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Fascitis palmar asociada a leucemia
mieloide créonica

Palmar fascitis associated with chronic myeloid leukemia
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El sindrome de fascitis palmar con poliartritis (PFPAS) es un trastorno paraneopldsico  Palabras clave:
infrecuente. Consiste en artritis generalizada de la mano, eritema, tumefaccion, rigidez y

engrosamiento de la fascia palmar con contracturas progresivas en flexién de los dedos,y  fascitis palmar; artritis;
se asocia a una enfermedad maligna subyacente. sindrome paraneapldsico;
Presentamos el caso de una mujer de 75 afios de edad que presentd placas induradas eri-  Jeucemia mieloide crénica.
temato-violdceas pruriginosas y levemente dolorosas en ambas palmas, con tumefaccion

y retraccion en flexién de los dedos asociado a artralgias en ambas muiiecas.

El estudio de la médula 6sea confirmd el diagndstico de leucemia mieloide crénica.

(Dermatol Argent. 2014, 20 (3): 208-211).

Palmar fasciitis and polyarthritis syndrome (PFPAS) is a rare paraneoplastic condition. It Keywords:

consists of generalized arthritis of the hand, erythema, swelling, stiffness and thickening

of the palmar fascia with progressive digital flexural contractures, and it is associated with  palmar fasciitis; arthritis;
an underlying malignant disease. We report the case of a 75 year old woman who deve-  paraneaplastic syndrome;
loped pruritic, slightly painful and erythemato-violaceous indurated plaques on both  chronic myeloid leukemia.
palms with swelling and digital flexion contractures associated with arthralgias of both

wrists.

Bone marrow study confirmed the diagnosis of chronic myeloid leukemia. (Dermatol

Argent. 2014; 20 (3): 208-211).
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Caso clinico

Mujer de 75 anos de edad, sin antecedentes de importan-
cia, que consultd por presentar placas induradas eritema-
to-violdceas en ambas palmas (foto 1), con prurito y dolor
leve. Las lesiones tenian 45 dias de evolucidn, se acompa-
faban de tumefaccién y retraccién en flexién de los
dedos. También se observaban algunas petequias en dorso
de ambas manos (foto 2). No tenfa fendmeno de Raynaud
y s6lo presentaba artralgias en ambas mufecas.

Se realizaron estudios complementarios que evidenciaron
una marcada leucocitosis (46.800 mil/ul), en su mayoria
blastos y trombocitosis (730.000 mil/ul). El laboratorio
inmunolégico no mostré ninguna anomalia especifica
(factor reumatoideo, proteinograma electroforético, anti-
cuerpos antinucleares, Ac anticentrémero, Ac anti Scl-70,
Ac anti RNP, Ac antifraccién microsomal, Ac anti JO, Ac
anti LA, CH50, C3 y C4). La investigacién de la médula
6sea por puncién biopsia mostrd pérdida del linaje de
células mieloides, el estudio citogenético presenté la pro-
tefna del cromosoma Philadelphia en todas las células ana-
lizadas con un cariotipo 46xx, t(9,22)(q-34,9-11), y el
estudio molecular fue positivo para ber/abl. Con estos
hallazgos se realizé el diagnéstico de leucemia mieloide
crénica. Se efectuaron ecografias abdominal y ginecoldgi-
ca, Papanicolaou y colposcopia que fueron normales. La
ultrasonografia Doppler de alta resolucién de manos mos-
tré imdgenes hiperecoicas en tejido celular subcutdneo de
ambas manos. Las radiografias de ambas manos no mos-
traron signos de artritis aguda, sélo evidenciaron modera-
da osteopenia. La tomografia computada multislice de
ambas manos mostré cambios degenerativos en articula-
ciones piramidal-pisciforme, trapecio-metacarpiana y
metacarpo-faldngicas del primer, segundo y quinto dedo.
También evidencié hipodensidad ésea difusa e hipotrofia
de los planos musculares.

Se realizé biopsia de piel de la palma de la mano y el
informe histolégico describié fibrosis de distintas capas
de la piel. En la dermis superficial y profunda se observa-
ron bandas de coldgeno denso asociado a infiltrado infla-
matorio inespecifico (foto 3). Inicié tratamiento con ima-
tinib, que fue rotado por hepatotoxicidad a nilotinib 400
mg cada 12 horas. Desde junio de 2011 contintia con
dicha medicacién, con remisién hematoldgica. Recibié
tratamiento tépico con ungiiento de calcipotriol asociado
a betametasona dos veces al dia, y gel de diclofenac cada
8 horas. Asimismo, realizé kinesiologia motora trisema-
nal con mejoria del engrosamiento palmar pero con per-

Fascitis palmar asociada a leucemia mieloide crénica

FOTO 1. Fotografia de las manos en su evaluacién inicial. Placas induradas
eritemato-violdceas en ambas palmas.

FOTO 2. Tumefaccion y retraccién en flexién de los dedos con algunas
petequias en dorso de ambas manos.

FOTO 3. Dermis superficial y profunda con bandas de coldgeno denso
asociado a infiltrado inflamatorio inespecifico.
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FOTO 4. 6 meses posteriores. Contracturas en maxima extension de los
dedos de ambas manos.

manencia de la contractura en flexién proximal de los
dedos y de leves artralgias e importante limitaciéon funcio-
nal de las manos (foto 4).

Comentario

La fascitis palmar con poliartritis es un sindrome de
expresién de un fenémeno paraneopldsico descrito por
primera vez en 1982 por Medsger."* Es una entidad poco
frecuente y la mayoria de los pacientes afectados son
mujeres posmenopdusicas, lo que sugiere que el estado
hormonal femenino puede predisponer a las mujeres a
este sindrome, como en la mayorfa de las enfermedades

autoinmunes.>”"

Se caracteriza por eritema, edema, prurito, dolor de las
manos, principalmente a nivel palmar, como expresién de
las fascitis inflamatoria con compromiso variable de las
estructuras vecinas (piel, musculo, articulaciones). El cua-
dro evoluciona hacia la fibrosis que produce contracturas
en flexion progresiva de ambas manos. Puede acompanar-
se de artritis inflamatoria generalizada de las manos o pre-
sentarse con artralgias exclusivamente.”” Puede afectar
otras articulaciones (mufecas, hombros, rodillas y tobi-
llos).* La etiologfa es desconocida y las diferentes hipdte-
sis sugieren que podrl’a corresponder aun proceso autoin-
mune provocado por la presentacién de autoantigenos
dentro de los tejidos malignos o de la invasién palmar de
tejido conectivo, produciendo fibrosis. El factor transfor-
mante beta (TGF-P) y el factor de crecimiento de tejido
conectivo (CTGF) actuarfan como mediadores profibréti-

cos.>?

Este sindrome también ha sido reportado no aso-
ciado a neoplasias malignas, como por ejemplo quiste de

ovario, y con el uso de drogas como pirlindol (antidepre-

sivo) y etionamida (utilizada para la terapia antitubercu-
losa). La discontinuidad de la droga logré la resolucién

del cuadro.*"

Hay mds de 40 casos publicados en la literatura de este
sindrome asociado a diferentes neoplasias y unos pocos
son idiopdticos.”*" El carcinoma de ovario es el tumor
maligno asociado con mayor casos reportados.*>”” Los
sintomas reumdticos pueden acompafiar o preceder al

#7% Otras neopla-

diagnéstico tumoral entre 1y 25 meses.
sias descritas son mieloma, leucemias, linfomas, cdncer de
pulmén, adenocarcinoma de préstata, de pdncreas, gdstri-

co, de endometrio y de mama.*’

Los diagndsticos diferenciales incluyen contractura de
Dupuytren, distrofia simpdtica refleja, fascitis eosinofili-
ca, esclerodermia y artritis reumatoidea.”

La histopatologia es variable, destacindose fibrosis dérmi-
ca con engrosamiento de la dermis profunda y del tejido
celular subcutdneo, asociado a hialinizacién del coldgeno

y de las células intersticiales.”*’

No existe un tratamiento especifico para este sindrome.
La clinica mejora con la resolucién de la neoplasia, esto
puede ser debido a un efecto antiinflamatorio o inmuno-
modulador de la quimioterapia. En todos los casos descri-
tos permanecen las contracturas en flexién.*>**'* Sin
embargo, hay publicaciones que refieren que drogas
antiinflamatorias y la terapéutica esteroidea sistémica

puede contribuir a la mejorfa del cuadro.”"

Motiva la presentacion de este articulo las pocas publica-
ciones sobre esta entidad dentro de la especialidad y la
importancia de alertar sobre las manifestaciones dermato-

légicas de la misma.

Es importante tener en cuenta este sindrome paraneopld-
sico en la asociacién con cdncer de ovario. El diagnéstico
precoz es fundamental para mejorar el pronéstico de este
cédncer oculto.
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LES DERMATOMIOSITIS

- Enfermedad autoinmune multisistémica
« Sexo femenino, 20-40 afios

- Etiologia desconocida: factores genéticos,
ambientales y hormonales. Hiperreactividad de
linfocitos

« Eritema malar (respeta surcos nasogenianos),
erosiones orales, lesiones de LED o LECSA

- Compromiso renal, neurolégico, articular y de
Serosas

« FAN + anti-DNA + anti-Sm + anemia,
leucopenia, hipocomplementemia

« Membrana basal PAS + infiltrado linfocitario
perianexial y perivascular

- Antipaltdicos

Sin compromiso sistémico: corticoides e
inmunosupresores
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- Miopatfa inflamatoria idiopdtica
« Sexo femenino, distribucion por edad bimodal

- Etiologfa desconocida: factores genéticos,
ambientales e inmunitarios

- Eritema en heliotropo en rostro, pépulas de
Gottron, poiquilodermia

- Compromiso muscular, pulmonar y cardfaco
» FAN + anti-Jo + anti-Mi +
aumento CPK, aldolasa, LDH, GOT y GPT
- Dermatitis de interfase con depdsito de mucina
» Corticoides sistémicos e inmunosupresores
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ROSACEA

- Trastorno inflamatorio crénico

- Sexo femenino, 30-40 afios

« Factores involucrados: hiperreactividad vascular,
estimulos térmicos, alteracion de la unidad
pilosebdcea, microorganismos, alimentos

- Fritema, telangiectasias, papulas, pustulas,
rinofima, blefarofima, otofima.

- Compromiso ocular
- Sin alteraciones de laboratorio

- Edemay ectasia vascular, infiltrado linfocitario
vascular y perivascular

« Metronidazol t6pico, tetraciclinas, isotretinoina
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