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Primer caso reportado en cuba de paniculitis mixta
idiopatica

First case reported in Cuba of Idiopathic mixed panniculitis
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Hernandez Cabezas

Instituto de Hematologia e Inmunologia. La Habana, Cuba.

RESUMEN

Las paniculitis son un grupo de enfermedades caracterizadas por la presencia de
infiltrado inflamatorio en el tejido celular subcutaneo o paniculo adiposo. Se
presenta el caso de una paciente femenina de 42 afios de edad, de piel blanca con
lesiones de color oscuro en la piel de ambos miembros superiores e inferiores con
induraciéon dolorosa por debajo de la piel, desde hace unos 15 afos. Por biopsia
cutanea habia sido diagnosticada como una vasculitis por hipersensibilidad que fue
tratada con prednisona, azatioprina, danazol y gammaglobulina endovenosa, sin
mejoria evidente. Fue remitida a nuestro centro donde se le realiz6 biopsia
quirdrgica de piel y tejido celular subcutaneo que dio como resultado paniculitis
septolobular a predominio septal, con signos de vasculitis. Por la clasificacion
histopatolégica utilizada y el cuadro clinico que presentaba se concluyé que la
paciente padece de paniculitis mixta idiopatica, entidad no descrita antes en Cuba.
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ABSTRACT

Panniculitis is a group of diseases characterized by the presence of inflammatory
infiltration in subcutaneous cell tissue or adipose panniculous. We describe a 42
year-old white female patient with dark skin lesions in arms and feet with painful
induration under the skin, lasting about 15 years. By cutaneous biopsy diagnose of
vasculitis for hipersensibility was made which was treated with prednisone,
azathioprine, danazol and endovenous gammaglobulin with no evidence of
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recovery. The patient was sent to our institute and a surgical skin and
subcutaneous cell tissue biopsy was made resulting in septolobular panniculitis with
septal predominance and signs of vasculitis. Considering the histopathological
classification used and the clinical findings final diagnosis was mixed idiopathic
pannicultis, entity not described before in Cuba.

Keywords: panniculitis, idiopathic mixed panniculitis.

INTRODUCCION

Las paniculitis son un grupo de enfermedades caracterizadas por presentar
infiltrado inflamatorio del tejido celular subcutaneo o paniculo adiposo, que
constituye la parte mas profunda de la piel o hipodermis, localizada entre la dermis
profunda y la fascia muscular superficial; deriva embriolégicamente del
mesénquima, cuyas células dan origen a los adipocitos. El tejido celular subcutaneo
donde se asientan procesos inflamatorios de diversas etiologias, esta constituido
principalmente por adipocitos organizados en lobulillos separados por tabiques de
tejido conectivo, en su mayoria verticales, por donde transcurren los vasos
sanguineos, linfaticos y los nervios 4. Los procesos inflamatorios pueden
comprometer la porcion septal, lobular o ambas. Estos procesos pueden
superponerse, sobre todo en estadios mas avanzados, y se denominan paniculitis
mixta o difusa. Las manifestaciones clinicas se caracterizan por la presencia de
noédulos o placas subcutaneas calientes, de consistencia firme, dolorosas, de color
que va del rojo vino hasta el erimatoviolaceo, de acuerdo con el tiempo de
evolucion, que pueden ulcerarse o no. Frecuentemente se localizan en los
miembros inferiores pero pueden presentarse en otras partes del cuerpo, uni o
bilateralmente, existiendo formas generalizadas. Puede aparecer en la poblaciéon
infantil y adulta, incluidos los ancianos, y se plantea una mayor prevalencia en el
sexo femenino. Su frecuencia en el Reino Unido se encuentra en 2.4 x 10 000
habitantes y estan afectadas todas las etnias. Sus causas pueden ser variadas,
desde la forma idiopatica hasta infecciones, farmacoldégicas, fisicas o enfermedades
sistémicas. Su forma idiopatica o de etiologia desconocida se presenta
aproximadamente en el 25 % de los casos, seguida de procesos infecciosos 5-11.

Ante una sospecha de paniculitis, lo mas importante es el diagnéstico clinico con la
confirmacion histoldgica, siempre que se pueda. A pesar del caracter benigno de
gran parte de las paniculitis, algunas formas pueden tener una evolucién muy
agresiva o pueden simular otras entidades de diferente abordaje terapéutico, como
infecciones, dermatosis neutrofilicas, metéstasis neoplésicas, etc. Para su
diagnoéstico es necesario establecer una correcta correlaciéon clinico patolégica 1214,

Dada su baja prevalencia, la complejidad de su diagndstico y la gran cantidad y
diversidad de procesos patoldégicos que se incluyen en esta entidad, es que
hacemos la presentacion de este caso.
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CASO CLINICO

Paciente de 42 afios de edad, femenina, blanca, hace unos 20 afios le realizaron
artrodesis de la rodilla derecha por un accidente. Hace 15 afios, aproximadamente,
comenzod a presentar “manchas” de color oscuro que semejan hematomas, en
miembros superiores e inferiores (figura 1), con dolor fundamentalmente a la
presion o palpacion, asi como la existencia de zonas endurecidas debajo de las
lesiones. También present6 dolor en diferentes articulaciones, sin signos
inflamatorios, cuya intensidad no requirié el uso de medicamentos. Al comenzar
este cuadro clinico le realizaron biopsia de la piel y le diagnosticaron una vasculitis
por hipersensibilidad y recibié tratamiento con esteroides, azatioprina y danazol por
via oral. Las dosis se establecieron de acuerdo con la intensidad de los sintomas;
también le administraron gammaglobulina endovenosa. Con estos tratamientos los
sintomas disminuian pero en ocasiones volvian a incrementarse, siendo los brotes
de agudizacion mas frecuentes e intensos desde hace mas de un afio. Por estos
cuadros ha requerido hospitalizacion en 10 ocasiones. Fue enviada a la consulta por
la presencia permanente de dichas manifestaciones clinicas y el uso continuado de
esteroides.

Fig. 1. Lesiones eritematovioldceas planas de bordes mal defini-
dos en miembros superiores e inferiores.

Al recibirla, presentaba las lesiones descritas anteriormente que afectaban areas
especificas de ambos miembros superiores, del hombro a la mufeca, sin que
practicamente existiera zona de piel sana. Ademas, tenia lesiones aisladas en
ambos muslos y piernas. Por las caracteristicas de estas lesiones se realiz6
interconsulta con especialistas de hematologia relacionados con el estudio de la
hemostasia; también con dermatologia; angiologia y anatomia patolégica, para
definir el area mas util para realizar la biopsia; y con cirugia, para la realizacion de
biopsia quirdrgica que tomara piel y tejido celular subcutaneo(figura 2).
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Fig. 2. Biopsia de tejido celular subcutdneo (Hematoxicilina: Eosina)

Ay B: se observa engrosamiento de tabiques vy lobulos de la grasa (10x).
Cy D: vasos sanguineos con proceso inflamatorio perivascular y

de la pared (vasculitis) (40 x).

Los estudios realizados con valores normales fueron los siguientes: hemograma,
eritrosedimentacion, quimica sanguinea, virus de inmunodeficiencia humana (VIH),
antigeno de superficie de hepatitis B, anticuerpos contra el virus de la hepatitis C,
coagulograma, fibrinégeno, cuantificacién de inmunoglobulinas (1gG, IgA, IgM,
IgE), Cs, Ca4, crioglobulinas, factor reumatoideo, proteina C reactiva, anticuerpos
antinucleares (ANA), anticuerpo anticitoplasma de los neutréfilos (ANCA), rayos X
de rodilla (AP y lateral). Ademas, ultrasonido de partes blandas de ambos
miembros superiores que mostro lesiones hiperfragmentadas que se correspondian
con engrosamientos hiperecogénicos en el tejido celular subcutaneo, sin contornos
definidos ni incremento de la vascularizacion que pudiera estar en relacién con una
vasculitis.

En el estudio de la hemostasia se encontré disminucién de la agregacién
plaquetaria con ADP, epinefrina y colageno; vy lisis de las euglobulinas y dimero D
normales. Se le realiz6é prueba de autosensibilidad a los eritrocitos autélogos, que
fue negativa. La biopsia de piel y tejido celular subcutaneo mostré signos de
paniculitis granulomatosa septolobular con predominio septal y vasculitis. En el
estudio de inmunofluorescencia no se identificaron depdsitos de inmunocomplejos.

Por los hallazgos clinicos y de laboratorio se concluyé que la paciente presentaba
paniculitis mixta idiopatica.
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DISCUSION

El diagndstico y clasificacion de las paniculitis resulta muy complejo por la
diversidad de manifestaciones en su presentacion. La mejor forma de clasificarlas
es desde el punto de vista histopatolégico, dependiendo de la localizacion inicial del
proceso, su caracter inflamatorio y de la afeccion de los vasos sanguineos o
ausencia de esta. Cuando la inflamacion se localiza en los septos interlobulillares se
denomina septal y si se localiza en los I6bulos grasos sera lobular. Estos patrones
pueden superponerse, particularmente en los estadios mas avanzados de la
enfermedad y de esta forma, comprometer todas las areas del paniculo adiposo, lo
que se denomina paniculitis mixta o difusa.

La presencia de vasculitis o ausencia de esta divide las paniculitis en cuatro grupos
principales: lobular o septal, con vasculitis o sin ella. Dada la gran cantidad de
entidades agrupadas con el diagndstico general de paniculitis se hace necesario
tomar en consideracién los aspectos clinicos y etiolégicos y en ocasiones, el
diagnoéstico se hace por exclusion. Es bueno sefialar que las formas idiopaticas se
presentan frecuentemente.

En la clasificacion histiopatogénica aceptada y utilizada dentro de las paniculitis
septales con vasculitis se encuentran la poliarteritis nudosa, la tromboflebitis
migratoria superficial y la vasculitis leucocitoclastical®>1’, que no se corresponden
desde el punto de vista clinico con este caso. En el grupo de enfermedades
lobulares con vasculitis se encuentra la vasculitis nodular o eritema indurado de
Bazin, entre otras, que tampoco se corresponden con el cuadro clinico de la
paciente. Por otra parte, la paniculitis nodular idiopatica Pfeifer-Weber-Christian
comprende un grupo de enfermedades de origen desconocido, asociado a
manifestaciones sistémicas y compromiso del tejido graso visceral, con lesiones y
evolucion bien caracteristicas '81°, que tampoco son semejantes al cuadro clinico de
la paciente, a pesar de la presencia de inflamacién lobular y septal con vasculitis.

Por el tipo de lesiones que presentaba, fundamentalmente en miembros superiores,
fue valorada por especialistas de hemostasia considerando que las caracteristicas
pudieran corresponder con un sindrome de Gardner-Diamond, caracterizado por un
cuadro clinico similar 2°. Sin embargo, este diagnéstico se excluyd por una prueba
de autosensibilidad a los eritrocitos autélogos ?1-?4. Por los hallazgos obtenidos debe
profundizarse en los estudios de la hemostasia.

Si descartamos las entidades secundarias a otros procesos inflamatorios del
paniculo adiposo, que son secundarias a una enfermedad determinada o que
presenta o presentan otras manifestaciones clinicas bien definidas, como se
encuentra reportado en la literatura ?>-34, consideramos que la paciente padece de
una paniculitis mixta idiopatica, pues no existen evidencias clinicas ni antecedentes
patoldégicos que permitan incluirla en un determinado grupo establecido en la
clasificacion utilizada. Hasta donde conocemos, no existe ningun reporte anterior de
pacientes con estas caracteristicas en Cuba.
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