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Malacoplaquia cutanea

Cutaneous malakoplakia
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RESUMEN

Malacoplaquia cutanea es un padecimiento granulomatoso crénico
y de causa desconocida. Poco frecuente, predomina en varones
entre la sexta y séptima décadas de la vida y suele asociarse con in-
fecciones crénicas, enfermedades autoinmunes e inmunosupresion
(sobre todo en individuos con viH y en terapia inmunosupresora).

Se describe el caso de un paciente de 32 afios, sin comor-
bilidades, que ingresa en el servicio de Infectologia del Instituto
Guatemalteco de Seguridad Social por un cuadro de 15 afios de
evolucion, consistente de muiltiples lesiones nodulares, cicatrices
atréficas e induraciones en la piel de los gliteos. Se indicé tra-
tamiento con trimetoprima/sulfametoxazol (800/160 mg dos
veces al dia), pero el enfermo no regresé a consulta de control.
PALABRAS CLAVE: Malacoplaquia cutdneq, células de Von Hanse-
mann, cuerpo de Michaelis-Gutmann

Caso clinico
aciente masculino de 32 afos de edad que fue envia-
do por el Servicio de Infectologia para descartarle un
micetoma a nivel de ambos gluteos.

Al exdmen dermatolégico se encontré una dermatosis
localizada en ambos gliteos con predominio en el dere-
cho constituido por un aumento de volumen a este nivel
y la presencia de lesiones nodulares, cicatrices atréficas, a
la palpacién presencia de lesiones induradas (Figuras 1
a 3). Resto del examen fisico dentro de limites normales,
paciente con buen estado de salud.

Refiere que viene padeciendo de estas lesiones desde
hace 15 afios con “nacidos” que le evolucionan por bro-
tes con salida de material blanquecino a las cuales no le
habfa dado importancia, consulta debido a que en los dl-
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ABSTRACT

Cutaneous malakoplakia is a rare chronic granulomatous dis-
ease of unknown origin. Predominant in men in their sixties
or seventies, it is often associated with chronic infections, au-
toimmune diseases and immunosuppression (mostly HIV and
individuals with immunosuppressive therapy).

This paper describes a 32 year-old male, with no comorbid-
ities and a 15-year history of atrophic scars, nodular and indu-
rated lesions in the buttocks. The patient was given a trimetho-
prim/sulfamethoxazole (800/160 mg twice daily) scheme, but
never returned for follow-up.

KEYWORDS: Cutaneous malakoplakia, Von Hansemann cells, Michae-
lis-Gutmann bodes.

timos afios le han venido aumentado de tamafio y ocasio-
nalmente le provocan dolor. Ha recibido tratamiento con
algunos antibiéticos que no recuerda nombre sin haber
obtenido alivio. Se hace el diagnéstico clinico de malaco-
plasia cutdnea y se realiza biopsia de piel a nivel de una
cicatriz atréfica y de la lesién nodular.

La histologia con tincién de HE mostré una prolife-
racién simétrica y bien delimitada de histiocitos que se
disponen en agregados nodulares (células de Von Hanse-
mann) en la dermis reticular media y profunda. Los his-
tiocitos muestran un citoplasma eosindéfilo, claro, granu-
lar, con un pequefio nucleo irregular excéntrico (Figura 4)

Las tinciones realizadas mostraron algunos histiocitos
con estructuras laminadas basofilicas calcificadas (cuer-
pos de Michaelis-Gutmann) que se hacen mds evidentes
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Figura 1. Aspecto panordmico de la lesion.

Figura 4. Histiocitos que se disponen en agregados nodulares (células de Von Han-
sermann) en la dermis reticular media y profunda. Los histiocitos muestran un cito-
plasma eosinofilico claro, granulado, con un pequefio ndcleo irregular excéntrico.

Figura 2. Cicatrices atréficas y lesion nodular.

Figura 3. Acercamiento de la lesion nodular.
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o ) ) Figura 5. Histiocitos con estructuras laminadas basdfilas calcificadas (cuerpos de
con la tincién de Von Kossa (Flgura 3) Ademds también  Michaelis-Gutmann) que se hacen mas evidentes con la tincién de Von Kossa.
mostraron positividad para la tincién de Pearls (figura 6)

y un patrén blanco de tiro que se hace mds evidente con
la tincién de pas (Figura 7) Discusion

Infectologia le inicié tratamiento con trimetropin 160 mg/  Malacopaquia cutdnea es una enfermedad granulomatosa
sulfametoxazole 800 mg 1 tableta cada 12 horas, lamenta-  crénica, adquirida y de causa desconocida. Su presenta-
blemente no hemos vuelto a saber de él. cién es rara y aunque puede aparecer a cualquier edad, es
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Figura 6. Positividad a la tincién de Pearls.

mds frecuente en la sexta o séptima décadas de la vida,
con mayor prevalencia en hombres (709).3*

Se han publicado mds de 400 casos con involucramien-
to de diversos 6rganos y sistemas, con el genitourinario en
primer lugar seguido por la afectacién de colon, aunque
la literatura incluye alrededor de 50 casos de malacopla-
quia cutdnea primaria.’

Aun cuando la etiologia no se ha esclarecido, se propo-
nen tres posibles mecanismos: microorganismos, respues-
ta inmune anormal y respuesta anormal del macréfago
por defectos en su funcién lisosomal.

El defecto en la actividad bactericida de macréfagos
y neutréfilos se atribuye a una disminucién en los nive-
les de guanosin monofosfato ciclico (Gmpc), el cual de-
sencadena el ensamblaje de microtubulos que termi-
na en la fusién del lisosoma con las vacuolas fagociticas
y la secrecién de enzimas, lo que resulta en una di-
gestion completa de las bacterias."*****° También hay
poca liberacién de beta-glucuronidasa tras la exposicién
de los macréfagos a particulas con cadenas repetidas de
glucosa, las cuales son reconocidas por receptores Toll 2
(TLR2) y normalmente desencadenan una respuesta in-
mune.
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Figura 7. Un patrén de blanco de tiro que se hace mas evidente con la tincion de pas.

Dadas las caracteristicas clinicas e histolégicas, asi
como la respuesta terapéutica a las sulfas, es probable
que la enfermedad represente una enfermedad autoinfla-
matoria adquirida, inducida por microorganismos que
activan receptores Toll (11, 12).

Los factores de riesgo incluyen inmunosupresién, pa-
decimientos oncolégicos, procesos infecciosos crénicos y
enfermedades autoinmunes (Cuadro 1).">3+°% Sin embar-
go, también se conocen casos de individuos afectados sin
comorbilidades.

De las causas de inmunosupresién cabe resaltar la se-
cundaria a terapia inmunosupresora por trasplante, que
representa 23% de los informes de la literatura y corres-
ponde, sobre todo, a pacientes con trasplante renal.*

Por otra parte, los agentes inmunosupresores mds fre-
cuentemente asociados con malacoplaquia cutdnea in-
cluyen esteroides orales, azatioprina, y ciclofosfamida.
Se cree que azatioprina juega un papel importante en
la patogénesis de la enfermedad, ya que se ha observa-
do que los macréfagos recuperan su funcién bactericida
al disminuir la dosis o suspender el tratamiento. Esto es
consecuencia de una inhibicién inespecifica del sistema
inmunolégico mediada por metabolitos del medicamen-
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Cuadro 1. Condiciones cominmente asociadas con
malacoplaquia cutanea.

e Transplante

Cuadro 2. Morfologia y topografia de las lesiones por
malacoplaquia cutanea (en orden de frecuencia segtin
Magalhaes y colaboradores en su estudio retrospectivo
sobre casos reportados de la entidad?

¢ Renal

O Cal’dléCO Masa Perianal
. NeopléSlas Nodular Abdominal
e Infecciones Absceso Inguinal

O HIv ‘ Fistula Glateos

¢ Tub'erculoms Ulceracién Axila derecha
* Auntoinmunes Placa Cabeza

O Diabetes mellitus Pépula Vulva

O Colitis ulcerativa
e Farmacos

¢ Citostaticos

O Esteroides orales

to que inhiben enzimas que participan en la sintesis de
purinas.

Pierrotti y colaboradores’ observaron una disminucién
en el nimero de casos publicados a partir de que ciclos-
porina y azatioprina fueron sustituidos por micofenolato
y tacrolimus. El primero inhibe dnicamente la deshidro-
genasa monofosfato de inosina, en tanto que tacrolimus
bloquea la via quinasa de c-Jun N-terminal y las cascadas
p38 ligadas a receptor de célula T, produciendo una in-
munosupresién linfocitica més especifica.

Malacoplaquia cutdnea se ha asociado con enfermeda-
des infecciosas como tuberculosis y viH —esta dltima, con
cuentas cD4 inferiores a 25, lo que apunta a la inmunosu-
presién como factor promotor de la enfermedad."+

Los microorganismos obtenidos de las lesiones de
malacoplaquia son, en su mayoria, bacterias coliformes
y de ellas, la mds comun es E. coli (presente en 79-96%
de los cultivos), aunque también se han aislado pseudo-
monas, Proteus, Klebsiella, estafilococo, micobacterias y
Rbodococcus equi,™ (esta dltima, sobre todo, en individuos
con VIH)®

En la clinica (Cuadro 2), la enfermedad se manifies-
ta con pdpulas eritematosas agrupadas, nédulos, masas,
tlceras, abscesos, fistulas o heridas que no cierran. Las
lesiones mds frecuentes (45% de los casos) consisten de
masas," casi siempre localizadas en las regiones genital/
inguinal, perianal y glatea,” aunque también se han pu-
blicado casos de lesiones en frente, parpados, cuello, cue-
ro cabelludo, manos, mufiecas, brazos, axilas y lengua.?

Por su diversidad clinica, el diagnéstico de malacopla-
quia cutdnea es dificil y suele ser un hallazgo incidental
que obliga a recurrir al estudio histolégico. Los hallaz-
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gos patoldgicos se caracterizan por un infiltrado dérmi-
co multilaminar de macréfagos grandes (células de von
Hansemann) y neutréfilos, acompafiados de otras pocas
células inflamatorias.

La epidermis puede ser normal o presentar ulceracién,
irregularidad o acantosis, con dreas de paraqueratosis.

Los macréfagos poseen abundante citoplasma eosiné-
filo, ntcleo redondo y un numero variable de inclusio-
nes intracitoplasmadticas, concéntricamente laminadas,
redondas u ovoides (forma de diana) conocidas como
cuerpos de Michaelis-Gutmann, patognoménicos de la
enfermedad. Es posible observar estructuras parecidas
fuera de las células, semejantes a levaduras y susceptibles
a la coloracién con von Kossa, dcido periédico de Schiff,
azul de Prusia y tincién de Perls.™

Las recomendaciones terapéuticas incluyen cipro-
floxacino o trimetoprima/sulfametoxazol, pues los dos
esquemas han producido las tasas de curacién mds altas,
quizéd debido a su mayor penetracién y concentracién en
el interior de los macréfagos. Se ha postulado que la re-
seccién quirdrgica, con o sin tratamiento antibiético, lo-
gra 81% de curacién. Otras terapias incluyen interrumpir
el tratamiento inmunosupresor y uso de dcido ascérbico
o betanecol, ya que aumentan los niveles de Gmpc en los
macréfagos.

El pronéstico es variable, dado que algunos casos son
recurrentes, la enfermedad puede diseminarse o no se
alcanza la curacién completa. La literatura revisada no
contenfa informacién de pacientes que fallecieran a causa
de esta entidad.*
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