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Streszczenie

Eozynofilowe zapalenie powiezi jest rzadka choroba uktadowa
o nieznanej etiologii, wystepujaca samodzielnie badZ tacznie
z innymi chorobami uktadowymi lub nowotworowymi. Charakte-
ryzuje sie ono postepujacym twardnieniem powtok o okreslonej
lokalizacji. Dotychczas nie opracowano standardéw leczenia tej
jednostki chorobowej, lecz z pojedynczych doniesien wynika, ze
z reguty ogranicza sie ona samoistnie. W pracy przedstawiono
przypadek chorego, u ktérego rozpoznano eozynofilowe zapalenie
powiezi. Poréwnano takze przebieg choroby u tego chorego z prze-
biegiem w innych opisanych w literaturze przypadkach klinicznych
tej samej jednostki chorobowej. Dodatkowo zwrécono uwage na
hipoalbuminemie towarzyszaca chorobie i podjeto prébe jej wyja-
Snienia, a takze przedstawiono zastosowane leczenie i jego wyni-
ki (tab. I-11).

Wstep

Eozynofilowe zapalenie powiezi (EZP), inaczej zwane cho-
robg Schulmana, jest choroba uktadowa opisang w 1974 r.
przez tego wtasnie autora [1]. Choroba charakteryzuje sie
postepujacym zapaleniem powiezi o nieznanej etiologii, cho¢
postuluje sie, iz czynnikiem wyzwalajacym moze by¢ wy-
sitek fizyczny [2, 3], produkty bogate w L-tryptofan[1, 3, 4]
badz zakazenie Borrelia burgdorferi (2, 3]. Dotychczas na
Swiecie opisano nieco ponad 1000 przypadkéw zachoro-
wania [2], w Polsce znaleziono opisy jedynie kilkunastu
[3-10]. Choruja gtéwnie osoby doroste, wg niektérych auto-
row z przewaga mezczyzn [2, 3, 10], wg innych — kobiet [4].
Eozynofilowe zapalenie powiezi moze wystepowaé samo-
dzielnie badz wspbtistnie¢ z innymi chorobami autoim-

Summary

Eosinophilic fasciitis is a rare disease of connective tissue of un-
known etiology. It appears separately or in connection with other
autoimmunological or oncological diseases. Sclerosis of subcuta-
neous tissue in some localized places is a specific symptom of
eosinophilic fasciitis. There are no determined treatment stan-
dards of the disease so far, but the studies describing case reports
indicate that eosinophilic fasciitis is a self-limited disease. In the
current study a case with diagnosed eosinophilic fasciitis is pre-
sented and compared with other selected cases of that disease
found in the available literature. Additionally the low level of albu-
mins administrated was noted in the described case and attempts
of explanation were undertaken. The treatment and its results are
also presented (Tables I-11).

munologicznymi (z zapaleniem tarczycy, matoptytkowoscia,
niedokrwistoscig) [2, 3], zespotami mielodysplastycznymi lub
nowotworami (chtoniakami, biataczka limfocytowa typu B,
szpiczakiem mnogim) [2, 3, 11-15].

Stan zapalny z reguty obejmuje konczyny [2, 3], ale moze
sie lokalizowac w réznych czesciach ciata [3], nastepnie poja-
wia sie stwardnienie skory i tkanki podskérnej[3]. W nie-
ktorych przypadkach oprécz zapalenia powiezi stwierdza
sie takze typowe objawy twardziny uktadowej[16]. U cho-
rych najczesciej obserwuje sie nagty poczatek choroby,
z pojawiajaca sie symetrycznie tkliwoscia, obrzekiem, nacie-
czeniem i rumieniem konczyn [2-4]. Skéra przybiera
wyglad pofatdowany, przypominajacy bruk, moze by¢ hipo-
lub hiperpigmentowana, niekiedy swedzaca i tuszczaca sie
[4]. Zmiany powodujg uczucie ciasnej skory i ograniczaja
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ruchomos¢ duzych stawow. U ok. 1/3 chorych moze sie poja-
wic zespét ciesni nadgarstka [4, 17]. Dos¢ czesto wystepuja
réwniez zapalenie stawdw [4] oraz stany podgoraczkowe
[2, 4]. Charakterystyczny jest brak objawu Raynauda
i zajecia narzadéw wewnetrznych [3, 4], natomiast na ské-
rze widoczny jest objaw bruzdy i skérki pomaranczowej [2].

W badaniach laboratoryjnych w poczatkowym okresie
charakterystyczna jest eozynofilia krwi obwodowej
(20-30%), ktéra moze poézniej ustepowac [2—4], hiper-
gammaglobulinemia [2—-4], moze takze wystepowac nie-
dokrwistos¢ aplastyczna i matoptytkowosc¢. Nie stwierdza
sie natomiast obecnosci czynnika reumatoidalnego [3, 4]
i przeciwciat przeciwjadrowych (antinuclear antibodies —
ANA) [3], co moze roznicowac EZP z twardzing uktadowa.
Charakterystyczny jest rowniez prawidtowy wynik bada-
nia kapilaroskopowego, niski poziom aktywnosci kinazy kre-
atynowej (CK) [2—4] oraz zwiekszony poziom aktywnosci
aldolazy [2]. Z reguty wystepuje réwniez wzrost OB i ste-
zenia biatka C-reaktywnego (C reactive protein — CRP) [2-4].
Dodatkowo w badaniu elektromiograficznym (EMG) moze
wystepowac obraz typowy dla miopatii [4], a w badaniach
metodg rezonansu magnetycznego (magnetic resonance
—MR) w obrazach T1-zaleznych wzrost sygnatu w obrebie
powiezi po podaniu $rodka kontrastowego. Badanie histo-
patologiczne wycinka skérno-miesniowego wykazuje
nacieki obejmujace skdre wtasciwa, tkanke podskérng,
obrzmienie witékien kolagenowych i pogrubienie powiezi
[2—4]. Niekiedy stwierdza sie okotonaczyniowe nacieki z lim-
focytow, plazmocytoéw i zmiennie granulocytéw kwaso-
chtonnych, ktére jednak nie musza wystepowac [2-4].

Dotychczas nie opracowano standardéw leczenia EZP,
a terapie stosuje sie na podstawie opinii ekspertéw i poje-
dynczych doniesien literaturowych [3]. Lekami z wyboru
sa glikokortykosteroidy (prednizolon w dawkach 40-60 mg/
dobe [4] badz prednizon w dawce 1 mg/kg m.c. na dobe) [2].
Z innych lekéw wymienia sie hydroksychlorochine, chlo-
rochine, cyklofosfamid, cyklosporyne A [3]. OdpowiedZ na
leczenie jest na ogot dobra. Uzyskiwano poprawe rowniez
po zastosowaniu H,-blokera — cymetydyny [18, 19]. Opi-
sywano réwniez korzystna odpowiedz na fotochemioterapie
UVA z uzyciem psoralenu [13, 20]. Choroba przebiega prze-
wlekle, powoli postepujaco, ale ma tendencje do samo-
ograniczania sie, a w niektérych przypadkach nawet do cat-
kowitej remisji po 2-5 latach jej trwania [2, 4]. U kazdego
chorego dodatkowo nalezy bra¢ pod uwage stosowanie
zabiegow fizykoterapeutycznych oraz kinezyterapii w celu
zapobiegania ewentualnym przykurczom i ograniczeniom
ruchomosci stawdw lub ich leczenia [2].

Opis przypadku

Pacjent, lat 54, zgtosit sie na Oddziat Choréb Wewnetrz-
nych SP ZOZ w Bychawie z powodu nasilonych ciastowa-
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tych obrzekéw o charakterze limfatycznym, wystepujacych
z rumieniem i nadmiernym uciepleniem skéry. Obrzek ten
szczegblnie byt zaznaczony na dtoniach, stopach, przed-
ramionach i podudziach, lecz obejmowat takze uda, ramio-
na i podbrzusze. Catkowicie wolne od rumienia i obrzeku
pozostawaty jedynie gtowa i szyja. Wedtug relacji pacjen-
ta obrzeki pojawity sie dos¢ nagle w ciggu kilku tygodni i byty
poprzedzone brakiem wydzielania potu utrzymujacym
sie przez caty czas. Wystepowaty stany podgoraczkowe.
Obrzeki zlokalizowane na rekach utrudniaty pacjentowi
codzienne funkcjonowanie ze wzgledu na znaczne ogra-
niczenie ruchomosci w drobnych stawach. Ponadto wyste-
powaty Swiad oraz uczucie ktucia i rozpierania w tkance
podskoérnej stép, podudzi i przedramion. W wywiadzie
pacjent zgtaszat kilkakrotne pokasanie przez kleszcza
w odlegtym czasie.

Mezczyzna dotychczas nie byt leczony przewlekle
i nie przyjmowat lekéw, pracowat fizycznie jako operator
koparki, negowat natezony wysitek fizyczny w ostatnim cza-
sie, jak réwniez zmiane diety czy ekspozycje na nieznane
dotychczas substancje chemiczne.

W badaniach dodatkowych stwierdzono znaczng eozy-
nofilie krwi obwodowej (28%), niewielka niedokrwistos¢
normocytowa (krwinki czerwone 3,93 mln/ul, hemoglobina
11,7 g/d|, hematokryt 35,6%, MCV 90 fl, MCH 29,7 pg, MCHC
32,9 g/d|, biate krwinki 13,6 tys./ul, w tym limfocyty 8,5%,
monocyty 5,3%, granulocyty 86,2%, ptytki krwi 334 tys./ul),
a w surowicy zmniejszenie stezenia zelaza do 19 pg/d! (nor-
ma 59-58 ug/dl) i transferryny do 1,2 g/l (norma 2,0-4,0 g/1)
oraz zmniejszenie stezenie biatka catkowitego do 4,5 g/dl
i albumin do 2,9 g/dl (norma 3,8-5,1 g/dl). Dodatkowo
wystepowaty: zwiekszone stezenie CRP (80 mg/l)
i D-dimeru 1,8 pug/ml (norma do 0,5 pug/ml) oraz podwyz-
szona aktywnos¢ LDH 506 j.m./l (norma 135-225 j.m./|)
i aldolazy 17,9 j.m./l (norma do 7,6 j.m./l) w surowicy.

W czasie hospitalizacji wykonano podstawowg dia-
gnostyke: uktadu sercowo-naczyniowego —wykluczono jego
zaburzenia (badanie elektrokardiograficzne spoczynkowe,
badanie echokardiograficzne, badania laboratoryjne enzy-
mow uszkodzenia miesnia sercowego, mézgowego pep-
tydu natriuretycznego — BNP), ptuc (badanie rentgenow-
skie klatki piersiowej, spirometria, badanie gazometryczne
krwi tetniczej, tomografia komputerowa klatki piersiowej),
nerek (dobowe wydalanie biatka z moczem, monitorowanie
stezenia kreatyniny i mocznika w surowicy), watroby (pod-
stawowe enzymy i proby watrobowe, uktad krzepniecia), szpi-
ku (trepanobiopsja, badania w kierunku szpiczaka i biatek
patologicznych) i tarczycy (przeciwciata przeciw peroksy-
dazie tarczycowej, tyreoglobulinie i tyreotropinie). Wyniki
wszystkich wyzej wymienionych badan miescity sie w gra-
nicach normy. Nie wykryto obecnosci przeciwciat prze-
ciwjadrowych i odchyler od normy w badaniu sktadowych
uktadu dopetniacza. Podejrzenie EZP potwierdzono roz-
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poznaniem histopatologicznym pobranego wycinka skor-
no-miesniowego z miesnia brzuchatego tydki lewej, oce-
nianego w Zaktadzie Patomorfologii Uniwersytetu Medycz-
nego w Lublinie. Podstawowe dane demograficzne oraz
wyniki badan diagnostycznych przypadkéw analizowanych
w literaturze poréwnano z wynikami opisywanego pacjen-
ta w tabeli I.

Po ustaleniu rozpoznania EZP, z uwagi na nasilajace sie
obrzeki utrudniajace pacjentowi codzienne prawidtowe
funkcjonowanie, rozpoczeto terapie glikokortykostero-
idami, po ktérej uzyskano spektakularng poprawe stanu
klinicznego i normalizacje wiekszosci nieprawidtowych wcze-
Sniej laboratoryjnych wyktadnikéw choroby. Zwiekszone ste-
zenia zaobserwowano w przypadku: LDH (338 j.m./l); CRP
(12 mg/l), D-dimeréw (1,5 ug/ml), natomiast zmniejszyty
sie stezenia albumin (3,6 g/dl) i hemoglobiny (12,1 g/dl).

Pacjent w stanie ogblnym dobrym i ze znaczng popra-
wa kliniczna zostat wypisany do domu. W miare ustepo-
wania obrzekéw i poprawy ogblnego stanu klinicznego
obserwowano obnizenie wartosci LDH (odpowiednio 506,
3381296 j.m./l).

Pacjent byt kontrolowany w poradni co 2 tygodnie.
W czasie pierwszej wizyty kontrolnej (ok. 10 tygodni od
wystgpienia pierwszych objawdw) nastapito wyczuwalne
stwardnienie powtok przedramion, ramion oraz podudzi,
z niewielkim ograniczeniem ruchomosci stawoéw tokciowych.
Pojawit sie po raz pierwszy objaw bruzdy oraz objaw skoér-
ki pomaranczowej na skérze ramion. W tym czasie pacjent
przyjmowat prednizon w dawce 45 mg/dobe, ktérg tym-
czasowo zwiekszono do 60 mg/dobe.

Dyskusja i podsumowanie

Podczas prowadzonego procesu diagnostycznego
uwage zwracata towarzyszaca objawom klinicznym hipo-
albuminemia. Podjeto préby jej wyjasnienia, tacznie
z poszukiwaniem przyczyn ewentualnej utraty biatka.
Hipoalbuminemia jako objaw towarzyszacy EZP nie zosta-
ta opisana w analizowanej literaturze i wydaje sie objawem
nietypowym. Podczas diagnostyki opisywanego chorego
wykluczono utrate biatka z moczem, choroby watroby oraz
choroby hematologiczne mogace zaburza¢ produkcje biatek

Tabela I. Dane demograficzne i wyniki badan laboratoryjnych przypadkéw analizowanych w literaturze oraz

opisanego w artykule

Table I. Demographic data and laboratory tests of analysed cases in literature and described case

Badane Przypadek 1. Przypadek 2.  Przypadek 3.  Przypadek 4. Przypadek 5. Przypadek 6. Przypadek
parametry wg [3] wg [3] wg [3] wg [3] wg [3] wg [4] opisany
wiek (lata) 34 22 54 50 20 66 57
pte¢ (K/M) K K K k M M M
OB (mm/h) 25 9 17 12 2 31 10
CRP (mg/l) 15 <1 <1 10 <1 23 80
IgG >N N N >N N ? N
IgE (./) 102 40,9 4,5 39,6 45,3 ? 52
przeciwciata - + - - + - -
ANA

przeciwciata - - - - - - -
ANCA

RF - - - - - ? -
TSH > N N N N ? N
przeciwciata - + + + - ? -
anty-TG

przeciwciata + - - + - ? -
anty-TPO

przeciwciata - - - + - ? -
przeciw Borrelia

Reumatologia 2012; 50/3
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Tabela Il. Poréwnanie proteinograméw
Table Il. The comparison of proteinograms

Tabela Ill. Zmiany stezenia albumin w surowicy
w opisywanym przypadku
Table Ill. Changes of the level of albumins in

Badane parametry Przypadek Przypadek nr 6 blood serum in described case
opisany wg [4]
biatko catkowite (g/) 48,0 59,2 Czas Stezenie
latko catkowite (g ) , albumin (g/d))
[ iny (9
albuminy (%) °L9 >38 2 tygodnie przed hospitalizacja 3,5
globuliny aq (%) 5,2 5,9 (poczatek dolegliwosci)
globuliny a.; (%) 16,8 10,8 poczatek hospitalizacji (tydzien przed 2,9
o | )
globuliny B (%) 15,1 119 rozpoczeciem leczenia)
- 2 dni po rozpoczeciu leczenia 3,2
lobul 9
globuliny y (%) 110 176 glikokortykosteroidami
tydzien po rozpoczeciu leczenia 3,6
w organizmie. U pacjenta nie stwierdzono réwniez zadnej glikokortykosteroidami
zmiany patologicznej przewodu pokarmowego. W tabeli Il : : :
przedstawiono poréwnanie wynikéw badania proteino- 4_tyg°d“'e po rozpoczeciu leczenia 3.8
gramu u opisywanego chorego oraz u chorego opisywa- glikokortykosteroidami

nego w literaturze (przypadek nr 6) [4]. W przypadku 6.
widoczne sg pewne podobieAstwa rozktadu biatek i gra-
niczny poziom albumin, jednak stezenie biatka catkowitego
byto wieksze, pacjent nie miat zadnych objawoéw klinicz-
nych, ktére zwrécityby uwage autoréw. W pozostatych ana-
lizowanych przypadkach literaturowych nie zataczono
wynikéw proteinogramoéw, wiec prawdopodobnie i u pozo-
statych chorych nie odnotowano odchylefi od normy
w stezeniu biatka w surowicy ani sktaniajacych ku pogte-
bionej diagnostyce objawdw klinicznych. W opisanym przy-
padku po rozpoczeciu terapii prednizonem stezenie albu-
min zaczeto sie wyréwnywac (tab. I1l), osiggajac poziom
w dolnej granicy normy. Wyjasnieniem obserwowanej hipo-
albuminemii moze by¢ ucieczka albumin z przesiekiem do
przestrzeni pozakomorkowej, powodujaca wzrost cisnie-
nia onkotycznego ptynu tkankowego i nasilenie obrzekow.
Innym wyjasnieniem moze by¢ zahamowanie produkcji
albumin odgrywajacych role ujemnego biatka ostrej fazy
[21] jako wyraz nasilonego stanu zapalnego w ustroju.
Sposrod infekcji przyczyniajacych sie do rozwoju
eozynofilowego zapalenia powiezi wymienia sie najcze-
Sciej zakazenie kretkiem Borrelia burgdorferi, ktorego obec-
nos¢ stwierdzono w preparatach tkankowych pobranych
wycinkow skérno-miesniowych pacjentéw z ta choroba.
W analizowanych przypadkach literaturowych takie zaka-
zenie na podstawie stwierdzonej obecnosci swoistych prze-
ciwciat udowodniono jedynie u jednego pacjenta (przy-
padek nr 4). W przypadku pacjenta opisywanego
w niniejszym doniesieniu wynik badania poziomu prze-
ciwciat Borrelia, zarowno w klasie 1gG, jak i IgM, byt ujem-
ny. Jednak w dostepnej literaturze [22, 23] opinie co do war-
tosci diagnostycznej samego poziomu przeciwciat pozostaja
rozbiezne i podaja w watpliwos¢é czutos¢ metodyki tych
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badan. U opisanego pacjenta udowodniono dodatkowo
kontakt z wirusem cytomegalii (cytomegalovirus — CMV)
(wynik badania przeciwciat w klasie IgG byt dodatni). Cho-
ry przebyt takze zakazenie pateczka Helicobacter pylori
(w wywiadzie eradykacja p6t roku przed zachorowaniem
na EZP), ktére réwniez niekiedy moze odgrywac role
w powstawaniu choréb skéry [24] o charakterze reakgji
pseudoalergicznej na antygeny bakterii, cho¢ zakazenia
tego nie wigzano dotychczas z EZP

Reasumujac — EZP jest chorobg, ktérej etiologia pozo-
staje niewyjasniona z uwagi na rzadkie wystepowanie i zbyt
mata liczbe obserwacji klinicznych. Nalezy podkresli¢, ze
nawet pojedyncze doniesienia kliniczne zdiagnozowanych
przypadkéw moga w przysztosci przyczynic sie do posta-
wienia nowych hipotez oraz wyjasnienia przyczyn i pato-

genezy tej jednostki chorobowe;j.
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