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rious haematological disorders such as immune
thrombocytopenia, Hodgkin’s disease and aplastic
anaemia have been described. The authors report
an atypical severe case of eosinophilic fasciitis com-
plicated by aplastic anaemia non responsive to
treatment. 
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Introdução

A fasceíte eosinofílica (FE), também denominada
síndrome de Shulman ou fasceíte difusa com eosi-
nofilia, é uma doença rara de etiologia desconheci-
da, caracterizada por inflamação e esclerose da der-
me e fáscia profunda, envolvendo mais frequente-
mente os membros inferiores. Atinge indivíduos
entre os 30 e 60 anos e ambos os géneros na mes-
ma proporção.1 A maioria dos doentes com FE
apresenta eosinofilia no sangue periférico na fase
aguda da doença. A biopsia de fascia e músculo
subjacente representa um importante instrumen-
to diagnóstico.2 A doença apresenta geralmente
bom prognóstico, sendo factores de mau prognós-
tico a associação com doenças hematológicas,3 o
atraso no início da terapêutica, o envolvimento do
tronco, a idade de início jovem e a presença de fi-
broesclerose na biopsia.4

Caso clínico

Doente do sexo masculino, 62 anos de idade, raça
branca, mecânico de automóveis. Antecedentes
médicos pessoais e familiares irrelevantes. Saudá-
vel até ao ano prévio ao internamento, altura em
que refere espessamento cutâneo dos antebraços
e pernas, com agravamento proximal progressivo.
Referia perda ponderal de 20 Kg (32% do peso cor-
poral) e disfagia alta para sólidos e líquidos. Nas
análises sanguíneas de que era portador, realizadas
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Resumo

A fasceíte eosinofílica é uma doença reumática rara
caracterizada por espessamento inflamatório da
pele e fáscia, eosinofilia periférica, elevação da ve-
locidade de sedimentação e hipergamaglobuline-
mia. O envolvimento de órgãos internos é pouco
frequente. O diagnóstico pode ser difícil e a evolu-
ção é variável. Os glicocorticóides são o tratamen-
to de primeira linha contudo, em doentes cortico-
resistentes, a combinação com outros imunossu-
pressores surge como opção terapêutica. Na litera-
tura estão descritos casos de associação entre
fasceíte eosinofílica e doenças hematológicas gra-
ves, como a trombocitopenia autoimune, a doença
de Hodgkin e a aplasia medular. Os autores apresen-
tam um caso clínico de gravidade invulgar de um
doente com fasceíte eosinofílica complicada por
aplasia medular resistente ao tratamento instituído.

Palavras-chave: Fasceíte Eosinofílica; Aplasia Me-
dular.

Abstract

Eosinophilic fasciitis is a rare rheumatic condition
characterized by inflammatory thickening of the
skin and fascia, peripheral eosinophilia, elevated
erythrocyte sedimentation rate and hypergamma-
globulinemia. Internal organ involvement is un-
common. It is often difficult to diagnose eosinophi-
lic fasciitis and its course may be variable. Glu-
cocorticoids are most commonly used in the treat-
ment but in many cases they are ineffective,
requiring combined immunosuppressive treat-
ment. Several cases of eosinophilic fasciitis and se-
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no início da doença, destacava-se eosinofilia peri-
férica (800/µL), alteração inexistente nas determi-
nações subsequentes.

Em Março de 2007 foi internado no Serviço de
Reumatologia do nosso hospital para esclareci-
mento do quadro clínico. À entrada apresentava-se
emagrecido, normotenso e eupneico. Apresentava
lesões papulares, eritematosas, no dorso de ambas
as mãos e espessamento cutâneo difuso, que con-
dicionava limitação da extensão total dos dedos
das mãos, flexo de 20º dos cotovelos e 10º dos joe-
lhos e microstomia (Figuras 1-4). O restante exame
objectivo não apresentava alterações.

Realizou avaliação analítica que revelou anemia
macrocítica (Hg 10,1 g/dL, VGM 108fl), tromboci-
topenia (76.000 plaquetas/µL) sem alterações do
leucograma, parâmetros de inflamação aumenta-
dos (velocidade de sedimentação (VS) 99mm/h,
proteína C reactiva (PCR) 99 – VR<3mg/L); electro-
forese de proteínas com pico gama de base larga;

β2-microglobulina aumentada (4,61-VR:1,01-
-2,16mg/L); ácido fólico, vitamina B12, siderémia,
imunofixação sérica e urinária e imunofenotipa-
gem normais; Creatina cinase (CPK), ureia, creati-
nina e urina de 24 horas sem alterações; estudo
imunológico (Anticorpos antinucleares, anti-SSA,
anti-SSB, anti-Sm, anti-RNP, anti-Jo1, anti Scl 70,
anti-centrómero e anti-plaquetários) e serologias
virais (HIV1 e 2, HBV, HCV, Parvovírus B19, CMV,
EBV, HTLV) negativas. Realizou ainda ecocardio-
grama transtorácico e tomografia axial computo-
rizada (TAC) toraco-abdomino-pélvica que não re-
velaram alterações. As provas de função respirató-
ria evidenciaram diminuição das pressões máxi-
mas expiratórias, traduzindo fraqueza dos
músculos respiratórios. O trânsito esofágico foi
compatível com disfunção da epiglote. A biopsia

Figura 1. Microstomia.

Figura 2. Lesões papulares, eritematosas, no dorso de
ambas as mãos – Lesões em casca de laranja.

Figura 4. Flexo dos cotovelos.

Figura 3. Espessamento cutâneo difuso, com 
envolvimento das mãos.
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de pele revelou atrofia do epitélio superficial da
epiderme, colagéneo rectificado e homogeneiza-
do substituindo o tecido adiposo; atrofia das estru-
turas anexiais e infiltrado linfoplasmocitário focal,
compatível com esclerodermia (Figura 5). A
biopsia de músculo e fáscia evidenciou um infiltra-
do inflamatório crónico, com predomínio de mo-
nócitos e linfócitos (Figura 6). A serologia, Protein
chain reaction (sangue, fáscia e músculo) e o exa-
me cultural (fáscia e músculo) para Borrelia
burgdorferi foram negativos. A biopsia óssea e o
mielograma revelaram medula normocelular (60%
hematopoiese, 40% adipócitos), congestiva, sem
fibrose e sem alterações maturativas ou topográ-
ficas da celularidade trilinear, compatível com me-
dula ligeiramente reactiva. O cariótipo medular re-
velou clone anormal em 5 metafases com perda de
cromossoma Y. Foi observado pela Neurologia que
considerou tratar-se de disfagia alta no contexto
das alterações cutâneas (envolvendo a face e pes-
coço), da fáscia e músculos da hipofaringe, condi-
cionando dismotilidade da epiglote.   

Iniciou tratamento com prednisolona (1mg/Kg/
/dia – 60mg/dia) e nos 3 meses seguintes mante-
ve corticoterapia em altas doses, sem melhoria das
lesões cutâneas ou dos parâmetros laboratoriais. 

Em Julho de 2007 foi reinternado por pancito-
penia (Hg 10,1 g/dL, VGM 109fl, 3.640 leucóci-
tos/µL – 2.800 neutrófilos e 700 linfócitos, 14.000
plaquetas/µL). Durante o internamento verificou-
-se agravamento progressivo da anemia, trombo-
citopenia (atingindo 5.000 plaquetas/µL) e sinais
de discrasia hemorrágica (epistaxis e hematúria),
o que motivou suporte transfusional (concentra-
do eritrocitário e de plaquetas) e início de ciclos-

porina A (150mg/dia). Repetiu mielograma e
biopsia óssea que foram compatíveis com aplasia
medular. Iniciou eritropoietina e G-CSF (gra-
nulocyte-colony stimulating factor) sem resposta
favorável e com necessidade de suporte transfusio-
nal regular. Ao 24º dia de tratamento suspendeu ci-
closporina A por ineficácia. Apesar da terapia an-
tibiótica endovenosa com piperacilina/tazobac-
tam (4,5 g de 8/8horas) o doente faleceu por pneu-
monia nosocomial a Klebsiella pneumoniae.

Discussão

A evolução benigna da FE caracterizada pela reso-
lução espontânea do quadro clínico contrasta com
a evolução crónica, recidivante e resistente à tera-
pêutica observada no caso clínico descrito. Persis-
tem dúvidas quanto à epidemiologia, história na-
tural e tratamento de eleição na FE. 

Ao longo do curso da doença, a presença de eo-
sinofilia no sangue e na fáscia sugere uma reacção
de hipersensibilidade a uma toxina ou agente não
identificado.3 Alguns factores exógenos e endóge-
nos têm sido apontados como potenciais agentes
etiológicos. Ao longo dos anos tem sido descrita a
associação de FE com doenças hematológicas, no-
meadamente, aplasia medular,5,6 doença de
Hodgkin, trombocitopenia imune,7 síndromes
mielodisplásicos e linfoproliferativos;8 doenças
auto-imunes como a tiroidite de Hashimoto;9 exer-
cício físico extremo e lesões traumáticas;2 infecção
por Borrelia burgdorferi;10 ingestão de óleo de col-
za (vendido ilegalmente para consumo doméstico,
também denominado síndrome do óleo tóxico),3,11

Figura 5. Biopsia da pele: atrofia do epitélio superficial da
epiderme e infiltração mononuclear por linfócitos e
monócitos periglandular da derme.

Figura 6. Biopsia de fáscia: infiltrado inflamatório crónico,
com predomínio de monócitos e linfócitos compatível
com fasceíte.
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e o consumo de L-triptofano contaminado,12

associado igualmente ao síndrome eosinofilia-
-mialgia.13

A FE caracteriza-se histologicamente por espes-
samento inflamatório e fibrose da derme, fáscia e
músculo subjacente. O infiltrado inflamatório é
constituído por linfócitos, plasmócitos, histiócitos
e eosinófilos, sugerindo o envolvimento de vários
mecanismos imunológicos na sua etiologia. To-
quet e colaboradores descreveram o predomínio
de macrófagos e linfócitos T CD8+ (14% secretores
de grazyme B) em biopsias de fáscia e músculo de
doentes com FE, sugerindo uma resposta citotóxi-
ca celular a agentes ambientais e/ou infecciosos.14

Nishiya e colaboradores descreveram a importân-
cia de algumas citocinas inflamatórias, nomeada-
mente IL-3, IL-5 e GM-CSF na indução de eosino-
filia nestes doentes,15 e Uitto e colaboradores de-
monstraram que os fibroblastos da pele dos doen-
tes com FE exibem um fenótipo hipersecretor de
colagéneo, semelhante aos fibroblastos na escle-
rose sistémica.16

No caso clínico descrito o diagnóstico de FE foi
sugerido, numa primeira fase, pela presença de eo-
sinofilia moderada no sangue periférico (no início
do curso da doença), aumento dos parâmetros de
inflamação e hipergamaglobulinémia policlonal, e
ainda pela ausência de fenómeno de Raynaud, en-
volvimento de órgão interno sugestivo de esclero-
se sistémica e a ausência de anticorpos anti-nu-
cleares detectáveis no soro. A presença de um in-
filtrado inflamatório crónico na derme profunda e
fáscia permitiu confirmar o diagnóstico de fasceí-
te (alteração histológica ausente na esclerose sis-
témica). A distribuição de eosinófilos na fáscia
pode ser focal, relaciona-se com a presença de eo-
sinofilia no sangue periférico e, numa fase avan-
çada da doença, o infiltrado celular na fáscia pode
caracterizar-se por um infiltrado inflamatório cró-
nico, sem eosinófilos, o que não deve excluir o
diagnóstico de FE, como reportado no caso clíni-
co descrito.17,18

A utilização de métodos de diagnóstico não in-
vasivos, nomeadamente, a ecografia e a ressonân-
cia magnética nuclear, facilitam a selecção do lo-
cal mais apropriado para a realização da biopsia e
podem auxiliar na monitorização terapêutica.19,20

A capilaroscopia do leito ungueal é outro método
de diagnóstico não invasivo importante no diag-
nóstico diferencial. Tipicamente, não ocorrem al-
terações microvasculares na FE, ao contrário do
«padrão de esclerodermia», caracterizado por de-

sorganização da arquitectura dos capilares, he-
morragias, megacapilares, perda de capilares, áre-
as avasculares e neovascularização, encontrado
em cerca de 95% dos doentes com esclerose sisté-
mica.21,22

Durante o primeiro internamento a forte sus-
peita clínica da presença de uma patologia hema-
tológica subjacente, devido à existência de trom-
bocitopenia, anemia macrocítica e aumento da 
β2-microglobulina, impôs o estudo da medula
óssea, que não evidenciou alterações sugestivas de
síndrome mielodisplásico ou linfo/mieloprolife-
rativo. O agravamento do quadro hematológico,
no contexto de aplasia medular, a par da cortico-
terapia em altas doses, conferiu um mau prognós-
tico ao doente,3 agravado pela ineficácia da tera-
pêutica com ciclosporina A. 

Os glicocorticóides em altas doses (dose equi-
valente a 1mg/kg/dia de prednisolona) estão des-
critos como a terapêutica de primeira linha na FE.
Em casos recidivantes ou de resposta incompleta,
sugere-se a associação com imunossupressores,
nomeadamente, a hidroxicloroquina e a ciclospo-
rina A.23-25 Recentemente, foram descritos casos em
que agentes biotecnológicos bloqueadores do fac-
tor de necrose tumoral alfa (TNFα), nomeadamen-
te o infliximab, foi utilizado com sucesso em doen-
tes corticoresistentes ou com resposta incomple-
ta aos imunossupressores convencionais,26 levan-
tando a hipótese de esta citocina poder ter alguma
influência na fisiopatologia desta doença.

Durante o segundo internamento a infecção no-
socomial grave impossibilitou a realização de ou-
tras modalidades terapêuticas.6,24,26

No caso clínico descrito, apesar de existir evi-
dência de FE associada a aplasia medular, os au-
tores consideram que persistem dúvidas relativa-
mente à possível presença de um agente tóxico
não identificado responsável pela inexorável gra-
vidade do mesmo.

Conclusão

A FE é uma doença reumática inflamatória rara. A
ausência de eosinofilia no sangue periférico e a
presença de manifestações clínicas menos fre-
quentes, como o espessamento cutâneo difuso
com envolvimento da face e dedos, dificultaram o
diagnóstico. Os autores consideram o caso clínico
interessante pela presença de manifestações clíni-
cas atípicas e pela gravidade do mesmo. 
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