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. RESUMEN

Introduccidén: La paniculitis se refiere a un grupo de enfermedades caracterizadas por
la inflamacion de la grasa subcutanea. 3 Es una patologia cuyo diagndstico en ocasiones
es complicado, ya que los patrones histolégicos que presentan son comunes en varios
trastornos clinicos en esta categoria de enfermedades, y algunos tipos de paniculitis son
capaces de tener mas de una forma de presentacion de la misma enfermedad. Esto
ocurre porque la mayor parte de las enfermedades inflamatorias del paniculo adiposo
inician como infiltrados neutrofilicos, que posteriormente cambian a componentes
histolégicos diferentes, en su mayoria mononucleares. La paniculitis se clasifica por sus
caracteristicas clinicas e histopatoldgicas detalladas, de acuerdo a si presentan un
componente septal o lobular, también de acuerdo a la inflamacion presentada o no en
los vasos sanguineos.'” Su incidencia es poco conocida en Latinoamérica, y no se
encuentran datos epidemiolégicos reportados en México.

Objetivo: El objetivo de este estudio es describir las caracteristicas clinicas e
histopatoldgicas de los pacientes con diagndstico de paniculitis atendidos en el Hospital
Infantil de México Federico Gémez en el periodo comprendido entre 1998 y 2021.

Metodologia: Se trata de un estudio transversal, observacional, ambilectivo y
descriptivo. La poblacion de estudio fueron los expedientes de pacientes con diagndstico
de paniculitis que fueron valorados en el servicio de dermatologia del Hospital Infantil de
México Federico Gomez en el periodo comprendido entre los afios 1998 al 2021. Se
revisaron y recolectaron datos de los expedientes clinicos, posteriormente se
concentraron en hojas electronicas de SPSS y se utilizé la estadistica descriptiva para
analizar los datos.

Resultados: Se encontraron 21 expedientes en archivo clinico que reunian los criterios
de inclusién. De los cuales 52% corresponio al sexo femenino y 48% al masculino. La
incidencia fue mayor en la Ciudad de México 52.3% y el Estado de México 28.5%. El tipo
de dermatosis mas frecuente fue la diseminada con 71%, que afectd principalmente a
miembros inferiores en el 61.9% de los casos. La lesidn mas prevalente fue el nédulo
57%. El sintoma sistémico mas frecuentemente asociado fue la fiebre 12%. La
clasificacion histopatoldégica mas comun fue la paniculitis lobular sin vasculitisen el 25%,
y en la clasificacion clinico-histopatolégico el eritema nodoso con 38%. El tratamiento fue
la vigilancia y los cuidados generales de la piel en todos los casos y en el 47.6% de los
casos se dio tratamiento sintomatico con AINES o paracetamol. Las recurrencias son la
evolucion principal en el 33%, y la principal complicacion fueron las cicatrices atroficas
que se presentaron en 4.7% de los pacientes.

Conclusiones: Con respecto a la bibliografia revisada de otros paises, nuestro estudio
coincide en lo siguiente: la incidencia en ambos sexos es similar; la dermatosis
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diseminada con afeccion a miembros inferiores es la mas frecuente, siendo la lesion mas
comunmente encontrada el nédulo; la fiebre es el sintoma sistémico mas asociado; el
eritema nodoso fue el principal diagndstico; el tratamiento es sintomatico en caso de ser
necesario, manteniendo vigilancia estecha; las complicaciones son raras y las mas
comunes corresponden a cicatricez atréficas. Otros hallazgos que pudimos identificar en
nuestro estudio fue la prevalencia aumentada en el centro del pais, asi como mayor
numero de casos que reportan paniculitis lobular sin vasculitis, y un niumero superior de
recurrencias con respecto a lo reportado en otros paises.
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. ANTECEDENTES

La paniculitis se describid por primera vez por Pfeifer en 1892, quien hizo referencia a la

enfermedad del tejido adiposo y le dio el nombre de Enfermedad de Weber Christian que.
1,3

En 1998, White y Winkelmann, identificaron que en ocasiones esta patologia podia ser
secundaria a otros transtornos sistémicos. 3

A continuacion, se presenta una linea del tiempo desde la primera vez que se reconocio
la patologia del tejido adiposo como una entidad independiente, y los subtipos de
paniculitis que se fueron descubriendo, mencionandose el afo, el nombre de la persona
que menciond por primera vez la patologia y el nombre que se le dio a la patologia.

<
ePfeifer: Enfermedad de Weber Christian. !

eHochsinger: Paniculitis fria. !

eLindberg: Poliarteritis nodosa cutanea. >

e|rgang: Lupus eritematoso profundo. 11

*Smith y Good: Paniculitis post esteroidea. 8

ePaniculitis por deficiencia de alantitripsina. 2

B Winkelmann y Bowie: Paniculitis histiocitica citoféagica. 2

eGonzalez et al: Linfoma subcutaneo de células T tipo paniculitis. !

eBeerman: latrogénica. 2

€€ EECC

Tiene una incidencia de 2.4 casos anuales por cada 10.000 habitantes en el Reino Unido.
No hay datos concisos en latinoamérica.’® No existen datos epidemiolégicos en México.
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La presentacion de esta patologia es relativamente poco comun en la poblacion
pediatrica. La paniculitis es una caracteristica fundamental de una amplia gama de
trastornos, por lo que su diagndstico puede representar un reto. '3

Los tipos mas frecuentes de paniculitis en la infancia son: eritema nodoso, necrosis grasa
subcutanea del recién nacido, escleroderma neonatal, paniculitis post esteroidea vy
paniculitis fria. 4

El diagndstico se consigue con un conjunto de informacién clinica en presencia de
manifestaciones tipicas, ademas se requiere una biopsia, preferentemente por incision o
en nifos pequenos por puncién, con la profundidad adecuada para poder realizar un
diagndstico preciso y poder clasificar de acuerdo con las caracteristicas
histopatoldgicas.?
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. MARCO TEORICO

El tejido adiposo es un mediador de la inflamacién que se mantiene inmunoldégicamente
activo. 3

Los adipocitos son parte del sistema inmune innato y del sistema inmune adaptativo,
debido a que producen una respuesta inicial al dafio celular con funciones metabdlicas
directas, deteccién de agentes infecciosos y células malignas, asi como respuesta a
patologias mediadas por inflamacion. La deteccion de agentes externos patdgenos o
células malignas en los adipocitos se da por receptores especificos en su membrana que
pueden ser de tres tipos: transmembrana (receptores tipo toll y lectinas de tipo C),
citosélicos (receptores de dominio de union a nucledtidos y receptores con repeticiones
ricas en leucina) y secretados (colectinas, ficolinas y pentraxinas). Al activarse los
receptores citosolicos se activan las vias proinflamatorias. Los adipocitos también
reclutan y activan todo tipo de leucocitos. Todo esto en conjunto provoca la reaccién
inflamatoria en la paniculitis. 3

Aun no se sabe con exactitud si hay participacion monogenética o poligenética en esta
patologia, pero se sabe que la expresion genética se regula a través de la respuesta
inmunoldgica e inflamatoria del paciente como respuesta a los insultos recibidos. 3

La paniculitis se refiere a un grupo de trastornos caracterizados por la inflamacion de la
grasa subcutanea. '

Es mas frecuente que se presente como un patron de reaccién inducido por un proceso
secundario de una etiologia subyacente sistémica o cutanea, pero puede presentarse
como una enfermedad primaria. #

Su clasificacién se basa en las caracteristicas de la inflamacién que puede ser
predominantemente septal o lobular, posteriormente se separan en procesos con y sin
vasculitis. ’
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1. Paniculitis predominantemente septal sin vasculitis

« Eritema nodoso

2. Paniculitis predominantemente septal con vasculitis

» Poliarteritis nodosa cutanea
+ Tromboflebitis superficial

3. Paniculitis predominantemente lobular sin vasculitis

* Paniculitis fria

* Paniculitis postesteroidea

* Necrosis grasa subcutanea del recien nacido

* Escleroderma neonatal

+ Paniculitis asociada a enfermedad del tejido conectivo ( Paniculitis
por lupus, paniculitis en dermatomiositis)

+ Paniculitis enzimatica (Paniculitis pancreatica, paniculitis por
deficiencia de a1-Antitripsina)

+ Paniculitis infecciosa

« Paniculitis facticia, iatrogénica o traumatica

» Paniculitis histiocitica citofagica

* Linfoma subcutaneo de celulas T tipo paniculitis

4. Paniculitis predominantemente lobular con vasculitis

» Vasculitis nodular

Los principales tipos de paniculitis se describen en el siguiente texto.

ERITEMA NODOSO

Es la forma mas frecuente de paniculitis, representa hasta un 29% de todos los casos de
paniculitis. Solo el 8% de los casos de eritema nodoso se presenta en la edad pediatrica.
En adultos es mas comun en el género femenino, mientras que no hay predominio de
género en los nifios. No se limita a una distribucion racial o geografica. Su presentacion
es rara antes de los dos afos de edad y tiene una incidencia maxima en pacientes
pediatricos en la adolescencia de 10 a 14 anos y en adultos en la tercera década de la
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vida. La recurrencia y la cronicidad es poco comun en nifos, siendo mas frecuente en
paciente que tienen una enfermedad crénica subyacente. 124

Antiguamente la tuberculosis fue el factor etiolégico mas comun en nifios hasta la década
de los 60°s. Actualmente la etiologia puede ser infecciosa hasta en el 70% de los casos,
de los cuales el 50% tiene relacion con estreptococo B hemolitico; las causas no
infecciosas son menos comunes en nifos, algunos ejemplos son: medicamentos,
enfermedades sistémicas (principalmente enfermedad de Crohn y sarcoidosis) y drogas.
Un poco mas de un tercio de los casos corresponde a etiologia idiopatica. La patogénesis
no esta bien descrita, se cree que se debe a una reacciéon de hipersensibilidad de tipo
retardado a varios estimulos, principalmente las citosinas proinflamatorias. 4

Hasta una cuarta parte de los pacientes pueden presentar sintomas prodromicos como
odinofagia, fiebre y menos frecuente linfadenitis. La presentacién clinica caracteristica
son ndédulos que no se ulceran y presentan bordes irregulares, se presentan en las
superficies extensoras de la cara anteroinferior de las piernas, rodillas y tobillos;
simétricos, sensibles, eritematosos y placas que evolucionan a lesiones similares a
hematomas y desaparecen sin dejar cicatrices a los largos de 2 a 6 semanas. Es poco
frecuente la aparicion de lesiones en cara, brazos y muslos. Generalmente las lesiones
tienen una aparicion simétrica en miembros inferiores, aunque en ocasiones al inicio
puede haber afeccién unilateral hasta por una semana. Los sintomas sistémicos son
menos comunes en la poblacion pediatrica, de aparecer, estos pueden presentarse
precediendo a las manifestaciones dermatolégicas o asociados a las mismas, algunos
de estos sintomas son: fiebre, malestar general, artralgias, dolor de cabeza, dolor
abdominal, vémitos, diarrea con sangre, perdida de peso. 124

Figura 1. Alan D. Irvine, Peter H. Hoeger, Albert C. Yan. Harper’s Textbook of Pediatric Dermatology. Third Edition. Vol 1. 2011. Pag 858.

El diagnodstico se orienta con la presentacion clinica y se confirma por estudio
histopatolégico, donde se observa una paniculitis septal sin vasculitis, el infiltrado
inflamatorio caracteristico es el "granuloma radial de Miescher", compuestos por
histiocitos distribuidos en forma de roseta alrededor de una hendidura central. En
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ocasiones son necesarios estudios paraclinicos complementarios en sospecha de una
patologia subyacente. Son dutiles la presencia de leucocitosis, la velocidad de
sedimentacion globular incrementada, y cultivo de garganta y pruebas seroldgicas para
identificar infeccidn estreptocdcica. Otros estudios utiles son la radiografia de térax en
sospecha de afeccidon pulmonar, cultivos de heces en sospecha de infeccion
gastrointestinal, etc. Dentro del diagndstico diferencial se encuentran la enfermedad de
Behcet, la fiebre mediterranea familiar, la vasculitis leucocitoclastica (incluida la purpura
de Henoch-Schdnlein), el granuloma anular profundo, la celulitis eosinofilica, la leucemia
y el abuso infantil, que pueden confundirse al presentar lesiones dérmicas similares. 24

El reposo en cama es suficiente como tratamiento es los casos leves de la enfermedad,
si se diagnostica una enfermedad subyacente el tratamiento debe dirigirse a esa
patologia. De igual forma se deben de tratar los sintomas asociados. Los
antiinflamatorios no esteroideos se usan para disminuir la inflamacion y el dolor. Se han
usado esteroides sistémicos, p.e. prednisona, a dosis bajas en pacientes con lesiones
cronicas dolorosas, el yoduro de potasio no se recomienda en nifios debido a los efectos
adversos. 124

POLIARTERITIS NODOSA CUTANEA

Es una patologia rara en la edad pediatrica. Se caracteriza por una vasculitis necrotizante
que afecta a arterias pequenas y medianas, pudiendo afectar a cualquier érgano,
principalmente rifiones, corazén e higado. A pesar de tener una presentacion
generalmente benigna, comunmente se puede convertir en una patologia crénica o
recurrente, con recaidas aproximadamente cada 6 meses. La etiopatogenia no esta
clara, pero se ha asociado con etiologias como: infecciones respiratorias (principalmente
estreptocdcicas), enfermedad inflamatoria intestinal, malaria, inmunizaciones, picaduras
de insectos y drogas. La infeccion por virus de hepatitis C se asocia a enfermedad
sistémica. Existe una forma cutanea de poliarteritis nodosa que no presenta sintomas
sistémicos, sin embargo, la poliarteritis nodosa sistémica puede tener afectacion
cutanea. 4%

Como manifestaciones clinicas principales se presenta en miembros inferiores la
aparicion de livedo reticularis y / o nédulos eritematosos blandos que pueden ulcerarse,
asi como cianosis acral o gangrena periférica que conduce a la auto amputacion. Como
sintomas sistémicos podemos encontrar fiebre de bajo grado, artralgias, mialgias y
malestar general. Ademas, pueden presentar un prodromo de sintomas relacionados con
faringitis estreptocdcica. La poliarteritis nodosa sistémica puede presentar ademas
hipertension arterial, proteinuria persistente, hematuria, dolor abdominal y los sintomas
sistémicos ya comentados. 24>
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Figura 2. Alan D. Irvine, Peter H. Hoeger, Albert C. Yan. Harper’'s Textbook of Pediatric Dermatology. Third Edition. Vol 1. 2011. Pag 860.

El diagndstico de certeza es histopatoldgico, en el que se presenta como una paniculitis
predominantemente septal asociada a vasculitis. La presentacién sistémica se ha
asociado con alteraciones en la biometria hematica como disminucién en el nivel de
hemoglobina y plaquetas, aumento de los leucocitos y de los reactantes de fase aguda;
asi como positivizacion de anticuerpos antinucleares, anticuerpos citoplasmaticos
antineutréfilos perinucleares, factor reumatoide y crioglobulinas; mismos estudios que
resultan negativos en pacientes con presentacién cutanea aislada. EIl principal
diagndstico diferencial debe hacerse con la tromboflebitis superficial. Todos los pacientes
con presentacién cutanea deben de ser evaluados para descartar afeccidon sistémica
para administrar el tratamiento adecuado y valorar el pronéstico. -2

Principalmente se debe de enfocar el tratamiento a la patologia subyacente, si es que la
hubiera. También hay evidencia del uso de farmacos para controlar la inflamacién como
antiinflamatorios no esteroideos como acido acetil salicilico, corticosteroides sistémicos
orales y en casos extremos los inmunosupresores. Se debe dar seguimiento a largo
plazo ya que hay reportes de casos con poliarteritis nodosa cutanea que progresa a la
forma sistémica. '#°

PANICULITIS FRIA, PANICULITIS POR PALETAS O PANICULITIS ECUESTRE

Se presenta secundaria a exposicién al frio. Es mas frecuente en la poblacién pediatrica,
principalmente en bebés, debido a que tienen mayor concentracién de grasa saturada,
misma que tiene un punto de fusién mas alto y los hace mas susceptibles a la necrosis
de la grasa subcutanea. Es mas frecuente en la raza negra y no hay diferencias en el
género. Las principales causas son: chupar paletas de hielo, aplicacion de compresas

de hielo, nadar en agua fria, practicar deportes ecuestres en condiciones de frio extremo.
2,7,10

10
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La presentacion clinica se da posterior a 48-72 horas de la exposicion al frio, iniciando
con placas eritematosas firmes o nddulos eritematosos indurados y mal definidos, la
principal zona afectada en recién nacidos y nifios son las mejillas. ’

Figura 3. Alan D. Irvine, Peter H. Hoeger, Albert C. Yan. Harper’s Textbook of Pediatric Dermatology. Third Edition. Vol 1. 2011. Pag 861.

El diagndstico se orienta con los datos clinicos y la biopsia muestra un infiltrado
inflamatorio de linfocitos e histiocitos predominantemente lobular sin vasculitis. 4

El tratamiento consiste en limitar la exposicién al frio, posteriormente la patologia
resuelve en semanas a meses sin dejar secuelas, aunque en ocasiones pueden llegar a
presentar hiperpigmentacion postinflamatoria en el sitio afectado. 1°

PANICULITIS POST- ESTEROIDEA

Su aparicion es rara en nifios y ocurre principalmente posterior al retiro rapido del
tratamiento con esteroide sistémicos ya sea por administracion oral o intravenosa,
aunque también se ha observado con disminucion gradual del tratamiento. La edad
media del diagndstico es de los 20 meses a los 14 afos. La fisiopatologia se desconoce
con exactitud, pero se cree que el retiro de estos medicamentos podria aumentar los
acidos grasos saturados convirtiéndolos en cristales. 2720

La presentacién clinica es posterior a 1-35 dias de la disminucién gradual o al retiro subito
de corticoides sistémicos. Se caracteriza por multiples nédulos subcutaneos con eritema,
consistencia firme, asintomaticos o poco dolorosos, en raras ocasiones se ulceran y
pueden ser pruriginosos; aparecen principalmente en mejillas, mandibula, brazos y
tronco. Al cabo de semanas o meses desaparecen sin dejar cicatriz la mayoria de las
ocasiones, aunque pueden presentar cambios de coloracién en la piel. 4820

11
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Figura 4. Kanathur, S., Sacchidanand_, S omaiah, S., & Srinivas, S. (2013). Post-steroid panniculitis: A rare case report. Indian Dermatology Online Journal, 4, 318.

El diagndstico es clinico corroborado con el reporte histopatolégico que muestra un
infiltrado predominantemente lobular de células inflamatorias sin vasculitis, que se
caracteriza por la observacion de acidos grasos cristalizados dentro de las células
gigantes multinucleadas y de los adipocitos, lo que se conoce como “hendiduras en forma
de aguja”, las cuales son caracteristicas también de la necrosis grasa subcutanea del
recién nacido y la escleroderma neonatal, pero en esta patologia se encuentran mas
escasas. 8

El tratamiento es controvertido, se puede unicamente mantener en vigilancia, aunque
también se ha sugerido la administracién de corticosteroides sistémicos con retiro
escalonado. '

NECROSIS GRASA SUBCUTANEA DEL RECIEN NACIDO

Se presenta en recién nacidos de término o postérmino. La etiopatogenia se desconoce
con exactitud, pero existen factores de riesgo como asfixia, infecciones, macrosomia,
anemia, hipoglucemia, sindrome de aspiracion de meconio, hipotermia, convulsiones e
hipotermia terapéutica en la asfixia perinatal; también se relaciona con antecedente de
madre con preeclampsia, diabetes gestacional, dislipidemia y riesgo trombético. 49

Clinicamente se presenta principalmente de la primera a la sexta semana de vida, en la
region de las mejillas, hombros, nalgas, muslos, espalda y extremidades, respetando al
tronco anterior. Las lesiones caracteristicas son placas o ndédulos indurados, dolorosos,
subcutaneos, de color rojo a violaceo, que pueden calcificarse, ulcerarse y/o observarse
como grasa liquida; la piel perilesional puede llegar a presentar eritema o
hiperpigmentacion. El curso de la enfermedad es benigno y tiende a desaparecer
espontaneamente en semanas dejando atrofia subcutanea residual. 2*
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Figura 5. Alan D. Irvine, Pete} H. Hoeger, Albert C. Yan. Harper’s Textbook of Pediatric Dermatology. Third Edition. Vol 1. 2011. Pag 862.

Histopatolégicamente se puede analizar una biopsia de piel o un aspirado con aguija fina
en donde se presenta como un infiltrado inflamatorio lobular sin vasculitis, con
“hendiduras en forma de aguja”. El diagndstico diferencial principal debe realizarse con
escleroderma neonatal y con la paniculitis traumatica por uso de férceps. %°

El tratamiento consiste en el monitoreo y el tratamiento de las alteraciones metabdlicas.
Se debe mantener un adecuado estado de hidratacién, pocas veces se considera el uso
de diuréticos y corticosteroides. En caso de lesiones fluctuantes se recomienda la
aspiracion para evitar una probable infeccion y cicatrizacion atréfica. 4°

Algunos pacientes pueden presentar complicaciones inclusive meses después de la
resolucién del cuadro, principalmente hipercalcemia hasta 6 meses después de haber
presentado la paniculitis, ademas pueden presentar hipoglucemia, trombocitopenia e
hipertrigliceridemia. °

ESCLERODERMA NEONATAL

Se trata de una patologia muy poco frecuente con una mortalidad elevada.
Principalmente se presenta en recién nacidos pretérmino, con bajo peso al nacer y con
otras comorbilidades. Se cree que la patogenia de la enfermedad tiene que ver con la
mayor cantidad de acidos grasos saturados lo que lleva a la solidificacion de estos. 47

La presentacion clinica se da en los primeros dias de vida al desarrollar un
endurecimiento difuso de la piel, “piel lefiosa”, principalmente en la espalda, hombros, la
region glutea y muslos, puede extenderse a toda la superficie corporal, respetando las
palmas, las plantas y los genitales. Los movimientos se ven limitados, incluidos los
propios de la respiracion. Se pueden presentar similitudes clinicas e histopatoldgicas con
la necrosis grasa subcutanea del recién nacido, inclusive se han reportado casos de
pacientes con ambas patologias. '
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Figura 6. She Hyun Park, Soo-Chan Kim. (20179. Sclerema Neonatorum in a Full-Term Infant Showing Favorable Prognosis. Ann Dermato, 29 792.

Esta patologia puede calificarse el tipo mas severo de paniculitis en la edad pediatrica,
aun asi, debido a la escasa respuesta inmunolégica del lactante con comorbilidades, los
hallazgos histopatoldgicos son subestimados porque en ocasiones pueden mostrar una
inflamacion subcutanea casi inexistente. La biopsia generalmente muestra un infiltrado
escaso 0 ausente sin necrosis grasa, predominantemente vascular sin vasculitis, con
‘hendiduras en forma de aguja”. Estudios laboratoriales deben ir dirigidos a descartar
desequilibrios hidroelectroliticos y trastornos acido-base. 1221

El tratamiento se enfoca a las patologias de base. El uso de corticoterapia es
controvertido. La transfusion de intercambio puede reducir la mortalidad, sin embargo, el
prondstico en general es malo. La supervivencia es de aproximadamente una cuarta
parte de los pacientes, en los que se espera que la piel no tenga secuelas a largo plazo.
1,4

PANICULITIS ASOCIADA A ENFERMEDADES DEL TEJIDO CONECTIVO

Las patologias autoinmunes pueden tener como sitio primario de afectacion la grasa
subcutanea. Este tipo de paniculitis generalmente son recurrentes y se asocian a
sintomas sistémicos y a serologia de enfermedad autoinmune positiva.

Los principales ejemplos de esta enfermedad son la paniculitis por lupus y la paniculitis

en dermatomiositis, aunque la lipoatrofia o lipodistrodia anular de los tobillos también
puede considerarse una variante localizada. '

PANICULITIS POR LUPUS O LUPUS ERITEMATOSO PROFUNDO:
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Es una variable de lupus cutdneo que ocurre aproximadamente en 1% a 3% de los
pacientes con este diagndstico. Se presenta como paniculitis con un curso crénico
recurrente que conduce a lipoatrofia. Se presenta principalmente en pacientes adultos
después de la segunda década de la vida, tiene predominio el sexo femenino y no se ha
observad predileccion racial. Se desconoce la fisiopatologia exacta y el papel de la
inmunidad celular, se cree que los auto anticuerpos estan asociados al dafio tisular.

Puede asociarse o no con lupus eritematoso discoide, lupus eritematoso sistémico. En
los pacientes con paniculitis por lupus se desarrolla lupus eritematoso discoide en el
70%, lupus eritematoso sistémico en el 50%. El 2% de los pacientes con lupus
eritematoso sistémico pueden presentar paniculitis. Al momento del diagndstico de
paniculitis hasta 85% de los pacientes no cumplen criterios para lupus sistémico, pero
como esta lesion cutanea puede ser la manifestacion inicial de esta patologia sistémica,
se recomienda seguimiento para vigilancia. 4!

Las manifestaciones clinicas son placas o nddulos subcutaneos firmes de 1 a 2 cm que
se presentan principalmente en frente, mejillas, parte superior de brazos, hombros,
region glutea y muslos; la piel perilesional puede presentarse similar a las caracteristicas
de lupus discoide, inclusive llegando a presentar ulceraciones. Las lesiones tienden ha
presentar lipoatrofia, dejando depresiones en la piel y en ocasiones hiperpigmentacion.
Pueden presentar sintomas sistémicos como fiebre, hipertensién, artralgias y
linfadenopatias. 2411

Figura 7. Mark R. Wick. (2017). Paniculitis: A summary. Seminars in Diagndstic Phathology, 34, 268.

En la biopsia se identifica un infiltrado de linfocitos predominantemente lobular sin
vasculitis, en la inmunofluorescencia directa se observan depdésitos de IgM y C3 en la
union dermoepidérmica. En pacientes con sospecha de lupus sistémico se deben realizar
pruebas diagndsticas especificas para la patologia, asi como pruebas hematoldgicas y
de funcidon renal para descartar presentaciones graves. El principal diagndstico
diferencial se hace con el linfoma de células T. 21
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El tratamiento se da principalmente con antipaludicos, también pueden utilizarse
corticosteroides, inmunosupresores y proteccion solar. Se han informado recaidas de la
paniculitis en pacientes que suspenden el tratamiento. 141

PANICULITIS EN DERMATOMIOSITIS:

Es una patologia poco frecuente en todas las edades, generalmente su diagnéstico es
un hallazgo incidental, los sintomas cutaneos pueden ser un hallazgo clave para el
diagndstico de la dermatomiositis juvenil. La paniculitis aparece posterior o en conjunto
con la miositis, y puede ser el Unico signo cutaneo de la patologia. '#1°

Se presenta principalmente en brazos, muslos, gluteos, plantas de pies y talones, en
forma de nddulos subcutaneos eritematosos, hipertérmicos, induraos y dolorosos o
placas con eritema indurado, que pueden desarrollar calcificaciones y lipoatrofia. '°

Figura 8. Christopher B. Hansen & Jeffrey P. Callen. (2010). Connective tissue panniculitis: lupus panniculitis, dermatomyositis, morphea/scleroderma. Dermatologic Therapy,
23, 345..

El diagndstico clinico nos puede guiar, pero se necesita la valoracion histopatoldgica,
donde se observa un infiltrado de linfocitos y células plasmaticas principalmente lobular,
sin vasculitis y con calcificaciones; también puede presentar cambios en la unién
dermoepidérmica generalmente vacuolares. *

El tratamiento se enfoca en el padecimiento sistémico de la dermatomiositis, se han
utilizado principalmente corticosteroides como prednisona, y en ocasiones se
acompafan de inmunosupresores sobre todo al disminuir la dosis de esteroide para
evitar recaidas. Hay reportes de casos tratados con antipaludicos que han llevado a
exacerbar la dermatomiositis. 415
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PANICULITIS ENZIMATICA

Causada por la descomposicion enzimatica de la grasa subcutdanea. Hay dos tipos
principales:

PANICULITIS PANCREATICA:

Se asocia como complicacion cutanea en el 2-3% de los pacientes con enfermedades
pancreaticas como pancreatitis aguda o cronica y cancer pancreatico. Su presentacion
es muy rara en la edad pediatrica, se han reportado casos con edad mayor o igual a 4
afnos. Se cree que la fisiopatologia se debe a la liberacién de enzimas pancreaticas,
principalmente lipasa, que conduce a inflamacién e influye en la microcirculacion,
llevando a necrosis de los adipocitos. '4°

Las manifestaciones clinicas se presentan en la zona distal de extremidades inferiores,
principalmente de tobillos y rodillas, y se caracterizan por nodulos subcutaneos
eritematosos poco definidos y dolorosos, con mayor probabilidad de ulcerarse si se
asocian a cancer, también pueden tener un drenaje oleoso debido a la necrosis
licuefactiva de los adipocitos. '

Figura 9. Mark R. Wick. (2017). Paniculitis: A summary. Seminars in Diagndstic Phathology, 34, 267.

La biopsia muestra una paniculitis predominantemente lobular sin vasculitis, con una
imagen distintiva de adipocitos necroéticos, sin nucleos y con calcificaciones, mejor
conocidos como "células fantasmas". 4

El tratamiento debe dirigirse a la patologia pancreatica de base, con lo que tienden a
mejorar las lesiones cutaneas, se ha usado el octreétide como terapia antiinflamatoria. ©

PANICULITIS POR DEFICIENCIA DE a1- ANTITRIPSINA
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La a1-antitripsina es un inhibidor de la serina proteasa, por lo tanto, su funcién es la
regulacion de las enzimas proteoliticas, incluidas la elastasa y la colagenasa, por lo que
regula la inflamacién y evita que esta progrese rapidamente. La deficiencia de a1-
antitripsina se caracteriza por niveles séricos bajos de la enzima y clinicamente se
manifiesta con enfisema, hepatitis, cirrosis, vasculitis, urticaria y angioedema; y como
una manifestacion rara y a veces aislada, la paniculitis, misma que suele tener un curso
crénico y recurrente. 214

La etiopatogenia de la paniculitis no esta bien descrita, se cree que intervienen varios
factores genéticos, ademas de que la deficiencia enzimatica puede provocar necrosis
grasa subcutadnea, esto se ve precipitado por factores desencadenantes de la
enfermedad. '

La presentacién clinica es alrededor de los 30 a 60 anos, es rara en nifios y se caracteriza
por celulitis que progresa hasta desarrollar ndédulos subcutaneos dolorosos que
generalmente presentan ulceras y exudado serosanguinolento, por lo que es importante
diferenciar de una celulitis bacteriana. Los sitios principalmente afectados son los
miembros inferiores incluyendo los gluteos, y en menor medida los brazos, el tronco y la

cara. Las lesiones, igual que otro tipo de lesiones ulceradas, deja cicatrices atroficas.
1,4,14

Figura 10. Mark R. Wick. (2017). Paniculitis: A summary. Seminars in Diagnéstic Phathology, 34, 268.

La sospecha diagndstica clinica se confirma con niveles séricos cuantitativos disminuidos
de a1l-antitripsina. Se pueden realizar estudios genéticos para estudiar el fenotipo
enzimatico ya que tiene un caracter hereditario autosémico codominante. En la biopsia
se muestra un infiltrado inflamatorio desde la dermis reticular hasta los lobulillos
subcutaneos, presentando zonas de necrosis en los adipocitos, siendo rara la presencia
de vasculitis. >4
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Para la prevencién de la enfermedad se recomienda evitar los factores desencadenantes
como son tabaquismo, traumatismos, desbridamiento, etc. El tratamiento principal en
presencia de paniculitis es con dapsona por su actividad anticolagenasa, aunque también
se ha recomendado el uso de tetraciclinas, corticosteroides y ciclofosfamida. El
tratamiento de la patologia de base es importante, se ha descrito en casos severos
infusiones intravenosas de a1-antitripsina, plasmaféresis y trasplante de higado. Se
deben de evitar las intervenciones quirurgicas debido a que pueden ser un factor
desencadenante de la enfermedad. 414

PANICULITIS INFECCIOSA

Es raro que se presente paniculitis como causa de una infeccion en el sitio primario o por
inoculacién directa, generalmente su presentacion se debe a una infeccidon secundaria,
ya sea hematdgena o a una prolongacion de una infeccion subyacente. Este tipo de
paniculitis se da principalmente en pacientes pediatricos inmunocomprometidos.
Cualquier tipo de agente infeccioso puede llegar a desarrollar una paniculitis,
principalmente se da por bacterias, hongos y virus. '

Las manifestaciones clinicas son ndédulos subcutaneos eritematosos que generalmente
se llegan a ulcerar. 4

En la biopsia se puede observar una paniculitis lobular sin vasculitis, aunque puede haber
varias con inflamacion mixta o septal. En infecciones primarias se observa inflamacién
de la dermis superficial y escasa inflamacion en la dermis profunda, mientras que, en
infecciones secundarias, la inflamacién es mas profunda con afectacién mayor del tejido

graso. Para identificar el agente causal se recomienda realizar cultivos de las lesiones.
1,2,4
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PANICULITIS FACTICIA, IATROGENICA O TRAUMATICA

En pacientes pediatricos se presenta principalmente en adolescentes del sexo femenino,
sin predileccion racial. 2

La presentacion clinica es inespecifica y debemos sospecharla ante casos con patrén de
presentacion inusual, en zonas corporales accesibles. Dentro de la etiologia puede
deberse a traumatismos mecanicos o eléctricos, sustancias o drogas inyectadas,
exposicién al calor o frio, entre otras, a veces en la lesion se puede identificar el agente
causal. Cuando los padres y el paciente no hablan del mecanismo de lesion se puede
considerar facticia. 4

Figura 12. Antonio Torrelo, MD, Angela Hernandez, MD. (2008). Panniculitis in Children. Dermatol Clin, 26, 498.

La biopsia muestra en la mayoria de los casos una paniculitis predominantemente con
infiltrado inflamatorio lobular sin vasculitis, que puede llegar a presentar zonas de
necrosis y/o fibrosis. Los estudios paraclinicos suelen ser normales. -2

El tratamiento se basa en evitar el agente causal, si se sospecha causa intencional,
valoracion por psicologia y trabajo social. La etiologia traumatica generalmente se
resuelve sin tratamiento dejando lipoatrofia residual. La dapsona ha mostrado buenos
resultados, no se recomienda el uso de antibioticoterapia y corticosteroides. Se
recomienda la extraccién quirdrgica de materiales no biodegradables. 14

PANICULITIS HISTOCITICA CITOFAGICA

Se han descrito pocos casos en nifios y adolescentes. Su etiopatogenia se desconoce,
se ha relacionado con un importante compromiso genético y con la liberacion de citosinas
por los linfocitos T. Se ha observado asociacion con enfermedades infecciosas como VIH
y virus de hepatitis C y B, leucemia aguda y linfoma maligno; incluso se cree que esta
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patologia puede pertenecer a un espectro relacionado con el linfoma maligno de células
T. 2,12

Puede presentarse un espectro desde lesiones cutaneas aisladas hasta afeccion
sistémica. Las manifestaciones clinicas cutaneas se presentan principalmente en el
tronco y las extremidades, se caracterizan por nédulos eritematosos subcutaneos que se
ulceran, es frecuente que se asocie fiebre y malestar general. Generalmente tiene un
curso benigno, aunque crénico y recurrente con los anos, lo cual puede llevar a
desarrollar un sindrome hemofagocitico a menudo fatal. .22

Figura 13. Fiorella Bertani, et al. (Abril-junio de 2020). Paniculitis histiocitica citofagica con remisién espontanea. Dermatologia Argentina, 26, 74..

El reporte histolégico muestra un infiltrado lobular de histiocitos citolégicamente benignos
y linfocitos T maduros, sin vasculitis. Se observa caracteristicamente un patrén de "célula
en bolsa de frijoles", la cual corresponde a histiocitos citofagicos que engloban células y
desechos nucleares en su interior. Puede tener hallazgos de pancitopenia y coagulopatia
en los estudios de laboratorio. Su principal diagndstico diferencial es el linfoma de células
T tipo paniculitis subcutanea. 22

El tratamiento es generalmente con corticosteroides sistémicos como metilprednisolona,
también se han utilizado inmunosupresores como ciclosporina, y en casos graves
quimioterapia y trasplante de médula dsea. '?

LINFOMA SUBCUTANEO DE CELULAS T TIPO PANICULITIS

Se define como la proliferacion maligna de células T en la grasa subcutanea. Su
presentacion es poco frecuente, se presenta en todas las edades poblacionales. La
etiopatogenia no se conoce con exactitud, se cree que la infeccion por Virus de Epstein-
Barr pudiera estar relacionada con el desarrollo de sindrome hemofagocitico en esta
entidad. '
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Las manifestaciones clinicas aparecen mas comunmente en tronco y extremidades,
caracterizadas por ndédulos o placas subcutaneas eritematosas de aproximadamente 1
a 10 cm de diametro, pueden presentar ulceraciones. En pacientes pediatricos son
comunes las lesiones faciales y los sintomas constitucionales, principalmente fiebre,
escalofrios, malestar general y perdida de peso. Es comun la asociacion de sindrome
hemofagocitico, lo que hace que la patologia tenga un curso rapidamente progresivo, los
fenotipos a / B se asocian con menor frecuencia a este sindrome. 4

Figura 14. Alan D. Irvine, Peter H. Hoeger, Albert C. Yan. Harper’s Textbook of Pediatric Dermatology. Third Edition. Vol 1. 2011. Pag 862.

El diagndstico se base en la clinica, los hallazgos histopatolégicos, inmunohistoquimicos
y moleculares. La biopsia muestra un infiltrado lobular de células T atipicas y
pleomorficas, sin vasculitis; caracteristicamente se observan células en “anillo” que
corresponden a adipocitos con linfocitos neoplasicos, también se puede observar patron
de "célula en bolsa de frijoles", que corresponden a citofagocitosis. Los estudios
paraclinicos complementarios inmunohistoquimicos diferencian linfocitos CD3 +, CD8 +,
CD56-, asi como fenotipos de receptor de células T a /3 +, el resto de los fenotipos se
clasifica en otro grupo de linfomas de células T. El reordenamiento genético y la
citometria de flujo son estudios utilizados para identificar el dafio extra cutaneo. Los
estudios de imagen nos ayudan para evaluar la extension de la enfermedad, dentro de
los mas utilizados estan la tomografia computarizada con contraste, la tomografia por
emision de positrones y la gammagrafia con galio 67. 4

El diagnéstico diferencial debe hacerse con otros linfomas cutaneos, principalmente los
de células T fenotipos y / 8, otros linfomas de células T NK/ T u otros no especificados;
también deben descartarse los linfomas de células T o B, donde la paniculitis es una
afeccién secundaria. Otros diagndsticos para diferenciar por clinica e histopatologia son
el lupus eritematoso profundo y la paniculitis histiocitica citofagica. 2
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Es importante el manejo conjunto con el oncdélogo pediatra. El tratamiento se da con
corticosteroides sistémicos y/o quimioterapia. También se han utilizado antipaludicos y
colchicina. En lesiones Unicas se ha utilizado radioterapia y reseccion quirtrgica. 4

La supervivencia general a 5 afios es del 82% en fenotipos clasicos. En la poblacion
pediatrica la tasa de mortalidad es de 50%. El prondstico empeora al asociarse un
sindrome hemofagocitico. 4

ERITEMA INDURADO DE BAZIN O VASCULITIS NODULAR

Cuando se identifico por primera vez en 1861 se clasificé como un "tuberculido", se creia
que era una respuesta alérgica secundaria a los antigenos micobacterianos. Ahora se
define como una vasculitis debida a una reaccion de hipersensibilidad a multiples
agentes, principalmente tuberculosis. Se presenta mayoritariamente en la poblacién
adulta y en el género femenino, es poco comun en pacientes pediatricos. 2*

La presentacion clinica habitual son lesiones en la cara posterior de las piernas, que
frecuentemente se ulceran. Puede ser recurrente, aunque generalmente desaparece
después de meses presentando hiperpigmentacion pos inflamatoria y en ocasiones
cicatrices atroficas. Es raro que se presenten sintomas sistémicos como fiebre o
sintomas respiratorios, sin embargo, se debe interrogar intencionadamente la posibilidad
de contacto con pacientes con tuberculosis activa. 24

Figura 15. Mark R. Wick. (2017). Paniculitis: A summary. Seminars in Diagndstic Phathology, 34, 266.

El diagnéstico por biopsia muestra una paniculitis predominantemente lobular con
vasculitis. Si se sospecha tuberculosis se debe solicitar la identificacion de esta
micobacteria, otros estudios complementarios incluyen la radiografia de térax en
sospecha de afeccion pulmonar. El principal diagnéstico diferencial es con el eritema
nodoso. "2
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El tratamiento se dirige a tratar la causa, en casos confirmados de tuberculosis se debe
iniciar terapia antituberculosa, un ciclo completo con triple agente. Se han administrado
también antiinflamatorios no esteroideos con resultados favorables

1,4

TABLA 2. Estudios comparativos: reporte de caso y serie de casos.

11.8%

Autor Ao Sitio del | n Género | Edad | Manifestaciones Otros Tratamient Complicacione Evolucion
estudio (MO6F) clinicas sintomas | o de la | s
sistémic paniculitis
os
Akira 2000 | Kagoshim | 3 M: 1 67 SEGMENTOS: -Ninguno: | - Vigilancia: | -Neuralgia y | Remision: 3
Gushi, a, Japén. afios -Miembros inferiores: | 2 3 parestecias: 1
etal.® F:2 65 2
afios -Tronco: 1 - -Analgesico/ | -Sin
36 Fendémen antihinflama | complicaciones:
afios LESIONES: o de | torio: 2 2
-Livedo Raynaud:
Racemosa: 2 1
-Nodulos: 2
Zhen 2014 | Provincia 1 F 27 SEGMENTOS: Fiebre Cuidados Ninguna. Remision
Zhen de afios - Tronco generales.
GUO, Sichuan,
etal® China. LESIONES:
-Placas eritematosas
extensas indoloras.
Ligia 2012 Oporto, 1 M 9 SEGMENTOS: No se | No se | Ninguna. Remision
Peralta, Portugal. mese | -Miembros inferiores menciona | menciona
etal® s n
LESIONES:
-No6dulos
Blanca 2016 | Toronto, 30 M: 16 Mayo | SEGMENTOS: No se | Analgésico: -Hipercalcemia No se
R. Del ON, r o | -Cabeza 10% mensiona | 23% 63% menciona
Pozzo Canada. igual -Miembros n - Nefrocalcinosis
Magar F:14 a 37 | superiores 57% 16%
a, et al. sema | -Tronco 56% -Calcinosis de la
9 nas -Miembros inferiores vesicula biliar
de 10% 5%
gesta -
cion LESIONES: Trombocitopenia
-Nédulo 100% 36%
-Eritema 73% - Hiperlipidemia
-Edema 13% 3%
- Hipoglucemia
19%
Hyun 2010 | Sedl, 1 F 4 SEGMENTOS: No se | Ninguno. Ningun Remision
Sun Corea. mese | -Cabeza menciona
Park, et s n.
al.”° LESIONES:
-Areas de eritema e
induracion
secundarias a la
exposicioén al frio.
Hyun 2010 | Seul, 17 M: 2 Entre | SEGMENTOS: No se | No se | Lipoatrofia -
Sun Corea. 7 y | -Cabeza: 53% menciona | mencionan 47.5% Recurrencia
Park, et 73 -Miembros n 76.5%.
al." F:15 afios | superiores: 76.5%
(medi | -Tronco: 47.1% -Remision
a de | -Miembros inferiores: 41.2%.
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32.9
afios) | LESIONES:
-Eritema 47.5%
-Ndédulo 41.2%
Jayasr 2011 Kerala, 2 F:2 36 SEGMENTOS: -Fiebre: 2 | Medidas Ninguna -Recaidas:
ee India. afios -Tronco: 2 -Malestar generales y 1
Manoj, 33 -Miembros inferiores: | general: 2 | analgésico
etal."? afos | 2 -Perdida -Remision: 1
de peso:
LESIONES: 1
-Nédulos:2
-Ulceras: 1
Carine 2007 1. 4 M: 4 1 SEGMENTOS: Fiebre Medidas Lipoatrofia No se
H, et Lovaina, sema | -Tronco generales menciona
al.”® Bélgica. n, 6 | -Miembros inferiores
2. Texas, sema
USA. nas, LESIONES:
3. Paris, 4 -Nédulos
Francia. mese | -Eritema
4. s, 12
Wilmingto mese
n, USA. s4:4
mese
s
PG 2005 | Dinamarc 1 F 52 SEGMENTOS: Fiebre Analgésico, Celulitis No se
Ortiz, et a. afos -Miembros vigilancia. menciona
al." superiores
-Tronco
-Miembros inferiores
LESIONES:
-Nédulos
Yun 2018 | Corea del | 1 F 10 SEGMENTOS: No se | Analgésico Cicatrices Recaidas
Jung Sur. afios -Miembros menciona atréficas
CHOI, superiores n ligeramente
etal.’® Miembros inferiores hiperpigmentada
s.
LESIONES:
-Erupciones
violaceas
-Edema
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IV. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La paniculitis es una patologia poco frecuente en la edad pediatrica, puede ser el sintoma
inicial de una patologia sistémica potencialmente mortal; su correcto diagndstico,
seguimiento y tratamiento pueden incidir en un pronéstico favorable. Derivado de lo
anterior es importante investigar intencionadamente los hallazgos aqui descritos.

En multiples estudios se ha descrito que la paniculitis como diagnéstico dermatolégico
se encuentra infradiagnosticada. Dado que no existen reportes de la casuistica de esta
entidad en nuestro hospital ni de sus asociaciones clinico-patolégicas, consideramos
pertinente la realizacion de este trabajo de investigacion.
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V. PREGUNTA DE INVESTIGACION

De lo anterior surge la siguiente pregunta de investigacién: 4, Cual es la frecuencia y las
caracteristicas clinicas e histopatoldgicas de los pacientes con paniculitis atentidos en el
Hospital Infantil de México Federico Gomez de 1998 al 20217
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VI. JUSTIFICACION

La paniculitis una patologia poco frecuente en la infancia, su diagnédstico representa un
desafio.

En la literatura internacional existen pocos reportes acerca de la epidemiologia de
paniculitis, en nuestro pais, no se tiene un reporte de la incidencia y prevelencia de esta
afectacion.

Nuestra institucion es un centro de referencia nacional, o que nos permitid recabar
informacion acerca del tema.

Es importante describir la frecuencia, asi como las caracteristicas clinicas e

histopatolédgicas de los pacientes con paniculitis de nuestra Institucion y compararlos a
nivel internacional con lo descrito en la literatura sobre otras poblaciones.
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VIl. OBJETIVOS

-GENERAL

e Conocer las caracteristicas clinicas e histopatoldgicas de las diferentes formas de
paniculitis.

-ESPECIFICOS
e Describir la frecuencia y las caracteristicas demograficas de los pacientes con
paniculitis en nuestra institucion.

e Describir las caracteristicas hitopatolégicas de los pacientes con paniculitis en
nuestra institucion.

e Describir las principales afecciones sistémicas relacionadas con la paniculitis.

¢ Identificar las principales complicaciones de la paniculitis.

¢ |dentificar la mejor opcién de tratamiento para cada tipo de paniculitis.
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VIIL.

METODOS

Tipo de estudio: Estudio transversal, observacional, ambilectivo y descriptivo.

Poblacién: Expedientes de pacientes con diagnéstico de paniculitis que fueron
valorados en el servicio de dermatologia del Hospital Infantil de México Federico
Gbémez en el periodo comprendido entre los afios 1998 al 2021.

Criterios de seleccién

Criterios de inclusion:
o Expedientes de pacientes con diagndstico de paniculitis en el
HIMFG en el periodo comprendido de 1998 al 2021.

Criterios de exclusion:
o Expedientes de pacientes en los que no se confirme el diagndstico
de paniculitis en el periodo comentado.

Criterios de eliminacion:
o Expedientes de pacientes con expediente incompleto.

Fuente de estudio: Se revisaron y recolectaron datos de los expedientes clinicos

de pacientes con paniculitis que fueron valorados en el servicio de dermatologia
del HIMFG de 1998 a 2021.
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IX. PLAN DE ANALISIS ESTADISTICO

Se recolectaron los datos en una base de datos y se analizaran mediante el programa
Startical Product and Service Solution (SPSS) version 17, y se presentan mediante
estadistica descriptiva y analitica de acuerdo al tipo de variable.
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X. DESCRIPCION DE VARIABLES

VARIABLE TIPO DEFINICION DEFINICION UNIDAD DE
CONCEPTUAL | OPERACIONAL | MEDIDA
LUGAR DE | Cualitativa | Edo. de la | Edo. de la | Cualquiera de los
NACIMIENTO Nominal republica republica estados de la
mexicana mexicana donde | republica mexicana
donde nacié el | nacio el paciente
paciente
LUGAR DE | Cualitativa | Edo. de la | Edo. de la | Cualquiera de los
RESIDENCIA Nominal republica republica estados de la
mexicana mexicana donde | republica mexicana
donde reside el | reside el
paciente paciente
GENERO Cualitativa | Condicién Condicién - Femenino
Dicotémica | organica organica - Masculino
masculina o | masculina o]
femenina femenina
ANTECEDENTES Cualitativa | Registro de | Registro de - Positivo
HEREDOFAMILIARES | Dicotémica | diagndstico diagndstico - Negativo
previo de | previo de
paniculitis  en | paniculitis en
familiares de | familiares de
primera linea primera linea
CLASIFICACION Cualitativa | Clasificacion Clasificacion - Eritema
CLINICO- Nominal que se realiza | que se realiza nodoso
HISTOPATOLOGICA de acuerdo con | de acuerdo con - Poliarteritis
las las nodosa
caracteristicas caracteristicas cutanea
clinico- clinico- - Paniculitis fria
histopatoldgicas | histopatologicas - Paniculitis
de cada | de cada post
paciente paciente esteroidea
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VARIABLE TIPO DEFINICION DEFINICION UNIDAD DE
CONCEPTUAL | OPERACIONAL | MEDIDA
CLASIFICACION Cualitativa Clasificacion que | Clasificacion que - Predominante
HISTOPATOLOGICA | Nominal se realiza de | se realiza de septal, cls
acuerdo con las | acuerdo con las vasculitis
caracteristicas caracteristicas - Predominante
histopatolégicas | histopatologicas lobular c/s
de cada paciente | de cada paciente vasculitis
LESIONES Cualitativa Clasificacion que | Clasificacion que - Macula
DERMATOLOGICAS | Nominal se realiza de | se realiza de - Papula
acuerdo con las | acuerdo con las - Noédulo
caracteristicas caracteristicas - Nodosidad
clinicas de cada | clinicas de cada
paciente paciente
OTRAS Cualitativa Presencia de | Presencia de - Fiebre
AFECCIONES Nominal sintomas sintomas - Mialgias
SISTEMICAS sistémicos sistémicos - Artralgias
adyacentes adyacentes - Cefalea
COMPLICACIONES | Cualitativa Complicaciones | Complicaciones - Celulitis
Nominal debidas a el | debidas a el - Necrosis
diagndstico de | diagnostico de - Progresion a
paniculitis paniculitis lesion
maligna
TRATAMIENTO Cualitativa Tipos de | Tipos de - Vigilancia
Nominal tratamiento en | tratamiento en - Reposo
paniculitis paniculitis - AINES
- Esteroides
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Xl. RESULTADOS

En este estudio se incluyeron 63 expedientes en el periodo comprendido del afo 1998 al
afo 2021, de los cuales 17 fueron expedientes excluidos por no corresponder al
diagndstico de paniculitis y 25 fueron eliminados por extravio de los expedientes en
archivo clinico. Se incluyeron en total de 21 expedientes.

De los expedientes revisado se encontrd un predominio del sexo femenino en un 52.4%
(11) sobre el 47.6% (10) del sexo masculino. Grafica 1.

GRAFICO 1. DISTRIBUCION DE PACIENTES CON
PANICULITIS DE ACUERDO AL SEXO

H FEMENINO
(}

MASCULINO

De acuerdo a las edades de presentacion, la media fue de 109 meses, la mediana 120
meses, con un rango de edad de 14 meses a 197 meses. La edad mas frecuente de
presentacion fue a los 120 meses (19%), seguida por 144 (9.5%) y 180 (9.5%) meses.

Con respecto al lugar de nacimiento fue mas frecuente la Ciudad de México con 10
pacientes (47.6%) y el Estado de México con 7 pacientes (33.3%), encontrando
resultados similares en el lugar de residencia, siendo también mas frecuente la Ciudad
de México con 11 pacientes (52.3%) y en segundo lugar el estado de México con 6
pacientes (28.5%).
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GRAFICO 2. DISTRIBUCION DE LOS PACIENTES CON PANCULITIS
DE ACUERDO AL LUGAR DE NACIMIENTO Y RESIDENCIA .

CIUDAD DE MEXICO ESTADO DE MEXICO OAXACA MICHOACAN VERACRUZ

m NACIMIENTO  m RESIDENCIA

Todos los antecedentes heredofamiliares de paniculitis fueron negativos.
El tipo de dermatosis mas frecuente fue la diseminada con 15 pacientes (71%),

posteriormente la localizada con 6 pacientes (29%), sin presentar ninguno dermatosis
generalizada.
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GRAFICO 3. TIPO DE DERMATOSIS EN LOS PACIENTES
CON PANICULITIS

GENERALIZADA
0%

H LOCALIZADA
m DISEMINADA
= GENERALIZADA

Los segmentos corporales mayormente afectados por la dermatosis fueron en primer
lugar miembros inferiores con 13 pacientes (61.9%), seguidos de manera simultanea por
tronco y miembros superiores, ambos, con 8 pacientes (38%).

GRAFICO 4. SEGMENTOS CORPORALES AFECTADOS EN
LOS PACIENTES CON PANICULITIS

CABEZA TRONCO MIEMBROS MIEMBROS
SUPERIORES INFERIORES
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Las principales lesiones deratolégicas observadas fueron nédulos con 12 pacientes
(57%) y las nodosidades con 7 pacientes (33%), ningun paciente presento papulas.

GRAFICO 5. LESIONES DERMATOLOGICAS EN LOS
PACIENTES CON PANICULITIS

PAPULA
0%

m MACULA

m PAPULA

m PLACA
NODULO

= NODOSIDAD

El tiempo de evolucion de las lesiones previo a la primera consulta en nuestra unidad fue
generalmente crénica, de meses 13 pacientes (61.9%) y afios 6 pacientes (28.5%).

GRAFICO 6. TIEMPO DE EVOLUCION DE LAS
LESIONES DE LOS PACIENTES CON PANICULITIS

m NUMERO DE PACIENTES

13
--'-

DIAS SEMANAS MESES ANOS
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Como principal sintoma sistémico encontramos la fiebre en 12 pacientes (57.1%) y las
artralgias en 7 pacientes (33.3%), 6 pacientes (28.5%) no presentaron ninguna
sintomatologia agregada.

GRAFICO 7. SINTOMAS SISTEMICOS EN PACIENTES CON
PANICULITIS

m NUMERO DE PACIENTES

FIEBRE MIALGIAS ARTRALGIAS CEFALEA NINGUNO

De los 21 pacientes que se incluyeron en el estudio, a 20 se diagnéstico clinica e
histolégicamente, y a 1 paciente solo se le diagndstico clinicamente. Los resultados de
las 20 biopsias que arrojaron el diagndstico de paniculitis, se agruparon de la siguiente
manera: en 10 pacientes (50%) no se especifica el tipo histoldégico de paniculitis, el tipo
mas frecuentemente reportado fue la paniculitis predominantemente lobular sin vasculitis
que se encontrd en 5 pacientes (25%).
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GRAFICO 8. CLASIFICACION HISTOPATOLOGICA DE LOS PACIENTES CON
PANICULITIS

H Paniculitis predominantemente
septal con vasculitis

® Paniculitis predominantemente
septal sin vasculitis

m Paniculitis predominantemente
lobular con vasculitis

Paniculitis predominantemente
lobular sin vasculitis

m Paniculitis no especificada

En la clasificacidn clinico-histopatologica se encontré que la forma mas prevalente de
paniculitis fue el eritema nodoso con 8 pacientes (38%), seguida por la poliarteritis
nodosa y el lupus produndo, cada uno con 5 pacientes (24%), en 2 pacientes (9%) no se
especificé en el diagndstico final el subtipo exacto de paniculitis, solo se refirid
clinicamente y por biopsia con diagnéstico de paniculitis.

GRAFICO 9. CLASIFICACION CLiNICO-HISTOPATOLOGICA DE
LOS PACIENTES CON PANICULITIS

= ERITEMA NODOSO

H POLIARTERITIS NODOSA

= LUPUS PROFUNDO
PANICULITIS FACTICIA

H NO ESPECIFICADA
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El tratamiento de los pacientes con paniculitis en nuestro hospital se basa en lograr un
adecuado control del padecimiento de base que tienen los mismos, sin embargo, en lo
que respecta al tratamiento de la paniculitis per se, identificamos que a todos los 21
pacientes (100%) se les dejo6 en vigilancia asociada a cuidados generales de la piel, y en
algunos casos se administraron analgésicos, principalmente AINES en 8 de ellos (38%)
y paracetamol en 2 de ellos (9.5%).

GRAFICO 10. TRATAMIENTO DE LA PANICULITIS

m NUMERO DE PACIENTES

' -

VIGILANCIA CUIDADOS PARACETAMOL AINES
GENERALES DE LA
PIEL

La evolucion de los pacientes despues de la primera valoracién en nuestro hospital fue
ligeramente mas dirigida hacia las recurrencias con 7 pacientes (33%), y de manera muy
similar se mantuvu la evolucién hacia la resolucion y la estabilidad de la enfermedad con
6 pacientes en ambos rubros (29%), el seguimiento de 2 pacientes (9%) se perdi6 al
abandonar sus consultas por motivos desconocidos.
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GRAFICO 11. EVOLUCION DE LOS PACIENTES CON
PANICULITIS

M Resolucion
M Estable
Recurrencias

Desconocido

La mayor parte de los pacientes, 15 (71%), no presenté complicaciones propias de la
paniculitis, la complicacion mas frecuente fueron las cicatrices atroficas que se
presentaron en 4 pacientes (19%), otras complicaciones menos frecuentes fueron la
escleroderma facial y el dolor neuropatico que se presentaron cada una en 1 paciente

(5%).

GRAFICO 12. COMPLICACIONES DE LOS PACIENTES
CON PANICULITIS

19%
5% m Cicatrices atroéficas

M Escleroderma facial

Dolor neuropatico

Ninguna

No se dio tratamiento a los 4 pacientes con cicatricez atroficas, al paciente con
escleroderma facial se le realiz6 transplante anaalogo de grasa y al paciente con dolor
neuropatico se le inicid manejo con AINES y gabapentina.
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Xill. DISCUSION

La bibliografia menciona que la paniculitis es relativamente poco frecuente en la edad
pediatrica, lo cual podemos evidenciar en nuestro estudio, al ser una muestra pequena
de pacientes la que se recolecté en nuestro hospital durante un periodo de 23 afios.

Al finalizar nuestra recoleccién de resultados y terminar su analisis, los comparamos con
la Tabla 2 de Estudios comparativos, los cuales se realizaron en diferentes paises,
posterior a lo cual encontramos lo que se describira en los siguientes parrafos.

Al igual que en las referencias bibliograficas podemos evidenciar que la diferencia en
cuanto a incidencia entre ambos sexos no es significativa.

La principal presentacion de la dermatosis es la diseminada coincidiendo con los datos
recabados de otros paises, los segmentos mas afectados igualmente coinciden,
presentando mayor porcentaje los segmentos inferiores y el tronco, sin embargo en
nuestro estudio se observa una incidencia igualmente significativa en miembros
superiores.

Las lesiones dermatolégicas mas frecuentes son los nodulos seguidos por las
nodosidades y poco frecuente se presentan otro tipo de lesiones, similar a lo que reportan
otros estudios.

El tiempo de evolucion de la enfermedad es cronico, meses a afios, como en la bibliograia
revisada.

De las afecciones sistémicas no se hace mencion significativa en los estudios revisados,
algunos de ellos llegan a mencionar la fiebre como principal sintoma sistémico, nuestro
estudio identificd que los principales sintomassistémicos asociados a paniculitis fueron
la fiebre, las artralgias y las mialgias, sin embargo casi un tercio de los pacientes no
presenté sintomas agregados.

Los estudios de laboratorio mas utilizados para el abordaje diagndstico de paniculitis y
las comorbilidades mayormente asociadas fueron biometria hematico completa, pruebas
de funcion hepatica y renal y electrolitos séricos; seguidos por reactantes de fase aguda,
antiestreptolisinas, BAAR, inmunoglobulinas, y perfil reumatoide.

El tipo histopatolégico mas frecuente de paniculitis es la predominantemente septal sin
vasculitis, en nuestro hospital el mas frecuente fue el tipo predominantemente lobular sin
vasculitis, sin embargo este resultado es dudoso, debido a que en la mitad de las biopsias
en nuestro estudio no se reportd especificamente el tipo de paniculitis encontrado.
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La presentacion clinico-histopatolégica coincide con la referida a nivel mundial,
encontrando al eritema nodoso como la paniculitis mas frecuente, sim embargo, los tipos
de paniculitis mas frecuentes a nivel mundial tambien incluyen la necrosis grasa
subcutanea del recién nacido, escleroderma neonatal, paniculitis post esteroidea vy
paniculitis fria, por otro lado en nuestro hospital, al ser un centro de tercer nivel de
atencion, se reportaron como frecuentes la poliarteritis nodosa y la paniculitis por lupus.

El manejo en nuestra unidad coincide con el tratamiento utilizado en otras naciones,
principalmente, por su curso generalmente benigno, la paniculitis se mantiene en
vigilancia, otorgando manejo sintomatico en los casos necesarios, principalmente con
AINES.

La evolucion de la enfermedad a nivel mundial es la tendencia a la remision de la mayoria
de los casos, con un porcentaje significativo de recurrencias, en nuestra unidad, las
recurrencias son ligeramente mas frecuentes que las remisiones.

Las complicaciones son raras, dentro de las mas frecuentes se encontraron las cicatrices
atroficas, similar con los reportes de casos revisados, y de igual manera que en la
bibliografia mundial, con nuestros pacientes no se menciona que se de tratamiento a las
mismas.
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Xlll. CONCLUSIONES

Las conclusiones de este estudio fueron:
- En nuestra poblacion la incidencia de paniculitis es similar en ambos sexos.
- La Ciudad de México y el estado de México fueron los estados con mayor
prevalencia de paniculitis, sin embargo al ser centro de referencia nacional se

logran observar algunos otros estados involucrados.

- La dermatosis diseminada con afeccion a extremidade sinferiores es la mas
frecuente.

- Las lesiones dermatolégicas mas frecuentes en los pacientes con paniculitis en
nuestra unidad son los nédulos de evolucion crénica.

- Lafiebre es el principal sintoma sistémico asociado a paniculitis.

- La prevalencia histopatoldgica de los subtipos de paniculitis no se logré evaluar
de manera adecuada por la falta de informacion en el reporte de biopsia. Sin
embargo el principal diagndstico clinico-histopatoldgico fue el eritema nodoso.

- Eltaratmiento de la paniculitis en nuestra unidad incluye la vigilancia estecha, los
cuidados generales de la piel, como la base del tratamiento en todas las
patologias dermatoldgicas, asociados en ocasiones a maejo sintomatico
analgésico.

- Las recurrencias de la paniculitis son frecuentes en nuestro hospital.

- Las complicaciones son infrecuentes, y dentro de ellas la mas frecuente son las
cicatrices atroficas.
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XIV. ASPECTOS ETICOS

Este estudio es de tipo observacional y retrospectivo, que no involucré realizar algun tipo
intervencién en los pacientes, por lo que no fue necesaria su valoracién por un comité de
ética, al no interferir con lo establecido por la XVIIl Asamblea Médica Mundial sobre los
principios éticos para las investigaciones médicas en seres humanos, llevada a cabo en
Helsinki y posteriormente revisada en Seul, Corea, en el afio 2008.

Se guardé confidencialidad de los datos personales de los pacientes.
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XV. CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

ACTIVIDAD Julio | Agosto | Noviembre | Mayo | Abril | Mayo | Junio
2019 | 2019 a | 2019 a| 2020 a| 2021 | 2021 | 2021

Octubre | Abril 2020 | Marzo
2019 2021

Seleccion y| X

entrega del

tema de tesis

Busqueda de X

bibliografia

Marco tedrico, X

antecedentes y

objetivos

Revision de X

expedientes

Captura de X

informacion

Cumplimiento X

de metas

Analisis de X

resultados

Escritura de X

tesis

Entrega de tesis X

46




Caracteristicas clinicas e histopatoldgicas de los pacientes con paniculitis
atendidos en el Hospital Infantil de México Federico Gomez de 1998-2021.

XVI. REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

. Alan D. Irvine, Peter H. Hoeger, Albert C. Yan. Harper’'s Textbook of Pediatric
Dermatology. Third Edition. Vol 1. 2011. Pag 855 — 870.

. Lawrence Lawrence A Schachner. Ronald C Hansen. Pediatric Dermatology.
Fourth edition. 2011, Elsevier Ltd. Pag 995 — 1006.

. Iris K, Aronson MD, Sophie M. Worobec MD. Panniculitis Introduction.
Dermatologic Therapy, Vol. 23, 2010, Pag 317-319.

. Polcari. I, Stein. S. (2010). Panniculitis in Chilhood. Dermatologic Therapy, Vol.
23, Pag 356-367.

. Gushi. A. et tal. (2000). Three Cases of Polyarteritis Nodosa Cutanea and a
Review of the Literature. The Journal of Dermatology, 27(12), Pag 778-781.

. Guo, Z. Z, Huang, Z. Y., Huang, L. B., & Tang, C. W. (2014). Pancreatic
panniculitis in acute pancreatitis. Journal of Digestive Diseases, 15(6), Pag 327—
330.

. Quesada-Cortés, A., Campos-Muioz, L., Diaz-Diaz, R. M., & Casado-Jiménez, M.
(2008). Cold Panniculitis. Dermatologic Clinics, 26(4), Pag 485-489.

. Peralta, L., Morais, P., Trindade, E., Barreto, F., Canelhas, A., & Amil, J. (2011).
Poststeroid panniculitis: a rare complication of systemic corticosteroid therapy.
Cutaneous and Ocular Toxicology, 31(2), Pag 164—166.

. Del Pozzo-Magana, B. R., & Ho, N. (2016). Subcutaneous Fat Necrosis of the
Newborn: A 20-Year Retrospective Study. Pediatric Dermatology, 33(6), Pag 353—
355.

10.Bournas, V. G., & Eilbert, W. (2011). Infant With Facial Lesions. Annals of

Emergency Medicine, 58(2), Pag 216-221.

11.Park, H. S., Choi, J. W., Kim, B., & Cho, K. H. (2010). Lupus Erythematosus

Panniculitis: Clinicopathological, Immunophenotypic, and Molecular Studies. The
American Journal of Dermatopathology, 32(1), Pag 24-30.

47



Caracteristicas clinicas e histopatoldgicas de los pacientes con paniculitis
atendidos en el Hospital Infantil de México Federico Gomez de 1998-2021.

12.Kaliyadan, F., Unni, M., Dharmaratnam, A., & Manoj, J. (2011). Cytophagic
histiocytic panniculitis Report of two cases. Indian Journal of Dermatology, 56(3),
306.

13.Geraminejad, P., et al. (2004). Alpha-1-antitrypsin associated panniculitis The MS
variant. Journal of the American Academy of Dermatology, 51(4), 645-655.

14.0Ortiz, P., Skov, B., & Benfeldt, E. (2005). alpha1-Antitrypsin deficiency-associated
panniculitis: case report and review of treatment options. Journal of the European
Academy of Dermatology and Venereology, 19(4), 487—490.

15.Choi, Y. J. (2018). Panniculitis, A Rare Presentation of Onset and Exacerbation of
Juvenile Dermatomyositis A Case Report and Literature Review. Archives of
Rheumatology, 33(3), 367-371.

16. Penon PM. (2014). El diagndstico diferencial del eritema nodoso. Rev Med Cos
Cen, 611, 609-613.

17.Mark R. Wick. (2017). Paniculitis: A summary. Seminars in Diagnéstic Phathology,
34, 261-272.

18.Antonio Torrelo, MD, Angela Hernandez, MD. (2008). Panniculitis in Children.
Dermatol Clin, 26, 491-500.

19. Christopher B. Hansen & Jeffrey P. Callen. (2010). Connective tissue panniculitis:

lupus panniculitis, dermatomyositis, morphea/scleroderma. Dermatologic
Therapy, 23, 341-349.

20.Kanathur, S., Sacchidanand, S., Somaiah, S., & Srinivas, S. (2013). Post-steroid
panniculitis: A rare case report. Indian Dermatology Online Journal, 4, 318.

21.She Hyun Park, Soo-Chan Kim. (20179. Sclerema Neonatorum in a Full-Term
Infant Showing Favorable Prognosis. Ann Dermato, 29 790-793.

22.Fiorella Bertani, et al. (Abril-junio de 2020). Paniculitis histiocitica citofagica con
remision espontanea. Dermatologia Argentina, 26, 73-75.

48



Caracteristicas clinicas e histopatoldgicas de los pacientes con paniculitis
atendidos en el Hospital Infantil de México Federico Gomez de 1998-2021.

XVIl. LIMITACIONES DEL ESTUDIO

Al tratarse de un estudio transversal, ambilectivo, consideramos la posibilidad de sesgo
de recuerdo u omision, ademas debemos de tener en cuenta el hecho de que hubo varios
expedientes extraviados; y se pudo perder informacién de pacientes que se hayan
registrado con otro diagnéstico y posteriormente se haya diagnosticado paniculitis.
Tambien se eliminaron expedientes de pacientes en los cuales la informacion no estuvo
completa y expedientes en los que no se llego al diagndstico.
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XVIil. ANEXOS

Anexo |. Hoja de recoleccion de datos

HOJA DE RECOLECCION DE DATOS: Caracteristicas clinicas e histopatoldgicas
de los pacientes con Paniculitis atendidos en el Hospital Infantil de México
Federico Gémez de 1998-2021.

NOMBRE:
REGISTRO:
EDAD:

FECHA:

Lugar de nacimiento

Lugar de residencia

Sexo Masculino: Femenino:
Antecedentes
heredofamiliares Positivo: Negativo:
Dermatosis Localizada

Diseminada

Generalizada

Segmentos afectados | Cabeza

Tronco

Extremidades superiores
Extremidades inferiores
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Tiempo de evolucion Dias
Semanas
Meses
ARoS
Tratamientos
utilizados
Estudios de | Biometria hematica
laboratorio Pruebas de funcion hepatica

Normal/ anormal

otros

Complicaciones

Enumerar las posibles complicacones

Tratamiento indicado

Enumerar los tratamientos indicados

Evolucion

Resolucion
Estable
Recaidas
Desconocido

Clasificacion clinico-
Histopatolégica

Clasificacién
histopatolégica

- Predominante septal:

e Con vasculitis *  Sin vasculitis

- Predominante lobular

e Con vasculitis. *  Sin vasculitis

Lesiones -  Macula
dermatolégicas - Papula

- Noédulo

- Nodosidad
Otras afecciones - Fiebre
sitémicas - Mialgias

- Artralgias

- Cefalea
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