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Resumen.—Las manifestaciones cuténeas clasicas de la
dermatomiositis son bien conocidas, pero no asi las lesiones
de paniculitis en el contexto de esta conectivopatia. Desde su
primera descripcion no hay mas de 17 casos de
dermatomiositis con lesiones de paniculitis, y ninguno de ellos
corresponde a una dermatomiositis amiopatica.

Se presenta el caso de una paciente mujer de 61 afos
diagnosticada de dermatomiositis amiopatica que desarrollé
lesiones de paniculitis a los 3 anos del primer diagnéstico.
Destacamos la buena evolucion clinica de la paciente durante
7 afnos de seguimiento en los que no se han observado
enfermedades subyacentes. Parece que la presencia de
paniculitis en el contexto de una dermatomiositis implica
mejor prondstico, tanto en la respuesta al tratamiento como
en la menor frecuencia de procesos malignos asociados.
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INTRODUCCION

Se han descrito paniculitis en el curso de
enfermedades del tejido conjuntivo, principalmente
en el lupus yen la esclerodermia'. Por otra parte, se
han documentado pocos casos de paniculitis en
relaciéon con la dermatomiositis, y ninguno en el
contexto de la forma amiopdtica.

Se presenta el caso de una paciente con
dermatomiositis amiopdtica que en el curso de su
enfermedad desarrolld lesiones clinicas de paniculitis.

CASO CLINICO

Una mujer de 61 afos fue diagnosticada en 1996 de
dermatomiositis amiopdtica por la presencia de
lesiones eritematovioldceas en zona periorbitaria,
lesiones poiquilodérmicas en la «V» del escote (fig. 1),
papulas eritematosas firmes en articulaciones
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PANNICULITIS ASSOCIATED WITH AM YOPATHIC
DERM ATOM YOSITIS

Abstract.—The classic skin manifestations of
dermatomyositis are well known, but not so panniculitis
lesions in the context of this connective-tissue disease. From
the time it was first described, there have been no more than
17 cases of dermatomyositis with panniculitis lesions, and
none of them corresponded to amyopathic dermatomyositis.
We present the case of a 61-year-old female patient
diagnosed with amyopathic dermatomyositis who developed
panniculitis lesions three years after the first diagnosis.
Especially worthy of note is the patient’s good clinical evolution
over seven years of follow-up, during which no underlying
diseases have become evident. It seems that the presence of
panniculitis in the context of dermatomyositis implies a better
prognosis, both in response to treatment and in the
decreased frequency of associated malignant processes.

Key words: amyopathic dermatomyositis, panniculitis.

Fig. 1.—Eritema violaceo periorbitario y lesiones poiquilodérmicas

en el cuello.
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Fig. 2.—Paniculitis lobulillar con linfocitos y células plasmaticas.
(Hematoxilina-eosina, x40.)
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Fig. 3.—Foliculos linfoides con centro germinal. (Hematoxilina-
eosina, x200.)

Fig. 4—lInfiltracion linfocitaria de la pared de los vasos. (Hematoxilina-
eosina, x100.)

interfaldngicas y metacarpofaldngicas, biopsia cutdnea
con histologia compatible (degeneracién vacuolar de
launiéon dermoepidérmica, edema dermis papilar e
infiltrado linfocitario en dermis superior), y
anticuerpos antinucleares (ANA) positivos a
1/ 640 (resto de autoanticuerpos negativos). La
paciente no habia presentado ni al inicio del cuadro
ni a lo largo de su seguimiento sintomatologia
muscular, elevacién de enzimas musculares o
electromiografia patoldgica. Se realizaron pruebas de
imagen yexploracién ginecoldgica, que descartaron
una neoplasia oculta. Se inicié tratamiento con
corticoides sistémicos en dosis iniciales de
1 mg/kg/dia, y posteriormente en pautas
descendentes durante 2 meses y sulfato de cloroquina
en dosisde 250 mg/ dia, logrdndose una remisién de
las lesiones.

En septiembre de 1999 present6 un nuevo brote
de lesiones cutdneas cldsicas de dermatomiositis, asi
como 5 lesiones nodulares en ambos miembros
superiores, de unos 3 cm de didmetro, dolorosas,
induradas, de superficie poiquilodérmica, sin
sintomatologia muscular ni elevacion de las enzimas
musculares. Se realizé una biopsia cutdnea de un
ndédulo del brazo que puso de manifiesto una
degeneracién vacuolar focal de la capa basal
epidérmica y un leve infiltrado inflamatorio
linfohistiocitario perivascular en la dermis. Lo més
llamativo fue la presencia de una paniculitis de
predominio lobulillar con linfocitos, histiocitos y
células plasmadticas (fig. 2). En algunas zonas los
linfocitos formaban acumulaciones donde se
insinuaba un centro germinal (fig. 3) y en otras
infiltraban la pared de los vasos (fig. 4).

Con el diagndstico de paniculitis en el seno de una
dermatomiositis amiopdtica se inici6 tratamiento con
corticoides orales (0,5 mg/ kg/ dia) durante 2 semanas
y posteriormente en dosis descendentes con
resoluciéon completa de las lesiones a las 4 semanas
de iniciar el tratamiento. Durante los seguimientos
posteriores, la paciente no ha vuelto a presentar
lesiones de paniculitis, ni sintomatologia muscular;
sin embargo, las lesiones cutdneas iniciales
caracteristicas de la dermatomiositis han sufrido
mejorias y exacerbaciones durante estos 7 afios de
seguimiento.

DISCUSION

Dentro de las lesiones no clasicas de la
dermatomiositis se han descrito lesiones ampollosas,
urticariales, eritema multiforme, hipertricosis,
eritema flagelado, hiperpigmentaciones, [ivedo
reticularis y paniculitis, entre otras. En 1924, Weber y
Gray? describieron el primer caso de dermatomiositis
con lesiones predominantemente localizadas en la
grasa. Janis y Winkelmann* encontraron en 55 casos
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TABLA 1. RESUMEN DE LOS CASOS DESCRITOS DE DERMATOMIOSITIS CON PANICULITIS EN LA LITERATURA

MEDICA INGLESA

Edad/ Inicio paniculitis
Autor Sexo respecto diagndstico | Malignidad Localizacion Vacuolizacion | Vasculitis IFD
dermatomiositis

Weber y Gray, 8/Varén Simultaneo No Nalgas, brazos NR NR NR
19243

Kurya et al, 51/Var6n 14 meses antes Si Nalgas No Si NR
1985°

Commensetal, 10/Varon 1 afo después No Nalgas, muslos Si No NR
1990¢

Wikelman etal, 24/Mujer 3 meses antes No Brazos Si Si C3
19907

Fusade et al, 42/Mujer 10 meses antes No Tronco, miembros, Si No Negativo
19938 nalgas

Sabroe et al, 42/Var6n 5 afios después No Nalgas No No IgM, C3,
1995° fibrinégeno

Neidebach et al, 3/Mujer 3,5 meses antes No Brazos Si No NR
199510

Ishikawa et al, 65/Mujer  Simultaneo No Miembros, nalgas Si No NR
1996

Suwa et al, 62/Mujer 9 afos después No ? ? ? Negativo
199712

Molnar et al, 54/Mujer  Simultaneo No Brazos, muslos No No IgM, A, C3
199813

Molnar et al, 54/Mujer  Afos después No Muslos, nalgas No No NR
199813

Ghali et al, 14/Varén 4 afios después No Miembros, tronco Si No Negativo
199914

Lee et al, 42/Varén 1 afio antes No Nalgas, ingles Si No NR
199915

Chao et al, 44/Mujer 3 meses antes No Tronco, abdomen, No No NR
20006 brazos

Laraki et al, 12/Mujer  Simultaneo Si Brazos No Si NR
2001"7

Solans et al, 42/Mujer 17 meses después No Brazos, muslos, No No Negativo
200218 abdomen

Solans et al, 80/Mujer 10 meses después No Brazos, muslos Si No Negativo
200218

IFD: inmunofluorescencia directa; NR: no realizada; IgM: inmunoglobulina M.

de dermatomiositis focos de paniculitis no especifica
en 5 pacientes, demostrando que la presencia de dreas
microscépicas de paniculitis en pacientes con
dermatomiositis se puede observar hasta en un 15 %
de los casos, pero no asf lesiones clinicas objetivables.
Desde la primera descripcién se han documentado
unos 17 casos en la literatura médica inglesa, ninguno
de ellos asociado a dermatomiositis amiopatica®>'8, El
tipo amiopdtico representa el 10% de las
dermatomiositis y son aquellos pacientes que
presentan  lesiones cutdneas cldsicas de
dermatomiositis sin ninguna clase de afectacién
muscular (clinica, electromiografica, enzimdtica o
histolégica) durante al menos 2 afios.

Las lesiones clinicas de paniculitis pueden preceder
al diagnéstico de dermatomiositis®”-31%1516 iniciarse
simultineamente!"!317 o aparecer en el curso de la
enfermedad, incluso al cabo de muchos afiosf-%-12-14.18
(tabla 1). Clinicamente las lesiones de paniculitis en el
seno de una dermatomiositis se caracterizan por
ndédulos dolorosos, indurados, algunos con superficie
poiquilodérmica que se localizan sobre todo en nalgas
ymuslos. Se han descrito casos con lipoatrofia®. Del
total de casos, cinco correspondieron a
dermatomaiositis infantiles; el resto se observaron en
adultos con edades comprendidas entre 24 y 65 afios.
Es més frecuente en mujeres.

Histol6gicamente, la  paniculitis en la
dermatomiositis es similar a la ldpica. Se observa una
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paniculitis predominantemente lobulillar con
linfocitos y células plasmadticas alrededor de los
adipocitos. Los haces de coldgeno en los septos
muestran una esclerosis hialina y existe un
reemplazamiento progresivo de la grasa por tejido
fibroso. Se han descrito otros datos histopatolégicos
adicionales como un engrosamiento de los vasos
sanguineos del lobulillo, vasculitis neutrofilica con
necrosis fibrinoide, cambios membranoquisticos (en
dos de los casos)!!5, calcificacion, vasculitis
linfocitaria afectando a las arteriolas de los septos,
presencia de foliculos linfoides y cambios vacuolares
en la unién dermoepidérmica, como en nuestro
caso!?20. En 6 casos se realizé inmunofluorescencia
directa de las lesiones, y se han detectado depdsitos de
inmunorreactantes (C3, IgM y/ o IgA) en la unién
dermoepidérmica en 3 casos’*!? (tabla 1).

La presencia de paniculitis en el contexto de una
dermatomiositis parece que se asocia con una mejor
respuesta de la enfermedad al tratamiento y a un
menor riesgo de neoplasia subyacente, si bien ésta se
detect6 en 2 de los 17 pacientes descritos>!'”. En los
2 casos de paniculitis asociados a dermatomiositis con
cambios lipomembranosos existia una neumopatia
intersticial. Por otro lado, cabe recordar que el tipo
amiopdtico se ha relacionado con una mayor
incidencia de neoplasias yde enfermedad pulmonar
grave!!'!5. Respecto al tratamiento, las paniculitis
responden bien y rdpidamente al tratamiento
convencional de las dermatomiositis.
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