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CASOS CLINICOS

Paniculitis histiocitica citofagica con remision

espontanea

Spontaneous remission cytophagic histiocytic panniculitis

Fiorella Bertani', Ada Laura Lopez Di Noto?, Laura Weintraub?, Graciela Sanchez® y Gladys Merola*

RESUMEN

La paniculitis histiocitica citofagica es una patologia que afecta prin-
cipalmente la porcion lobulillar del tejido adiposo, poco frecuente y
documentada. La mayoria de los casos se asocian a un sindrome he-
mofagocitico, de curso répido, afectacion visceral y desenlace mortal.
En menor proporcién, puede tener una presentacion limitada a la
piel, como en este caso. Se presenta a una paciente con diagnéstico
de paniculitis histiocitica citofagica no asociada a sindrome hemofa-

ABSTRACT

(ytophagic histiocytic panniculitis is a pathology that mainly affects
the lobular portion of adipose tissue, it is rare and scarcely reported.
The majority of cases are associated with an acute haemophagocytic
syndrome with visceral involvement and fatal outcome. In a lesser
proportion it can be presented limited to the skin. We present a patient
with a diagnosis of cytophagic histiocytic panniculitis not associated
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gocitico, con remision esponténea del cuadro y sequimiento desde
hace 11 afios.

Palabras clave: paniculitis histiocitica citofagica, paniculitis lobuli-
Ilar, sindrome hemofagocitico.

Dermatol. Argent. 2020, 26 (2): 73-75

with hemophagocytic syndrome, and spontaneous remission with
follow-up for 17 years by our Department.
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CASO CLINICO

Una paciente de 40 afios, con antecedentes perso-
nales de hipertensién arterial tratada con enalapril y
neutropenia ciclica idiopdtica (NCI), consult6 por pri-
mera vez hace 11 afios por una dermatosis localizada
en ambos muslos, de varias semanas de evolucién. En
el examen fisico presentaba multiples nédulos doloro-
sos cubiertos por piel eritematovioldcea (Fotos 1 y 2),
con buen estado general. Con el diagnéstico presun-
tivo de paniculitis, se realizé una biopsia que informé

la presencia de paniculitis lobulillar con infiltrado de
histiocitos, macr(')fagos y linfocitos sin caracteristicas
de atipia (Fotos 3 y 4). Con estos resultados, se diag-
nosticé paniculitis histiocitica citofdgica (PHC).

Se realizé inmunomarcacién que result6 ser po-
sitiva difusa, con CD45 perivascular y perianexial,
CD3 y CD5 focal en linfocitos pequefios, CD68 po-
sitivo en células de aspecto histiocitico y CD20 posi-
tivo aislado.
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FOTOS 1y 2: Nddulos cubiertos por piel eritematovioldcea en el muslo derecho.

FOTO 3: Paniculitis lobulillar, intenso infiltrado inflamatorio en la hipodermis
(HyE, 40X).

FOTO 4: Infiltrado compuesto por histiocitos, macréfagos y linfocitos sin ati-
pia (HyE, 400X).

Se solicitaron: hemograma, hepatograma, perfil
renal, coagulograma, proteinograma, colagenograma,
eritrosedimentacién, PCR, LDH, serologias para HIV,

hepatitis B y C, citomegalovirus y virus de Epstein-Barr.
Como datos positivos presentaba neutropenia y eri-
trosedimentacién elevada. La determinacién de alfa-1
antitripsina era normal. Radiograffa de térax, PPD e
hisopados de fauces negativos. Se solicité la intercon-
sulta con el Servicio de Hematologfa, que descarté un
proceso hematoldgico maligno coexistente. Debido
a la NCI, la paciente realizé tratamiento con factor
estimulante de colonias leucocitarias, que corrigi6 la
neutropenia.

El cuadro cutdneo se resolvié espontdneamente en
un periodo de 2 meses. La paciente continué en segui-
miento periédico por el Servicio de Dermatologia, sin
presentar recidiva.

COMENTARIOS

La PHC es una paniculitis lobulillar extremadamente
infrecuente, descripta por Winkelmann en 1980. Su ori-
gen se asocia a una reaccién secundaria a la proliferacién
benigna de linfocitos T o desorden de las células T, que
puede ser causada por infecciones virales (principalmen-
te Epstein-Barr), bacterianas o parasitarias; malignidad
y, ocasionalmente, enfermedades reumatolégicas™”. En
2011 se publicé un caso asociado a la vacunacién contra
el HINT. Su principal diagnéstico diferencial son los lin-
fomas cutdneos de células T con compromiso subcutdneo,
sobre todo los que expresan un fenotipo citotéxico y, algu-
na vez, el fenotipo NK/T*.

La presentacién clinica consiste en la aparicién de
nédulos de diferentes tamafios cubiertos por piel de
coloracién variable que, en algunos casos, pueden ul-
cerarse. Las lesiones se localizan con mayor frecuencia
en las extremidades. Se asocia a manifestaciones sis-
témicas que incluyen fiebre, hepatoesplenomegalia,
linfadenopatias, pancitopenia, alteraciones hepdticas,
hipertrigliceridemia y coagulopatia.
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La PHC se clasifica segtin su curso clinico en tres
variantes: de curso rdpido y desenlace mortal dentro de
los 2 anos del diagndstico, evolucién mayor de 2 anos
con periodos de exacerbacién y remisién que lleva a la
muerte, y de curso agudo o intermitente, con respuesta
al tratamiento, sin desenlace mortal’.

La tercera forma de presentacién, descripta como
PHC benigna, no suele acompafarse de sintomas
sistémicos o alteraciones de laboratorio, su origen se
asocia a una reaccién inflamatoria®. Es el caso de la
paciente presentada. Sin embargo, esto es cuestiona-
do por algunos autores que afirman que toda PHC se
asocia a un linfoma cutdneo de células T'y que la inca-
pacidad de detectarlo precozmente se debe a las limita-
ciones de los métodos de estudio actuales. Por lo tanto,
son necesarios controles periédicos por hematologia.
En el caso de esta paciente se realizan cada 6 meses e
incluyen examen fisico y hemograma®’.
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