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Opis przypadku

Tvzynastoletnia dziewczynka kilka lat temu zglosita sig na konsultacje z powodu odczuwanych od 5 lat bolow 1 ostabienia migsni; zwrocita uwa-
ge przede wszystkim na ograniczenie odleglosci, kiorg moze pokonac na rowerze. Na podstawie decyzji prowadzqcych wowczas dziecko pe-

diatrow rozpoczeto leczenie doustnymi glikokortykosteroidami, a nastepnie pobrano wycinek z glebszej warstwy migsni karku ze wzgledu na sil-

nie odczuwane dolegliwosci w tym obszarze. Wynik badania histopatologicznego nie umozliwit ostatecznego rozpoznania. Leczenie glikokortyko-

steroidami prowadzono przez 4 lata, uzyskujgc poprawe sity migsni.

Obecnie przy przyjeciu na skorze rwarzgy 1 szyi widoczne byly zmiany rumieniowo-obrzegkowe, tworzqce charakterystyczny obraz, tzw. objaw
szala (ryc. 1), a wokot watow paznokciowych stwierdzono rozszerzone naczynia krwionosne (ryc. 2) oraz grudki nad stawami migdzypaliczko-
wymi rgk (ryc. 3). Pacjentka skarzyla sig na ostabienie 1 meczliwosc migsni koriczyn gornych i dolnych. W celu diagnostyki wykonano elektromio-
grafig (EMG), w ktorej wykazano pojawiajqce sig podczas skurczu migsnia potencjaly o niskiej amplitudzie oraz drzenia z dodatkowymi poten-
cjatami o wysokiej amplitudzie. W badaniu RTG klatki piersiowej obecne byly pasmowate zacienienia u podstawy ptuc, w badaniu
kapilaroskopowym uwidoczniono skrocone, rozdete petle naczyniowe. Badania immunologiczne surowicy nie wykazaty obecnosci patologicznych
przeciwcial. Oznaczenia aktywnosci kinazy kreatynowej, aktywnosci transaminaz, badanie spirometryczne ptuc i echokardiograficzne serca nie
wykazywaly odchyleri od stanu prawidtowego. W leczeniu zastosowano cyklosporyne w dawce poczqtkowej 3 mglkg m.c., uzyskujgc po miesiq-
cu subiektywnq poprawe sity migsniowej. Leczenie to jest kontynuowane pod stalq kontrolq stezenia leku w surowicy, cisnienia tetniczego oraz pa-
rametrow biochemicznych wydolnosci nerek i watroby.

[J Rycina 1. Zmiany rumieniowo-obrzekowe w obrebie twarzy i szyi
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[J Rycina 2. Teleangiektazje w obrgbie watéw paznokciowych

[J Rycina 3. Grudki nad stawami miedzypaliczkowymi rak

Pytania (prawidtowych odpowiedzi moze by¢ kilka)
1. W przedstawianym przypadku nalezy rozpoznac:

a. Zapalenie skorno-mig$niowe

b. Twardzine uktadowg

c. Toczen rumieniowaty ukfadowy

d. Zespot Sjogrena

2. Zespot Sjogrena:
a. Wystepuje jako odmiana pierwotna (idiopatyczna) i wtérna
b. Odmiana wtérna moze towarzyszy¢ twardzinie, tuszczycy krostkowej,
pecherzycy zwyklej
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¢. Odmiana wtorna towarzyszy réznym chorobom tkanki tacznej
d. Markerami immunologicznymi sg przeciwciata Ro (SS-A) i La (SS-B)

. Do objawow zespotu Sjogrena naleza:

a. Swiad skéry

b. Sucho$¢ Sluzéwek

c. Zmiany pokrzywkowate

d. Zmiany skorne o charakterze rumienia obraczkowatego

. Twardzina uktadowa:

a. Wystepuje gfownie u kobiet

b. Wystepuje gtownie u nastoletnich dziewczat
c. Wystepuje u gornikow z objawami krzemicy

d. Moze wystepowac u cztonkéw rodziny chorego

Kliniczne objawy twardziny to:

a. Zespot Raynauda

b. Zmiany zanikowe nosa i czerwieni wargowe;
c. Teleangiektazje

d. Stwardnienie palcow (sclerodactylia)

Toczen rumieniowaty uktadowy:

a. Jest schorzeniem dotyczacym tylko skory i bton Sluzowych

b. Warunkiem rozpoznania jest spetnienie co najmniej 8 sposrod 11 kryteriow
American College of Rheumatology

c. Najbardziej typowe objawy to: rumien w ksztatcie motyla na twarzy, nad-
wrazliwo$¢ na promieniowanie stoneczne, owrzodzenia na btonach $luzo-
wych jamy ustnej

d. Plamisty rumien na dioniowej powierzchni rak jest jednym z objawow
zapalenia naczyn
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7. U pacjentéw z toczniem rumieniowatym uktadowym:
a. Na skorze moga wytwarzac sie pecherze
b. Moze wystapi¢ rozlegte tysienie, nasilajace sie podczas zaostrzen choroby
c. U 20% chorych zmiany skdrne maja charakter postaci ogniskowej tocznia
rumieniowatego (DLE — discoid lupus erythematosus)
d. Zmiany skorne wystepuja u 80% pacjentow

8. Zapalenie skorno-migSniowe:
a. U dorostych jest rewelatorem nowotwordw ztosliwych
. Objawy skorne i mig$niowe moga poprzedza¢ rozwdj nowotworu zto$liwego
. Objawy skdrne ustepuja po leczeniu onkologicznym
. Najczesciej wspotistnieje z rakiem ptuc u mezczyzn oraz rakiem piersi
i jajnikow u kobiet

o o O

9. Wskaz prawdziwe stwierdzenie dotyczace zapalenia skorno-migsnio-
wego u dzieci:
a. W przebiegu choroby czesto obserwuje sie zwapnienia tkanek miekkich
b. Zwapnienia tkanek migkkich nalezg do rzadkoSci
c. Ztogi wapnia pojawiajg sie najczesciej na palcach, tokciach i poSladkach
d. Ztogi wapnia pojawiajg sie tylko nad stawami kolanowymi

10. Zapalenie skorno-mig$niowe u dzieci charakteryzuje:
a. Czeste wspdtistnienie z nowotworem
b. Rzadkie zajecie ptuc w przebiegu choroby
¢. Martwicze zapalenie tetnic w przebiegu choroby bedace przyczyng zawa-
tow, owrzodzen i schorzen uktadu pokarmowego
d. Czeste liliowe lub fioletowe zabarwienie skory twarzy z wyraZnym zajeciem powiek
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pacjenta rozpoznano ziarniniak grzybiasty (MF — mycosis

fungoides), typu folikulotropowego (MF folikulotropowy), je-
den z 19 typéw chtoniakéw skoéry. Jest to rzadka odmiana, sta-
nowigca okofo 4% wszystkich MF. Ziarniniak grzybiasty to naj-
czestszy pierwotny chtoniak skéry z limfocytéw T. Opisywana
postac folikulotropowa rézni sie od klasycznego MF obrazem Kli-
nicznym, histopatologicznym, przebiegiem oraz rokowaniem.
MF folikulotropowy najczesciej wystepuje u mezczyzn w $red-
nim lub starszym wieku. Mogg jednak chorowac réwniez oso-
by mtode oraz dzieci. Zmiany skérne majg charakter bardzo
drobnych, zrogowaciatych, szorstkich grudek na podfozu rumie-
niowym oraz migkkich naciekowych ognisk wytysienia.
Najczestszg lokalizacjg zmian sg kark i gérna czes$¢ tutowia oraz
owtosiona skora gtowy. Czesto dochodzi do powstawania ognisk
trwatego wytysienia. Chorobie zazwyczaj towarzyszy intensyw-
ny $wiad, ktérego nasilenie koreluje z progresjg choroby. Swiad
jest czesto silniejszy niz w innych odmianach MF. Rozpozna-
nie MF folikulotropowego, podobnie jak innych chfoniakéw
skory, ustala sie na podstawie obrazu klinicznego oraz badan
dodatkowych (histopatologicznego oraz immunofenotypowego).
W obrazie histopatologicznym MF folikulotropowego obserwuije

sie monomorficzny naciek wokét mieszkdw wtosowych, ztozo-
ny z matych i $rednich limfocytéw. W obrebie mieszkéw widocz-
ne jest ich torbielowate rozszerzenie i rogowacenie. Zazwyczaj
stwierdza sie réwniez zwyrodnienie mucynowe, dlatego warto
wykona¢ barwienie na obecnos$¢ ztogéw mucyny. Ujemny wy-
nik badania nie wyklucza jednak rozpoznania odmiany foliku-
lotropowej MF. W jej leczeniu stosuje sie fototerapie PUVA, kté-
ra powinna by¢ taczona z retinoidami lub interferonem alfa.
Nalezy pamigta¢ o dziataniach niepozadanych retinoidéw, do
ktérych nalezg m.in. zaburzenia lipidowe, wady rozwojowe pto-
du, nadmierna suchos¢ skory i bton sluzowych, wypadanie wto-
séw. Przebieg MF folikulotropowego jest zazwyczaj bardziej
agresywny niz klasycznego MF, a rokowanie gorsze. Pieciolet-
nie przezycie wynosi okoto 70-80%.
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