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Eozynofilowe zapalenie powiezi — aktualny

stan wiedzy

Eosinophilic fasciitis — current database

Eozynofilowe zapalenie powiezi
(eosinophilic fasciitis — EF) zostato
opisane po raz pierwszy przez Shul-
manna. Dotyczy ono gtéwnie miodych
mezczyzn, rzadziej starszych kobiet, a
sporadycznie dzieci. Choroba charak-
teryzuje sie: obrzekiem konczyn, zmia-
nami skornymi, bélem miesni oraz
wzrostem we krwi obwodowej pozio-
mu eozynofili i hipergammaglobuline-
mia. Nastepnie szybko rozwijaja sie
stwardnienia skory i tkanki podskor-
nej. W badaniu histopatologicznym
stwierdza si¢ pogrubienie powiezi,
wiéknienie w gtebokich warstwach
skory wilasciwej z naciekiem ztozonym
giownie z limfocytéw, plazmocytow,
eozynofiléw. Sugeruje si¢ udziat komo-
rek nacieku w indukowaniu widknie-
nia. Istotny wplyw na rozwéj EF majq
zaburzenia metabolizmu tryptofanu u
os6b predysponowanych. Eozynofilo-
we zapalenie powiezi jest przez wielu
badaczy zaliczana do szerokiego spek-
trum chorob twardzinowych. Autorzy
starali sie przedstawic réznice pomie-
dzy EF, twardzing skérna i uktadowa.

Eozynofilowe zapalenie powiezi (eosino-
philic fasciitis — EF) zostato opisane po raz
pierwszy u dwoch dorostych chorych w 1974
roku przez Shulmanna (w piSmiennictwie
czesto wystepuje pod nazwa zespotu Shul-
manna) [27]. Dotyczy gtéwnie mtodych mez-
czyzn, rzadziej starszych kobiet, a spora-
dycznie dzieci. Pierwsze objawy pojawiajq,
sie u dorostych zwykle pomigdzy 18-60 ro-
kiem 2ycia, aczkolwiek opisano EF juz u 4-
letniego dziecka [33]. Laphanpal i wsp. na
podstawie badania 52 chorych z zapaleniem
eozynofilowym powiezi uznali, ze najczesciej
poczatek choroby wystepowat w 47 roku
2ycia i wahat sie pomiedzy 11 a 72 rokiem
2ycia [12]. Choroba wystepuje z taka sama,
czestoscig u réznych ras [6,33].

Do postawienia rozpoznania EF ko-
nieczne jest spetnienie nastepujacych kry-
teriow:

1. stwardnienie i widknienie tkanek miek-
kich, ktére czesto poczatkowo zajmuje kon-
czyny, ale zwykle z zaoszczedzeniem ich
czesci dystalnych (dionie, stopy),

2. brak objawu Raynaud’a i objawow
narzadowych wystepujacych w twardzinie
uktadowej,

3. w badaniu histopatologicznym obec-
nos¢ naciekéw limfoplazmocytarnych w po-
wiezi ze zmienna liczbg eozynofiléw, brak
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First time eosinophilic fasciitis (EF)
was described by Shulman. It occurres
predominantly in young men, rarely
older women, sporadic in children. The
illness was characterised by swelling
of the extremities, skin changes, my-
algia, and elevation of the peripheral
blood eosinophil count and hiper-
gammaglobulinemia. It is followed by
rapidly progressive cutaneous and
subcutaneous induration. The his-
topathologic examination in the region
of affected skin shows thickening of
the fascia, deep dermal fibrosis and in-
filtration mainly consists of lympho-
cytes, plasmocytes, eosinphils. It is
suggested that the cells from infiltra-
tion induce fibrosis. The tryptophan
disturbance has significant influence
on development of EF in predisposed
persons. Eosinophilic fasciitis is clas-
sified to wide spectrum of scleroderma
disorders by many authors. The au-
thors tried to show differences be-
tween EF, morphea and systemic scle-
roderma.

zmian nekrotycznych w naczyniach [18].

Z obserwacji wielu autoréow wynika, ze
najbardziej prawdopodobnym mechani-
zmem wyzwalajgcym powstawanie zmian
klinicznych charakterystycznych dla EF jest
intensywny wysitek fizyczny u osob na co
dzien mato aktywnych [6,18,20,24,26,
28,30]. W pojedynczych pracach pojawity sie
doniesienia o obecnosci w surowicy prze-
ciwciat przeciw Borrelia burgdorferi, a na-
wet izolacji tego patogenu w zmianach skor-
nych u chorych spetniajacych kryteria dia-
gnostyczne dla EF [12,31].

W pismiennictwie pojawity sie opisy po-
staci idiopatycznych eozynofilowego zapa-
lenia powiezi oraz typy zwiazane ze spozy-
waniem lekow zawierajacych tryptofan [2].
W przeprowadzonych dotychczas bada-
niach zauwazono, ze objawy choroby roz-
wijaja sie zwykle po 1-18 miesiacach zazy-
wania tryptofanu. Dzienna dawka leku wa-
hata sie 1-5 g [29]. Martin i wsp. na podsta-
wie badan retrospektywnych nie zaobser-
wowali réznic w obrazie klinicznym i histo-
patologicznym pomigdzy chorymi z EF zwia-
zanym z zazywaniem tryptofanu i idiopatycz-
nym EF [18]. Jednakze etiologia EF jest
nadal bardzo kontrowersyjna. Wedtug Shul-
manna przyczyna choroby sa zaburzenia im-
munologiczne, czego dowodem jest zwigk-
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szona liczba komérek plazmatycznych w
zmienionej powiezi i skdrze oraz szpiku kost-
nym, a takze towarzyszaca schorzeniu hi-
pergammaglobulinemia i eozynofilia [27]. Za
podtozem autoimmunologicznym choroby
przemawia rowniez nierzadkie wspotistnie-
nie z innymi chorobami autoimmunologicz-
nymi takimi jak: zapalenie tarczycy, zespét
Sjégrena czy anemia aplastyczna i trombo-
cytopenia [2,6,10]. Warte podkresienia sg
prace badaczy, ktérym udato sie wykazac
obecnos¢ ztogéw immunoglobulin i komple-
mentu C3 w powiezi i skorze zmienionej za-
palnie [16,17,20,33].

W swietle najnowszych badan wydaje
sie, ze istotny wplyw na rozwéj EF majg
zaburzenia metabolizmu tryptofanu u oséb
predysponowanych [29]. Istnieje szereg do-
wodow na zwigzek pomiedzy wystapieniem
chordb zwigzanych z nadmiernym wtéknie-
niem, a produktami metabolizmu tryptofa-
nu: serotoning i kinurening [6]. Wczesniej-
sze badania wskazujg, ze tryptofan i jego
metabolity: L-hydroxytryptofan, kinureninai
kwas quinolinowy moga indukowaé najwaz-
niejsze objawy choroby takie jak zwigkszo-
na proliferacja fibroblastow, przepuszczal-
nos¢ naczyn, neurotoksycznos$c [29].

W 1990 roku Silver i wsp. obserwowali
grupe dziewieciu chorych z objawami eozy-
nofilowego zapalenia powiezi, ktére pojawi-
lo sie w zwigzku z zazywaniem tryptofanu z
powodu bezsennosci, depresji lub otylosci
[29]. Podwyzszony poziom L-kinureniny i
kwasu quinolinowego w osoczu chorych w
aktywnej fazie choroby byt efektem zwiek-
szonej aktywnosci enzymu indoleamine-2,3-
dioxygenazy. Interferon gamma (prozapal-
na cytokina) lub inne prozapalne czynniki
takie jak endotoksyna moga podwyzszaé
aktywnosc¢ tego enzymu [8].

Opierajac sie na badaniach Sternberga
i wsp. przeprowadzonych na szczurach,
mozna zatozy¢, ze endotoxyna moze takze
zaburzac¢ funkcjonowanie osi podwzgoérzo-
wo-przysadkowo-nadnerczowej powodujac
zmniejszone wydzielanie dziatajacych prze-
ciwzapalnie wiasnych glukokorykosteroidow
[32). Ten mechanizm moze takze ttumaczy¢
EF indukowany lekami niezawierajacymi
tryptofanu — (np.: benzodiazepiny), bedacy-
mi inhibitorami uwalniania kortykotropin, a
takze pojawienie sie choroby u oséb z nie-
wydolnoscia nadnerczy [29,32].

Varga i wsp. za pomoca metody hybry-
dyzacji in situ stwierdzili zwigkszong ekspre-
sje genu dla prokolagenu typu | w glebokich
warstwach skory wiasciwej i powiezi u cho-
rych z EF zwigzanym z leczeniem L-trypto-
fanem z powodu bezsennosci i szumu w
uszach [34]. Badacze nie stwierdzili obec-
nosci eozynofili w bliskim sasiedztwie po-
budzonych do produkcji kolagenu fibrobla-
stéw, moze to ich zdaniem wskazywag, ze
eozynofiléw i rozpuszczalne produkty ich de-
granulacji nie sg odpowiedzialne za stymu-
lacje produkciji kolagenu u tych chorych [34].
Podobne wyniki badan uzyskano réwniez u
chorych z idiopatycznym zapaleniem powig-
2i i twardzing ograniczona (morphea) [34].
Jest bardzo prawdopodobne, ze eozynofile
znajdujq sig we krwi obwodowej, w nacie-
kach zapalnych, a takze w tkankach w ostrej
fazie choroby, poniewaz reagujq na czynni-
ki chemotaktyczne produkowane przez inne
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stale obecne w naciekach zapalnych komér-
ki takie jak limfocyty czy komérki tuczne [30].
Za rolg pobudzonych eozinofiléw w induko-
waniu fibrozy mogq przemawia¢ badania
Cox’a i wsp. i Noguchi i wsp., ktorzy w in-
nych chorobach przebiegajacych z widknie-
niem sugerujq znaczacy udziat tych komo-
rek [5,21]. Aktywowane eozynofile wykazu-
ja ekspresje genu dla TGF-beta [22]. We-
dtug innych autoréw to obecne w naciekach
pobudzone limfocyty T sq odpowiedzialne
za produkcje TGF-beta-1 [19]. TGF beta 1
jest znanym czynnikiem odpowiedzialnym
za wioknienie [19]. Badanie immunohisto-
chemiczne wykazato znacznie zwigkszong
ekspresje czynnika TGF beta 1 w komaér-
kach nacieku w powiezi i miesniach u cho-
rych z EF [19].

Cytokiny pochodzace z komérek nacie-
ku zapalnego pozostajacego w bliskim sg-
siedztwie pobudzonych fibroblastéw moga
by¢ odpowiedzialne za regulacje syntezy
kolagenu przez te fibroblasty [34].

Zarolg zaburzen immunoregulacji zwia-
zanej z limfocytami moze przemawiac obec-
nos$¢ u czesci chorych z EF zaburzen ery-
tropoezy (aplastyczna anemia), trombocy-
topenii (zwiazana z obecnoscia przeciwciat)
oraz niedobdr immunoglobuliny A [30]. Tak-
ze dobry efekt terapeutyczny osiggany u
czesci chorych po leczeniu cimetydyna
specyficznym (selektywnym) antagonista re-
ceptora H2, ktéra jak wykazano dziata ha-
mujgco nie tylko na komorki tuczne ale tak-
2e moze mie¢ wplyw na subpopulacje lim-
focytéw obwodowych (wykazano naich po-
wierzchni receptor H2) —moze potwierdzaé
znaczacy role limfocytéw w powstawaniu
objawdw klinicznych [30].

Charakterystyczng cechg EF jest gwat-
towny, czesto goraczkowy poczatek, zazwy-
czaj poprzedzony nadmiernym wysitkiem lub
urazem [6,20,24,26,28]. Zmiany skorne sg
zwykle symetryczne, poczatkowo pod po-
staciq obrzeku, dotycza przedewszystkim
konczyn (88%), znacznie rzadziej dochodzi
do zajecia skory tutowia, dioni, stop i twa-
rzy. Czes¢ chorych podaje bdl w obrebie
zmienionej chorobowo skory [1,6]. W nie-
ktorych przypadkach zmiany skérne poprze-
dzone sq osutka odropodobna, wykwitami
o charakterze rumieniowym, niekiedy towa-
rzyszacym swigdem [34]. Skora zmieniona
chorobowo moze by¢ hipo- lub hiperpigmen-
towana, niekiedy swedzaca i tuszczaca sie
[17]. Zazwyczaj szybko rozwija sie stward-
nienie skéry i tkanki podskornej w niekto-
rych przypadkach dajace obraz skérki po-
maranczowej lub miseczkowatych zagte-
bien, co jest zwigzane z masywnym wiok-
nieniem przegrod tacznotkankowych [6,
11,28)]. Stwardnienie tkanek moze byé¢ tak
znaczne, ze przypomina konsystencje drew-
na [20]. W niektorych przypadkach na we-
wnetrznych powierzchniach ramion obser-
wuje sie biegnace wzdtuz powierzchownych
naczyn zylnych zagtebienia, szczegolnie
wyraznie widoczne przy uniesieniu ramion
(groove sign) [6]. U 29% obserwuje sie po-
jedyncze lub liczne ogniska skornej postaci
twardziny ograniczonej (morphea guttata,
morphea generalizata, pansclerotic mor-
phea) [6,12,15,24]. Opisywano znaczny
przyrost masy ciata w ostrej fazie choroby

(4).

Przykurcze stawdw z ograniczeniem
ruchomosci pojawiajg sie w 55-75% przy-
padkow, najczesciej zajete sq stawy: tokcio-
we, nadgarstki, skokowe, kolanowe, $rod-
recza i obreczy barkowej. W ponad 20%
przypadkéw obserwuje sie zespdt ciesni
nadgarstka, czasem parestezje dotyczace
rak [6,9,17]. Bole, rzadziej zapalenia stawow
dotycza ok. 40% chorych, obejmujac zaréw-
no mate jak i duze stawy [6,23]. W pewnej
grupie chorych wystepowaly bdle migsnio-
we [4,6]. Niezwykle rzadko obserwuje sie
teleangiektazje, sklerodaktylie, wapnice i
objaw Raynaud'a (mniej niz 5%) [20] — ob-
raz kapilaroskopowy jest prawie zawsze pra-
widlowy [6,24,26,33). Niezmiernie rzadko u
chorych na EF stwierdzano zmiany w na-
rzadach wewnetrznych takie jak w przebie-
gu twardziny uktadowe;j [6,20]. W pismien-
nictwie pojawily sie réwniez doniesienia
dotyczace wspdlistnienia EF z anemia apla-
styczng i trombocytopenia (10% chorych),
zespotem Sjégrena, autoimmunologicznym
zapaleniem tarczycy, zespotami myelopro-
liferacyjnymi [6,24,26].

Wedlug Shulmana poza zmianami za-
palnymi i widknieniem obejmujacym skore,
tkanke podskorng i powiez, najczesciej to-
warzyszy EF obwodowa eozynofilia i hyper-
gammaglobulinemia. Powyzsze zmiany w
badaniach laboratoryjnych sq obserwowa-
ne we wczesnej fazie choroby [6,18]. War-
tos¢ obwodowej eozynofilii waha sie od 4
do 70% (N: 0,3-7,0%), czesto ponad 1000
komorek/mm?® (N: 12-760 komdrek/mm?3)
[3,6,19,24,29]. Inne wartosci morfotyczne
krwi sg prawidtowe [29]. Zaburzenia hema-
tologiczne sa niekiedy wykrywane jedynie
w czasie badania szpiku kostnego, gdzie ob-
serwowana jest mielodysplasia, ale takze
wzrost ilosci komadrek plazmatycznych i
eozynofildw [7]. Hipergammaglobulinemia
opisywana jest nawet u 65-75% chorych i
dotyczy zwtaszcza immunoglobuliny 1gG
[6,17]. Zdecydowana wiekszo$¢ chorych ma
$rednio podwyzszony odczyn opadania krwi-
nek [6,17,20].

Badanie histopatologiczne jest koniecz-
ne do postawienia rozpoznania EF. Wyci-
nek powinien by¢ pobrany w jednym bloku
(skora, tkanka podskérna, powigz, ewentu-
alnie miesien poprzecznie prazkowany). W
celu uwidocznienia poszczegodlnych struk-
tur stosowane sa rézne metody barwienia
preparatéw histopatologicznych — rutynowo
hematoksyling — eozyna. Barwienie meto-
da Giemsy pozwala uwidoczni¢ komorki
tuczne i eozynofile, barwienie Masson'a —
widkna kolagenowe, a btekitem metyleno-
wym — depozyty mucyny. Cechg charakte-
rystyczna, niezalezna od fazy choroby j est
brak zmian w naskérku. Natomiast w zalez-
nosci od stadium schorzenia obserwuje sig
w preparacie nieco odmienny obraz histo-
patologicznym (tabela I) [6,11,13,17,20,23,
25,29,34].

Badanie przy pomocy rezonansu ma-
gnetycznego wykazuje pogrubienie powie-
zi, a wzmocnienie sygnatu z powierzchow-
nych widkien miesniowych jest proporcjo-
nalne do intensywnosci stanu zapalnego.
Badanie to, lokalizujac precyzyjnie obszary
nasilonego stanu zapalnego utatwia wyko-
nanie celowej biopsji [4].

W celu oceny nasilenia widknienia w gte-
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Tabela |

Zmiany histopatologiczne we wczesnej i poznej fazie ezoynofilowego zapalenia powigzi.
Histopathological changes in lhe early and the lale phase of eosinophilic fascilitis.

Wezesne stadium EF

| Pésne stadium EF

Naskorek

Niezmieniony

l Niezmieniony

Skora wlasciwa

Obrzek kolagenu i podscieliska facznotkankowego
bez ewidentnych objawow widknienia.

Obfity naciek zapalny z przewaga komoérek
plazmatycznych, limfocytéw, mastocytow i eozynofilow
(czes$¢ z nich zdegranulowana), zlokalizowany wokét
niezmienionych naczyn kiwionosnych (tworzy "kolnierz")
i przydatkow skory. Zwiekszone odkladanie si¢ mucyny

Zwiekszenie ilosci i grubosci widkien kolagenowych.
Naciek zapalny zlokalizowany przewaznie w dolnych
warstwach skory whasciwej, ztozony glownie
z limfocytéw, histiocytéw i komadrek
plazmatycznych.

Nie obserwowano w nacieku eozynofilow
i komérek tucznych

Tkanka podskoérna

2Zwidknienie przegrod miedzyplatowych z naslgpowym
wypieraniem komaérek tkanki tluszczowej przez tkanke
wloknista. Zwiekszone odkladanie sie mucyny

Masywne pogrubienie przegrod migdzypfatowych.
Duzo mucyny

Powiez

Znacznie pogrubiata (nawet 34 krotnie). Masywny naciek
2 komérek plazmatycznych, limfocytéw, mastocytéw
eozynofiléw z grubymi wigzkami kolagenu

Znacznie pogrubiala i zwidkniala. Minimalny naciek
zapalny bez eozynoliléw i komérek tucznych

Tkanka migsniowa

Srednio nasilony naciek zlozony z limfocytow, makrofagéw i komérek plazmatycznych zlokalizowany
w przegrodach migdzymigsniowych, tuz ponizej zajetej powigzi. Brak cech degeneracji komorek migsniowych.

bokich tkankach powigzi uzywano takze
metody ultrasonograficznej (20MHz) [25].

Produkty przemiany tryptofanu sg bada-
ne zaréwno w surowicy jak i w moczu dobo-
wym. W surowicy mozna oznaczaé: poziom
tryptofanu, L-kinureniny, kwas quinolinowy,
natomiast w moczu: kwas 5-hydroksyindo-
lomigdatowy (5-HIAA) [29].

U chorych na ogét nie stwierdza sie
obecnosci przeciwciat przeciwjadrowych
charakterystycznych dla twardziny (typu Scl-
70, ACA) [1,6,20,29]. Czynnik reumatoidal-
ny jest prawie zawsze nieobecny [1,20]

Ze wzgledu na towarzyszace niekiedy
bdle i kurcze miesniowe wskazane jest ba-
danie poziomu CPK i aldolazy. U wigkszo-
$ci chorych poziomy CPK sg prawidtowe,
natomiast poziom aldolazy moze by¢ wyzszy
[29]. Varga ttumaczy niski poziom CPK u
tych chorych obecnoscia inhibitorow aktyw-
nosci enzymu kinazy fosfokreatyniny, po-
dobnie jak to opisywano u chorych z my-
opatig towarzyszaca twardzinie [34].

Poniewaz objawy kliniczne mogq by¢
bardzo zblizone do obserwowanych w twar-
dzinie ukiadowej (SSc) konieczne jest wy-
kluczenie zmian narzadowych charaktery-
stycznych dla SSc [29].

Naturalny przebieg schorzenia cechuje
sie niekiedy samoistnym ustgpieniem obja-
wow klinicznych obserwowanym po 3-5 la-
tach [16,25,26,29]. Obserwowano rowniez
remisje zmian po odstawieniu tryptofanu
[29]). Wiaczenie wczesnego leczenia zapo-
biega powstaniu przykurczow i pojawieniu
sie zespotu ciesni nadgarstka [25]

Lekiem pierwszego rzutu sq glikokorty-
kosteroidy stosowane w srednich dawkach
(np. 30-60 mg prednisolonu) [4,7,20,29,30]
w pojedynczych przypadkach byly takze
uzywane w terapii dozylnej z dobrym efek-
tem [7]. Powodujq one zazwyczaj natych-
miastowy spadek obwodowej eozynofilii, a
nastepnie poprawe kliniczng. Opisywano
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rownoczesny z poprawa_ kliniczng znaczny
spadek masy ciata dochodzacy nawet do 12
kg/tydzien [20,29].

W niektorych osrodkach podjeto probe
leczenia EF srodkami przeciwmalaryczny-
mi w monoterapii lub czesciej w potaczeniu
z glikokortykosteroidami. W opisanych przy-
padkach uzyskiwano czesciowg lub catko-
wita remisje [12,15,20,26].

Ze wzgledu na hamujacy wplyw na ak-
tywnos¢ komorek posiadajacych na swojej
powierzchni receptor H, (mastocyty, czes¢
limfocytéw) a takze w zwigzku z doniesie-
niami o podwyzszonym poziomie histaminy
we krwi chorych z EF prébowano wiaczyé
do terapii leki bedace antagonistami recep-
tora H2 (np.: cymetydyne), uzyskujac ko-
rzystny efekt terapeutyczny [4,22]. Leki te
nie powinny by¢ stosowane w terapii dtugo-
terminowej ze wzgledu na wywotywanie ob-
jawow ubocznych takich jak biegunki, bole
migsniowe, neutropenia i zaburzenia psy-
chiczne (stany splatania)

Stosowano takze leki z grupy prepara-
tow niesterydowych p-zapalnych (NLPZ),
jednak uzyskiwane efekty terapeutyczne
byty bardzo rézne [4,26].

Zadawalajaca poprawe kliniczng osia-
gano po leczeniu penicyllaming oraz metho-
trexatem [7]. Fotochemioterapia z zastoso-
waniem doustnych i miejscowych (kgpiele)
oksolarenéw w potaczeniu z naswietlania-
mi lampa PUVA byly stosowane w leczeniu
rozsianej twardziny skornej i twardziny linij-
nej z dobrym efektem [25]. Promieniowanie
UVA indukuje powstawanie tlenu syngleto-
wego, ktéry pobudza aktywnosc metalopro-
teinazy |, nalezacej do grupy kolagenaz [35].
R. Schiener i wsp. zastosowali miejscowe
kapiele oksolarenowe z nastepowa PUVA-
terapig w leczeniu chorego z EF osiggajac
dobry efekty terapeutyczny [25]. Cyklospo-
ryna i immuran byly stosowane u niektérych
chorych opornych na standardowe metody
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terapii [7].

Na podstawie przegladu dostepnego pi-
smiennictwa nie ulega watpliwosci, ze na
rozwdj eozynofilowego zapalenia powiezi
wptywa wiele czynnikéw. Sposrad nich na
szczegodlna uwage zastuguja:

* spozywanie preparatow

zawierajacych L-tryptofan,

+ ekspozycja na czynniki promujace

reakcje zapalne (np.: endotoksyna),

+ czynniki zaburzajace prawidtowe

funkcjonowanie osi podwzgoérzowo-
przysadkowo-nadnerczowej
u osob predysponowanych.

Fasciitis eosynophilica jest przez wielu
badaczy zaliczana do szerokiego spektrum
choréb twardzinowych. Istniejq jednak roz-
bieznosci dotyczace powigzania tej jednostki
z twardzing ograniczong i uktadowa.

Analizujac przytoczone powyzej pi-
Smiennictwo mozna stwierdzi¢, ze wiek-
szo$¢ autoréw uznaje EF za odrebna jed-
nostke chorobowg Jako argumenty przema-
wiajace za ta teza wymieniane sq:

+ ostry poczatek choroby po

intensywnym wysitku fizycznym,

+ brak w obrazie klinicznym zajecia

narzadow wewnetrznych,

* nieobecnos¢ objawu Raynaud’a

i patologicznych zmian w obrazie
kapilaroskopowym,

+ dlonie, stopy i twarz wolne od zmian

chorobowych,

* brak przeciwciat ACA i Scl-70,

*  mozliwos¢ samoistnego

ustepowania zmian klinicznych,

« ustepowanie zmian po ogdinym

leczeniu kortykosteroidami.

Kontrargumenty to: obecnos¢ nacieku
zapalnego w twardzinie skdrnej glebokiej,
ktory jest zlokalizowany gteboko w skorze
wiasciwej i moze dochodzi¢ az do migsni, a
liczba eozynofiléow obecnych w tym nacie-
ku jest zalezna od nasilenia stanu zapalne-
go oraz pojedyncze obserwacje chorych z
EF u ktérych po réznym czasie rozwinety
sie typowe dla twardziny uktadowej zmiany
skérne i narzadowe.
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