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Abstract

Shulman tarafindan 1974 yilinda tamimlanan eozinofilik fasiit,
skleroderma benzeri, nadir goriilen bir hastaliktir. Daha ¢ok eriskin-
lerde goriilen hastaligin etyolojisi bilinmemektedir. Deri degisiklikleri
iic fazda gelisir. Simetrik 6demli fazi, derinin portakal goriiniimii
almasi izler, bunun ardindan indiirasyon ve sertlesme goriiliir. Olgula-
rin %70 kadarinda periferik eozinofili, bazi olgularda ESR yiiksekligi
ve hipergamaglobulinemi izlenir. Simetrik poliartrit, tenosinovit,
osefagus dismotilitesi, pulmoner fibrozis, perikardit ve hematolojik
hastaliklar gibi deri dist tutulumlar gozlenebilir. Karakteristik histolo-
jik ozellikler, fibrozise bagl fasyal inflamasyon ve kalinlagmadir.
Tedavinin temelini sistemik steroidler olusturur. Steroidlerden fayda
gormeyen hastalarda siklosporin, metotreksat, hidroksiklorokin,
azotioprin, kolsisin, D-penisilamin ve PUVA diger tedavi alternatifle-
ridir.

Ekstremiteler ve karin bolgesinde yaygin sislik ve sertliklerle
basvuran 52 yasinda kadin hastaya karakteristik klinik ozellikler ve
histopatolojik bulgular ile eozinofilik fasiit tanist konuldu. Steroid ve
siklosporin tedavisi ile basari saglanamayan olgunun lezyonlarinda
dar band UVB tedavisi ile belirgin ol¢iide diizelme saptandi.

Anahtar Kelimeler: Eozinofilik fasiit, dar band UVB
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First described by Shulman in 1974, eosinophilic fasciitis is a
rare, scleroderma-like disease. The etiology of the disease which
predominantly affects adults remains unclear. Eosinophilic fasciitis
appears in three phases; symmetric edematous phase is followed by
peau d’orange appearance and eventually by induration and tightness
of the skin. Peripheral eosinophilia accompanies 70% of the cases
while some are associated with acceleration of ESR and
hypergammaglobulinemia. ~ Extracutaneous  manifestations  like
symmetric  polyarthritis, tenosynovitis, esophageal dismotility,
pulmonary fibrosis, pericarditis and haematological diseases have
been reported. Typical histopathological picture is characterized by
inflammation and thickening of the fascia due to fibrosis. Systemic
steroids constitute the main therapy. Cyclosporine, methotrexate,
hydroxychloroquine, azathioprine, colchicine, D-penicillamine and
PUVA may be helpful in steroid resistant cases.

A 52 year old woman presented with generalized swelling and
tightness of the skin in the extremities and abdomen which is later
diagnosed as eosinophilic fasciitis. While systemic steroids and
cyclosporine showed no benefit, narrow band UVB therapy provided a
marked improvement of the lesions.
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hulman tarafindan 1974 yilinda tamimlanan
eozinofilik fasiit (EF) ani baglayip, hizla yayi-
lan, 6n planda ekstremitelerde eklem kontrak-
tiirleri yapan skleroderma benzeri nadir goriilen bir
hastaliktir."* Histolojisinde derin kas fasyalarinda
inflamasyon ve kalmlasma goriiliir."> Gévde tutulu-
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mu goriilebilirse de, eller ve yiiz korunur.”* Otoim-
miin anemi, eozinofili ve hipergamaglobulinemi
degisik derecelerde bulunur."”

Olgu Sunumu

57 yasinda kadin hasta 6 ay 6nce kol ve bacak-
lardan baglayip tiim viicuda yayilan tiim viicutta
sert sislikler ve agr1 yakinmasi ile bagvurdu.
Generalize, 6demli lezyonlar hareket kisitliligina
yol acmakta, yaygin miyalji, ellerde uyusma ve diz
agris1 lezyonlara eslik etmekteydi. On dort y1l dnce
histerektomi ve apendektomi geciren hasta 15 yil-
dir hipertansiyon nedeniyle enalapril maleat 10
mg/giin kullanmaktaydi. Ailesinde benzer hastalik
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hikayesi yoktu. Fizik muayenesinde sistemik pato-
loji saptanmayan hastanin dermatolojik muayene-
sinde, sirtta skapula altindan ve govde on yiizde
meme altindan baslayan gluteusa uzanan ddem,
skleroz ve portakal kabugu goriiniimii izlendi.
Ekstremitelerin proksimalinde yogun ddem, skle-
roz goriildii, distalinde deri alttaki dokulara sikica
yapisiktt ve kas gruplari arasinda oluklar, eklem
kontraktiirleri vardi. Ellerde metakarpofalangeal
ekleme kadar tutulum goézlenirken, yiiz ve ayaklar
korunmustu (Resim 1).

Laboratuar incelemelerinde patolojik degerler;
CRP 3.09 (0-0.8 mg/dL), GGT 80 (9-55 U/L),
eritrosit sedimentasyon hizi 75 mm/sa, hemoglobin
10.1 mg/dL, hematokrit 37 mg/dL, RF 21.4 (0-20
IU/mL), eozinofilik katyonik protein 67 (£ 20
mg/ml) idi. Anti-Lyme antikoru negatifti. Periferik
yaymada %20 eozinofili saptandi. Kemik iligi
aspirasyonunda eozinofil artisi, hafif granulositik
ve eritroid displazi mevcuttu. Akciger grafisinde
vaskuler izlerde belirginlesme ve her iki hilusta
ganglion kalsifikasyonlar1 ve solunum fonksiyon
testinde restriktif patern tespit edildi, ancak yiiksek
rezoliisyonlu toraks tomografisinde interstisiyel
tutulum lehine patoloji saptanmadi. Batin
ultrasonografisinde grade I hepatosteatoz disinda
patoloji yoktu. Ekokardiografi normaldi.

Biopside, orta ve alt retikiiller dermiste
kollajen liflerde homojenize, eozinofilik, kaba
goriiniim, ekrin glandlarin etrafinda yag yastik¢ik-

=

Resim 1. Kol, govde ve bacaklarda portakal kabugu goriinii-
miine yol acan sert, sklerotik, 6demli plaklar.
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larmin kaybi, subkutan yagli dokuda septumlarda
ve fasyada belirgin fibrotik kalinlasma ve damar
proliferasyonu, fasyada damarlar ¢evresinde lenfo-
sit, histiosit ve plazmositlerden olusan ve kas do-
kusunda  ozellikle fasya komgsu alanlarda
intramisial ve intermisial eozinofil ve plazmosit
agirlikll iltihabi hiicre infiltrasyonu saptandi (Re-
sim 2). Direkt immunfloresan inceleme ile
dermiste bazi damar duvarlarinda C3 ve fibrinojen
birikimi mevcuttu.

Hastamiza mevcut klinik ve histopatolojik
bulgularla eozinofilik fasiit tanist koyduk. Ellerin-
de uyusma ve agri sikayeti nedeniyle yapilan
EMG’de bilateral karpal tiinel sendromu saptandi.
Sol dizdeki agr1 yakinmasi romatoloji boliimii tara-
findan  artrit  olarak  degerlendirildi = ve
antiinflamatuvar ilag Onerildi. Eozinofilik fasiite
yonelik olarak 62.5 mg prednisolon im baglandi ve
taburcu olurken oral tablete gecildi. 3 ay bu dozda
ilacina devam eden hastanin lezyonlarinda bir mik-
tar yumusama olmakla birlikte belirgin diizelme
olmadi ve prednisolon 50 mg’a diisiilerek tedavisi-
ne 400 mg/giin siklosporin eklendi. Siklosporin
kan diizeyi ortalama 200-250 mg olacak sekilde
yaklagik 2 ay sonra 350 mg/giine diisiiriildii. Has-
tanin sklerotik lezyonlarinda yumugsama oldu. On
ay siireyle siklosporin 350 mg/giin ve 40 mg/giin
prednisolon tedavisi sonunda lezyonlarinda artis
olan hastaya darband UVB tedavisi baslandi. Haf-
tada ii¢ kez 0.2 J/m* dozda darband UVB tedavisi

Resim 2. Fibrotik genisleme gosteren fasia dokusunda bazi
alanlarda izlenen perivaskiiler lenfosit, histiosit ve
plazmositlerden olusan infiltrasyon, seyrek interstisiyel
eozinofil varligi.
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ile 3 ayin sonunda hastanin 6zellikle kol ve bacak-
lar1 olmak {iizere lezyonlar1 belirgin dlgiide iyilesti
ve portakal kabugu goriiniimii diizeldi.

Tartisma

EF’de derinin goriiniimii sklerodermadan diiz-
giin ve yumusaktir ve subkutan doku ile kas tutu-
lumu 6n plandadir. Ekstremiteleri simetrik olarak
tutar, antekubital bolge ve bacaklarin distal kisim-
larinda yerlesir, govde tutulumu daha az goriiliir.
Ekstremitelerde, kas gruplar arasindaki yiizeyel
venler etrafinda dermal fibrozis olmadigindan,
deriye fasyalari ile sikica bagli yapilar arasindaki
vertikal lineer oluklar “groove belirtisi”’ni olustu-
rur.'??

EF’de deri degisiklikleri ii¢ safha gosterir. Si-
metrik yerlesen diffiiz 6demli faz1, deride portakal
kabugu goriinlimii takip eder, indiirasyon ve deri-
nin alttaki yapilara sikica baglanmast ile sonlamr."”
EF’li hastalarda diger deri belirtileri olarak eritem,
irtiker, biil, alopesi, liken skleroatrofik, morfea,
eozinofilik folikiilit, vitiligo, hiper ve hipopigmen-
tasyon bildirilmistir.>**” Bizim hastamizda tinea
unguim disinda ek bir deri bulgusu yoktu.

Histopatolojisinde derin kas fasyalarinda
hyalinizasyon ve kalinlasma ile eozinofillerden
zengin mononiikleer infiltrat goriiliir."”

Antiniikleer antikorlar genellikle negatiftir (%5-
15’inde pozitif).>® Reynaud fenomeni goriilmez.
Hipergamaglobulinemi %35-75, periferik kanda
eozinofili %63-90, sedimentasyon yiiksekligi %29-
70 hastada goriiliir.>* Bizim hastamizda eozinofili
ve sedimentasyon yiiksekligi vardi, 2 sene i¢inde
degisik zamanlarda yapilan tetkiklerde hiperga-
maglobulinemi goriilmedi. Her olgunun fasyasinda
eozinofilik infiltrasyon saptanmasina ragmen, tim
olgularda periferde eozinofili olmamasi, periferik
eozinofilinin transient olabilecegini diisiindiirmiis-
tiir.

EF ile beraber hematolojik hastaliklardan
aplastik anemi, hemolitik anemi, polistemia vera,
multipl myeloma, trombositopeni, lenfoma, 16semi
goriilmesi yani sira Sjogren sendrom, tiroidit,
perikardiyal efiizyonlar, ©6zofagus dismotilitesi,
renal hastaliklar, akcigerde restriktif difiizyon
defektleri, artrit, miyozit, karpal tiinel sendromu da

128

DARBANT UVB TEDAVISINE YANIT VEREN BiR EOZINOFILIK FASIIT OLGUSU

goriilebilir.>*'  Bizim hastamizda elektromi-

yografik bulgular ile bilateral karpal tiinel sendro-
mu, artrit, solunum fonksiyon testlerinde restriktif
degisiklikler disinda sistemik veya hematolojik bir
patoloji bulunmadi.

EF’nin etyolojisi bilinmemekle beraber olgu-
larin yarisindan fazlasinda tekrarlanan fizik aktivi-
telerden sonra baslama, L-triptofan, fenitoin kulla-
nimi, artropot 1sirid1, borrelia burgdorferi enfeksi-
yonu ile birliktelik bildirilmistir.>>'" Bizim hasta-
mizda yorucu fizik aktiviteden sonra baslama 0Oy-
kiisii mevcuttur.

ik secilecek tedavi 40-60 mg/giin sistemik
steroidlerdir. Bazi yayinlarda banyo PUVA, me-
totreksat, azotiyopiirin, siklofosfamid, hidroksi-
klorokin, D-penisilamin, simetidin ve kolsisin ile
basarili tedaviler bildirilmistir."*'*"* Hastamzda
verdigimiz sistemik steroid ve siklosporin tedavi-
sine kismen yanit alindiysa da 10 ay sonra
kontraktiirlerinde artis olan hastanin sklerotik has-
taliklarda etkin bir tedavi olan fototerapiye alinma-
s1 diisiiniildii.

PUVA tedavisinin sklerozu geriletmesinin tam
mekanizmas1 tam bilinmemekte ancak UVA’nin
kollajenaz aktivitesini artirdigi, 6zellikle interstisi-
yel kollajenaz matriks metalloproteinaz 1’in indiik-
lenmesi ile morfeada iyilesme sagladigi gosteril-
mistir."> UVB ile de matriks metalloproteinaz 1
ekspresyonunda artis saptanmustir.'®

Hastamiza uyguladigimiz darband UVB teda-
visi sonucunda yan etki olmaksizin kontraktiirlerde
ve hareket kisithiliginda azalma goriildii.
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