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La Revista Argentina de Reumatología, pu-

blicación oficial de la Sociedad Argentina de 

Reumatología, ha seguido a lo largo de los 

años los avances de la especialidad en nues-

tro país y en el mundo. La revisión por pares 

(“peer review”), es uno de los pilares que la 

revista ha tenido en los últimos años edito-

riales y ha sido realizada por referentes en 

cada tema. 

Para darle aún más interés y jerarquía a 

los trabajos publicados, consideramos apro-

piado la apertura a participar a otros profe-

sionales que tengan opiniones o experien-

cias divergentes o que apoyen los trabajos 

publicados aportando una visión original o 

alguna información faltante y necesaria. Es 

por eso que evaluamos la necesidad de vol-

ver a dar impulso a las “Cartas al Editor”. 

Las cartas al editor se consideran para pu-

blicación (sujetas a edición y resumen) siem-

pre que no contengan material que haya sido 

enviado o publicado en otro lugar.

Las cartas aceptadas para su publicación 

en referencia a un artículo de la revista no 

deben exceder las 175 palabras (sin incluir 

las referencias), y deben recibirse dentro de 

las tres semanas posteriores a la publicación 

de dicha edición de la revista. 

Las cartas que no estén relacionadas con 

un artículo de la revista no deben exceder las 

300 palabras (sin incluir las referencias).

No se publican agradecimientos en esta 

sección.

Una carta puede tener hasta cinco refe-

rencias y una figura o tabla. Una carta puede 

ser firmada por hasta tres autores.  La Revis-

ta publicará una única afiliación institucio-

nal o, si una afiliación institucional no está 

disponible, una dirección postal. Incluso si 

tiene múltiples afiliaciones, solo podrá in-

cluir una. 

Se deberán divulgar posibles conflictos de 

interés. 

Para enviar una carta al editor se tendrán 

dos opciones: entrar a la página web de la 

revista http://www.revistasar.org.ar/ , entrar 

a “Envío de Artículos”, y luego de logearse, 

marcar “Nuevo envío” y en la “Sección de la 

Revista” se deberá elegir: “Carta de Lectores”. 

También se dispondrá de un correo electró-

nico para envío de las Cartas al Editor en for-

ma directa (revista@reumatologia.org.ar) y 

con copia al editor (darioscublinsky@yahoo.

com.ar). 

Se recibirá un acuse de recibo por correo 

electrónico del envío.

Esperamos poder contar con el valioso 

aporte de nuestros Lectores, Autores, Reviso-

res y Miembros del Comité editorial para se-

guir construyendo una sección dinámica que 

continúe nutriendo la revista.
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 Es de destacar un paciente con lesión tumoral de partes 

blandas en tendón de Aquiles (Foto 5 A y B ) con diagnóstico 

histológico de xantogranuloma que asocia osteoesclerosis 

en la radiografía de huesos largos. 

El diagnóstico de la enfermedad de Erdheim-Chester 

es di£cultoso por su gran espectro de manifestaciones y su 

poco conocimiento, así lo demuestra el creciente número de 

comunicaciones de la enfermedad en los últimos años a par-

tir de su difusión. Una vez sospechada por las alteraciones 

clínicas y/o signos imagenológicas sugestivos la evidencia 

del patrón histológico e inmunohistoquímico son funda-

mentales para consolidar el diagnóstico. Clásicamente se 

describe in£ltración xantogranulomatosa, histiocitos espu-

mosos, células gigantes multinucleadas de Touton, pudien-

do presentar áreas de £brosis circundante e in£ltrado linfo-

plasmocitario. Es requisito indispensable que la marcación 

evidencie células no Langerhans CD1a negativas, CD 68 y CD 

163 positivas, con variabilidad para la proteína S100 (habi-

tualmente negativa).

 Puede distinguirse de las otras histiocitosis de células 

no Langerhans como la Enfermedad de Rosai Dorfman por la 

característica emperipolesis de esta última, y del xantogra-

nuloma juvenil porque no posee una de las características 

fundamentales de la EEC, la osteoesclerosis ósea.

Sobre nuestra serie la histología evidencia los caracte-

rísticos histiocitos espumosos en 68,42% de los casos (foto 
6 A), las células gigantes multinucleadas de Touton en más 

de la mitad de las muestras (52,6%) (foto 6 B), presentando 

proteína S100 más de la mitad de las muestras (63%) (foto 6 
C) y CD68 positivo en todos los casos (foto 6 D).

 Tres de las muestras presentaban además CD1a positivo 

no pudiendo descartarse la coexistencia de una histiocitosis 

de células de Langerhans. En cuanto a esto último se des-

cribe ampliamente en la literatura la asociación de las di-

ferentes histiocitosis (principalmente EEC y LHC); de hecho 

se considera que estas entidades tienen mucho en común 

en cuanto al desarrollo £siopatológico.8 En nuestro departa-

mento no pudimos realizar la medición de la mutación BRAF 

V600E.

El tratamiento de elección dependerá de la severidad de 

la enfermedad y la positividad para la mutación de la pro-

teína BRAF V600E, dado que se puede utilizar un inhibidor 

directo de esta tirosin quinasa, el vemurafenib. La droga de 

elección en enfermedad leve o mutación desconocida sigue 

siendo el interferón alfa. Parece interesante una comunica-

ción de tratamiento con prednisona asociada a sirolimus,5 

de mayor accesibilidad en nuestro país debido a que no con-

tamos con la aprobación para utilizar las drogas antes men-

cionadas en esta patología. Finalmente, de los 19 pacientes 

tres fallecieron: uno de causa cardiaca, uno por falla renal y 

otro secundario a sepsis.

Conclusión

 A pesar de la mayor difusión de la enfermedad en los 

últimos años, la confusión patológica y la demora diagnos-

tica siguen siendo muy frecuentes. Presentamos las carac-

terísticas clínicas e imagenológicas más destacables de la 

enfermedad en nuestra serie de pacientes y las comparamos 

con otras series.

 Es remarcable el número de pacientes con afectación 

mamaria de esta serie no encontrándose más que reportes 

aislados de dicha manifestación en el resto de la literatura, 

por lo cual proponemos téngase en cuenta en el diagnóstico 

diferencial de la patología tumoral mamaria, tanto benigna 

como maligna.
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casos clínicos

Lesiones destructivas de la línea media: diagnóstico 
diferencial con Vasculitis Asociada a ANCA
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R E S U M E N

Presentamos los casos clínicos de tres pacientes adultos jóvenes de origen boliviano, que 
fueron hospitalizados en salas de clínica médica de un hospital de tercer nivel por mani-
festaciones de la vía aérea superior y lesiones de las estructuras de la línea media. Reuma-
tología evaluó la posibilidad del diagnóstico de Vasculitis asociada a ANCA, la cual es un 
diagnóstico diferencial de la entidad conocida como “lesión destructiva de la línea media”. 
En todos los casos se arribó al diagnóstico de£nitivo de Linfoma T luego de un exhaustivo 
estudio histopatológico.

A B S T R AC T

We present clinical cases of three Bolivian young adults who were hospitalized in the me-
dical clinic rooms of a third level hospital for upper airway manifestation and lesions of 
the midline structures. Rheumatology service evaluated the diagnosis of ANCA associated 
Vasculitis, which is a differential diagnosis of the entity known as midline destructive lesion. 
In all cases, the £nal diagnosis of T lymphoma was reached after an exhaustive histopatho-
logical study.
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