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Introduccion

Las paniculitis son procesos poco frecuentes durante la infancia. La edad del paciente, la localizacion
de las lesiones y el patron histologico son fundamentales para su correcta orientacion diagnostica.
A pesar de que la paniculitis mas frecuente en la infancia es el eritema nodoso, la mayoria de
paniculitis caracteristicas durante la edad infantil son de predominio lobulillar. Entre las paniculitis
predominantemente lobulillares se clasifican las de origen enzimatico, como la paniculitis pancreatica
y la asociada al déficit de alfa-1-antitripsina. Presentamos el caso de una nina con déficit de alfa-1
antitripsina que debuto con lesiones de paniculitis.

Nina que desde los 8 anos de edad presenta aparicion recurrente cada dos meses de nodulos
subcutaneos inflamatorios en la parte baja de abdomen y extremidades, tanto inferiores como
superiores (Figura 1). Algunas de las lesiones han presentado emision espontanea de material
seropurulento. Las lesiones se resuelven de forma espontanea sin atrofia residual. Figura 1. Nodulos subcutaneos en los antebrazos.

Resultados

En la ecografia de las lesiones se observo una imagen compatible con paniculitis (Figura 2).

El estudio histologico de una de las lesiones revel6 la presencia de una paniculitis mixta de predominio lobulillar

con focos de abscesificacion (Figura 3). Los estudios de microbiologia fueron negativos. by
En el estudio analitico se detectaron niveles disminuidos de alfa-1 antitripsina (16 mg/dL; normal: 90-200 -
mg/dL). El estudio del fenotipo correspondia al tipo ZZ y del genotipo, al Z/QoPorto (variante C-5+1G>A nulo). w2 " g
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Figura 3. Histologia: paniculitis de predominio
Figura 2. Ecografia: aumento de la ecogenicidad en el tejido graso compatible lobuliliar con infiltrado linfohistiocitario y focos
con inflamacion de predominio lobulillar. Aumento de la seial Doppler. de abscesificacion.

El déficit de alfa-1 antitripsina es un trastorno genético caracterizado por niveles séricos disminuidos del principal inhibidor sérico de las proteasas en humanos.
El espectro clinico es muy amplio, desde casos asintomaticos a casos que desarrollan enfisema pulmonar, cirrosis hepatica y paniculitis. Los alelos predominantes
en Europa son el Zy S. Las mutaciones del gen Z se han descrito con mas frecuencia en el Norte de Europa y las del gen S, en la Peninsula Ibérica. El fenotipo
ZZ de déficit de alfa-1 antitripsina se asocia a manifestaciones severas. Los fenotipos ZZ y SZ se asocian a un mayor riesgo de afectacion pulmonar.

La paniculitis es una manifestacion muy poco frecuente del déficit de alfa-1 antitripsina en la infancia y se ha asociado fundamentalmente al genotipo Z. Hasta
el momento no se han descrito mas de 10 casos en la literatura. A pesar de ello, la paniculitis es el trastorno cutaneo mas frecuente del déficit de alfa-1 antitripsina
y puede ser el sintoma de presentacion. Las lesiones pueden desarrollarse tras un traumatismo o un proceso quirurgico. En la infancia las lesiones suelen
localizarse en las extremidades inferiores, aunque pueden aparecer también en las extremidades superiores, tronco y cara. En ocasiones pueden evolucionar
hacia tllceras profundas dolorosas.

La histologia de la paniculitis por déficit de alfa-1 antitripsina se caracteriza por una necrosis severa de los lobulillos con infiltrado denso de neutrofilos e histiocitos.
Por lo general, se trata de una afectacion muy focal rodeada de amplias areas de tejido graso normal.

Respecto al tratamiento, los pacientes deben evitar factores ambientales como el tabaquismo y la exposicion a la polucién para evitar el desarrollo precoz de
manifestaciones pulmonares, y la manipulacion quirtirgica de las lesiones de paniculitis. El tratamiento de primera eleccion de la paniculitis es la dapsona. En
los casos de adolescentes con intolerancia o contraindicacion de la dapsona, se puede contemplar el uso de tetraciclinas. Los casos severos de paniculitis y/o
afectacion pulmonar son tributarios del tratamiento endovenoso sustitutivo de alfa-1 antitripsina.

Presentamos un nuevo caso de paniculitis por déficit de alfa-1 antitripsina en la infancia, con la peculiaridad de que la paciente es
portadora de un fenotipo predominante en el Norte de Europa. Hasta el momento, la paciente solo ha desarrollado como manifestacion
la cutanea en forma de paniculitis. A pesar de su baja frecuencia, el déficit de alfa-1 antitripsina debe ser descartado en las paniculitis bare

que aparecen en la infancia. MAR._
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