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RESUMEN

La paniculitis mesentérica es un raro desorden inflamatorio de la grasa
mesentérica, de la cual hay, hasta ahora, aproximadamente 200 casos reportados
en la literatura. Se presenta en adultos a partir de la tercera década de la vida y su
etiologia es desconocida, pero es sabida su asociacidon con neoplasias
gastrointestinales, genitourinarias y enfermedades reumatolégicas. Entre sus
manifestaciones clinicas estan el dolor abdominal, las alteraciones del transito
intestinal, la pérdida de peso, la fiebre y los vomitos. El diagnéstico definitivo es
fundamentalmente histopatolégico, también existen algunos estigmas tomograficos
que podrian sugerir su presencia. Debe ser tratada a la mayor brevedad posible y
los corticosteroides son los medicamentos a elegir. Se presenté un paciente con
diagndstico de paniculitis mesentérica idiopatica, como resultado del estudio de una
fiebre de origen desconocido, en el cual logramos ademéas demostrar la asociacion
de la paniculitis con la enfermedad relacionada con 1gG4, desorden recientemente
descubierto, caracterizado por lesiones inflamatorias seudotumorales, que cursan
con infiltraciéon histica por células plasmaticas 1gG4 positivas.

Palabras clave: paniculitis mesentérica, mesenteritis retractil, mesenteritis
esclerosante, 1gG4.
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ABSTRACT

Mesenteric panniculitis is a rare inflammatory disorder of the mesenteric fat, of
which there is, so far, about 200 cases reported in the literature. It occurs in elderly
adults and its etiology is unknown but its association with gastrointestinal tumors,
genitourinary and rheumatological diseases is known. Among its clinical
manifestations are abdominal pain, altered bowel movements, weight loss, fever
and vomiting. The definitive histopathological diagnosis is fundamentally, there is
some tomographic stigma that might suggest its presence. It should be treated as
soon as possible and corticosteroids are the drugs of choice. A patient diagnosed
with idiopathic mesenteric panniculitis as a result of the evaluation of fever of
unknown origin, which we further demonstrate the association of panniculitis with
related disease 1gG4, disorder recently discovered, characterized by lesions in
flammatory pseudotumoral occurs, that occur with tissue infiltration 1gG4 positive
plasma cells.

Keywords: mesenteric panniculitis, retractable mesenteritis, sclerosing
mesenteritis, 1gG4.

INTRODUCCION

La paniculitis mesentérica es un raro desorden de la grasa mesentérica, de origen
inflamatorio, descrita por Jura en 1924 y conocida también por varios autores bajo
el nombre de lipodistrofia mesentérica o mesenteritis esclerosante, de la cual hay,
hasta ahora, solo aproximadamente 200 casos reportados en la literatura.? Se
presenta en adultos a partir del final de la tercera década de la vida, la media de
presentacion es 63 afios y la proporcién de géneros 3:1 a favor de los varones.® Su
etiologia es desconocida hasta el momento, pero se conoce su asociaciéon con la
presencia de neoplasias gastrointestinales, genitourinarias y otras patologias no
tumorales, como la enfermedad inflamatoria intestinal, la artritis reumatoidea, la
espondilitis anquilopoyética y los estados inflamatorios infecciosos como la
tuberculosis, la histoplasmosis y la pancreatitis.*® Entre las manifestaciones clinicas
asociadas a la paniculitis mesentérica es posible encontrar el dolor abdominal, sin
irritacion peritoneal, como uno de los sintomas mas frecuentes, seguido de
alteraciones del transito intestinal con mayor tendencia al estrefiimiento y la
pérdida de peso moderada en los meses previos, y entre los sintomas menos
frecuentes se puede encontrar rectorragia, fiebre, vomitos y distensiéon abdominal;
la duracion de estos sintomas es variable, oscila entre 1 dia y 6 afios.®” A su vez, la
enfermedad relacionada con 1gG4, es una entidad caracterizada por lesiones
inflamatorias seudotumorales® que cursa con infiltracion histica por células
plasmaticas 1gG4 positivas, las cuales se pueden detectar por pruebas
inmunohistoquimicas.®1?
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CASO CLINICO

Paciente masculino de 36 afos de edad, previamente sano, que acude a consulta
por padecer, desde hace 2 meses, fiebre de inicio insidioso, con aumento paulatino
hasta los 39 °C, sin predominio de horario, resuelta con dipirona de manera
empirica, asociada a tos seca, anorexia y pérdida de 7 kg de peso, desde el inicio
del cuadro clinico, sin antecedentes patolégicos ni exposicionales.

Mediante el examen fisico no se halla ningln dato positivo. Se ingresa en nuestro
servicio donde se detecta elevacién de la eritrosedimentacion a 67 mm en una
hora, con hemoquimica, microbiologia y estudios de hematologia dentro de la
normalidad. El ultrasonido abdominal mostro6 la presencia de imagenes nodulares
de baja ecogenicidad al nivel del mesenterio, la mayor de 10 mm, que aparentan
origen linfoproliferativo, con aumento de la ecogenicidad de la grasa mesentérica;
la tomografia toracoabdominal evidencié al examen contrastado
hepatosplenomegalia, con multiples adenopatias intraabdominales y
peripancreaticas que en su conjunto forman un conglomerado de 3 x 3 cm (Fig. 1).

Fig. 1. Tomografia axzial contrastada abdominal, con esplenomegalia ligera iflecha azul) v
conglomerados ganglionares (flecha rojal.

El paciente es llevado a video laparoscopia para toma de biopsia dirigida, mediante
el cual se evidencia conglomerado ganglionar al nivel del meso, se toma biopsia vy,
ademas, se exploran todos los 6rganos intraabdominales, los cuales fueron
visualizados satisfactoriamente, sin evidencia de lesién.

El medulograma y la biopsia de médula 6sea fueron compatibles con médula
hiperreactiva y la biopsia del tejido intraabdominal confirmoé la existencia de
paniculitis mesentérica, sin indicios de malignidad en los fragmentos enviados, con
estudio inmunohistoquimico con ALK negativo, 1gG4 positivo en todas las células
aisladas e IgG positiva en plasmocitos (Fig. 2).
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A: lamina vista a 400 ¥ con inmunohistoguimica para CO138, que muestra adipositos con
infiltrado plasmocitario. B: lamina marcada con hematoxiling ¥ eosina vista a 200 X en
la que se observa infiltrado linfoplasmocitario. C: [3mina vista a 400 ¥ con inmunohisto-
quimica para DSCO0544, |la cual da positividad como marcador para IgG4. D: lamina
marcada con hematoxiling v eosina vista a 100 = en la que se observa tejido fibroadip-
sos con inflamacion cronica y esclerosis.

Fig. 2. Estudio histoldgico de la biopsia.

Se orienta seguimiento por la consulta externa de medicina interna donde se indica
tratamiento con prednisona a dosis de 40 mg/dia. Se logra mejoria de la fiebre
durante 2 meses y, de acuerdo a la buena evolucién, se decide iniciar descenso de
la dosis de corticoide, la cual se realiza de manera gradual, hasta llegar a una dosis
de 10 mg por via oral cada dia.

El paciente reingresa 30 dias después, por cuadro clinico de 17 dias de evoluciéon
consistente en fiebre de predominio en horas de la tarde, que llego a los 40,5 °C,
sin escalofrid, con sudacion profusa y rapida respuesta a la dipirona; asociado a ello
refiere tos seca de inicio insidioso que empeora con el decubito y se asocia a
cefalea global intensa y a deposiciones diarreicas en 4 episodios diarios, sin moco ni
sangre, con dolor abdominal sordo en mesogastrio y anorexia. Al examen fisico se
evidencian signos clinicos de deshidratacion moderada y dolor a la palpacion en
epigastrio y mesogastrio sin signos de irritacion peritoneal, sin masas ni megalias.
Los estudios mostraron una eritrosedimentaciéon en 108 mm/hora y creatinina en
292 umol/L; el uro analisis evidencid leucohematuria, proteinuria y cilindruria con
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urocultivo negativo y electroforesis de proteinas en orina con proteinuria glomerular
selectiva a albimina; la biopsia renal no evidencié alteraciones vasculares, pero si
reabsorcion proteica en tubulos proximales con un foco de inflamacién intersticial
periarteriolar con linfocitos y escasos eosindfilos; la inmunofluorescencia no mostré
depositos glomerulares.

Al ingreso, el estudio de liquido cefalorraquideo, los cultivos y la serologia para
leptospira VIH y virus hepatotropos fueron negativos. El ecocardiograma descarto la
presencia de vegetaciones valvulares. Los estudios radiolégicos del térax no
mostraron alteraciones pleuropulmonares ni mediastinales.

Luego de hidratacion endovenosa adecuada, se analiza nuevo sedimento urinario, el
cual se encuentra sin celularidad, con proteinuria no dosificable y descenso gradual
de la creatinina hasta 60 umol/L en el transcurso de los siguientes 7 dias. Luego de
la biopsia renal, se decide reiniciar dosis plena de prednisona a 1 mg/k/dia y a las
24 horas se consigue la resolucién de la fiebre.

Se ratifica diagndéstico de paniculitis mesentérica sin asociacion de patologia
infecciosa ni tumoral y se da alta, sin sintomas, para seguimiento ambulatorio a
largo plazo.

Transcurridos 12 meses de tratamiento y con reduccién de 5 mg mensuales de la
dosis de prednisona, se decidié suspender el tratamiento esteroideo. Ocho meses
después, se mantiene asintomatico y en observacion.

COMENTARIOS

La paniculitis mesentérica es un raro desorden caracterizado por la infiltracion
linfoplasmocitica del tejido mesentérico y para su diagndstico, ademas de los signos
clinicos ya descritos, es orientadora la presencia de elevacioén en las cifras de
eritrosedimentacioén, con inespecificidad de las pruebas bioquimicas; su diagnoéstico
es fundamentalmente histopatolégico mediante la observacion al examen
microscopico de infiltrado inflamatorio linfocitico y células plasmaticas,
miofibroblastos con acumulos de macréfagos espumosos, ademas de colageno
hipocelular que engloba Iébulos de tejido adiposo.*® En muchas oportunidades,
dichos hallazgos histopatoldgicos son el resultado casual de la toma de tejido
durante la laparoscopia diagnoéstica, sin que haya existido la sospecha clinica de su
presencia;'* no obstante, la tomografia abdominal es de especial valor ya que es
posible evidenciar la presencia de masas, conglomerados ganglionares o alteracion
de la densidad de la grasa mesentérica que en ausencia de tumoraciones encamina
al diagnostico y a la toma de biopsia dirigida.*®

En el estudio histopatoldgico, nosotros logramos demostrar la asociacion de la
paniculitis mesentérica a la recientemente descrita, enfermedad relacionada con
1gG4, la cual a su vez, es una entidad caracterizada por lesiones inflamatorias
seudotumorales,® que cursa con infiltraciéon histica por células plasmaticas 1gG4
positivas y cuya prevalencia es mayor en el género masculino con edades inferiores
a los 50 afos;® su presencia se ha visto relacionada con enfermedades como el
pénfigo, la enfermedad de Mikulicz, la pancreatitis autoinmune, la tiroiditis de
Riedel, el asma, la neumonitis intersticial y la fibrosis retroperitoneal, entre otras®'?
y, aungque aun su fisiopatologia se encuentra en estudio, se ha logrado determinar
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su asociacion con factores genéticos y ambientales que incluyen la exposicion
temprana a antigenos proteicos y la infeccion por Helicobacter pylori.1®

Histopatologicamente, se considera que la piedra angular en el diagndstico de la
enfermedad relacionada con 1gG4 es la elevacién histica, evidenciada en las
pruebas de inmunohistoquimica. La 1gG4 representa el 5 % del total de las
inmunoglobulinas G, y al contrario de las IgG1, 1gG2 e IgG3, cuyas mediciones
varian ostensiblemente, su concentracion seroldgica permanece relativamente
estable entre 0,01 y 1,4 mg/mL en el individuo sano, lo cual permite que la
elevacion por encima de este rango sea orientadora, aunque debido a su
variabilidad y, por ende, a su pobre sensibilidad y especificidad, no se considere un
biomarcador diagnéstico.®

En el caso aqui expuesto, es llamativa la presencia de fiebre como el sintoma
cardinal a partir del cual se comenzé el estudio, inicialmente sin otros sintomas vy,
de la misma manera que en lo reportado en la literatura, tanto el ultrasonido como
la tomografia, ofrecieron datos relevantes para el diagnoéstico de paniculitis
mesentérica asociada a la enfermedad por 1gG4, el cual fue confirmado por los
estudios anatomopatoldgicos por biopsia laparoscoépica dirigida.

En cuanto al tratamiento, este debe indicarse a la mayor brevedad posible pues la
demora puede favorecer que se produzca fibrosis retroperitoneal (recientemente
asociada también a la enfermedad relacionada con 1gG4),° la cual puede expresarse
en diferentes grados e, incluso, propiciar la apariciéon de bandas fibréticas y
obstruccidn intestinal secundaria;'” entre los medicamentos a elegir para el
tratamiento, los mas utilizados son los esteroides ya que pueden disminuir la
cantidad de infiltrado inflamatorio, asi como los niveles de 1gG4° y mejorar el curso
de la enfermedad, especialmente cuando los andlisis histolégicos demuestran
reaccion inflamatoria celular con minima fibrosis; la colchicina, el tamoxifenoy la
dapsona, pudieran también ser efectivos.'®

La reduccion gradual de la dosis del corticoide se asocio a la reaparicion de la
fiebre, esta vez vinculada a dolor abdominal y diarrea que, asociada a la
imposibilidad de hidratacion adecuada por la via enteral, llevé al paciente al fracaso
renal agudo de origen prerrenal. Una vez restituida la volemia se logra una mejoria
gradual, ademas de que el reingreso del paciente obligé al grupo de trabajo a
considerar el diagnostico en aras de descartar una afeccion alterna o
sobreagregada, pero, pese a los esfuerzos realizados en busqueda de alguna
enfermedad infecciosa, reumatolégica u oncolégica, no fue posible demostrar la
existencia de ninguna, fue necesario, aun asi, el seguimiento a largo plazo, de
manera ambulatoria, ya que se puede presentar la asociacion con tumores
especialmente gastrointestinales o uroteliales, de manera tardia.* Significamos que
en este paciente se registré una excelente respuesta terapéutica a la prednisona.

Pese a la rareza del diagnéstico, la presencia de dolor abdominal, fiebre de origen
desconocido y pérdida de peso, sin otra causa aparente, deben hacer pensar al
clinico en la paniculitis mesentérica y, dadas las caracteristicas de la enfermedad,
debe ser mantenido y escalonado el tratamiento con corticosteroides, hasta tanto
haya resolucion completa de la clinica con normalizacion de los reactantes de fase
aguda para evitar la reactivacion del proceso inflamatorio.
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