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EOZINOFILiK FASIIT (SHULMAN SENDROMU)
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Ozet

Eozinofilik fasit (EF) nadir gorllen ve etiyolojisi
tam olarak bilinmeyen inflamatuvar bir hastaliktir.
Periferal kanda eozinofili ve 6zellikle ekstremite-
lerde skleroderma benzeri deri endurasyonlari
bu hastaligin karakteristik 6zellikleridir. Genellik-
le geng erkeklerde, nadiren yagl kadinlarda ve
cocuklarda géraldr.

Bu yazida Ust ekstremitelerinde agri ve sertlik si-
kayetleri ile bagvuran, karakteristik klinik 6zellik-
leri ve histopatolojik bulgulari ile EF tanisi konu-
lan ve sistemik steroid tedavisine iyi yanit veren
45 yasindaki kadin olgu sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Eozinofilik fasiit, sistemik
steroid

EOSINOPHILIC FASCIITIS (SHULMAN
SYNDROME)

SUMMARY

Eosinophilic fasciitis (EF) is a rare inflammatory
disease of unknown etiology. The characteristic
features of this inflammatory disease include
scleroderma-like skin indurations, predominantly
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on the extremities, and peripheral blood eosinop-
hilia. It is usually seen in young males, rarely in
elderly women and in children.

In this paper, we present a 45-year-old female
patient who presented with complaints of pain
and tightness of the skin in the upper extremities.
She was diagnosed as EF with the characteristic
clinical features and histopathological findings
and responded well to systemic steroid therapy.
Key words: Eosinophilic fasciitis, systemic ste-
roid

Shulman tarafindan 1974 yilinda tanimlanan eo-
zinofilik fasiit (EF) ani baslayip, hizla yayilan, én
planda ekstremitelerde eklem kontraktirleri ya-
pan skleroderma benzeri nadir gérilen bir hasta-
hiktir'2,

Etiyopatogenezi tam olarak anlasilamamis ol-
makla beraber, eozinofilik proteinlerin etkisiyle
dermal fibroblastlarda, artmis tip 1 kollajen ve
ekstrasellller matriks protein sentezi Uzerinde
durulmaktadir®. Histopatolojik incelemede, fasia-
da fibrozis ve inflamasyon ile dermal skleroz go-
ralr'4,

Yrd. Dog. Dr., Bozok Qniversitesi Tip Fakultesi Ortopedi ve Travmatoloji A.D.
Yrd. Dog. Dr., Bozok Universitesi Tip Fakiltesi Kalp Damar Cerrahisi A.D.
. Prof. Dr., Bozok Universitesi Tip Fakiltesi Romatoloji Anabilim Dallari, Yozgat, Tirkiye



Eozinofilik Fasiit (Schulman Sendromu)

Govde tutulumu gorulebilirse de, yiz, eller ve
ayaklar korunur. Olgularin %70 kadarinda perife-
rik eozinofili, bazi olgularda sedimentasyon yuk-
sekligi ve hipergamaglobulinemi izlenir®*,
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45 yasinda kadin hasta 3 aydir kollarda sertles-
me ve agri sikayeti ile bagvurdu. On yildir hiper-
tansiyon nedeniyle anjiotensin konverting enzim
inhibitéra ilag kullanmaktaydi. Ailesinde benzer
hastalik hikayesi yoktu. Fizik muaynesinde siste-
mik patoloji saptanmayan hastanin dermatolojik
muaynesinde her iki 6n kolda diffiz skleroz g6z-
lendi (Resim 1).

Resim 1: Her iki 6n kolda diffliz skleroz

Laboratuvar incelemelerinde, periferik kanda
%21.3 oraninda eozinofili saptandi. Batin ultra-
sonografisinde grade 1 hepatosteatoz disinda

patoloji yoktu. Diger laboratuvar ve radyolojik in-
celemelerde patolojik bulguya rastlaniimadi.

On kol biyopsi 6rneginde, retikiiler dermis ve re-
tikiler dermis-subkutan yagh dokulardaki yuze-
yel fibréz septalarda plazma hucrelerinin de eslik
ettigi eozinofillerden ve lenfositlerden zengin be-
lirgin monondkleer iltihabi hicre infiltrasyonu iz-
lendi. Retikiler dermis ve subkutan yagl doku
septalarinda kollagen lif dejenerasyonu ve kalin-
lasmasi dikkati cekti (Resim 2A, B).

Hastamiza mevcut klinik ve histopatolojik bulgu-
larla EF tanisi koyduk. EF ydnelik olarak 48 mg
oral metil prednizolon ve 400 mg hidroksiklorokin
sllfat baslandi. Sikayetleri kaybolan ve cilt bul-
gulan hizla gerileyen hastanin steroid tedavisi
kademeli olarak azaltildi. Hastamizin takibi de-
vam etmektedir.

Tartisma

EF; fibrozis, ekstremitelerin tahtamsi endlrasyo-
nu ve periferal eozinofili ile karakterize nadir bir
hastaliktir. Yas sinirlamasi olmamasina ragmen,
siklikla geng erigkin erkeklerde gorulir®. EF'de
deri degisiklikleri u¢ safha gosterir. Simetrik yer-
lesen diffiz édemli fazi, deride portakal kabugu
g6runimui takip eder, indlrasyon ve derinin altta-
ki yapilara sikica baglanmasi ile sonlanir®®. Agri
ve hassasiyet belirgindir. Lezyonlar genellikle
ekstremitelere lokalize ve simetriktir, ancak gév-
de lezyonlari ve generalize tutulum da goérilebi-
lir. Genellikle yuz, ayaklar ve eller tutulmaz®“.
Ekstremitelerde, kas gruplari arasindaki ylzeyel
venler etrafindaki dermal fibrozis olmadigindan,
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Resim 2: Retikiler dermis ve subkutan yagl doku sinirinda yogunlasan eozinofillerden ve lenfosit-
lerden zengin mononukleer iltihabi hiicre infiltrasyonu ve kollagen lif dejenerasyonu ve kalinlasma-
si. A: (H&Ex20), B: (H&Ex40)
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deriye fasyalari ile sikica bagli yapilar arasinda-
ki vertikal lineer oluklar “groove belirtisi’ni olus-
turur®®. Bizim hastamizda her iki 6n kolda agri,
hassasiyet ve diffliiz skleroz belirgindi. Groove
belirtisi yoktu.

EF’in etyolojisi bilinmemekle beraber olgularin
yarisindan fazlasinda tekrarlanan fiziksel aktivi-
telerden sonra baglama, L-triptofan, fenitoin,
uzun sureli lansoprazol kullanimi, artropot isirigt,
Borrelia burgdorferi enfeksiyonu ile birliktelik bil-
dirilmistir>3¢. Hastamizda ise herhangi bir etyo-
lojik faktér bulunamamugtir.

Pansitopeni, hemolitik ve pernisiydz anemi,
trombositopeni, lenfadenopati, myeloproliferatif
hastaliklar, Hodgkin hastaligi, non-Hodgkin len-
foma EF’e eglik edebilir. Ayrica sistemik skleroz,
Sjogren sendromu, antifosfolipit sendromu ve
sistemik lupus eritematoz gibi kollajen doku has-
taliklar ile de birlikte gérilebilir®5’. EF kolorektal
karsinom gibi bazi kanser tiplerinde paraneop-
lastik bir sendrom olarak rapor edilmistir®. Bizim
hastamizda ise hipertansiyon disinda bagka bir
sistemik patoloji bulunamadi.

Laboratuvar bulgulari arasinda; baslangi¢c déne-
minde belirgin olup giderek azalan periferal eozi-
nofili, hizlanmis sedimentasyon, poliklonal hiper-
gammaglobulinemi ve nadiren monoklonal gam-
mopatiler sayilabilir. Genellikle antinikleer anti-
korlar negatif ve kompleman seviyeleri normal-
dir'®. Hastamizda periferik eozinofili vardi. Diger
laboratuvar tetkiklerin de ise patoloji saptanmadi.
EF tanisinda histopatolojik bulgular en énemli
yeri tutmaktadir. Derin kas fasyalarinda hyalini-
zasyon ve kalinlagsma ile eozinofillerden zengin
mononikleer infiltrat gérilir. Hastamizda yapti-
gimiz biyopsi materyalinin histopatolojik incele-
mesi tanimizi dogrulamigtir®.

Erken tedavi, hareket kisitliligi ve fonksiyon kay-
bini engellemek icin 6nemlidir. ilk secilecek teda-
vi sistemik steroidlerdir ve tedaviye birka¢ hafta
icinde cevap alinir. Diger tedavi segenekleri ara-
sinda; hidroksiklorokin, siklosporin, metotreksat,
azotiyopurin, simetidin, D-penisilamin, kolsisin,
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dapson, fotokemoterapi ve infliksimab sayilabi-
lir>3912, Hastaligin prognozu net degildir. Spon-
tan iyilesmeler olabilecegi gibi tedavi sonrasi re-
lapslar da gériilebilir®.

Hastamizda sistemik steroid ve hidroksiklorokin
tedavisine dramatik bir yanit alindi. Lezyonlar kli-
nik olarak tamamen dizeldi. Metil prednizolon
dozu kademeli olarak azaltilan hastanin klinik ta-
kipleri devam etmektedir.

Kaynaklar

1. Endo Y, Tamura A, Matsushima Y, Iwasaki T, Hasegawa M,
Nagai Y, Ishikawa O. Eosinophilic fasciitis: report of two cases
and a systematic review of the literature dealing with clinical va-
riables that predict outcome. Clin Rheumatol 2007;26(9):1445-
51.

2. Siidogan S, Kocatiirk E, Demirkesen C, Zindanci i, Kavala M-

Darband UVB tedavisine yanit veren bir eozinofilik fasiit olgusu.
Turkiye Klinikleri J Dermatol 2006, 16:126-129.

3. Dikilitas MC, Oztas P, Polat M, Alli N- Eozinofilik dermatozlar.
Turkiye Klinikleri J Dermatol 2008,18:77-84.

4. Daniel RS, Lavery S, Maize JC Jr, Brown AN, Bolster MB.
Unilateral eosinophilic fasciitis: an under-recognized subtype? J
Clin Rheumatol 2009;15(5):247-9.

5. Weber HO, Schaller M, Metzler G, Rocken M, Berneburg M.
Eosinophilic fasciitis and combined UVA1—retinoid—corticoste-
roid treatment: two case reports. Acta Derm Venereol
2008;88(3):304-6.

6. Turan Y, Sendur OF, Berkit IK, Arslan H, Getin ED. Eosinop-
hilic fasciitis: A case report and review of the literature. Turk J
Rheumatol 2010; 25:208-13.

7. Kitamura Y, Hatamochi A, Hamasaki Y, lkeda H, Yamazaki S.
Association between eosinophilic fasciitis and systemic lupus
erythematosus. J Dermatol 2007;34(2):150-2.

8. Philpott H, Hissaria P, Warrren L, Singhal N, Brown M, Pro-
udman S, Cleland L, Gillis D. Eosinophilic fasciitis as a parane-
oplastic phenomenon associated with metastatic colorectal car-
cinoma. Australas J Dermatol 2008;49(1):27-9.

9. Tahara K, Yukawa S, Shoji A, Hayashi H, Tsubo-
i N. Long-term remission by cyclosporine in a patient with eo-
sinophilic fasciitis associated with primary biliary cirrhosis. Clin
Rheumatol 2008;27(9):1199-201.

10. Smith LC, Cox NH. Dapsone treatment for eosinophilic fas-
ciitis. Arch Dermatol 2008;144(7):845-7.

11. Silny W, Osmola-Mankowska A, Czarnecka-Operacz M, Za-
ba R, Danczak-Pazdrowska A, Marciniak A. Eosinophilic fascitis:
a report of two cases treated with ultraviolet A1 phototherapy.
Photodermatol Photoimmunol Photomed 2009;25(6):325-7.

12. Khanna D, Agrawal H, Clements PJ. Infliximab may be effec-
tive in the treatment of steroid-resistant eosinophilic fasciitis: re-
port of three cases. Rheumatology (Oxford) 2010;49(6):1184-8.



