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Edema palpebral y parotiditis como forma de presentacion
de la paniculitis lupica

G. Pérez-Pastor, F. Valcuende, G. Tomas y M. Moreno
Seccion de Dermatologia. Hospital La Plana. Villarreal. Castellon. Espana.

La paniculitis lipica o lupus profundo se caracteriza por la afectacion inflamatoria de la dermis
profunda y el tejido celular subcutineo. Puede aparecer de forma aislada o en el contexto de un lupus eritema-
toso sistémico o discoide crénico. Habitualmente consiste en nédulos y placas subcutineas induradas localiza-
das en frente, mejillas, zona proximal de extremidades y nalgas. Otras localizaciones como la periorbitaria y
parotidea son muy infrecuentes y pueden llevar a errores diagndsticos. Presentamos el caso de un paciente con
paniculitis lupica con afectacién palpebral y de la grasa periocular y periparotidea.
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LUPUS ERYTHEMATOSUS PANNICULITIS PRESENTING AS PALPEBRAL EDEMA AND
PAROTIDITIS

Abstract. Lupus erythematosus panniculitis or lupus erythematosus profundus is characterized by inflammation
of the deep dermis and subcutaneous tissue. It can occur in isolation or associated with chronic systemic or
discoid lupus erythematosus. It usually consists of nodules and hardened subcutaneous plaques on the forehead,
cheeks, proximal extremities, and buttocks. Periorbital and parotid involvement are rare and can lead to
misdiagnosis. We present the case of a patient with lupus erythematosus panniculitis who presented with
palpebral edema and involvement of the periocular fat and parotid gland.
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Introduccion

La paniculitis lipica o lupus profundo consiste en la afec-
tacion inflamatoria de la dermis profunda y el tejido celular
subcutdneo, pudiendo aparecer tanto de forma aislada
como acompaifiando o precediendo a manifestaciones de
lupus eritematoso sistémico o discoide’.

Clinicamente se caracteriza por nédulos y placas subcu-
taneos firmes, con frecuencia adheridos a la piel supraya-
cente, que, tras un curso crénico, curan con atrofia y cica-
triz residual. Las localizaciones tipicas son la frente, las
mejillas, la zona proximal de las extremidades y las nal-
gas!?, aunque ocasionalmente se han descrito casos con
afectacion de la 6rbita®? o de las glindulas salivares.®” En
estas localizaciones atipicas es donde suelen plantearse pro-
blemas de diagnéstico diferencial, sobre todo cuando no
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se asocian a manifestaciones de lupus eritematoso sistémi-
co o discoide.

Presentamos el caso de un paciente con afectacion pa-
rotidea asi como del parpado y de la grasa extraconal del
ojo derecho.

Caso clinico

El paciente, un varén de 63 afios, fue remitido a nuestra
consulta por edema y eritema del parpado superior del ojo
derecho de tres afios de evoluciéon. Los tinicos anteceden-
tes destacables eran xerostomia y xeroftalmia desde hacia
cuatro anos.

A la exploracién el paciente presentaba un edema en el
parpado superior del ojo derecho, de consistencia laxa a
la palpacién y con una coloracién eritemato-violdcea de la
piel afectada (fig. 1). Esta lesion era asintomatica, per-
sistente y no se acompafiaba de desplazamiento del globo
ocular ni alteraciéon de otras estructuras.

En la regién mandibular derecha existia una placa erite-
matosa, con zonas de aspecto cicatricial e infiltrada a la pal-
pacion, de seis afios de evolucién (fig. 2). El paciente refe-
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Edema y eritema persistente en el parpado superior
del ojo derecho.

Placa indurada con aspecto atréfico en region
mandibular derecha.

ria haber tenido afectacién del parpado superior del ojo iz-
quierdo, que se habia resuelto de forma espontdnea.

El resto de la exploracion fisica fue normal y el paciente
no presentaba otros sintomas.

La lesion de la region mandibular derecha ya habia sido
estudiada por los servicios de Reumatologia y Otorrinolarin-
gologia mediante puncién aspiraciéon con aguja fina, reso-
nancia y sialografia, con diagnéstico de parotiditis crénica.

Realizamos biopsias cutdneas tanto del parpado superior
derecho como de la placa infiltrada de la mandibula, sien-

do superponibles los hallazgos histolégicos. Las biopsias
mostraron una densa infiltracién de predominio linfoide en
la dermis reticular profunda que se extendia al tejido celular
subcutdneo, con una discreta distribucién nodular peria-
nexial (fig. 3). Los linfocitos no presentaban alteraciones
morfolégicas y estaban acompafiados por histiocitos xanto-
mizados. En el tejido celular subcutdneo, el infiltrado se
disponia en los 16bulos y en los septos, con presencia de ne-
crosis hialina de la grasa (fig. 4). La epidermis aparecia res-
petada. En el estudio inmunohistoquimico se observé que
la celularidad linfoide estaba formada por linfocitos B y T,
con presencia de algun centro germinal. La inmunofluores-
cencia directa fue negativa.

Estos hallazgos eran compatibles con el diagndstico de
lupus profundo.

En las analiticas solicitadas los anticuerpos antinuclea-
res (ANA) eran positivos con patrén moteado T = 1/80,
asi como los anticuerpos contra ribonucleoproteina
(anti-RNP).

En la resonancia maxilofacial y de 6rbitas realizada apa-
recia un engrosamiento del parpado y de la grasa extraconal
de la vertiente superoexterna de la érbita derecha sin des-
plazamiento del globo ocular. Ambas parétidas presenta-
ban hipercaptacién heterogénea sin aumento de tamaiio.
Estas alteraciones se informaron como compatibles con in-
filtracién lupica.

Durante el seguimiento, el paciente fue sometido a un
trasplante de cérnea y se le administraron corticoides ora-
les para evitar el rechazo, con lo que experiment6 resolu-
cién de las lesiones cutdneas y mejoria de la xerostomia. En
los controles sucesivos s6lo se objetivé persistencia de la
placa atréfica en la zona mandibular derecha. El edema y el
eritema palpebral se resolvieron por completo. Las reso-
nancias magnéticas nucleares de control confirmaron la de-
saparicién de la infiltracién orbitaria, persistiendo discretos
cambios inflamatorios en ambas parétidas.

Discusion

Los hallazgos clinicos de esta forma de lupus fueron des-
critos por primera vez en 1883 por Kaposi®, aunque fue en
1940 cuando Irgang introdujo el termino de lupus profun-
do o paniculitis lupica’.

La paniculitis lupica es una forma de afectacién poco
frecuente del lupus caracterizada por la afectacién de der-
mis profunda y tejido celular subcutineo. Suele afectar a
mujeres de edad media, aunque existen casos publicados de
pacientes pedidtricos!®. Puede aparecer de forma aislada o
junto con manifestaciones de lupus discoide o sistémico®.
Aproximadamente un 2-7 % de los pacientes con lupus sis-
témico desarrollan una paniculitis lupica’. En general se ha
visto que los pacientes con lesiones de lupus eritematoso
profundo suelen tener un curso crénico pero benigno, aun-
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que en ocasiones desarrollen manifestaciones sistémicas y
alteraciones analiticas®'!.

Desde el punto de vista clinico encontramos placas y né-
dulos subcutineos indurados que, aunque inicialmente sue-
len ser méviles!, se adhieren a planos profundos. Son lesio-
nes persistentes, sin tendencia a la ulceracién, aunque a
veces puede ocurrir y entonces son dolorosas.

La piel suprayacente puede estar intacta o mostrar le-
siones de lupus eritematoso discoide en un 20-70% de los
casos®!2. Nuestro paciente presentaba inicamente eritema
sobre el parpado mientras que la piel del drea mandibular
derecha mostraba eritema y zonas de piel atréfica adheridas
a planos profundos, pero en ningiin momento se detecta-
ron hallazgos compatibles con lupus eritematoso discoide
crénico.

Las localizaciones habituales son las mejillas, la zona
proximal de las extremidades y las nalgas'?, pero también
se ha descrito afectacion del pecho (lupus-mastitis)'3, de los
parpados en forma de edema unilateral persistente!®1,
de la 6rbita ocular debutando con proptosis®* y de las glan-
dulas salivares®®®. El problema principal en estos casos ati-
picos es la confusion con procesos neopldsicos y enferme-
dades del tejido conectivo fundamentalmente. De hecho,
los escasos casos descritos de afectacién periocular y paro-
tidea se recogen sobre todo en la literatura oftalmoldgica y
otorrinolaringolégica, respectivamente. Los diagnésticos
diferenciales planteados en el caso de nuestro paciente fue-
ron: infiltracién cutdnea por neoplasia, sarcoidosis, linfo-
ma, dermatomiositis paraneoplasica y lupus eritematoso.

Nuestro paciente no ha cumplido criterios de lupus eri-
tematoso sistémico en ningiin momento del seguimiento y
la afectacién parotidea era asimétrica y sin aumento del
tamafio. Unicamente ha presentado clinica de xerostomia y
xeroftalmia y, en cuanto a alteraciones analiticas, el Gnico
hallazgo ha sido positividad para ANA y anti-RNP.

Otro diagndstico diferencial que hay que tener en cuen-
ta es el de linfoma T paniculitis, cuya clinica e histologia
pueden ser en ocasiones muy similares!e.

En la histologia se observa una paniculitis linfocitica lo-
bulillar con necrosis hialina de la grasa y presencia de fo-
liculos linfoides junto a los septos, a veces con centros ger-
minales!>1¢. En las lesiones antiguas pueden existir
depésitos de calcio. En més de la mitad de los casos pueden
verse cambios tipicos del lupus eritematoso en dermis y
epidermis, con atrofia epidérmica, degeneracién vacuolar
de la membrana basal e infiltrados linfocitarios perivascu-
lares y perianexiales. Estos hallazgos son mas frecuentes
cuando las lesiones se asocian a lupus discoide!'7. En
nuestro paciente la epidermis estaba respetada, no mostra-
ba alteraciones de la epidermis, ni depésitos de mucina ni
degeneracién de la capa basal.

En cuanto a los hallazgos de laboratorio, hasta un 70 %
de los pacientes presenta ANA positivo, como ocurria en
nuestro caso. Se han descrito casos de lupus profundo aso-

5 * S

Infiltrado de predominio linfoide en la dermis reticular
profunda que se extiende al tejido celular subcutaneo con una
distribucién nodular perianexial. La epidermis esta respetada.
(Hematoxilina-eosina, x2,5.)

En el tejido celular subcutaneo el infiltrado lifocitario
se dispone en los I6bulos y septos, con presencia de necrosis
hialina de la grasa. (Hematoxilina-eosina, x20.)

ciado a déficit congénito de C2 y C4%5. Por supuesto, si el
paciente asocia un lupus sistémico encontraremos las alte-
raciones analiticas habituales.

El tratamiento de eleccién consta de antimaldricos como

la hidroxicloroquina a dosis de 200 a 400 mg/dia, con lo
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que se obtiene respuesta clinica a las 6-8 semanas!. Tam-
bién se pueden utilizar los corticoides orales y la dapso-
na'’. Nuestro paciente mejoré rapidamente con los corti-
coides orales administrados para prevenir el rechazo de su
trasplante de cérnea.

Ante un paciente con edema palpebral persistente, prop-
tosis ocular o afectacién de las glindulas salivares, uno de
los posibles diagnésticos diferenciales que hay que conside-
rar es el de paniculitis lapica.
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