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El sindrome pancreatitis, paniculitis y poliartritis (PPP) es producido, principalmente, por la
liberacién sistémica de las enzimas pancredticas, que ocasiona fundamentalmente afecta-
cién del tejido celular subcutdneo (paniculitis primaria) y del espacio periarticular (artritis),
siendo menos frecuente la afectaciéon de la médula ésea. Presentamos 2 casos de sindrome
PPP con artritis clinica, extensos infartos éseos y paniculitis adyacente. En la literatura
revisada, existen pocos casos evaluados mediante resonancia magnética. En los casos
estudiados, la artritis sindrémica correspondia con infartos éseos y necrosis avascular. La
necrosis 6sea extensa puede producir disrupcién cortical y paniculitis secundaria, que es

dificil de diferenciar de la artritis.
© 2015 Asociacién Colombiana de Reumatologia. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U.
Todos los derechos reservados.

Pancreatitis with bone infarctions and panniculitis, is this really the PPP
(pancreatitis, panniculitis, polyarthritis) syndrome? Presentation of 2
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The pancreatitis, panniculitis and polyarthritis syndrome (PPP) is mainly caused by systemic
release of pancreatic enzymes to the blood stream that cause inflammation of subcuta-
neous tissue (primary panniculitis) and periarticular space (arthritis). It is less commonly
associated with bone marrow involvement. We showed two patients with PPP syndrome
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Panniculitis

Polyarthritis

Bone infarcts

Magnetic resonance imaging

with clinical arthritis, extensive bone infarctions, and contiguous panniculitis. A literature
review found very few cases evaluated by magnetic resonance. In our analysed cases the
arthritis syndrome was associated with bone infarctions and avascular necrosis. Extensive
bone necrosis can produce disruption of cortical bone and secondary panniculitis, making

it difficult to distinguish from arthritis.

© 2015 Asociacién Colombiana de Reumatologia. Published by Elsevier Espafa, S.L.U.

All rights reserved.

Introduccién

La pancreatitis aguda es un proceso inflamatorio pancreatico,
cuyas causas fundamentales son la litiasis vesicular y el con-
sumo de alcohol. El 80-85% de las pancreatitis presenta un
curso leve, mientras que el resto desarrolla complicaciones
locales o incluso fallo multiorganico. En la literatura se han
registrado pocos casos con el sindrome PPP1? y nosotros pre-
sentamos a continuacion 2 casos aparentemente atipicos, con
artritis clinica que se correspondié con infartos 6seos en reso-
nancia magnética (RM).

Caso 1

Vardn de 29 afios de edad que ingres6 en nuestro centro por un
cuadro de dolor epigéstrico intenso irradiado a ambos hipo-
condrios, con voémitos, sin fiebre termometrada. El paciente
afirmé haber incrementado su ingesta de alcohol en los ulti-
mos meses. En la analitica destacaba un elevado recuento
leucocitario de 24.400 células/mm? con 85% de neutréfilos,
glucemia de 152 mg/dl, recuento plaquetario de 266 x 103/uL
y amilasa sérica de 6.393U/l. La tomografia computarizada
objetivé un area focal de necrosis pancreatica con trombo-
sis parcial de la vena porta, en relacién con pancreatitis
necrosante. El paciente fue dado de alta con leves sintomas
abdominales tras 20 dias de hospitalizacién.

Después de 30 dias, acudié de nuevo a urgencias por persis-
tencia de dolor abdominal leve, fiebre intermitente, gonalgia
derecha y talalgia bilateral de 5 dias de evolucién, que le
impedia la deambulacién, y sin respuesta a los analgésicos
habituales. Las radiografias dseas no mostraban alteraciones
relevantes. Se realiz6 una RM de larodilla derecha, en la que se
apreciaban multiples lesiones 6seas compatibles con infartos
6seos y necrosis avascular en cdéndilo femoral interno, meseta
tibial externa, polo inferior de la rétula y calcdneo derechos
(figs. 1A-C). El tratamiento analgésico se inicié con predni-
sona y, posteriormente, con opioides por via oral. Fue dado de
alta tras 2 meses del ingreso. En uno de los controles ecografi-
cos de tobillos, realizado 3 meses después del Gltimo ingreso
(fig. 1D), se objetivaban colecciones liquidas de aspecto cistoi-
deo, en ambas regiones retro e inframaleolares. Se completd
el estudio con RM (fig. 1E), que confirmé la presencia de pani-
culitis de predominio izquierdo, ademds de necrosis medular
extensa de ambos calcédneos y cuiia lateral del pie izquierdo.
Un afo mas tarde, se le practicé una pancreatoyeyunosto-
mia latero-lateral longitudinal con drenaje de la coleccién
necrética encapsulada, que mejoré significativamente el dolor

abdominal. Actualmente, se le realizan controles periédicos
radiolégicos de las lesiones 6seas y ecograficos abdominales.

Caso 2

Vardén de 48 afos, fumador de 40 cigarrillos/dia y bebedor
de unos 100g de etanol al dia, que ingresé por un cua-
dro de dolor abdominal, fiebre y artritis clinica en carpo y
articulaciones metacarpofalédngicas del tercer y cuarto dedos
izquierdos y ambos tobillos, sin traumatismo previo. En la ana-
litica destacaba la presencia de 13.300leucocitos/mm?, una
velocidad de sedimentacién globular de 35mm/h, amilasa
sérica de 2.249U/], lipasa de 2.344U/1 y proteina C reactiva
de 3,4mg/l. La tomografia computarizada demostré signos de
pancreatitis aguda no complicada y trombosis portal, con un
seudoquiste pancredtico de 16 mm, secundario a un proceso
previo de pancreatitis aguda. Las radiografias 6seas no presen-
taban alteraciones relevantes. El estudio se completd con RM
(fig. 2A), en la que se apreciaban multiples lesiones 6seas com-
patibles con infartos 6seos agudos en cubito distal y falange
proximal del cuarto dedo, con tenosinovitis de los flexores
del cuarto y paniculitis adyacente. También se demostraron
infartos 6seos extensos en ambos calcaneos (figs. 2B y C). Se
le practicé una ecoendoscopia con drenaje del seudoquiste
pancredtico. Dos dias mas tarde, padecié un nuevo episodio
de artritis en ambas rodillas. En RM se objetivaban infartos
6seos en peroné y rétula derecha, y en fémur y tibia izquier-
dos con interrupcién de la cortical y coleccién e inflamacién
de partes blandas asociadas (figs. 2D y E). En este momento, se
observé una nueva elevacién de enzimas pancreaticas (ami-
lasa de 4.240U/1 y lipasa de 3.493U/]), sin presentar clinica
de pancreatitis aguda. Se puncioné el liquido articular de la
rodilla izquierda, y se obtuvo material OIL-RED 0 positivo,
determinando la presencia de grasa macroscépica. El paciente
fue tratado inicialmente con prednisona con buena evolucién
clinica de su sintomatologia articular.

Discusién

El sindrome PPP se ha asociado, fundamentalmente, a pan-
creatitis aguda o crénica y, en menor medida, a tumores
pancredticos. Es mas comun en hombres de mediana edad y
con historia de alcoholismo crénico, y es rara en la infancia®.
Respecto a la clinica, 2/3 de los pacientes presentan ausen-
cia de sintomas abdominales o estos son leves, lo que
en muchas ocasiones determina un retraso diagnéstico y,
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Figura 1 - A y B) Secuencias de RM en planos coronal Dp y sagital T2 Fat-Sat de la rodilla derecha. Lesiones 6seas en céndilo
femoral interno (flechas finas blancas en A y B) y meseta tibial externa (flecha negra en A), ambas rodeadas por un margen
serpinginoso hipointenso en Dp, sugestivas de infartos. Se observan otras 2 lesiones mas pequefias en diafisis distal del
fémur y tercio inferior de la rétula (flechas blancas gruesas en B). Las lesiones presentan patrén medular mixto «granular»
consistente en edema y saponificacion grasa. Alrededor de las lesiones descritas se observa edema medular reactivo.

C) Secuencia de RM en plano axial T2 Fat-Sat del pie derecho. Se aprecia lesién extensa medular en el calcianeo con las
mismas caracteristicas que las otras lesiones descritas (flechas). D) Corte longitudinal ecografico del tobillo derecho:
coleccion liquida (flechas) posterior a los tendones peroneos, de mayor tamafo y con mas ecos internos que en el tobillo
izquierdo (no mostrada). Edema del tejido celular subcutaneo (flechas gruesas) compatible con paniculitis. E) Secuencia de
RM en plano axial T1 tras la administracién de contraste del tobillo izquierdo: drea de necrosis medular ésea en cuia lateral
con realce periférico (flecha larga), disrupcién de la cortical 6sea del calcaneo con formacidn cistoidea multiloculada
adyacente (flechas cortas) y edema de tejidos blandos retroperoneos sugestivo de paniculitis.

C: calcaneo; P: tendones peroneos.

consecuentemente, un aumento de la mortalidad hasta, apro-
ximadamente, un 24%>.

La paniculitis pancredtica aparece, aproximadamente, en
2-3% de los casos* y se caracteriza por la presencia de nédulos
rojo-marronaceos, muy dolorosos a la palpacién®, predomi-
nantemente en las piernas, que pueden migrar a tronco y
brazos. Ninguno de nuestros casos manifesté los hallazgos cli-
nicos tipicos de la paniculitis pancreatica. En la patogénesis

de la necrosis grasa®® se han involucrado, principalmente,
las enzimas pancredticas que llegan directamente desde el
torrente sanguineo al tejido celular subcutdneo (paniculitis
primaria). Aunque también se ha valorado la implicacién de
otros factores como el sistema inmunolégico y la gravedad, al
producirse, fundamentalmente, en areas de estasis. Nosotros
consideramos que la paniculitis puede ser primaria, pero tam-
bién puede ser secundaria, debido a la llegada de las enzimas
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Figura 2 - A) Secuencia de RM en plano coronal T2 Fat-Sat de la mano izquierda: infartos 6seos de la cuarta falange
proximal y cubito distal (flechas) con inflamacion de partes blandas (paniculitis). B y C) Secuencias de RM en planos
sagitales T2 Fat-Sat de ambos tobillos: infarto éseo bien delimitado por anillo hipointenso en el calcianeo izquierdo (flecha
en B) y edema reactivo perilesional. Extensa afectacién medular del calcaneo derecho (flecha en C) con patrén granular de la
médula ésea. D y E) Secuencias de RM en planos coronal T2 Fat-Sat de ambas rodillas y plano sagital T1 de la rodilla
izquierda: lesiones necréticas dseas con patréon mixto en la tibia y fémur distal izquierdos (flechas en D). Disrupcion de la
cortical posterior de la metafisis tibial proximal y coleccién de sefial mixta adyacente (flecha en E).

a la médula ésea, que ocasiona extensa necrosis y disrup-
cién cortical, con afectacién de los tejidos blandos adyacentes.
Ademas, determinamos que, en casos de afectacién medu-
lar préxima a una articulacién, el dolor 6seo y la paniculitis
adyacente o secundaria pueden simular artritis clinica.

La poliartritis se ha registrado hasta en el 54-88% de los
pacientes con pancreatitis y necrosis grasa diseminada®. Las
articulaciones mas afectadas son los tobillos, munecas y
pequenas articulaciones de manos y pies®?, normalmente de
forma simétrica y entre 25 y 30% se manifiestan antes de
los sintomas abdominales'®. Se ha descrito que la artritis, en
general, es transitoria y a veces migratoria, aunque, en esca-
sas ocasiones, puede cronificarse y producir severas lesiones
en el espacio articular. Varios autores han concluido que la
poliartritis se debe a la llegada de enzimas pancreaticas por
la circulacién sistémica a la grasa periarticular y sinovial, que
ocasiona hidroélisis de los triglicéridos en 4cidos grasos libres e
inflamacién secundaria. Ello puede ser explicado por la detec-
cién de acidos grasos libres en el liquido sinovial extraido en
varios casos publicados®'?. Algunos autores'® han descrito

casos sin la realizacién de RM, lo que ha podido llevar al con-
cepto tradicional de «artritis» en vez de infartos 6seos. Narvaez
et al. realizaron una revisién de 25 casos'* y Unicamente en 6
de ellos los sintomas articulares fueron estudiados con RM: en
todos ellos identificaron areas multiples de necrosis medular
Osea.

En el estadio inicial de la necrosis 6sea, por lo general,
las radiografias simples son normales, como en nuestros 2
casos. Los cambios mds precoces en la radiografia simple son
las lesiones liticas multiples'*'>, predominando en fases mas
avanzadas la esclerosis 6sea. La RM es la prueba mas sensible
para detectar los cambios mas precoces de la necrosis medular
6sea'®'> y ayuda a diferenciarla de otras lesiones.

Hemos observado que la necrosis medular secundaria a
pancreatitis presenta una composicién mixta, de edema y
areas de saponificacién grasa entremezcladas, conformando
un patrén «granular» no apreciable en la necrosis avascular
clasica. Este patrén medular podria estar justificado por la lle-
gada intermitente de las enzimas pancreaticas, debido a un
proceso pancredtico activo. En nuestros casos presentados,



238 REV COLOMB REUMATOL. 2015;22(4):234-238

las lesiones éseas eran extensas y asociaban disrupcién de la
cortical dsea y afectacién subcutdnea adyacente (paniculitis
secundaria), sin observar derrame articular en cuantia signi-
ficativa ni otros signos radiolégicos. Por otro lado, tanto en
nuestros casos como en algunos descritos en la literatura, se
asociaba trombosis de la vena porta al sindrome PPP. Podemos
considerar que la ausencia del filtrado sanguineo en el higado
puede facilitar la migracién de enzimas pancreaticas al hueso
y partes blandas, aunque deberia realizarse un andlisis mas
detallado.

Conclusién

El sindrome PPP es una triada clinica infrecuente, en la que
la necrosis 6sea avascular de la superficie articular podria
ser, en ocasiones, la causa de la artritis clinica. La paniculi-
tis puede deberse tanto a una afectacién directa subcuténea
por la necrosis grasa diseminada como a una manifestacion
secundaria a la necrosis 6sea adyacente. La RM nos permite
el diagnédstico precoz de la afectacién medular en casos de
clinica de dolor articular o paniculitis, ya sea de origen des-
conocido, ya sea en un contexto de proceso pancreatico. El
patrén mixto «granular» de la necrosis medular secundaria
a pancreatitis, no apreciable en la necrosis avascular clasica,
podria ser un hallazgo especifico de este sindrome.
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