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Sindrome de Shulman: una

presentacion atipica de
una enfermedad rara

Alvaro Alejandro Sanchez-Ruiz'2, Bonifacio Garcia-Ramos®, Victor Garcia-Ramos2°

Resumen

Introduccion: la fascitis eosinofilica es un trastorno escle-
rodermiforme poco frecuente. La mayor parte de la informa-
cion disponible proviene de reportes y series de casos. Se
caracteriza por engrosamiento de la fascia, dolor agudo, en-
durecimiento cutaneo, contracturas articulares y, de manera
anecdotica, compromiso organico. El diagnéstico se confir-
ma mediante biopsia profunda; sin embargo, la resonancia
magnética puede ser de utilidad en casos no concluyentes.
Caso clinico: se describe el caso de un hombre de 32 afios,
previamente sano, con antecedente de trauma leve repetido
en la region lumbar y glutea. El paciente desarrollé dolor su-
bito e induracion profunda progresiva en las regiones com-
prometidas, con extension posterior y simétrica a las cuatro
extremidades. La resonancia magnética inicial sugirio linfe-
dema; no obstante, ante la alta sospecha clinica, se realizd
una reinterpretacion del estudio, evidencidndose hallazgos
sugestivos de fascitis. Se inici6 tratamiento con esteroides y
metotrexato, con rapida mejoria del dolor residual y disminu-
cion paulatina de la induracion profunda.

Conclusion: este caso destaca la presentacion hetero-
génea de la fascitis eosinofilica y la importancia de consi-
derarla dentro del diagndstico diferencial de los trastornos
esclerodermiformes, asi como el papel relevante de la re-
sonancia magnética en escenarios diagndsticos ambiguos.

Abstract

Background: Eosinophilic fasciitis is a rare scleroderma-
like disorder. Most of the available information comes from
case reports or small case series. It is characterized by
fascial thickening, acute pain, skin induration, joint contrac-
tures, and, anecdotally, visceral involvement. Diagnosis is
confirmed through deep biopsy, although magnetic resonan-
ce imaging may be useful in inconclusive cases.

Clinical case: We describe the case of a previously healthy
32-year-old man male with a history of recurrent minor trau-
ma to the lumbar and gluteal regions. He developed acute-
onset pain and progressive deep induration in the affected
regions, which later extended symmetrically to all four extre-
mities. Initial magnetic resonance imaging suggested lym-
phedema; however, given the high clinical suspicion, ima-
ges were re-evaluated, revealing findings consistent with
fasciitis. Treatment with corticosteroids and methotrexate
was initiated, resulting in rapid improvement of residual pain
and gradual reduction of deep induration.

Conclusion: This case highlights the heterogeneous pre-
sentation of eosinophilic fasciitis and underscores the
importance of including it in the differential diagnosis of
scleroderma-like disorders, as well as the role of magnetic
resonance imaging in ambiguous cases.
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Introduccion

La fascitis eosinofilica es un trastorno esclerodermi-
forme inusual y probablemente subdiagnosticado, caracte-
rizado por induracion cutanea de inicio agudo secundaria al
engrosamiento de la fascia y, en menor medida, del tejido
subcutaneo. Se presenta el caso de un hombre joven, sin
comorbilidades, que desarrolld dolor e induraciones subcu-
taneas en la region lumbar y glutea posterior a multiples
traumatismos leves y repetitivos.

Aunque los cambios cutaneos fueron leves, el dolor
constituyd el sintoma predominante y, posteriormente, las
molestias se extendieron a las cuatro extremidades. El diag-
nostico fue tardio debido al caracter inespecifico de los sin-
tomas y a la mejoria clinica espontanea. Si bien la biopsia
no fue concluyente, se complementd con resonancia mag-
nética, cuya reinterpretacion resulté decisiva. Este caso
resalta la importancia de reconocer esta patologia poco
frecuente y heterogénea, mantener un alto indice de sospe-
cha clinica y considerar la resonancia magnética como una
herramienta diagndstica clave.

Reporte de caso

Hombre de 32 afos, médico de profesion, sin antece-
dentes patolégicos relevantes. Aproximadamente seis
meses antes de su valoracién, presentd de manera subita
dolor intenso en la region lumbar y glutea bilateral, con pre-
dominio del lado derecho, posterior a traumatismos leves y
repetidos en dicha regién. El dolor se describié como pro-
fundo, intenso y lancinante, acompafado de una sensacién
progresiva de induracion subcutanea discontinua, locali-
zada bilateralmente en el borde superior de los musculos
gluteos mayores, regiéon lumbar y ambos flancos.

Dos semanas después, las molestias se extendieron a
las regiones proximales de ambos antebrazos y piernas, asi
como a las regiones distales de brazos y muslos. La sinto-
matologia alcanz6 su maximo a las dos semanas, seguida
de estabilizacion y mejoria progresiva lenta. A los seis
meses persistian algunas induraciones irregulares y disper-
sas, con aspecto empedrado, y el dolor habia disminuido
aproximadamente en un 70%.

Al examen fisico destaco la presencia de surcos visibles
a lo largo de los trayectos venosos en ambas extremidades
superiores, los cuales se acentuaban con la elevacion de los
brazos (figura 1). Asimismo, se observé endurecimiento leve
de la piel en la regién posterior de ambos antebrazos, con-
fiiendo una apariencia de “piel de naranja’ (figura 2). No se
identificaron alteraciones cutaneas en cara ni manos, ni feno-
meno de Raynaud o edema digitopalmar tipo “puffy fingers”.
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Figura 1 Fotografia de antebrazo derecho

e

Formacion de un surco longitudinal siguiendo el trayecto de las
venas, este se acentua al elevar la extremidad

Figura 2 Fotografia de region posterior de antebrazo izquierdo

Dilatacion de foliculos pilosos, dando un aspecto de “piel de gallina”
o también conocido como signo de ‘peau d’ orange”

Ante la ausencia de manifestaciones tipicas de escle-
rosis sistémica, la presencia de signos cutaneos compati-
bles con fascitis eosinofilica y la falta de datos sugestivos
de compromiso organico sistémico, se solicitaron estudios
inmunoldgicos. Los anticuerpos comunmente asociados a
esclerosis sistémica resultaron negativos. Unicamente se
detectaron anticuerpos antinucleares positivos con patrén
AC-28 en titulo 1:80, los cuales deben interpretarse con
cautela, ya que pueden encontrarse ocasionalmente en
diversos trastornos inmunoldgicos, neoplasias o incluso en
sujetos sanos.

Los estudios de tomografia computarizada contras-
tada de térax, abdomen y pelvis; resonancia magnética de
gluteos y muslos; biometria hematica; frotis de sangre peri-
férica; electroforesis de proteinas; niveles de eritropoyetina;
pruebas de funcién y bioquimica hepatica; electrolitos séri-
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cos; examen general de orina; creatinina; perfil de lipidos;
proteina C reactiva; velocidad de sedimentacion globular
y funcién tiroidea no mostraron alteraciones sugestivas de
neoplasia asociada u otra enfermedad sistémica.

Inicialmente se realiz6 una resonancia magnética con-
trastada por sospecha de patologia de tejidos blandos como
causa del dolor, la cual fue interpretada como linfedema
leve. Se realiz6 biopsia de piel que mostro fibrosis dérmica,
aplanamiento de la unién dermoepidérmica, fibrosis del
tejido adiposo y cambios de miopatia cronica leve (figura 3).

Figura 3 Biopsia de piel

Se observa aplanamiento unién dermoepidérmica, asi como fibrosis
dérmica y subdérmica

Ante la persistencia de la sospecha diagnodstica de fas-
citis eosinofilica en fase subaguda o crénica con resolu-
cion parcial, se solicitd la reinterpretacion del estudio de
resonancia magnética inicial. Se evidencié engrosamiento
aproximado de seis veces el espesor normal de la fascia
toracolumbar superficial en secuencia STIR (figura 4), con
discreto realce tras la administracion de medio de contraste.
Asimismo, se documenté hiperintensidad y engrosamiento
de la fascia del musculo gluteo izquierdo (figura 5), con leve
reforzamiento poscontraste y edema de tejidos blandos,
predominantemente perifascial.

Con base en el contexto clinico, los estudios de labora-
torio y los hallazgos en la resonancia magnética, y a pesar
de una biopsia cutanea no concluyente (fase fibrética), se
establecié el diagndstico de fascitis eosinofilica o sindrome
de Shulman.

Se inici6 tratamiento con prednisona (25 mg diarios) v,
un mes después, se anadié metotrexato a dosis de 15 mg
semanales. Se observé una adecuada respuesta analgésica
durante las primeras dos semanas, asi como una disminu-
cién progresiva de la induracion en las areas afectadas. La
resonancia magnética de control mostré unicamente edema
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Figura 4 Secuencia STIR (contrastada) region lumbar

Se observa la presencia de datos sugestivos de engrosamiento e
hiperintensidad en la fascia lumbar superficial

Figura 5 Region lumbar Secuencia STIR (arriba) y difusion (abajo)

Engrosamiento leve e hiperintensidad de fascia glutea profunda iz-
quierda. En imagen de difusion: hiperintensidad lineal a nivel de la
fascia glutea izquierda

discreto en la region distal del muslo derecho. Actualmente,
el paciente continda con mejoria clinica tanto del dolor como
de la textura cutanea.

Discusion

La fascitis eosinofilica es una entidad clinica poco fre-
cuente, caracterizada por induracion generalmente simé-
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trica de las extremidades, dolor de inicio agudo o subagudo,
eritema, cambios cutaneos y elevacion de marcadores infla-
matorios. Fue descrita por primera vez en 1974 por Shul-
man, a partir de dos casos de induracion subita de la piel de
las extremidades tras ejercicio fisico intenso.’

Existen multiples factores asociados a su apariciéon
(cuadro 1), siendo la mayoria de los casos idiopaticos; el
ejercicio intenso y el trauma pueden actuar como desen-
cadenantes.? También puede presentarse como sindrome
paraneoplasico, con una prevalencia reportada entre el 6.1
y el 10%, siendo mas frecuentes las neoplasias hematoldgi-
cas, aunque también se ha descrito asociaciéon con tumores
s6lidos. 56

Otras causas incluyen trastornos autoinmunes, quema-
duras, farmacos —destacando los inhibidores de puntos de
control inmunolégico— y, con menor frecuencia, estatinas,
inhibidores de enzima convertidora de angiotensina, hepa-
rina, entre otros.6789 También se han reportado asociacio-
nes poco comunes, como vacunacion contra SARS-CoV-2,10
infeccion por Borrelia burgdorferi, radioterapia, intoxicacion
por aceite y sindrome de injerto contra huésped.®

La participacion de mecanismos autoinmunes se sus-
tenta en la respuesta favorable a esteroides e inmunosupre-
sores, la presencia de hipergammaglobulinemia policlonal,
eosinofilia, elevacién de marcadores inflamatorios y, en
algunos casos, anticuerpos antinucleares positivos.™

En pacientes con fibrosis dérmica se observa un
aumento en la expresion de colageno tipo | y fibronectina;
dicha fibrosis se ha asociado con una mayor expresion del
inhibidor tisular de la metaloproteinasa tipo 1 (TIMP-1).12
Otros factores potencialmente relacionados con mecanis-
mos autoinmunes incluyen el incremento de la proteina
cationica eosinofilica, el aumento de mastocitos, interleu-
cina-2, interferén gamma y factor inhibidor de la leucemia.
Por otra parte, también se ha descrito la sobreexpresion del
ligando CD40 y un aumento de células Th17.5.13

Aproximadamente la mitad de los casos presentan un

inicio subito.'? La piel se ve afectada en la mayoria de los
pacientes; en fases iniciales, la enfermedad suele manifes-

Cuadro | Recopilacion de casos similares en la literatura

tarse como edema doloroso y eritema, predominantemente
en las extremidades, aunque el térax y el abdomen tam-
bién pueden verse comprometidos. En etapas avanzadas
se desarrolla fibrosis de la fascia y del tejido subcutaneo,
lo que confiere a la piel un aspecto lefioso. La afectacion
suele ser simétrica; sin embargo, se han reportado casos
con distribucién no uniforme, lo que genera un aspecto
“empedrado”,'* como el observado en el caso descrito.

La fibrosis dérmica y las lesiones tipo morfea se han
descrito hasta en un tercio de los casos. Entre los hallaz-
gos clinicos mas caracteristicos destacan el signo del surco
venoso, visible como depresiones lineales que siguen el
trayecto de las venas de las extremidades superiores y
que se acentdan al elevarlas; este hallazgo se atribuye a la
fibrosis fascial y subcutanea con epidermis relativamente
conservada. Asimismo, el signo de piel de naranja (peau
d’orange) corresponde a la prominencia de los foliculos
pilosos rodeados de piel edematosa o fibrotica.' '3

La rigidez articular es secundaria al engrosamiento fas-
cial periarticular y constituye una manifestacién frecuente.
Las alteraciones neuroldgicas se presentan en aproximada-
mente el 30% de los casos, principalmente como sindrome
del tunel del carpo. El compromiso sistémico es excepcional
y practicamente anecdético.'?

Es fundamental diferenciar la fascitis eosinofilica de
otros trastornos esclerodermiformes, como la morfea y
la esclerosis sistémica. De esta ultima se distingue por la
ausencia de esclerodactilia, fenémeno de Raynaud, puffy
fingers y compromiso cutaneo de la cara y los dedos. Los
anticuerpos comunmente asociados a esclerosis sistémica
suelen ser negativos; no obstante, los anticuerpos antinu-
cleares pueden estar presentes con distintos patrones, sin
una especificidad claramente establecida.!!'®

En cuanto a las alteraciones de laboratorio, es frecuente
observar eosinofilia, elevacion de reactantes de fase aguda
—como la velocidad de sedimentacion globular y la proteina
C reactiva— e hipergammaglobulinemia policlonal. Con-
forme la enfermedad progresa, estos parametros pueden
normalizarse en algunos pacientes, especialmente cuando
existe resolucion parcial o total del cuadro.!6:17

México?! 2024 Mujer 19 afios
Arabia Saudita? 2020 Mujer 20 afios
Estados Unidos” 2020 Hombres y mujeres 43-71 afos
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Ante la falta de respuesta a esquemas de primera linea se
uso6 Rituximab, obteniendo buena respuesta con este

Se recalca al papel de la resonancia magnética, asi como
los hallazgos en fases precoces

Se describe la asociacién entre la fascitis eosinofilica y los
inhibidores de punto de control
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En el caso presentado, al momento de la toma de nuevos
estudios paraclinicos habian transcurrido aproximadamente
seis meses desde el inicio de los sintomas, con mejoria cli-
nica espontanea parcial, lo que probablemente explica la
normalizacion de los resultados de laboratorio.

La biopsia de piel es el método diagndstico de eleccion.
En fases iniciales muestra un infiltrado inflamatorio com-
puesto por linfocitos, células plasmaticas y eosindfilos; estos
ultimos, aunque caracteristicos, son transitorios y pueden
desaparecer conforme avanza la enfermedad o tras el trata-
miento.'® En estadios avanzados, el infiltrado inflamatorio es
sustituido por fibrosis de grado variable a nivel de la fascia y,
en menor medida, del tejido adiposo y la dermis, pudiendo
observarse ocasionalmente atrofia epidérmica.’”

La resonancia magnética constituye el estudio de ima-
gen de eleccion, siendo particularmente utiles las secuen-
cias T2 y STIR, en las que se observa engrosamiento de
las fascias superficial y profunda, aumento de la intensidad
de sefial y realce en secuencias T1 tras la administracion
de medio de contraste.® Este método resulta especialmente
valioso como complemento diagnéstico en casos en los que
la biopsia no es concluyente o no es factible. Existen series
que han demostrado que, en el contexto clinico adecuado,
la resonancia magnética no es inferior a la biopsia para el
diagnéstico.18.19

Los esteroides sistémicos constituyen el tratamiento de
primera linea, con una respuesta favorable en la mayoria de
los casos. Ante una respuesta insuficiente, se recomienda
asociar otros farmacos como: metotrexato, cloroquina, aza-
tioprina, ciclosporina o micofenolato.?? Asimismo, se han
reportado resultados favorables con terapias bioldgicas,
incluyendo anti-TNF-a, anti-CD20,2! antagonistas de IL-1,
IL-5 e inhibidores de JAK. No obstante, la evidencia dispo-
nible proviene principalmente de reportes y series de casos,
y no existen ensayos clinicos controlados que definan la
pauta terapéutica optima.620

Entre las limitaciones del presente estudio se encuentra
su disefio, al tratarse de un reporte de caso, lo que impide
establecer relaciones causales o intervenir sobre determi-
nadas variables. Ademas, la biopsia cutanea, considerada
el método diagnodstico de referencia, no fue concluyente;
sin embargo, la evaluacion clinica integral y el uso comple-
mentario de herramientas diagnésticas permitieron estable-
cer el diagndstico. Esto demuestra que la combinacién de
métodos puede ser igualmente eficaz y contribuye al cono-
cimiento médico general, ampliando la comprension de la
heterogeneidad clinica de esta rara enfermedad.

Conclusiones

La fascitis eosinofilica es una entidad poco frecuente
con un comportamiento clinico heterogéneo que puede
dificultar su diagnoéstico oportuno. El caso presentado
resalta la importancia de mantener un alto indice de sos-
pecha ante cuadros atipicos y de considerar la resonancia
magnética como una herramienta diagndstica clave, espe-
cialmente cuando la biopsia no es concluyente. La inte-
gracion adecuada de la clinica y los métodos de imagen
permitié un diagnostico certero y un manejo oportuno, con
una evolucion clinica favorable.
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