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Palabras clave Resumen

> Fascitis eosinofilica
> Resonancia magnética
nuclear

La fascitis eosinofilica es una enfermedad infrecuente caracterizada por una inflamacién dolorosa de la fas-
cia subcuténeay tejidos adyacentes. La afectacion dérmica suele ser constante y estd considerada como un
sindrome esclerodermiforme. Aunque la confirmacion diagndstica suele ser histolégica, las imagenes de la
resonancia magnética nuclear son muy caracteristicas pudiendo orientar tanto el diagnéstico como el lugar
para realizacién de biopsia. El tratamiento precoz resulta de vital importancia para evitar la progresion a
fibrosis con las consecuentes secuelas. Presentamos el caso de una paciente con fascitis eosinofilica confir-
mada mediante biopsia, con la particularidad de que no presentaba afectacién cuténea.

Abstract

Eosinophilic fasciitis is a rare disease, characterized by painful inflammation of the subcutaneous fascia and ad-
jacent tissues. Skin involvement is usually present and is considered a scleroderma-like syndrome. Although the
diagnostic confirmation is usually histological, magnetic nuclear resonance images are characteristic and can
guide both the diagnosis and the biopsy site. Early treatment is of utmost importance in order to avoid progression
to fibrosis with the consequent sequelae. We hereby present the case of a patient with a biopsy confirmed eosino-
philic fasciitis, with the particularity that there was not skin involvement.

Puntos destacados

> La fascitis eosinofilica se caracteriza por inflamacion y fibrosis de la fascia
perimuscular y tejidos adyacentes. La piel estd indemne en excepciona-
les ocasiones.

= Eldiagndstico es histoldgico, pero la resonancia magnética es caracteristica.

> Esimportante un tratamiento precoz para evitar secuelas.

Keywords
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antecedentes patoldgicos personales ni familiares de interés, residia en medio
urbano y convivia con un gato. No habfa realizado nunca viajes al extranjero.
Seguia tratamiento habitual con suplementos de calcio y calcifediol, y tomaba
omeprazol de forma muy esporadica.

La paciente referia haber presentado unos tres meses antes una lumbalgia de ca-
racteristicas mecanicas. A partir de entonces comienza con dolores osteomusculares
definidos como sensacion de «agarrotamiento» o «tirantez» generalizada y dolorosa

Introduccion

La fascitis eosinofilica (FE) es una rara conectivopatia caracterizada por una
edematizacién dolorosa con progresiva induracién y engrosamiento de la
piel y tejidos blandos'. En ausencia de criterios diagndsticos internacionales,
el diagndstico de FE se basa en la asociacion de las alteraciones caracteris-
ticas de la piel junto con una infiltracion inflamatoria y engrosamiento de
la fascia subcutdnea’. La afectacion cutdnea es practicamente constante’.
Presentamos el caso de una paciente con fascitis eosinofilica confirmada me-
diante biopsia en el que las alteraciones dérmicas estaban ausentes.

Caso clinico
Antecedentes y enfermedad actual

Mujer de 36 afos remitida a nuestra consulta por cuadro de dolores osteomus-
culares y marcada eosinofilia en sangre periférica. La paciente no presentaba
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que afectaba a brazos, piernas, tronco, cuello e incluso facies, respetando pies y ma-
nos. Esta sensacion de limitacion de movimientos dolorosa era més acusada a pri-
mera hora de la marfana o tras periodos prolongados de reposo. Notaba molestia al
estirar los brazos que incluso llegaba a interferir con el suefio. No existia claro dolor ar-
ticular. No referia fendmeno de Raynaud, sintomas digestivos, ni otra sintomatologia.

Exploracién fisica

En la exploracion fisica no se encontraron hallazgos de interés, salvo molestia
a la movilizacion de brazos, siendo mas marcado el dolor con la pronosupina-
cion de antebrazo derecho. Tampoco presentaba edemas ni signos del surco
ni ninguna otra alteracion dérmica.

Pruebas complementarias

El hemograma mostraba un recuento absoluto de eosinéfilos de 1770/mm?
(N: inferior a 500/mm?), con eosindfilos de aspecto maduro en el frotis, y sin
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alteraciones en las series roja y plaquetaria. En la bioquimica hematica, que in-
cluia enzimas musculares, no se hallaban alteraciones de interés, mientras que
el proteinograma revelaba hipergammaglobulinemia marcada, con identifica-
cion de banda monoclonal Lambda (L) y otra dudosa banda IgM-Kappa (K).

El recuento de inmunoglobulinas confirmé una elevacién de IgG, estando la
IgA, IgM e IgE dentro de la normalidad. Encontramos también elevacion de
cadenas ligeras libres, tanto L como K, con cociente K/L dentro de la normali-
dad. Tras repetir analitica persistia hipergammaglobulinemia con varias bandas
monoclonales (IgG-L, IgM-L, IgG-K) lo que se interpreté como proliferaciones
oligoclonales en el contexto de marcada hipergammaglobulinemia policlonal.

El estudio de autoinmunidad fue negativo, salvo unos anticuerpos antinuclea-
res (ANA) positivos a titulo 1/320 y patron de inmunofluorescencia moteado,
con anti-acido desoxirribonucleico (DNA), anti- antigenos extraibles del nucleo
(ENA) y anticitoplasma de neutrofilo (ANCA) negativos. Las fracciones C3 'y C4
del complemento estaban en rango normal. La B2-microglobulina era de 5.22
mg/L (1,2-2,8 mg/L). Las determinaciones seroldgicas para VIH, Toxoplasma,
Bartonella, Equinococo, Strongyloides, Fasciola y Toxocara fueron negativas, y
no se hallaron parésitos ni sus huevos en tres muestras de heces.

Se completd el estudio analitico con determinaciones de cianocobalamina,
troponina, fosfatasa alcalina granulocitica y cortisol basal, sin hallarse altera-
ciones. El gen de fusion FIP1L1-PDGRA resulté negativo. Se le practicaron ra-
diograffa de térax, ecografia abdominal, tomografia axial computarizada (TAC)
téraco-abdominopélvica, electrocardiograma y ecocardiograma transtoracico,
sin hallazgos destacables. En este momento del estudio se decidié realizacion
de resonancia nuclear magnética (RNM) de la extremidad superior derecha,
por ser la més afectada, objetivandose un engrosamiento y aumento difuso
de la senal de la fascia profunda, con hipersenal e hiperrealce de la fascia inter-
muscular, sin afectacion de los tejidos muscular ni dérmico adyacentes, hallaz-
gos compatibles con FE (figuras 1y 2).

Figura 1. RMN secuencia STIR de brazo derecho: engrosamiento de fascia
profunda con hipersenal e hiperrealce de fascia intermuscular.

Figura 2. RMN con contraste en corte axial de brazo derecho: se aprecia
captacion de contraste en fascia intermuscular.

Finalmente, la biopsia de la fascia muscular del antebrazo derecho, realizada ya
habiendo iniciado tratamiento esteroideo, mostraba tejido fibroconectivo con

capilares dilatados e hiperémicos rodeados de moderado infiltrado linfoplas-
mocitario dispuesto a su alrededor de forma dispersa y difusa en todo el tejido,
hallazgos compatibles con FE (figuras 3 y 4).
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Figura 3. Biopsia fascia muscular: tejido conectivo con capilares dilatados
e infiltrado linfoplasmocitario disperso.

Figura 4. Biopsia fascia muscular: tejido conectivo con capilares dilatados
e infiltrado linfoplasmocitario disperso.

Evolucion

Tras la realizacion de la RNM se decidié no demorar el inicio del tratamien-
to, comenzando prednisona a dosis de 0,5 mg/kg, con mejoria sintomética,
aunque sin remision completa, y con normalizacién inmediata de cifra de eo-
sindfilos en sangre periférica. Posteriormente ha requerido tratamiento con
metotrexato y, ante la mala tolerancia a éste, finalmente se afiadio tocilizumab,
con gran mejoria.

Diagndstico
Fascitis eosinofilica.
Discusion y conclusiones

La FE es una rara entidad de etiologia desconocida en la que existe inflama-
cion y posterior fibrosis de la fascia muscular y la piel. La afectacion dérmica
aparece en mas del 90% de los casos y se caracteriza por la aparicién de edema
sin fovea, induracién, aspecto de «piel de naranja» e hiperpigmentacion'. No
existen criterios universalmente aceptados y, aungue alguna serie describe au-
sencia de enfermedad cutanea hasta en un 12% de ocasiones en el momento
de diagnostico?, algunos de los criterios diagnésticos propuestos imponen la
afectacion cutdnea como criterio mayor y condicion sine qua non para estable-
cer el diagnostico® (tabla 1).
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Criterio mayor

1. Lesiones esclerdticas simétricas en las cuatro extremidades
(en ausencia de fendmeno de Raynaud y excluyendo Esclerosis Sistémica)

Criterios menores

1. Biopsia con engrosamiento de fascia e infiltrado de eosindfilos
y Monocitos
2. Engrosamiento de la fascia demostrado mediante RNM

Diagnéstico establecido: presencia de criterio mayor y uno
o dos criterios menores

Tabla 1. Criterios diagndsticos FE (Jinnin et al.)®

La eosinofilia periférica estd presente en un 63-93% de las ocasiones, pero no
es mandataria para establecer el diagndstico, ni tampoco se correlaciona con
la severidad'. También son caracteristicas la elevacion de reactantes de fase
aguda y la presencia de hipergammaglobulinemia policlonal'. Los ANA pue-
den ser positivos hasta en un 15-20% de las ocasiones, pero tanto los anti-DNA,
anti-ENA y ANCA suelen ser negativos'.

La peculiaridad del caso que presentamos radica precisamente en la ausencia
total de afectacion dérmica, tanto al comienzo como a lo largo de la evolucién
del cuadro. Cuando la afectacion cutdnea estd ausente resulta determinante
tanto la RNM como la biopsia fascial. Esta tltima es el método diagndstico de
eleccion para confirmar la existencia de FE, encontrando engrosamiento y fi-
brosis de la fascia, asi como un infiltrado linfoplasmocitario®. El tejido muscular
y grasa dérmica adyacentes a la fascia también pueden estar afectos*. La eosi-
nofilia tisular no es imprescindible para el diagnostico, y puede estar ausentes
en enfermedad evolucionada o cuando ya se ha iniciado terapia esteroidea®,
como ocurrié en nuestro caso.

La RNM proporciona unas imagenes muy caracteristicas, con engrosamiento
fascial en T1, aumento de senal en T2 con realce de senal tras contraste con
gadolinio®. Las areas afectadas en RNM se corresponden con las zonas con
afectacion evidente en la exploracion fisica®. La RNM resulta de utilidad no sélo
para realizar el diagnostico cuando la biopsia no es posible, sino también para
escoger la zona donde practicar la biopsia, sobre todo en los raros casos en los
que no existe una afectacion cutanea evidente’. Debido a la importante apor-
tacion de la biopsia y la RNM, se han propuesto otros criterios diagndsticos en
que incluyen la anatomia patoldgica como criterio mayor y RNM como menor,
y no consideran imprescindible la afectacion cuténea®(tabla 2).

Criterios mayores

1. Hinchazén, induracién y engrosamiento de piel y tejidos subcutdneos,
simétrico o asimétrico, difuso (extremidades, abdomen y tronco)

o localizado (extremidades)

2. Biopsia en cufa de espesor total de la piel clinicamente afectada

que muestra engrosamientom fascial con acumulacion de linfocitos

y macréfagos con o sin eosinéfilos

Criterios menores

1. Eosinofilia periférica (> 0,5x10%/L)

2. Hipergammaglobulinemia (>1,5 g/L)

3. Debilidad muscular y/o elevacién de aldolasa sérica

4. Signo del «surco» y/o piel con aspecto de «piel de naranja»
5.RNM: Hiperintensidad fascial en T2

Diagnéstico establecido: 2 criterios mayores o 1 criterio mayor junto
con 2 criterios menores (siempre tras exclusion de Esclerosis Sistémica)

Tabla 2. Criterios diagnosticos FE (Pinal-Fernandez et al. )

El tratamiento se basa fundamentalmente en el empleo de corticoesteroides
sistémicos, resultando esencial el inicio temprano, en fase inflamatoria y antes
de que se origine la fibrosis, con la finalidad de evitar secuelas®. Ante la falta de
respuesta o la necesidad de dosis elevadas de corticoides se ha propuesto la
utilizacién de otros inmunosupresores.

Asi pues, en la FE, la afectacion cutdnea puede estar ausente, resultando en
estos casos de gran utilizad la RNM y la biopsia para poder realizar un rapido

diagndstico que propicie el inicio de un tratamiento temprano que evite se-
cuelas irreversibles.
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