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Twardzina ograniczona pęcherzowa – opis przypadku

Bullous morphea – a case report
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STRESZCZENIE

Wprowadzenie. Pęcherze pojawiające się w obrębie zmian typu twar-
dziny ograniczonej są rzadko opisywane. Etiologia ich powstawania
jest wieloczynnikowa. Najczęściej rozważany jest ucisk blaszek twar-
dzinowych na naczynia limfatyczne. Twardzina pęcherzowa wymaga
różnicowania z liszajem twardzinowym i zanikowym, w którym u czę-
ści chorych obserwuje się występowanie pęcherzy.
Cel pracy. Przedstawienie przypadku 41-letniej kobiety z twardziną
ograniczoną (morphea), u której w 15. roku trwania choroby wystąpiły
pęcherze w obrębie ognisk twardzinowych.
Opis przypadku. U 41-letniej kobiety z trwającymi od 15 lat ogniskami
morphea wystąpiły nadżerki oraz pęcherze krwotoczne w obrębie
ognisk stwardniałych. Badanie histopatologiczne wykazało obrzęk
skóry właściwej oraz obecność pęcherzy podnaskórkowych. Badania
immunologiczne (metoda immunofluorescencji pośredniej i bezpo-
średniej) były negatywne. Obraz kliniczny i histopatologiczny pozwo-
lił na rozpoznanie odmiany pęcherzowej twardziny ograniczonej (mor-
phea bullosa). Zmiany pęcherzowe ustąpiły po 40 dniach leczenia
cefalosporynami (cefuroksym).
Wnioski. Morphea bullosa jest rzadką odmianą twardziny skórnej, któ-
ra wymaga różnicowania z liszajem twardzinowym i zanikowym oraz
autoimmunologicznymi, podnaskórkowymi chorobami pęcherzowy-
mi. Wykwity pęcherzowe w obrębie ognisk morphea mogą wystąpić
nawet po wielu latach utrzymywania się typowych blaszek stwardnie-
niowych.

ABSTRACT

Introduction. Bullae occurring in morphea lesions are uncommon and
their cause is multifactorial. One of the possibilities is lymphatic
obstruction as a result of a sclerodermatous fibrotic process. Bullous
morphea may be confused clinically with lichen sclerosus et atrophicus
since in both diseases bullae in sclerodermatous plaques can be
observed. 
Objective. To present a rare case of bullous morphea in which bullae with-
in indurated plaques developed 15 years after the onset of the disease.
Case report. Female 41 years old. First indurated plaque started to
develop at the age of 26 and 15 years later in morphea lesions appeared
numerous tense bullae. Physical examination revealed multiple erythe-
matous erosions, haemorrhagic vesicles and eroded bullae with slight
scaling or crusts overlying hypopigmented, indurated, shiny plaques.
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WPROWADZENIE

Twardzina ograniczona (morphea) jest rzadkim
schorzeniem, występującym głównie u osób mło-
dych (średni wiek pojawiania się zmian to 30. rok
życia) [1]. Etiologia choroby nie została wyjaśniona.
Wydaje się, że jednym z czynników wyzwalających
może być uraz [2]. Typowymi zmianami skórnymi
są dobrze ograniczone, stwardniałe ogniska barwy
porcelanowobiałej z zanikiem przydatków skóry.
W okresie aktywnym pojawia się sinofioletowa
obwódka (ang. lilac ring) [3]. 

Postać pęcherzowa twardziny ograniczonej jest
opisywana kazuistycznie. Charakteryzuje się
powstawaniem w obrębie blaszek twardzinowych
podnaskórkowych pęcherzy [4]. Typowo zmiany
lokalizują się na kończynach dolnych i brzuchu [5].
Prawdopodobną rolę w patogenezie i rozwoju twar-
dziny ograniczonej pęcherzowej odgrywa fibronek-
tyna i kolagen typu XVIII. W bioptatach skóry ze
zmian stwierdzono zwiększoną zawartość obu sub-
stancji [6]. Gallagher [5] sugeruje także zmiany
zapalne tętnic oraz włóknienie ścian żył i ucisk
zmian twardzinowych na naczynia limfatyczne jako
możliwe czynniki rozwoju pęcherzy.

Diagnostyka różnicowa obejmuje głównie liszaj
twardzinowy i zanikowy, którego manifestacja skór-
na może być identyczna [7]. Zmiany skórne w prze-
biegu przewlekłej choroby przeszczep przeciwko
gospodarzowi (GVHD) mogą przypominać uogól-
nioną twardzinę ograniczoną. U tych pacjentów tak-
że niekiedy obserwuje się powstawanie zmian
pęcherzowych w obrębie skóry zmienionej chorobo-
wo [8].

Metody leczenia twardziny ograniczonej można
podzielić na: miejscowe i ogólne stosowanie leków,
metody fizykalne (fototerapia – UVA, UVA1, foto-
chemoterapia, fotofereza) oraz rehabilitację [9]. Do
leczenia miejscowego wykorzystuje się maści korty-
steroidowe, preparaty witaminy D3, plastry z pro-

staglandyną PGE1, emolienty [10, 11]. W leczeniu
ogólnym zastosowanie znajdują antyoksydanty (pia-
skledina, witamina E), leki hamujące proces włók-
nienia (penicylamina, kolchicyna), antybiotyki (peni-
cylina prokainowa, cefalosporyny, minocyklina),
kortykosteroidy, leki naczyniowe, cyklosporyna,
cyklofosfamid, metotreksat, interferon gamma,
hydroksychlorochina oraz sulfony [5, 12, 13]. 

CEL PRACY

Przedstawiamy przypadek chorej z twardziną
pęcherzową (morphea bullosa), u której pojawienie się
podnaskórkowych pęcherzy poprzedzone było wie-
loletnim wywiadem typowych ognisk twardziny
ograniczonej.

OPIS PRZYPADKU

Pacjentka 41-letnia, u której pierwsze zmiany
skórne o charakterze owalnych plam barwy porcela-
nowobiałej, o nieco wzmożonej spoistości i średnicy
ok. 10 cm, pojawiły się ok. 15 lat temu w obrębie
powłok brzusznych. Zmiany ulegały stopniowemu
powiększaniu, a na bocznych powierzchniach tuło-
wia i w obrębie ud obserwowano nowe ogniska.
Chora była 11 lat temu jednorazowo hospitalizowa-
na na oddziale dermatologii, gdzie wykonano dia-
gnostykę wykluczającą zmiany o charakterze twar-
dziny układowej. W terapii stosowano okresowo
witaminę E oraz piaskledinę. Pacjentka nie chorowa-
ła na inne choroby przewlekłe i na stałe nie pobiera-
ła leków. Wywiad rodzinny w kierunku schorzeń
autoimmunologicznych był negatywny. W czerwcu
2010 r. trafiła do Kliniki Dermatologii Śląskiego Uni-
wersytetu Medycznego. Około miesiąca przed
hospitalizacją u chorej w obrębie zmian twardzino-
wych w okolicy śródbrzusza pojawiły się dobrze
napięte pęcherze wypełnione płynem surowiczym

Skin biopsy revealed prominent oedema in the papillary dermis, result-
ing in bulla formation. Immunological examination (direct and indirect
immunofluorescence) was negative. According to histopathological
and clinical features, the diagnosis of bullous morphea was established.
The patient was treated for 40 days with cephalosporins with good
results (bullae stopped developing).
Conclusion. Bullous morphea is a rare variety of cutaneous scleroder-
ma and should be differentiated from lichen sclerosus et atrophicus
and autoimmune subepidermal bullous diseases. Bullae within
indurated morphea plaques can develop even many years after the
onset of the disease.

Morphea bullosa
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oraz krwistym. W niektórych miejscach pokrywa
pęcherza uległa przerwaniu, pozostawiając nadżerki
(ryc. 1.–3.). 

W badaniach laboratoryjnych: OB 28/46, morfo-
logia z rozmazem krwi obwodowej, elektrolity,
AspAT, ALAT, GGTP, bilirubina, kreatynina, mocz-
nik, glukoza, białko, elektroforeza białek, CPK, aldo-
laza, badanie ogólne moczu, latex-R, odczyn Waale-
ra-Rosego, ASO były prawidłowe. Przeciwciała
przeciw Borrelia burgdorferii w klasie IgG i IgM –
ujemne. Badania obrazowe – RTG klatki piersiowej,
RTG górnego odcinka przewodu pokarmowego,
USG jamy brzusznej – prawidłowe. Kapilaroskopia –
w granicach normy. Badanie histopatologiczne ze
zmiany na brzuchu wykazało cechy włóknienia,

pogrubienie włókien kolagenowych, obrzęk skóry
oraz zanik przydatków i okołonaczyniowe nacieki
zapalne, a także obecność podnaskórkowego pęche-
rza. Badanie wycinka ze zmian metodą immuno -
fluorescencji bezpośredniej – ujemne. Metodą immu-
nofluorescencji pośredniej na przełyku małpy i świnki
morskiej nie wykryto przeciwciał przeciw antygenom
błony podstawnej w surowicy oraz nie stwierdzono
przeciwciał przeciwjądrowych na komórkach HEp2.

W czasie pobytu w Klinice zastosowano cefuro -
ksym w dawce 2 × 1,5 g i.v. przez 10 dni z kontynu-
acją leczenia doustnym cefuroksymem 2 × 250 mg
przez 4 tygodnie. Po ustąpieniu zmian pęcherzo-
wych stosowano miejscowo emolienty. Obecnie cho-
ra pozostaje pod stałą kontrolą poradni dermatolo-
gicznej. W terapii ogólnej okresowo stosowana 
jest witamina E – 400 mg/dobę oraz piaskledina –
300 mg/dobę.

Epizod pojawienia się zmian pęcherzowych nie
powtórzył się.

OMÓWIENIE

Postać pęcherzowa jest rzadką odmianą twardzi-
ny ograniczonej, występującej głównie u kobiet
pomiędzy 20. a 40. rokiem życia. W piśmiennictwie
opisano ok. 100 przypadków tej odmiany morphea [5].

Rycina 2. Pęcherze krwotoczne oraz nadżerki w ogniskach twar-
dzinowych
Figure 2. Hemorrhagic bullae and erosions on indurated morphea
plaques

Rycina 1. Zmiany pęcherzowe w obrębie ognisk twardziny 
ograniczonej na skórze brzucha
Figure 1. Bullous lesions on morphea plaques localized on the 
abdomen

Rycina 3. Zmiany o charakterze twardziny ograniczonej u tej
samej pacjentki
Figure 3. The same patient. Typical lesions of cutaneous scleroder-
ma
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Rencic i wsp. [14] na podstawie badań retrospek-
tywnych ocenili częstość występowania zmian
pęcherzowych w twardzinie ograniczonej na ok.
7,5% wszystkich przypadków morphea. Należy jed-
nak podkreślić, że badanie dotyczyło tylko przypad-
ków rejestrowanych w Hiszpanii.

Fiala i wsp. [15] opisali przypadek 2-letniego
chłopca z twardziną ograniczoną pęcherzową, u któ-
rego wystąpienie pęcherzy w okolicy lewej ręki
poprzedził masywny obrzęk. U naszej pacjentki nie
obserwowaliśmy takiej zależności, zmiany pęche-
rzowe pojawiły się w obrębie wykształconych
ognisk twardzinowych w powłokach brzusznych.

U 69-letniej pacjentki opisanej przez Kavala i wsp.
[7], podobnie jak u naszej chorej, zmiany pęcherzo-
we pojawiły się po 9 latach występowania typowych
ognisk twardziny ograniczonej.

W patogenezie zmian o charakterze twardziny
ograniczonej pęcherzowej prawdopodobnie rolę
odgrywają także drobne urazy. Tournillac i wsp. [16]
opisali 2 przypadki pacjentek, u których zmiany
o charakterze włóknienia skóry z obecnością podna-
skórkowych pęcherzy rozpoczęły się po radioterapii
(prowadzonej z powodów onkologicznych).

U mniej niż 15% pacjentów z twardziną ograni-
czoną występują autoprzeciwciała (głównie prze-
ciwjądrowe). Nagai i wsp. [17] opisali występowanie
przeciwciał przeciw miedziowo-cynkowej dysmuta-
zie nadtlenkowej, co może skutkować rozwojem
włóknienia. U naszej pacjentki przeciwciała przeciw-
jądrowe były nieobecne. 

W diagnostyce różnicowej najczęściej bierze się
pod uwagę liszaj twardzinowy i zanikowy (LSA)
oraz autoimmunologiczne choroby pęcherzowe,
głównie EBA, natomiast Wu i wsp. [18] opisali przy-
padek współistnienia u 15-letniej pacjentki 3 scho-
rzeń: twardziny pęcherzowej, LSA oraz SLE (11 kry-
teriów ARA). W części wycinków skóry obraz był
typowy dla liszaja twardzinowego zanikowego,
a w części – dla twardziny ograniczonej pęcherzo-
wej. W opisanym przez nas przypadku LSA i EBA
zostały wykluczone.

Zmiany o charakterze twardziny pęcherzowej
z reguły wymagają, oprócz leczenia miejscowego,
również terapii ogólnej. Zwykle zmiany pęcherzowe
dobrze reagują na terapię i pozostają jedynie pier-
wotne ogniska morphea. Opisywano jednak przypad-
ki wykształcenia się owrzodzeń na podłożu zmian
pęcherzowych. Martin i wsp. [19] zastosowali
z dobrym rezultatem przeszczep modyfikowanej
skóry (Apligraft) na zmiany o charakterze owrzo-
dzeń w miejscach po pęcherzach. 

Opisywana pacjentka zareagowała pozytywnie
na antybiotykoterapię dożylną. Zmiany pęcherzowe
zagoiły się bez pozostawienia trwałych ubytków,
natomiast jako kontynuację leczenia ognisk morphea

zastosowano antyoksydanty (witamina E, piaskle -
dina).

Przedstawiliśmy rzadki przypadek twardziny
ograniczonej pęcherzowej. Schorzenie to, ze wzglę-
du na kazuistyczny charakter, może być przyczyną
problemów diagnostycznych i wymaga dokładnego
różnicowania z innymi dermatozami o podobnym
obrazie klinicznym (liszaj twardzinowy i zanikowy
lub podnaskórkowe choroby pęcherzowe). 
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