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Notas clinicas

FASCITIS EOSINOFILICA: A PROPOSITO DE UN CASO
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La fascitis eosinofilica o Enfermedad de Shulman es una entidad esclerodermiforme, de incidencia descono-
cida y considerada una enfermedad rara. Presentamos un caso de fascitis eosinofilica en una paciente de 60 anos
en la que tras realizar el estudio se descartan otras patologias. La sospecha clinica y los hallazgos de resonancia
magneética nuclear permitieron un diagnostico precoz y el inicio del tratamiento con corticoides sistémicos. Poste-
riormente el diagnostico se confirmd mediante anatomia patologica con biopsia muscular (cutanea) profunda que

incluia la fascia muscular.

Fascitis eosinofilica. Sindrome de Shulman. Esclerosis localizada. Eosinofilia

La fascitis eosinofilica (FE), también conoci-
da como Enfermedad de Shulman, es una entidad
esclerodermiforme infrecuente caracterizada por
tumefaccion e induracion de la piel y el tejido ce-
lular subcutaneo. Fue descrita por primera vez en
1974 por Shulman y en la actualidad la etiologia
todavia es desconocida. Suele asociar eosinofilia
periférica en el 80% de los casos e hipergammag-
lobulinemia en la mitad de los casos'. La inciden-
cia de esta enfermedad es incierta?, pero se con-
sidera una enfermedad rara.

A continuacion, se presenta un caso de fas-
citis eosinofilica diagnosticado en nuestro centro
con el objetivo de actualizar los criterios diagnos-
ticos y terapéuticos.

Paciente de sexo femenino de 60 anos, sin
alergias farmacologicas conocidas y sin antece-
dentes familiares de enfermedades reumatologi-
cas o autoinmunes. Con antecedentes personales

de hipotiroidismo en tratamiento sustitutivo con
hormona tiroidea e intervenida de amigdalecto-
mia y adenoidectomia en la infancia. Es indepen-
diente para actividades basicas e instrumentales
de la vida diaria. Vive en entorno urbano. Tiene
una gata desde hace 12 anos, no presenta contac-
to con otros animales. No tiene habitos toxicos ni
exposicion a toxicos en el entorno laboral.

Refiere un cuadro de dolor y edema de ex-
tremidades, con predominio en extremidades
superiores, de unos 6-7 meses de evolucion y co-
mienzo insidioso, con sensacion de parestesias 'y
rigidez en antebrazos y en menor medida en las
piernas. En la actualidad persiste sensacion de
tumefaccion y endurecimiento a la palpacion, con
disminucion de la movilidad y la fuerza y con do-
lor a la movilizacion que le dificulta la realizacion
de las actividades cotidianas. No refiere fiebre,
pérdida de peso o anorexia ni otra sintomatologia
sugestiva de enfermedad sistémica.

La exploracion fisica sistémica es normal ex-
cepto en extremidades donde presenta endureci-
miento en antebrazosy piernas, de predominio en



las superiores con consistencia lefosa sin fovea
ni edema o signos inflamatorios. La piel presen-
ta un aspecto brillante, con marcados orificios
foliculares con aspecto de “piel de naranja”. La
exploracion neurologica también es normal y la
musculatura de los interoseos y la musculatura
dorsal de extremidades superiores esta limita-
da por el dolor.

La radiografia de torax, estudio neurofisio-
logicoy capilaroscopia no demuestran hallazgos
patologicos. En la analitica destaca una eosino-
filia en sangre periférica de 14,9%. La proteina C
reactiva (PCR) es de 0.75 mg/dL (0,00-0,50 mg/
dL) y la VSG de 11 mm/h. El resto de analitica
de sangre es normal incluyendo: funcion renal,
ionograma, perfil hepatico, CK, aldolasa, LDH,
hormonas tiroideas, inmunoglobulinas, protei-
nograma, complemento y estudio de autoinmu-
nidad (Factor reumatoide, ANA, ENA, AntiDNA,
AntiCCP, Antitransglutaminasa IgA, AntiRo, Anti-
La, cANCA, pANCA y antifosfolipidos. Las sero-
logias son negativas para VHB, VHC, VIH, Lues,
Brucella, Parvovirus B19 y Borrelia burgdorferi.
Se realiza un TC toracoabdominal que no de-
muestra patologia neoplasica. Se realiza una
resonancia magnética de extremidades, objeti-
vando hallazgos caracteristicos de fascitis eosi-

nofilica activa, con engrosamiento e hipersenal
que afecta difusamente a las fascias superficia-
les y profundas (Fig. 1). Este patron se evidencia
en nalgas, ambos muslos, piernas, brazos y an-
tebrazos. Se realiza una biopsia cutanea profun-
da de la fascia del antebrazo derecho, y ante la
sospecha clinica de fascitis eosinofilica se inicia
tratamiento con prednisona oral, a dosis de 1
mg/kg/peso. Posteriormente la anatomia pato-
logica muestra una fascia engrosada con edema
e infiltrado inflamatorio cronico de predominio
linfocitario con aislados eosinofilos que con-
firma el diagnostico de fascitis eosinofilica. Se
realiza un control radiologico mediante RMN a
los 6 meses de iniciar el tratamiento en la que
se comprueba mejoria radiologica, pero persis-
tencia de hipersenal en fascias superficiales de
muslos y antebrazos, compatible con respuesta
favorable al tratamiento, pero incompleta.

La fascitis eosinofilica es una enfermedad
rara del tejido conectivo, afecta por igual a am-
bos sexos y suele aparecer a los 40-60 anos de
edad?. El diagnostico de certeza es histologico,
precisando biopsia cutanea profunda que in-
cluya la fascia muscular.

Para realizar el diagnostico es necesario
conocer esta entidad y sus presentaciones clini-
casy asi poder establecer el diagnostico de sos-
pecha. Como se expone en el caso presentado
la clinica se caracteriza por tumefaccion e indu-
racion de la piel con aspecto brillante y orificios
foliculares marcados conocido como “piel de
naranja”*. Otro hallazgo frecuente es el “signo
del surco” que es la depresion lineal que produ-
cen las venas en su trayecto. Dado que esta en-
tidad se manifiesta como tumefaccion e indura-
cion de la piel y el tejido celular subcutaneo en
el diagnostico diferencial debemos incluir otras
entidades que produzcan edemas generaliza-
dos. Otro proceso con el que hay que realizar
diagnostico diferencial es la esclerodermia, si
bien en esta suele existir fendomeno de Raynaud
y esclerodactilia no presentes en la FE>.

La paciente presentaba hipereosinofilia
en sangre periférica, esto es un dato muy ca-
racteristico que esta presente en mas del 90%
de los pacientes. Ademas, pueden encontrarse



otras alteraciones analiticas como hipergammaglobulinemia o aumento de los reactantes de fase
aguda. El resto de analitica en el caso presentado era normal.

La resonancia magnética nuclear (RMN) fue diagnostica en el caso que presentamos, lo que per-
mitio iniciar un tratamiento de forma precoz**. Esta técnica permite realizar el diagnostico de manera
fiable no invasiva e incluso es Gtil para el seguimiento clinico y valorar la respuesta al tratamiento.
Los hallazgos caracteristicos son engrosamiento e hipersenal en las secuencias T2 y STIR asi como
refuerzo tras administracion de contraste en la secuencia T1%. No obstante, el diagnostico de certeza
es histologico, mediante biopsia cutanea profunda incluyendo la fascia en la que podemos observar
fibrosis, necrosis e infiltrado de linfocitos y eosinofilos en la fascia muscular?®. En 2018 se publico la
guia clinica de fascitis eosinofilica con criterios diagnosticos y clasificacion de gravedad® y en ella ya
se contempla la posibilidad de realizar el diagnostico mediante clinica compatible y afectacion tipica
en la RMN sin necesidad de confirmacion anatomopatologica. Los criterios diagnosticos de esta enti-
dad se exponen en la Tabla 1.

Se descarto patologia autoinmune asociada, asi como neoplasias ya que esta entidad en oca-
siones puede aparecer asociada a enfermedades autoinmunes o cancer manifestada como sindrome
paraneoplasico e infecciones incluyendo la borreliosis. Al igual que en el caso presentado, cuando no
se encuentra una causa subyacente se considera que es idiopatica.

El tratamiento esta basado en corticoides a dosis de 1-2 mg/kg/dia. En casos refractarios a cor-
ticoides se han comunicado buenos resultados con ciclosporina A® asi como otros farmacos ahorrado-
res de corticoides como metotrexate, azatioprina, hidroxicloroquina o infliximab *°. Se ha propuesto
incluso el tratamiento con corticoides y metotrexate de primera linea con buenos resultados tanto de
seguridad como de eficacia™.

En conclusion, la fascitis eosinofilica es una entidad rara con un espectro variable de manifes-
taciones clinicas, que suele cursar con edema e inflamacion de los miembros. Es necesario mantener
un elevado indice de sospecha para favorecer el diagnostico. El diagnostico definitivo se realiza me-
diante biopsia cutanea profunda que incluya la fascia afectada, aunque la RMN también es un criterio
diagnostico. En casos de sospecha debe iniciarse tratamiento de eleccion con corticoides sistémicos.

CRITERIOS MAYORES

Las lesiones escleréticas en forma de placa estan presentes en las cuatro extremidades de forma simétrica. Debe excluirse el diagnéstico
de esclerodermia, si bien en esta suele existir fendmeno de Raynaud.

CRITERIOS MENORES

Criterio menor n2 1. ANATOMIA PATOLOGICA

La biopsia de piel (debe ser profunda para incluir la fascia muscular) muestra fibrosis del tejido celular subcutaneo con engrosamiento de
la fascia e infiltracion celular de eosindfilos y monocitos.
Criterio menor n° 2. PRUEBA DE IMAGEN

Debe observarse el engrosamiento de la fascia en las pruebas de imagen, como en la resonancia magnética.

El diagnéstico definitivo se realiza cuando el paciente cumple el criterio mayor y presenta uno o los dos los criterios menores.
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