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RESUMEN

La Paniculitis Eosinofilica es un proceso inflamatorio reactivo con
diversas manifestaciones clinicas pero con una histologia carac-
teristica donde hay un infiltrado inflamatorio con numerosos
eosindfilos. Se ha asociado a diversas patologias, tanto inflamatorias,
neoplasicas como infecciosas. El presente articulo describe el primer
caso reportado de paniculitis eosinofilica en un paciente con
Agammaglobulinemia congénita ligada al sexo. Se incluye una
revision de la literatura pertinente.

Palabras claves: Agammaglobulinemia ligada al X. Celulitis
eosinofilica. Paniculitis eosinofilica.

Eosinophilic panniculitis. Derm Venez 2002; 40:95-98 ABSTRACT

Eosinophilic Panniculitis is a reactive inflammatory process,
represented by diverse clinical outcomes with particular histology, and
an inflammatory infiltrate with numerous eosinophils. This process has
been related to a variety oi associated clinical conditions
(inflammatory, infectious and neoplasic). This is the first report in the
literature oi an eosinophilic panniculitis in a patient with a X-linked
Agammaglobulinemia. A review oi literature is also included.

Key words: X-Linked Agammaglobulinemia. Eosinophilic cellulitis.
Eosinophilic panniculitis.

INTRODUCCION

La Paniculitis Eosinofilica es una entidad poco frecuente,
cuyes manifestaciones clinicas son diversas, y el diagndstico
se basa en la sospecha clinica y en la confirmacion
histopatologica. Se ha relacionado con diversos procesos
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patolégicos. En este reporte se describe el caso de un pa-
ciente portador de Agammaglobulinemia Congénita ligada al
X el cual presenta Paniculitis Eosinofilica en la pierna
izquierda, y se realiza revision de la literatura.

RESUMEN DEL CASO

Escolar masculino de 8 afios de edad portador de Agam-
maglobulinemia Congénita en tratamiento con inmuno-
globulina endovenosa (0,4 gm/kg/dia), quien inici6 su en-
fermedad actual en el mes de Mayo del 2001, cuando una
semana después de una escoriacion con una espina vegetal
en la region tibia) posterior izquierda, presenté una placa
eritematosa, indurada, caliente y dolorosa en el area ante-
riormente descrita. Por ello acudié a numerosos facultativos
quienes le diagnosticaron un proceso infeccioso de partes
blandas indicandole antibiéticos via oral, y AINES
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sin mejoria. Acudi6é entonces al Servicio de Pediatria
del H.U.C. en el mes de junio decidiéndose su
ingreso. Durante su hospitalizacion recibié tratamiento
con Clindamicina EV por la presuncion diagndstica de
Miositis abscedada en el miembro Inferior izquierdo
sin  mejoria. Cinco dias luego de su ingreso,
aparecieron  multiples Ulceras redondeadas de
aproximadamente 3 cms de diametro sobre la placa
eritematoindurada que en ese momento ya abarcaba toda
la region gemelar de la pierna izquierda. Debido a lo
anterior solicitaron interconsulta con nuestro servicio el
26/06/01. Al examen fisico presentd a nivel de la regién
gemelar izquierda, una placa eritematosa de consistencia
pétrea, de bordes irregulares, mal definidos con
telangiectasias en su superficie, asi como 5 Ulceras en
sacabocados de aproximadamente 3 cms de diametro
cada una, cubiertas por una pseudomembrana

amarillenta, no fétida (Figs. 1y 2). El resto del examen
fisico tanto de la piel como el general sin alteraciones.
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Los examenes paraclinicos revelaron : GB: 10.400
cel/mm?®; Seg 54,8%; Linf 35%; Mo 7,7%; Eo 1,9%; Hb 12,6
g/dl; Hto 37,3%; Plag 469000 /Ul; VSG 8 mm?®; Prot C
reactiva 0,45 mg/dl (V.N. <0,5) Proteinas Totales 6,7
G/dl; Alb 4,4 g/dl; Globolinas 2,3 g/dl; LDH 155 U/L Urea
28 mg/dI; Creatinina 0,30 mg/dl; Ckt 55 Uj/L; CKMB 24 Uj/L.
Hemocultivo: negativo a las 48 horas. Gram de las ulceras:
No se observaron bacterias. Cultivos para hongos y

Micobacterias: Negativos. Radiografia de la pierna
izquierda: Sin alteraciones.
Se plantearon los diagnésticos de: 1. Celulitis

Eosinofilica; 2. Paniculitis Eosinofilica; 3. Morfea. La
biopsia de la lesion (# 50370) muestra: Edema en la
dermis, denso infiltrado mononuclear perivascular e
intersticial con numerosos eosinéfilos ocupando todo el
espesor de la dermis, septos fibrosos del paniculo
adiposo e insinuandose en los lobulillos. Diagnéstico:
Dermohipodermitis Eosinofilica. Puede corresponder a:
Paniculitis Eosinofilica (Figs. 3 y 4).

Fig. 2
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Dado el resultado anteriormente descrito se concluyo
que el caso correspondia a una Paniculitis Eosinofilica
y se decidid en conjunto con el servicio de Hemato-
oncologia, iniciar tratamiento con Prednisona Via Oral
a una dosis inicial del mg/Kg/dia con disminucién
progresiva de la dosis. La evolucién fue satisfactoria.

DISCUSION

Wells en 1971 fue el primero en describir una
dermatitis recurrente granulomatosa con eosinofilia.'?
En su reporte describiéo 4 pacientes con una celulitis,
eosinofilia marcada, recurrente, manifestada por
edemas cutaneos agudos, seguidos por una infiltracién
azul-verdosa indolente. La eosinofilia sanguinea era un
hallazgo asociado importante. Las manifestaciones
clinicas estaban acompafiados por un patrén
histolégico caracteristico donde habla: eosinofilia
tisular marcada seguida de fagocitosis focal de
material eosinofilico de la dermis. Wells, acuii¢ el
término de "figuras en llama". para estas
acumulaciones focales caracteristicas de colageno
alterado, el cual esta cubierto por detritus de leucocitos
y eosindfilos, y rodeado por histiocitos. La fase final de
resolucion estaba caracterizada por lo que Wells
describié como «necrobiosis histiocitica similar a la
vista en el granuloma anular".' Debido a este primer
reporte de Wells esta entidad comenzé a llevar su
nombre, pero en un segundo reporte, realizado por
este mismo autor, donde describia 8 casos de este sin-
drome, sugirié denominarlo "Celulitis Eosinofilica”??.

No fue sino en 1985 que Burket y Burket "* sugirieronn
el término de PANICULITIS EOSINOFILICA cuando
efectian la descripcion de una paciente, con una forma
diferente de paniculitis que histologicamente tenia
cambios del Sindrome de Wells, y que
presumiblemente era secundaria a un estimulo
antigénico por Streptococcus. Las lesiones de purpura
palpable de la paciente, microscopicamente tenian un
engrosamiento y fibrosis de los septos de la grasa
subcutanea, y un infiltrado inflamatorio granolomatoso
que incluia numerosos eosindfilos e histiocitos, siendo
una paniculitis tanto lobulillar como septal. En la union
dérmica-subcutanea habian figuras en llama. Desde

entonces se han reportado en la literatura
aproximadamente 38 casos de paniculitis
eosinofilica**%"8

El espectro de lesiones clinicas que presenta la
paniculitis eosinofilica es diverso, ya que van desde
lesiones nodulares (mas frecuentes), papulas y placas
urticarianas, vesiculas,purpura, pustulas y hasta
lesiones ulceradas **°® Las areas
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mas afectadas en orden decreciente son las
extremidades inferiores, extremidades superiores,
tronco y cara®®.

La histologia de esta entidad consiste en una
paniculitis septal o lobulillar en donde los eosindfilos
predominan en el infiltrado inflamatorio, pudiendo ser
dicho infiltrado focal o difuso.’ Mascar6™ defini6 la
eosinofilia cutanea como la presencia de 3 o mas
eosindfilos por campo; sin embargo, en la mayoria de
los reportes se describen mas de 25 eosindfilos por
campo.>'! La paniculitis eosinofilica es mas bien un
patron histolégico mas que una entidad propiamente
dicha ya que ha sido descrita en otros tipos de
paniculitis y otros desérdenes inflamatorios que
afectan la piel®""

La paniculitis eosinofilica debe ser considerada como
un proceso reactivo, ya que la mayoria de los
pacientes tienen una condicion sistémica asociada.
Dentro de estas asociaciones las mas frecuentes son:
picaduras de insectos, gnathostomiasis, vasculitis
leucocitoclastica y eritema nodoso.**%%'" También se
ha descrito asociada a dermatitis atépica,” asma,
paniculitis lupica,*'? morfea,*'? tumores sélidos® y a
transtornos hematolégicos.*'. Todos los cuales fueron
diagnosticados previos a la aparicion de la paniculitis
eosinofilica. En el caso especifico del paciente objeto
de nuestro reporte es el Unico caso descrito en la
literatura de paniculitis eosinofilica asociado a
Agammaglobulinemia Congénita, ligada a X.

El desarrollo de los linfocitos B es esencial para la
produccién de anticuerpos funcionales y de una
respuesta inmune adecuada. Los mecanismos que
regulan este proceso son complejos y estan
estrechamente regulados. La Agammaglobulinemia
ligada a la X, fue la primera inmunodeficiencia humana
descrita (Bruton 1952), en donde el defecto de base
fue claramente identificado. En 1993, se determiné que
las anormalidades en el gen de la tirosina quinasa de
Bruton eran las responsables de la
Agammaglobulinemia Congénita ligada a la X ™.

A pesar que ciertas inmunodefijciencias primarias
pueden predisponer a una incidencia aumentada de
tumores, esta inmunodeficiencia en particular no
predispone a neoplasias, excepto en aquellos
pacientes en que tienen una gastritis atréfica de base
donde si hay un mayor riesgo a desarrollar cancer
gastrico.™ En el caso particular del paciente de nuestro
reporte no se han encontrado alteraciones de ninguna
otra indole hematoldgica o visceral que pudiesen estar
condicionando la aparicidén de la paniculitis eosinofilica
salvo la Agammaglobulinemia Congénita.
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Finalmente podemos concluir que la Paniculitis
Eosinofilica, es un patron de reaccion, mas que una
entidad especifica, por lo una vez realizado el
diagnostico se debe practicar una evaluacion
apropiada para descartar una condicién clinica
asociada .
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