciales,
puede tener una etiologia infecciosa, neoplasica, vasculitica, o
ser idiopatica (Tabla No. 2).

Se discutir el caso de un paciente con el cuadro clinico tipi-
co del granuloma Letal de la Linea Media, que se carac-
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terizaba histolégicamente por una proliferacién celular linfo-
rreticular angiocéntrica, angiodestructiva y atipica.

Casos como este han sido tratados bajo las denominaciones
de Reticulosis Polimorfa, Reticulosis Maligna u otras y mas
recientemente se catalogan como Linfomas Periféricos de Cé-
lulas T, intimamente relacionadas con la Granulomatosis Lin-
fomatoide® .

PRESENTACION DEL CASO

Historia clinica:

Paciente masculino, 61 anos de edad, quien afio y medio
atrds comenzara a presentar obstruccién nasal y dolor en 6ér-
bita y hemimaxila superior derecha. Un otorrinolaring6logo
particular encontré a la rinoscopia lesiones exofiticas que
diagnostic6 y traté quirdrgicamente como poliposis, sin me-
joria. Posteriormente presenté rinorrea clara, no fétida y ede-
ma de nariz y hemicara derecha. Una biopsia tomada de piel
del dorso nasal fue reportada como inflamacién granuloma-
tosa, compatible con paracoccidiodomicosis, por lo cual reci-
bi6 ketoconazol, sin mejorfa. Tres meses antes de su hospita-
lizacién, la induracién del dorso nasal se ulcer6 y
progresivamente comenzé a extenderse. El paciente fue en-
tonces remitido al Hospital Universitario de Caldas, encon-
trandose a su ingreso una gran ulceracién centrofacial (Fig.
No. 1) que exponia los huesos propios de la nariz y se exten-
dia a canto interno de ambos ojos, frente, y apex nasal; sus
bordes eran notablemente infilrados y elevados, de color
violaceo, y en algunas zonas de aspecto necrético. Una esca-
nografia demostraba la destruccién del tabique nasal y el en-
grosamiento difuso de la mucosa nasal anterior, asi mismo,
destruccién del paladar éseo y del reborde alveolar. Se des-
cartd invasién craneal. Los exdmenes paraclinicos eran esen-
cialmente normales; un B.K. seriado de esputo fue negativo,
y las radiografias del térax no evidenciaron lesiones paren-
quimatosas pulmonares. El paciente era fumador de 30 a 40
cigarrillos diarios y habia sido amigdalectomizado en su ju-
ventud. No tenia antecedentes familiares de importancia.
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Fig. No. 1. Extensa mutilacion mediofacial por ulceracion de bordes necroti-
cos e infiltrados, que expone los huesos propios de la nariz.

Una biopsia del reborde frontal de la lesion mostraba una ex-
tensa, densa y difusa infiltracién de la dermis y el tejido celu-
lar subcutaneo, asociada con amplias zonas de necrosis. Los
infilrados eran mas prominentes alrededor de los vasos, y
en algunos sitios podian apreciarse permeando las paredes
engrosadas de éstos (Fig. No. 2). El infiltrado lo componia
predominantemente una mixtura de células linfoides grandes
y pequentas, con nucleos hipercromaticos e irregulares y un
moderado namero de mitosis (Fig. No. 3). También se reco-
nocian histiocitos, ocasionales plasmocitos, y polimorfonu-
cleares neutrofilos.

Fig. No. 2. Ll estudio patologico muestra la infiltracion difusa de la dermis y
evidencia el angiotropismo y permeacion de la pared de una arteriola por las

144

REVISTA DE LA SOCIEDAD COLOMBIANA DE DERMATOLOGIA

Fig. No. 3. Mayor aumento que evidencia la celularidad mixta, polimorfa,
densa y atipica que componia la tumoraccion. (HI&E X 100)

Con diagnostico de reticulosis maligna de la linea media, se
inici6 cobaltoterapia, seguida de quimioterapia, lograndose
una disminucién notable del didmetro de la ulceracién y re-
misién completa de la induracién e infilracién de sus bor-
des. Aproximadamente un ano después del tratamienito, el
paciente se encuentra en regular estado general, con exposi-
cién de estructuras Oseas centrofaciales, disfagico y disfonico.

DISCUSION:

Hace casi un siglo, McBride® describié un caso de "rapida
destruccién de la nariz y la cara". Desde entonces la ulcera-
cién progresiva, recalcitrante y mutilante de la linea media fa-
cial ha sido reconocida en la literatura con diversidad de
nombres (Tabla No. 1). Si bien un variado grupo de enfer-
medades puede dar lugar a tales manifestaciones clinicas (Ta-
bla No. 2), es el subgrupo de los linfomas el que mejor tipifi-
ca el llamado "Granuloma Letal de la Linea Media" y el que
mayores controversias y dificultades diagnosticas plantea.

Los carcinomas, y aquellas entidades infecciosas y vasculiticas
pueden ser relativamente faciles de diagnosticar en un con-
texto epidemiolégico dado y con técnicas rutinarias histologi-
cas y microbiolégicas. No asi las proliferaciones linfociticas
malignas asociadas con este sindrome, que pueden presentar
dificultades diagnosticas al patélogo, usualmente por el tama-
o pequeno del espécimen de biopsia, la presencia frecuente
de focos necroéticos y de infiltrados inflamatorios, y la natura-
leza polimorfa y de celularidad mixta comin en este tipo de
linfornas”.

La controversia existente acerca de lo que histolégicamente
se habia descrito en la literatura como "una variacion del sar-
coma de células reticulares’, "una mixtura de células reticula-
res y linfoma linfocitico", 'reticulosis maligna", "reticulosis
polimorfa", etc., parece haberse zanjado, con el uso de técni-
cas inmunohistoquimicas que han permitido la carac-
terizacién inmunofenotipica de un buen numero de linfomas
mediofaciales destructivos, como Linfomas Periféricos de Cé-
lulas T**
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Una interesante especulacién es la homologacién de la reti-
culosis maligna de la linea media con la granulomatosis lin-
fomatoide. Ambas han sido plenamente identificadas como
linfomas de Células T; histolégicamente se caracterizan por la
infiltracién masiva de células linfocitoides atipicas y polimor-
fas que se acompanan de inflamacién granulomatosa, angio-
centricidad y angiodestruccién. La granulomatosis linfomatoi-
de’ puede afectar cualquier érgano, principalmente
pulmones, piel, rifiones y sistema nervioso central. La reticu-
losis maligna sélo eventualmente afecta los pulmones, pero
cuando lo hace es indistinguible del compromiso pulmonar
de la granulomatosis linfomatoide. Sin embargo, el trata-
miento de la eleccién de la granulomatosis linfomatoide es
ciclofosfamida y prednisona con un pronéstico relativamente
bueno; el de la reticulosis maligna es la radioterapia tempra-
na seguida de quimioterapia, siendo su pronéstico relativa-
mente malo. Por tanto, quizas sea prudente considerarlas co-
mo entidades separadas ya que su pronéstico, tratamiento y
caracteristicas clinicas son diferentes.

SUMMARY

Lethal midline granuloma is a multicausal syndromatic com-
plex characterized by extensive and mutilating destruction of
midfacial structures. Its etiology could be infectious, vasculi-
tic, neoplastic, or idiopatic.

A case of such syndrome is reported exemplifying the so-ca-
lled Malignant or Polimorfic Reticulosis, and a discussion
about its relationship with Peripheral T Cell Lymphoma and
Lymphomatoid granulomatosis, is also done.

Key words: Granuloma - Limphoma.

TABLANO.1
| RETICULOSIS MALIGNA DE LA LINEA MEDIA /SINONIMIA

| - Granuloma Letal de la Linea Media.

| - Granuloma Gangrenescens.

- Granuloma Maligno de la Nariz.

- Sacrolupus Pemio.

- Granuloma Letal Progresivo.

- Ulceracion de Tejidos Faciales de la Linea Media.
- Ulcera Granulomatosa de la Nariz y la Cara.

- Osteomielitis Gangrenosa Necrotizante.

[
|
. - Granuloma Mutilante.
‘ - Sindrome del Granuloma de la Linea Media.
- Granuloma Incurable de la Linea Media.
‘ - Enferinedad Idiopatica Destructiva de la Linea Media.
| Granuloma Facial de la Linea Media.
| - Reticulosis Polimorfa.
- Lesion Destructiva Mediofacial.
- Lesion Mediofacial Necrotizante.
- Granuloma de Stewart.

| - Granulomas Nasales Incurables de Causa Desconocida-
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TABLA No. 2
LESION DESTRUCTIVA MEDIOFACIAL
CONSIDERACIONES ETIOLOGICAS

ENFERMEDADES INFECCIOSAS

® Bacterianas:
Tuberculosis
Actinomicosis
Enfermedad de Hansen
Rinoescleroma
Lues
Frambesia

® Fingicas:
Histoplasmosis
Moniliasis
Blastomicosis
Coccidiodomicosis
Paracoccidiodomicosis
Rinosporidiosis
Esporotricosis
Zygomicosis

® Parasitarias:
Leishmaniasis
Amibiasis

® Neoplasicas:
Carcinoma Escamocelular
Carcinoma Basocelular
Linfomas
(Granulomatosis Linfomatoides)
Sarcomas
Histiocitosis

® Vasculiticas:
Granulomatosis de Wegener
Angeitis de Hipersensibilidad
Periarteritis Nodosa
Lupus Eritematoso Sistémico
Esclerosis Sistémica Progresiva
Sindrome de Sjdgren
Sindrome de Goodpasture
Parpura de Henoch Schonlein

® Idiopéticas:

Sarcoidosis
Sialometaplasia Necrotizante

(Modificado de Crissman ]DZ)
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