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V r. 1974 popisal Shulman (10) dovtedy ne-
znamy syndroém, ktory sa prejavoval koZnymi
zmenami podobnymi ako pri sklerodermii; tie-
to byvaju zdruZené s eozinofiliou a hypergamo-
globulinémiou, ale bez cievnych alebo viscer4l-
nych zmien, obvyklych pri diftiiznej skleroder-
mii (26).

Pri histologickom vyS$etreni sa zistuje zhrub-
nutd sklerotickd fascia infiltrovana lymfocyta-
mi a plazmatickymi bunkami. Autor vyslovil
nazor, Ze ide o zvlaStne ochorenie a pomenoval
ho difdzna fascitida s eozinofiliou (11, 12).
Niektori dal$i autori nazvali toto ochorenie
Shulmanovym syndrémom (1, 3, 9, 14, 15, 16)
alebo pseudosklerodermiou s eozinofiliou. Rod-
nan et al. navrhli pomenovanie (16) eozinofil-
na fascitida (EF), ktoré sa ujalo a vieobecne
sa pouZiva.

Vlastné pozorovanie

V r. 1983 a 1984 bol odoslany na doliecenie
do nésho tGstavu pacient, u ktorého sme mohli
na zdklade klinického nédlezu a bioptického vy-
Setrenia koZe, podkoZia a svalu diagnostikovat
difiznu eozinofilnd fascitidu. Pacient S. P., na-
rodeny 1954, vojak z povolania, byval vZdy
zdravy, v rodine sa vazZnejSie ochorenie nevy-
skytlo.

V auguste 1983 =zacdal pocitovat tuhnutie
v oblasti oboch predkoleni a predlakti. Stdasne
pozoroval postupujice zdurenie v oblasti Sla-
chovych puzdier a tponov. V oktébri 1983 bol
vySetreny na neurolpgickom oddeleni, kde vy-
konali EMG vySetrenie, ktoré nepoukazovalo
na myogénnu léziu a biopsiu z oblasti predlak-
tia a predkolenia. Na zdklade vysledku biopsie
bola stanovend diagnéza myositida. V tom case
pacient pozoroval zdurenia na spakrué¢iach, ale
aj na dlaniach a prstoch oboch riik. Postupne
sa vytvaralo flekéné postavenie prstov, najmi
na pravej ruke. Pacient bol lieéeny Prednizo-
nom, infaziami salicylatov a gentizdtom.

Pri nastupe do néSho tstavu pretrvaval pocit
tépnutia prstov, presiaknutie podkoZia ruk,
predlakti i ramien a sniZenie svalovej sily hor-
nych i dolnych koncatin.

Objektivny nélez pri prijati: Pacient je schop-
ny chodze i samoobsluhy. KoZa je ¢istd (exan-

tém nebol ani v minulosti), sliznice ruZové bez
ulcerdznych zmien, slin a slz dostatok, uzliny a
Stitna Zlaza nezviddSené, Raynaudov fenomén
nepritomny, dychanie skliepkové, &isté, ozvy
nad srdcom ohranicené, akcia pravidelnd. TK:
15/9,5 kPa. Brucho dobre priehmatné, bez re-
zistencie nebolestivé, tapottement negativny.
Klby hornych i dolnych kondatin bez artritidy,
flek&né postavenie prstov oboch rik, zhrubnu-
té puzdra Sliach flexorov rik a &iastoéne aj
extenzorov s obmedzenim pohybu. Svaly na
predlaktiach viac vpravo na pohmat zdurené,
citlivejS§ie. Na vniitornej strane celej pravej
hornej koné¢atiny sa neda zriasnit koZa a pod-
koZie. Pohybova funkcia ramien, chrbtice a dol-
nych konéatin je neobmedzend, na svalstve nie
st trofické zmeny. Svalova sila podla svalového
testu je na prstoch oboch rik a néh na 3, na
ostatnych cCastiach hornych a dolnych koné&atin
na 4. Pacient odoslany ma konziliarne vysetre-
nie do Vyskumného tustavu reumatickych cho-
rob v PieStanoch, ktoré vykonal MUDr. D. Zit-
nan, DrSc.

Laboratérne vySetrenia: FW: 10/h, KO: Hb:
136 g/, Er: 4,65X 10" Le: 5,7 X10° FT: 0,45, Dif:
S5 % — Eo 9% — Mo 1% — Ly 34 %. Eo
abs.: 687, LE test negativny, ANA/IF negativny,
anti-DNA negativny, anti-ENA negativny, C3 —
1,79. Peg 70, ELFO: alfa-2-globuliny zvy3ené.
ASO menej ako 200, CRP-RFL-LFT negativny.

Histologické vySetrenie koZe, podkoZia a sva-
lu z pravého ramena (MUDr. S. Kopecky): His-
tologicky je epidermis stenend, papily vyhla-
dené, na povrchu mierna hyperkeratéza. Ko-
rium viac fibrotické. V podkoZnom tukovom
tkanive disperzné mononukledrne zapalové in-
filtraty, ktoré tesne pod fasciou, ktora je zhrub-
nutd, sa stavaja difdzne. V zdpalovom infiltrate
prevazuju plazmocyty a lymfocyty, ojedinele sii
pritomné eozinofily. Na povrchu fascie je fibri-
noidna nekroza. Zapalové infiltraty prenikaji
aj cez fasciu do intermysia, kde st ojedinele
perivaskularne lokalizované. Zaver: Néalez po-
tvrdzuje klinickd diagnézu eozinofilnej fasci-
tidy.

Po kombinovanej lie¢be glukokortikoidami a
balneorehabilitacnej liecbe sa subjektivne ob-
tiaZe i objektivny ndlez podstatne zlepsili.
Vzhladom k tomu, Ze pacient vykonava adminis-
trativnu précu, nastipil s men$imi obmedze-
niami do pracovného procesu.
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Diskusia

Doteraz bolo opisanych viac ako 80 pozoro-
vani syndrému eozinofilnej fascitidy (EF). Po-
znatky z niektorych publikdcii m6éZeme zhrnit
asi takto: Ochorenie postihuje vddé$inou osoby
stredného veku, c¢astejSie muZov ako Zeny (5,
9, 10, 14, 18, 20, 21, 22, 24), ojedinelé pripady
boli popisané u deti (5, 12).

Etiolégia je nezndma. Rada autorov uvadza
vznik ochorenia v stvislosti s predchadzajticou
fyzickou ndmahou (2, 4, 17, 19). Patogenéza
ochorenia je doteraz nezndma. Prace z posled-
nej doby st zamerané na vyznam Kkrvnej i tke-
nivovej eozinofilie (2, 14, 18).

Podla Wassermana je moZné vyslovit hypoté-
Zu, Ze primadrnouzmenou EF je zmena antigen-
nychvlastnosti fascie, podkoZnéhovéiziva a sval-
stva, zapric¢inenou mikrotraumatizdciou tychto
tkaniv, ktoré sa tak stant autoantigenné. EF by
podla tejto hypotézy bola prejavom loZiskovej
bunecénej autoimunity. Do miest antigénne zme-
nenych st pritahované eozinofilné leukocyty.
Je preukéazané, Ze eozinofilné leukocyty in vitro
stimuluja proliferdciu fibroblastov (25) a je
teda moZn4 predstava, Ze pri EF st eozinofilné
leukocyty pri€¢inou zhrubnutia fascie, ktord je
astrednym histopatologickym nédlezom u tejto
choroby (16, 17, 25). Histopatologicky obraz
EF je charakterizovany prevahou zmien vo fas-
cii (2, 6, 8, 11, 16), a preto k histologickému
dokazu nestaci len biopticky vzorok koZe, ale
je treba vyrezat vzorok, ktory zahrnuje kozu,
podkoZné véazivo, fasciu i sval.

EF zac¢ina celkovou slabostou, bolestami vo
svalstve hornych i dolnych koncatin, asi u po-
lovice pripadov sa zafiatok potiaZi viaZe na
tazSiu predchadzajicu fyzickti ndmahu. Postup-
ne 'sa objavia na rdéznych miestach loZiska ale-
bo pruhy indurovanej koZe, ktoré maja vzhlad
pomarancovej kdry (4) a pevne adheruji k spo-
dine, takZe koZa sa ned4 zriasnit a nemocny
ma pocit, ako by mu koZa bola mala. Najcas-
tejSie byvaji postihnuté ramend, predlaktia,
stehnd. Na klboch byva nélez v&&Sinou normél-
ny a ich postihnutie byva pripadne druhotné
nésledkom retreakcii fascii a Sliach, takZe vzni-
kaju flek¢né kontraktiry s obmedzenim pohy-
bu v prisludnych klboch (1, 2, 4, 6, 20). Nélez
na vnutornych orgdnoch byva normélny. Po-
mocné laboratorne vySetrenia si nejednotné.
FW byva zvy3end len u 35 % nemocnych (23).
V krvnom obraze byva leukocytdza rodzneho
stupiia, v diferencidlnom rozpocte vZdy zvySena
eozinofilia. Z uvedeného vyplyva, Ze klinicky
obraz byva madalo Specificky a subjektivne ob-
tiaZe Casto nevyrazné. To je pri¢inou, Ze diagno-
za byva stanovend za niekolko tyZdiiov aZ me-
siacov od zaciatku choroby.

Priebeh EF je vZdy protrahovany, ochorenie
trvd niekolko mesiacov aZ rokov, ale vZidy ma
tendenciu k spontannej regresii.

Diferencidlna diagnéza: V diferencidlnej dia-
gnoze EF je okrem diftiznej sklerodermie, pri-

padne réznych variant lokalizovanej skleroder-
mie, potrebné vylucit dalSie choroby.

Dermatomyositis. Pre tito chorobu je z his-
topatologického hladiska priznadnd pritomnost
depozit mucinu spolu s nezdpalovou poikiloder-
miou, kdeZto hyalinizdcia a sklerotizdcia su
u dermatomyozitidy vzacne a zapalové zmeny
fascie chybaji. Prevaha histologickych zmien
je u DM vo svalstve, kdeZto u EF st zmeny
svalstva len okrajové (2]).
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Obr. 1. Fibrézne zhrubnutd fascia. V dolnej é&asti fascie
mononukledrny zdpalovy injiltrdt, prenikajici aj medzi
povrchové svalové vldkna. (HE, 150krdt)

Obr. 2. Fibrézna nekréza a mononukledrny zdpalovy
infiltrdt fascie prenikajici aj medzi povrchové svalové
vldkna, ktoré st neporudené. (HE, 300krdt)

Diseminovana eozinofilna vaskulitida (15).
Toto multisystémové ochorenie je charakteri-
zované eozinofiliou v periférnej krvi, hyperga-
maglobulinémiou a eozinofilnou infiltrdciou
roznych orgénov (srdce, mozog, svaly, plica
a pod.). Infiltraty su Casto zdruZené s loZisko-
vou nekrézou a nekrotizujicimi arteritidami.

Fascitis proliferativa (15). Ochorenie je cha-
rakterizované pseudosarkomatéznou reakciou
vo fasciach a vézivovych septdch podkoZného
védziva. Histologicky ide o proliferdciou fibro-
blastov ¢asto zdruZenid s myxoidnou degeneré-
ciou védziva a mendpadnou zapalovou infiltra-
ciou s obrovskymi buiikami podobnymi butikdm
gangliovym.
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Konecéné Staddid roéznych panikulitid m6Zu tieZ
napodobriovat EF. Histologicky sa tu vSak pre-
ukdZu rezidudlne loZiskd xantomovych buniek,
obrovské buiiky, vaskuldrne nekr6zy a zéapalo-
vy infiltrat s neutrofilnymi polynukledrmi (15).

Scleroderma Buschke. Toto ochorenie za¢ina
obvykle v zavislosti na akitnej infekcii a preja-
vuje sa difdznou indurdciou koZe, predovset-
kym na trupe a hornych koncatindch. Histolo-
gicky zistujeme charakteristické zhrubnutie
koZe a podkoZného védziva nédsledkom uklada-
nia kyseliny hyaluronovej. Zapalovéa infiltracia
chyba alebo je minimdlna a nikdy v nej nie st
eozinofilné granulocyty (26).

Lietba EF spodiva v dlhodobom podavani
kortizonoidov (18, 19, 20), doplnenom cielenou
rehabilitaénou lie¢bou.

Siithrn

Autori zverejiluji pozorovanie pacienta so
syndrémom EF a uvddzaji prehlad rozboru
préac svetovej literatiry o tomto ochoreni, kto-
ré je charakterizované koZnymi priznakmi po-
dobnymi sklerodermii pri nepritomnosti Ray-
naudovho fenoménu a postihnutia viscerdlnych
organov. Zatial nie je vyrieSend otdzka etiolo-
gie a patogenézy EF.
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