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Streszczenie

Zespdt Sharpa (ang. mixed connective tissue disease — MCTD),
inaczej mieszana choroba tkanki tacznej to niezmiernie rzadko
wystepujaca jednostka chorobowa wyodrebniona przez Sharpa
i wsp. w 1972 r. Choroba ta ma podtoze autoimmunologiczne,
zachorowalno$¢ wynosi ok. 1 na 1 000 000, najczesciej ujawnia
sie miedzy 10. a 20. r.z.

W symptomatologii objawéw charakterystycznych dla MCTD
wymienia sie m.in. spotykane w 75-100% objawy zespotu Ray-
naunda, w skojarzeniu z obrzekiem rgk i palcéw dtoni (palce
kietbaskowate).

Chora, lat 38 zgtosita sie do Kliniki z powodu nasilonych do-
legliwosci bélowych spowodowanych zaburzeniami ukrwienia
w obrebie koficzyn gérnych. W przebiegu choroby podstawowej
doszto do rozwoju zmian w obrebie skdry dtoni (zrogowacenie
z dyskretnymi przykurczami utrudniajgcymi funkcje ruchowe).
Chora zostata zakwalifikowana do zabiegu operacyjnego,
wstepnie planowano wykona¢ wideotorakoskopowa sympa-
tektomie. Jednak po zapoznaniu sie z wynikami badafh ob-
razowych, przy braku zmian chorobowych w zakresie ptuc
i optucnej zdecydowano sie na przeprowadzenie nowatorskie-
go zabiegu termoablacji pnia wspdtczulnego przy uzyciu wide-
opleuroskopu.

Stowa kluczowe: pleuroskopia, zespét Sharpa.

Wstep

Mieszana choroba tkanki tacznej (ang. mixed connective
tissue disease — MCTD) to zespdt chorobowy wyodrebnio-
ny w 1972 r. przez Sharpa i wsp. [1]. taczy w sobie cechy
kliniczne twardziny, tocznia uktadowego oraz poliomiositis.
Choroba ma podtoze autoimmunologiczne, a jej markerem
immunologicznym jest przeciwciato przeciw rybonukle-
oproteinie RNP (U1RNP) [2]. Zachorowalno$¢ wynosi ok.
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This article deals with an extremely rare case of the illness
which was discovered for the very first time and named after
Sharp in 1972. Due to it autoimmune background this condi-
tion was added to the scope of so called mixed connective
tissue diseases. The rate of appearance is one case per one
million of population. The illness often manifests itself initially
in patients as young as 10 to 20 years old with symptoms like
Raynaund’s syndrome in 75% to 100% of cases along with
swelling of either whole hands or confined only the fingers
(sausage-like fingers) which is peculiar to that condition.

A 38 y.o. female patient showed up in our clinic complaining of
paroxysmal excruciating pain in her fingers and we diagnosed
her symptoms to be ischemic in their origin (constriction of
the tiny arterioli is behind Raynuand’s syndrome). We also fo-
und others hallmarks of the condition such as skin callousness
of her hands and hardly visible contractures in the fingers with
range of motion impairment which clinched our diagnosis.
The patient originally was scheduled for video-assisted tho-
racoscopic sympathectomy but when we got to know that her
radiological exams reaveled no signs of any significant patho-
logical changes within her chest we decided to carry out less
invasive, newly introduced procedure — single port thoracic
symphatectomy with videopleuroendoscope.
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1 na 1000 000, najczesciej ujawnia sie miedzy 10. a 20. r.z.
Czestos¢ wystepowania u kobiet jest 4 razy wieksza niz
u mezczyzn.

Najczestszym objawem wystepujacym u 75-100% cho-
rych jest objaw Raynauda (napadowy skurcz naczyh krwio-
nosnych w obrebie dtoni, z towarzyszacymi przemijajacymi
silnymi dolegliwosciami bdlowymi), ktéremu towarzyszy
obrzek palcow dtoni (palce kietbaskowate) oraz stward-
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nienie skéry palcdw rak z przykurczami zgieciowymi (skle-
rodaktylia). Innymi towarzyszacymi objawami moga by¢:
kalcyfikacja w obrebie tkanki podskérnej, teleangiektazje,
nadwrazliwosé na Swiatto oraz przewlekte owrzodzenia go-
leni. W przebiegu MCDT dochodzi réwniez do zaburzeh ze
strony uktadu nerwowego, ktére moga objawiac sie m.in.
porazeniem nerwu twarzowego.

W pracy zaprezentowano przypadek 38-letniej pacjent-
ki, ktéra zgtosita sie do Kliniki z powodu nasilonych obja-
woOw zwigzanych z zaburzeniami ukrwienia w obrebie kon-
czyn gornych, ktére w znaczacym stopniu ograniczaty jej
funkcjonalnosé.

Opis przypadku

Chora, lat 38 zgtosita sie do naszej Kliniki z powodu
nasilonych dolegliwosci bolowych w zakresie palcow rak.
Dolegliwosciom bélowym, ktére trwaty nieustannie cata
dobe, towarzyszyto znacznego stopnia niedokrwienie dy-
stalnych paliczkéw obu dtoni. Ponadto doszto do rozwo-
ju zmian troficznych w obrebie skéry dtoni w postaci jej
nadmiernego zrogowacenia z nastepczymi przykurczami
(sklerodaktylia), co utrudniato chorej w sposdb znaczacy
normalne funkcjonowanie.

Jak wynikato z wywiadu, pierwsze objawy choroby roz-
poczety sie przed ok. 5 latami, od ok. 2 lat chora byta leczo-
na w Poradni Chirurgii Naczyniowej z powodu nasilajgcego
sie niedokrwienia konczyn goérnych, jednak stosowane le-
czenie zachowawcze (leki przeciwbélowe oraz wazodylata-
cyjne) nie przyniosto poprawy.

W naszej Klinice chora zostata zakwalifikowana do za-
biegu sympatektomii piersiowe;.

Zabieg ten jest procedurg mato inwazyjna, ktéra ulegta
popularyzacji na poczatku lat 90. XX w., obecnie ma zasto-
sowanie u pacjentéw z niedokrwieniem w obrebie konczy
gornych, nadpotliwoscia pierwotna oraz zespotem Frey.

Technika zabiegu polega na usunieciu zwojéw pnia
wspétczulnego Th2-Th3 wraz z wszystkimi gateziami ta-
czacymi [3]. Gtéwne zalety tej procedury chirurgicznej to jej
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mata inwazyjnos¢, niewielki odsetek powiktan oraz krétki
okres hospitalizacji (2-3 doby).

Ze wzgledu na chorobe zasadniczg u pacjentki (MCDT),
dobre warunki anatomiczne (szczupta budowa ciata), brak
zmian chorobowych w obrebie jamy optucnej i ptuc zde-
cydowano sie na wykonanie zabiegu technikg o mniejszej
inwazyjnosci niz przez klasyczny dostep wideotorako-
skopowy. Standardowo zabieg sympatektomii piersiowej
wigze sie z wprowadzeniem do klatki piersiowe] trzech
troakarow, przez ktére w kolejnosci wprowadzany jest wi-
deotorakoskop, a nastepnie — pod kontrolg wzroku — dwa
instrumenty robocze

W powyzszym przypadku caty zabieg przeprowadzono
przez pojedynczy port roboczy.

Chora po wprowadzeniu anestezjologicznym oraz zain-
tubowaniu rurka dwuswiattowa zostata utozona na lewym
boku. Po wykonaniu niewielkiego naciecia skory (ok. 2 cm)
w linii pachowej srodkowej cieciem réwnolegtym do osi IV
miedzyzebrza, wytworzono kanat roboczy dla pleuroskopu,
do ktérego podtaczono przewéd insuflujacy dwutlenek we-
gla, w celu uzyskania lepszego wgladu w pole operacyjne
dzieki wytworzeniu kontrolowanej odmy optucnowej. Do
jamy optucnowej podawano dwutlenek wegla w objetosci
powodujacej wzrost cidnienia maks. do 12 mm Hg.

Po zidentyfikowaniu pnia wspétczulnego, postugujac
sie ssakiem zaopatrzonym w kohcoéwke do elektrokoagu-
lacji, zniszczono zwoje od Th2 do Th3 wraz z gateziami od-
chodzacymi, gtéwnie skupiajac sie na zwojach potozonych
bezposrednio na gtéwkach zeber.

Po zakofczonym zabiegu ptuco rozprezono pod kontrola
wzroku, a klatke zamknieto po usunieciu pleuroskopu przy
maksymalnym rozprezeniu ptuca z dodatnim cisnieniem
w drogach oddechowych wynoszacym 40 mm Hg.

W jamie optucnej nie pozostawiano drenu. Chora zo-
stata wypisana do domu w 1. dobie po zabiegu po ocenie
kontrolnego RTG klatki piersiowej.

Dyskusja

Mieszana choroba tkanki tacznej to niezwykle rzad-
ko spotykana choroba, czesciej ujawniajaca sie u kobiet
w wieku miedzy 20. a 30. r.z. Sprawia powazne trudnosci
w rozpoznaniu i leczeniu. Jej leczeniem w gtéwnej mierze
zajmuje sie zesp6t sktadajacy sie z dermatologéw i immu-
nologéw, jednak — jak pokazano na powyzszym przyktadzie
— chirurdzy moga mie¢ swoj udziat w leczeniu, polegajacy
na zniwelowaniu niekorzystnych objawéw ujawniajgcych
sie w przebiegu trwania choroby z wykorzystaniem technik
mato inwazyjnych. Do takich zaburzen nalezy niewatpliwie
zesp6t Raynauda.

Zaproponowane przez nasz zespdt postepowanie nie
jest wolne od powiktan, bo — jak wynika z pismiennictwa
— powiktania srédoperacyjne po zabiegach wideotorakosko-
powych moga siegnaé 2% [4]. Do najniebezpieczniejszych
zaliczy¢ mozna masywne krwawienie i uszkodzenie miaz-
szu ptuca, co wiaze sie z przedtuzonym czasem hospitaliza-
cji w wyniku utrzymywania pacjenta na czynnym drenazu.
Z kolei utrzymujacy sie powyzej 7 dni masywny przeciek
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w uktadzie drenujacym jest wskazaniem do torakotomii, co
catkowicie niweluje efekt kosmetyczny mato inwazyjnego
zabiegu wideooptycznego. Kolejnym ciezkim powiktaniem,
do ktérego moze dojs¢ w wyniku uszkodzenia zwoju gwiaz-
dzistego, jest zesp6t Hornera, ktérego odsetek wystepowa-
nia nie przekracza 0,5% i ma w wiekszosci przypadkéw cha-
rakter przemijajacy [5]. Do mniej dramatycznych powiktan
zaliczy¢ mozna neuralgie miedzyzebrowa, ktéra jest wyni-
kiem traumatyzacji nerwéw miedzyzebrowych w trakcie za-
ktadania trokaréw oraz utrzymujaca sie odme ptaszczows,
ktéra jest wynikiem aspiracji powietrza w trakcie zamyka-
nia powtok bez pozostawienia drenu w jamie optucnej [6].

W opisanym przypadku nie wystapito zadne z ww. po-
wiktah. Chora zostata wypisana w 1. dobie po zabiegu z za-
leceniem zgtoszenia sie na kolejny zabieg przeciwnej strony
w odstepie 3 tygodni. W wielu osrodkach europejskich zabieg
sympatektomii wykonywany jest obustronnie jednoetapowo
[5-8], nasz zespdt preferuje odstep 3-tygodniowy, aby zmini-
malizowac ryzyko wystapienia powiktan oddechowych.

Efekt zabiegu uznano za wysoce zadowalajacy (ryc. 1.).

Po uptywie roku od zabiegu chora zaproszono na po-
wtérne badanie, w ktérym nie stwierdzono progresji zmian
w obrebie tkanek miekkich, przykurcze w obrebie palicz-
kéw nie pogtebity sie, ponadto chora nie odczuwata dole-
gliwosci bélowych.

Whnioski

Zastosowanie sympatektomii piersiowej z wykorzy-
staniem dostepéw mato inwazyjnych (wideotorakoskopia,
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wideopleuroskopia) daje dobre rezultaty w objawowym le-
czeniu zespotu Raynaunda w przebiegu choréb o zrd6znico-
wanej etiologii, co w potaczeniu z wysoce zadowalajacym
efektem kosmetycznym (pojedyncze naciecie skory) prze-
ktada sie na petne zadowolenie pacjenta.
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