Atlas de
diagnostico diferencial
de la urticaria

eritemato- habo-
nosas, no
pruriginosas,
rodeadas de un
halo blanguecino,
localizadas en la
espalda de una
paciente de 60
anos.

4.2. Las lesiones
son
evanescentesy
cursan en brotes
episodicos que
no respanden a
tratamiento con
antihistaminicos
ni corticoides.

<« 4.3. Placas
urticariales de
bordes
geograficos en
region mamaria.
Los brotes de
lesiones cutaneas
se acompanan de
fiebre,
artromialgias y
adenopatias.

4.4, La paciente >
presenta
elevacion de
parametros
inflamatorios y
una
paraproteinemia
monoclonal IgM
enel
proteinograma.

Caracteristicas especificas de la lesion

Exantema maculopapular o urticarial evanescente, localizado en el tronco y
las extremidades y habitualmente no pruriginoso.

Las lesiones habonosas pueden tener un halo blanquecino por la vasocons-
triccion y acompanarse de dermografismo. Un 15% de los pacientes pueden
presentar también angioedema'.

Enlabiopsia de las lesiones cutaneas se observa un infiltrado neutrofilico en
la dermis.

Sintomas de alarma

Paciente adulto que presenta brotes recurrentes de lesiones habonosas que
se acompanfan de fiebre episddica, artromialgias, linfadenopatias, elevacion
de los parametros inflamatorios y una gammapatia monoclonal tipo inmuno-
globulina M(IgM).

Puntos clave para el diagnéstico diferencial

« La gammapatia monoclonal tipo IgM puede no estar presente en el mo-
mento diagnostico y desarrollarse varios afos después. El sindrome de
Schnitzler puede asociarse también a gammapatia monoclonal tipo IgG.
Hasta un 15% de los pacientes pueden desarrollar un sindrome linfoproli-
ferativo?.

Aunqgue algunos pacientes no refieran artralgias, pueden presentar signos

radiologicos de anomalias en el remodelado 6seo.

- Histologicamente se caracteriza por un denso infiltrado neutrofilico en la
dermis, con fendmenos de leucocitoclasia pero sin vasculitis. La presencia
de epidermotropismo de neutrofilos alrededor de las glandulas sudoripa-
ras es sugestiva de esta enfermedad®.

« Se considera un sindrome autoinflamatorio adquirido de inicio tardio. Ensu
patogenia esta implicada la interleucina 1(IL-1), por lo que estos pacientes
responden favorablemente a inhibidores de la IL-1 como anakinra, cana-
kinumab y rilonacept'.
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