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Eozynofilowe zapalenie powiezi u 5-letniego chtopca

Eosinophilic fasciitis in a 5-year-old boy
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Streszczenie

Eozynofilowe zapalenie powiezi (EZP) rzadko wystepuje w wieku dzie-
ciecym. W artykule opisano przypadek 5-letniego chtopca, ktory zostat
przyjety do szpitala z powodu obserwowanego od 2 miesiecy uogol-
nionego stwardnienia i zaczerwienienia skory z towarzyszacymi przy-
kurczami stawéw obwodowych koniczyn gérnych i dolnych, bélami
migsni, poprzedzonego stanami gorgczkowymi. Wyniki badan labo-
ratoryjnych wykazaty eozynofilie krwi obwodowej. W badaniu fizy-
kalnym stwierdzono objaw bruzdy i skérki pomaranczowej. Po
wykonaniu badan laboratoryjnych, obrazowych, histopatologiczne-
go wycinka skérno-miesniowego rozpoznano eozynofilowe zapale-
nie powiezi. W leczeniu zastosowano metyloprednizolon, metotreksat,
chlorochine, zabiegi rehabilitacyjne. Badanie kontrolne po 5 miesigcach
wykazato mniejsze stwardnienie skory i tkanki podskérnej, poprawe
ruchomosci stawow, poprawe sprawnosci i wydolnosci dziecka.
Reasumujac —w przypadku wystapienia uogdlnionego stwardnienia
skéry z towarzyszacymi niebolesnymi przykurczami stawédw u dzie-
ci w diagnostyce réznicowej nalezy bra¢ pod uwage eozynofilowe zapa-
lenie powiezi. Skojarzone leczenie pozwala szybko uzyska¢ poprawe
sprawnosci i wydolnosci dziecka.

Wstep

Eozynofilowe zapalenie powiezi (EZP) to rzadki zespét
chorobowy o niejasnej etiologii, ktérego objawem jest
stwardnienie powtok ciata z towarzyszaca eozynofilia [1].
Dzieci choruja wyjatkowo rzadko, a w wieku dzieciecym cho-
roba wystepuje czesciej u dziewczynek [2, 3]. Wedtug naszej
wiedzy w bazie pismiennictwa PubMed-MEDLINE mozna
znalez¢ ok. 40 opiséw przypadku EZP u dzieci. Polskie donie-
sienia do tej pory dotyczyty wytacznie przypadkéw u doro-
stych [4-6].

Summary

Eosinophilic fasciitis is a rare disease in childhood. We report the case
of a 5-year-old boy who was admitted to our hospital with a 2-month
history of generalised skin sclerosis, induration, erythema, peau d’o-
range, groove sign, and painless joint contractures of multiple
joints, which was preceded by a week of high fever. Laboratory tests
revealed a peripheral eosinophilia. A full-thickness biopsy of skin-mus-
cle and fascia confirmed the diagnosis of eosinophilic fasciitis. The
patient received prednisolone, methotrexate, chloroquine, and
rehabilitation. Five months later the following were observed: bet-
ter general health, reduction of skin and subcutaneous hardening,
and better mobility of joints. In conclusion, eosinophilic fasciitis ought
to be taken into differential diagnosis of generalised scleroderma with
joint contractures in children. Combination therapy allows for
improvement of efficiency.

Choroba rozpoczyna sie nagle bélami i obrzekami kon-
czyn z zaczerwienieniem. Najistotniejszym objawem jest
stwardnienie skéry i tkanki podskérnej prowadzace do ogra-
niczenia zakresu ruchéw i przykurczéw w stawach. Zmia-
ny skérne obejmuja przede wszystkim szyje, tutdw,
konczyny, rzadko twarz, rece i stopy. Zmiany maja charak-
terystyczne cechy: powierzchnia jest guzkowata, twarda,
nieregularna, przypomina skérke pomaranczy, zaburzona
jest pigmentacja, sa symetryczne [7]. Objaw bruzdy, typo-
wy dla EZP, pojawia sie nad powierzchownie potozonymi
naczyniami zylnymi przy unoszeniu konczyn do gory
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w postaci linijnych zagtebien [8]. W badaniach laborato-
ryjnych charakterystyczna jest eozynofilia 10-50% w poczat-
kowej fazie choroby [1, 9]. Z badan obrazowych moze by¢
pomocna ultrasonografia chorobowo zmienionych miejsc,
w ktérej widoczne sg pogrubiate hiperechogenne struktury
pomiedzy miesniami[10, 11]. Pewne rozpoznanie EZP wyma-
ga potwierdzenia histopatologicznego [1].

Opis przypadku

Chtopiec w wieku 5 lat zostat przeniesiony na Oddziat
Reumatologii z Oddziatu Pediatrycznego, gdzie byt dia-
gnozowany z powodu wystepujacego od 2 miesiecy
stwardnienia skéry powtok brzusznych oraz konczyn.
Wystapienie zmian skérnych poprzedzita gorgczka do 40°C
utrzymujaca sie przez tydzieh. Rozpoznano ropna angine,
ktora leczono przez 14 dni cefuroksymem. Po infekcji wysta-

Ryc. 1. Objaw bruzdy.
Fig. 1. Groove sign.

Ryc. 3. Przykurcze w stawach palcéw rak.
Fig. 3. Symmetrical contractures of the fingers.
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pito stwardnienie i zaczerwienienie skory, nastepnie przy-
kurcze stawoéw obwodowych, béle kostno-miesniowe,
pogorszenie tolerancji wysitku fizycznego.

W dniu przyjecia na oddziat w badaniu fizykalnym
stwierdzono: teleangiektazje na policzkach, stwardnienie,
zaczerwienienie skory i tkanki podskérnej szyi, tutowia, kon-
czyn z przewaga czesci odsiebnych, objaw bruzdy i skor-
ki pomaranczowej (ryc. 1, 2), przykurcze w stawach
barkowych, tokciowych, nadgarstkowych, srédreczno-
-paliczkowych i miedzypaliczkowych blizszych, dalszych,
biodrowych, kolanowych, skokowych, srédstopno-palicz-
kowych (ryc. 3), ograniczenie ruchomosci szyjnego odcin-
ka kregostupa (ryc. 4).

W badaniach laboratoryjnych stwierdzono: prawidto-
we wartosci OB, CRP, w rozmazie krwi obwodowe] —eozy-
nofilia (45%, 27%). Parametry biochemiczne w normie. Po-
nadto stwierdzono prawidtowe stezenie immunoglobulin,

Ryc. 2. Objaw skérki pomarahczowej.
Fig. 2. Peau d’orange.

Ryc. 4. Ograniczenie ruchomosci szyi i objaw
skérki pomaranczowe;.

Fig. 4. Limitation of motion in cervical spine and
peau d’orange.
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sktadowych dopetniacza C3, C4 w surowicy. Odczyn
Waalera-Rosego byt ujemny. Przeciwciata przeciwjadrowe
(anti-nuclear antibodies — ANA), rozpuszczalne przeciwciata
przeciwjadrowe (ANA-profil), przeciwciata przeciwko
cyklicznemu cytrulinowanemu peptydowi (anti-cyclic
citrullinated peptide — anty-CCP), przeciwciata przeciwko
granulocytom (typy pANCA, cANCA), przeciwciata anty-
kardiolipinowe IgM i IgG, krioglobuliny — nie byty obecne.
SteZenie hormonu tyreotropowego (TSH) byto prawidtowe,
przeciwciata przeciwko tyreoglobulinie (anty-TG), przeciwko
peroksydazie tarczycowej (anty-TPO) nie byty obecne.

Wykluczono glistnice i lamblioze, borelioze, zakazenie
wirusami zapalenia watroby typu B, C. Wynik badania ultra-
sonograficznego jamy brzusznej byt prawidtowy. W rent-
genogramie klatki piersiowej stwierdzono smugowato-
-pasmowate zageszczenia w okolicach przywnekowych ptuc.
Tomografia komputerowa ptuc o wysokiej rozdzielczosci
(high resolution computed tomography — HRCT) nie wyka-
zata odchylen od normy. Wykonano badanie histopatolo-
giczne wycinka skorno-miesniowego z powiezia pobranego
z przedramienia lewego, ktére wykazato na catej grubosci
skory wiasciwej oraz w nieco pogrubiatych przegrodach tacz-
notkankowych tkanki ttuszczowej ogniskujace sie wokot
naczyn krwionosnych i rozproszone limfocytarne nacieki
z domieszkg dos¢ licznych eozynofildw, w srodmiesne;j
i namiesnej oraz w tkance tacznej odpowiadajacej powie-
zi ogniskowo dos¢ obfite nacieki zapalne z limfocytow i eozy-
nofiléw i niezbyt liczne makrofagi, obrzek Scian naczy-
niowych, pobudzenie srodbtonkéw. W kapilaroskopii nie
stwierdzono cech waskulopatii typowej dla twardziny. Kon-
sultacja okulistyczna i kardiologiczna nie wykazaty odchy-
ler od stanu prawidtowego.

Na podstawie wywiadu, badania klinicznego oraz
wynikéw badan dodatkowych rozpoznano eozynofilowe
zapalenie powiezi. Zastosowano leczenie metylopredni-
zolonem (16 mg w 2 dawkach podzielonych) i chloroching
(raz dziennie 125 mg).

Po 4 tygodniach chtopiec zostat ponownie przyjety na
Oddziat Reumatologii w celu wykonania kontrolnych
badan i rozpoczecia. Z uwagi na brak zadowalajacej
poprawy podano metotreksat (MTX) w dawce 10 mg/tydzien
(12,5 mg/m? p.c).

Po uptywie 2 miesiecy od postawienia diagnozy w mor-
fologii krwi stwierdzono poliglobulie. Z tego powodu
wykonano diagnostyke w Klinice Hematologii i Onkologii
w Zabrzu i na tej podstawie wykluczono choroby rozrostowe
z zajeciem szpiku kostnego.

W leczeniu stopniowo zredukowano dawke metylo-
prednizolonu do 8 mg, zwiekszono dawke MTX do 12,5 mg/
tydzien (15 mg/m? p.c.), utrzymano podawanie chlorochiny
i dotgczono cetyryzyne —10 kropli w jednej dawce dobowej.

Po 5-miesiecznym leczeniu podczas kontrolnej wizyty
w poradni reumatologicznej stwierdzono poprawe spraw-

nosci i wydolnosci dziecka, zmniejszenie twardosci skory
i tkanki podskérnej szyi, klatki piersiowej, brzucha oraz
ramion i ud, poprawe zakresu ruchéw w stawach barko-
wych, tokciowych, biodrowych, kolanowych, w odcinku szyj-
nym kregostupa.

Dyskusja

Eozynofilowe zapalenie powiezi, rzadko wystepujace
w wieku dzieciecym, moze mie¢ odmienny obraz klinicz-
ny w poréwnaniu z obrazem u dorostych. U dzieci czesciej
jest opisywane zajecie skory twarzy i dtoni, wystepowa-
nie objawu Raynauda i hepatosplenomegalia [12]. U opi-
sanego pacjenta nie stwierdzono objawu Raynauda, nie byty
zajete narzady wewnetrzne. Badania laboratoryjne wyka-
zaty eozynofilie we krwi obwodowej w poczatkowej fazie
choroby. Nie obserwowano podwyzszonych wskaznikow
stanu zapalnego ani hipergammaglobulinemii. Zebrany
wywiad lekarski oraz badania w kierunku zakazenia kret-
kiem Borrelia burgdorferi nie wykazaty obecnosci opisy-
wanych w literaturze czynnikéw wyzwalajgcych chorobe.
Ponadto w czasie procesu diagnostycznego oraz 5-mie-
siecznej obserwacdji klinicznej nie stwierdzono wspétistnienia
choréb autoimmunologicznych badz rozrostowych.

Leczenie przyczynowe EZP nie jest znane. Niektorzy
autorzy donoszg o prawie catkowitym ustapieniu zmian
skérnych oraz przykurczéw po 2-letnim stosowaniu tera-
pii skojarzonej [11]. Z danych pismiennictwa wynika, ze
w przypadku braku poprawy po glikokortykosteroidach
i MTX lub w przypadku ztej tolerancji czy przeciwwskazan
do stosowania tych lekéw, w leczeniu EZP majg réwniez
zastosowanie cyklosporyna [13], mykofenolan mofetylu [14],
infliksymab [15] i dozylne podanie immunoglobulin [16].

Podsumowujac —w procesie diagnostycznym stward-
nienia skéry oraz przykurczéw w stawach u dzieci nalezy
bra¢ pod uwage EZP Skojarzone leczenie metyloprednizo-
lonem, metotreksatem, chloroching oraz systematyczna
rehabilitacja pozwalajacy szybko uzyskac poprawe spraw-
nosci i wydolnosci dziecka.

Podziekowania: Autorzy dziekujg rodzicom pacjenta za wyra-
Zenie zgody na wykorzystanie zdjec do przedstawienia przy-
padku.

Autorzy deklarujq brak konfliktu intereséw i zewnetrznych
Zrodet finansowania.
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