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Caso Clinico



Descripcidon del caso

Mujer, 50 anos fumadora 5-10 cigarros/dia.

->Motivo _consulta: dolor y sensacion de tumefaccion en
ambos MMII predominio en zona gemelar (también en
tobillos) con dolor leve, sin clara debilidad, que empeora
con el decubito.

-»Molestia a nivel de hombro derecho con la movilizacion.

- No lesiones cutaneas.

- No ha realizado ejercicio fisico.
 No parestesias.

« No proceso febril previo.

 Presenta clinica compatible con Raynaud en ambas manos desde hace
anos (no recuerda el inicio).

« Intolerancia al sol con lesiones cutaneas.



Exploracion fisica

« Edema con piel indurada a nivel distal, de forma
simetrica con sensacion dolor a la palpacion.

 Leve dolor y tumefaccion a nivel de los antebrazos.
« Artrosis en manos

* No signos de artritis

- No adenopatias



Pruebas complementarias

« Analitica:

6oquimica general R

Enzimas
Hemograma
PCR -
VSG
Inmunoglobulinas
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Vitamina D: 13,9 ng/mL (**)
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Déficit vitamina D re. Sk
Hormona con propiedades inmunomoduladoras, que mejora la
respuesta inmune innata e induce autotolerancia en la respuesta

inmune adquirida.

-» Bajas concentraciones de vitamina D: desarrollo y gravedad de
varias enfermedades autoinmunes:

-> Lupus eritematoso sistémico(LES)
-> Diabetes mellitus tipo 1

-» Esclerosis multiple

-> Artritis reumatoide

-»> Vias moleculares: disfuncion del receptor de la vitamina D.

-> Relacion entre la suplementacion con vitamina D y
enfermedades autoinmunes: evidencia limitada.

| Mas estudios para conocer su utilidad terapeutica, asi como
la dosis y el tiempo de administracion.




Pruebas complementarias
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* Analitica: /Bioquimica general T \
Enzimas
Hemograma ~
PCR ~ NORMAL
VSG
Inmunoglobulinas

witamina D: 13,9 ng/mL (**) /
_, -»>Autoinmunidad (ANA, ANCA, complemento).
ER > NEGATIVOS

« Capilaroscopia ) NO CONCLUYENTE

» Eco-Doppler — NORMAL

« Eco Abdominal
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Diagndostico diferencial @

> Esclerodermia sistémica

> Sindrome mialgia-eosinofilica (ingesta de L-triptéfano o 5-hidroxitriptofano)

> Otros trastornos esclerodermiformes: fibrosis nefrogénica sistémica,
escleromixedema, escleredema.

ESCLERODERMIA SISTEMICA:
« Esclerodactilia
- Sindrome de Raynaud
« Alteraciones en microcircul
« Afectacion 6rganos intern

ONWCAPILAROSCOPIA POSITIVA
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Diagnostico principal (?)

Reumatismo indiferenciado

Tratamiento

 Antiinflamatorios: Arcoxia® 60 6 90 mg durante 2
semanas

« Revision internista habitual



Evolucion Clinica

« Motivo de consulta: empeoramiento edemas (MMII), mialgias
intensas y rigidez matutina.

« Analitica: 1 eosinéfilos (0,9 X10~3/ulL )
Afectacion renal (sedimento de orina)

- Biopsia de piel y tejido subcutaneo (incluyendo
fasciculos musculares esqueléticos)

: Lesiones inflamatorias compatibles con estadio
inicial de fascitis eosinofilica.

Sindrome de Shulman o Fascitis Eosinofilica




Sindrome de Shulman o Fascitis
Eosinofilica (FE)

* Descrito por primera vez por Lawrence Edward Shulman en 1974.

Enfermedad que cursa con inflamacion de las fascias del tejido conectivo,
produciendo una induracion simétrica de la piel y tejidos blandos (miembros
superiores e inferiores, cuello y tronco), eosinofilia periférica e
hipergammaglobulinemia.

Enfermedad reumatoldgica rara (incidencia actual desconocida): I:aSbidtZ;Sec_l,a 10.000

Afecta a ambos sexos y suele ser mas frecuente en varones caucasicos.
Frecuentemente se observa en etapas medias de la vida (30-60 afnos).



Etiologia

« Desconocida.

« Mas frecuentemente descrito es el ejercicio fisico
intenso o0 un traumatismo previo.

 Multiples factores desencadenantes:

- Farmacos: estatinas, ISRS, bleomicina, pentazocina.

« Toxicos: L-triptofano, aceites desnaturalizados, tabaco
Infeccion por Borrelia burgdorferi
Neoplasias de mama, ovario, cardiaca, prostata

Trastornos hematologicos: anemia aplasica, trombocitopenia, anemia
hemolitica, leucemia o linfoma de Hodking.

Hemodialisis.



Manifestaciones Clinicas

Cutaneas - , Articulares
- Dolor e induracion cutanea Artralgias y artritis (30-40% casos)

(precedidos por edemas) Disminucién movilidad articular:
Extremidades (MMSS y MMII, cuello pérdida flexibilidad piel y fascia

y tronco), respetando cara y partes Contracturas auriculares (50%
blandas. casos)

Signo de surco

Piel de naranja

Endocrinas Neuroldgicas
- Neuropatia periférica: debido
- Tiroiditis autoinmune sindrome tunel carpiano (25%
Casos)
Neuropatia extremidades inferiores
secundaria a mononeuritis multiple




Manifestaciones Clinicas

Musculares Hematoldgicas
- Debilidad y dolor muscular Eosinofilia (90% casos)
(60% casos) No relacionado con gravedad.
- Miositis Otros trastornos: anemia aplasica,
- Mialgias sindromes mieloproliferativos o
mielodisplasicos, mieloma multiple,
linfoma.

Sistémicas
Malestar general, fiebre y sindrome
toxico.
No afectacion visceral
Algunos casos: afectacion pulmonar,
renal, cardiaca, neuritis optica
isquémica
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Pruebas Complementarias

- Analiti
osinofilia periférica: fasgs iniciales, transitoria y no esencial

v' Hipogammaglobulinemia policlonar.

v 1V ' jos dirculantes.
Ac Antinucleares negativos.
v CK no .

v' 1 aldolasa: en algunos casos.
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Pruebas Complementarias

- Biopsia cutahea en cuna de grosor completo (piel hasta
el musculo esgdelético) - diagnostico definitivo

- Resonancia magnética: diagndstico, biopsia guiada y
control de respuesta al tratamiento.
« Prueba de imagen de eleccion para estudio de partes blandas.

(@R |




. A
Tratamiento U

» Tto eleccion: GLUCOCORTICOIDES dosis medias o
elevadas.
> Iniciar: 30 mg/dia durante 4 semanas
» Descenso progresivo (6 a 12 meses)

» Tto adyuvante
v Colchicina
v Anti-H2: ranitidina, cimetidina
v Inmunosupresores: metotrexato (si artritis)
v Anti-TNF: infliximab, etanercept

« Tto rehabilitador - contracturas articulares

« Otros: fototerapia, inmunoflobulinas iv, trasplante médula 6sea (anemia
aplasica acompanante)




Historia Farmacoterapéutica

Inicio
Prednisona 30 mg/dia
(6-12 meses)

Prednisona 2,5mg/2 semanas

Descenso Mantenimiento

- Sindrome Addison

Inicio
Metotrexato (MTX)
10 mg/semanal

Descenso

MTX 7,5mg/semana MTX 5mg/semana

Prednisona 5mg/dia

MTX 2,5mg/semana

/

SIN corticoides

Tto Adyuvante:

Actualidad

MTX 10mg/semanal

Hidroferol/mensual

Ac. Folico/semanal (dia después MTX)
Omeprazol 20mg/dia

AINES

\Tto rehabilitador

\

,/




Pronostico

— Evolucion de la enfermedad sin esclarecer.
 Algunos casos remiten espontaneamente.

— Pronostico BUENO

« Tratamiento glucocorticoide.

— Peor pronostico:

« Pacientes refractarios al tratamiento convencional.

 Paciente con enfermedades hematoldgicas, afectacion extracutaneay
una afectacion cutanea generalizada.



Contribucion del Farmacéutico ,_-3,
Hospitalario =

v’ Seguimiento y validacion del tratamiento

farmacologico prescrito.
— Descenso corticoides

v Deteccion de 1 VCM en la analitica:
— Metotrexato

— ACidO folico
v' Seguridad del paciente: toxicidad relacionada con el
tratamiento inmunosupresor.
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