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Relato de un caso
LUPUS PANNICULITIS ASSOCIATED WITH CHRONIC
DISCOID LUPUS: CASE REPORT.

Rocio Marecos?, Elisa Cubilla*****, Antonio Guzmdn****  Gloria Mendoza***, Luis Celias**.
*Residente de Dermatologia. *****Jefa del Servicio ****Coordinador de ensefanza del Postgrado de Dermatologia de la Universidad Catélica de Asun-
cién. ***Dermatopatdloga. **Residente de Dermatopatologia.
Servicio de Dermatologia. Hospital Central Instituto de Prevision Social. Asuncién-Paraguay.

Resumen:

La paniculitis lipica, lupus de Kaposi-Irgang o lupus pro-
fundo es una forma clinico-patoldgica poco frecuente
de lupus eritematoso, consiste en una paniculitis mixta
que afecta generalmente a mujeres entre 30 a 60 afios.
Clinicamente se caracteriza por nédulos o placas indu-
radas que se localizan preferentemente en rostro, par-
te proximal de extremidades o gltteos y tiende a dejar
areas de atrofia durante su resolucién (féveas). Repor-
tamos el caso de un paciente de sexo masculino de 58
anos de edad que presenta una placa infiltrada en ros-
tro y piel cabelluda de 10 afios de evolucién con hallaz-
gos clinicos e histopatoldgicos correspondientes a una
paniculitis [Gpica asociada a un lupus discoide crénico.

Palabras clave: paniculitis IGpica, lupus profundo, lu-
pus eritematoso, lupus discoide crdnico.

Abstract:

Lupus paniculitis, Kaposi-Irgang lupus or lupus profun-
dus is a rare clinicopathologic form of lupus erythema-
tosus, is amixed panniculitis that usually affects women
of 30-60 years, clinically characterized by indurated no-
dules or plaques that are preferentially located on the
face, proximal extremities, buttocks and tends to leave
areas of atrophy during resolution (foveae). We report
the case of a male patient of 58 years who has an infil-
trated plaque on the face and scalp of 10 years of evo-
lution with clinical and histopathological findings for
lupus panniculitis associated with chronic discoid lupus.

Key words: lupus panniculitis, lupus profundus, lupus
eryhtematosus, chronic discoid lupus.

INTRODUCCION

La paniculitis [dpica o lupus profundo es una forma
poco frecuente de lupus eritematoso, consiste en una
paniculitis mixta, que afecta dermis profunda y tejido
celular subcutdneo." Fue referida inicialmente por Ka-
posi en 1883, posteriormente Irgang introdujo la deno-
minacién de lupus profundo. Tras los estudios de Tuffa-
nelly, Wilkenmann y Peters se introduce el término
paniculitis ldpica, siendo actualmente el mas emplea-
do.” Ocurre en 1 a 3% de pacientes con lupus cutaneo,
21a33% de casos estan asociados a lupus discoide y 10 a

24% con lupus eritematoso sistémico.

I Caso Clinico

Paciente de sexo masculino, de 58 anos de edad, de na-
cionalidad paraguaya, procedente de Ciudad del Este,
de profesién docente, sin antecedentes patoldgicos
personales conocidos, quien consultd por una lesién
localizada en la cabeza, de 10 afios de evolucidn, de ini-
cio lento y progresivo, seguin referfa al interrogatorio,

Predomina en mujeres con una relacion 2:1 a 4:1, apa-
rece en la edad media de la vida (30 a 60 afios) y se ha
postulado al traumatismo como un factor desencade-

nante crucial.4

Comunicamos el caso de un paciente masculino, con
una paniculitis lUpica asociada a lupus discoide crénico
con una lesidn extensa en cabeza, afectando rostro y
piel cabelluda.

posterior a un traumatismo de crdneo leve, tras la caida
de una bicicleta.

El examen dermatoldgico revela una placa ovalada,
eritematoedematosa, infiltrada, alopécica, cubierta de
escamas, de limites netos, de 20 cm de diamétro, dolo-
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rosa a la palpacién, que afecta rostro a nivel de la frente
y mejilla izquierda (Figura1) y piel cabelluda regién tem-
poroparietal izquierda (Figura 2).

Se realiza biopsia incisional profunda con punch de 4
mm hasta el tejido celular subcutaneo, en la que se evi-
dencia a la coloracion hematoxilina-eosina: epidermis
con marcada atrofia, hiperqueratosis ortoqueratdtica
y degeneracion hidrdpica de queratonicitos basales; en
dermis infiltrado linfocitario perivascular, anexos sudo-
riparos y paredes foliculares con hipotrofia; se agregan
plasmocitos, células epitelioides y células gigantes mul-
tinucleadas; en hipodermis infiltrado linfocitario lobu-
lillar que intenta formar centros germinales rodeados
por plasmocitos e histiocitos. (Figuras 3,4,5). El reporte
histopatoldgico informd Paniculitis Lipica con cambios
de Lupus Eritematoso Discoide Crdnico.

Se solicité hemograma, quimica sanguinea y perfil co-
lagénico, cuyos resultados no presentaron alteraciones
ostensibles.

Se inicid tratamiento con prednisona 50 mg/dfa, hidro-
xicloroquina, previa evaluacién oftalmoldgica, 200 mg/
dia, con buena tolerancia, por lo que se decide aumen-
tar a 400 mg/dia en 2 dosis; propionato de clobetasol al
0,05% en locion capilary pantalla solar tépica con FPS 50
a base de octyl methoxycinnamate (UVB) y tinosorb-M
(UVA- UVB) con aplicaciones diarias cada 3 horas, con
buena respuesta a la terapia (Figura6).

Placa eritematoedemato-
sa, infiltrada en cabeza.

Placa infiltrada, alopécica,
cubierta de escamas, en
piel cabelluda y rostro.
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Figura 3: Epidermis hipotrdfica, con degenaracion hidrdpica de queratinocitos
basales. Dermis con linfocitos y escasos melanofagos dispersos.

Figurag: Infiltrado linfocitario y plasmocitario, septal y lobulillar, con atrofia de
lobulillos adiposos.

Figura 5: Hipodermis con foliculo linfoide y centro germinal, infiltrando los lo-
bulillos.

Control a los 3 meses de tratamiento.

Comentarios

La paniculitis Itpica, lupus de Kaposi-Irgang o lupus
profundo es una forma poco frecuente de lupus erite-
matoso, consistente en una paniculitis mixta sin vas-
culitis que afecta la dermis profunda y el tejido celular
subcutdneo de pacientes portadores de esta variedad
clinico-patoldgica.' La entidad fue referida inicialmente
por Kaposi en 1883, posteriormente Irgang introdujo
la denominacién de lupus profundo. Tras los estudios
de Tuffanelly, Wilkenmann y Peters se introduce el tér-
mino paniculitis IGpica, siendo actualmente el mas em-
pleado.”> Ocurre en 1 a 3% de pacientes con lupus cuta-
neo; en 21a 33% de casos esta asociado a lupus discoide,
10 a 24% con lupus eritematoso sistémico.> Predomina
en mujeres con una relacién 2:1 a 4:1; aparece en la
edad media de la vida (30 a 60 afos).* En 1970, Ceri-
mele describid el primer caso de paniculitis IUpica en la
edad pedidtrica, desde entonces se han comunicado 17
casos en pacientes menores de 14 afios. En la literatura
japonesa se ha estimado que el 1% de los pacientes con
paniculitis ldpica se encuentran en edad pedidtrica. Se
ha comunicado un Unico caso asociado a lupus eritema-
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toso neonatal y otro asociado a un sindrome antifosfoli-

pidico." Algunos autores han postulado al traumatismo
como un factor desencadenante crucial asi como la ex-

posicion a la luz solar y la deficiencia parcial de CD.45

Clinicamente puede presentarse en forma aislada o
asociado al lupus discoide y/o sistémico. Se caracteri-
za por placas o nddulos eritematosos, indurados, bien
definidos, dolorosos a la palpacién con o sin presencia
de lesiones de lupus discoide en su superficie. Durante
su evolucidn va dejando zonas de depresidn llamadas

féveas,® ulceracion e hiperpigmentacién.’ Los sitios
mas afectados son cabeza, cara (sobre todo en meji-
llas, cercana a la bola de Bichat), parte proximal de los
brazos, el tdrax, las mamas, las caderas y los muslos. El
compromiso facial puede simular la apariencia de una

lipoatrofia.®

El diagndstico definitivo se realiza a través de los ha-
llazgos histopatoldgicos que son relativamente carac-
teristicos. En mas del 50% existen cambios de lupus
discoide en epidermis y dermis (atrofia epidérmica,
vacuolizacién de la basal, depdsito de mucina entre las
bandas de coldgeno e infiltrado inflamatorio perivascu-
lar superficial y profundo). En la otra mitad, los cambios
son confinados al tejido subcutdneo sin anomalias en
dermis o epidermis. Se presenta como una paniculitis
mixta, mayormente lobular, asociada a compromiso
septal, en el 82% de los casos; con infiltrado inflamato-
rio mixto predominantemente linfocitario y de células
plasmadticas. El infiltrado linfocitico suele agruparse en
foliculos linfoides que muestran un centro germinal
y numerosos plasmocitos periféricos. El hallazgo del
polvo nuclear constituye una clave para el diagndstico,
puesto que este es infrecuente en otras formas de pani-
culitis.3 Ademas cuando los hallazgos histopatoldgicos
son equivocos, la inmunofluorescencia directa puede
ayudar a confirmar el diagndstico demostrando depdsi-
to delgG, IgM y C3 en el 70 a 80% de los casos.”

Los anticuerpos antinucleares suelen encontrase en ti-
tulos bajos o ausentes y algunos autores sugieren que
su presencia estarfa en relacién con una alta probabili-
dad de compromiso sistémico actual o durante su evo-

lucién.>?

Entre los diagndsticos diferenciales se encuentran otras
paniculitis como el eritema nudoso, paniculitis por frio,
paniculitis pancredtica, morfea profunda, paniculitis
por dermatomiositis, paniculitis autoprovocada o fac-
ticia, eritema indurado de Bazin, también sarcoidosis,
lipoatrofias, linfomas subcutdneos, lipomas y agrega-

mos el sindrome de Parry-Romberg.#9"°

Conrespecto a la terapia, hasta el momento los antipalu-
dicos (Cloroquina, Hidroxicloroquina y Quinacrina) cons-
tituyen la opcidn mas eficaz, en la mayor parte de los
pacientes el tratamiento con hidroxicloroquina se inicia
con dosis de 200 mg/dia para valorar tolerancia gastroin-
testinal. Si el paciente no presenta diarrea o molestias
gastrointestinales la dosis se duplica a 200 mg dos veces
al dia. No se deben sobrepasar dosis de 6,5 mg por kg
de peso al dia. Si se emplean estas dosis la retinopatia es
muy infrecuente. Se deben esperar entre 6 a 8 semanas
para valorar la eficacia del tratamiento.

Si la monoterapia no es eficaz puede complementarse
con quinacrina 100 mg/dia, no disponible en varios paf-
ses de Latinoamérica." Si se emplea cloroquina, deben
administrarse dosis menores de 3,5 mg/kp/dia. Cloroqui-
na e hidroxicloroquina no deben emplearse simultanea-
mente, al hacerlo se incrementa el riesgo de retinopatia.
Sin embargo es recomendable el control oftalmoldgico
cada 6y 4 meses de los pacientes que realizan tratamien-
to con hidroxicloroquina y cloroquina respectivamente.
Cuando el proceso es muy extenso o se asocia a otro
tipo de lupus es necesario asociar antimalaricos con do-
sis bajas de corticoesteroides o metotrexate (5 -15 mg/

semana) > En casos refractarios se han obtenido bue-
nos resultados con azatioprina, ciclosfosfamida, ciclos-
porina, micofenolato mofetilo 1000-3000 mg/dia,1 tali-
domida a dosis de inicio 50-400 mg/dia y mantenimiento
25-100mg/dfa, dosis nocturnas, previo test de embarazo
por riesgo de teratogenicidad, asociado a hidroxicloro-
quina evita recaidas; retinoides orales, isotretinoia 1 mg/
kp/dia, etretinato 0,5 mg/kp/dia, acitretin.11,13 y dapso-
na 25-100 mg/dia que requiere test de glucosa 6 fosfato
deshidrogenasa.”™"

Conclusiones:

Hemos presentado un caso de paniculitis Iipica con le-
siones de lupus discoide en su superficie, en un hombre
de 58 afios, con colagenograma normal. Realizd trata-
miento con prednisona 50 mg/dia asociado a hidroxi-
cloroquina 200mg/dia, a las 6 semanas de tratamiento
se observé una mejoria importante, por lo que se deci-
did iniciar descenso de corticoesteroides y se aumenté
la dosis de hidroxicloroquina a 40omgj/dia por la buena
tolerancia gastrointestinal. Actualmente la tnica placa
de paniculitis se encuentra menos eritematosa y menos
infiltrada por lo que seguimos con en el mismo esque-
ma de tratamiento, el perfil colagénico serd monitoriza-
do cada 6 meses.
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Presentamos el caso por tratarse de una patologia poco
frecuente, menos auin en el sexo masculino, asociado a
un lupus discoide.
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Con los estudios radiolégicos se confirma compromiso
dseo.

Se clasifica como Paracoccidioidomicosis Cronica Multi-
focal y se trata inicialmente con Anfotericina B con bue-
na respuesta (Figura 4). Se consolida el tratamiento con
Itraconazol.




