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Paniculitis citofagica histiocitica asociada a

leucemia mieloide cronica

Cytophagic histiocytic panniculitis associated with acute myeloid leukemia.
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La paniculitis citofdgica histiocitica es una rara alteracién mediada inmunitaria-

mente, que puede tener un curso indolente o ser fatal cuando se acompana de
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sindrome hemotfagocitico.
Presentamos el caso de una mujer con paniculitis citofdgica histiocitica asociada

a leucemia mieloide aguda.
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histopatologfa.

Summary

PALABRAS CLAVE: paniculitis citofdgica histiocitica, leucemia mieloide aguda,

Cytophagic histiocytic panniculitis is a rare immune mediated disorder that
usually presents with an indolent course, but sometimes can be fatal when
accompanied by hemophagocytic syndrome.

We report the case of a woman with cytophagic histiocytic panniculitis associa-
ted with acute myeloid leukemia.

KEY WORDS: cytophagic histiocytic panniculitis, acute myeloid leukemia, his-

topathology.

Caso clinico

Se trata de una mujer de 69 afios, natural de Monterfa y
procedente de Bogot4, que consulté por un cuadro clinico
de dos meses de evolucién de aparicién de nédulos cuta-
neos, dolorosos, que se tornaron viol4ceos, localizados en
los muslos y el antebrazo izquierdo. Presentaba astenia,
adinamia, fiebre no cuantificada y pérdida de 3 kg de
peso en dos meses.

La paciente no presentaba ningtn antecedente per-
sonal ni familiar de importancia.

En el examen fisico se encontré una paciente en
buenas condiciones generales, que presentaba nédulos
dolorosos, profundos y violdceos, de 1 cm de didmetro,
aproximadamente, en los muslos y la cara lateral del
antebrazo izquierdo (FIGURAS 1 Y 2).
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Trafa un hemograma realizado dias antes, que mostraba
pancitopenia: 1.770 leucocitos, 265 neutroéfilos, 1.150 lin-
focitos, 7,2 g/dl hemoglobina y 62.000 plaquetas.

Con diagnésticos de pancitopenia en estudio, sindrome
mielodisplasico y paniculitis, se ordené la hospitalizaciéon
para practicar estudios complementarios, incluida una
biopsia de piel.

En la biopsia de piel se encontré epidermis sin altera-
ciones histolégicas; en la dermis superficial se observé in-
filtrado perivascular linfocitario sin vasculitis (FIGURA 3).

En la dermis profunda y en la hipodermis, se observé
reemplazo del tejido adiposo por extensa fibrosis, vacuo-
las grasas aisladas e infiltrado inflamatorio linfohis-
tiocitario, sin presencia de granulomas ni de necrosis
(F1Gura 4). Como hallazgo caracteristico, se observaron
histiocitos con eritrofagocitosis y leucofagocitosis, refe-
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\ FiGura 1. Nédulo eritemato-
- | viol4ceo en el muslo.

FiGcura 2. Né6dulos eritemato-
viol4aceos en el muslo.

Ficura 3. Epidermis sin
alteracion e infiltrado inflama-
torio mononuclear linfocitario
perivascular en la dermis
superficial. H.E. 10X.

Ficura 4. Dermis profunda
e hipodermis con extensa fi-
brosis, vacuolas grasas aisladas
e infiltrado inflamatorio linfo-

histiocitario. H.E 40X.

Ficura 5. Histiocitos con eri-
trofagocitosis y leucofagocitosis
(bolsa de frfjoles). H.E 40X.
FiGura 6. Membranas lipidicas.
H.E 40X.

ridas como “bolsas de frijoles”, y membranas lipidicas
(F1GuraAs 5 Y 6). Las coloraciones de PAS y ZN fueron
negativas. Se realizaron estudios de inmunohistoquimica
(mieloperoxidasa, deoxitransferasa terminal (TdT),
CDs, CD4,CD8, granzima, CD20, CD30, CD56) y se
descarté compromiso por neoplasia hematolinfoide.

El aspirado y la biopsia de médula ésea, y la citometria
de flujo confirmaron el diagnéstico de leucemia mieloide
aguda con cambios mielodisplasicos, con lo que se inicié
quimioterapia con idarrubicina y citarabina.

Dos dfas después de iniciar el tratamiento, la paciente
presenté resolucion de las lesiones en piel y, actualmente,
contintia en manejo por el Servicio de Hematologfa.

Discusion

La paniculitis citofagica histiocitica fue descrita en 1980
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por Winkelmann, como una enfermedad histiocitica
crénica del tejido celular subcutdneo. Puede presentarse
como una entidad aislada benigna o como manifestacién
de un sindrome hemofagocitico y puede ser fatal.

Algunas hipétesis sostienen que esta enfermedad es el
resultado de una respuesta histiocitica reactiva benigna
frente a una proliferacién de clones de células T, lo que
resulta en una alteracién de la regulacién inmunitaria
causada por algunas citocinas, incluyendo el factor de ne-
crosis tumoral y la interleucina 2 (IL2). Estas estimulan
los macroétagos, caracteristicos de esta entidad .

La proliferacion de histiocitos y linfocitos en esta en-
tidad puede ser secundaria a linfomas T o a infecciones,
especialmente de tipo viral. En algunos casos, no se en-
cuentra ninguna alteracién subyacente que desencadene
la enfermedad. Perters y Winkelmann sugieren que la
paniculitis histiocitica citofdgica puede ser un sindrome
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paraneopldsico o un proceso reactivo a la enfermedad
neoplésica®™

La infeccién por el virus de Epstein-Barr se ha rela-
cionado con linfomas cutdneos asociados a paniculitis
citofdgica histiocitica’. Se ha sugerido que los casos be-
nignos de paniculitis citofagica histiocitica son negativos
para el virus de Epstein-Barr y los asociados con linfoma
son positivos para el mismo°®. Estudios recientes han de-
terminado la presencia concomitante de infecciones por
el virus de Epstein-Barr, con importante proliferacién de
inmunoblastos en érganos linfaticos, y linfocitos atipicos
y citot6xicos T en la periferia’.

Algunos autores sugieren que la paniculitis citofdgica
histiocitica hace parte de un espectro del linfoma T de
tipo paniculitis y otros sugieren que este tipo de linfoma
es un inductor de la misma. Los estudios de inmunohis-
toquimica han demostrado que los linfocitos atipicos,
si estdn presentes, tienen un fenotipo T citotéxico, y
expresan proteinas granulares citotéxicas (TIA-1/
GMP-17 y perforina)™®.

Clinicamente se presentan multiples nédulos loca-
lizados con mayor frecuencia en los brazos y las piernas,
y menos frecuentemente en el tronco y la cara. Las le-
siones pueden ser purpuras o pardas y la ulceracién es
comun. Esta condicién puede acompanarse de febriculas,
anemia, pancitopenia, pérdida de peso, trombocitopenia,
elevaciéon de las enzimas hepdticas, efusién serosa y
hepatoesplenomegalia, segin la gravedad del cuadro.
Usualmente, los pacientes presentan un desenlace fatal,
seglin su asociacién a un sindrome hemofagocitico, que
resulta en falla de la médula 6sea y hepatica™.

Histol6égicamente, en la piel se evidencia una paniculitis
de tipo lobulillar, con infiltrado inflamatorio de histio-
citos y linfocitos T acompanantes de morfologfa benigna,
con importante eritrofagocitosis y leucofagocitosis,
referidas como “bolsa de frijoles”. Se han considerado
tres estadios: el primero se caracteriza por infiltracién
inflamatoria; el segundo, por presencia de histiocitos
espumosos, y el tercero, por presencia de fibrosis>*?.

Esta entidad resulta ser resistente a los tratamientos y
presenta una mortalidad de hasta el 70%. Se ha reportado
una adecuada respuesta con esquemas de quimioterapia
sistémica, como CHOP (ciclofosfamida, doxorubicina,
vincristina y prednisolona) o ciclosporina'®

Conclusion

Presentamos este caso por tratarse de una entidad poco
frecuente, con pocas publicaciones en la literatura.
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La mayorfa de reportes de casos son pacientes con lin-
tomas T, infecciones virales o sin enfermedad subyacente
aparente, pero ninguno asociado con leucemia mieloide
crénica.

En este paciente, el curso de la enfermedad ha sido
favorable, con involucién de las lesiones al iniciar la
quimioterapia; esto es diferente a lo reportado frecuen-
temente en la literatura'’.
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