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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. 

eosinophilic fasciitis •  Shulman disease • immunosuppressive treatment 

Streszczenie
Eozynofilowe zapalenie powięzi jest rzadką chorobą tkanki łącznej o niewyjaśnionej etiologii 
i patogenezie, zaliczane do zespołów twardzinopodobnych. Charakteryzuje się zwłóknieniem 
skóry i tkanek podskórnych, ze znacznym stwardnieniem powięzi. Niekiedy dochodzi do za-
jęcia narządów wewnętrznych. W badaniach laboratoryjnych cechą charakterystyczną jest 
eozynofilia obwodowa. Choroba wymaga różnicowania z twardziną układową, neurogennym 
włóknieniem układowym, zespołem eozynofilia-mialgia, scleromyxedemą, zespołem hiper-
eozynofilowym i Churga-Strauss. Pewne rozpoznanie ustala się na podstawie badania histopa-
tologicznego. W leczeniu najczęściej stosuje się glikokortykosteroidy i/lub leki immunosupre-
syjne. Skuteczne okazały się też inne leki, m.in. dapson, infliximab czy rituximab. Rokowanie 
jest przeważnie dobre, chociaż leczenie jest najczęściej długotrwałe. W pracy podsumowano 
aktualną wiedzę na temat eozynofilowego zapalenia powięzi. 
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Wprowadzenie 

Eozynofilowe zapalenie powięzi to rzadko występująca 
choroba tkanki łącznej. Nazywane również rozlanym za-
paleniem powięzi z eozynofilią albo zespołem Shulmana, 
który opisał je po raz pierwszy w 1975 r. [51]. Cechą cha-
rakterystyczną tego zespołu jest najczęściej symetryczny 
i bolesny obrzęk, a następnie znaczne stwardnienie po-
włok ciała, dotyczące zazwyczaj kończyn i tułowia z to-
warzyszącą eozynofilią we krwi obwodowej [34]; zmiany 
narządowe nie są częste. Ze względu na obraz kliniczny 
choroba jest zaliczana przez niektórych autorów do ze-
społów twardzinopodobnych. Z powodu rzadkiego wy-
stępowania oraz braku międzynarodowych kryteriów 
rozpoznania eozynofilowe zapalenie powięzi ciągle jest 
wyzwaniem diagnostycznym, w którym przesądzającym 
jest badanie histopatologiczne wycinka skórno-mięśnio-
wego. Stąd też dąży się do opracowania innych, mniej 
inwazyjnych niż pobieranie wycinka, metod mogących 
służyć do ustalenia rozpoznania i dalszego monitorowa-
nia przebiegu choroby. U pacjentów już zdiagnozowa-
nych zainteresowanie wzbudza pojawienie się nowych, 
oprócz glikokortykosteroidów i leków immunosupresyj-
nych, możliwości terapeutycznych.

Praca jest próbą podsumowania wiedzy na temat eozy-
nofilowego zapalenia powięzi.

Epidemiologia

Eozynofilowe zapalenie powięzi jest chorobą rzadką, do-
tąd opisano kilkaset przypadków. Większość z nich doty-
czyła osób rasy białej; sporadycznie choroba występuje 
u osób rasy żółtej czy czarnej. Częściej chorują mężczyźni 
niż kobiety (w stosunku 2:1), między 2 a 6 dekadą życia [6], 
chociaż niektóre badania wskazują na przewagę liczebną 
kobiet [3,33]. Opisano również kilkadziesiąt przypadków 
choroby u dzieci, w tej grupie wiekowej częściej chorują 
dziewczynki [18]. 

Etiologia i patofizjologia

Etiologia eozynofilowego zapalenia powięzi jest niezna-
na. Jednak określone czynniki sprzyjają wystąpieniu 
choroby (ryc. 1). Należą do nich stres lub intensywny 
wysiłek fizyczny, który pojawia się w wywiadzie pra-
wie w 50% przypadków [32], długotrwała ekspozycja na 
zimno [37], uraz [1]. Opisano również przypadek wystą-
pienia eozynofilowego zapalenia powięzi po ukąszeniu 
przez mrówkę ogniową (Solenopsis invicta) [36]. U cho-
rych stwierdzano też infekcję Borrelia burgdorferi [20] 
czy Mycoplasma arginini [52]. Wiadomo również, że do 
czynników wywołujących chorobę należy ekspozycja 
na trichloroetylen [21] czy przyjmowanie preparatów 

L-tryptofanu [38]. Także niektóre leki mogą spowodo-
wać wystąpienie eozynofilowego zapalenia powięzi. Są 
to m.in.: simwastatyna [50], atorwastatyna [14], fenyto-
ina [8], podskórna heparyna [10] czy żelazo podawane 
dożylnie [16]. Opisano także przypadki eozynofilowego 
zapalenia powięzi po szczepieniu przeciwko grypie [56] 
oraz po leczeniu natalizumabem z powodu stwardnienia 
rozsianego [9]. Eozynofilowe zapalenie powięzi może też 
współistnieć z chorobami autoimmunologicznymi, taki-
mi jak choroba Hashimoto, Gravesa-Basedowa, zespół 
Sjögrena, małopłytkowość samoistna, niedokrwistość 
hemolityczna czy niedokrwistość złośliwa [2,54]. Może 
to sugerować, że zaburzenia immunologiczne odgrywają 
znaczną rolę w patogenezie zespołu Shulmana. Szcze-
gólną uwagę zwraca obecność przeciwciał przeciwtar-
czycowych w surowicach osób chorych [5]. Potwierdze-
niem tej teorii mogą być prace, w których wykazano, że 
w powięzi i zmienionej zapalnie skórze znajdują się złogi 
immunoglobulin i czynnika C3 układu dopełniacza [4].

Mimo że mechanizmy patogenetyczne nie są jeszcze 
dokładnie poznane, znaczną rolę w procesie włóknie-
nia przypisuje się eozynofilom przez działanie wytwa-
rzanej przez nie neurotoksyny eozynofilowej (eosi-
nophil-derived neurotoxin, EDN) i udział w aktywacji 
fibroblastów [34]. Czynnikiem, który odpowiada za wy-
twarzanie, aktywację, adhezję i degranulację eozyno-
filów jest interleukina 5 (IL-5) [25]. Do innych czynni-
ków aktywujących fibroblasty należą transformujący 
czynnik wzrostu β1 (transforming growth factor-β1, 
TGF-β1), czynnik wzrostu tkanki łącznej (connective 
tissue growth factor, CTGF) oraz IL-4 i IL-13 [60]. Fibro-
blasty w eozynofilowym zapaleniu powięzi wytwarza-
ją zwiększoną ilość kolagenu, a wydzielane przez nie 
cytokiny stają się chemoatraktantami dla eozynofilów 
doprowadzając do nadmiernego wytwarzania reaktyw-
nych form tlenu [34]. Z obserwacji niektórych autorów 
wynika, że u pacjentów z eozynofilowym zapaleniem 
powięzi można stwierdzić podwyższone stężenie tkan-
kowego inhibitora metaloproteinazy 1 (tissue inhibitor 
of metalloproteinase-1, TIMP-1). Autorzy ci sugerują 
nawet, że TIMP-1 mógłby się stać markerem aktywności 
choroby [24]. To, że prawie połowa przypadków eozy-
nofilowego zapalenia powięzi jest poprzedzona dużym 
wysiłkiem fizycznym próbuje się tłumaczyć tym, że 
znaczne obciążenie fizyczne może wywołać odpowiedź 
antygenową w obrębie powięzi i tkanki podskórnej [4]. 
Przypadki eozynofilowego zapalenia powięzi po przyj-
mowaniu preparatów L-tryptofanu Rieber i wsp. tłu-
maczą natomiast działaniem tego związku i  jego me-
tabolitów przez receptor węglowodorów arylowych 
(aryl hydrocarbon receptor, AHR). Aktywacja receptora 
miałaby zapoczątkowywać różnicowanie limfocytów Th 
17 i rozwój reakcji zapalnej [42].
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Objawy kliniczne

Eozynofilowe zapalenie powięzi zwykle zaczyna się nagle. 
Chorobie mogą towarzyszyć objawy ogólne, takie jak osła-
bienie, utrata masy ciała, gorączka [34]. Do najistotniej-
szych objawów należą jednak zmiany w powłokach ciała. 
Początkowo występuje ból i obrzęk, a następnie znaczne 
stwardnienie skóry i tkanki podskórnej. Zmiany zazwy-
czaj są symetryczne i obejmują kończyny górne i dolne, 
rzadziej tułów i szyję, w wyjątkowych przypadkach twarz. 
Skóra może przybierać wygląd tzw. skórki pomarańczy, 
o nieregularnej guzowatej powierzchni. Charakterystycz-
ny jest też tzw. objaw bruzdy, czyli widoczne linijne za-
głębienia nad naczyniami żylnymi w zajętym obszarze. 
Mogą wystąpić także zmiany pigmentacji i wypadanie 
włosów w miejscu stwardnienia [6,32]. Zwiększone na-

pięcie powłok ciała może prowadzić do ograniczenia ru-
chomości lub przykurczów w stawach. Ponadto u znacznej 
części pacjentów stwierdza się objawy zapalenia stawów. 
Chorobie może towarzyszyć sztywność poranna [32,34]. 
U ponad 20% pacjentów stwierdza się zespół cieśni nad-
garstka [33]. Często występują też bóle i osłabienie mię-
śni. Opisywano nieliczne przypadki wzrostu aktywności 
kinazy fosfokreatynowej (CPK) i aldolazy [4,5]. Objaw Ray-
nauda występuje rzadko [6]. Natomiast trzeba pamiętać, 
że w przebiegu choroby może dojść do zajęcia narządów 
wewnętrznych. W opisywanych przypadkach stwierdza-
no zmiany restrykcyjne w płucach, zapalenie opłucnej 
z wysiękiem, zapalenie osierdzia, splenomegalię, lim-
fadenopatię, zaburzenia perystaltyki przełyku, zapale-
nie jelita grubego, zajęcie nerek, neuropatię obwodową 
[11,23,27,30,39,44,57,62]. Zmiany narządowe zawsze ob-
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ligują do diagnostyki w kierunku innych chorób ukła-
dowych. 

Badania laboratoryjne

W większości przypadków eozynofilowego zapalenia po-
więzi stężenie białka C-reaktywnego (CRP) jest podwyż-
szone. Szybkość opadania krwinek czerwonych (OB) jest 
zazwyczaj również podwyższona, chociaż niekiedy może 
przyjmować wartości prawidłowe [5]. Najbardziej cha-
rakterystyczną cechą jest eozynofilia obwodowa, mimo 
że nie występuje u wszystkich chorych i nie jest warun-
kiem koniecznym do postawienia rozpoznania. Najczę-
ściej pojawia się na początku choroby i podczas nawro-
tów, a jej nasilenie nie koreluje z aktywnością choroby 
[4,6,34]. Inną często opisywaną nieprawidłowością jest 
hipergammaglobulinemia, która zazwyczaj ma charak-
ter poliklonalny i najczęściej dotyczy immunoglobuliny 
A (IgA) i G (IgG) [11]. Jak już wspomniano w nielicznych 
przypadkach dochodzi do wzrostu aktywności CPK i al-
dolazy. Czynnik reumatoidalny (RF) jest nieobecny. Prze-
ciwciała przeciwjądrowe (ANA) występują rzadko; zawsze 
w takiej sytuacji jest wskazana diagnostyka mająca na celu 
wykluczenie innej choroby układowej [17,32]. Rozważyć 
należy także ocenę obecności przeciwciał przeciwko cyto-
plazmie neutrofilów (ANCA) w celu wykluczenia zespołu 
Churga-Strauss [34]. 

Inne badania dodatkowe

Podstawą do rozpoznania eozynofilowego zapalenia po-
więzi jest badanie histopatologiczne. W tym celu należy 
pobrać głęboki wycinek skórno-mięśniowy. Obraz może 
się różnić w zależności od fazy choroby. W początkowym 
stadium przeważa zapalenie, najbardziej nasilone w po-
więzi, ale obejmujące też skórę, tkankę podskórną i mię-
śnie. Naciek zapalny składa się głównie z  limfocytów, 
eozynofilów, komórek plazmatycznych, makrofagów i hi-
stiocytów. Późniejsze stadium choroby charakteryzuje się 
zwłóknieniem tkanek i pogrubieniem powięzi [4]. Zmiany 
zazwyczaj nie dotyczą naskórka [6]. Eozynofile mogą być 
nieobecne w nacieku w przewlekłym stadium choroby lub 
po leczeniu glikokortykosteroidami [6,34]. Nacieki limfo-
cytarne mogą występować także wokół naczyń krwiono-
śnych, wówczas składają się głównie z limfocytów CD8+ 
[34]. W ścianie naczyń mogą się gromadzić komórki wie-
lojądrzaste z przewagą granulocytów kwasochłonnych, 
niekiedy doprowadzając nawet do miejscowego zamknię-
cia światła naczynia [5]. W mięśniach są widoczne cechy 
zapalenia, zazwyczaj bez cech martwicy [6,34]. 

Mimo ogromnej przydatności pobierania wycinka skór-
no-mięśniowego w diagnostyce eozynofilowego zapale-
nia powięzi pozostaje ono badaniem inwazyjnym. Stąd 
próby znalezienia równie przydatnego badania, które 
nie narusza jednak ciągłości tkanek. Jako jedno wymie-
nia się rezonans magnetyczny (magnetic resonance ima-
ging, MR). W obrazie MR charakterystyczne dla ostrej 
fazy eozynofilowego zapalenia powięzi jest pogrubienie 
powięzi, wzmocnienie intensywności sygnału w jej obrę-

bie, zwłaszcza po podaniu środka kontrastowego [34]. Taki 
obraz uzyskali Chan i wsp. wykonując MR u 19-letniego 
mężczyzny z eozynofilowym zapaleniem powięzi potwier-
dzonym biopsją. Niestety, jak zauważają autorzy, opisy-
wane zmiany nie są charakterystyczne dla tej choroby. 
Mogą występować również w innych postaciach zapalenia 
powięzi oraz zapaleniu błony maziowej. Obrazy MR mogą 
być jednak pomocne w ustaleniu właściwego miejsca do 
pobrania wycinka skórno-mięśniowego, a następnie do 
monitorowania przebiegu leczenia [12]. Zdaniem Liou 
i wsp. rezonans magnetyczny może być pomocny w róż-
nicowaniu eozynofilowego zapalenia powięzi z twardziną 
układową i zapaleniem wielomięśniowym [35]. W zespole 
Shulmana zmiany dotyczą głównie powięzi, w twardzinie 
będą obejmować poszczególne warstwy skóry, a w zapale-
niu wielomięśniowym mięśnie, co w przypadku eozyno-
filowego zapalenia powięzi jest bardzo rzadko spotykane 
[35]. Jeszcze odważniejszą tezę wysuwają Ronneberger 
i wsp.: ich zdaniem w niektórych sytuacjach wartość MR 
jest równa lub nawet przewyższa wartość diagnostyczną 
badania histopatologicznego [46].

Innym nieinwazyjnym badaniem, które próbuje się wyko-
rzystywać w diagnostyce eozynofilowego zapalenia powię-
zi jest ultrasonografia (USG). Według Chan i wsp. podobnie 
jak MR pełni funkcję pomocniczą w diagnostyce choroby. 
Stwierdzone przez nich ultrasonograficzne objawy w opi-
sanym wcześniej przypadku 19-letniego mężczyzny z za-
jęciem kończyn górnych ograniczały się do pogrubienia 
troczka zginaczy nadgarstka, skóry i tkanki podskórnej. 
Stwierdzili także hipoechogeniczny pierścień wokół ścię-
gien zginaczy na wysokości kanału nadgarstka, co mogło 
sugerować zajęcie pochewek ścięgien. Jednak nie były to 
zmiany na tyle charakterystyczne, aby potwierdzić roz-
poznanie, dlatego autorzy podobnie jak w przypadku MR 
sugerują wykorzystanie badanie USG w ustalaniu odpo-
wiedniego miejsca do pobrania wycinka skórno-mięśnio-
wego, czy w monitorowaniu przebiegu leczenia [12]. Kissin 
i wsp. oceniali w USG podatność na ucisk tkanki podskórnej 
na przedramieniu w różnych chorobach przebiegających 
ze zwłóknieniem (m.in. w twardzinie układowej). Wystę-
powanie zgrubienia tkanek podskórnych pogarszających 
podatność na ucisk stwierdzono we wszystkich badanych 
chorobach, ale tylko w eozynofilowym zapaleniu powięzi 
u prawie 92% pacjentów podatność na ucisk nie przekra-
czała 20% bez względu na wielkość stwierdzanego pogru-
bienia tkanek [31]. Stąd sugerowana przez autorów rola 
USG jako badania pomocniczego w przypadku podejrzenia 
zespołu Shulmana. 

Badaniem, którego znaczenia w diagnostyce eozynofi-
lowego zapalenia powięzi próbuje się dowieść jest po-
zytronowa tomografia emisyjna (positron emission to-
mography, PET), czy jej nowocześniejsza wersja PET/TK 
(połączenie skanera pozytronowej tomografii emisyjnej 
z tomografem komputerowym). Najczęściej używanym 
w badaniu PET radiofarmaceutykiem jest fluorodeoksy-
glukoza (FDG). W badaniu przeprowadzonym przez Kima 
i wsp. u pacjentki z eozynofilowym zapaleniem powięzi, 
potwierdzonym badaniem histopatologicznym, w obra-
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zach PET/TK zaobserwowano zwiększony wychwyt FDG 
wzdłuż powięzi kończyn górnych i dolnych, natomiast 
w mięśniach i tkance podskórnej znacznik się nie groma-
dził. Stąd autorzy uznali to badanie również za przydatne 
w postępowaniu diagnostycznym [28].

Badaniem łatwym do wykonania, pozwalającym zróżnico-
wać eozynofilowe zapalenie powięzi od twardziny układo-
wej jest kapilaroskopia. Powinno się ją wykonać zwłaszcza 
u chorych, u których występuje objaw Raynauda. W ze-
spole Shulmana wynik badania jest prawidłowy [22].

Diagnostyka różnicowa

Eozynofilowe zapalenie powięzi wymaga różnicowania 
z innymi chorobami przebiegającymi z włóknieniem i/
lub eozynofilią. Na pierwszy plan wysuwa się twardzina 
układowa. W odróżnieniu od niej w zespole Shulmana ob-
szary zmienione chorobowo najczęściej nie dotyczą twa-
rzy, rąk i stóp. Poza tym nie stwierdza się sklerodaktylii, 
najczęściej nieobecny jest też objaw Raynauda, a jeśli na-
wet występuje, to wynik badania kapilaroskopowego jest 
prawidłowy. Zmiany dotyczą głównie powięzi i nie obej-
mują powierzchownych warstw skóry. W przeciwieństwie 
do twardziny układowej narządy wewnętrzne najczęściej 
nie są zajęte. W badaniach laboratoryjnych nie stwierdza 
się autoprzeciwciał właściwych dla twardziny. Obwodowa 
eozynofilia i dobra odpowiedź na leczenie glikokortyko-
steroidami z kolei nie są charakterystyczne dla twardziny 
układowej. W przypadku wątpliwości diagnostycznych 
rozstrzygającym jest badanie histopatologiczne [59].

Zespołem chorobowym, z  którym należy różnicować 
eozynofilowe zapalenie powięzi jest nefrogenne włók-
nienie układowe, które występuje głównie u  chorych 
z zaawansowaną przewlekłą chorobą nerek. Stwierdzono 
związek między wystąpieniem choroby a zastosowaniem 
środka kontrastowego zawierającego gadolin. Zwłóknie-
nie może obejmować nie tylko skórę, ale też mięśnie, ser-
ce, płuca, nerki, jądra. W badaniu histopatologicznym nie 
stwierdza się obecności nacieków zapalnych [47].

Eozynofilowe zapalenie powięzi wymaga także różnicowa-
nia z zespołem eozynofilia-mialgia. Zespół ten jest wywo-
ływany przez spożycie preparatów tryptofanu. W ostrej 
fazie mogą wystąpić uogólnione bóle mięśniowe, bóle sta-
wów, duszność, kaszel, przeczulica skóry, wysypka, świąd 
i obrzęk kończyn. W fazie przewlekłej dochodzi do stward-
nienia skóry i tkanki podskórnej oraz zajęcia narządów 
wewnętrznych. W badaniach laboratoryjnych stwierdza 
się znaczną eozynofilię, także podwyższoną aktywność 
aldolazy i enzymów wątrobowych [41,58]. 

Chorobą, którą należy różnicować z eozynofilowym za-
paleniem powięzi, jest twardzinowy obrzęk śluzakowaty 
(scleromyxoedema). Zmiany skórne umiejscawiają się 
głównie na twarzy, szyi, kończynach górnych i tułowiu. 
Dochodzi do pogrubienia skóry z wytworzeniem licznych 
fałdów oraz liszajowatych grudek; mogą być zajęte na-
rządy wewnętrzne. W badaniach laboratoryjnych często 

stwierdza się hipergammaglobulinemię. W badaniu hi-
stopatologicznym są widoczne złogi mucyny, proliferacja 
fibroblastów i złogi kolagenu [40].

Zespół hipereozynofilowy (hypereosinophilic syndrome, 
HES) to choroba przebiegająca z obwodową eozynofilią 
oraz zajęciem narządów wewnętrznych. Nie występu-
je w nim jednak charakterystyczne dla eozynofilowego 
zapalenia powięzi stwardnienie skóry i tkanki podskór-
nej [13]. 

W zespole Churga-Strauss występuje również eozynofi-
lia obwodowa, jednak w przebiegu choroby rzadko dia-
gnozuje się zapalenie powięzi. Jej charakterystycznych 
objawów, takich jak współistnienie astmy oskrzelowej 
oraz zmian neurologicznych, kardiologicznych czy zajęcia 
nerek nie stwierdza się w eozynofilowym zapaleniu po-
więzi. Ponadto w zespole Churga-Strauss w około połowie 
przypadków są obecne ANCA, które w zespole Shulmana 
są nieobecne [49].

Związek eozynofilowego zapalenia powięzi z nowotworami

Eozynofilowe zapalenie powięzi prawie w 10% przypad-
ków jest związane z zaburzeniami hematologicznymi, do 
których należą przewlekła białaczka limfatyczna, białacz-
ka mielomonocytowa oraz choroby mieloproliferacyjne. 
Opisywano też przypadki złośliwej anemii aplastycznej 
z zespołem Shulmana. Odnotowano również pojedyn-
cze przypadki współistnienia eozynofilowego zapalenia 
powięzi ze szpiczakiem mnogim, chłoniakiem limfocy-
tarnym typu B, chłoniakiem limfocytarnym typu T czy 
ziarnicą złośliwą. Trudno jednak ustalić związek przyczy-
nowo-skutkowy między zespołem Shulmana a chorobami 
hematologicznymi. Jedynie w przypadku chłoniaka lim-
focytarnego typu T można doszukiwać się związku z pod-
wyższonym stężeniem IL-5, o której wiadomo, że odgrywa 
rolę w wytwarzaniu limfocytów T [15,34].

Eozynofilowe zapalenie powięzi może towarzyszyć tak-
że niektórym guzom litym. Stąd sugestia, że może się 
pojawiać jako zespół paraneoplastyczny. Opisano współ-
występowanie zespołu Shulmana z czerniakiem błony 
naczyniowej oka, rakiem stercza, płuc, pęcherza moczo-
wego poprzedzonym zespołem mielodysplastycznym czy 
rakiem piersi, gdzie zaobserwowano rodzinne występo-
wanie takich samych objawów u dwóch sióstr [19,34,61]. 
Eozynofilowe zapalenie powięzi przeważnie ustępuje po 
skutecznym leczeniu nowotworu, dlatego w przypadku 
zapalenia powięzi opornego na standardowe leczenie na-
leży zawsze wykluczyć podłoże nowotworowe.

Leczenie

Leczenie w eozynofilowym zapaleniu powięzi jest o tyle 
trudne, że nie ma jednoznacznych wytycznych. Podob-
nie definicja dobrej odpowiedzi na leczenie nie zosta-
ła dokładnie sprecyzowana. Nie określono również jaki 
czas musi upłynąć, aby można było uznać niepowodze-
nie terapii.
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Za leki pierwszego rzutu uważa się glikokortykostero-
idy. Początkowa dobowa dawka zazwyczaj wynosi 0,5-1,0 
mg/kg masy ciała prednizonu lub innego glikokortyko-
steroidu w dawce równoważnej. Następnie jest zmniej-
szana w zależności od odpowiedzi klinicznej na leczenie. 
Redukcja dawki powinna następować powoli, zwłaszcza 
u chorych przyjmujących mniej niż 20 mg prednizonu 
dziennie. Leczenie jest długotrwałe, trwa przeciętnie oko-
ło 31 miesięcy [6,34]. Niektórzy autorzy sugerują, że lep-
sze wyniki terapii uzyskuje się rozpoczynając leczenie 
od pulsów metyloprednizolonu w dawce dobowej 0,5-1,0 
g, podawanych przez trzy kolejne dni przed wdrożeniem 
leczenia doustnego. Lebeaux i wsp. uważają, że takie po-
stępowanie zapewnia remisję choroby u większej liczby 
pacjentów, a ponadto zmniejsza konieczność stosowania 
dodatkowych leków [33]. 

Jeśli choroba szybko postępuje, zajmuje dużą powierzch-
nię ciała, obejmuje tułów i twarz, występuje znaczna utra-
ta masy ciała, jeśli nie uzyskuje się satysfakcjonującej od-
powiedzi na leczenie glikokortykosteroidami lub gdy leki 
te podawane w dużych dawkach powodują wystąpienie 
poważnych działań niepożądanych, dołącza się leki immu-
nosupresyjne [6]. Najczęściej stosowanymi są azatiopry-
na, cyklofosfamid, metotreksat, cyklosporyna czy myko-
fenolan mofetylu. Opisywano też terapie z zastosowaniem 
niesteroidowych leków przeciwzapalnych, D-pencylami-
ny, hydroksychlorochiny, kolchicyny, lecz ich działanie nie 
zostało udowodnione [5,32]. Skuteczne natomiast okazało 
się zastosowanie dapsonu u chorej, u której stwierdzono 
steroidooporność i nietolerancję cyklosporyny [55]. Także 
leczenie blokerami receptorów histaminowych przynio-
sło zadowalające wyniki. Być może ma to związek z ich 
wpływem na subpopulację limfocytów obwodowych, na 
których powierzchni  umiejscowione są receptory H2, co 
potwierdzałoby również udział limfocytów w patogenezie 
eozynofilowego zapalenia powięzi [5,43]. W niektórych 
przypadkach z powodzeniem stosowano globulinę antyty-
mocytarną z cyklosporyną, zwłaszcza gdy eozynofilowe-

mu zapaleniu powięzi towarzyszyła anemia aplastyczna 
[7]. W podobnej sytuacji klinicznej skuteczne okazało się 
także allogeniczne przeszczepienie szpiku kostnego [29]. 
Opisano również dobry wynik terapii zespołu Shulmana 
za pomocą fotochemioterapii UVA z użyciem psolarenu 
(PUVA) oraz fotochemioterapii pozaustrojowej [45,53].

Podjęto również próby zastosowania leków biologicznych 
w terapii eozynofilowego zapalenia powięzi. Skuteczny 
u pacjentów ze steroidoopornością był infliximab. Khan-
na i wsp. opisują trzy przypadki, w których podawano 
lek co 8 tygodni w dawce 3 mg/kg uzyskując, po okre-
sie leczenia od roku do 3 lat, trwałą remisję [26]. Także 
po podaniu rituximabu uzyskano zadowalające wyniki, 
w tym również u pacjentów ze współistniejącą anemią 
aplastyczną [15,48].

Ważnym elementem w leczeniu eozynofilowego zapalenia 
powięzi jest fizykoterapia; zapobiega przykurczom i po-
zwala zachować ruchomość w stawach [6]. 

Rokowanie

Rokowanie w eozynofilowym zapaleniu powięzi jest do-
bre. Samoistna remisja zdarza się rzadko. Po leczeniu, 
niekiedy długotrwałym, większość pacjentów powraca do 
zdrowia lub uzyskuje trwałą remisję [6]. Rokowanie po-
garsza zajęcie tułowia, narządów wewnętrznych, współ-
istnienie choroby nowotworowej. 

Podsumowanie

Eozynofilowe zapalenie powięzi jest chorobą rzadką, 
o niewyjaśnionej etiologii i patogenezie. Nie ustalono 
jeszcze międzynarodowych kryteriów rozpoznania, nie 
ma też wytycznych odnośnie stosowanego leczenia. Te-
rapię stosuje się m.in. na podstawie doniesień z literatu-
ry. Stąd tak ważne jest ciągłe aktualizowanie wiedzy na 
temat tej choroby.
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