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RESUMEN

La fascitis eosinofilica es un sindrome esclerodermiforme que compro-
mete la fascia profunda y el tejido celular subcutdneo. Se manifiesta con
edema e induracion simétrica de las extremidades que puede progresar a
fibrosis y provocar limitacién funcional. El diagnéstico se realiza de acuer-

ABSTRACT

Eosinophilic fasciitis is a scleroderma-like syndrome that involves the deep
fascia and subcutaneous cellular tissue. It manifests with edema and sym-
metrical induration of the extremities that can progress to fibrosis and cause
functional limitation. The diagnosis is made based on the clinical features,
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do a la clinica, el resultado de la histopatologia y/o los hallazgos tipicos
de la resonancia magnética. El tratamiento de eleccion son los esteroides
sistémicos. Se presentan tres casos clinicos atendidos en nuestro servicio.
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the results of histopathology and typical magnetic resonance imaging fin-
dings. The treatment of choice is systemic steroids. Three clinical cases assis-
ted in our department are presented.
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INTRODUCCION

La fascitis eosinofilica es una enfermedad poco
frecuente de etiologia desconocida que habitualmente
compromete las extremidades de forma simétrica'? Su
inicio suele ser agudo, y los hallazgos clinicos incluyen
eritema, edema e induracién.

SERIE DE CASOS
Caso clinico 1

Paciente femenina de 48 afios, sin antecedentes
personales, que consulté por induracién progresiva
en las extremidades de 2 meses de evolucién. Al exa-
men fisico presentaba una induracién simétrica de los
miembros superiores y de la raiz de los miembros in-
feriores, con limitacién funcional. En la cara anteroin-
terna del brazo izquierdo se visualizaba el “signo del
surco” y en el brazo derecho induracién con aspecto
de “piel de naranja” (Foto 1). La paciente refirié que

el cuadro habia iniciado con un aumento del tama-
fio de la zona afectada y con dolor luego de ¢jercicio
intenso asociado a su profesidn de bailarina de danza
contempordnea. Habia recibido la vacunacién contra
el SARS-CoV-2; el dltimo refuerzo habia sido 4 meses
previo al inicio de la sintomatologia.

Caso clinico 2

Paciente femenina de 58 afios, sin antecedentes
personales de relevancia, que consulté por una indu-
racién cutdnea de 10 meses de evolucién. Al examen
fisico presentaba induracién de los antebrazos, el ab-
domen, los muslos y las piernas con aspecto de “piel
de naranja” (Foto 2), asociado con dificultad para
extender los miembros afectados. Habifa recibido dos
dosis de la vacuna contra la COVID-19, sin embargo,
desconocia las fechas de las mismas.
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Caso clinico 3

Paciente femenina de 42 afios, con antecedentes
patoldgicos de trastorno de ansiedad, que consulté por
induracién de los miembros superiores e inferiores de
4 meses de evolucién. Al examen fisico presentaba una
induracién simétrica de los antebrazos, las piernas y la
regién lumbar, con aspecto de “piel de naranja". En el
antebrazo izquierdo se visualizaba el “signo del surco”
(Foto 3). Refiri6 que el cuadro habfa iniciado con un
aumento del tamafo de los miembros inferiores y limi-
tacién funcional. Su ocupacidn era bailarina contem-

pordnea, de tango y jazz, y realizaba entrenamientos

diarios con movimientos repetitivos. Habia recibido el
ultimo refuerzo de la vacuna contra la COVID-19 un
afio previo al inicio de los sintomas.

Los diagndsticos presuntivos planteados en los tres
casos fueron fascitis eosinofilica, morfea profunday es-
clerosis sistémica. A las tres pacientes se les solicité un
laboratorio con perfil inmunoldgico, proteinograma
electroforético y una resonancia magnética (RM), y en
los dos primeros casos, una biopsia quirdrgica hasta
la fascia muscular para estudio histopatolégico (Foto
4). Los resultados de los estudios solicitados, los trata-
mientos y la evolucién clinica se detallan en la Tabla.

FOTO 1: Induracién cutanea con aspecto de “piel de naranja”en el brazo derecho.

FOTO 2: Induracion cutdnea en el abdomen.

FOTO 3: “Signo del surco”en el brazo izquierdo.
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FOTO 4: Haces de coldgeno engrosadas en tejido celular subcuténeo (HyE, 10X).
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- Jeo e Ja@3 |

6400 leucocitos/mm?

320 /mm? (5%)

Aumentada

Normal

Negativo

ANA 1/40 positivo con patrén moteado
Miembros inferiores:

edema de partes blandas alrededor de
las fascias del gemelo medial y lateral
pretibial, asociado a realce con contraste
endovenoso de la fascia de los gemelos

exterior comun, tibial anterior y pero-
neos laterales

No realizada

Pulsos de metilprednisolona
500 mg/dia por 3 dias sequido de

Laboratorio

Leucocitos 3200 leucocitos/mm? 8200 leucocitos/mm?

Eosindfilos 275 /mm?(8,6%) 1084/mm?(22%)

VsG Aumentada Aumentada

PCR Aumentada Aumentada

Proteinograma electroforético ~ Negativo Negativo

Perfil inmunolégico Negativo Negativo

Resonancia magnética Miembros superiores: edema perifascial ~ Sin particularidades
braquial con captacion de tractos fibro-
sos del tejido celular subcutaneo

Histopatologia Fibrosis intersticial en el tejido celular Edema interfascicular con focos de dege-
subcutdneo asociada a leve proceso neracion e hialinizacién con ocasionales
inflamatorio crénico con ocasionales eosindfilos
eosindfilos

Tratamiento Pulso de metilprednisolona 500 mg/dia ~ Meprednisona 1 mg/kg/dia y metotrexa-
por 3 dias, sequido de meprednisona 1 to 20 mg/semana
mg/kg/dia asociado a metotrexato 25
mg/semanal

Respuesta Favorable Parcial

meprednisona 1 mg/kg/dia asociado a
micofenolato de mofetilo 3 g/dia
Pérdida de sequimiento

VSG: velocidad de sedimentacion glomerular; PCR: proteina C reactiva; ANA: anticuerpos antinucleares.

TABLA: Resultados de estudios, tratamiento y evolucién de las pacientes.

Criterio mayor

Hay lesiones escleréticas simétricas en forma de placas en las cuatro extremidades, sin embargo, esta afeccion carece del fenémeno de Raynaud y se puede excluir

la esclerosis sistémica

Criterio menor 1

La histologia de una biopsia de piel que incorpora la fascia muestra fibrosis del tejido conectivo subcuténeo, con engrosamiento de la fascia e infiltracion celular

de eosindfilos y monocitos

Criterio menor 2

El engrosamiento de la fascia se observa mediante pruebas de imagen como la resonancia magnética

CUADRO: Criterios diagndsticos propuestos por Jinnin et dl.

COMENTARIOS

La fascitis eosinofilica (FE) es una enfermedad del
tejido conectivo poco frecuente, caracterizada por infla-
macidn y fibrosis de la fascia muscular y el tejido celular
subcutianeo (TCS), asociada a una infiltracién variable
de eosindfilos?. Afecta a ambos sexos por igual, con una
edad media de inicio entre la cuarta y quinta década de
la vida?, como en el caso de nuestras pacientes.

La fisiopatogenia de la enfermedad se desconoce.
Se postula que el aumento de los eosinéfilos favorece
la formacién del factor de crecimiento transformante
B que estimula a los fibroblastos a aumentar la pro-
duccién de coldgeno. Ademds, existen niveles elevados
de la proteina inhibidora de la metaloproteinasa tipo 1
que inhibe la degradacién del coldgeno®.

74

Se han descrito algunos factores desencadenantes
que incluyen el esfuerzo fisico intenso, el uso de ciertos
firmacos (estatinas, fenitoina y ramipril), enfermeda-
des autoinmunes, agentes infecciosos como la Borrelia
burgdorferi y trastornos hematoldgicos®>. Por su ocu-
pacién, las pacientes del primer y tercer caso clinico
realizaban esfuerzos fisicos a repeticién.

Se han publicado informes de casos que vinculan el
desarrollo de la enfermedad con la vacunacién contra
el SARS-CoV-2. Se propone la hipétesis de una reac-
cién cruzada con la formacién de anticuerpos entre los
componentes de la vacuna y los antigenos presentes
en algunas enfermedades autoinmunes debido a una
semejanza estructural entre ellas’. El intervalo entre la
vacunacidn y el inicio de los sintomas es variable; se ha
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descrito entre una hasta 4 semanas posvacunacién®®.
En los casos presentados no se pudo vincular la enfer-
medad de las pacientes con la vacunacién dado que en
el primer y tercer caso el tiempo de aparicién fue ma-
yor y tenfan un factor predisponente destacado como
el ejercicio intenso.

Clinicamente se manifiesta con la abrupta apari-
cién de edema, eritema y dolor, generalmente de for-
ma simétrica. Posteriormente progresa a induracién

con aspecto de “piel de naranja”>*%!

, tal como se des-
cribié en los tres casos clinicos. La localizacién mds fre-
cuente es la region proximal de las extremidades. Sin
embargo, cualquier drea puede afectarse’. En etapas
tardias predomina la fibrosis, la hiperpigmentacién y
la induracién lenosa. El “signo del surco”, presente en
dos de nuestras pacientes, es un hallazgo caracteristico
y consiste en la visualizacién del trayecto de las venas
superficiales™®.

La afectacién extracutdnea se manifiesta con po-
liartritis, limitacién de la movilidad articular, contrac-
turas en flexién, mialgias, neuropatia periférica, pérdi-
da de peso y astenia®''. El compromiso visceral es poco
frecuente y puede manifestarse como enfermedad pul-
monar restrictiva, derrame pleural y pericarditis>*!*!!.

Dentro de las pruebas de laboratorio es caracteris-
tica la presencia de eosinofilia periférica en el 63-93%
de los pacientes. Suele ser transitoria y encontrarse en
la fase aguda de la enfermedad; no es necesaria para
el diagndstico ni es til para el seguimiento. También
puede presentarse una proteina C reactiva (PCR) y
una velocidad de sedimentacién glomerular (VSG)
elevadas, e hipergammaglobulinemia en mds de la mi-
tad de los pacientes®''.

La resonancia magnética es el estudio de imagen
de eleccién para el diagnéstico. Se puede observar el
engrosamiento y el aumento de la intensidad de la se-
fial dentro de la fascia muscular en la secuencia T2 y
STIR. Incluso es util para guiar la biopsia y para el
seguimiento de la respuesta terapéutica'®".

Para el estudio histopatolégico se requiere una
biopsia quirtirgica profunda que incluya la fascia mus-
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cular. La epidermis generalmente no estd afectada, y en
la dermis reticular y en los septos subcutdneos se puede
observar un leve infiltrado inflamatorio. La fascia suele
estar engrosada de 2-15 veces mds de lo normal, con
un infiltrado inflamatorio de linfocitos, macréfagos,
células plasmdticas y un nimero variable de eosing-
ﬁ1052,4,10,11,13'

Actualmente no existen criterios diagndsticos uni-
versales; Jinnin et 4/ proponen los detallados en el
Cuadro®. La presencia de un criterio mayor y uno o
dos de los menores establece el diagnéstico.

Como principales diagnésticos diferenciales se
incluye la esclerosis sistémica y la morfea profunda.
Otros diagnésticos a tener en cuenta son el sindrome
de mialgia eosinofilia (por ingestién de L-triptéfano),
la enfermedad de injerto versus huésped crénica, el es-
cleredema, el escleromixedema y la fibrosis sistémica
nefrogénica®*!%1,

El tratamiento debe iniciarse precozmente para evi-
tar la limitacién de la movilidad. Como primera linea
se indican los glucocorticoides sistémicos a dosis de
0,5-1 mg/kg/dia con descenso de la dosis segin la res-
puesta®®. El uso de pulsos de metilprednisolona al ini-
cio del tratamiento se ha asociado a un menor uso de
los inmunosupresores'. En caso de escasa respuesta, se
puede iniciar con metotrexato, azatioprina, ciclospo-
rina, hidroxicloroquina, sirolimus, inmunoglobulinas
o infliximab'>'8. De los anteriores, el metotrexato se
ha relacionado con mayor tasa de remisién completa®.
La fisioterapia es esencial para conservar la movilidad
articular y disminuir las contracturas'.

El 10-20% de los pacientes evidencia una resolu-
cién espontdnea. La presencia de lesiones de morfea, el
inicio de la enfermedad antes de los 12 afios, el com-
promiso del tronco y el inicio del tratamiento en eta-
pas avanzadas son indicadores de peor pronéstico®*'.

Cabe destacar que la paciente del segundo caso con-
sulté mds tardiamente con lesiones mds extensas y evolu-
cionadas por lo que su respuesta terapéutica fue menor.
Resaltamos la importancia de un diagnéstico y tratamien-
to precoz a fin de evitar secuelas incapacitantes.
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