344

Dermatol Rev Mex 2016 julio;60(4):344-347.

Granulosis rubra nasi

Legiia-Zambrano M?, Veintimilla-Quintana P?

Resumen

La granulosis rubra nasi es una dermatosis benigna poco frecuente de
la infancia debido a la disfuncién de las glandulas sudoriparas ecrinas
que provoca hiperhidrosis de la piel de la nariz, las mejillas y el mentdn.
La progresion de la enfermedad lleva a la aparicién de telangiectasias,
pero su remisién espontanea es comun en la pubertad.

PALABRAS CLAVE: granulosis rubra nasi, hiperhidrosis, glandulas
sudoriparas, ecrinas.
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Abstract

Granulosis rubra nasi is a rare benign dermatosis of childhood by a
dysfunction of the eccrine sweat glands that causes hyperhidrosis on
skin of nose, cheeks and chin. Progression of the disease leads to the
appearance of telangiectasias, but its spontaneous referral is common
in puberty.
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ANTECEDENTES

La granulosis rubra nasi es una dermatosis benig-
na poco frecuente,’ descrita inicialmente por el
dermatdlogo aleman Josef Jadassohn en 1901.4
Es un tipo de hiperhidrosis secundaria localiza-
da, de patogénesis desconocida, que afecta las
mejillas y la nariz, con sudoracién en esa zona
y retencién del sudor, lo que se traduce en eri-
tema nasal intenso, por lo general secundario a
hiperactividad del sistema simpético.®

Por lo general, se manifiesta con mayor frecuen-
cia en la infancia y suele aliviarse de manera
espontanea con la edad. Cuando persiste, los
pacientes pueden tener telangiectasias.

Los pacientes pueden quejarse de sudoracion
excesiva en las areas mencionadas. Al examen fi-
sico pueden observarse pequefias gotas de sudor
en la punta de la nariz y conforme la sudoracién
es persistente puede aparecer eritema difuso en
la punta de la nariz que puede extenderse a las
mejillas, el labio superior y la barbilla. También
pueden haber maculas y papulas eritematosas,
asi como vesiculas pequefias.®”

En la histopatologia lo caracteristico es la oclu-
sién de los conductos de las glandulas ecrinas
acompahada de leve infiltrado de células mo-
nonucleares alrededor y dilatacién de los vasos
sanguineos y linfaticos dérmicos.”

CASO CLiNICO

Paciente masculino de nueve afos de edad,
nacido y residente en Quito, Ecuador. Sin ante-
cedentes patoldgicos personales de importancia,
abuelos paternos con hipertensién arterial. Acu-
di6 a la consulta por padecer desde hacia dos
afios y sin causa aparente papulas en el dorso
nasal, por lo que la madre aplicé crema (sin
especificar) durante un mes, sin mejoria.
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En términos clinicos se apreciaban papulas eri-
tematosas que confluian en placas en el dorso
nasal acompanadas de sudoracion (Figura 1).

El estudio histopatolégico reporté numerosos
foliculos vellosos. Alrededor de los conductos
ecrinos y del foliculo se encontré abundante
infiltrado linfocitario (Figura 2). Se concluyé que
el caso correspondia a granulosis rubra nasi. Se
dio tratamiento inicial con prednicarbato tépico
de manera regresiva con disminucién del eritema
y posteriormente con locién de cloréxido de alu-
minio a 20% mas circonio a 20% y sesiones de
crioterapia con evolucién parcialmente favorable.

Figura 1. Papulas eritematosas que confluyen for-
mando placas.

Figura 2. Numerosos foliculos vellosos. Abundante
infiltrado linfocitario alrededor del foliculo y de los
conductos ecrinos.
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DISCUSION

La granulosis rubra nasi es un trastorno de las
glandulas ecrinas poco frecuente, que posible-
mente representa una forma de retencién del
sudor. Su patogénesis alin se desconoce; sin em-
bargo, en algunos casos puede estar determinada
genéticamente, con un patrén de herencia auto-
sémica dominante o patrén autosémico recesivo,
pero el locus del gen no se ha identificado.’*"

Como en nuestro caso, por lo general comienza
en la niflez temprana en pacientes de 6 meses
a 10 anos."

Alinicio la hiperhidrosis es la caracteristica mas
sobresaliente de la enfermedad; al comienzo
pueden encontrarse pequefias gotas de sudor
en la punta de la nariz; posteriormente, la
hiperhidrosis persistente puede progresar a eri-
tema difuso acompanado de mdculas, papulas
e incluso vesiculas y pustulas que en ocasiones
pueden extenderse y afectar otras zonas, como
las mejillas, el labio superior y el mentén. Puede
asociarse con hiperhidrosis primaria palmoplan-
tar, acrocianosis y mala circulacion periférica.”

El diagnéstico es esencialmente clinico en con-
junto con la correlacién histopatolégica. Entre
los diagnésticos diferenciales a considerar, aparte
de las dermatosis fotosensibles, como el lupus, e
infecciosas, como la leishmaniasis y la tuberculo-
sis cutdnea, estan las dermatosis en nifios que se
manifiestan con “cara roja”,”#'%"" como:

e La miliaria, conocida como sarpullido
por calor, que consiste en papulas eri-
tematosas causadas por la obstruccién
del conducto sudoriparo ecrino, es mas
prominente en las zonas ocluidas, areas
intertriginosas y de flexién; a menudo hay
anhidrosis en el sitio afectado.™

e Las dermatosis eritematosa papulopus-
tular de la cara, particularmente el acné
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infantil y la rosicea, pero éstas no se
acompanfan de sudoracién excesiva. El
acné infantil se inicia aproximadamente
entre tres y seis meses de vida, predomi-
na en los varones y muchas veces hay
antecedentes familiares. Se manifiesta
como la combinacion de lesiones de
acné superficial no inflamatorio e in-
flamatorio con papulas y pustulas.' En
esta dermatosis la rosdcea a menudo se
manifiesta con sintomas vasomotores
(por ejemplo, sofocos) y a una edad mas
tardia. Ademads, tiende a afectar la nariz
y otras partes de la cara.'

e La dermatitis periorificial, considerada
por algunos autores una variante de la
rosacea, mientras que otros la consideran
una erupcién acneiforme secundaria al
uso o administracién de productos, como
pastas dentales, corticoesteroides topicos,
goma de mascar, entre otros. Se manifies-
ta con eritema y lesiones monomorfas
constituidas por papulas y pustulas en
la cara, alrededor de la boca, la nariz y
los ojos y es mds frecuente en mujeres
adultas; es poco comin en nifios."®

El hidrocistoma multiple también puede simular
clinicamente una granulosis rubra nasi. Sin em-
bargo, éste se manifiesta con mdltiples papulas
translicidas, en forma de cdpula en la region
periorbitaria y en las zonas malares; se asocia
con hiperhidrosis craneofacial y afecta mas a
menudo a mujeres de mediana edad y no tiene
el eritema de fondo de la granulosis rubra nasi."”

Ademas, deben descartarse enfermedades aso-
ciadas con taquicardia y sudoracién difusa que
pueden sugerir un diagnéstico alternativo, como
el feocromocitoma porque existe el informe de
un caso de feocromocitoma, en una mujer de 19
anos de edad con hiperhidrosis, granulosis rubra
nasi y taquicardia. En este reporte a la exéresis
quirdrgica del feocromocitoma le siguieron la
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involucién de la hiperhidrosis, la regresion de
la dermatosis nasal y la normalizacién de las
catecolaminas urinarias.'®

A pesar de que esta afeccion por lo general se
alivia por completo durante la pubertad, en al-
gunas ocasiones persiste de manera indefinida.
Debido a que es una entidad poco frecuente,
los tratamientos descritos son sintomaticos y
provienen de informes de casos e incluyen la
administracion de corticoesteroides tépicos y
sistémicos, tetraciclinas, indometacina topica,
crioterapia, preparados con sales metalicas de
aluminio (cloruro de aluminio) en soluciones,
toxina botulinica tipo A, tacrolimus tépico,
locién de calamina e isotretinoina oral con resul-
tados contradictorios y, en general, con beneficio
temporal y modesto.>7:17:19.20

En conclusién, la granulosis rubra nasi, a pesar
de ser un trastorno poco comin y de alivio
espontdneo, puede ser un desafio para el der-
matélogo, por lo que es importante conocer esta
entidad infrecuente.
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