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RESUMEN

El sindrome de Schnitzler es una constelacion unica y rara, de signos y sintomas, clinicos y biolégicos, que incluyen la
manifestacion de urticaria crénica, fiebre, dolor 6seo, artralgia y una gammapatia monoclonal de tipo IgM. El diagndstico,
en muchas ocasiones, se establece con dificultad, en consecuencia, ocurre un retraso en el mismo, sumando al caso una
morbilidad importante. La mayoria de los tratamientos no son eficaces. En este sentido, la presente revision pretende ac-
tualizar y resumir los aspectos generales del sindrome de Schnitzler, especialmente el horizonte diagndstico y terapéutico.
El enfoque metodoldgico utilizado para la investigacion es de tipo bibliografico — documental, el cual se apoya en diversas
bases de datos para obtener informacion relevante en base al tema de estudio. El diagndstico se establece mediante la
combinacion de los hallazgos clinicos, de laboratorio y de imagenes. Los criterios de Estrasburgo para el diagnéstico son
ampliamente usados en la actualidad, por cuanto han demostrado ser mas practicos. Estos criterios requieren Unicamente
la coexistencia de 2 criterios mayores (exantema urticarial cronico y gamapatia monoclonal IgM o IgG) y al menos 2 crite-
rios menores (fiebre intermitente, artralgia o artritis, dolor 6seo, linfadenopatia palpable, esplenomegalia o hepatomegalia,
velocidad de sedimentacion globular elevada, leucocitosis y anormalidades éseas). Asi mismo, es importante realizar el
diagnéstico diferencial. En la actualidad se dispone de mas de 35 modalidades para el tratamiento de esta patologia, con
diferentes niveles de eficacia, siendo los més efectivos las terapias bloqueantes de IL-1, y entre ellas, el antagonista del
receptor de IL-1 Anakinra.

Palabras clave: Sindrome, Schnitzler, Urticaria, Diagndstico, Tratamiento.

ABSTRACT

Schnitzler syndrome is a unique and rare constellation of clinical and biologic signs and symptoms, including the manifes-
tation of chronic urticaria, fever, bone pain, arthralgia, and a monoclonal IgM-type gammopathy. The diagnosis, in many
occasions, is established with difficulty, consequently, a delay occurs in it, adding to the case an important morbidity. Most
treatments are not effective. In this sense, this review aims to update and summarize the general aspects of Schnitzler
syndrome, especially the diagnostic and therapeutic horizon. The methodological approach used for the research is of
a bibliographical-documentary type, which is supported by various databases to obtain relevant information based on
the subject of study. The diagnosis is established by combining clinical, laboratory, and imaging results. The Strasbourg
criteria for diagnosis are widely used today, as they have proven to be more practical. These criteria only require the coe-
xistence of 2 major criteria (chronic urticarial rash and IgM or IgG monoclonal gammopathy) and at least 2 minor criteria
(intermittent fever, arthralgia or arthritis, bone pain, palpable lymphadenopathy, splenomegaly or hepatomegaly, elevated
erythrocyte sedimentation rate, leukocytosis and bone abnormalities). Likewise, it is important to carry out the differential
diagnosis. Currently, there are more than 35 modalities for the treatment of this pathology, with different levels of efficacy,
the most effective being IL-1 blocking therapies, and among them, the IL-1 receptor antagonist Anakinra.

Keywords: Syndrome, Schnitzler, Urticaria, Diagnosis, Treatment.
RESUMO

A sindrome de Schnitzler € uma constelac&o Unica e rara de sinais e sintomas clinicos e bioldgicos, incluindo a manifes-
tacdo de urticaria cronica, febre, dor ¢ssea, artralgia e uma gamopatia monoclonal do tipo IgM. O diagndéstico, em muitas
ocasides, € estabelecido com dificuldade e, consequentemente, ocorre um atraso no mesmo, acrescentando ao caso uma
morbilidade importante. A maioria dos tratamentos nédo € eficaz. Neste sentido, esta reviséo tem como objetivo atualizar e
resumir os aspectos gerais da sindrome de Schnitzler, especialmente o horizonte diagnéstico e terapéutico. A abordagem
metodolégica utilizada para a investigacao é de tipo bibliografico-documental, que se apoia em diversas bases de dados
para obter informacéo relevante em funcdo do objeto de estudo. O diagndstico é estabelecido através da combinacao de
resultados clinicos, laboratoriais e imagioldgicos. Atualmente, os critérios de diagndéstico de Estrasburgo sdo amplamente
utilizados, uma vez que se revelaram mais praticos. Estes critérios requerem apenas a coexisténcia de 2 critérios maiores
(erupcéo cutanea urticariforme créonica e gamopatia monoclonal IgM ou IgG) e pelo menos 2 critérios menores (febre
intermitente, artralgia ou artrite, dor ¢ssea, linfadenopatia palpavel, esplenomegalia ou hepatomegalia, velocidade de se-
dimentacao de eritrécitos elevada, leucocitose e anomalias 6sseas). Da mesma forma, € importante efetuar o diagndéstico
diferencial. Atualmente, existem mais de 35 modalidades para o tratamento desta patologia, com diferentes niveis de efica-
cia, sendo as mais eficazes as terapéuticas bloqueadoras da IL-1 e, entre elas, o antagonista do recetor da IL-1 Anakinra.

Palavras-chave: Sindrome de Schnitzler, Urticaria, Diagndstico, Tratamento.
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Introduccion

El sindrome de Schnitzler (SchS) es una
enfermedad autoinflamatoria cronica ad-
quirida poco frecuente. Se manifiesta con
erupciones urticariales, fatiga, dolor 6seo
o articular, inflamacion ganglionar vy fiebre
asociada con gammapatia monoclonal de
tipo IgM; su fisiopatologia aun no resulta
clara. La literatura ha reportado una edad
promedio de 40 a 56 afnos con predominio
en hombres (Usma et al., 2022, p. 3).

El primer caso se describié en 1972 y a pe-
sar de su ya distante descripcion en la lite-
ratura, aun no se superan los 300 reportes
de casos y permanece como una enferme-
dad desconocida en el devenir médico co-
tidiano (Gusdorf et al., 2017).

El curso de la enfermedad es de larga dura-
cion. No se han publicado remisiones espon-
taneas o inducidas por el tratamiento. Existe
una baja probabilidad de desarrollar ami-
loidosis inflamatoria AA, una complicacion
grave. La amiloidosis AL debe considerarse
como una posible complicacion. El pronoésti-
co general depende de la posible evolucion
hacia un trastorno linfoproliferativo, ya sea
linforna, incluido el linfoma linfoplasmocitico,
linfoma del tipo Richter, linfoma de la zona
marginal, mieloma IgM o enfermedad de
Waldenstrém (Lipsker, 2010).

El diagnodstico es dificil de establecer y a
menudo se retrasa, con un tiempo promedio
hasta el diagnodstico de aproximadamente 5
anos, afadiendo una morbilidad significati-
va a los pacientes afectados (BareS$i¢, Mi-
trovi¢, Morovi¢, & Ani¢, 2016).

Los tratamientos convencionales son inefica-
ces, incluyendo los antihistaminicos, antiin-
flamatorios no esteroides, glucocorticoides e
inmunosupresores (Finucci Curi, 2019).

Por lo sefialado previamente, el conocimien-
to de esta enfermedad es fundamental para
ampliar el horizonte diagndstico y estable-
cer un tratamiento eficaz. En consecuencia,
el proposito de la presente investigacion

consiste en plasmar los aspectos generales
del sindrome de schnitzler, especialmente
de su diagnostico y tratamiento.

Materiales y Métodos

La presente investigacion se enfoco en una
metodologia de revision documental biblio-
grafica. Con lafinalidad de ubicar el material
base para el desarrollo del tema, se llevo a
cabo una busqueda de informacion utilizan-
do las siguientes bases de datos: PubMed,
Biblioteca Virtual de la Salud (BVS), SciELO,
Medigraphic, Dialnet y ELSEVIER, Cochra-
ne, entre otras.

Se realiz6 dicha busqueda de manera alea-
toria y consecutiva, usando las expresiones
0 descriptores siguientes: “sindrome de
schnitzler”, “sindrome de schnitzler + diag-
nostico”, y “sindrome de schnitzler + trata-
miento”. Los resultados encontrados fueron
filtrados en base a los criterios de idioma:
espanol e inglés, relevancia tematica, co-
rrelacion y fecha de publicacion en los ul-
timos ocho afios, con excepcion de pocos
registros de data mas antigua pero que se
consideraron relevantes y vigentes para el
presente estudio.

El material bibliogréfico recolectado consis-
tié en articulos cientificos, en general, guias
clinicas, ensayos clinicos, consensos, proto-
colos, tesis de posgrado y doctorado, noti-
cias cientificas, boletines y/o folletos de ins-
tituciones oficiales o privadas de reconocida
trayectoria en el ambito cientificoacadémico
y demas documentos e informaciones, consi-
derados de interés y con valor de la evidencia
cientifica a criterio del equipo investigador.

Resultados

Entre 1972 y 1974, Schnitzler, una dermatolo-
gafrancesa, informd sobre la asociacion entre
la urticaria crénica y una proteina monoclonal
IgM que finalmente condujo al reconocimien-
to de una relacion clinica distinta. Sindrome
que lleva su nombre. Posteriormente, Lipsker
et al. y luego respaldado por el Grupo de Es-
tudio del Sindrome de Schnitzler. Sin embar-
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go, la mayoria de estos estudios incluyeron
un pequeno numero de pacientes de institu-
ciones individuales e informes de casos in-
cluidos de la literatura para definir mejor el
sindrome. Este Este enfoque conlleva varios
riesgos: por un lado, diversos riesgos clinicos
(Jain, Offord, Kyle, & Dingli, 2013).

Cada vez mas se reportan estos casos en
la literatura. Se estima que en Europa vy el
EE.UU., el numero de pacientes con Schnit-
Zler, ascienden a >280 casos. Es probable
gue este sindrome sea una entidad poco
reconocida, dado el bajo numero de casos
gue existe en todo el mundo. Esto conlle-
va a que, probablemente, sea una entidad
infradiagnosticada (Vanderschueren & Van
der Veen, 2017).

Esta enfermedad se ha presentado preva-
lentemente en pacientes adultos, habitual-
mente mayores de 40 afios, con una erup-
cion urticaria cronica asociada a alguno de

los siguientes signos o sintomas: fiebre, fa-
tiga, malestar general, artralgias, agranda-
miento del higado o del bazo, agrandamien-
to de los ganglios linfaticos, leucocitosis y
/o aumento de marcadores de inflamacion,
gammapatia monoclonal e infiltrado neu-
trofilico en la biopsia de piel (Jain, Offord,
Kyle, & Dingli, 2013).

En el estudio de Villaverde, Bueno, & San-
chez, (2017) se pueden evidenciar en un
caso clinico estos signos y sintomas de la
enfermedad, se trata de un paciente varon
de 48 afos, el cual ingresd a consulta der-
matolégica ambulatoria por un cuadro de
urticaria recurrente de 2 afios de evolucion
y artralgias en rodillas y codos. El examen fi-
sico mostro urticaria evanescente en el tercio
superior del térax y espalda sin angioedema
asociado (ver Figura 1). El paciente refirio
fiebre intermitente (>38,5 °C) en los brotes
e inflamacion de los ganglios linfaticos del
cuello (Villaverde, Bueno, & Sanchez, 2017).

Figura 1. Erupcion urticaria en la espalda (a), Mejoria clinica después de 1 semana de
tratamiento (b).

Fuente: Tomado de Mas alla de la urticaria: el sindrome de Schnitzler, por Villaverde,
Bueno, & Sanchez, (2017). / The Balkan Medical Journal.
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La etiologia del sindrome de Schnitzler si-
gue sin estar clara, pero los niveles eleva-
dos de citocinas proinflamatorias como
IL-1 con anticuerpos anti-IL-1 y los niveles
elevados de IL-6, receptor de IL-2 y VEFG
sugieren una desregulacion de la via de las
citocinas. Ademas, la presencia de fiebre
de causa desconocida, infiltrado neutrofilico
cutaneo y activacion de la mutacion del gen
NLPR3 en un pequefio subgrupo de pacien-
tes, como se demuestra en las criorinopatias
autoinflamatorias, neutrofilia, aumento de los
niveles de IL-1, activacion del inflamasoma
por IL- 18, sugieren que el sindrome podria
ser una patologia autoinflamatoria adquirida
de los adultos (Faggioli, Tamburello, Ronco-
roni, & Mazzone, 2017, pag. 163).

Diagnédstico

El retraso hasta el diagnoéstico supera los 5
afios en muchos casos. No existe un mar-
cador bioldgico especifico para esta enfer-
medad. Por tanto, el diagndstico se basa
en una combinacion de hallazgos clinicos,
bioldgicos y radiolégicos, asi como en la ex-
clusion de otra causa (Lipsker, 2010).

En el afio 2001 se establecieron los criterios
diagnosticos de Lipsker-Baltimore, que fue-
ron reemplazados en 2013 por los criterios

de Estrasburgo. Estos ultimos han demos-
trado ser mas practicos en el ambito clinico
(Usma et al., 2022, p. 2).

Los criterios de Estrasburgo de Simon et al.
(ver Tabla 1) incluyen dos criterios obligados
y cuatro menores. Los criterios obligatorios
incluyen erupcion urticaria cronica e inmu-
noglobulina M monoclonal (IgM) o gam-
mapatia IgG. Los criterios menores incluyen
fiebre recurrente, infiltrado dérmico neutrofi-
lico en la biopsia de piel, leucocitosis o pro-
teina C reactiva (PCR) elevada y hallazgos
de resultados anormales de remodelacion
Osea. Estos criterios permiten establecer un
diagndstico definitivo o probable de Sindro-
me de Schnitzler. Aquellos pacientes que
cumplan con los criterios obligados, asi
como con los menores, se presume que tie-
nen un diagnostico definitivo. En presencia
de gammapatia monoclonal IgM, se necesi-
tan dos criterios obligados y al menos uno
menor para establecer el diagnéstico defi-
nitivo. En presencia de monoclonales Gam-
mapatia del subtipo IgG, dos obligadas y
dos menores (Mamadgi, Babar, Bhagavatu-
la, Sadashiv, & Dantey, 2021).

Tabla 1. Criterios diagnodsticos de Estrasburgo.

Criterios obligados

Erupcion urticaria crénica +

IgM o IgG monoclonales

Criterios menores

Fiebre recurrente una

Leucocitosis y/o PCR elevada d

Hallazgos objetivos de remodelacion 0sea anormal con o sin dolor dseo b

Un infiltrado dérmico neutrofilico en la biopsia de piel ¢

criterios menores si I[gG

Diagnostico definitivo: si dos criterios obligados y al menos dos criterios menores si IgM, y tres

criterios menores si IgG

Diagnostico probable: si dos criterios obligados y al menos un criterio menor si IgM, y dos

Fuente: Adaptado de Sindrome de Schnitzler: una consideracion diagndstica al evaluar
la constelacion de gammapatia monoclonal y urticaria cronica por Mamadgi, Babar, Bha-
gavatula, Sadashiv, & Dantey. (2021). Revista Hematol.
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Dingli & Camilleri, (2015) explican al res-
pecto, que la presencia de una proteina
monoclonal en el suero es un requisito sine
gua non para el diagnostico de dicha pa-
tologia. La descripcion inicial del sindrome
requeria la presencia de monoclonales IgM
en el suero, pero hay informes anecdoéticos
de IgA e IgG monoclonales que por lo de-
mas se ajustan al sindrome clinico. La ma-
yoria de los pacientes tendran anemia en el
momento del diagnoéstico (mediana de Hb
11,7 g/dl), y también son muy frecuentes
la leucocitosis y la trombocitosis (ambas
reactivas). La leucocitosis invariablemente
se debe a una neutrofilia y se resuelve ra-
pidamente con la institucion de la terapia
definitiva. La tasa de sedimentacion es ge-
neralmente bastante alta al igual que la pro-
teina C reactiva. El nivel de ferritina es nor-
mal y sirve como una pista importante de
que no se trata de una enfermedad de Still
que aparece en la edad adulta. El alcance
de los hallazgos radiologicos depende de
la modalidad utilizada para la obtencion de

imagenes. Los primeros informes incluian
imagenes simples del esqueleto, pero, en
la actualidad técnicas como la exploracion
0sea nuclear, la resonancia magnética y la
tomografia computarizada o la tomogra-
fla por emision de positrones parecen ser
sustancialmente mas sensible. Los hallaz-
gos radiolégicos mas comunes incluyen la
esclerosis 6sea que afecta con mayor fre-
cuencia al hueso alrededor de la rodilla,
siendo algo mas probable que el fémur se
verse afectada en comparacion con la tibia.

Diagnéstico diferencial

El SchS es un trastorno per exclusionem |,
por lo tanto, se requiere excluir varias enfer-
medades autoinmunitarias, hematolégicas,
infecciosas y otras enfermedades autoin-
flamatorias mediante un estudio exhaustivo
(ver Tabla 2). Dependiendo de la caracteris-
tica clinica dominante, el diagndstico dife-
rencial se puede adaptar a urticaria cronica,
fiebre recurrente, artralgia/artritis y/o dolor
0seo, una paraproteina o una combinacion.

Tabla 2. Criterios diagnoésticos de Estrasburgo.

Trastornos inmunologicos

Enfermedad de Still del adulto (AOSD)

Lupus eritematoso sistémico (LES)
Deficiencia adquirida de C1 esterasa
Trastornos hematologicos
Gammapatia monoclonal de significado desconocido (GMST)
Sindrome de polineuropatia, organomegalia, endocrinopatia,
monoclonal y cambios cutaneos (POEMS)
Macroglobulinemia de Waldenstrém (WM)
Linfoma, distinto de WM
Mieloma multiple
Sindromes autoinflamatorios hereditarios
Sindrome periddico asociado a criopirina (CAPS)
Enfermedades infecciosas
Hepatitis B, C
meningococemia crénica

gammapatia

H
©
0

Otras

Urticaria cronica espontanea

Vasculitis urticaria (hipocomplementémica)
Urticaria por presion retardada
crioglobulinemia

Enfermedad de Erdheim-Chester
Mastocitosis

Fuente: Adaptado de Sindrome de Schnitzler: una consideracion diagnostica al evaluar ,
la constelacion de gammapatia monoclonal y urticaria cronica por Mamadgi, Babar, Bha- 4 s
gavatula, Sadashiv, & Dantey. (2021). Revista Hematol. N
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Tratamiento

De Koning, (2014) en su estudio donde re-
sume las caracteristicas clinicas, la eficacia
de las terapias y los datos de seguimiento
de 281 casos de SchS, encontré que se han
informado los efectos de 35 modalidades de
tratamiento diferentes, los cuales resumio en
una tabla (ver Tabla 3) donde indica su efi-
cacia y el numero de pacientes en los que
se probd. Con base en sus fundamentos el
autor expresa que las terapias blogueantes
de IL-1 son las mas efectivas. Tanto el IL-
Ra anakinra, que bloguea IL-1a e IL-1B, y
el anticuerpo anti-IL-1B canakinumab, que
s6lo inhibe la IL-1B, induce una remision
completa en mas del 90% de los casos. Ri-
lonacept, una proteina de fusién que inclu-
ye IL-1R, es igualmente eficaz en el 50% de

los casos. Curiosamente, en los 3 casos en
los que anakinra no fue eficaz, el anticuerpo
IL-6 tocilizumab demostré ser muy eficaz.
El anticuerpo anti-CD-20 rituximab, inter-
feron-a, corticosteroides y talidomida son
muy eficaces en aproximadamente el 20%
de los casos, seguidos de la colchicina y la
pefloxacina. Este ultimo es parcialmente efi-
caz en dos tercios de los pacientes. Los cor-
ticosteroides solo fueron eficaces en dosis
altas, cuyo uso esta limitado por los efectos
secundarios. En algunos casos hubo que
suspender la talidomida debido al desa-
rrollo de polineuropatia. La mayoria de las
terapias probadas fueron ineficaces (Tabla
3). Los antihistaminicos son invariablemen-
te ineficaces o poco eficaces, mientras que
estos farmacos son beneficiosos en las urti-
carias dependientes de histamina.

Tabla 3. Eficacia de las terapias ensayadas en el sindrome de Schnitzler

Eficacia % Eficacia, numero de Reportado

casos.

Alto Parcial Alto Parcial Ninguno ¥ casos

Muy efectivo anti-IL-1Ra (anakinra)

anticuerpos anti-IL-1f3 (canakinumab)
anticuerpos anti-IL-6 (tocilizumab)
proteina de fusién IL-1R (rilonacept)

Moderadamente rituximab anti-CD20

eficaz

[FNa
corticosteroides
talidomida
colchicina
pefloxacina
ciclosporina

Poco efectivo PUV-A?

agentes alquilantes

inhibidores de la COX

hidroxicloroquina

dapsona

inhibidor de histona desacetilasa
(ITF2357)

doxepina
bifosfonatos 2
inmunoglobulinas intravenosas

psoraleno

94% 2% 81 2 3" 86
91% 9% 10 1 0 11
75% 25% 3 1 0 4
50% 38% 4 3 1 8
21%  dieciséis% -+ 3 12 19
20% 35% 4 7 9 20
18% 46% 33 86 66 185
19% 25% 3 4 9 dieciséis
14% 6% 7 3 41 51
13% 63% 2 10 4 dieciséis
10% 14% 3 4 22 29
8% 62% 1 8 4 13
7% 20% 4 12 44 60
6% 33% 6 31 57 94
7% 7% 1 1 13 15
5% 5% 2 2 35 39
0% 75% 0 3 1 4
0% 50% 0 3 3 6
0% 33% 0 3 6 9
0% 25% 0 2 6 8
0% 25% 0 1 3 4
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fototerapia UVB
antihistaminico H1 !
plasmaféresis
inmunoadsorcién ec
bortezomib
dihidroergotamina
No efectivo azatioprina
anti-TNF 3
cloroquina
sulfasalazina
fludarabina
fototerapia UVA

sulfonas

leflunomida

0% 25% 0 1 3 4
0% 10% 0 15 132 147
0% 7% 0 1 13 14
33% 0% 1 0 2 3
0% 100% 0 1 0 1
0% 100% 0 1 0 1
0% 0% 0 0 26 26
0% 0% 0 0 10" 10
0% 0% 0 0 6 6
0% 0% 0 0 3 3
0% 0% 0 0 1 1
0% 0% 0 0 1 1
0% 0% 0 0 1 1
0% 0% 0 0 1 1

Fuente: 1 s6lo contra la urticaria parcialmente eficaz. 2 sélo contra el dolor de huesos
parcialmente eficaz. Se probaron 3 etanercept, adalimumab e infliximab. * exacerbacion
en un caso. Tomado de Sindrome de Schnitzler: lecciones de 281 casos por De Koning,
(2014). Revista Clinical and Translational Allergy.

Los inhibidores de la IL-1, como el cana-
kinumab, han cambiado drasticamente el
prondstico de estos pacientes. Al respecto,
Finucci Curi, (2019) en su estudio de caso
de Schnitzler, tratado con canakinumab, lle-
g0 a las siguientes conclusiones:

El interés de este caso radica en la ex-
celente respuesta del sindrome de Sch-
nitzler a canakinumab, inhibidor selectivo
de la IL-1B, remarcando la importancia
de considerar el diagnostico en pacien-
tes con rash urticariano crénico y gam-
mapatia monoclonal, siendo, hasta la fe-
cha, muy pocos los casos comunicados.

Con la Anakinra se han obtenido buenos re-
sultados, con niveles de remision hasta del
83% de los pacientes (Usma, y otros, 2022).

Al respecto, Faggioli, Tamburello, Ronco-
roni, & Mazzone, (2017) consideran a los
agentes blogueadores de IL-1 como las te-
rapias mas efectivas en el Schnitzler y espe-
cialmente el antagonista del receptor de IL-1
anakinra. Este agente es el mas comunmen-
te utilizado para tratar este sindrome y fue
recomendado como tratamiento de primera

eleccion por una conferencia de consenso
de expertos en 2012. Es por esta razén que
muchos autores sugieren que, el tratamiento
con anakinra u otros bloqueadores de IL-1,
representan el estandar de oro en estos ca-
s0s, sobre todo cuando las terapias conven-
cionales son ineficaces. (p. 164)

Es este sentido, es importante resaltar que
Anakinra posee una vida media corta de
aproximadamente 6 horas y se debe admi-
nistrar en inyecciones diarias. Segun Lips-
ker, (2010), si un paciente omite una inyec-
cion, los sintomas, sobre todo fiebre, dolor
y erupcion cutanea, suelen reaparecer en-
tre 35 y 45. horas después de la Ultima in-
yeccion. Algunos pacientes parecen estar
relativamente bien controlados con una in-
yeccion cada dos dias. Anakinra demostro
ser el primer farmaco eficaz para tratar este
sindrome. Las reacciones en el lugar de la
inyeccion son frecuentes vy, a veces, gra-
ves, y pueden ser una verdadera preocu-
pacion. Es necesario controlar el recuento
de neutrdfilos. Hasta la fecha, es el Unico
tratamiento que ha demostrado una eficacia
regular en este sindrome.
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Para Dingli & Camilleri, (2015) es importante
cuestionar el diagnostico del sindrome de
Schnitzler, en pacientes que no responden
a este farmaco. Sin embargo, en ocasiones,
los pacientes pueden responder a dosis
mas altas de anakinra. (p. 44)

Conclusion

El sindrome de Schnitzler es una enfermedad
poco comun, algunos autores la definen como
rara, pero ciertamente, dada su infrecuencia,
es poco conocida e infradiagnosticada.

Hasta la fecha, la literatura reporta cerca de
300 casos. Se presenta en pacientes adul-
tos. Sus signos y sintomas incluyen: erupcion
urticaria cronica asociada a fiebre, malestar
general, fatiga, artralgias, agrandamiento de
los ganglios linfaticos, del higado o del bazo,
leucocitosis y /o aumento de marcadores de
inflamacion, gammapatia monoclonal e infil-
trado neutrofilico en la biopsia de piel.

Es importante para el diagndstico de esta en-
tidad, la combinacion de hallazgos clinicos,
de laboratorio y de imagenes, asi como en
la exclusion de otra causa. En este sentido,
el trabajo multidisciplinario es fundamental.
Los criterios de Estrasburgo son los mas uti-
lizados para el diagnoéstico de Schnitzler. Asi
mismo, como se menciond anteriormente,
es fundamental excluir algunas patologias
autoinmunitarias, hematoldgicas, infeccio-
sas y otras enfermedades autoinflamatorias.

Para el manejo terapéutico existen mas de
35 modalidades, no obstante, la mayoria son
ineficaces o poco eficaces. De esta gama
de tratamientos las terapias bloqueantes de
IL-1 son las mas efectivas, especialmente el
antagonista del receptor de IL-1 Anakinra.
En la actualidad es el mas utilizado y reco-
mendado como tratamiento de primera linea.
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