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Streszczenie

Eozynofilowe zapalenie powiezi to rzadko wystepujaca choroba
tkanki tacznej. Przedstawiono przypadek pacjenta z tym schorze-
niem i opisano kolejne modyfikacje leczenia, ktére doprowadzity
do poprawy klinicznej.

Eozynofilowe zapalenie powiezi to zesp6t twardzi-
nopodobny, opisany w 1974 r. przez Schulmana [14].
Istota choroby jest zapalenie powiezi, a nastepnie
stwardnienie skory i tkanki podskérnej tutowia i kon-
czyn. W niektérych przypadkach, oprécz zapalenia po-
wiezi, stwierdza sie takze typowe objawy twardziny
uktadowej (TU) [1]. Do tej pory toczy sie dyskusja, czy
eozynofilowe zapalenie powiezi jest odrebng jednostka
chorobowa, czy tez jedna z postaci twardziny uktadowej
[7]. Pewne poszlaki wskazujg na L-tryptofan zawarty
w sktadnikach pokarmowych jako na potencjalny czyn-
nik wywotujacy chorobe [14]. Choroba wystepuje prze-
waznie u kobiet w wieku miedzy 50. a 60. rokiem zycia
[11], ale opisano réwniez przypadki u chorych w wieku
miedzy 2. a 88. rokiem zycia [3].

Dolegliwosci czesto wystepuja po duzym wysitku fi-
zycznym. Choroba charakteryzuje sie poczgtkowo zapa-
leniem, a nastepnie stwardnieniem skoéry, tkanki pod-
skornej i powiezi [8]. U chorych najczesciej obserwuje sie
nagty poczatek choroby, z pojawiajaca sie symetrycznie
tkliwoscia, obrzekiem, nacieczeniem i rumieniem kon-
czyn, a nastepnie rozwija sie stwardnienie skory i tkanki
podskérnej tutowia oraz konczyn. Choroba zajmuje cze-

Summary

Eosinophilic fasciitis is a rare disease of a connective tissue. We
have presented a case report of the patient with EF, and described
treatment methods, which eventually proved to be a success.

Sciej czesci proksymalne konczyn (ramiona, przedramio-
na, uda, golenie) niz dystalne (rece i stopy) [6]. Rzadko
zajeta jest takze twarz. Skéra przybiera wyglad pofatdo-
wany, przypominajacy bruk, moze by¢ hipo- lub hiper-
pigmentowana, niekiedy swedzaca i tuszczaca sie. Cho-
ciaz skora jest zwykle stwardniata, nie jest zwigzana
z podtozem, jak w twardzinie [4]. Zmiany powoduja
uczucie zamkniecia w pancerzu i ograniczaja ruchomos¢
duzych stawdw. Wczesnie pojawiaja sie objawy zespotu
ciesni kanatu nadgarstka (u ok. 1/3 chorych) [15]. Dos¢
czesto wystepuje zapalenie stawdw.

Chorzy skarza sie na bél i ostabienie miesni kofczyn,
parestezje w obrebie palcow rak. Obserwuje sie stany
gorgczkowe do 38°C, chudniecie, w pdzniejszym okresie
rozwijaja sie zgieciowe przykurcze kohczyn. Czesto tym
objawom towarzyszy niezbyt nasilone zapalenie miesni,
nie stwierdza sie podwyzszenia stezenia kinazy kreatyni-
nowej. U pacjentdw nie wystepuje objaw Raynauda ani
zajecie narzadow wewnetrznych.

W poczatkowym okresie choroby pojawia sie eozy-
nofilia znacznego stopnia (do 20-30%), ktéra z biegiem
czasu sie zmniejsza. W surowicy krwi moga by¢ wykry-
wane podwyzszone poziomy IgG, IgM, a obnizone IgA
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Ryc. 1. Fasciitis eosinophilica, tkanka tagczna powiezi nacieczona licznymi eozynofilami, powiekszenie 120
razy, barwienie hematoksyling i eozyng (dzieki uprzejmosci doc. dr hab. Anny Nasierowskiej-Guttmejer
z Zaktadu Patomorfologii CSK MSWiA).

oraz moze wystepowac niedokrwistos¢ aplastyczna
i matoptytkowosé. Nie stwierdza sie czynnika reumato-
idalnego i przeciwciat przeciwjadrowych [12]. W EMG
moze wystepowac obraz typowy dla miopatii.

Badanie histopatologiczne wycinka skérno-miesnio-
wego wykazuje obrzek skéry wtasciwej, obrzmienie wto-
kien kolagenowych. PowiezZ jest pogrubiata. W wycinku
skory, powiezi i powierzchniowych czedci miesni stwier-
dza sie okotonaczyniowe nacieki z makrofagdw, granulo-
cytéw kwasochtonnych, limfocytéw i komarek plazma-
tycznych (ryc. 1.). W pozniejszych okresach choroby cha-
rakterystyczna zmiang jest stwardnienie tkanek.

W leczeniu stosuje sie glikokortykosteroidy (prednizo-
lon w dawkach od 40 do 60 mg/24 godz.). Podawanie gli-
kokortykosteroidéw moze poprawi¢ stan chorych
i zmniejszy¢ nasilenie objawdw, jak réwniez obnizy¢ odse-
tek granulocytéw kwasochtonnych. Wielu pacjentéw ko-
rzystnie reaguje na leczenie. W jednym z badan uzyskano
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poprawe po zastosowaniu H,-blokera — cymerydyny [8].
Skutecznos¢ leczenia kolchicyna jest kontrowersyjna [9].

Przebieg choroby jest przewlekty, powoli postepuja-
cy, ale rokowanie wzglednie pomyslne. Spontaniczna po-
prawa, a w niektérych przypadkach nawet catkowita re-
misja choroby, moze wystapi¢ po 2-5 latach jej trwania.
U niektoérych chorych dochodzi do rozwoju przewlektego
procesu chorobowego, u innych pozostajg zgieciowe
przykurcze. Brak dostepnych danych dotyczacych smier-
telnosci. Rzadko moze rozwingc sie anemia aplastyczna
prowadzaca do Smierci [5].

Opis przypadku

Mezczyzna w wieku 66 lat, przyjety na Pododdziat
Reumatologii CSK MSWiA w Warszawie z powodu obrze-
ku skéry i tkanki podskérnej przedramion, ramion, tuto-
wia, ud, podudzi z towarzyszacym rumieniem na po-
wierzchni przedramion i nadgarstkéw. Zmianom tym to-
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warzyszyto uczucie zamkniecia w pancerzu i ogranicze-
nie ruchomosci koficzyn w stopniu utrudniajacym zwy-
kte czynnosci zyciowe, takie jak golenie, mycie twarzy
i siadanie. W wywiadzie ustalono obecnos¢ cukrzycy ty-
pu Il od 18 lat, ostatnio leczonej insuling 36 j.m./24 godz.
i preparatem Glucobay 300 mg/24 godz.

Chory byt juz hospitalizowany w Klinice Dermatolo-
gii CSK MSWIA, gdzie pobrano wycinek powiezi z uda,
w ktérym stwierdzono obfite nacieki z komérek limfoi-
dalnych i eozynofiléw i na tej podstawie rozpoznano fa-
sciitis eosinophilica. Pacjent byt leczony prednizonem
w dawce 30 mg/24 godz., ale ze wzgledu na podwyz-
szone poziomy glikemii (maks. 320 mg/dl) zmniejszono
dawke prednizonu do 10 mg/24 godz. i dotaczono cyklo-
fosfamid w dawce 50 mg/24 godz., po ktérym wystapi-
to krwawienie z pecherza moczowego. Przerwano lecze-
nie cyklofosfamidem i nadal stosowano mata dawke
prednizonu (10 mg/24 godz.). U chorego nastapit na-
wrot dolegliwosci.

Po 3 mies. od zachorowania pacjent ponownie byt
hospitalizowany na Pododdziale Reumatologii. Chory
zgtaszat skargi na ograniczenie ruchomosci w stawach
tokciowych, uczucie usztywnienia miesni ramion i ud,
postepujace twardnienie skory tutowia i konczyn oraz
uposledzenie ruchomosci stawdw, gtéwnie tokciowych,
ograniczajace zdolnoé¢ samoobstugi. Nie stwierdzono
objawu Raynauda. W badaniach dodatkowych — pred-
kos¢ opadania krwinek czerwonych — 31 mm po 1 godz.,
morfologia krwi w granicach prawidtowych, poza eozy-
nofilig 17%, badanie ogdélne moczu bez zmian, mocznik
5,1 mmol/|, kreatynina 73 umol/|, glukoza 6,7 mmol/|,
cholesterol 4,7 mmol/|, tréjglicerydy 1,4 mmol/|, fosfata-
za zasadowa 67 j.m., CPK 62 j.m., Na — 132 mmol/|, K —
3,57 mmol/l, Ca — 2,21 mmol/l, P — 1,4 mmol/|, proteino-
gram — biatko catkowite 59,2 g/, albuminy 53,8%, globu-
liny oy 5,9%, o, 10,8%, B 11,9%, v 17,6%, bilirubina 7,9
umol/l, AspAT =18 j., AIAT 25 j., antygen HBs —wynik testu
ujemny, przeciwciata HCV nieobecne, przeciwciat prze-
ciwjadrowych nie wykryto, odczyn Waalera-Rosego <8 j.,
CRP 2,3 mg/l. Badanie radiologiczne klatki piersiowej i ba-
danie echokardiograficzne serca nie wykazaty odchylen
od stanu prawidtowego. Badanie neurologiczne wykazato
asymetrie czucia miedzy powierzchnia zewnetrzna i we-
wnetrzng obu przedramion oraz obu ud. Czucie na po-
wierzchni zewnetrznej byto wieksze niz na powierzchni
wewnetrznej, co interpretowano jako nastepstwo zmian
skoérnych. Na podstawie obrazu klinicznego i badan do-
datkowych (eozynofila w rozmazie krwi obwodowej, ba-
danie histopatologiczne bioptatu z powiezi uda) potwier-
dzono rozpoznanie fasciitis eosinophilica.

Dotychczasowe leczenie dawka 10 mg prednizonu
byto nieskuteczne. Wczesniejsza préba leczenia cyklo-
fosfamidem spowodowata wystgpienie dziatan niepoza-

danych ze strony pecherza moczowego. Zwiekszano
stopniowo dawke prednizonu, ale dopiero dawka 30
mg/24 godz. spowodowata poprawe stanu klinicznego.
Po kolejnych 2 dobach jej stosowania stwierdzono
zmniejszenie napiecia skory. Osiagnieto poprawe Kkli-
niczng z jednoczesnie poddajaca sie kontroli glikemig
w przebiegu cukrzycy. Po potwierdzeniu skutecznosci
nowego schematu leczenia pacjent zostat wypisany do
domu z zaleceniem przyjmowania 30 mg prednizonu po
$niadaniu, 300 mg preparatu Glucobay/dobe oraz insu-
liny w tacznej dobowej dawce 36 jednostek.

Dyskusja

Fasciitis eosinophilica jako odrebna jednostka zosta-
ta opisana dopiero 30 lat temu, w 1974 r. Jest choroba
wystepujaca stosunkowo rzadko. Przypomina obraz
twardziny, charakteryzuje sie poczatkowo zapaleniem,
a nastepnie stwardnieniem skoéry, tkanki podskérnej
i gtebokiej powiezi, w rozmazie krwi obwodowe] stwier-
dzamy eozynofilie i przyspieszenie predkosci opadania
krwinek czerwonych [10]. Nie stwierdza sie obecnosci
czynnika reumatoidalnego i przeciwciat przeciwjadro-
wych w surowicy chorych.

Opisany przypadek kliniczny zastuguje na uwage.
Zbyt szybkie zmniejszenie dawki prednizonu doprowa-
dzito do nawrotu choroby. Dopiero stopniowo zwieksza-
na dawka, z poczatkowej 10 mg, przez 20 mg do 30
mg/24 godz., spowodowata poprawe i uznano ja za mini-
malng skuteczna dawke w tym przypadku. Zwraca uwa-
ge szybkos¢ poprawy klinicznej uzyskanej u pacjenta.

W dostepnej literaturze dotyczacej tej jednostki cho-
robowej szybkos¢ poprawy stanu klinicznego chorych
jest przedstawiana ostrozniej. W Polsce przedstawiono
przypadek 40-letniego chorego z eozynofilowym zapale-
niem powiezi, z rumieniem i stwardnieniem tkanki pod-
skérnej przedramion, typowym objawem bruzdy oraz
przykurczami stawow tokciowych. Zmianom skdornym
towarzyszyta eozynofilia w rozmazie krwi obwodowej,
hipergammaglobulinemia i przyspieszony OB. Po zasto-
sowaniu doustnym prednizonu stwierdzono tylko nie-
wielkg poprawe, w zwigzku z czym zastosowano pulsa-
cyjna terapie metylprednizolonem, uzyskujac remisje
kliniczng i poprawe wynikéw badan laboratoryjnych
[13]. Autorzy amerykanscy ostroznie oceniaja, ze pierw-
sze kliniczne objawy poprawy moga pojawic sie w ciaggu
4 tyg. od rozpoczecia leczenia prednizolonem [9]. W tym
kontekscie nasz przypadek kliniczny jest przyktadem
bardzo szybkiej i pozadanej reakcji na leczenie kortyko-
steroidami u pacjenta dodatkowo obcigzonego cukrzyca
Il typu. Osiagniety sukces terapeutyczny nie wyklucza
potrzeby pewnej modyfikacji dawki prednizolonu w per-
spektywie kilku miesiecy.
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Dziekujemy Zaktadowi Patomorfologii CSK MSWiA
za diagnostyke histopatologiczng i wykonanie zdjec pre-
paratu mikroskopowego.
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