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Dolor y tumefaccion difusa en las extremidades

de un vardon de 63 anos
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Servicio de Reumatologia de POVISA. Vigo. Esparia.

Caso clinico

Varén de 63 anos de edad, con antecedentes de
meningioma parietal derecho y ameloblastoma ma-
xilar izquierdo que consulté por tumefaccion difusa
y dolor abarticular en antebrazos, brazos y piernas.
Los sintomas se habian iniciado de forma ripida-
mente progresiva 10 meses antes y provocaban
una limitacion significativa de la movilidad de co-
dos, munecas y tobillos. No existian antecedentes
de fotosensibilidad, fenomeno de Raynaud o enfer-
medades de interés entre los familiares.

La exploracion fisica puso de manifiesto un exten-
so hundimiento en la regiéon parietal derecha, re-
sultante de la craniectomia, asi como una deformi-
dad facial izquierda, secundaria a la reseccion
parcial del maxilar superior izquierdo. En la region
frontal derecha se observaba una lesion hiperque-
ratésica de 1 cm de didmetro compatible con carci-
noma basocelular. La piel de brazos, antebrazos,
piernas y tercio inferior de los muslos estaba nota-
blemente engrosada, con aspecto de «piel de na-
ranja» y con depresiones lineales coincidentes con
los planos musculares y las venas superficiales. La
presion y la palpacion profunda de la piel era do-
lorosa y, al pellizcarla entre los dedos, se formaban
pliegues superficiales, pero resultaba imposible
desplazarla sobre los planos profundos (fig. 1). En
los dedos de las manos y pies, la piel tenia una
consistencia eldstica y formaba los pliegues norma-
les sobre las articulaciones metacarpofalingicas,
metatarsofalangicas e interfalangicas, cuya movili-
dad era normal e indolora (fig. 2). La extension de
los codos vy las rodillas estaba restringida por la in-
duracién subcutanea. No se palpaba engrosamiento
sinovial ni habia signos de sinovitis o derrame en
ninguna de las articulaciones periféricas. En la ex-
ploracién neuroldgica destacaba una paraparesia
izquierda con amiotrofia de todos los grupos mus-
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Figura 1. Piel del antebrazo del paciente con aspecto de «dscara de
naranja.

- Lr

Figura 2. Pliegues normales de la piel sobre las articulaciones interfa-
ldngicas y metacarpofaldngicas (las manos no estaban afectadas por
el proceso).

culares (fuerza proximal y distal, 3/5) interpretada
como secuela de la intervencién neuroquirirgica.
El resto de la exploracion fisica fue normal.

En las pruebas de laboratorio, el hemograma de-
mostré una leve anemia normocrémica normocitica
(hemoglobina, 112 g/D), 7,6 x 10° leucocitos/l con
12% de eosindfilos, elevacion de la proteina C re-
activa (30 mg/D) y de la VSG (32 mm durante la pri-
mera hora). Los ANA fueron positivos a titulo de
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Figura 3. Detalle bistologico de la biopsia del paciente en el que pue-
de apreciarse el marcado engrosamiento facial (flechas) y dreas de
necrosis con depasitos de material eosinofilico (asterisco) (HE X 80).
(Cortesia del Dr. 1. Anton Badiola, servicio de Anatomia Patologica.)

1/80. En el proteinograma se objetivd una hiper-
gammaglobulinemia policlonal (22 g/l; valores nor-
males hasta 15 g/D. Las cifras de IgG fueron de 340
mg/dl (valores normales hasta 240 mg/dD. Las si-
guientes determinaciones en suero fueron norma-
les: glucosa, urea, creatinina, calcio, fésforo, cloro,
sodio, potasio, transaminasas, fosfatasa alcalina, bi-
lirrubina, triglicéridos, colesterol total, creatininci-
nasa, lactatodeshidrogenasa, albimina y dosificacion
del complemento. La serologia frente a Borrelia
burgdorferi, el factor reumatoide (litex y Waaler-
Rose), los anticuerpos anti-ADN, anti-ENA, anticen-
tromero, anti-ScL70 y antitiroideos fueron negativos.
Se realiz6 una biopsia quirdrgica profunda que in-
cluy6 piel y musculo. Su estudio histologico evi-
denci6 abundantes infiltrados inflamatorios con eo-
sindfilos, linfocitos y monocitos localizados en la
dermis reticular, septos interlobulares de la hipo-
dermis y, sobre todo, en la fascia superficial. Esta
ultima presentaba un acentuado engrosamiento, asi
como areas de necrosis y fibrosis que se adentra-
ban en el perimisio. La dermis superficial y la epi-
dermis no presentaron alteraciones. No hubo sig-
nos de vasculitis ni se identificaron depositos
calcicos (fig. 3). La exéresis de la lesion hiperque-
ratosica frontal derecha confirmé el diagndstico
preliminar de carcinoma basocelular.

Diagnostico

Fascitis eosinofilica.

Discusion
La fascitis eosinofilica fue descrita inicialmente en
1974, por el Dr. Laurence E. Shulman!, durante el

VI Congreso Panamericano de Reumatologia (To-
ronto). Se caracteriza histolégicamente por la pre-
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sencia de infiltrados inflamatorios mixtos en las fas-
cias musculares, que se extienden hacia la hipoder-
mis y que evolucionan hacia una fibrosis parchea-
da*%. La esclerosis resultante hace que las fascias
lleguen a alcanzar 15 veces su espesor normal® y se
adhieran tanto al perimisio como a la hipoder-
mis>*. La afeccion de la dermis reticular es de es-
casa intensidad, mientras la dermis superficial y la
epidermis suelen respetarse®>.

La expresion clinica de las alteraciones anatomopa-
tologicas mencionadas consiste en una primera fase
de tumefaccion dolorosa en las extremidades invo-
lucradas. Las lesiones de la fascitis eosinofilica tien-
den a la simetria, con predilecciéon por las extremi-
dades superiores, sobre todo antebrazos y brazos,
aunque puede producirse afeccion unilateral. Habi-
tualmente, las manos, los pies, el cuello y la region
facial quedan libres?°. Durante las fases iniciales, la
inspeccion permite apreciar un relieve abollonado
de la piel, con acentuacién de las depresiones co-
rrespondientes a los foliculos pilosebaceos, lo que
produce el tipico aspecto de «piel de naranja». A di-
ferencia de la esclerosis sistémica, la piel puede pe-
llizcarse®. Durante el curso clinico, algunas venas
van quedando fijadas en profundidad por la fibrosis
y marcan depresiones lineales en la piel, a modo de
canales. La presion, la palpacion profunda y los
movimientos de las articulaciones provocan dolor.
Conforme avanza el proceso y se produce fibrosis,
la piel se adhiere mds a la fascia y al muasculo sub-
yacente*®’, limitando de modo indirecto los movi-
mientos de las articulaciones. No es infrecuente la
aparicion de un sindrome del tinel carpiano. Frente
a la esclerosis sistémica, el fenémeno de Raynaud?
y la afeccion visceral son raras*®. Ocasionalmente,
se han descrito artritis, tendosinovitis y miositis’,
afeccion pleuropulmonar'® o renal'!.

La fascitis eosinofilica puede presentarse a cual-
quier edad. En adultos afecta de forma similar a
ambos sexos', y aunque se desconoce su verdade-
ra incidencia, se describen dos picos situados en la
segunda y quinta décadas de la vida®,

Durante las fases activas de la enfermedad y en
cerca del 80% de los pacientes, se aprecia eosinofi-
lia periférica e hipergammaglobulinemia, sobre
todo a expensas de la IgG. La eosinofilia periférica,
que puede desaparecer en periodos de inactividad,
no siempre se acompana de infiltracion tisular por
eosindfilos*®. El incremento de los reactantes de
fase es habitual, aunque inespecifico y, excepto en
casos aislados, no se detectan autoanticuerpos®'?.
Algunos autores consideran que la concentracion
sérica de aldolasa puede constituir un buen indica-
dor de la actividad de la fascitis eosinofilica'.

No existen criterios consensuados para el diagnds-
tico, que se establece sobre la base de las manifes-
taciones clinicas y los hallazgos histologicos, sien-
do fundamental que la biopsia incluya todas las
capas de la piel, fascia y muisculo?*®, En la determi-
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nacion de la extension del proceso pueden resultar
de ayuda diversas técnicas de diagnéstico por la
imagen, incluida la gammagrafia®® y la resonancia
magnética'®. Esta dltima también puede contribuir a
precisar el mejor lugar para realizar la biopsia. El
principal diagnéstico diferencial se establece res-
pecto a las formas cutaneas de la esclerosis sistémi-
ca, otros sindromes esclerodermiformes y algunas
paniculitis, como la lapica®.

La etiopatogenia de la fascitis eosinofilica sigue sin
establecerse todavia. En un principio se concedi6
especial importancia a los esfuerzos fisicos como
desencadenantes de la enfermedad, pues se pre-
sentaban casi en la mitad de los enfermos. Sin
embargo, se han ido aportando nuevos factores
potencialmente implicados en su desarrollo, inclu-
yendo disolventes orginicos', derivados del L-trip-
toéfano'® o algunos firmacos', e incluso se han re-
ferido fascitits asociadas a eosinofilia provocados
por Borrelia burgdorferi?®. Diversos estudios han
demostrado un aumento significativo del factor
transformador del crecimiento celular beta (TGF-§,)
y del ARNm del procoligeno tipo I en la piel de
pacientes afectados. Mediante técnicas de hibrida-
cion in situ, se ha demostrado que la mayoria de
los fibroblastos que expresan activamente los ge-
nes del procolageno tipo I estan situados en la fas-
cia, la hipodermis y la dermis profunda*?. Ade-
mas, se ha descrito su asociacién con procesos
neoplasicos?®?% e incluso la progresiéon hacia una
verdadera esclerosis sistémica®. En el paciente des-
crito se habian desarrollado consecutivamente tres
tumores de origen ectodérmico: un meningioma,
un ameloblastoma y un carcinoma basocelular. No
hemos hallado referencias en la bibliografia respec-
to a una potencial asociacién entre tumores ecto-
dérmicos y fascitis eosinofilica, por lo que conside-
ramos que constituy6 un hecho casual.

Aunque existen algunos casos autolimitados, la ad-
ministracion de glucocorticoides (0,5-1 mg/kg/dia),
sobre todo en fases precoces, acelera la normaliza-
cion de los pardmetros de laboratorio y la mayoria
de las manifestaciones cutineas*. La induracion
subcutanea se resuelve con mayor lentitud y de
forma incompleta. Los antipalddicos de sintesis
también han demostrado cierta eficacia en los peri-
odos iniciales de la enfermedad?® en cambio, los
antiinflamatorios no esteroides tienen una utilidad
discutida. Adicionalmente, se han utilizado cimeti-
dina, metotrexato, D-penicilamina y colquicina,
pero el escaso nimero de pacientes tratados no
permite extraer conclusiones sobre la eficacia de
dichos tratamientos.
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