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Resumen

Descripcion del caso: Vardn, 48 afos, sin alergias medicamentosas conocidas, fumador 10
cigarrillos/dia, antecedentes de ulcus péptico y neumonia en la adolescencia que preciso ingreso
hospitalario. Acude a consulta en dos ocasiones en 15 dias. La primera por un cuadro gripal
autolimitado de 3-4 dias de duracion con fiebre de 38 °C, rinorrea, mialgias y malestar generalizado,
que cedié con paracetamol. Acude la semana siguiente por aparicion de lesiones cutaneas
pruriginosas en tronco, espalda, cara y extremidades, coincidiendo con fiebre de hasta 40 °C

Exploracion y pruebas complementarias: TA: 110/60; 84 lpm; febril, SatO2: 99%. Adenopatias
subcentimétricas cervicales, axilares e inguinales de consistencia elastica, redondeadas, moviles y
no dolorosas a la palpacion. Lesiones cutédneas, maculo-papulas eritematosas algunas anulares,
pruriginosas, confluentes y fluctuantes, sobreelevadas, de predominio en tronco, espalda, caray
extremidades. Analitica: VSG: 100; 17.500 leucocitos (92% neutrdfilos, 5% linfocitos), PCR: 119.
Bioquimica: normal. Estudio inmunoldgico y vasculitis: negativo. Complemento: normal.
Hemocultivos: negativos. Urocultivo, coprocultivo y esputos: negativos. Mantoux: negativo.
Proteinograma: banda monoclonal IgM kappa. IL-6: 64,2, R-IL-2: 2.338. Rx térax y abdomen:
normales. Biopsia de las lesiones: patrén de reaccidon vasculopatico urticariforme con signos de
vasculitis, compatible con urticaria-vasculitis. Biopsia médula dsea: normal. Biopsia adenopatias:
inflamacion inespecifica.

Juicio clinico: Sindrome de Schnitzler.

Diagnoéstico diferencial: Enfermedad de Still de inicio del adulto, vasculitis-urticaria
hipocomplementémica, la crioglobulinemia, el sindrome de hiper IgD, deficiencia adquirida del
inhibidor de C1, eritema marginado, lupus, sindrome CINCA, sindrome Muckle-Wells, linfoma,
amiloidosis, enfermedad de Waldenstrom.

Comentario final: El sindrome de Schnitzler es un trastorno infrecuente e infradiagnosticado que
se caracteriza por erupcion cutanea urticariana, componente monoclonal IgM y al menos dos de los
siguientes: fiebre, artralgias, dolores dseos, linfadenopatias palpables, aumento de VSG, leucocitosis
hepato/esplenomegalia 0 anomalias radioldgicas. De prevalencia y etiologia desconocidas, es
probablemente un trastorno auto-inflamatorio adquirido. Su conocimiento, sumado a una respuesta
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inmediata y favorable al tratamiento con anakinra, mejora significativamente la calidad de vida de
estos pacientes, asi como el control de posibles complicaciones tardias.
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