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RESUMEN.—La paniculitis ldpica o lupus eritematoso profundo
(LEP) es una forma poco frecuente de lupus eritematoso, que
suele presentarse en mujeres de edad media. Son raros los ca-
sos comunicados en edad pediatrica. Clinicamente se caracte-
riza por la presencia de nédulos firmes en cara, nalgas y parte
proximal de extremidades con tendencia a dejar areas deprimi-
das de atrofia cutédnea en su resolucion. Puede presentarse
aislado o asociado a lesiones de lupus eritematoso discoide
(LED) o lupus eritematoso sistémico (LES). La histologia se con-
sidera caracteristica. Se presenta el caso de un varén con le-
siones de lupus discoide desde los 4 afios de edad, que a los
12 afios desarroll6 lesiones de LERP.

Palabras clave: paniculitis lUpica, lupus eritematoso profundo,
infancia.
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INTRODUCCION

El lupus eritematoso profundo (LEP) o paniculitis
Iupica es una forma poco frecuente de lupus eritema-
toso en la cual los cambios inflamatorios afectan
inicialmente a la dermis profunday al tejido subcu-
taneo!. Fue descrito inicialmente por Kaposi® en 1883,
pero el término lupus eritematoso profundo fue uti-
lizado por primera vez por Irgang® en 1940. Clinica-
mente se caracteriza por la aparicion, preferentemente
en cara, nalgas y parte proximal de las extremidades,
de nédulos firmes, persistentes, bien delimitados, de
entre uno y varios centimetros de diametro, que con-
fluyen formando placas de mayor tamano. La super-
ficie puede ser normal o mostrar lesiones de lupus eri-
tematoso discoide (LED). Tipicamente las lesiones
curan dejando dreas atréficas deprimidas, aunque
también se han observado casos de ulceracién y cal-
cificacion!. Generalmente se presenta en mujeres
de edad media, y se han comunicado algunos casos
en edad pediatrica’. Se presenta un caso de PL en un
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LUPUS PANNICULITIS IN A BOY WITH CHRONIC
DISCOID LUPUS

Abstract.—Lupus panniculitis (LP) or lupus erythematosus
profundus (LEP) is an infrequent form of lupus erythematosus,
which generally presents in middle-aged women; cases re-
ported in pediatric patients are rare. Clinically, it is character-
ized by the presence of firm nodules on the face, buttocks and
proximal part of the limbs with a tendency to leave depressed
areas of cutaneous atrophy when it clears up. It may present
alone or associated with lesions of discoid lupus erythemato-
sus (DLE) or systemic lupus erythematosus (SLE). Its histology
is considered characteristic. VWe present the case of a male
with discoid lupus lesions since the age of 4, who developed lu-
pus erythematosus profundus lesions at the age of 12.

Key words: lupus panniculitis, lupus erythematosus profun-
dus, childhood.
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varén de 13 anos de edad, y se revisan las caracteristi-
cas de esta entidad en la infancia.

DESCRIPCION DEL CASO

Un varén, de origen mexicano, adoptado, por lo
que no se conocen sus antecedentes familiares y en-
tre cuyos antecedentes personales destaca la presencia
de una betatalasemia minor, habia presentado a los
4 anos de edad lesiones faciales que fueron diagnosti-
cadas de LED cronico. Los padres habian rechazado
tratamiento, y no se realizé seguimiento clinico. A los
13 anos consulté por la aparicion desde hacia un ano,
en torax y brazos, de lesiones redondeadas, profun-
das, dolorosas a la palpacion. Negaba fiebre, artral-
gias, aftas orales u otra sintomatologia asociada. A la
exploracion se observaba la presencia, en cara ante-
rior del torax y parte proximal de extremidades supe-
riores, con caracter bilateral y tendencia simétrica, de
nodulos redondeados, bien delimitados, cubiertos
unos de piel de coloracién normal o rosada, con dis-
creta depresion superficial y otros por piel eritemato-
sa violacea, con escamas adheridas en su parte central
(fig. 1). En la region facial se apreciaban placas re-
dondeadas, con borde edematoso eritematoso viola-
ceoy centro discretamente atréfico con gruesa esca-
ma adherida y tapones cérneos (fig. 2).
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Fig. 1.—Nodulos en parte proximal de brazos, cubiertos por piel
rosado-violacea, con fina escama y zonas atréficas deprimidas
residuales.

Se realiz6 estudio histologico de las lesiones de bra-
zo y cara. La lesion del brazo mostré, bajo una epi-
dermis de aspecto normal, un infiltrado linfohistio-
citario en septos y l6bulos, con extensiéon a dermis
profunda. En los I6bulos se formaban acumulaciones
de linfocitos que simulaban centros foliculares. Tam-
bién se observaba discreta necrosis hialina de la grasa
y deposito de mucina (fig. 3). La biopsia facial pre-
sento afectacion tipica de LED, con hiperqueratosis
folicular, degeneracion hidrépica de la basal y un in-
filtrado linfohistiocitario parcheado en dermis de pre-
dominio perivascular y perianexial.

Se solicitaron hemograma, velocidad de sedimen-
tacion globular (VSG), bioquimica sérica completa,
C3, (4, sistematico y sedimento de orina, que resulta-
ron normales. El proteinograma mostré hipergamma-
globulinemia policlonal (15,5 g/1). Los anticuerpos
antinucleares (ANA) resultaron positivos a titulo de
1/320, con patrén moteado, siendo los anticuerpos
anti-ADNn negativos.

Con el diagnéstico de paniculitis ltpica asociada a
LED se propuso un tratamiento con corticoides topi-
cos potentes, que se desestimoé por parte de su familia.
El paciente no volvi6 a acudir a consulta.

DISCUSION

El LEP o paniculitis Iipica es una manifestacion
poco frecuente del lupus eritematoso, que afecta a al-
rededor del 2-5 % de los pacientes!. Generalmente se

Fig. 2.—Placas redondeadas eritematosas violaceas de borde ede-
matoso y centro atréfico con gruesa escama grisacea y tapones
cérneos en region malar.

Fig. 3.—Infiltrado linfohistiocitario en septos y I6bulos con forma-
cion de centros foliculares en los I6bulos y depdsito discreto de
mucina. (Hematoxilina-eosina, x40.)

presenta en mujeres de edad media, y se estima una
frecuencia de 4 mujeres por cada varén?. Cerimele?,
en 1970, describié el primer caso de paniculitis Iapi-
ca en edad pedidtrica. Desde entonces se han comu-
nicado 17 casos en pacientes menores de 14 anos (ta-
bla 1)%%. En la literatura japonesa se ha estimado que
el 1 % de los pacientes con paniculitis lipica se en-
cuentran en edad pediatrica’. La sintomatologia en la
infancia se superpone con la edad adulta, persistiendo
su predominio por el sexo femenino, aunque en me-
nor proporcién (2 mujeres: 1 varén) (tabla 1). En
adultos se ha calculado que el 33 % de la paniculitis 1d-
pica se asocian a LED y el 10 % a LES*. Por su parte,
en la edad pedidtrica estas asociaciones son mas fre-
cuentes, observindose LED en el 63 % de los casos y
LES en el 16 % (tabla 1). Se ha comunicado un tnico
caso asociado a lupus eritematoso neonatal'’ y otro
asociado a un sindrome antifosfolipidico'?. Los ANA
resultaron positivos en 8 de los 18 pacientes descritos,
incluido el nuestro, lo que representa el 44,4 % de los
casos y los anti-ADNn en dos, lo que supone tnica-
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TABLA 1. CASOS DE PANICULITIS LUPICA EN MENORES DE 14 ANOS

. o Asociacion ANA/ .
Referencia Edad/sexo Localizacion LED/LES anti-ADNn Tratamiento
Cerimele, 1970° 14 anos/M  Polo cefélico LED+ (28 anos) NR/NR Hidroxicloroquina
Vidal-Pich et al, 19726 13 afhos/M  Brazos LES+ -/NR Corticoides
(6 meses antes) sistémicos/
cloroquina
Marks et al, 19767 7 anos/M  Polo cefélico, LED+ -/NR NR
tronco y brazos (simultaneo)
Schnitzler et al, 19788 13 ahos/V  Polo cefélico - -/- Cloroquina
Dor et al, 1982° 10 ahos/M  Grasa LES+ (15 meses +/+ Quirurgico
mesentérica después)
Koransky y Esterly, 1981° 9 afos/V  Polo cefélico LED+ -/- Corticoides
y brazos (7 anos) sistémicos
Taieb et al, 1986" 7 afos/M  Polo cefélico - -/- Corticoides
y brazos sistémicos/
cloroquina
Kind et al, 1986 3 meses/V  Polo cefélico LED+ -/- Corticoides
(simultaneo) sistémicos/
cloroquina,
hidroxicloroquina
Fox et al, 19873 3,5 anos/M  Polo cefélico, nalgas  LED+ (simultaneo) -/- Hidroxicloroquina
8 anos/M  Polo cefélico LED+ (9 afnos) -/- Hidroxicloroquina/
corticoides
topicos y orales
Burrows et al, 1991 13 afhos/M  Polo cefélico LED+ (simultaneo) +/- Corticoides topicos
y cuello Déficit de C4 y sistémicos/
antipaludicos/
talidomida/cirugia
Tada et al, 1991® 3 anos/V  EEll lineal LED+ (6 anos) -/- Corticoides topicos
Bachmeyer et al, 199216 9 anos/M  Polo cefalico - +/+ Hidroxicloroquina
Nitta, 19977 5 meses/M  Polo cefélico Lupus eritematoso +/- NR
neonatal
Muncaster et al, 1998"¢ 9 anos/V  Polo cefalico LED+ +/- Corticoides
y brazos (simultaneo) sistémicos
Nousari et al, 1999 8 meses/M  Polo cefélico LED+ +/- Corticoides
y cuello (simultaneo) sistémicos/
Sindrome azatioprina/
antifosfolipido ciclofosfamida/
(13 anos) ciclosporina/
micofenolato
Wimmershoff et al,
2003% 11 afnos/M  Polo cefélico LED+ +/- Corticoides tépicos
(simultaneo) y sistémicos/
hidroxicloroquina
Hidalgo et al 12 ahos/V  Térax y brazos LED+ (4 anhos) +/- Rechazado

LED: lupus eritematoso discoide; LES: lupus eritematoso sistémico; ANA: anticuerpos antinucleares; anti-ADNn: anticuerpos anti-ADN
nativo; M: mujer; NR: no referido; V: varén; EEIl: extremidades inferiores.

mente el 11 % de los casos. En nuestro paciente se ob-
serva la asociacion de LED y paniculitis Iipica. En al-
gunas ocasiones se ha observado un déficit de com-
plemento, tanto en ninos!'"'* como en adultos?'??, que
se asocia a una paniculitis lipica de inicio precozy
con presencia de lesiones generalizadas?'.

La histologia es caracteristica; se observa un infil-
trado linfocitario en septos y I6bulos, donde frecuen-

temente aparecen agregados linfoides conocidos
como centros foliculares. Este infiltrado se extiende a
la dermis profunda. Con frecuencia hay necrosis hiali-
na de la grasa, edema y depésito de mucina en los sep-
tos y en la dermis profunda. En lesiones antiguas pue-
de observarse calcificacién. La epidermis puede ser
normal o mostrar cambios de LED*. La presencia de
degeneracion hialina, focos de calcificacién y agrega-
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dos linfoides se considera tan caracteristica que per-
mite el diagnoéstico de LEP, aun en ausencia de cam-
bios epidérmicos?*%.

En la infancia, el diagnéstico diferencial debe esta-
blecerse fundamentalmente con el eritema nudoso y
la poliarteritis nudosa®, que se establecera sobre todo
en funcién de criterios histologicos. El eritema nudo-
so es una paniculitis septal sin vasculitis en la que los
noédulos tienden a localizarse en cara anterior de pier-
nas, siguen una evolucién contusiforme y tienden a
resolverse sin cicatriz. La poliarteritis nudosa es una
vasculitis necrosante de arterias de mediano calibre,
que clinicamente se caracteriza por una tendencia de
los nédulos a disponerse de modo lineal y por acom-
panarse de livedo reticularis. Al diagnostico diferencial
contribuye la sintomatologia general acompanante en
cada caso, asi como los hallazgos serologicos.

El tratamiento del lupus profundo suele presentar
mayores dificultades que otras formas de lupus cuta-
neo. En edad pediatrica los tratamientos mas utiliza-
dos han sido los corticoides y los antimaldricos. Se han
utilizado corticoides topicos potentes, incluso en oclu-
sion, intralesionales y sistémicos. Los antimaldricos,
tanto cloroquina como hidroxicloroquina, han de-
mostrado su utilidad y seguridad en el tratamiento, y
no se han encontrado en la edad pedidtrica mas efec-
tos secundarios que en los adultos!*. En algunos casos
también se ha utilizado la talidomida, la azatioprina,
la ciclofosfamida, la ciclosporina y el micofenolato
mofetilo, asi como cirugia reconstructiva de las lesio-
nes residuales (tabla 1). En los pacientes no pedidtri-
cos refractarios se han utilizado ademads otros trata-
mientos como la dapsona?”.
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