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OZET

Eozinofilik fassiitis ozellikle extremite fasyalarinin endiras-
yon ve enflamasyonu, eozinofili, yitksek sedimantasyon hizi,
hipergammaglobulinemi ile karakterize bir hastaliktir. Nadir
goriilen bu hastalifin etyolojist bilinmemektedir. Genellikle
steroidlere iyi cevap veren bu hastalikta olgumuzun sol kolun-
daki lezyon kortikosteroid, penisillin, siklosporin ve klorokin
tedavilerine cevap vermedi. Lezyon progresyon géstererek at-
rofi ile sonug¢lanirken krural tutulum da meydana geld:.

Anahtar Kelime: Eosinofilik fassiitis

SUMMARY
Eosinophilic Fasciitis

We present a case of eosinophilic fasciitis which is characteri-
zed by induration and inflammation of the fascia of the extre-
mities. In most patients the clinical and laboratory features
improve following administration of systemic steroids. Our
case did not respond any treatment include corticosteroid, pe-
nicilline, cyclosporin and chloroquine during two years. The
lesions progressed atrophy and crural involvement has occur-
red.
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GIRiS

Eozinofilik fassiitis; sklerodermaya benzeyen deri
degisikleri, eozinofili, yiiksek sedimantasyon hizi, hi-
pergammaglobulinemi ve serumda yiiksek diizeyde im-
mun komplekslerin varlig ile karakterize bir hastalik-
tar (1). Burada tedaviye direngli ve progresyon gésteren
bir eozinofilik fassiitis olgusu sunulmaktadir.

OLGU

N.C; 23 yasinda, bayan, bilgisayar operatiori. Po-
liklinigimize sol kolun ist kisminda kizanklik, sislik
ve agr1 yakinmalariyla bagvurdu. Bagvuru tarihinden
15 giin 6nce erizipel tanisiyla kendisine antibiyotik ve

Skleroderma 6n tanisiyla hasta yatirildi. Hastanin
soy ve 0z gecmisinde ve sistemik muayenesinde bir
ozellik saptanamada.
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Dermatolojik muayenede sag kol iist kisstmda kolu
bant gibi saran 12 cm. genigliginde eritemli, sert, lokal

Sekil 1: Olgumuzun sol kolundaki lezyonun gérunumu



Dr. Ummiihan Kiremitci ve Ark. Eozinofilik Fassitis

Laboratuar tetkiklerinde total protein 8.9
gram/dl, Albumin 4.2 gram/dl, globulin 4.7 gram/dl,
IgG 2890 mg/d], IgA 634 mg/dl degerinin iizerinde,
IgsM 131 mg/dl, C3 134 mg/dl,

C4 32.3 mg/dl, ALT 77 U/1 olarak bulundu. Perife-
rik yaymada %10 oraninda (800/mm3) eozinofil sap-
tandi. ELISA metoduyla Borrelia Burgdorferi antikor-
lar1 mevcuttu. Anti-DNA (negatif), brucella tiip agliiti-
nasyonu (negatif), sedimantasyon 50 mm/saat olarak
saptandi. Lezyonlu bélgeden alinan érneklerin histo-
patolojik incelenmesi yiizeysel derma igerisinde 6dem
ve seyrek mononiikleer infiltrasyon ile periadneksiyal
yogun mononitikleer infiltrasyon gosterdi.

Hastanin kuvvet azalmasi ve his kusuru tarif et-
mesi iizerine noroloji konsiiltasyonu istendi ve elektro-
miyografik inceleme yapildi. Periferik sinir ya da kas
tutulmasi saptanamadi. Hastanin klinik bulgular, hi-
pergammaglobulinemi, eozinofili, sedimantasyon hiz-
nin 50 mm/saat olarak saptanmasi ve histopatolojik
bulgular goz oniinde bulundurularak eozinofilik fassi-
itis dustiniildi. Tedavi olarak 48 mg/giin metilpredni-
zolon baglandi. Metilprednizolona cevap veren hasta-
da bir ay icinde eritem kayboldu ve lezyonda yumusa-
ma bagladi. Steroid dozu azaltilarak 3 ay i¢inde kesil-
di. Ila¢ kesildiginde eritem kaybolmug ve lezyon ol-
duk¢a yumusamist:. Ancak hastanin 2 ay sonraki
kontroliinde kolda tekrar endiirasyon olustugu, kolda
atrofi ve incelmenin arttig1 gozlendi.

Bunun iizerine muhtemel Lyme hastaligr diisiinii-
lerek Procain Penisillin-G 1.6 milyon IU/giin 15 giin
siireyle kullanild:. Yaklasik 1 ay sonra lezyonda atrofi
biraz daha artmigt:. Hasta tarafimizdan yaklasik 1 yil
sonra tekrar goruldiigiinde bu dénem i¢inde baska bir
merkezde kendisine klorokine fosfat 250 mg/giin bas-
lamldighnmi ancak ¢arpinti ve gézle ilgili yan etkilerinin
gorilmesi tizerine tedavinin terkedildigini; ardindan
sklosporin 200 mg/giin yaklasik 5 ay kadar devam

nildi.

Eozinofilik fassiitis tanisinin 2. yilinda hasta tek-
rar degerlendirildiginde lezyon uygulanan tedavilere
cevap vermemis, lezyon progresyon gisterilmis, kol
derisi alttaki dokulara yapigsmms ve sertlesmigti. Sol
kolda belirgin atrofi vardi ve gap1 diger kola gére %50
azalmista (Sekil 2).

Sekil 2: Olgumuzun 2. yilinda atrofik kolunun goruniimii

Ayrica ayni taraf kruris 1/3 orta kisimda da ben-
zer gekilde eritem, endurasyon ve atrofi ortaya gitkmig-
t1.

TARTISMA

1974 yilinda Shulman; eozinofilli diffuz fassiitisi
sert ve alttaki dokulara yapisan deri, fleksiyon kont-
raktiirii, kanda eozinofili, hipergammaglobulinemi ve
yiksek sedimantasyon hiziyla karakterize yeni bir
sendrom olarak tanimladi (2).

Eosinofilik fassiitisin lokalize sklerodermanin bir
variant1 veya Lyme hastaliginin bir belirtisi oldugunu
ileri siirenler olmasina ragmen genel goriis ayr bir
hastalik oldugu yéniindedir (1,3,4,5,6,7).

Hastaligin patofizyolojisi tam olarak anlagilama-
mistir. Immun kompleksler dolagimda saptanmis an-
cak direkt immunofloresans ¢alismalan belirli bir pat-
tern goriillmemistir. Baz1 lezyon orneklerinin incelen-
mesinde fasyada immunoreaktanlarin bulunmasi ve
hastalipin genel bir 6zelligi olan hipergammaglobuli-
nemi, eozinofilik infiltrasyon patogenezde humoral
faktorlerin 6nemli oldugunu disindiirmektedir. Kro-
nik graft versus host hastaliginin bir belirtisi olarak
kemik iligi transplantasyonundan sonra diffuse fassi-
tis bildirilmesi hiicresel immunitenin de hastaligin or-
taya ¢ikiginda katkisimn oldugunu gostermektedir
(8,9).

Eozinofilik fassiitis genellikle kiginin alhgik olma-
dig1 agir calisma veya eksersiz sonrasinda ortaya ¢i-
kar ve herhangi bir yas doneminde genellikle de orta
yas yetiskinlerde goriliir (1,4,10). Lezyonlar genellik-
le ekstremitelere sinirh olmasina ragmen govde veya
viicudun herhangi bir béliimiinii tutabilir. Deri degi-
siklikleri arasinda endurasyon, pitting 6dem, peau d’o-
ranj goriilebilir. Fasya tutulmas1 kas grublarimin bir
demarkasyon hattiyla ayrilmasina neden olur (groow
signe: oluk belirtisi) ve venler ¢bkmiis olarak gozikiir
(sunken veins: goémiilmiis venler). Erken dénemde
fleksiyon kontraktiirleri ortaya ¢ikabilir. Derinin gi-
rintili gitkintihi dalgal gériiniim almasi hastalik ilerle-
dikge gozlemlenir. Histolojik inceleme lenfosit, eozino-
fil, plazma ve mast hiicreleriyle derin fasyanin kalin-
lagsmasim gosterir. Hastaligin ileri donemlerinde fas-
ya fibrotik dokuya déniisiir. Klinik olarak kalp, bob-
rek, akciger tutulumu bildirilmemistir. Ayrica karpal
tiinel sendromu, trombositopeni, artritis, nonspesifik
EMG  degisiklikleri ile Dbirlikte goriilebilir
(1,2,4,11,12,13). Eozinofilik fassiitisli hastalarin
%61’inden fazlasinda 1000 hucre/mm3 eozinofili sap-
tanabilir. Aktif eozinofilik fassiitisli, tedavisiz hasta-
larda 30 aya kadar eozinofili sabit bir 6zellik olarak
bildirilmistir (14).

Belirli bir tedavi protokolii olmadigindan pek ¢ok
ila¢ eosinofilik fassiitisli hastalarda kullamlmigtir.
Spontan diizelme miimkun olabildiginden tedavi et-
kinligini degerlendirmek de oldukea giigtiir. Baz: olgu-
larda tedavi kesildikten sonra relapslar meydana gele-
bilir (12,13).
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Uzun siire takip edilen 21 pediatrik hastanin 2/3
iinde residuel kutaneoz fibrozis gelisirken 1/3 {inde
hastalifin tam remisyonu gerceklesmistir (10). Shul-
man; sendromu tanimladig iki hastasindan birisine
15 ay siireyle azalan dozlarda prednizon vermis ve re-
misyonun tedavisiz 5 y1l boyunca siirdiigiinti, lezyon-
larin daha giddetli oldugu diger hastada ise prednizon
tedavisiyle laboratuar anomalilerinin diizeldigini an-
cak klinik diizelmenin minimal oldugunu bildirmistir
(11). Eosinofilik fassitis olgularinin bazilar1 sistemik
steroid tedavisine ézellikle erken baslanirsa (predni-
zolon 60 mg/giin p.o.) derhal cevap verebilmelerine
karsin (1,12,13) olgumuzda kullamimdan sonra relaps
olustu. Borellia Burgdoferi’ye kars: antikorlarin varli-
81 ve eozinofilik fassiitisin de Lyme hastaliginin bir be-
lirtisi olabilecegi bildirildiginden (5,7) doku kesitlerin-
de Borrelia'lan saptamak igin polymeraz chain reaksi-
yonunu (PCR) yapamamiza ragmen yine de muhtemel
Lyme hastalig i¢cin penisillin ve klorokin15 uygulandi.
Olgu iki yila yakin takip edilmesine kargin iyilesme
olarak nitelenebilecek sonu¢ alinamadi. Hastalik
progresyon giostererek atrofiyle sonu¢landr ve sol kru-
riste koldakine benzer olarak eritemli endiire lezyon-
lar ortaya ¢ikti.
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