Paniculitis mesentérica. A propdsito de un caso

A case of mesenteric panniculitis
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RESUMEN

La paniculitis mesentérica puede ser considerada
como un estadio evolutivo de una enfermedad mesen-
térica, con una primera fase de lipodistrofia mesenté-
rica sin signos inflamatorios, seguida de una segunda
fase de paniculitis, para finalizar en fibrosis, denomi-
nandose entonces mesenteritis retractil, que afecta
principalmente a varones con méas de 50 anos. La etio-
logia es desconocida, habiéndose descrito diferentes
factores asociados, y la presentacion clinica es varia-
ble, en funcién del estadio de la enfermedad. Para su
diagnostico la TAC es la prueba de imagen indicada,
siendo el estudio histopatoldgico el que arrojara el
diagnostico definitivo. Existen diferentes farmacos y
pautas terapéuticas, si bien se carecen de estudios
donde se establezca el tratamiento idéneo. Presenta-
mos el caso de un paciente diagnosticado de paniculi-
tis mesentérica que ha evolucionado satisfactoriamen-
te tras haber sido tratado con ciclofosfamida asociada
a corticoides.

Palabras clave. Paniculitis mesentérica. Mesente-
ritis retractil. Mesenteritis esclerosante.
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ABSTRACT

Mesenteric panniculitis can be considered as an
evolved state of a mesenteric disease, with a first
phase of mesenteric lipodystrophy without inflamma-
tory signs, followed by a second phase of panniculitis,
ending in fibrosis, at which point it is denominated
retractile mesentiritis, which principally affects males
over the age of 50. Its aetiology is unknown, with a
description made of different associated factors, and
its clinical presentation is variable, depending on the
stage of the disease. The image test indicated for its
diagnosis is the TAC, while an histopathological study
provides the definitive diagnosis. There are different
medicines and therapeutic guidelines, although stud-
ies establishing the ideal treatment are lacking. We pre-
sent the case of a patient diagnosed with mesenteric
panniculitis who evolved favourably followed treat-
ment with cyclophosphamide associated with corti-
coids.

Key words. Mesenteric panniculitis. Retractile
mesenteritis. Sclerosing mesenteritis.
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INTRODUCCION

La paniculitis mesentérica, también
denominada retractil, lipogranuloma del
mesenterio, lipodistrofia aislada o mesen-
teritis xantogranulomatosa, fue descrita
por primera vez por Jura en 1924'2 Se
puede considerar como un estadio evoluti-
vo de una enfermedad mesentérica poco
frecuente en la que, en una primera fase
aparece lipodistrofia mesentérica sin sig-
nos inflamatorios; posteriormente aparece
paniculitis mesentérica, con macroéfagos
cargados de lipidos, areas de necrosis
focal e infiltrados inflamatorios y, final-
mente, aparece la fibrosis, denominandose
entonces mesenteritis retractil. Es 2-3
veces mas frecuente en hombres, sobre
todo con edades comprendidas entre los
50 y los 70 anos®. La etiologia es descono-
cida, si bien se han descrito como posibles
agentes causales la isquemia, infecciones
(tuberculosis, histoplasma, actinomices)
traumatismos abdominales (vibracién
continua de un martillo neumatico) agre-

siones retroperitoneales (cirugia, hemo-
rragia, extravasaciéon de orina), farmacos
(betabloqueantes, metisergida, metildopa)
fen6menos autoinmunes o etiologia idiopa-
tica (enfermedad de Ormond, Weber-Chris-
tian) En algunos casos se asocia a otros
trastornos inflamatorios idiopaticos, tales
como la mediastinitis fibrosa, colangitis
esclerosante, pseudotumor de 6rbita, vas-
culitis y tiroiditis de Riedel".

CASO CLINICO

Varoén de 60 anos, con los Gnicos anteceden-
tes de hernia de hiato y colon irritable, fue ingre-
sado en nuestro servicio por presentar dolor
continuo en regién lumbar izquierda, irradiado
a abdomen, que mejoraba con la deambulacién
y empeoraba con el decibito, no respondiendo
a ibuprofeno pautado. El dolor se acompainaba
de un progresivo deterioro general, sin hipore-
xia, pérdida de peso ni otra sintomatologia. La
exploracion fisica fue normal. En la analitica, el
hemograma y perfil bioquimico de sangre y
orina resultaron normales, presentando VSG 16
/30 mm. La radiografia simple de abdomen tam-
bién fue normal, mientras que en la TAC (Fig. 1)

Figura 1. TAC abdominal. Se observan numerosas adenopatias retroperitoneales que tanto por tama-
flo como por numero son significativamente patoldgicas, con aumento de densidad de la

grasa mesentérica adyacente.

82

An. Sist. Sanit. Navar. 2007, Vol. 30, N° 1, enero-abril



se evidenciaban numerosas adenopatias a nivel
retroperitoneal y que, tanto por tamano como
por numero, eran significativamente patologi-
cas. Ademas se objetivd un aumento en la den-
sidad de la grasa mesentérica adyacente. Ante
estos hallazgos se comento el caso con el Servi-
cio de Cirugia General, realizandose laparoto-
mia exploradora con toma de biopsias, que arro-
jaron el siguiente resultado: importante panicu-
litis en el mesenterio, con células espumosas y
granulomas en relacion con cristales de coleste-
rol y grasas. Algunos de estos histiocitos espu-
mosos se disponian afectando a vasos, arterio-
las pequenas con infiltrado perivascular de lin-
focitos. No se observaron depédsitos de material
PAS positivo en el interior de los histiocitos, ni
bacilos acido-alcohol resistentes, ni hongos y se
descartaron enfermedad de Whipple y parasi-
tos. Con el diagnodstico de paniculitis mesentéri-
ca, se inici6 tratamiento combinado de corticoi-
de (1 mg/Kg/d) y bolus mensuales de ciclofosfa-
mida (750 mg/m?) presentando el paciente mejo-
ria clinico-radiolégica progresiva, de modo que
en la TAC de control realizada a los 3 meses se
aprecia una evidente disminucion de la afecta-
cion grasa asi como del tamafo y del namero de
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las adenopatias. Se continu6 el tratamiento con
bolus mensuales hasta el sexto mes y posterior-
mente con bolus bimensuales. En la Gltima TAC
realizada a los 9 meses de iniciado el tratamien-
to, contintian disminuyendo las lesiones meses
después se mantiene dicha mejoria progresiva.

DISCUSION

La presentacién clinica es muy variable
y la evolucién impredecible'?. Para su tra-
tamiento se han empleado, entre otros far-
macos, colchicina, dapsona’, tamoxifeno® y
corticoides asociados o no a inmunosu-
presores®’. Presentamos el caso de un
paciente que ha evolucionado satisfacto-
riamente tras haber sido tratado con ciclo-
fosfamida asociada a corticoides.

La clinica de la paniculitis mesentérica
es muy variable, en funcién de la fase en
que se encuentre: en la fase de paniculitis
puede ser asintomatica (hasta en el 40% de
los casos) o bien manifestarse como masa
abdominal palpable, dolor abdominal, fie-

Figura 2. TAC Abdominal: Aumento de densidad de la grasa mesentérica de distribucién central que
engloba a los vasos mesentéricos, apreciando algin nédulo menor de 1 cm y alguna adeno-
patia retroperitoneal también menor de 1 cm, visualizdndose que al menos dos han dismi-
nuido de tamaiio respecto a estudios previos.
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bre y pérdida de peso. En la fase de mesen-
teritis retractil la manifestacién clinica
mas frecuente es la obstruccién intestinal,
ya que el intestino delgado es retraido
hacia la raiz del mesenterio, originando
estenosis y dilatacién de asas intestinales.
La forma mas comin es la que afecta al
mesenterio del intestino delgado. Cuando
afecta al intestino grueso, suele hallarse en
la zona del recto y sigma y cursar con fie-
bre, estrefiimiento y masa abdominal. Rara
vez afecta a la zona peripancreatica,
pudiendo simular una masa pancreatica*®.

Los datos analiticos son inespecificos.
Pueda aparecer aumento de la VSG, ane-
mia, si bien lo habitual es que la analitica
sea normal. En cuanto a las pruebas de
imagen, la radiografia simple suele ser
inespecifica. En la ecografia se puede
observar una masa envolvente retroperito-
neal, afectacion del mesenterio y, habitual-
mente, uropatia obstructiva. En la TAC se
puede evidenciar una o varias masas hete-
rogéneas, habitualmente con calcificacio-
nes, que envuelven al mesenterio, pudién-
dose diferenciar los distintos estadios de
la enfermedad. Un dato caracteristico es la
preservacion de la grasa que rodea a los
vasos del mesenterio, objetivandose en la
TAC como un halo graso hipodenso; este
fen6meno se denomina “signo del anillo de
grasa” y resulta importante en el diagnds-
tico diferencial de la paniculitis mesentéri-
ca con otros procesos como, por ejemplo,
carcinomatosis peritoneal, tumor carcinoi-
de, linfoma. Otros diagnosticos diferencia-
les son los tumores desmoides, liposarco-
ma, linfangioma, carcinoma metastatico y
la enfermedad de Whipple, entre otros pro-
cesos’. Ademds de los datos distintivos
previamente expuestos, el escaner eviden-
cia el posible compromiso de estructuras
vecinas (rifiones, uréteres, recto). No obs-
tante, el diagnostico definitivo es histopa-
tologico. La biopsia se puede obtener por
via percutanea, laparoscoépica o mediante
laparotomia. Cuando nos encontramos en
fase de paniculitis, se objetiva infiltracién
del mesenterio por macréfagos espumo-
sos cargados de lipidos junto con fibrosis
leve-moderada. En la fase de mesenteritis
retractil, el estudio histolégico muestra
proliferacién de tejido fibroso con bandas
de coldgena que reemplazan la grasa
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mesentérica normal®*’. Entre las tinciones
inmunohistoquimicas empleadas para el
diagnostico diferencial de la fibromatosis
mesentérica con el tumor estromal gas-
trointestinal (GIST) se ha empleado la
CD117/c-kit CD-34 (positivos en el GIST),
beta-catenin (negativa en el GIST y positiva
en la fibromatosis mesentérica)’.

Las diferentes opciones terapéuticas se
basan en series de casos, ya que no existen
estudios controlados a este respecto. Los
farmacos habitualmente empleados son
colchicina, tamoxifeno®, dapsona’ y corti-
coides, asociados o no a inmunosupreso-
res*’, reservandose la cirugia para casos
que cursen con obstruccién intestinal
extrinseca. La combinacién de corticoide
con azatioprina" parece mejorar el curso
de la enfermedad y evitar el paso a fibro-
sis. También se ha evidenciado buena res-
puesta a la combinacién de corticoide con
ciclofosfamida, tanto en las paniculitis de
larga evoluciéon como en los casos de
mesenteritis esclerosante.

En resumen, consideramos oportuno
incluir la paniculitis mesentérica entre los
diagnosticos diferenciales en un paciente,
sobre todo varén, con mas de 50 anos que
presente dolor abdominal crénico, adelga-
zamiento y/ o fiebre sin foco evidente. La
TAC es una técnica de imagen clave para
su diagnostico, pudiendo incluso indiciar
la fase o estadio (paniculitis, fibrosis) si
bien el diagnoéstico definitivo recaera en el
estudio histopatolégico. Como hemos indi-
cado anteriormente, existen varias tincio-
nes inmunohistoquimicas que ayudan en
el diagnostico diferencial de la fibromato-
sis mesentérica con otras entidades pato-
l6gicas, como el GIST. En el caso que pre-
sentamos dichas tinciones no fueron reali-
zadas, si bien tanto la TAC, anatomia pato-
l6gica, como la evolucién tras administra-
cion de tratamiento, atestiguan el diagnos-
tico. El tratamiento idéneo no esta clara-
mente establecido ni contrastado, existien-
do diferentes pautas terapéuticas que
pudieran ser efectivas. En nuestro pacien-
te optamos por la combinacién de corti-
coide oral diario con bolus mensuales de
ciclofosfamida durante 6 meses y poste-
riormente cada dos meses, siendo el resul-
tado satisfactorio, tanto desde el punto de
vista clinico como radiologico.
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