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Streszczenie

Eozynofilowe zapalenie powiezi jest rzadka chorobg tkanki tacznej o niewyjasnionej etiologii
i patogenezie, zaliczane do zespotéw twardzinopodobnych. Charakteryzuje sie zwtéknieniem
skéry i tkanek podskérnych, ze znacznym stwardnieniem powiezi. Niekiedy dochodzi do za-
jecia narzadéw wewnetrznych. W badaniach laboratoryjnych cechg charakterystyczng jest
eozynofilia obwodowa. Choroba wymaga réznicowania z twardzing uktadowa, neurogennym
widknieniem uktadowym, zespotem eozynofilia-mialgia, scleromyxedema, zespotem hiper-
eozynofilowym i Churga-Strauss. Pewne rozpoznanie ustala sie na podstawie badania histopa-
tologicznego. W leczeniu najcze$ciej stosuje sie glikokortykosteroidy i/lub leki immunosupre-
syjne. Skuteczne okazaly sie tez inne leki, m.in. dapson, infliximab czy rituximab. Rokowanie
jest przewaznie dobre, chociaz leczenie jest najczesciej dtugotrwate. W pracy podsumowano
aktualng wiedze na temat eozynofilowego zapalenia powiezi.

Stowa kluczowe: eozynofilowe zapalenie powiezi - zespét Shulmana « leczenie immunosupresyjne
Summary
Eosinophilic fasciitis is a rare connective tissue disease with unclear etiology and pathogenesis. It
is classified as a scleroderma-like syndrome. The disease is characterized by fibrosis of the skin and
subcutaneous tissues with significant thickening of fascia. Visceral involvement is rare. Characte-
ristic feature in laboratory tests is peripheral blood eosinophilia. Differential diagnosis should be
performed, including ruling out systemic sclerosis, nephrogenic systemic fibrosis, eosinophilia-
-myalgia syndrome, scleromyxedema, hypereosinophilic syndrome or Churg-Strauss syndrome.
Final diagnosis is confirmed by histopathological examination. In treatment of the disease corti-
costeroids and/or immunosuppressive drugs are used. Some other drugs showed activity in this
disease e.g. dapsone, infiximab or rituximab. Prognosis is rather good but sometimes a long-term
treatment is necessary. In this paper we summarized the current knowledge on eosinophilic fasciitis.
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WPROWADZENIE

Eozynofilowe zapalenie powiezi to rzadko wystepujaca
choroba tkanki facznej. Nazywane réwniez rozlanym za-
paleniem powiezi z eozynofilig albo zespotem Shulmana,
ktéry opisat je po raz pierwszy w 1975 r. [51]. Cecha cha-
rakterystyczng tego zespotu jest najczesciej symetryczny
i bolesny obrzek, a nastepnie znaczne stwardnienie po-
wiok ciata, dotyczace zazwyczaj koriczyn i tutowia z to-
warzyszacg eozynofiliag we krwi obwodowej [34]; zmiany
narzadowe nie sg czeste. Ze wzgledu na obraz kliniczny
choroba jest zaliczana przez niektérych autoréw do ze-
spotéw twardzinopodobnych. Z powodu rzadkiego wy-
stepowania oraz braku miedzynarodowych kryteriéw
rozpoznania eozynofilowe zapalenie powiezi ciagle jest
wyzwaniem diagnostycznym, w ktérym przesadzajacym
jest badanie histopatologiczne wycinka skérno-mie$nio-
wego. Stad tez dazy sie do opracowania innych, mniej
inwazyjnych niz pobieranie wycinka, metod mogacych
stuzy¢ do ustalenia rozpoznania i dalszego monitorowa-
nia przebiegu choroby. U pacjentéw juz zdiagnozowa-
nych zainteresowanie wzbudza pojawienie sie nowych,
oprécz glikokortykosteroidéw i lekéw immunosupresyj-
nych, mozliwo$ci terapeutycznych.

Praca jest probg podsumowania wiedzy na temat eozy-
nofilowego zapalenia powiezi.

EpipEmioLoGIA

Eozynofilowe zapalenie powiezi jest choroba rzadka, do-
tad opisano kilkaset przypadkéw. Wiekszo$é z nich doty-
czyta oséb rasy biatej; sporadycznie choroba wystepuje
u oséb rasy z6ttej czy czarnej. Cze$ciej choruja mezezyzni
niz kobiety (w stosunku 2:1), miedzy 2 a 6 dekada zycia[6],
chociaz niektére badania wskazujg na przewage liczebna
kobiet [3,33]. Opisano réwniez kilkadziesiat przypadkéw
choroby u dzieci, w tej grupie wiekowej czesciej choruja
dziewczynki [18].

ETIOLOGIA | PATOFIZJOLOGIA

Etiologia eozynofilowego zapalenia powiezi jest niezna-
na. Jednak okreslone czynniki sprzyjaja wystapieniu
choroby (ryc. 1). Nalezg do nich stres lub intensywny
wysitek fizyczny, ktéry pojawia sie w wywiadzie pra-
wie w 50% przypadkéw [32], dlugotrwata ekspozycja na
zimno [37], uraz [1]. Opisano réwniez przypadek wysta-
pienia eozynofilowego zapalenia powiezi po ukaszeniu
przez mréwke ogniowg (Solenopsis invicta) [36]. U cho-
rych stwierdzano tez infekcje Borrelia burgdorferi [20]
czy Mycoplasma arginini [52]. Wiadomo réwniez, ze do
czynnikéw wywotujacych chorobe nalezy ekspozycja
na trichloroetylen [21] czy przyjmowanie preparatéw

L-tryptofanu [38]. Takze niektdre leki moga spowodo-
wad wystapienie eozynofilowego zapalenia powiezi. Sg
to m.in.: simwastatyna [50], atorwastatyna [14], fenyto-
ina [8], podskérna heparyna [10] czy zelazo podawane
dozylnie [16]. Opisano takze przypadki eozynofilowego
zapalenia powiezi po szczepieniu przeciwko grypie [56]
oraz po leczeniu natalizumabem z powodu stwardnienia
rozsianego [9]. Eozynofilowe zapalenie powiezi moze tez
wspdlistniec z chorobami autoimmunologicznymi, taki-
mi jak choroba Hashimoto, Gravesa-Basedowa, zespét
Sjégrena, matoptytkowo$é samoistna, niedokrwisto$é
hemolityczna czy niedokrwisto$¢ ztosliwa [2,54]. Moze
to sugerowad, ze zaburzenia immunologiczne odgrywaja
znaczna role w patogenezie zespotu Shulmana. Szcze-
g6lng uwage zwraca obecno$é przeciwcial przeciwtar-
czycowych w surowicach oséb chorych [5]. Potwierdze-
niem tej teorii moga by¢ prace, w ktérych wykazano, ze
w powiezi i zmienionej zapalnie skérze znajduja sie ztogi
immunoglobulin i czynnika C3 uktadu dopetniacza [4].

Mimo ze mechanizmy patogenetyczne nie sg jeszcze
doktadnie poznane, znaczng role w procesie widknie-
nia przypisuje sie eozynofilom przez dziatanie wytwa-
rzanej przez nie neurotoksyny eozynofilowej (eosi-
nophil-derived neurotoxin, EDN) i udzial w aktywacji
fibroblastéw [34]. Czynnikiem, ktéry odpowiada za wy-
twarzanie, aktywacje, adhezje i degranulacje eozyno-
filéw jest interleukina 5 (IL-5) [25]. Do innych czynni-
kéw aktywujacych fibroblasty naleza transformujacy
czynnik wzrostu 1 (transforming growth factor-p1,
TGF-P1), czynnik wzrostu tkanki tacznej (connective
tissue growth factor, CTGF) oraz IL-4 i IL-13 [60]. Fibro-
blasty w eozynofilowym zapaleniu powiezi wytwarza-
ja zwiekszong ilo$¢ kolagenu, a wydzielane przez nie
cytokiny staja sie chemoatraktantami dla eozynofiléw
doprowadzajac do nadmiernego wytwarzania reaktyw-
nych form tlenu [34]. Z obserwacji niektérych autoréw
wynika, ze u pacjentéw z eozynofilowym zapaleniem
powiezi mozna stwierdzi¢ podwyzszone stezenie tkan-
kowego inhibitora metaloproteinazy 1 (tissue inhibitor
of metalloproteinase-1, TIMP-1). Autorzy ci sugeruja
nawet, ze TIMP-1 m{gtby sie staé markerem aktywno$ci
choroby [24]. To, ze prawie potowa przypadkéw eozy-
nofilowego zapalenia powiezi jest poprzedzona duzym
wysitkiem fizycznym prébuje sie tlumaczyé tym, ze
znaczne obciazenie fizyczne moze wywotaé odpowiedz
antygenowa w obrebie powiezi i tkanki podskdrnej [4].
Przypadki eozynofilowego zapalenia powiezi po przyj-
mowaniu preparatéw L-tryptofanu Rieber i wsp. ttu-
macza natomiast dziataniem tego zwigzku i jego me-
tabolitéw przez receptor weglowodoréw arylowych
(aryl hydrocarbon receptor, AHR). Aktywacja receptora
miataby zapoczatkowywaé réznicowanie limfocytéw Th
17 i rozwdj reakcji zapalnej [42].
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Ryc. 1. Prawdopodobne mechanizmy etiopatogenetyczne eozynofilowego zapalenia powiezi;
GM-CSF — czynnik stymulujacy tworzenie kolonii granulocytéw i makrofagdw (granulocyte-macrophage colony-stimulating factor); TGF-B1 — transformujacy
czynnik wzrostu beta1 (transforming growth factor-beta 1); MBP — gtdwne biatko zasadowe (major basic protein); EDN — neurotoksyna eozynofilowa
(eosinophil derived neurotoxin); CTGF - czynnik wzrostu tkanki tacznej (connective tissue growth factor); TIMP-1— tkankowy inhibitor metaloproteinazy 1

(tissue inhibitor of metalloproteinase-1)

0BJAWY KLINICZNE

Eozynofilowe zapalenie powiezi zwykle zaczyna sie nagle.
Chorobie mogg towarzyszy¢ objawy ogdlne, takie jak osta-
bienie, utrata masy ciala, gorgczka [34]. Do najistotniej-
szych objawéw nalezg jednak zmiany w powtokach ciata.
Poczatkowo wystepuje bdl i obrzek, a nastepnie znaczne
stwardnienie skdry i tkanki podskérnej. Zmiany zazwy-
czaj sa symetryczne i obejmuja koriczyny gérne i dolne,
rzadziej tuléw i szyje, w wyjatkowych przypadkach twarz.
Skéra moze przybieraé wyglad tzw. skérki pomarariczy,
o nieregularnej guzowatej powierzchni. Charakterystycz-
ny jest tez tzw. objaw bruzdy, czyli widoczne linijne za-
glebienia nad naczyniami zylnymi w zajetym obszarze.
Moga wystapi¢ takze zmiany pigmentacji i wypadanie
wloséw w miejscu stwardnienia [6,32]. Zwiekszone na-

piecie powtok ciata moze prowadzi¢ do ograniczenia ru-
chomosci lub przykurczéw w stawach. Ponadto u znacznej
czedci pacjentédw stwierdza sie objawy zapalenia stawéw.
Chorobie moze towarzyszy¢ sztywno$¢ poranna [32,34].
U ponad 20% pacjentéw stwierdza sie zespét cie$ni nad-
garstka [33]. Czesto wystepuja tez béle i ostabienie mie-
$ni. Opisywano nieliczne przypadki wzrostu aktywno$ci
kinazy fosfokreatynowej (CPK) i aldolazy [4,5]. Objaw Ray-
nauda wystepuje rzadko [6]. Natomiast trzeba pamietad,
ze w przebiegu choroby moze doj$¢ do zajecia narzagdéw
wewnetrznych. W opisywanych przypadkach stwierdza-
no zmiany restrykcyjne w ptucach, zapalenie optucnej
z wysiekiem, zapalenie osierdzia, splenomegalie, lim-
fadenopatie, zaburzenia perystaltyki przetyku, zapale-
nie jelita grubego, zajecie nerek, neuropatie obwodowa
[11,23,27,30,39,44,57,62]. Zmiany narzagdowe zawsze ob-
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liguja do diagnostyki w kierunku innych choréb ukta-
dowych.

BADANIA LABORATORYINE

W wiekszo$ci przypadkéw eozynofilowego zapalenia po-
wiezi stezenie biatka C-reaktywnego (CRP) jest podwyz-
szone. Szybko$¢ opadania krwinek czerwonych (OB) jest
zazwyczaj réwniez podwyzszona, chociaz niekiedy moze
przyjmowad warto$ci prawidtowe [5]. Najbardziej cha-
rakterystyczna cecha jest eozynofilia obwodowa, mimo
ze nie wystepuje u wszystkich chorych i nie jest warun-
kiem koniecznym do postawienia rozpoznania. Najcze-
$ciej pojawia sie na poczatku choroby i podczas nawro-
téw, a jej nasilenie nie koreluje z aktywno$cia choroby
[4,6,34]. Inng czesto opisywana nieprawidtowoscia jest
hipergammaglobulinemia, ktéra zazwyczaj ma charak-
ter poliklonalny i najczesciej dotyczy immunoglobuliny
A (IgA) i G (1gG) [11]. Jak juz wspomniano w nielicznych
przypadkach dochodzi do wzrostu aktywnosci CPK i al-
dolazy. Czynnik reumatoidalny (RF) jest nieobecny. Prze-
ciwciala przeciwjadrowe (ANA) wystepuja rzadko; zawsze
w takiej sytuacji jest wskazana diagnostyka majaca na celu
wykluczenie innej choroby uktadowej [17,32]. Rozwazy¢
nalezy takze ocene obecno$ci przeciwciat przeciwko cyto-
plazmie neutrofiléw (ANCA) w celu wykluczenia zespotu
Churga-Strauss [34].

INNE BADANIA DODATKOWE

Podstawa do rozpoznania eozynofilowego zapalenia po-
wiezi jest badanie histopatologiczne. W tym celu nalezy
pobra¢ gleboki wycinek skérno-miesniowy. Obraz moze
sie rézni¢ w zaleznoéci od fazy choroby. W poczatkowym
stadium przewaza zapalenie, najbardziej nasilone w po-
wiezi, ale obejmujgce tez skdre, tkanke podskdrng i mie-
$nie. Naciek zapalny sktada sie gtéwnie z limfocytéw,
eozynofiléw, komdrek plazmatycznych, makrofagéw i hi-
stiocytéw. Pézniejsze stadium choroby charakteryzuje sie
zwlbknieniem tkanek i pogrubieniem powiezi [4]. Zmiany
zazwyczaj nie dotycza naskdrka [6]. Eozynofile moga by¢
nieobecne w nacieku w przewlektym stadium choroby lub
po leczeniu glikokortykosteroidami [6,34]. Nacieki limfo-
cytarne mogg wystepowac takze wokét naczyti krwiono-
$nych, wéwczas sktadajg sie gléwnie z limfocytéw CD8*
[34]. W $cianie naczyt mogg sie gromadzi¢ komérki wie-
lojadrzaste z przewaga granulocytéw kwasochtonnych,
niekiedy doprowadzajac nawet do miejscowego zamknie-
cia $wiatta naczynia [5]. W mie$niach sa widoczne cechy
zapalenia, zazwyczaj bez cech martwicy [6,34].

Mimo ogromnej przydatnosci pobierania wycinka skdr-
no-mie$niowego w diagnostyce eozynofilowego zapale-
nia powiezi pozostaje ono badaniem inwazyjnym. Stad
préby znalezienia réwnie przydatnego badania, ktére
nie narusza jednak ciagto$ci tkanek. Jako jedno wymie-
nia sie rezonans magnetyczny (magnetic resonance ima-
ging, MR). W obrazie MR charakterystyczne dla ostrej
fazy eozynofilowego zapalenia powiezi jest pogrubienie
powiezi, wzmocnienie intensywno$ci sygnatu w jej obre-

bie, zwlaszcza po podaniu $rodka kontrastowego [34]. Taki
obraz uzyskali Chan i wsp. wykonujac MR u 19-letniego
mezczyzny z eozynofilowym zapaleniem powiezi potwier-
dzonym biopsja. Niestety, jak zauwazajg autorzy, opisy-
wane zmiany nie sa charakterystyczne dla tej choroby.
Moga wystepowal réwniez w innych postaciach zapalenia
powiezi oraz zapaleniu btony maziowej. Obrazy MR moga
by¢ jednak pomocne w ustaleniu wladciwego miejsca do
pobrania wycinka skérno-mie$niowego, a nastepnie do
monitorowania przebiegu leczenia [12]. Zdaniem Liou
i wsp. rezonans magnetyczny moze by¢ pomocny w réz-
nicowaniu eozynofilowego zapalenia powiezi z twardzing
uktadows i zapaleniem wielomie$niowym [35]. W zespole
Shulmana zmiany dotycza gtéwnie powiezi, w twardzinie
beda obejmowaé poszczegllne warstwy skéry, a w zapale-
niu wielomie$niowym miesnie, co w przypadku eozyno-
filowego zapalenia powiezi jest bardzo rzadko spotykane
[35]. Jeszcze odwazniejsza teze wysuwajg Ronneberger
i wsp.: ich zdaniem w niektdrych sytuacjach warto$¢ MR
jest réwna lub nawet przewyzsza warto$¢ diagnostyczng
badania histopatologicznego [46].

Innym nieinwazyjnym badaniem, ktére prébuje sie wyko-
rzystywaé w diagnostyce eozynofilowego zapalenia powie-
zi jest ultrasonografia (USG). Wedtug Chan i wsp. podobnie
jak MR pelni funkcje pomocnicza w diagnostyce choroby.
Stwierdzone przez nich ultrasonograficzne objawy w opi-
sanym wcze$niej przypadku 19-letniego mezczyzny z za-
jeciem koniczyn gérnych ograniczaly sie do pogrubienia
troczka zginaczy nadgarstka, skéry i tkanki podskdrne;j.
Stwierdzili takze hipoechogeniczny pierscien wokét Scie-
gien zginaczy na wysokosci kanatu nadgarstka, co mogto
sugerowa¢ zajecie pochewek $ciegien. Jednak nie byly to
zmiany na tyle charakterystyczne, aby potwierdzi¢ roz-
poznanie, dlatego autorzy podobnie jak w przypadku MR
sugerujg wykorzystanie badanie USG w ustalaniu odpo-
wiedniego miejsca do pobrania wycinka skérno-miesnio-
wego, czy w monitorowaniu przebiegu leczenia [12]. Kissin
iwsp. oceniali w USG podatno$¢ na ucisk tkanki podskérnej
na przedramieniu w réznych chorobach przebiegajacych
ze zwtéknieniem (m.in. w twardzinie uktadowej). Wyste-
powanie zgrubienia tkanek podskérnych pogarszajacych
podatnosé na ucisk stwierdzono we wszystkich badanych
chorobach, ale tylko w eozynofilowym zapaleniu powiezi
u prawie 92% pacjentéw podatno$¢ na ucisk nie przekra-
czata 20% bez wzgledu na wielko$¢ stwierdzanego pogru-
bienia tkanek [31]. Stad sugerowana przez autoréw rola
USG jako badania pomocniczego w przypadku podejrzenia
zespotu Shulmana.

Badaniem, ktérego znaczenia w diagnostyce eozynofi-
lowego zapalenia powiezi prébuje sie dowie$¢ jest po-
zytronowa tomografia emisyjna (positron emission to-
mography, PET), czy jej nowocze$niejsza wersja PET/TK
(potaczenie skanera pozytronowej tomografii emisyjnej
z tomografem komputerowym). Najcze$ciej uzywanym
w badaniu PET radiofarmaceutykiem jest fluorodeoksy-
glukoza (FDG). W badaniu przeprowadzonym przez Kima
i wsp. u pacjentki z eozynofilowym zapaleniem powiezi,
potwierdzonym badaniem histopatologicznym, w obra-
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zach PET/TK zaobserwowano zwiekszony wychwyt FDG
wzdtuz powiezi koriczyn gérnych i dolnych, natomiast
w mie$niach i tkance podskérnej znacznik sie nie groma-
dzil. Stad autorzy uznali to badanie réwniez za przydatne
w postepowaniu diagnostycznym [28].

Badaniem tatwym do wykonania, pozwalajgcym zréznico-
waé eozynofilowe zapalenie powiezi od twardziny uktado-
wej jest kapilaroskopia. Powinno sie ja wykona¢ zwtaszcza
u chorych, u ktérych wystepuje objaw Raynauda. W ze-
spole Shulmana wynik badania jest prawidtowy [22].

D1aGNOSTYKA ROZNICOWA

Eozynofilowe zapalenie powiezi wymaga réznicowania
z innymi chorobami przebiegajacymi z wiknieniem i/
lub eozynofilig. Na pierwszy plan wysuwa sie twardzina
uktadowa. W odréznieniu od niej w zespole Shulmana ob-
szary zmienione chorobowo najczesciej nie dotyczg twa-
rzy, rak i stép. Poza tym nie stwierdza sie sklerodaktylii,
najczesciej nieobecny jest tez objaw Raynauda, a jesli na-
wet wystepuje, to wynik badania kapilaroskopowego jest
prawidlowy. Zmiany dotycza gtéwnie powiezi i nie obej-
muja powierzchownych warstw skéry. W przeciwieristwie
do twardziny uktadowej narzady wewnetrzne najczesciej
nie sg zajete. W badaniach laboratoryjnych nie stwierdza
sie autoprzeciwciat whasciwych dla twardziny. Obwodowa
eozynofilia i dobra odpowiedZ na leczenie glikokortyko-
steroidami z kolei nie sg charakterystyczne dla twardziny
uktadowej. W przypadku watpliwo$ci diagnostycznych
rozstrzygajacym jest badanie histopatologiczne [59].

Zespotem chorobowym, z ktérym nalezy réznicowaé
eozynofilowe zapalenie powiezi jest nefrogenne wiék-
nienie uktadowe, ktére wystepuje gtéwnie u chorych
z zaawansowang przewlekla chorobg nerek. Stwierdzono
zwiazek miedzy wystgpieniem choroby a zastosowaniem
$rodka kontrastowego zawierajacego gadolin. Zwitdknie-
nie moze obejmowac nie tylko skére, ale tez mie$nie, ser-
ce, ptuca, nerki, jadra. W badaniu histopatologicznym nie
stwierdza sie obecno$ci naciekédw zapalnych [47].

Eozynofilowe zapalenie powiezi wymaga takze réznicowa-
nia z zespotem eozynofilia-mialgia. Zespét ten jest wywo-
tywany przez spozycie preparatéw tryptofanu. W ostrej
fazie moga wystapi¢ uogdlnione béle miesniowe, béle sta-
wéw, duszno$é, kaszel, przeczulica skéry, wysypka, swiad
i obrzek koriczyn. W fazie przewlektej dochodzi do stward-
nienia skéry i tkanki podskdrnej oraz zajecia narzadéw
wewnetrznych. W badaniach laboratoryjnych stwierdza
sie znaczna eozynofilie, takze podwyzszong aktywnosé
aldolazy i enzyméw watrobowych [41,58].

Choroba, ktéra nalezy réznicowaé z eozynofilowym za-
paleniem powiezi, jest twardzinowy obrzek §luzakowaty
(scleromyxoedema). Zmiany skérne umiejscawiaja sie
gléwnie na twarzy, szyi, koficzynach gérnych i tutowiu.
Dochodzi do pogrubienia skdry z wytworzeniem licznych
faldéw oraz liszajowatych grudek; moga by¢ zajete na-
rzgdy wewnetrzne. W badaniach laboratoryjnych czesto

stwierdza sie hipergammaglobulinemie. W badaniu hi-
stopatologicznym sa widoczne ztogi mucyny, proliferacja
fibroblastéw i ztogi kolagenu [40].

Zesp6t hipereozynofilowy (hypereosinophilic syndrome,
HES) to choroba przebiegajaca z obwodowg eozynofilig
oraz zajeciem narzgdéw wewnetrznych. Nie wystepu-
je w nim jednak charakterystyczne dla eozynofilowego
zapalenia powiezi stwardnienie skéry i tkanki podskér-
nej [13].

W zespole Churga-Strauss wystepuje réwniez eozynofi-
lia obwodowa, jednak w przebiegu choroby rzadko dia-
gnozuje sie zapalenie powiezi. Jej charakterystycznych
objawdw, takich jak wspétistnienie astmy oskrzelowe;
oraz zmian neurologicznych, kardiologicznych czy zajecia
nerek nie stwierdza sie¢ w eozynofilowym zapaleniu po-
wiezi. Ponadto w zespole Churga-Strauss w okoto potowie
przypadkdéw sa obecne ANCA, ktére w zespole Shulmana
sg nieobecne [49].

ZWIAZEK EOZYNOFILOWEGO ZAPALENIA POWIEZI Z NOWOTWORAMI

Eozynofilowe zapalenie powiezi prawie w 10% przypad-
kéw jest zwigzane z zaburzeniami hematologicznymi, do
ktérych naleza przewlekta biataczka limfatyczna, biatacz-
ka mielomonocytowa oraz choroby mieloproliferacyjne.
Opisywano tez przypadki ztoliwej anemii aplastyczne;
z zespotem Shulmana. Odnotowano réwniez pojedyn-
cze przypadki wspdlistnienia eozynofilowego zapalenia
powiezi ze szpiczakiem mnogim, chtoniakiem limfocy-
tarnym typu B, chloniakiem limfocytarnym typu T czy
ziarnicg ztosliwa. Trudno jednak ustali¢ zwiazek przyczy-
nowo-skutkowy miedzy zespotem Shulmana a chorobami
hematologicznymi. Jedynie w przypadku chloniaka lim-
focytarnego typu T mozna doszukiwaé sie zwigzku z pod-
wyzszonym stezeniem IL-5, o ktérej wiadomo, Ze odgrywa
role w wytwarzaniu limfocytéw T [15,34].

Eozynofilowe zapalenie powiezi moze towarzyszy¢ tak-
ze niektérym guzom litym. Stad sugestia, ze moze sie
pojawiaé jako zesp6t paraneoplastyczny. Opisano wspdt-
wystepowanie zespotu Shulmana z czerniakiem btony
naczyniowej oka, rakiem stercza, ptuc, pecherza moczo-
wego poprzedzonym zespotem mielodysplastycznym czy
rakiem piersi, gdzie zaobserwowano rodzinne wystepo-
wanie takich samych objawéw u dwdch sidstr [19,34,61].
Eozynofilowe zapalenie powiezi przewaznie ustepuje po
skutecznym leczeniu nowotworu, dlatego w przypadku
zapalenia powiezi opornego na standardowe leczenie na-
lezy zawsze wykluczy¢ podtoze nowotworowe.

LEczeniE

Leczenie w eozynofilowym zapaleniu powiezi jest o tyle
trudne, ze nie ma jednoznacznych wytycznych. Podob-
nie definicja dobrej odpowiedzi na leczenie nie zosta-
ta doktadnie sprecyzowana. Nie okre$lono réwniez jaki
czas musi uptynaé, aby mozna byto uznaé niepowodze-
nie terapii.
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Za leki pierwszego rzutu uwaza sie glikokortykostero-
idy. Poczgtkowa dobowa dawka zazwyczaj wynosi 0,5-1,0
mg/kg masy ciata prednizonu lub innego glikokortyko-
steroidu w dawce réwnowaznej. Nastepnie jest zmniej-
szana w zaleznosci od odpowiedzi klinicznej na leczenie.
Redukcja dawki powinna nastepowaé powoli, zwlaszcza
u chorych przyjmujacych mniej niz 20 mg prednizonu
dziennie. Leczenie jest dlugotrwate, trwa przecietnie oko-
to 31 miesiecy [6,34]. Niektdrzy autorzy sugeruja, ze lep-
sze wyniki terapii uzyskuje sie rozpoczynajac leczenie
od pulséw metyloprednizolonu w dawce dobowej 0,5-1,0
g, podawanych przez trzy kolejne dni przed wdrozeniem
leczenia doustnego. Lebeaux i wsp. uwazaja, ze takie po-
stepowanie zapewnia remisje choroby u wiekszej liczby
pacjentéw, a ponadto zmniejsza konieczno$¢ stosowania
dodatkowych lekéw [33].

Jesli choroba szybko postepuje, zajmuje duza powierzch-
nie ciala, obejmuje tutéw i twarz, wystepuje znaczna utra-
ta masy ciata, jesli nie uzyskuje sie satysfakcjonujacej od-
powiedzi na leczenie glikokortykosteroidami lub gdy leki
te podawane w duzych dawkach powoduja wystapienie
powaznych dziatat niepozadanych, dotacza sie leki immu-
nosupresyjne [6]. Najczesciej stosowanymi sg azatiopry-
na, cyklofosfamid, metotreksat, cyklosporyna czy myko-
fenolan mofetylu. Opisywano tez terapie z zastosowaniem
niesteroidowych lekéw przeciwzapalnych, D-pencylami-
ny, hydroksychlorochiny, kolchicyny, lecz ich dziatanie nie
zostato udowodnione [5,32]. Skuteczne natomiast okazato
sie zastosowanie dapsonu u chorej, u ktérej stwierdzono
steroidooporno$¢ i nietolerancje cyklosporyny [55]. Takze
leczenie blokerami receptoréw histaminowych przynio-
sto zadowalajace wyniki. By¢ moze ma to zwigzek z ich
wplywem na subpopulacje limfocytéw obwodowych, na
ktérych powierzchni umiejscowione s receptory H,, co
potwierdzatoby réwniez udziat limfocytéw w patogenezie
eozynofilowego zapalenia powiezi [5,43]. W niektérych
przypadkach z powodzeniem stosowano globuline antyty-
mocytarng z cyklosporyna, zwlaszcza gdy eozynofilowe-

PismienNIcTWO

mu zapaleniu powiezi towarzyszyta anemia aplastyczna
[7]. W podobnej sytuacji klinicznej skuteczne okazato sie
takze allogeniczne przeszczepienie szpiku kostnego [29].
Opisano réwniez dobry wynik terapii zespotu Shulmana
za pomoca fotochemioterapii UVA z uzyciem psolarenu
(PUVA) oraz fotochemioterapii pozaustrojowej [45,53].

Podjeto réwniez préby zastosowania lekéw biologicznych
w terapii eozynofilowego zapalenia powiezi. Skuteczny
u pacjentéw ze steroidoopornoécia byt infliximab. Khan-
na i wsp. opisuja trzy przypadki, w ktérych podawano
lek co 8 tygodni w dawce 3 mg/kg uzyskujac, po okre-
sie leczenia od roku do 3 lat, trwatg remisje [26]. Takze
po podaniu rituximabu uzyskano zadowalajace wyniki,
w tym réwniez u pacjentéw ze wspélistniejaca anemia
aplastyczna [15,48].

Waznym elementem w leczeniu eozynofilowego zapalenia
powiezi jest fizykoterapia; zapobiega przykurczom i po-

zwala zachowaé ruchomo$é w stawach [6].

RokowaNie

Rokowanie w eozynofilowym zapaleniu powiezi jest do-
bre. Samoistna remisja zdarza sie rzadko. Po leczeniu,
niekiedy dtugotrwatym, wiekszo$¢ pacjentéw powraca do
zdrowia lub uzyskuje trwala remisje [6]. Rokowanie po-
garsza zajecie tutowia, narzadéw wewnetrznych, wspét-
istnienie choroby nowotworowej.

PobsumowaNiE

Eozynofilowe zapalenie powiezi jest choroba rzadka,
o niewyjasnionej etiologii i patogenezie. Nie ustalono
jeszcze miedzynarodowych kryteriéw rozpoznania, nie
ma tez wytycznych odnosnie stosowanego leczenia. Te-
rapie stosuje sie m.in. na podstawie doniesien z literatu-
ry. Stad tak wazne jest ciggle aktualizowanie wiedzy na
temat tej choroby.
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