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OBJETIVO

El propdsito fundamental del presente trabajo se circunscribe a llamar la atencion sobre la im-
portancia que puede desempefar un signo en el diagnoéstico clinico diferencial de los granulomas
cronicos nasales.

SIGNO

Consiste en un edema de caracter infiltrativo en la piel y tejido celular subcutaneo de las regio-
nes orbitarias y zonas faciales vecinas a las lesiones necrotizantes en el Granuloma Letal de la
Linea Media Facial, el cual lo hemos observado constantemente en 4 casos registrados en los
archivos de nuestro servicio y que no lo hemos notado en granulomas de otras etiologias.

GENERALIDADES

La literatura médica universal presenta una serie de afecciones afines, con las cuales se podria
formar un espectro que iria desde los procesos puros de necrosis o procesos granulomatosos Sin
angeitis, a travez de formas mixtas, hasta la forma pura de arteritis Sin granuloma. Asi debemos
considerar; El granuloma Letal de la Linea Media Facial, el Sarcoide de Boeck, el Sindrome de
Loeftler, la Granulomatosis Alérgica de Churg y Strauss, la Angeitis por Hipersensibilidad de
Zeek y formas clasicas de Periarteritis Nodosa.

NOMENCLATURA

El Granuloma Letal de la Linea Media Facial ha recibido histéricamente multiples denomina-
ciones que han creado cierta confusion en la identificacion de la enfermedad (Granuloma
gangrenoso, granuloma maligno de la cara, granuloma fatal, granuloma letal, granuloma
necrotizante de la nariz, etc.). En las figuras adjuntas utilizaré la denominaciéon de Granuloma
Patérgico que sugirio6 FIENBERG, valiéndose del concepto "Patérgico" de KOSSLE.
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

La «Granulomatosis Patergica» ofrece una serie de caracteristicas que asociadas a su evolucion
inducen rapidamente al diagnostico correcto. Sin embargo vale la pena sefialar que es el clinico
el que tiene la mas grande responsabilidad en la elaboracion de dicho diagnostico. Ello nos ha
impulsado a presentar esta modesta observacion, que aunque ha sido descrita como parte de las
amplias descripciones patoldgicas que sobre esta enfermedad se han publicado, no se ha consi-
derado su valor comparativo con otras afecciones que también pueden producir granulomas y
necrosis en la nariz.

Debemos considerar en el diagnostico diferencial los siguientes grupos:
I.- Enfermedades infecciosas especificas granulomatosas:

Lepra. Tuberculosis. Sifilis. Tularemia. Escleroma. Linfogranuloma venéreo. Leishmaniasis.
Osteomielitis. Micosis (En particular la Mucormicosis, Blastomicosis, Histoplasmosis,
Coccidihiodomicosis, Actinomicosis, Criptococosis, Esporotricosis).

El diagnoéstico definitivo se establecera por el aislamiento del respectivo agente etioldgico, por
estudios inmunologicos y por respuestas favorables a tratamientos especificos.

IL.- Sarcoidosis

Esta enfermedad puede invadir las paredes de los vasos sanguineos y afectar los mismos sitios
de la Granulomatosis Patergica. Pero la distincion se establece por la naturaleza esencialmente

no necrotizante de la lesion sarcoidea. .- Granuloma alérgico y Sindrome de Loenier

Las lesiones granulomatosas o infiltrados eosindfilos de estas afecciones ocurren independien-
temente de lesiones vasculares. Hay antecedentes alérgicos en los pacientes (Asma, eosinofiliaj.
En las lesiones del «pulmoén reumatico de Masson», se encuentran los llamados «cuerpos de
Masson» en una gran proporcion de los casos de granulomatosis alérgica, que sin embargo
estan ausentes en los granulomas patérgicos.

IV.- Angeitis

Aunque para muchos autores, la misma granulomatosis patergica puede presentar en su fase
terminal lesiones tipicas, por razones académicas mencionamos este capitulo:

a) Periarteritis nodosa clasica.

Se debe atribuir esta nomenclatura a los cuadros de la enfermedad descrita por KUSMAUL y
MAIER, y que se caracteriza por la formacion de nodulos macroscdopicos en las paredes de las
arterias de mediano calibre. Comiinmente se asocia con hipertension arterial. Se pueden obser-
var infartos consecuentes a interrupciones en la suplencia sanguinea.
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b) Forma microscopica de la periarteritis nodo&i.

Ha sido descrita por ZEEK con la designacion de «angeitis por hipersensibilidad». Se caracte-
riza por una forma microscopica de periarteritis, observandose lesiones en los rifiones y en el
bazo muy similares a las que se observan en el sindrome de Wegener, pero en este Gltimo hay
necrosis, y adema? mayor concentracion de lesiones en el sistema respiratorio.

V.- Angeitis alérgica con Granulomatosis (Formas mixtas).

Este grupo ha sido descrito por CHURG y STRAUSS. Es un sindrome bien definido con asma,
fiebre y eosinofilia. Estos antecedentes alérgicos no han sido descritos en la granulomatosis
patérgica. Sin embargo, GODMAN y CHURG relatan un caso con las caracteristicas de un
sindrome de Wegener con antecedentes alérgicos, lo cual hace pensar en la posibilidad de existir
cierta relacion patogenética y morfologica entre las dos afecciones.

VI.- Neoplasias.

Varios autores han relacionado asociaciones entre la granulomatosis patérgica y diversas
neoplasias. Incluso algunos consideran a aquella como una forma especial de tumor. Los casos,
cada vez menos raros de neoplasias «injertadasy» en pacientes que originalmente presentaron
una granulomatosis patérgica llaman enormemente la atencion. Es conveniente por consiguien-
te establecer diagnoéstico diferencial con ciertas afecciones neoplasicas como los carcinomas de
rapido crecimiento, los linfomas, leucemias, plasmocitomas, sarcomatosis difusa,
reticuloendoteliomas y linfoepiteliomas.

ILUSTRACIONES

En las figuras incluidas en este trabajo, se establece una comparacion entre procesos neoplasicos
y granulomas patérgicos con lesiones anatomicas similares, y se evidencia la ausencia del ca-
racteristico edema infiltrativo en los neoplasmas, a pesar de la vecindad con la region orbitaria.

PATOGENIA DEL SIGNO

Se explica por las lesiones histopatologicas de la Granulomatosis Patérgica en los vasos, tanto
arterias como venas, produciendo en ambas inflamacién de las paredes con necrosis fibrinoide,
trombosis y eventualmente areas cicatrizadas de fibrosis. Igualmente se han encontrado
inflamaciones granulomatosas con muchas células gigantes en arterias y venas y en los tejidos
adyacentes.

SUMMARY

The author calis the attention on a sign that can be useful in the differential clinical diagnosis
among the chronic granulomatosis diseases of the nose.

He has observed a typical infiltrative edema in the orbital region of four cases of Lethal Midline
Granuloma of the Face (Pathergic Granulomatosis), but has not observed in the other chronic
infectious diseases (Scleroma, Leishmaniasis, Mycosis, etc.) or neoplastic tumors.
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This edema can be explained by the vascular pathology o» the Pathergic Granulomatosis, with
frecuent involvement of the blood vessels, both arteries and veins, by the inflamatory process.
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Caranoma de células basales: Lesidn necrosanies on ala na-

s i Granuioma Patérgico (Caso No. 2) Lesion nacrosanie en fosa
2] izquiarda v velo dal paladar duro. J
; ¥ - riasal izquierda y an 2l velo dal paladar durs

{ugstro case Mo, 3 de Granuloma patérgico, después da dos
neses e avoluciin, con edema en ambas regiones orbilanas,

A pesar de la extensa lesiin carcinomalosa de esta pecienta,
ma s obsana infiltrado edematoso en reglonas orbitanas,





