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Sindrome de Schnitzler
Schnitzler syndrome

Sr. Editor:

El sindrome de Schnitzler es un trastorno que se describié por
primera vez en 1972. Se public6 en 1974 por Liliane Schnitzler, una
dermatdloga francesa, como una entidad auténoma.

Se caracteriza por ser una enfermedad rara y adquirida, que
comparte caracteristicas comunes con un grupo de enfermeda-
des hereditarias conocidas como sindromes autoinflamatorios. Se
ha descrito con mas frecuencia en varones entre la cuartay la quinta
décadas de la vida. Su etiopatogenia es desconocida, aunque se
ha relacionado con situaciones como la alteracién del equilibrio de
lainterleucina-1. Los sintomas que se presentan son fiebre, urticaria
y artralgias; ademas, pueden hallarse adenopatias y un componente
monoclonal IgM. Un 15-20% de los pacientes que presentan esta
entidad evoluciona a un sindrome linfoproliferativo. Los tratamien-
tos convencionales son ineficaces, incluyendo los antihistaminicos,
los antiinflamatorios, los glucocorticoides y los inmunosupresores.

Presentamos el caso de un varén de 65 afios sin antecedentes
meédicos, evaluado por presentar clinica de 10 afios de evolucién
consistente en fiebre intermitente, dolores articulares disemina-
dos de intensidad moderada y lesiones cutaneas pruriginosas tipo
exantema maculopapular, localizadas en el térax, el abdomen y
las extremidades inferiores. Tres meses antes de nuestra evalua-
cién desarrollé6 dolor lumbar irradiado a la extremidad inferior
izquierda, de caracter no continuo, intenso, que llegé a impedir la
deambulacién. En la exploracién general se evidenci6 la presen-
cia de un exantema maculopapular en el térax, el abdomen y las
extremidades, asi como signo de Lassegue positivo en el miembro
inferior izquierdo.

Los examenes de laboratorio, que incluian hemograma,
bioquimica, coagulacién, serologia, marcadores tumorales, pro-
teinograma e inmunoelectroforesis, fueron normales, excepto por
la aparicién de un pico monoclonal IgM kappa y un aumento de
la velocidad de sedimentacién globular (VSG).

La lesion cutanea fue biopsiada. El examen histolégico mostré
un infiltrado linfocitario perivascular superficial, dispersion inters-
ticial, con algunos neutréfilos alo largo de los haces de colageno'. Se
realiz6 una tomografia computarizada cérvico-toraco-abdominal,
la cual no present6 alteraciones significativas.

Ante los diferentes hallazgos hematolégicos, se realiz6 aspi-
rado/biopsia de médula dsea, que fue compatible con enfermedad
de Waldenstrom. El paciente se encuentra ahora en seguimiento en
la consulta externa. No se le ha iniciado tratamiento quimioterapico
y se ha mantenido solo con tratamiento sintomatico.

El sindrome de Schnitzler es una entidad infrecuente de dificil
diagnéstico, dadala ausencia de marcadores biolégicos periféricos y
la necesidad de la confirmacién de dicho diagndstico mediante una
combinacién de manifestaciones clinicas, analiticas y radioldgicas,
asi como la exclusién de otras enfermedades.

Hasta la fecha, sobre la base de los criterios de Lipsker et al., no
hay mas de 60 casos descritos. Estos criterios incluyen presencia
de una erupcién urticarial cutanea y un componente IgM mono-
clonal, asi como minimo 2 de los siguientes sintomas o signos:
fiebre, artralgias o artritis, dolor 6seo, nédulos linfaticos palpables,
esplenomegalia o hepatomegalia, VSG elevada y leucocitosis?>.

Nuestro paciente cumple criterios de sindrome de Schnitzler,
puesto que presenta caracteristicas clinicas (erupcién urticarial y

Tabla 1
Diferencias entre enfermedad de Waldestrom y sindrome de Schintzler
Enfermedad de Sindrome de
Waldenstrom Schnitzler
Componente monoclonal Presente Presente
Exantema urticarial Ausente Presente
Dolor 6seo Ausente/presente Presente/ausente
Hepato/esplenomegalia Presente/ausente Presente/ausente
Leucocitosis Ausente Presente/ausente
Proteina [gM monoclonal Presente Presente
Infiltracion de la médula Presente Ausente

6sea

fiebre) y alteraciones analiticas (pico monoclonal IgM y aumento
de la VSG).

Entre las diversas manifestaciones descritas previamente como
parte de la evolucién de la enfermedad, otros autores incluyen el
desarrollo de un sindrome linfoproliferativo como el linfoma linfo-
plasmocitico, el sindrome de Ritcher, asi como el linforna marginal®.

El diagnéstico diferencial de sindrome de Schnitzler se debe
de hacer con diferentes entidades, siendo estas: crioglobulinemia,
vasculitis urticarial hipocomplementémica, déficit adquirido del
inhibidor de C1, sindrome hiper IgD y enfermedad de Still
del adulto.

El interés de este articulo reside en que la presencia de un pico
monoclonal IgM, junto con la histologia de las lesiones cutdneas,
fueron las alteraciones guia que condujeron al diagnéstico de sin-
drome de Schnitzler con evolucién a enfermedad de Waldenstrom.
Cabe hacer hincapié en que una buena anamnesis es fundamental,
ya que permite conocer la naturaleza exacta de su evolucién. Por
altimo, destacamos la importancia de realizar un buen diagnéstico
diferencial entre sindrome de Schnitzler! y enfermedad de Wal-
destron (tabla 1), asi como la importancia de conocer esta entidad
para evitar que el diagnéstico pase inadvertido.
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