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EOZINOFILNĂ FASCITIS — SHULMANDV SYNDRŰM
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V r. 1974 popisal Shulman [10] dovtedy ne-
známy sy'ndróm, ktorý sa Iprejavoval kožnými
zmena'mi vpodobnými ako pri zsklerodermii; tie-
to bývajú Združené s eozinoťíli-ou a hypergamo-
globulinémiou, ale bez cievnych alebo viscerál-
ných 'Zmien, obvyklých pri difúz'nej skleroder-
mii [26].

Pri histologickom vyšetrení sa zisťuje zhrub-
nutá sklerotic'ká fascia infiltrovaná lymfocyta-
mi a plazmatickými bunkami. Autor vyslovil
názor, že inde o Zlvláštne ochorenie .a pomenoval
ho di'fˇúz'na fasci'tída s eozinofiliou [11, 12].
Nie'ktorí další autori nazvali toto ochorenie
Sıhulmanovým :Syndrómom [1, 3, 9, 14, 15, 16]
alebo pseu'd'osıklerodermiou S eozinofíliou. Rod-
nan et al. navrhli pomenovanie [16] eoˇzinofil-
ná fascitída [ EF), 'ktoré ıSa ujal-o a všeobecne
sa používa.

Vlastné pozorovanie

V r. 1983 a 1984 bol odoslaný na `doliečenie
do nášho ústavu pacient, u ktorého sme mohli
na základe klinického nálezu a bioptického vy-
šetrenia kože, podkožia a svalu diagnostikov'ať
difú'znu evozinofilnú fašscitídu. Pacient S. P., na-
rodený 1954, vojak z povolania, býval vždy
zdravý, v ro'dine ısa vážnejšie ochorenie nevy-
skytlo.

' V augu/ste 1983 Začal pociťovať tuhnutie
v oblasti oboch predkoleni a ˇpredlaktí. Súčasne
pozoroval postupujúce zdurenie v oblasti šl'a-
chových púzdier a úpomov. V októbri 1983 bol
vyše'trený na neurologiokom oddelení, kde vy-
konali EMG vyšetrenie, ktoré nepoukazovalo
na myogénnu léziu a biopsiu Z oblasti predla'k-
tia a predkolenia. Na základe výsledku biopsie
bola lstanovená diagnóza myositída. V tom čase
pacient pozoroval zdurenia na spakručiach, ale
aj na dlaniach a *prs'toch Íoboch rúk. Postupflne
sa vytváralo Ílekčné postavenie prstov, najmä
na p'navej ruke. l'Pacient bol liečený Prednizo-
nom, in'fúziami salicylátov a gentizátom.

Pri nástupe do nášho ústavu pretrvával pocit
tñpnutia prstov, presiaknutie podkožia rúk,
predlıa`kıtí i ra'mie-n a łsníženie svalovej sily hor-
nýoh i dolných končatín.

Objektívny nález p'ri prijatí: Pacient je schop-
ný chôdze i'samoobsluhy. Koža je čistá [exan-

tém nebol ani v minulosti), sliznice ružové bez
ulceróznych Zmien, *slín a slz dostatok, uzliny a
štítna žlvaza nezväčšené, Raynaurdov fenomén
nep'rítomný, dýchanie skliepfkové, čisté, ozvy
nad srdcom ohraničené, akcia pravidelná. TK:
15/9,5 kPa. Brucho dobre priehmatné, bez re-
zi_Ste.ncie |neb-olestivé, tapottement negativny.
Klby horných i dolných končatín bez artritídy,
Ílekčné postavenie ıı`prstov oboch rú'k, zhrubnu-
té púzdra šliach flexorov Irúk .a čiaˇstočne aj
extenzorov s obme-dzením pohybu. Svaly na
predlaktiach viac vpravo na pohmat z-durené,
citlivejšie. Na vnútornej strane celej pra'vej
hornej končatifny |sa nedá zriasniť koža a pod-
kožie. Pohybová funkcia ramien, chrbltice a dol-
ných končatín je neobmedzená, na Ísvlalstve 'nie
sú trofické zmeny. Svalová Sila podl'a Svalového
testu je na prstoch oboch rúk a nôvh na 3, na
ostatných ča'stiach horných a dolných končatín
na 4. Pacient odoslaný rnıa ı`konziliárne vyšetre-
lnie do Výskumného ústa'vu reumatických oho-
rôb v `Pie'šťan`och, yktoré vykonal MUDr. D. Žit-
ňan, DrSc.

Laboratórne ıvyšetrenia: FW: 10/h, KO: Hb:
136 g/l, Er: 4,65><1012, L-e: 5,7><109, FT: 0,45, Dif:
S 560/0 — EO 90/0 — Mo 10/0 — Ly 340/0. EO
abs.: 687, LE test negativny, ANA/IF negativny,
anti-DNA negativny, anti-ENA negativny, CB ——
1,79. Peg 70, ELFO: alfa-Z-globulíny zvýšené.
ASO menej a'ko 200, CRP-RFL-LFT negativ-ny.

Histologické vyšetre'nie kože, podkožia a s'va-
lu z pravého ramena [MUDr. Š. Kopecký): His-
tologic'ky je epidermis stenčená, pa'pily vyhla-
dené, na povrchu mierna hyperkeratóza. Ko-
riulm viac fibrotioké. V Ipodkožnom tukovom
tkanive disperzıné mononukleárne zápalové in-
Íiltráty, ktoré tesne `pod tasciou, ktorá je Zhrub-
nutá, sa stávajú diffúzne. V zápalovom infiltrate
prevažujú 'plazmocy-ty a Vlymfocyty, ojedinele Sú
prítomné eozinofily. Na lpovrohu Íascie je fibri-
noidná ne'króza. Zápalové infiltráty prenikajˇú
aj cez fa'sciu do inteırmysia, kde sú ojedinele
periva's'kulárne lokalizovaˇné. Záver: Nález po-
tvrdzuje .klinickú ıdiagnózu eoziınofilnej fasci-
tidy.

Po kombinovanej liečbe glu'kokortikoiˇdami a
bal'neorehabilitačnej liečbe sa Subjektivne ob-
tiaže i objektivny nález podstatne zlepšili.
Vzhľladom k tomu, že pacient vy'konáva adminis-
tratívnu sprácu, na-stúpil s menšími obmedze-
niami do pracovného procesu.
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Diskusia

Doteraz bolo oıpisaných lviac ako 80 pozor-o-
verni syndrômu eozinoŒiltnej ia'scitídy [ EF). Po-
znatky Z nieìktorých publikacií môžeme zhrnút'
asi takto: Ochorenie poıstiıhuje väčšinou Osoby
strefdného veku, čažstejšie muž-ov ako žezny [5,
9, 10, 14, 18, 20, 21, 22, 24], ojedinelé prípady
boli popisané u deti .[5, 12).

Etiológia je neznáma. Rad-a autorov uvádz-a
vznik och'orenia Iv súvislosti S 'predchádzajúcou
fyzickou námahou [2, 4, 17, 19). Patogenéza
ochorenia je doteraz neznámá. Práce Z posled-
nej doby sú zameraflné na Význam `ıkrvnej i tka-
nivofvej eozi'nofilie [2, 14, 18).

Podl'a Wassermana je možné vyfsl'ovit' hypoté-
zu, že primárnou zmenou EF je Zmena antigen-
nýc'hvlastnosti Ía'sfcľie, »podkožného'väz'iva a 'Sval-
Stva, zaipríčinenou Imikrotraumatízáciou týchto
t'kanív, ktoré 'sa tak stanúautoantigenné. EF by
podľa tejto hypotézy bola prejavom ložisko'vej
bunečnej autoimuˇnity. Do miest antigénne zme-
nených sú prit'ahované eozinofilné leukocyˇty.
je preulkáfzafné, že elozinoifilné leuıkıolcyty in lvitro
stimulujú .pIrolife'ráciu ıÍibroblastov [25) a je
teda možná predstava, že pri EF sú eozinofilné
leuk-ocyflty ıp'ričinou zhrubnutia łÍ-ascie, ıktorá je
ústredným hilSt-opatologi'ckým nálezom `u tejt'o
choroby [16, 17, 25). Histopatologický obraz
EF je charakterizovaný ,pre'vaˇhou .zmien vo fas—
cii [2, 6, 8, 11, 16), a lpreto k histologickému
dôkaˇzu `nestačí len bioptický |vzorolk kože, ale
je treba vyrezıat' vzorok, ıktorý zahrnuje kožu,
pod'k-ožné vä'Zilvo, Íasciu i sval.

EF začína celkovou slaboıst'ou, bolest'ami vo
svalstve horných i dolných končati'n, aısi u po-
lo-vice pripadov sa .začiatok potiaží viaže na
t'ažšiu predchádzajúcu -Íyzickú námahu. Postup-
ne sa ofibjavia na rôznycżh miestach ložiska ale-
bo pruhy indurovanej kože, ktoré majú vzhl'ad
pomarančovej kôry [4) a pevne adherujúk Spo-
dine, takže koža Sa nedá zriasnit' a nemocný
má pocit, ako by mu koža bola malá. Najzčas-
tejšie bývajú postihnuté ramená, pre'dlaıktia,
stehna. Na `kÍboch bý'va nález väčšinou normál-
ny a ich postihnutie býva pripadne druhotné
následkom retreakcií fascii a šliach, takže vzni-
kajú flekčné kontraktúry s obmedzením pohy-
bu ‹v ıpríslušných kÍlb-och [1, 2, 4, 6, 20). Nález
na vnú`torných o'rgánoch býva normálny. Po-
mocné laboratórne vyšeˇtrenia ısú .nejednotné
FW bý'va Zvýšená len u 35 0/0 .nemocných [23].
V krvnom obraze býva leukocytóza rôzneho
Stupňa, 'v diferenciálnom rozpočte vždy zvýšená
eozinofilia. Z uvedeného vyplýva, že klinický
obraz býva málo šıpecififcký .a subjeiktívne ob-
tiaže ıčasto nevýrazné. To je príčinou, že diagnó-
za býva Stanovená za Iniekol'ko týždňov až me-
S'iacov od zzačiatku clhoroby.

Prieˇbeh EF je vždy protrahıovaný, ochorenie
trvá niekoľflko mesiacov až rokov, ale vždy má
tenden'ciu k spontánnej regresii.
Diferenciálna diagnóza: V diferenciálnej dia-
gnóze EF je okrem 'difú'znej `skle'rodermie, Vpri-

pad-ne rôznych variant lokalizovanej skleroder-
mie, potrebné vylúčit' ďalšie choroby.

Dermatomyositis. Pre túto chorobu je z his-
topatol'ogiclkého hl'adiska p'ríznačná prítomnoˇst'
depozit mucínu spolu s ,nezápalovou *poikilofder-
miou, kdežto 'hyalinizácia a -skleroti'zácia sú
u dermat'omyozitídy vzácne a zápalové zmeny
Ía-scie cihý'bajfú. Prevaha hiistologických zmien
je u DM Iv‹o svalstve, kdežto u EF sú zmeny
svalstva len okrajové [2).

ˇ æ až"

Obr. 1. Fibrózne Zhrubnutá fascia. V dolnej časti fascz'e
mononukleárny Zápalový Z'níiltrăt, prenz'ka/'úcı' ai medzi

povrchové svalové vlákna. (HE, 150krát)

Obr. 2. Fibrózna nekróza a mononukleărny Zápalový
ı'níiltrát iascı'e prenı'kaiúcı' ai medzi povrchové Sualové

vlákna, ktoré Sú neporušeně. (HE, 300krát)

Diseminovaná eozinoíilná vaskulitída [15].
Toto multisystémo'vé ochorenie je charakteri-
zované eoziflno-Íiliou v *peri'férnej krvi, hyperga-
maglobuliné'mi'ou a eozinofilnou infiltráciou
rôˇznycłh *olrgá'nov (srdce, mozog, Svaly, Vpl'úca
a >pod.). In'filtráty sú často zd'ružené s ložisko-
vou neťkrózou a nekrotizujúcimi arteritídami.

Fascitis proliferatíva [15]. Ochore'nie je c'ha-
ralkterizované pseudosarkomatóznou rea-kciou
vo Íasciach a väzivovýc'h septách podkožného
väziva. Hist'ologic'ky ide o proliferáciou fibro-
blaıstov čafsto z'druženú «s myxoi-dnou degenerá-
ciou väziva a inená/padnou zápzalo'vou infiltré—
ciou s obrovskými buňkami podobnými buňkám
g'anglifiovým.
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Konečné štádiá rôZflnych panikulitíd môžu tiež
na'podobňovat EF. Histologicky sa tu 'však pre-
ukážu rezi'duálne loži'ská Xantomových buniek,
obrovské buňky, vvaskulárne nekróˇZy a Zápalo-
vý infiltrát S neutrofil-nými polynukleármi [15].

Scleroderma Buschke. Toto `ochoreinie Z'a'činva
obvykle `v Závislosti na akútnej infekcii Ia preja-
vuje *sa diÍúZn-'ou iˇnduráciou kože, predovšet-
kým |na truıpe a horných končatinách. Histolo-
gicky Zist'ujeme charakteristické Zhrubnutie
kože a podk-ožné'ho väziva následkom ukl-ada-
nia kyseliny hyaluronovej. Zá'pflalová infiltráci-a
c'hýbla alelbo je minimálna a nikdy v nej nie sú
eoziınofilné grfla'nulocyty [26].

Liečbza EF Spočíva v dlhodobom podávani
kortizono'i'dołv [18, 19, 20), doplnenom cielenou
rehabilitačnou liečbou.

Súhrn

Autori Zverejňujú pozorlovanie pacienta So
syndrómom EF a u`vád`Zajú prehl'ad rozboru
prác svetovej literatúry o tomto ochoreni, kto-
ré je charakter'izované kožnými priznakmi po-
dob'nými flsklerodermii pri nepritomn'osti Ray-
n'audovho fenoménu a postihˇnutia viscerálnych
orgánov. Zatial' nie je vyriešená otázka etiolo-
gie a patogenézy EF.
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