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Presentacion del caso

o Mujer, 36 afios

o NAMC

* Jin antecedentes patoldgicos de interés
e Administrativa

* Vive en medio urbano, con un gato

* No viajes fuera de Espafia

e AF: Padre con pélipos en el colon

* Tratamiento habitual: Omeprazol ocasional

Derivada por dolores y

eosinofilia: 1320/mm?’



Enfermedad actual

Nacuna Paifer |
SARS-COV-2?

LVBALGIA
MECANICA

} o J meses

NO.

(laro dolor articular
Raynaud o lesiones cutaneas

Alteraciones del habito intestinal

Picaduras (si arafiazos)

1

Agarrotamiento
generalizado

e En brazos, piernas, cuello y boca
« Rigidez mayor a 1° hora mafiana y tras reposo prolongado

e Molestia al estirar brazos que la despierta

Edematizacion

de tobillos

} e Jin siqnos de inflamacion

:>[ Consulta de } e Descarta alergia a gato

alerqologia |« Sensibilizacian a hongos y atopia




Exploracin fisica

o BEG, eupneica.

* Jin adenomegalias palpables en territorios
accesibles.

e Abdomen: Blando, no doloroso, sin masas
ni visceromegalias.

e [xtremidades: sin edemas ni otras
alteraciones.



Pruebas complementarias

o Analttica:
e Hemograma: Leucos 9700 (187,1770/mm3), series roja y * Inmunofijacion: banda monoclonal | y dudosa IgM-K.
plaqueteria normales. V36 13 * Inmunoglobulinas: lq6 7286. lgA, IgM e Iqk total normales.
* (oaqulacion normal. Triptasa normal

* Bioquimica: (a 106, P 2'76, PCR 12. Glucosa, funcin renal, o Autoanticuerpos: ANA 1/320 (moteado). ANCA, DNA, ENAs
trico, PFH, CK, Troponina, LDH normales. Colesterol 175, 16 77 neqativos. (3 y (4 normal.

e Sedimento de orina: (ristales de oxalato calcico. e Marcadores tumorales: BZ-microglobulina 5.27.
o Proteinograma: perfil qamma alterado. e (L. en suero: elevacion Ky [, con cociente K/L normal.

o £C6: RS a 10 lpm. Aplanamiento difuso de onda |

* Radiografia de torax: normal

e tcografia abdominal: normal



Discusion del caso

* Mujer joven sin datos epidemiolagicos ni AP

e MC: Dolor y eosinofilia

e Dolor crénico mecanico lumbar e inflamatorio, Zedemas?
* Sensibilizacion a hongos y atopia

e tf anodina

* Analitica alterada por inmunidad (sin RFA T): qammapatia, banda
monoclonal, Igb T, ANA 1, B2 microglobulina ™

e Hipercalcemia
* Imagen normal
e EC6 con aplanamiento de T




Aplanamiento de la

onda |

* Hipotiroidismo
o Pericarditis constrictiva

* |squemia miocardica crénica

* Hipopotasemia




Fosinofilia

tosinorilia: >000/microl

nipereosinfilia: >1500

vevera> 9000
TIPOS:

* Primarios
e Trastornos hematolagicos

e Secundarios
o Alergias
o Autoinmunes
o |nfecciones
o (tros

* |diopaticos

Eosinofilia

Farmacos

Importado Vil

Autoctono sin

]
Autdctono con

VIH

(linica focal

linica multifocal o
sin datos focales

Alergias

Neoplasias

Inmunolagica no alérgica
Parasitosis

|diopatica

Endocrino-metabalica




Causas de Fosinofilia

* [rastornos alérgicos e Neoplasias * [rastornos eosinofilicos
o Asma, dermatitis atGpica, rinitis * Sindromes hipereosingfilos primarios * Sindrome idiopatico eosindfilo
e Hipersensibilidad por farmacos * Leucemias eosinofilicas e GEPA
S e Jos infecciosas * linfomas e Trastornos eosinofilicos intestinales
* Helmintos * Mielomas * (tras causas
o tctopardsitos * lumores sfldos * Exposicion a radiacion

e Protozoos * [rastornos inmunoldgicos o Embolismo de colesterol
e Hongos * |nmunodeficiencias * Hipoadrenalismo
o Virus e Trastornos autoinmunes e Terapia con IL-Z

Sindrome toxico



Causas de Eosinofilia

o Enfermedades infecciosas
* Helmintos
o tctoparsitos
e Protozoos

=—flonges

e Irastornos eosinofilicos
* Sindrome idiopatico eosinfilo
o GEPA
i~ W ol e

e Neoplasias
* Sindrome hipereosingfilo primario
* Leucemias eosinofilicas
o Linfomas
o Mielomas
1 1
* [rastornos inmunoldgicos

e

e Jrastornos autoinmunes



Infecciones con eosinofilia

POR HELMINTOS POR OTROS PATOGENOS

En Europa: * Bartonella henselae
* Enfermedad por arafiazo de gato

* tosinofilia aquda
* No clinica compatible

o Anisakidosis No clinica 6 o alérgica
* Dirofilariasis No clinica respiratoria ¢ Tox0p|asmosis
* (ato

e [osinofilia cronica o inmunadeorinid
® NO Inmuno ePrlml d

* Hidatosis No clinica 0l
o Fasciolasis No clinica G| * No clinica mononucleosis-like
o Estrongiloidosis ~ No clinica respiratoria o 0l
e Triquinosis No fiebre o miositis

* Joxocariasis bato, lgb 1, no afectacion ocular, hepética o pulmonar



Trastornos autoinmunes (/)

ARTRITIS REUMATOIDE
v/ Poliartritis

v Rigidez articular

v ANA+ sin otros Ac

e (linica axial

o V36 y PCR negativas

ENFERMEDAD POR 164
vgh 1
v’ Mectacion renal??

e No adenopatias o megalias

e [dad

LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO
v/ Artritis

v’ Afectacion renal??

v ANA+

* No manifestaciones cutaneas,

pulmonares o 0l

* No pancitopenia
* No otros Ac



Trastornos autoinmunes (/1)

POLIMIOSITIS

v Debilidad muscular de cintura
escapular

v’ Artritis

v ANA+

v/ (K variable

v Alteracion en el £CG
v/ Variante eosinofilica
o (K1

e No otros Ac

FASCITIS EOSINOFILICA
v/ Artritis

v Mialgias y miositis

v (X normal

* NoRFA 1

e Gammapatia policlonal

ESCLERODERMIA

o Poliartritis
o Mialgias
« ANA+
e No clinica cutanea, bl, neuroldgica..
* No otros Ac

* No engrosamiento cutaneo de
dedos de ambas manos

* No Raynaud



dindromes hipereosingfilos

1P

e Primario o neoplastico

e Secundario o reactivo: parasitos,
tumores solidos, linfomas T

e |diopatico

e familar

CLINICA

Frecuente: Complicaciones:
o Debilidad y fatiga e Dermatolagica
e Jos e Pulmonar

e Disnea e

o Milgias y angioedema © (ardiaca

o fiebre o exantema  * Neuroldgica

e Rinitis

ANALITICA (de los SHE)
e 1500 en 2 determinaciones
e 1Triptasa

e 1 VitB12

o 1 lgs, especialmente Iqt

e Alteracion plaguetaria

* Anemiaf?

e Alteraciones en el ECG



Neoplasias y gammapatias monoclonales

MIELOMA MOLTIPLE

v Dolor lumbar

v/ Hipercalcemia

v’ Fosinofilia

v’ Hipergammaglobulinemia
v’ B2-microglobulina

* [dad de la paciente (27)

* Funcion renal, coagulacion, V36 y Hb
normal

OTRAS GAMMAPATIAS
« GAMMAPATIA MONOCLONAL DE SIGNIFICADO INCIERTO

v’ Hipergammaglobulinemia

e (riterios compatibles con otras enfermedades

o AMILOIDOSIS PRIMARIA
v’ 1 cadenas ligeras
v’ Edemas

e (ociente K/L

* No drganos diana, polineuropatia

LEUCEMIA EOSINOFILICA (LAM-
M)

v Dolor dseo, artritis
* No pancitopenia
* No clinica habitual

e No frotis alterado



Mieloma miltiple

lgb més frecuente

FORMAS ESPECIALES

MM no secretor

MM quiescente

MM de cadenas ligeras (de Bence-Jones)
MM osteoclastico (sindrome POEMS)
Plasmocitomas localizados

Leucemia de células plasmaticas

Dolor dseo
lumbar

Posible

afectacion
renal

Hipercalcemia

Mieloma
miltiple

bammapatia
monoclonal

B2-micro-

globulinat

q61,

cadenas
ligeras 1

Edad

Funcion renal
Coaqulacion

V56
Hb

X X X X X

MO: >10% células

plasméticas




Presuncién diagndstica

« MIOSITIS EOSINOFILICA

e Mieloma miltiple de cadenas ligeras

* 3. Hipereosingfilo Primario




Ampliacian del estudio

* (ompletar anamnesis: fiebre, pérdida de peso..
* Exploracion neuroldgica, dermatoldgica y qinecoldgica

* Incluir en la anafitica: VitB1Z y ampliar autoinmunidad con
antiJo1, antiMl, antillF

o EMG

* Biopsia muscular

e (rina de 24 horas (proteinograma e inmunofijacion en orina).
* Radiograffas dseas

e 1( body (buscar neoplasias)
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CASO CLINICO

ANTECEDENTES PERSONALES: Mujer de 36 afios de edad. No AMC ni habitos toxicos. Sin
antecedentes patologicos de interes. Trabaja como administrativo. Vive en medio urbano. No
refiere viajes fuera de Espana. Tiene un gato. Antecedentes familiares: Padre polipos en colon.
Tratamiento: Demilos, Hidroferol y Omeprazol ocasionalmente

ENFERMEDAD ACTUAL: Unos 3 meses antes de la consulta comienza con lumbalgia de
caracteristicas mecanicas. Posteriormente sensacion de “agarrotamiento” o “tirantez”
generalizada afectando a brazos, piernas, cuello; incluso al abrir la boca. La sensacion de rigidez
es mayor a primera hora de la manana o tras reposo prolongado. Molestia al estirar los brazos
que incluso la llega a despertar. A la vez leve edematizacion de tobillos sin signos de
inflamacion. No existe claro dolor articular. No hay Raynaud ni lesiones cutaneas. No refiere
picaduras; algun arafiazo de su gato. Habia sido vista por alergologia que descarta alergia a pelo
de gato y la diagnostica de sensibilizacion a hongos y atopia. Unos dias antes del inicio de
sintomas habia recibido la primera dosis de vacuna para SARS-COV2 (Pfizer).




CASO CLINICO

EXPLORACION FISICA: BEG, eupneica. Sin adenomegalias palpables en territorios
accesibles. Abdomen: Blando, no doloroso, sin masas ni visceromegalias. Extrem: sin edemas
ni otras alteraciones.

DATOS COMPLEMENTARIOS:

e ANALITICA: Hemograma: Leucos 9700 (Eo 18%; 1770/mm3); series roja y plaquetaria
normales. VSG 13. PCR 12. Coagulaciéon: normal. BQ: Ca 10.6, P 2.96; glucosa, func renal, urico,
pruebas hepaticas, CK, Tn, LDH normales. Colest 195, Tg 77. SO: Cristales de oxalato calcico.
Proteinograma: Perfil gamma alterado. Inmunofijacion: banda monoclonal L y dudosa IgM-K.
Inmunoglobulinas: IgG 2286; IgA, IgM normales. IgE total normal. Triptasa normal. ANA 1/320
(moteado). B2-microglobulina 5.22. C.L. en suero: elevacién Ky L, con cociente K/L normal.

e ECG:RSa70Ilpm. Aplanamiento difuso de onda T.

e Rxtdrax: normal

e Ecografia abdominal: Normal.



CASO CLINICO

Mujer de 36 aios con eosinofilia, sintomas esqueléticos (limitacion
movimiento) y:

* Gammapatiz
con bandas IgG-L,

Ly K.

* Hipercalce J negativa
vIciuria normales.

* Elevacion B2

* ANA positivc

y C' normales




EOSINOFILIA: CONCEPTOS

Eosinofilia: NUmero absoluto de Eo (NAE) en sp >
500/mm3

- Leve: NAE entre 500 y 1500

- Moderada: NAE entre 1500 y 5000

- Severa: NAE > 5000

Hipereosinofilia: NAE > 1500/mm3 y/o hipereosinofilia
tisular:

- M.O.:>20%

- Infiltracidn tejiido por Eo

- Depbsito de proteinas de granulos de Eo

Sindromes hipereosinofilicos: NAE > 1500/mm3
(mantenidos en 1 mes) y afectacion organica

<
¢

Y



SUBTIPOS DE HIPEREOSINOFILIA

Features of hypereosinophilic syndrome (HES) variants

Terminology for HES
variants

Myeloid variants

Subtypes/identified abnormalities/examples

PDGFRB and FGFR1 rearrangements
JAK2 point mutation and translocation

Chronic eosinophilic leukemia, not otherwise specified, on the basis of
blast count in peripheral blood and/or bone marrow or of a clonal
cytogenetic abnormality

Deletion on 4912 — FIP1L1-PDGFRA fusion

Clinical and laboratory features

1 Serum B12
Anemia and/or thrombocytopenia

Hepatomegaly and/or splenomegaly

Circulating leukocyte precursors

May show 1 serum tryptase + mast cell abnormalities

PDGFRA or PDGFRB rearrangement-associated disease occurs almost
exclusively in males

T cell lymphocytic variants (L-HES)

Aberrant IL-5-producing T cells

Example: CD3-CD4+ T cell-associated disease

Prominent skin findings (including plaques, erythroderma, urticaria)
Polyclonal hypergammaglobulinemia

Usually a benign lymphoproliferative disorder, but may progressto T
cell lymphoma

Familial HES

Mapped to 5q 31-33

Asymptomatic eosinophilia from birth, autosomal dominant

Progression to other forms of HES may occur

Idiopathic HES

Multisystem involvement with varied signs/symptoms

Organ-restricted HES

Examples include eosinophilic gastrointestinal disease, chronic
eosinophilic pneumonia, and others

Peripheral blood eosinophilia associated with eosinophilic infiltration
and associated signs/symptoms in a single organ

Specific/defined syndromes
associated with hypereosinophilia

Examples include episodic angioedema with eosinophilia, eosinophilic
granulomatosis with polyangiitis (EGPA, formerly Churg-Strauss), other
disorders associated with immune dysregulation

Marked eosinophilia in the setting of an underlying disorder
associated with eosinophilia; the precise role of eosinophils in the
disease manifestations remains uncertain

HES: hypereosinophilic syndromes; PDGFRB: platelet-derived growth factor receptor beta; FGFR1: fibroblast growth factor receptor 1; JAK2: Janus kinase 2; FIP1L1: Fip1-like1; PDGFRA:
platelet-derived growth factor receptor alpha; L-HES: lymphocytic variant HES; IL-5: interleukin-5.

Graphic 59869 Version 13.0



SUBTIPOS DE HIPEREOSINOFILIA

SUBTIPO CLINICO DEFINICION EJEMPLOS
Mieloide (clonal, Eosinofilia neoplésica o clonal presunta o demostrada Neoplasias mieloides asociadas a PDGFR
neoplasico) Leucemia eosinofilica no especificada de otra manera (revisada en la referencia 6)

Linfocitico Eosinofilia secundaria a produccion de interleucina S u otras citocinas —

promotoras de eosindfilos por linfocitos aberrantes y/o clonales
Familiar Hipereosinofilia en mdltiples generaciones Eosinofilia familiar autosémica dominante
Idiopitico Causa desconocida y exclusién de otros subtipos clinicos —
Solapado Trastornos de los eosinéfilos, clinicamente definidos, incluidos los Enfermedad gastrointestinal eosinofilica

que afectan a un solo érgano, solapados en la presentacién conel  Fascitis eosinofilica

sindrome hipereosinofilico de variante idiopitica o linfocitico Granulomatosis eosinofilica con polivasculitis

Sindrome de Wells

Angioedema con eosinofilia episédico

Secundario (asociado) Eosinofilia en un contexto de diagndstico diferenciado en el que la V. tabla 161-2
eosinofilia se ha descrito en un subgrupo de pacientes

I—Iipereosinoﬁlia de Hipereosinoﬁlia asintomadtica sin evidencia de manifestaciones —
signiﬁcaci(’)n desconocida en 6rgano terminal o etiologia mieloide primaria



CAUSAS SECUNDARIAS DE HIPEREOSINOFILIA

CATEGORIA ETIOLOGIAS COMENTARIOS
Infeccién Revisada en la referencia 10
Helmintica Varias Mis pronunciada al principio de la
infeccién y con especies invasivas
de tejidos
Protozoaria Infecci6n por Isospora belli - Otras infecciones protozoarias no se
Infeccién por Sarcocystis ~ asocian a eosinofilia
Ectoparasitaria ~ Sarna Reacciones de hipersensibilidad
Miasis
Viral Enfermedad por el VIH Enfermedad avanzada
Bacteriana Tuberculosis crénica Infrecuente
Fingica Coccidioidomicosis La eosinofilia puede complicar una
Criptococosis amplia variedad de infecciones
fangicas
Neoplasia Linfoma De Hodgkin, no hodgkiniano
Leucemia En especial, leucemias de linfocitos
T y LLA de células pre-B
Carcinoma Mayoritariamente adenocarcinoma
Hipersensibilidad ~ Varias Farmacos con y sin receta,
a firmacos suplementos dietéticos
Inmunodeficiencia ~ Varias Sindromes de hiper-IgE

Sindrome de Omenn
Otros (revisados en la referencia 11)

Trastornos Varias Sarcoidosis
autoinmunitarios Enfermedad intestinal inflamatoria
y otros trastornos Enfermedad de IgG4
inmunitarios Otros
Otros Embolia por colesterol —
Hiposuprarrenalismo
Radiacion
Estado postrasplante
Tratamiento
con citocinas: IL-2,
GM-CSF

GM-CSE, factor estimulador de colonias de granulocitos-macréfagos; IgE, inmunoglobulina E;
IgG4, inmunoglobulina G4; IL-2, interleucina 2; LLA, leucemia linfoblstica aguda; VIH, virus de
inmunodeficiencia humana.



ALGORITMO DIAGNOSTICO

Confirmacion de la eosinofilia

AN

¢, Causa secundaria Revaluacion
tratable en 1-3 meses.
identificada? ¢ Eosinofilia?

S N S N

Tratamiento Evaluacion

y revaluacion. de manifestaciones
¢ Eosinofilia en érganos
persistente? terminales

y fenotipo clinico
S N

Evaluacion
de manifestaciones
en organos
terminales
y fenotipo clinico

Valoracion diagnéstica de

Valoracion
1. RCC y recuento diferencial
2. Concentracion de IgE
' 8. Pruebas de VIH |
4. Heces para detectar huevos
y parasitos
5. Serologia para parasitos

l

Tratar la causa de base +—— Si — Se encuentran causas reactivas

|
No

Iniciar medidas
preventivas con
seguimiento estrecho

Anamnesis, medicamentos,
viajes, alergias, constitucional |

Mas valoraciones
| 1. Valoracién de la clonalidad
2. FIP1L1-PDGFRA
3. Ecocardiograma y ECG
| 4.PFP
| 5, TC abdominal y torcica
6. Médula 6sea
7. Biopsia de tejido
8. Vitamina By,
9. Triptasa sérica

l o

Gen de fusion Gen de fusién
FIP1L1-PDGFRA FIP1L1-PDGFRA
positivo negativo
T . T
Leucemia eosindfila Evidencias  Ausencia de evidencias
cronica de clonalidad de clonalidad
SHEI

! (controlar las lesiones
+ de érganos terminales)

FIGURA 176-2 » Valoracién diagnéstica de una eosinofilia persistente. RCC = recuen-
to celular completo; TC = tomografia computarizada; ECG = electrocardiograma;
IgE = inmunoglobulina E; SHEI = sindrome hipereosinofilico idiopatico; VIH = virus de
' inmunodeficiencia humana; PDGFRA = factor de crecimiento derivado de las plaque-
tas «; PFP = pruebas de funcién pulmonar.



CASO CLINICO

Serologias: VIH, Lues, Toxoplasma, Bartonella, Hidatidosis, Strongyloides, Fasciola, Toxocara,
IgE-Anisakis negativas.

Autoinmunidad: ANA 1/320 (moteado); ANCA, DNA, ENAs, ACA y anti-B2 microglob
negativos. C3 y C4 normal. F.R. y anti-CCP negativos.

Otros: IgE total, Triptasa normales. Gen fusiéon FIP1L1-PDGRA negativo. FAG normal. B12
normal. Cortisol basal 15.

Frotis s.p.: Eosinodfilos de aspecto maduro

TAC téraco-abdominal: Normal

Ecocardiograma: Normal




CASO CLINICO

e RM antebrazo y mano derechos: Engrosamiento y
aumento de sefal difuso generalizado de la fascia
profunda de la extremidad superior derecha, mas
evidente en las uniones miofasciales. Es mas
llamativo en la mano y muneca. Hipersefnal e
hiperrealce de la fascia intermuscular, sin clara
afectacion del musculo subyacente (no sugiere
miositis). Hallazgos compatibles con fascitis
eosinofilica.




CASO CLINICO

Biopsia de fascia de antebrazo derecho: Tejido fibroconectivo con capilares levemente
dilatados e hiperémicos rodeados de moderado infiltrado linfoplasmocitario dispuesto a su
alrededor y de forma dispersa y difusa en todo el tejido, no observdndose tejido celular
subcutdneo ni tejidos profundos (NOTA: hallazgos inespecificos, no pudiéndose valorar el
tejido suprayacente ni profundo por lo que no se puede realizar diagndstico anatomo-
patoldgico concluyente, pero en el contexto clinico podria ser compatible con fascitis
eosinofilica). HALLAZGOS COMPATIBLES CON FASCITIS EOSINOFILICA.

Evolucion:

o Tras corticoides: mejoria sintomatica sin llegar a desaparecer sensacion de tirantez.
Normalizacion inmediata de cifra periférica de eosindfilos
o Posteriormente se le anadio MTX y finalmente Tocilizumab



FASCITIS EOSINOFILICA

DEFINICION: Sindrome infrecuente de etiologia desconocida caracterizado por una fase inicial de
eritema y edema de miembros y tronco y mas tarde por engrosamiento colageno de la fascia
subcutanea. Cursa con marcada eosinofilia, aunque puede faltar en fases muy tempranas y es
menor en fases avanzadas.

ETIOLOGIA:

* Desconocida
* Diferentes desencadenantes o factores asociados:
- Ejercicio extremo
- Hemodialisis
- Borrelia
- Enfermedad de injerto contra huésped
- Farmacos: DFH, ramipril, heparina sc, nivolumab...
- Enfermedades autoinmunes: Tiroiditis, CBP, LES, Sjogren, enfermedades
hematologicas



FASCITIS EOSINOFILICA: CLINICA

Inicio habitualmente agudo. También formas e
subagudas. Limitacion movimiento areas afectadas. |

e AFECTACION CUTANEA:

- Inicial: edema sin fovea y eritema.
Habitualmente bilateral y simétrico

- Posteriormente: Induracion simétrica (“piel
de naranja”)

- Signo del "surco”




FASCITIS EOSINOFILICA: CLINICA

ARTRITIS (40%):

- Articulaciones adyacentes a zonas afectas

MIALGIAS/MIOSITIS:
- Dolory debilidad. Perimiositis.

NEUROPATIAS:
- Neuropatia craneal
- Tunel Carpo
- Mononeuritis multiple

AFECTACION VISCERAL:

- Serositis: D. pleural, D. pericardico
- Nefropatia

ASOCIACION CON ENFERMEDADES
HEMATOLOGICAS (> 10%):

Anemia aplasica

Trombocitopenia amegacariocitica
adquirida

Sindromes mieloproliferativos
Sindromes mielodisplasicos

Linfoma

Leucemias: linfocitica y eosinofilica
Mieloma multiple

Hemoglobinuria paroxistica nocturna



FASCITIS EOSINOFILICA: DIAGNOSTICO

Sospecha clinica:

- Lesiones cutaneas tipicas y eosinofilia

- Habitualmente sin afectacion sistémica
Laboratorio:

- Eosinofilia (transitoria y no correlaciéon con gravedad)

- Elevacion RFA (VSG y PCR) en mas del 50%

- Hipergammaglobulinemia policlonal

- No asociacion especial con ANA +. CK normal
RM:

- Inflamacion fascia perimuscular
Biopsia:

- Hallazgos no patognomonicos

- Afectacion fascia y tejido subcutaneo profundo

| : ; ,
- Fases iniciales: Edema e infiltrado inflamatorio (linfos, histiocitos, CP y Eo) ’, 2t e* ° ‘f'
- Los eosindfilos pueden estar ausentes. o ¥ - -
Y . L P ..o 7X
- Productos de degranulacion Eo con actividad fibrogénica ST L4 .
- Finalmente: fibrosis ; O
- o S



FE: DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Esclerodermia localizada (Morfea): Progresion lenta y ausencia eosinofilia
Esclerosis sistémica: Raynaud. Afectacion de manos y pies. Afectacion sistémica

Fibrosis sistémica nefrogénica (Gadolinio en ERC avanzada): Afectacion de manos y pies.
Ausencia de eosinofilia

Escleromixedema: Acumulo de material mucinoso amorfo en dermis. Puede ser
paraneoplasico. Papulas céreas rojas y GM

Escleredema: Induracion cutanea difusa sin autoAc ni inflamacién. Asociado a DM,
discrasias CP y GM

Sindrome de eosinofilia y mialgia (L- Triptéfano): Indistinguible. Puede haber sintomas
sistémicos

Sindrome del aceite téxico: Afectacion neuroldgica, pulmonar, contracturas articulares...

Enfermedad de injerto contra huésped



FASCITIS EOSINOFILICA: TRATAMIENTO

» Corticoides: Prednisona: 1 mg/Kg inicial (respuesta 75%); descenso lento y gradual
* Metotrexato: Si no respuesta o recaida

e Alternativas a MTX: Micofenolato, Hidroxicloroquina

e Otros: Tocilizumab, Baricitinib, AZT, Infliximab, Rituximab, Gammaglobulinas...

* Cirugia (en formas resistentes): Fasciectomia
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