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Fasciite eosinofilica: relato de caso

Eosinophilic fasciitis: case report
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Resumo

Relata-se o caso de um paciente com quadro clinico exu-
berante de Fasciite Eosinofilica, doenga rara e de fisiopa-
tologia e ainda pouco conhecida. As manifestagées clinicas
juntamente com exames laboratoriais simples foram sufi-
cientes para elaborar uma hipétese diagnostica, confirmada
posteriormente no exame anatomo-patologico. Os aspectos
caracteristicos evidenciados neste caso podem auxiliar mé-
dicos a entender um pouco mais sobre a doenga e divulgar
informagdo acerca desta rara condigdo clinica.

Descritores: Fasciite, Eosinofilia
Abstract

We report the case of a patient with exuberant clinical
aspects of eosinophilic fasciitis, a rare disease which pa-
thophysiology is still little known. Clinical manifestations
associated with simple laboratory tests were sufficient to
establish a diagnosis later confirmed in clinical pathology
analysis. The characteristic features shown on this case can
help doctors to understand a little more about the disease and
disseminate information about this rare clinical condition.

Keywords: Fasciitis, Eosinophilia
Introducao
A fasciite eosinofilica (Sindrome de Shulman) é

uma doenga rara, de fisiopatologia pouco elucidada,
descrita como desordem localizada e fibrosante da
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fascia muscular com intenso infiltrado de eosindfi-
los'?. Atinge igualmente ambos os sexos, com maior
prevaléncia entre 40 e 50 anos, sem associagdo com
raca, fatores de risco ou histéria familiar, até o dado
momento'. A importancia deste relato se justifica pela
raridade da afec¢do, bem como pela apresentagao de
quadro clinico com critérios diagnésticos bastante
expressivos e tipicos, atuando como meio de estudo e
divulgagao de mais informagoes acerca desta doenga,
reduzindo os subdiagnésticos.

Relato do caso

B.S.ER, 31 anos, natural da Bahia e procedente de
Sao Paulo, foi encaminhado a Clinica de Dermatologia
devido a quadro de endurecimento cutaneo progres-
sivo ha 3 meses.

Ao exame dermatoldgico, paciente apresentava
dermatose localizada nos membros superiores e in-
feriores, poupando maos, pés e raizes dos membros,
caracterizada por endurecimento cutineo sem pre-
gueamento. Pequenas depressdes conferiam a pele
aspecto de “peau d’orange”. Manchas violdceas de
bordas e limites bem definidos com superficie brilho-
sa e chamativa sobre as dreas endurecidas. Negava
disfagia, dispneia, fendmeno de Raynaud. Referia fra-
queza ndo progressiva e mialgia, especialmente apés
esfor¢os. Ao exame ortopédico, notava-se limitagdo
do arco de movimento de ambos os punhos (flexdo
e extensdo), e impossibilidade para agachar-se. Sem
sinais inflamatorios articulares.

Apresentava intensa eosinofilia periférica de 1261/
uL ou 12,9% (VR: 1-7%), hipergamaglobulinemia de
1,84 g/dL (VR: 0,74-1,75g/dL), CPK de 114U/L (VR:
<190 U/L), VHS de 42mm (VR:2-10mm), FAN positivo
de padrao pontilhado denso 1/640 e placa metafasica
cromossdmica reagente. Também apresentou hipoti-
reoidismo com T41=0,7ng/dL (VR: 0,93-1,70ng/dL) e
TSH=4,37 uUl/mL (VR:0.27-4.20 uUI/mL). Sorologias
para HIV, sifilis e hepatite B foram negativas.

A histopatologia da fascia muscular apresentou
pele com epiderme conservada com jun¢ao dermo-e-
pidérmica com esclerose e hialinizagdo do colageno
formando septos espessados que se estendem e divi-



Massarente VL, Valadares FGC, Muzy GSC, Polonio KS. Fasciite eosinofilica: relato de caso. Arq Med Hosp Fac Cienc Med Santa Casa Sdo Paulo. 2017;62(2):107-9.

dem os lébulos adiposos da hipoderme. Observa-se
também discreto infiltrado linfomononuclear com eo-
sindfilos. A derme ndo apresenta alteracdes dos anexos
cutaneos ou esclerose do colageno. A fascia muscular
apresenta-se espessada com extenso processo infiltra-
do linfomononuclear com esparsos eosindfilos.

Tendo em vista a apresentagdo clinica, achados
laboratoriais e anatomopatolégicos, aventou-se a
hipétese de fasciite eosinofilica e optou-se por trata-
mento com prednisona 60mg/dia, metotrexato 20mg/
semana e acido folico 10mg/semana.

Discussao
Estudos sugerem que a causa da doenca esta

associada a resposta inflamatoéria e autoimune que
resulta em infiltrado de células nos tecidos acometidos.

Tabela

Critérios maiores

1. Inchago, enrijecimento e espessamento da pele e tecido
celular subcutaneo simétrico ou assimétrico, difuso (extre-
midades, tronco e abdome) ou localizado (extremidades)

2. Espessamento da fascia com acimulo de linfécitos e
macréfagos com ou sem infiltrado eosinofilico (determi-
nado por biépsia profunda de pele)

Critérios menores
1.Eosinofilia > 0.5 x 10°/L
2 Hipergamaglobulinemia > 1.5 g/L
3.Fraqueza muscular e/ou niveis elevados de aldolase
4.Sinal de Groove e/ou peau d’orange

5.Hipersinal na facia em imagens de RNM

Critérios de exclusao: diagnéstico de esclerodermia sis-
témica.

Diagnostico: 2 critérios maiores ou 1 critério maior mais
2 critérios menores.

Foto 1 - Limitacao do arco de movimento do punho
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Foto 2 - Reducado de movimento de membro superior, aspecto
“peau d’orange” e dreas endurecidas

Foto 3 - Aspecto “peau d’orange” e manchas violdceas nas
areas endurecidas de membro inferior

Presume-se que a degranulagao dos eosindfilos leva
a desregulacdo da producdo da matriz extracelular,
levando a uma maior atividade fibroblastica e, portan-
to, a fibrose da fascia, com espessamento progressivo
e esclerose. A eosinofilia periférica esta associada



Massarente VL, Valadares FGC, Muzy GSC, Polonio KS. Fasciite eosinofilica: relato de caso. Arq Med Hosp Fac Cienc Med Santa Casa Sdo Paulo. 2017;62(2):107-9.

N ‘. ® i ™
7
., §/
‘\0
\ N\ ) )
v ” -
- 4 - \‘\ j[ ' \/“A
g L Y W~
! VN L\ ’a A b
L
Y W ‘Q‘,c"
'... [ |18 . -
» .0 L | W '
.8 b R
oz 18 . @ s . )
'y \'~ el
) 5
. ' \ |
3 ik
RN i S

Foto 4 - Lamina histopatolégica. HE 400x. Fascia muscular
apresenta-se espessada com processo infiltrado linfomono-
nucleaer com esparsos eosinoéfilos

durante todas as fases da doenga®.

A maioria dos casos é idiopatica, porém estudos
apontam possiveis fatores que podem desencadear
a resposta inflamatdria: exercicio extenuante, inicio
de hemodialise, radioterapia, doengas autoimunes,
distiirbios hematolégicos e doenga do enxerto-ver-
sus-hospedeiro.! Em nosso caso, o paciente relatou
que trabalhava como instalador de ar-condicionado
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e que era costumeiro carregar as unidades durante o
expediente.

O diagnéstico é dado pela associagao clinica-ana-
tomopatoldgica. Critérios diagnésticos internacionais
ainda nao foram aceitos universalmente?, porém uma
das propostas mais usadas no direcionamento do
diagnoéstico pode ser vista na tabela abaixo®.

No nosso paciente, os principais achados labora-
toriais foram eosinofilia periférica, hipergamaglobu-
linemia, VHS elevado e histologia compativel.

A terapia com glicocorticoides (0,5-1g/kg/dia) é a
de 1% escolha®. Outras opgdes sdo o uso de metotrexate
ou fototerapia®.

O atraso no diagndstico chega a 1 ano e os pacien-
tes sdo, muitas vezes, submetidos a exames invasivos
desnecessarios, e tratamentos inadequados. Dessa
forma, o relato deste caso faz-se essencial para disse-
minacado de informagdes acerca desta patologia.
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