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RESUMEN:

Se reporta un caso de granuloma de linea media en un nifo masculino de 6 anos.

Granuloma letal de linea media

ABSTRACT:

One case of a 6 years old boy with granuloma of the midline is reported.

midline letal granuloma. =

INTRODUCCION

El granuloma letal de linea media ¢s una entidad des-
critaApor primera vez en 1897 por McBride cuando reporto
a la literatura médica el caso de un paciente que presentd
ripida destruccion de la nariz y toda la cara. Es una enfer-
medad grave que puede presentarse en forma de un peque-
fio grinulo del tramo respiratorio superior y que afecta
principalmente a la nariz, senos y faringe.1-2

Se ha dividido la enfermedad en tres fases, las cuales
son: una fase prodromica que dura meses-anos con secre
ciones nasales acuosas; una fase necrdtica destructiva y una
Gltima etapa de deterioro gradual, caracterizada por una
mayor toxicidad?

(*) Del servicio de otorrinolatingologia del Hospital Dr.
Robert Reid Cabral en Santo Dominae, ilepublica
Dominicana.

Hasta hoy en dia no ha sido posible determinar la
etiologia de esta enfermedad. Con lo que mas se ha relacio-
nado es con el sindrome de Wegener considerindose hasta
hace pocos anos como parte del mismo; de aqui que una
de las teorfas mas aceptadas es la autoinmune. Hoy en dia
la Organizacion Mundial de la Salud cataloga por separado
la granulomatosis de Wegener del Granuloma Letal de
Linea Media.

CASO CLINICO

Masculino de 6 anos de cdad, de raza negra, el cual es
admitido en el hospital infantil Dr. Robert Reid Cabral en
febrero de 1987 por tistoria de congestion nasal y rinorrea
mucopurulenta, ade:nds de inflamacion del drca adyacente
al ala de la nariz derecha. Tenia historia de procesos gripales
frecuentes y obstruccion nasal.

Al examen fisico presentaba un tabique nasal central
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con el dorso inflamado; area eritematosa a nivel de fosa
nasal derecha con secreciones mucoides fétidas. El resto
del examen era normal (Fig 1).

Una radiografia de senos paranasales reportod opacidad
ligera asi como engrosamiento de la membrana mucosa del
seno maxilar derecho concluyéndose en sinusitis a este
nivel. Radiografias de cranco y torax fueron normales.

Las pruebas de laboratorio realizadas fueron: hemoglo-
bina en 11 G%, globulos blancos en 5950 x mm3 con 72%
de PMN, 28% de linfocitos; Urea en 15.6mg%, creatinina
en 0.8mg%; uroanalisis normal, VDRL negativo; PPD nega-
tivo; fosfatasa alcalina en 292 Ul; tiempo de sangria en
1'30" y tiempo de coagulacion en 3'.

Una semana después de su ingreso se notaba discreta
deformidad del tabique nasal presentando tumoraciones en
el lado izquierdo de la cara sin dolor, ni dificultad para
respirar (Fig. 2). Se manejaba ya con dexametasona.

Luego de 1 mes de ingreso se describen tumoraciones
infra y supraorbitarias fronto-nasal de ambos lados, con
edema completo de la cara con simetria de ambos cigomas.

Una biopsia de todo el drea reportd lo siguiente: Las
secciones de piel mostraban una epidermis dentro de
limites normales. La dermis superior estaba infiltrada por
linfocitos, histiocitos y algunos plasmocitos que se agrupa-
ban sobre todo alrededor de los anexos y vasos sanguineos.
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El tejido subcutineo mostraba alteraciones mas serias,
encontrandose pequefios focos de necrosis con formacion
de pequenos granulomas formados por histiocitos y células
epitelioides. Estos granulomas estaban rodeados de vasos
de pequeno calibre cuya pared estaba necrotica con necrosis
fibrinoide e infiltrada por numerosos neutréfilos. Las
secciones de la nariz mostraban un epitelio pseudoestratifi-
cado ciliado necrotico infiltrado por numerosos neutrd-
filos. Los foliculos linfoides tenian centros necroticos reem-
plazados por exudado purulento. El diagnostico histopato-
logico fue de granuloma letal de linea media.

El paciente fue referido al Instituto Oncologico para
fines de radio y quimioterapia pero no asistio. Se desconoce
su evolucion final.

DISCUSION

Durante muchos anos, el granuloma letal de linea
media fue confundido con la granulomatosis de Wegener e
inclusive eran términos indistinguibles, pero hoy en dia se
sabe que son dos entidades con enfoques diferentes pues el
grado de afectacion de la primera solo se limita al tracto
respiratorio superior, mientras que la segunda afecta el
pulmén produciendo unos infiltrados con vasculitis disemi-
nada de pequefios vasos.

En la actualidad, mas de 90 afos después de su descu-
brimiento no se conoce atn cudl de las teorias que explican
su origen es la real. En nuestro caso probablemente pudo
haber sido un foco infeccioso, ya que el paciente tenia
antecedentes de sinusitis y podria esto explicar el proceso
degenerativo. No creemos que su origen haya sido una

el

. Figura No. 2.
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vasculitis, pues no habia lesiones vasculares marcadas, solo
algunos vasos de pequeno calibre de paredes necroticas.
Esto Gltimo descartaria que haya también confusion diag-
nostica con la granulomatosis de Wegener ya que ademas
los urianalisis y el resto del examen fisico fucron normales.

Es de interes destacar que nuestro paciente presentd
2 de las 3 fases que se han descrito en esta enfermedad. En
primer lugar, se nos presenta con congestion nasal y
rinorrea mucopurulenta, caracteristicas éstas pertenecientes
a la fase prodromica. Ya 3 a 4 semanas mas tarde se descri-
ben tumoraciones infra y supraorbitarias a ambos lados de
la nariz con edema de cara. Como podemos ver, la segunda
fase de la enfermedad se caracteriza por una aumentada
actividad inflamatoria, tumoraciones, erosion, fistulas y
hasta ulceracion de la nariz, paladar y estructuras adyacen-
tes incluyendo senos paranasales. Probablemente la tercera
fase lo llevo a la muerte ya que no asistio al Instituto Onco-
logico y como muy bien se ha descrito es una etapa de
deterioro gradual, caracterizada por una mayor toxicidad,
inanicion e infecciones secundarias. Hay que destacar
ademas que de no tratar la enfermedad a tiempo es invaria-
blemente fatal en un periodo de 12 a 18 meses.56

Algo que es llamativo en este caso es la rapidez con que
iba progresando de una etapa clinica a otra. En el transcur-
so de un mes estaba ya muy deteriorado. En nuestro pars,
los 3 casos presentados por Staffeld y col. mostraron una
evolucion mas lenta a pesar de que cran edades muy dife-
rentes.’

Hay- que enfatizar que las pruebas de laboratorio no
aportan nada en la investigacion diagnostica de esta enti-
dad; asi en nuestro paciente todas las pruebas fueron nor-
males. Se ha reportado que en los estadios finales de la
enfermedad podria haber una leucopenia cronica®
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Finalmente queremos destacar que a pesar de ser éste
solamente el tercer caso reportado en nuestro pais en cdad
pedidtrica, es importante que la clase médica piense en esta
terrible enfermedad, no obstante lo raro de su frecuencia,
su rapido progreso desfigurante pone en peligro la vida del
paciente en un periodo de tiempo muy corto si no se ins-
taura un tratamiento adecuado con esteroides, citotdxicos
y radioterapia que segln reportes previos han prolongado
la supervivencia hasta por unos 15 afos®
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