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Opis przypadku

Trzynastoletnia dziewczynka kilka lat temu zgłosiła się na konsultację z powodu odczuwanych od 5 lat bólów i osłabienia mięśni; zwróciła uwa-
gę przede wszystkim na ograniczenie odległości, którą może pokonać na rowerze. Na podstawie decyzji prowadzących wówczas dziecko pe-

diatrów rozpoczęto leczenie doustnymi glikokortykosteroidami, a następnie pobrano wycinek z głębszej warstwy mięśni karku ze względu na sil-
nie odczuwane dolegliwości w tym obszarze. Wynik badania histopatologicznego nie umożliwił ostatecznego rozpoznania. Leczenie glikokortyko-
steroidami prowadzono przez 4 lata, uzyskując poprawę siły mięśni.

Obecnie przy przyjęciu na skórze twarzy i szyi widoczne były zmiany rumieniowo-obrzękowe, tworzące charakterystyczny obraz, tzw. objaw
szala (ryc. 1), a wokół wałów paznokciowych stwierdzono rozszerzone naczynia krwionośne (ryc. 2) oraz grudki nad stawami międzypaliczko-
wymi rąk (ryc. 3). Pacjentka skarżyła się na osłabienie i męczliwość mięśni kończyn górnych i dolnych. W celu diagnostyki wykonano elektromio-
grafię (EMG), w której wykazano pojawiające się podczas skurczu mięśnia potencjały o niskiej amplitudzie oraz drżenia z dodatkowymi poten-
cjałami o wysokiej amplitudzie. W badaniu RTG klatki piersiowej obecne były pasmowate zacienienia u podstawy płuc, w badaniu
kapilaroskopowym uwidoczniono skrócone, rozdęte pętle naczyniowe. Badania immunologiczne surowicy nie wykazały obecności patologicznych
przeciwciał. Oznaczenia aktywności kinazy kreatynowej, aktywności transaminaz, badanie spirometryczne płuc i echokardiograficzne serca nie
wykazywały odchyleń od stanu prawidłowego. W leczeniu zastosowano cyklosporynę w dawce początkowej 3 mg/kg m.c., uzyskując po miesią-
cu subiektywną poprawę siły mięśniowej. Leczenie to jest kontynuowane pod stałą kontrolą stężenia leku w surowicy, ciśnienia tętniczego oraz pa-
rametrów biochemicznych wydolności nerek i wątroby.

D E R M A T O L O G I A

Rycina 1. Zmiany rumieniowo-obrzękowe w obrębie twarzy i szyi
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Pytania (prawidłowych odpowiedzi może być kilka)
1. W przedstawianym przypadku należy rozpoznać:

a. Zapalenie skórno-mięśniowe

b. Twardzinę układową

c. Toczeń rumieniowaty układowy

d. Zespół Sjögrena

2. Zespół Sjögrena:
a. Występuje jako odmiana pierwotna (idiopatyczna) i wtórna

b. Odmiana wtórna może towarzyszyć twardzinie, łuszczycy krostkowej,

pęcherzycy zwykłej

c. Odmiana wtórna towarzyszy różnym chorobom tkanki łącznej

d. Markerami immunologicznymi są przeciwciała Ro (SS-A) i La (SS-B)

3. Do objawów zespołu Sjögrena należą:
a. Świąd skóry

b. Suchość śluzówek

c. Zmiany pokrzywkowate

d. Zmiany skórne o charakterze rumienia obrączkowatego

4. Twardzina układowa:
a. Występuje głównie u kobiet

b. Występuje głównie u nastoletnich dziewcząt

c. Występuje u górników z objawami krzemicy

d. Może występować u członków rodziny chorego

5. Kliniczne objawy twardziny to:
a. Zespół Raynauda

b. Zmiany zanikowe nosa i czerwieni wargowej

c. Teleangiektazje

d. Stwardnienie palców (sclerodactylia)

6. Toczeń rumieniowaty układowy:
a. Jest schorzeniem dotyczącym tylko skóry i błon śluzowych

b. Warunkiem rozpoznania jest spełnienie co najmniej 8 spośród 11 kryteriów

American College of Rheumatology

c. Najbardziej typowe objawy to: rumień w kształcie motyla na twarzy, nad-

wrażliwość na promieniowanie słoneczne, owrzodzenia na błonach śluzo-

wych jamy ustnej

d. Plamisty rumień na dłoniowej powierzchni rąk jest jednym z objawów

zapalenia naczyń

Rycina 2. Teleangiektazje w obrębie wałów paznokciowych

Rycina 3. Grudki nad stawami międzypaliczkowymi rąk
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7. U pacjentów z toczniem rumieniowatym układowym:
a. Na skórze mogą wytwarzać się pęcherze

b. Może wystąpić rozległe łysienie, nasilające się podczas zaostrzeń choroby

c. U 20% chorych zmiany skórne mają charakter postaci ogniskowej tocznia

rumieniowatego (DLE – discoid lupus erythematosus)

d. Zmiany skórne występują u 80% pacjentów

8. Zapalenie skórno-mięśniowe:
a. U dorosłych jest rewelatorem nowotworów złośliwych

b. Objawy skórne i mięśniowe mogą poprzedzać rozwój nowotworu złośliwego

c. Objawy skórne ustępują po leczeniu onkologicznym

d. Najczęściej współistnieje z rakiem płuc u mężczyzn oraz rakiem piersi

i jajników u kobiet

9. Wskaż prawdziwe stwierdzenie dotyczące zapalenia skórno-mięśnio-
wego u dzieci:

a. W przebiegu choroby często obserwuje się zwapnienia tkanek miękkich

b. Zwapnienia tkanek miękkich należą do rzadkości

c. Złogi wapnia pojawiają się najczęściej na palcach, łokciach i pośladkach

d. Złogi wapnia pojawiają się tylko nad stawami kolanowymi

10. Zapalenie skórno-mięśniowe u dzieci charakteryzuje:
a. Częste współistnienie z nowotworem

b. Rzadkie zajęcie płuc w przebiegu choroby

c. Martwicze zapalenie tętnic w przebiegu choroby będące przyczyną zawa-

łów, owrzodzeń i schorzeń układu pokarmowego

d. Częste liliowe lub fioletowe zabarwienie skóry twarzy z wyraźnym zajęciem powiek

Program Edukacyjny Dermatologia 19/11
– rozwiązanie i komentarz

Upacjenta rozpoznano ziarniniak grzybiasty (MF – mycosis
fungoides), typu folikulotropowego (MF folikulotropowy), je-

den z 19 typów chłoniaków skóry. Jest to rzadka odmiana, sta-
nowiąca około 4% wszystkich MF. Ziarniniak grzybiasty to naj-
częstszy pierwotny chłoniak skóry z limfocytów T. Opisywana
postać folikulotropowa różni się od klasycznego MF obrazem kli-
nicznym, histopatologicznym, przebiegiem oraz rokowaniem.
MF folikulotropowy najczęściej występuje u mężczyzn w śred-
nim lub starszym wieku. Mogą jednak chorować również oso-
by młode oraz dzieci. Zmiany skórne mają charakter bardzo
drobnych, zrogowaciałych, szorstkich grudek na podłożu rumie-
niowym oraz miękkich naciekowych ognisk wyłysienia.
Najczęstszą lokalizacją zmian są kark i górna część tułowia oraz
owłosiona skóra głowy. Często dochodzi do powstawania ognisk
trwałego wyłysienia. Chorobie zazwyczaj towarzyszy intensyw-
ny świąd, którego nasilenie koreluje z progresją choroby. Świąd
jest często silniejszy niż w innych odmianach MF. Rozpozna-
nie MF folikulotropowego, podobnie jak innych chłoniaków
skóry, ustala się na podstawie obrazu klinicznego oraz badań
dodatkowych (histopatologicznego oraz immunofenotypowego).
W obrazie histopatologicznym MF folikulotropowego obserwuje

się monomorficzny naciek wokół mieszków włosowych, złożo-
ny z małych i średnich limfocytów. W obrębie mieszków widocz-
ne jest ich torbielowate rozszerzenie i rogowacenie. Zazwyczaj
stwierdza się również zwyrodnienie mucynowe, dlatego warto
wykonać barwienie na obecność złogów mucyny. Ujemny wy-
nik badania nie wyklucza jednak rozpoznania odmiany foliku-
lotropowej MF. W jej leczeniu stosuje się fototerapię PUVA, któ-
ra powinna być łączona z retinoidami lub interferonem alfa.
Należy pamiętać o działaniach niepożądanych retinoidów, do
których należą m.in. zaburzenia lipidowe, wady rozwojowe pło-
du, nadmierna suchość skóry i błon śluzowych, wypadanie wło-
sów. Przebieg MF folikulotropowego jest zazwyczaj bardziej
agresywny niż klasycznego MF, a rokowanie gorsze. Pięciolet-
nie przeżycie wynosi około 70-80%.

Prawidłowe odpowiedzi:
1. c, 2. abc, 3. bd, 4. a, 5. abcd, 6. ab, 7. c, 8. bc, 9. abcd, 10. abcd

Adres do korespondencji: lek. Iwona Kuczborska, Katedra i Klinika Dermato-
logii, Wenerologii i Alergologii Akademii Medycznej, ul. Chałubińskiego 1,
50-368 Wrocław, e-mail: iwonak4wsk@interia.pl
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