View metadata, citation and similar papers at core.ac.uk brought to you byﬁ CORE

provided by Diposit Digital de Documents de la UAB

)

Fascitis eosinofilica
A proposito de 13 casos

Universitat Autonoma de Barcelona

Departament de Medicina

Programa de Doctorat: Medicina Interna
Autora: Dolors Grados Canovas
Director: Xavier Tena Marsa
Co-director: Alejandro Olivé Marqués
Trabajo de Investigacion

Convocatoria Septiembre 2010


https://core.ac.uk/display/13320077?utm_source=pdf&utm_medium=banner&utm_campaign=pdf-decoration-v1

Sindrome de Shulman. A propdsito de 13 casos

INDICE
RESUMEN L. e e e e 2
INTRODUGCCION ..ottt 3
[ o]0 [T a1 T0] [0 |- NN 4
[ (o] (oo | T 4
Manifestaciones ClINICAS ..........ccooviiiiiiiiiiiiieiee e 5
Datos de 1aboratorio ............uuviiiiiiiiiie e 7
Pruebas complementarias .............ccoocoiiiiiiiiii 8
Anatomia PatolOQICa .........uveeeiiiieeiiiiiiiiiieiee e 9
D= o o1 1o o PP 9
Diagnostico diferencial ... 10
TrATAMIENTO. ...t 10
PrONOSTICO . ...ttt e e e 11
OBJETIVOS DEL ESTUDIO ....eiieee et 12
MATERIAL Y METODOS ..ottt ettt 13
RESULTADOS ..ot e et e e e e e e e e eenans 15
DISCUSION ..ottt ettt s e 20
CONCLUSIONES ...t e e e e e e e e eees 24
BIBLIOGRAFIA et e e et e e e eeaans 25
ANEXO: RESUMEN DE LOS PACIENTES DE LA SERIE .....ccccooiiiiiiiiiin, 30



Sindrome de Shulman. A propdsito de 13 casos

RESUMEN

Introduccién: La fascitis eosinofilica es un sindrome esclerodermiforme
descrito por Shulman en 1974. Se caracteriza mayoritariamente por induracion

cutanea y engrosamiento e inflamacién de la fascia profunda.

Objetivos: Se describe una serie de 13 pacientes con fascitis eosinofilica

diagnosticados en un hospital universitario entre 1989 y 2009.

Resultados: Se diagnosticaron 9 hombres y 4 mujeres cuya edad media era
de 50 afios. En 5 pacientes se constatd el antecedente de esfuerzo fisico
importante. Todos los pacientes presentaron induracion cutdnea. La eosinofilia
estuvo presente en un 92% de los pacientes. Se realiz6 biopsia profunda en
todos los casos y los cambios fueron compatibles con fascitis eosinofilica. En 3
pacientes ésta se efectud en el lugar mas activo indicado por los cambios de
seflal de una RM practicada previamente. Otras manifestaciones fueron:
sindrome del canal carpiano, poliartritis, morfea, alteracion ventilatoria
restrictiva, afectacion neurologica central y periférica, nefropatia IgA y
polineuropatia sensitiva axonal. Todos los pacientes recibieron tratamiento con
glucocorticoides, en dosis media de 55 mg/dia. Otros tratamientos utilizados

fueron: cimetidina, metotrexato, colchicina y azatioprina.

Conclusiones: Las caracteristicas descritas en la presente serie no difieren de
las de otros autores. El antecedente de una actividad deportiva extrema es
frecuente. La RM es Util para localizar la zona donde debe efectuarse la
biopsia. El recuento de eosindfilos en sangre periférica no esta relacionado con
la gravedad de la afectacion cutédnea. El farmaco mas utilizado para su
tratamiento son los glucocorticoides. La evolucion suele ser favorable aunque

puede presentar brotes en relacion a la disminucion o retirada del tratamiento.
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INTRODUCCION

La fascitis eosinofilica, también llamada sindrome de Shulman, fue descrita por
Lawrence Edward Shulman en 1974, Se trata de un trastorno
esclerodermiforme, de aparicion esporadica, poco frecuente y de etiologia

desconocida. La incidencia real es desconocida.

Figura 1. L. E. Shulman

Se caracteriza por?:. a) induracién cutdnea (inflamacién y esclerosis de la
dermis y fascia profunda), que suele respetar la cara y las partes acras; b)
eosinofilia en sangre periférica; c) aumento de la velocidad de sedimentacion
globular; y d) hipergammaglobulinemia. El diagnéstico definitivo se establece a
través de la biopsia cutanea en cufia de grosor completo (piel hasta musculo
esquelético) cuyo estudio anatomopatoldégico demuestra un engrosamiento de
la fascia muscular y la presencia de un infiltrado inflamatorio constituido por
linfocitos, eosinofilos o0 ambos. No queda claro el papel de los eosinodfilos en
esta enfermedad; parece ser que podrian actuar como mediadores de la
fascitis o como testimonio de la exposicion a un antigeno atépico. La capacidad
de los eosindfilos para producir factor transformador del crecimiento- sugiere

un papel potencial de estas células en la generacion de fibrosis.
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1. EPIDEMIOLOGIA

Desde la primera descripcion del sindrome en 1974, que posteriormente
adopté el nombre de fascitis eosinofilica propuesto por Rodnan et al en 19753,
se han descrito en la literatura mas de 250 casos, la mayoria en forma de
series cortas. La serie de casos mas numerosa consta de 52 pacientes
visitados en la Clinica Mayo, que se publicé en 1988%.

La fascitis eosinofilica afecta a ambos sexos y suele ser mas frecuente en
varones; no obstante, en alguna serie es mas frecuente en mujeres®. Es mas
prevalente en caucasicos, aunque esporadicamente puede presentarse en
asiaticos, africanos y afroamericanos®. Puede aparecer en cualquier etapa de
la vida, incluso en nifios 0 ancianos, aunque mas frecuentemente se observa

en etapas medias de la vida (30-60 afios).

2. ETIOLOGIA

Su etiologia permanece desconocida aunque se han sugerido mdltiples
factores desencadenantes, sin llegar a demostrarse ninguno de ellos’. El
antecedente mas frecuentemente descrito es el ejercicio fisico intenso o un
traumatismo previo en aproximadamente un 50% de los casos

diagnosticados*®*.

4, 10-12

Otros posibles factores implicados en su etiologia son: a) farmacos como

estatinas, inhibidores selectivos de la recaptacion de serotonina, bleomicina y

pentazocina; b) téxicos* como L-triptéfano®® 4

, aceites desnaturalizados y
tabaco; c) infeccién por Borrelia burgdorferi ***; d) neoplasias® de mama,
ovario, cardiaca, prostata; e) trastornos hematolégicos como anemia aplasica,
trombocitopenia, anemia hemolitica, leucemia o linfoma de Hodking® %% y f)

hemodialisis®.
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3. MANIFESTACIONES CLINICAS
Cutaneas

Se trata de la principal manifestacion clinica. El inicio clasico de la enfermedad
suele ser rapido y agudo en forma de dolor e induracion cutaneas, que puede
ser precedida por la aparicion de edemas. La extension de la induracion puede
ser variable, afectando de forma mas frecuente a extremidades (tanto
superiores como inferiores), cuello y tronco (térax y abdomen). Suele respetar
la cara y las partes acras* %. Se pueden observar dos signos caracteristicos: el
signo del surco, caracterizado por una depresion longitudinal cutanea a lo largo
de un trayecto vascular, y la peculiar piel de naranja, un aspecto brillante y
eritematoso que adquiere la piel suprayacente a la lesion de la fascia (figura
2).

Figura 2: Signo del surco (flecha) y piel de naranja (circulo)2

Articulares

Aparecen en forma de artralgias y artritis en un 30-40% de los casos. La artritis
suele presentarse en forma de poliartritis simétrica de pequefias articulaciones

(manos) u oligo o monoartritis (rodillas)*.

Se puede observar disminucién de la movilidad articular como consecuencia

del engrosamiento y pérdida de flexibilidad de la piel subyacente y la fascia,

provocando contracturas articulares en mas del 50% de los pacientes® * °.



Sindrome de Shulman. A propdsito de 13 casos

Figura 3: Contractura articular en flexion de rodillas,tobillos y
articulaciones interfalangicas proximales de las manos®

Endocrinas

Han sido descritas en algunas series en forma de tiroiditis autoinmunitaria®®->.

Neurolégicas

Se trata de una neuropatia periférica como consecuencia de un sindrome del
tunel carpiano (tanto unilateral como bilateral), presente en aproximadamente

4, 35

un 25% de los casos™ “°, y también neuropatia de extremidades inferiores

secundaria a mononeuritis multiple*®.

Musculares

La debilidad y el dolor muscular forman parte del cuadro clinico en
aproximadamente un 60% casos®’. Se puede observar afectacién muscular por
infiltracion de la fascia intermuscular y extension de la inflamacién hacia el
perimisio y epimisio (perimiositis) sin necrosis de las fibras musculares?.
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Hematoldqgicas

La eosinofilia en sangre periférica suele estar presente en un 90% de los
casos, y el recuento absoluto de eosindéfilos no se relaciona con la gravedad
de la enfermedad. Otros trastornos hematolégicos relacionados son #1824
anemia aplasica, trombocitopenia adquirida amegacariocitica, sindromes

mieloproliferativos y mielodisplasicos, linfoma, leucemia y mieloma multiple.

Sistémicas

Puede acompafarse de malestar general, fiebre o febricula y sindrome téxico.
No suele observarse afectacién visceral, aunque se han descrito casos
esporadicos de afectacion renal®® 3% %° cardiaca®, neuritis éptica isquémica*

2 43 que suele presentarse en forma de alteracion

y afectaciébn pulmonar
ventilatoria restrictiva en los casos en los que la induracién cutanea afecta al

torax.

4. DATOS DE LABORATORIO

En la mayoria de los casos se constata la presencia de una eosinofilia
periférica (aunque no es esencial para el diagndstico), mas frecuente en las
fases iniciales de la enfermedad y suele ser transitoria. Otras alteraciones
observadas son: hipergammaglobulinemia policlonal, aumento de la velocidad
de sedimentacion globular y niveles elevados de imunocomplejos circulantes.
Los anticuerpos antinucleares suelen ser negativos. Los niveles séricos de
creatincinasa suelen ser normales, incluso en pacientes con manifestaciones
clinicas musculares, aunque se han descrito niveles ligeramente elevados de

aldolasa® ® *,
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5. PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

En la actualidad, el diagnostico definitivo se establece mediante la biopsia
cutanea en cufia de grosor completo (piel hasta musculo esquelético). En los
altimos afios, la RM se ha erigido como una prueba complementaria
indispensable para el diagnostico de esta enfermedad, también para observar
la zona més activa y realizar una biopsia guiada y como control de respuesta al

tratamiento®*°.

Gracias a la capacidad de contraste y diferenciacion tisular que presenta, la RM
es la prueba de imagen de eleccion para el estudio de partes blandas. La fascia
es una estructura fina y fibrosa que en la RM presenta normalmente una baja
intensidad de sefal, tanto en las secuencias potenciadas en T1 como en T2.
En secuencias T2 se observa un engrosamiento y aumento de la intensidad de
sefal de las fascias superficiales y profundas, con un realce de estas tras la

administracion de contraste de gadolinio (figura 4).

Figura 4. Imagen en el plano axial en secuencia T2, se
observa un engrosamiento y aumento de sefial de resonancia
de la fascia muscular superficial y profunda (flecha) *’
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6. ANATOMIA PATOLOGICA

En las fases iniciales, la fascia profunda y el tejido celular subcutdneo aparecen
edematosos e infiltrados por linfocitos, células plasmaticas, histiocitosis,
eosinofilos y mastocitos. Conforme progresa la enfermedad, estas estructuras,
y también la dermis, presentan un engrosamiento; en las fases finales se

observa fibrosis®® (figura 5).

Figura 5: Engrosamiento de la fascia muscular con infiltrado inflamatorio
que se extiende al perimisio (tincién con hematoxilina-eosina).?

7. DIAGNOSTICO

Se establece en base a la presencia de un cuadro clinico compatible y
particularmente en caso de reconocer un factor desencadenante. El diagnéstico
definitivo se establece mediante la biopsia cutanea en cufia de grosor
completo, que mostrara cambios histolégicos compatibles con la enfermedad.
Las alteraciones analiticas (eosinofilia y aumento de la velocidad de
sedimentacién globular) son de ayuda asi como la resonancia magnética, por

su capacidad para precisar alteraciones de las partes blandas.
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8. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Se debe establecer ante otras enfermedades con manifestaciones clinicas
similares (induracion cutanea, debilidad muscular o la presencia de eosinofilia
periférica). Al contrario de lo que ocurre en cualquiera de las formas clinicas de
esclerodermia sistémica (forma difusa, limitada y sine esclerodermia), en donde
se observa fendbmeno de Raynaud y la capilaroscopia suele ser anormal, la
fascitis eosinofilica cursa sin fendbmeno de Raynaud y con capilaroscopia

normal.

La induracién cutanea respeta cara, pies y dedos, no suele complicarse con
afectacién visceral y los marcadores de autoinmunidad son negativos®® o
positivos a titulos bajos. Aunque la afectacién cutanea también es profunda,
como en la esclerodermia localizada, las caracteristicas clinicopatolégicas son

diferentes.

Debe diferenciarse de otros sindromes esclerodermiformes como el producido
por aceite toxico de colza, el sindrome mialgia-eosinofilia debido a la ingestion
de L-triptéfano, la enfermedad del injerto contra el huésped y la producida por
implantes de silicona, la exposicion a cloruro de polivinilo, silice y bleomicina, el
contacto con disolventes organicos (tolueno, benceno, xileno...) y la
recientemente descrita dermatosis sistémica nefrogénica debida a la infusion
de gadolinio como contraste paramagnético. Debe diferenciarse también de la
polimiositis, del sindrome hipereosinofilico y de la vasculitis de Churg-Strauss.

9. TRATAMIENTO

El tratamiento de eleccion son los glucocorticoides en dosis medias o elevadas.
Se suelen iniciar con una dosis superior a 30 mg/dia; se mantiene durante 4
semanas y posteriormente se inicia un descenso progresivo que puede durar

de 6 meses a 1 afno.
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Generalmente se observa una rapida respuesta con resolucién de la eosinofilia
en sangre periférica y normalizacion de los reactantes de fase aguda. Se

pueden utilizar analgésicos y antiinflamatorios para control del dolor.

Los tratamientos adyuvantes mas frecuentemente utilizados son® °: colchicina,
por su poder antiinflamatorio y antifibrético, y antihistaminicos H2 (ranitidina o
cimetidina), los cuales acttan inhibiendo la funcion linfocitaria mediante el
bloqueo de receptores H2 expresados en determinadas subpoblaciones
linfocitarias. En casos mas graves (con manifestaciones extracutdneas) o
refractarios al tratamiento habitual se han utilizado diferentes
inmunosupresores, sin que su eficacia haya sido confirmada: hidroxicloroquina
o cloroquina, metotrexato (mas frecuente si aparece artritis), sulfasalazina, D-
penicilamina, azatioprina, tacrolimus tépico y oral, ciclosporina, micofenolato
mofetilo, dapsona, griseofulvina y farmacos anti-TNF como infliximab o

etanercept.

Otros tratamientos utilizados de forma mas anecdética son: fototerapia con
rayos ultravioleta A asociada a psoralenos, inmunoglobulinas endovenosas y

trasplante de medula 6sea (por anemia aplasica acompafante).

El tratamiento rehabilitador es importante sobre todo en los casos de
contracturas articulares acompafnantes. El sindrome de tanel carpiano puede

precisar de intervencién quirargica.

10. PRONOSTICO

La evolucion de la enfermedad sigue sin ser clara. Se han descrito casos de
resolucién espontanea. En la mayoria de los pacientes el pronéstico es bueno,
con resoluciéon mediante tratamiento glucocorticoideo. Otros pacientes pueden
ser refractarios al tratamiento convencional y presentar recaidas, que obligan a
instaurar otros tratamientos inmunosupresores. Suelen asociarse a peor
pronéstico la presencia de enfermedades hematolégicas, afectacion

extracutanea y una afectacion cutanea generalizada.
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OBJETIVOS DEL ESTUDIO

Describir las caracteristicas clinicas de una serie de pacientes con

fascitis eosinofilica

Detallar el tratamiento recibido y su evolucién de estos pacientes en un

centro universitario de referencia

Determinar la importancia de la RM en el diagndstico y seguimento de la

enfermedad
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MATERIAL Y METODOS:

Disefio: estudio retrospectivo.

Ambito: Hospital Universitario Germans Trias y Pujol, con una area de
referencia de 700.000 habitantes.

Poblacién: Se revisaron las historias clinicas de los pacientes diagnosticados
de fascitis eosinofilica procedentes de la base de datos de los servicios de

Reumatologia, Dermatologia y Anatomia Patologica.

Periodo: Se consideraron aquellos pacientes diagnosticados entre enero de
1989 y diciembre de 20009.

Criterios de inclusion: Los pacientes debian cumplir los criterios descritos por
Shulman (induracion cutanea y biopsia compatible). No se aplicaron criterios de

exclusion.

Variables analizadas:

1. Datos epidemiolégicos: sexo, edad, habito tabaquico, antecedente
epidemioldgico en relaciéon al inicio de la enfermedad (esfuerzo fisico,

traumatismo, toxico, infeccion).

2. Manifestaciones clinicas: sospecha inicial, tiempo hasta el diagndstico,

clinica inicial, patrén de afectacion cutanea.
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3. Pruebas realizadas:

a. Hemograma

b. Parametros inflamatorios: velocidad de sedimentacion globular y
proteina C reactiva
Bioquimica (enzimas creatincinasa, aldolasa y gammaglobulinas)
Marcadores inmunolégicos

Aspirado de médula 6sea

=~ ® 2 o

Tomografia computarizada

Resonancia magnética

- @

Biopsia en huso profunda

Electromiograma

4. Tratamiento recibido.

5. Seguimiento, complicaciones sistémicas y pronostico de la enfermedad.
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RESULTADOS:

1. EPIDEMIOLOGIA

Entre los afios 1989 y 2010 se diagnosticaron 13 pacientes afectos de fascitis
eosinofilica en el Hospital Universitari Germans Trias i Pujol. Nueve de ellos
eran varones (69%) y cuatro mujeres (31%). La edad media en el momento del
diagnostico fue de 50 afios (intervalo: 28-75 afios). El tiempo medio
transcurrido desde el inicio de los sintomas hasta el diagnéstico fue de 5,5
meses (intervalo: 0,5-18 meses) y el tiempo medio de seguimiento de los

pacientes fue de 59,5 meses (intervalo: 10-148 meses).

2. ETIOLOGIA

El estudio retrospectivo de las historias clinicas objetivO en siete pacientes
(54%) un posible factor etiolégico precipitante: a) cinco pacientes (38%)
presentaban el antecedente de esfuerzo fisico importante; b) un paciente
(7,6%) era consumidor de productos de naturopatia; c) un paciente (7,6%)
tomaba atorvastatina; d) seis pacientes (46%) eran fumadores activos 0 ex
fumadores y e) un paciente (7.6%) presentaba el antecedente de contacto con

asbesto.

3. MANIFESTACIONES CLINICAS

La sospecha diagnéstica inicial en la primera visita del paciente fue de: a)
edemas, atribuidos a insuficiencia cardiaca en dos casos y postquirdrgico
debido a proétesis de rodilla en un caso. Estos edemas eran refractarios al
tratamiento diurético habitual; b) manifestaciones de hipotiroidismo en un caso;
c) morfea en un caso; d) infeccion en un caso; e) linfoma u otro trastorno

hematolégico en dos casos y f) sindrome esclerodermiforme en cinco casos.
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Otras manifestaciones clinicas observadas al inicio de la enfermedad fueron:
dolor abdominal, disfonia y disfagia (se observaba afectacion cutanea del

tronco), sindrome toxico, fiebre, parestesias y mialgias.

En la figura 6 se detalla la distribucion de la induracion cutanea, observada en

todos los pacientes de la presente serie:

m extremidades superiores
einferiores

B extremidades superiores

extremidades inferiores

- B extremidades y tronco

Figura 6. Distribucion de la induracion cutanea

Se describia el signo del surco en 4 casos (30%) y piel de naranja en uno de
los casos (7.6%) y morfea en tres pacientes (23%); No se observd fendmeno
de Raynaud en ninguno de los pacientes y se realizé capilaroscopia en cinco

(38%), que fue normal.

Otras manifestaciones observadas fueron (figura 7): a) sindrome del canal
carpiano en cuatro pacientes (30%), dos de ellos afectados de forma bilateral;
b) poliartritis en dos pacientes (15,3%), que interesaba mas frecuentemente a
articulaciones interfalangicas y carpos; d) disnea en tres pacientes (23%). Se
realizaron pruebas funcionales respiratorias que evidenciaron una alteracion
ventilatoria restrictiva en dos de los casos; e) afectaciébn neurolégica central y
periférica en un paciente (7,6%); f) nefropatia IgA en un paciente (7,6%); y Q)

polineuropatia sensitiva axonal en un paciente (7,6%).
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B sindrome del
tunel carpiano

m disnea

B poliartritis

B afectacion SNC
y SNP

m polineuropatia
motora axonal

B nefropatia lg A

Figura 7: Manifestaciones extracutaneas

4. PRUEBAS DE LABORATORIO

En relacién a las pruebas de laboratorio, se constaté una eosinofilia en sangre
periférica (superior a 0,5x10° eosindfilos/L) en un 92% de los pacientes, con
valores medios de 23,7x10° eosinéfilos/L.

Otras alteraciones analiticas fueron: a) en dos pacientes se evidenciaron
niveles de aldolasa elevados; b) en un paciente se evidencio
hipergammaglobulinemia; c) en 11 pacientes se determiné la VSG, obteniendo
un valor medio de 18,7 mm en la 12 hora; y e) los anticuerpos antinucleares
fueron positivos en tres casos, con titulos de 1/160 patron moteado en uno y

1/80 en dos casos con patron nucleolar y homogéneo.

5. PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Las pruebas realizadas fueron: a) biopsia profunda en todos los casos (100%)
y los cambios fueron compatibles con fascitis eosinofilica. En tres pacientes,

tras una biopsia inicial que resultdé negativa, se realizé una nueva en la zona
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mas activa indicada por los cambios de sefial de una RM practicada
previamente; b) resonancia magnética de la zona méas afectada por la
induracion en 7 pacientes (53,8%), evidenciando en todos los casos una
inflamacion de la fascia. En dos de los pacientes se realiz6 RM de control, en la
que se observaba resolucion de la inflamacion tras el tratamiento; ¢) tomografia
computarizada toracoabdominal en cinco pacientes (38%), con resultado
normal en todos los casos excepto en uno en el que se visualizd una lesion
renal que resultd ser un carcinoma de células renales; d) electromiograma en 6
de los pacientes, que confirm6 en 4 de ellos (30%) un sindrome del canal
carpiano (en dos casos bilateral), un caso de polineuropatia sensitiva axonal, y
un caso de polineuropatia motora asimétrica; e) aspirado de médula 6sea en 5
pacientes (38%), observandose en 4 casos una meédula Osea reactiva con
hipereosinofilia; en otro caso se visualizaron blastos atipicos, por lo que se

realiz6 una biopsia 6sea que resulté normal.

6. TRATAMIENTO

Todos los pacientes recibieron tratamiento con glucocorticoides, en dosis

media de 55 mg/dia (intervalo: 20-80 mg/dia).

Otros tratamientos utilizados fueron: a) antagonistas del receptor H2 en 5
pacientes (38%): ranitidina en dosis de 150 mg/12 horas y cimetidina en dosis
de 400 mg /12-24 horas; b) colchicina en 3 pacientes (23%) en dosis de 1g/12-
24 horas; c) metotrexato en 4 pacientes (31%) en dosis de 10-17,5 mg
semanales; la indicacion de metotrexato fue por resistencia al tratamiento con
glucocorticoides en un caso, por poliartritis en dos casos y morfea en otros dos
pacientes; d) azatioprina en un paciente (7,6%) en dosis de 50 mg/24 horas,

debido a afectacién neuroldgica.

La respuesta inicial al tratamiento fue buena en todos los casos. En 9 pacientes
(69%) se pudo retirar completamente y se observd una resolucion de la

enfermedad. En 2 casos la evolucion fue buena, sin complicaciones
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extracutaneas, aunque permanecen en tratamiento con glucocorticoides por

presentar una lenta resolucion de la induracién cutanea.

Dos pacientes presentaron un rebrote de la enfermedad al retirarlo pero se

resolvié completamente al reintroducirlo.

7. EVOLUCION

En la actualidad se mantiene el seguimiento de 7 pacientes (54%): a) tres no
precisan tratamiento; b) dos se mantienen en tratamiento con 5 mg y 2 mg de
prednisona para evitar rebrotes; c) uno se mantiene en tratamiento con 10 mg
de metotrexato semanales por poliartritis y d) la Gltima paciente diagnosticada
permanece en tratamiento con metotrexato 15 mg/semana, colchicina en dosis

de 1g/diay 15 mg/dia de prednisona a los 10 meses del diagnostico.

Una de las pacientes fue diagnosticada de un tumor de células claras renal
durante la evolucion, que se traté mediante nefrectomia. Es la Unica asociacion
a neoplasia de nuestra serie. Ninguno de los pacientes ha fallecido debido a la

enfermedad ni a complicaciones derivadas.
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DISCUSION:

La fascitis eosinofiica o sindrome de Shulman es un trastorno
esclerodermiforme poco frecuente. Se han descrito poco mas de 250 casos en
la literatura; a pesar de eso la incidencia real es desconocida y probablemente
infravalorada, ya que algunos casos leves mejoran espontdneamente y quizas

no motivan una consulta médica.

Su etiologia permanece desconocida, aunque se han sugerido mudltiples
factores desencadenantes, sin llegar a demostrarse ninguno de ellos. En la
presente serie se han identificado como posibles factores desencadenantes: el
antecedente de esfuerzo fisico importante y el consumo de estatinas u otros

farmacos de naturopatia, hechos que coinciden con otras series publicadas.

Aunque no se ha relacionado directamente la fascitis eosinofilica con el
tabaquismo, tanto en la presente serie como en la publicada por Bischoff et al °
se establece una posible relacion, dado que mas de la mitad de los pacientes

eran fumadores o exfumadores.

La edad media de los pacientes de esta serie coincide con la descrita en la
mayoria de las series publicadas (30-60 afios). En la mayoria de las series y en
la presente, es mas frecuente en varones (relacién 2:1)2. Hay méas de 30 casos
descritos en nifios, con caracteristicas clinicas similares a los adultos excepto

por una mayor prevalencia en nifias*.

Las manifestaciones clinicas y las alteraciones analiticas observadas en las

2% %051 no muestran grandes diferencias

series de pacientes mas actuales
respecto a la presente. Las alteraciones inmunoldgicas, el sindrome de
Raynaud y las alteraciones en la capilaroscopia son muy raras, por lo que el

diagnostico diferencial con la esclerodermia es claro.

En un 30-40% de los casos se describen las alteraciones cutaneas

caracteristicas del signo del surco y la piel de naranja. Dado que se trata de un
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estudio retrospectivo, puede que en algin caso este dato no quedara recogido

en la historia clinica.

Las manifestaciones clinicas producidas por la induracion cutanea, que pueden
provocar dolor, edemas, contracturas articulares o afectacién por compresion
(sindrome del canal carpiano y alteracion ventilatoria restrictiva), pueden en
ocasiones superponerse con otras enfermedades cutaneas, sobre todo con la
esclerodermia localizada (morfea). 2 °2. Todavia esta en discusién si la fascitis
eosinofilica podria ser una variante clinica de la morfea. La extension de la

induracién cutanea se ha relacionado con un peor pronéstico®.

Cabe destacar el caso observado con afectacion del sistema nervioso central y
periférico, en forma de paralisis facial izquierda central, paralisis del nervio
hipogloso izquierdo y paresia del nervio ciatico popliteo externo, ya que
revisando la literatura, no hemos hallado mas casos de fascitis eosinofilica

asociada a este tipo de afectacion neuroldgica.

La mayor parte de los pacientes afectos de fascitis eosinofilica presentan
eosinofilia en sangre periférica, aunque no es un requisito necesario para el
diagnéstico. La cifra absoluta de eosinoéfilos no se correlaciona con la gravedad

de la enfermedad, aunque si con su actividad.

Para el diagnéstico es esencial la practica de una biopsia en huso profunda.
Ante un paciente con induracibn cutdnea y eosinofilia periférica debe
confeccionarse una historia clinica exhaustiva buscando con especial énfasis
los factores desencadenantes, ademas de una completa exploracién clinica. Se
solicitaran andlisis que incluyan los reactantes de fase aguda y pruebas de
autoinmunidad, para descartar otras enfermedades. Si la eosinofilia permanece
a pesar del tratamiento con glucocorticoides o existe la sospecha de un
trastorno hematolégico subyacente, se debera practicar un aspirado de médula
Osea. Si se sospecha una neoplasia oculta se realizara una TC

toracoabdominal.

En caso de parestesias puede ser util la realizacion de un EMG, el cual

confirmara con frecuencia la presencia de un sindrome del canal carpiano. Si
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aparece disnea o la induracion cutanea afecta a térax, las pruebas funcionales

respiratorias constatardn un patron restrictivo.

El uso de técnicas no invasivas™ >*

, como la ecografia de partes blandas o la
RM, para el diagndstico y seguimiento de la fascitis eosinofilica esta en auge.
La primera descripcién de las alteraciones visualizadas en la RM fue en 1989°°.
Desde entonces se han publicado otros casos que detallan las caracteristicas y
la utilidad para el diagndstico. Es especialmente atil en los casos de
presentacion atipica, sospecha diagnostica en ausencia de eosinofilia y en
casos en los que no sea posible practicar la biopsia para obtener la
confirmacion histoldgica. En otras publicaciones se destaca su utilidad como
marcador de la zona mas activa para realizar la biopsia*’. Cabe destacar que
en la presente serie tres biopsias iniciales fueron negativas; se realiz6 una
nueva biopsia sobre la zona mas activa visualizada por una RM realizada

previamente, con la que se confirmé el diagndstico.

Sdlo un estudio prospectivo podria determinar la sensibilidad y la especificidad
de esta técnica para la confirmacién del diagnéstico y su diferenciacion de otras

enfermedades con manifestaciones cutaneas similares®.

En todas las series descritas y en la presente, se concluye que el tratamiento
mas utilizado son los glucocorticoides en dosis superiores a 20 mg/dia, con una
lenta retirada posterior (tratamientos en ocasiones superiores al afio). Existe
una mejor respuesta si se inician rapidamente®, por lo que es importante un

diagndstico y tratamiento precoces.

En la mayoria de los casos se asocia colchicina y ranitidina o cimetidina como
tratamiento coadyuvante a los glucocorticoides. En el caso que haya

contracturas articulares, la terapia fisica sera importante.

La mayoria de los casos presenta una buena evolucién. Al iniciar los
glucocorticoides se observa un rapido descenso de la cifra de eosinéfilos y de
los reactantes de fase aguda. Se han descrito casos de mejoria espontanea o

con dosis bajas de glucocorticoides.
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El tratamiento con inmunosupresores es necesario en los casos de: poca
respuesta al tratamiento convencional, complicaciones sistémicas o aparicion

de brotes al reducirlo o retirarlo.

En presencia de artritis el farmaco inmunosupresor utilizado con mayor
frecuencia es el metotrexato aunque no se ha podido comprobar la eficacia de
los tratamientos inmunosupresores debido a la baja prevalencia de esta
enfermedad. En los casos en los que no haya una buena respuesta al
tratamiento habitual, se debera sospechar una posible etiologia maligna y

descartar la presencia de una neoplasia oculta.

El prondstico de la fascitis eosinofilica es la resolucion completa con el
tratamiento habitual en el curso de un afio. Ante complicaciones hematoldgicas
0 manifestaciones sistémicas, que en la mayoria de ocasiones precisan de un
tratamiento inmunosupresor, el pronéstico es mas desfavorable dado que la
enfermedad evoluciona a la cronicidad y es preciso prolongar el periodo de

tratamiento.
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CONCLUSIONES:

Las caracteristicas clinicas de la presente serie de fascitis eosinofilica no

difieren de las descritas por otros autores.

Es mas frecuente en edades medias de la vida y en varones caucasicos.

Los antecedentes de actividad deportiva extrema y consumo de

farmacos o téxicos son frecuentes.

La RM es una exploracion util para el diagndstico y seguimiento de la
enfermedad al correlacionarse las alteraciones de la sefal con los
cambios anatomopatolégicos. Quizas en el futuro la RM podria llegar a

sustituir a la biopsia como criterio diagnastico.

La eosinofilia puede no estar presente y la cifra de eosinéfilos no esta
relacionada con la gravedad de la afectacion cutanea.

Tiene peor prondstico cuanto mayor es la extension cutanea afectada.

El farmaco mas utilizado para su tratamiento son los glucocorticoides.
Precisa de tratamiento adyuvante en la mayoria de los casos (colchicina
y anti-H2) e inmunosupresor en los casos complicados con

manifestaciones no cutaneas o refractarias al tratamiento habitual.

La evolucion suele ser favorable, con una buena respuesta inicial a la
glucocorticoterapia, aunque pueden presentarse nuevos brotes en

relacion con la disminucion o retirada del tratamiento.
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ANEXO

Resumen de los pacientes de la serie
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. Edad | Induracion Otras Factor [Eosindfilos L .
Paciente , . . . 9 RM |Complicaciones Tratamiento
Sexo cutdnea |manifestaciones|precipitante| (107/L)
Prednisona 70mg/d
1 42 Extremidades |Fiebre Deporte 28 Si Ninguna Cimetidina 400mg/24h
M Tabaco
Metotrexato 10mg/sem
. Sindrome canal .
2 43 |[Extremidades Parestesias Deporte 21 Si karpiano Prednisona 80mg/d
M  |superiores Naturopatia : P Cimetidina 400mg/24h
Disnea
Sindrome canal .
3 54 Extremidades |[Edemas Deporte <0,5 No [carpiano Prednisona 60mg/d
M L Metotrexato 10mg/sem
Poliartritis
54  |Extremidades [Mialgias . . . Prednisona 20mg/d
4 o . .
F linferiores Fiebre Ninguno 5 Si- Neoplasia renal Colchicina 1g/24h
Sindrome canal |Prednisona 80mg/d
52 . Deporte . carpiano Cimetidina 400mg/24h
° M Extremidades \Edemas Atorvastatina 12 S Poliartritis Metotrexato 15mg/sem
Morfea Colchicina 1g/24h
71 |Extremidades |_. . . Afecta?lqn Prednisona 60mg/d
6 . Disfagia Tabaco 2 Si  |neurolégica S
M  [Torax . /Azatioprina 50mg/d
Disnea
28 . . .
7 M Extremidades |- Tabaco 16 No |Ninguna Prednisona 80mg/d
; Disfonia ;
55 |Extremidades |-, X Tabaco y . Prednisona 45mg/d
8 g
M  [Tronco Disfagia asbesto 19 No Disnea Colchicina 0,5g/24h
Edemas
. . . Prednisona 30mg/d
9 45 [Extremidades Dolor abdominal |Tabaco 12 No Polln_guropatla Ranitidina 150mg/12h
M  |Abdomen sensitiva axonal .
Colchicina 1g/12h
35 . N Sin clinica . . Prednisona 60mg/d
1
0 E Extremidades |Mialgias inicial 32 Si  |Nefropatia IgA Cimetidina 400mg/12h
42 |Extremidades | ,. . Prednisona 40mg/d
11
M [Térax Mialgias Tabaco 19 No  Morfea Metotrexato 15mg/sem
12 53 E{(tremldades - Deporte 0,7 Si Smd_rome canal Prednisona 50mg/d
F [Térax carpiano
. S Prednisona 40mg/d
13 75 [Bxtremidades Edemas .S|'n.cl|n|ca 73 No Ninguna Metotrexato15mg/sem
F  [Tronco inicial

Colchicina 1g/24h
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