Osteoliza paliczkéw dystalnych w przebiegu twardziny
uktadowej — opis przypadku

Acroosteolysis of distal phalanges in patient with systemic sclerosis — case report

Zofia Gerlicz-Kowalczuk', Zbigniew Pietrzak?, Jolanta D. Torzecka?, Anna Woznicka?,

Bozena Dziankowska-Bartkowiak?

'Zaktad Psychodermatologii Uniwersytetu Medycznego w todzi
Indywidualna praktyka lekarska ,Derm-Center” w Piotrkowie Trybunalskim
*Klinika Dermatologii i Wenerologii Uniwersytetu Medycznego w todzi

Przegl Dermatol 2016, 103, 465-468
DOI: 10.5114/dr.2016.63835

SEOWA KLUCZOWE:
twardzina ukladowa, osteoliza

akralna, osteoliza, rentgenogram.

KEY WORDS:
systemic sclerosis,
acroosteolysis, osteolysis, X-ray.

ADRES DO KORESPONDENC]I:
Zofia Gerlicz-Kowalczuk

Zaklad Psychodermatologii
Uniwersytet Medyczny w Lodzi
ul. Pomorska 251, budynek C5
92-213 L6dz

tel.: +48 606 168 467

e-mail: zosia_gerlicz@yahoo.com

STRESZCZENIE

Wprowadzenie. Osteoliza dystalnych paliczkéw w przebiegu twardzi-
ny uktadowej (systemic sclerosis - SSc) jest opisywana w pisémiennictwie,
jednak ciagle sie o niej zapomina i rzadko bywa przedmiotem badan.

Cel pracy. Przedstawienie przypadku masywnej akroosteolizy z towa-
rzyszacym odkladaniem zlogéw wapnia w tkankach w przebiegu SSc.

Opis przypadku. Kobieta w wieku 53 lat chorujaca na ograniczona po-
sta¢ SSc (ISSc) od 8 lat, leczona od kilkunastu tygodni z powodu zmian
naciekowo-ropnych 1II i IV palca reki prawej z powodu postepujacej
akroosteolizy paliczka dystalnego oraz kalcynozy okototkankowej z to-
warzyszacym niedokrwieniem.

Whnioski. Obecnie coraz wiecej dowodéw naukowych przemawia za
uznaniem akroosteolizy za wazny objaw kliniczny w przebiegu SSc,
glownie ze wzgledu na korelacje z postepujaca mikroangiopatia oraz
nasilenie niedokrwienia paliczkow.

ABSTRACT

Introduction. Acroosteolysis is a recognized, but under-researched and
forgotten manifestation of systemic sclerosis (SSc).

Objective. To present a case of exuberant acroosteolysis and subcutane-
ous tissue calcinosis in the course of SSc.

Case report. The patient, aged fifty-three with limited systemic scle-
rosis (ISSc) for 8 years duration, was under dermatological treatment
because of ulcerative inflammation of the 2" and 4" finger of the right
hand. Progressive acroosteolysis of the distal phalanx with calcinosis
and severe digital ischaemia was diagnosed.

Conclusion. There is growing evidence suggesting that acroosteolysis
is an important manifestation of SSc due to the correlation with pro-
gressive microangiopathy and severity of digital ischaemia.

Przeglad Dermatologiczny 2016/6

465


mailto:e-mail: zosia_gerlicz@yahoo.com

Zofia Gerlicz-Kowalczuk, Zbigniew Pietrzak, Jolanta D. Torzecka i inni

WPROWADZENIE

Twardzina ukladowa (ang. systemic sclerosis -
SSc) jest ogdlnoustrojowa choroba tkanki lacznej
o podlozu autoimmunologicznym. Charakteryzuje
sie postepujacym wildknieniem tkanek, uogélniony-
mi zaburzeniami mikrokrazenia oraz odchyleniami
w badaniach immunologicznych i dodatkowych [1,
2]. Charakterystyczng cecha kliniczng SSc jest zaje-
cie skory. Jest to jedno z duzych kryteriéw swiad-
czacych o jej rozpoznaniu (wedlug American College
of Rheumatology - ACR) [3]. Ponadto w przebiegu
choroby obserwuje si¢ zajecie narzadéw wewnetrz-
nych, w tym ukladu krazenia, uktadu oddechowe-
go, pokarmowego i moczowego. Wybitng cecha
SSc jest postepujace zajecie procesem chorobowym
réowniez uktadu kostnego, co klinicznie najczesciej
objawia sie sklerodaktylia. Zmiany stawowe w po-
czatkowym okresie choroby wystepuja u 12-65%
pacjentéw, jednak w miare uplywu czasu rozwijaja
sie¢ az u 46-97% chorych [4]. Zazwyczaj najwczes-
niej pojawia sie artralgia i sztywnoéc¢ stawoéw, ktéra
moze dotyczy¢ jednego lub kilku stawéw jednoczes-
nie. Procesem chorobowym moze by¢ objety kazdy
staw, jednak zwykle dotyczy to stawoéw rak, nad-
garstka i stop. Bole stawowe moga mie¢ zmienna
lokalizacje. Zazwyczaj sa symetryczne. Sztywnosc¢
poranna dotyczy najczesciej jedynie palcow rak,
nadgarstkéw, czasem réwniez lokci i kolan. Wraz
z postepem choroby nastepuje ograniczenie rucho-
mosci w stawach. Palce rak pozostaja w utrwalo-
nym, postepujacym przykurczu zgieciowym. Ob-
serwuje sie rowniez tzw. trzeszczenie stawow, ktére
spowodowane jest zmianami w obrebie Sciegien
(objaw tarcia Sciegien). Ponadto u wiekszosci oséb
z SSc w badaniu rentgenograficznym (RTG) kos¢-
ca opisuje sie odkladanie ztogéw wapnia zaré6wno
w okolicach okotostawowych, jak i w innych loka-
lizacjach [5-7]. Resorpcja kostna dystalnych palicz-
kéw dloni opisywana jest rzadko, jednak uwaza sie,
Ze moze wystepowaé nawet u ponad 25% chorych
na SSc [6], co przyczynia sie do stopniowego zaniku
kostnego, a w przypadkach skrajnych nawet do cat-
kowitej resorpcji kosci.

CEL PRACY

Przedstawienie przypadku masywnej akroosteo-
lizy z towarzyszacym odkladaniem zlogéw wapnia
w tkankach w przebiegu SSc.

OPIS PRZYPADKU

Pacjentka w wieku 53 lat, wielokrotnie wczesniej
hospitalizowana, zostata przyjeta do Kliniki z powo-
du zaostrzenia dolegliwoéci w przebiegu SSc, ktéra
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zdiagnozowano przed okoto 8 laty. Pierwsze zmiany
o charakterze objawu Raynauda pojawity sie okoto
20 lat temu. W wywiadzie stwierdzono przewlekle,
narastajace bole stawowe, suchos¢ sluzéwek i trud-
nosci z przelykaniem. W badaniu dermatologicznym
przy przyjeciu wykazano bardzo nasilony objaw
Raynauda, palce ragk w przykurczu zgieciowym oraz
obecny od kilkunastu tygodni obrzek i kalcynoze
tkanek w okolicy okotopaznokciowej z towarzysza-
cym dotkliwym bélem miejscowym. Zaobserwowa-
no réwniez obrzek wokét stawu paliczka dystalnego
IV palca, a takze ograniczenie ruchomosci nadgarst-
kow i przykurcze zgieciowe stawé6w rak. Ponadto
stwierdzono teleangiektazje zlokalizowane gltéwnie
na twarzy, wygladzenie i stwardnienie skéry twarzy
ze zwezeniem czerwieni wargowej i zanik skrzyde-
tek nosa. W obrebie skory tulowia obserwowano dys-
kretne przebarwienia. W badaniach laboratoryjnych
odnotowano obecnos¢ niespecyficznych przeciwcial
przeciwjadrowych w mianie 2560 oraz w wykona-
nym przed 5 laty badaniu radiologicznym zwiéknie-
nie ptuc o niewielkim nasileniu, a w badaniu metoda
tomografii komputerowej o wysokiej rozdzielczosci
(ang. high resolution computed tomography - HRCT)
dyskretng akcentacje przegréod miedzyzrazikowych
z niewielkim zmniejszeniem ich przejrzystosci.
Obecnie wykonane badanie RTG klatki piersiowej
nie wykazatlo progresji zmian (pacjentka jest pod sta-
I3 opieka pulmonologiczng). W badaniu echokardio-
graficznym nie stwierdzono cech nadci$nienia pluc-
nego. Spirometria i badanie zdolnosci dyfuzji gazéw
w plucach (ang. diffusing capacity for carbon monoxi-
de - DLCO) - bez odchylefi. W badaniu scyntygra-
ficznym przetyku odnotowano zwolnienie pasazu
przetykowego. Badanie RTG przelyku z kontrastem
wykazalo zaburzenia motoryki z towarzyszaca aero-
fagia. W badaniach laboratoryjnych nie stwierdzono
zadnych odchylent do normy poza podwyzszonym
poziomem biatka C-reaktywnego (ang. C-reactive
protein - CRP), co moze odpowiada¢ zaostrzeniu
przebiegu SSc. W badaniu wideokapilaroskopo-
wym uwidoczniono zmiany charakterystyczne dla
SSc, w tym liczne obszary awaskularne = 50% pola
widzenia, kapilary krzaczaste (= 2) oraz zaburzenia
morfologii kapilar, co pozwolito na zakwalifiko-
wanie obrazu kapilaroskopowego jako fazy péznej
wg Cutolo i wsp. [8]. W badaniu RTG rak stwierdzo-
no osteolize dalszej czeéci paliczka dystalnego pal-
ca II reki prawej. Ponadto widoczna byla znaczne-
go stopnia sklerotyczna przebudowa (o ziarnistym
charakterze) paliczka dystalnego palca IV i kciuka
reki prawej oraz paliczka podstawnego kciuka reki
prawej. W mniejszym stopniu sklerotyczna przebu-
dowa dotyczyla paliczkéw dystalnych palca Il i V
reki prawej oraz palca IV reki lewej. Zwracaly row-
niez uwage rozlegle drobnoziarniste zwapnienia
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Osteoliza paliczkdw w twardzinie

Rycina |. Obraz RTG rak w przebiegu SSc. Widoczna wybitnie
nasilona akroosteoliza dystalnych paliczkéw | i IV palca reki prawej
oraz ztogi wapniowe w tkankach miekkich

Figure |. X-ray of the hands in the course of SSc. Prominent acroos-
teolysis of distal phalanges of the 2" and 4" finger of the right hand
and soft tissue calcification

w tkankach miekkich okolostawowych - najwieksze
wzdluz paliczkéw kciuka reki prawej (ryc. 1), mniej-
sze na wysokosci wyrostkéw rylcowatych obu kosci
fokciowych. Obraz radiologiczny odpowiadal ob-
serwowanym klinicznie zmianom. Zastosowano na-
przemiennie co drugi dzieri wlewy dozylne z 100 mg
pentoksyfiliny w 100 ml 0,9% soli fizjologicznej oraz
250 ml Dextranu 40 tys. (wielkoczasteczkowy poli-
mer glukozy) przez 14 dni. Dodatkowo uzyto hepa-
ryny drobnoczasteczkowej (enoksyparyny) 0,4 pod-
skoérnie 1 raz dziennie, a takze antybiotykoterapii
ogolnej i uzyskano wzgledna poprawe miejscowa.

OMOWIENIE

Postepujace stwardnienie skéry rak z towarzy-
szacym przykurczem zgieciowym oraz niedokrwie-
nie opuszek palcéw, ktére przyczyniaja sie do upo-
§ledzenia funkcjonowania w codziennym zyciu, sa
klasycznym obrazem chorobowym SSc. Ostatnie
badania dowodza, ze kalcynoza oraz osteoliza kost-
na moga by¢ jej wazna cecha kliniczna. Valenzuela
i wsp. zaobserwowali u tych pacjentow zwiekszone
ryzyko wystapienia owrzodzen opuszek palcow,
a takze zajecia ukladu krazenia oraz ukladu pokar-
mowego i oddechowego [7]. Wyniki badan kohor-
towych potwierdzaja réwniez statystycznie czest-
sze wystepowanie zaburzen kostnych i wapnienia
tkanek u os6b, u ktérych stwierdzono przeciwciala
antycentromerowe (ACA), niz u oséb z przeciw-
cialami przeciwko topoizomerazie I (Scl-70) [7].
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Morardet i wsp. wykazali znamienng korelacje po-
miedzy p6zna faza klasyfikacji zmian kapilarosko-
powych wg Cutolo a wystepowaniem wapnienia
w obrebie tkanek badz osteolizy [8, 9]. Uwaza sig, ze
akroosteoliza moze by¢ skutkiem niedostatecznego
ukrwienia, a takze moze mie¢ zwiazek z uciskiem
wywolanym wléknieniem otaczajgcych tkanek [10].
Johnstone i wsp. wykazali istotna zaleznos$¢ po-
miedzy wystepowaniem osteolizy dystalnych pa-
liczkéw rak a ciezkim niedokrwieniem tkanek oraz
nasilona kalcynoza w tej okolicy, co réwniez za-
obserwowano w przedstawionym przypadku [6].
Ponadto Braun-Moscovici i wsp. przypuszczaja, ze
zaburzenia kostne moga by¢ dodatkowo stymulo-
wane malym stezeniem witaminy D oraz wtérng
nadczynnoécig przytarczyc, ktéra przyczynia sie
do hiperkalemii i odkladania zlogéw wapniowych
w tkankach [11], jednak patogeneza postepujacego
wapnienia tkanek, obserwowanego zaréwno w SSc,
jak i innych chorobach tkanki tacznej, nie jest do
korica poznana.

Zajecie ukladu kostnego w przebiegu SSc jest
waznym objawem klinicznym, ktéry moze by¢ istot-
nym czynnikiem prognostycznym i rokowniczym
dalszego postepu choroby.
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