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Prurigo nodularis responding to intravenous immunoglobulins

Swierzbiagczka guzkowa leczona dozylnie immunoglobulinami
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Prurigo nodularis is a chronic skin disease, espe-
cially seen in middle-aged women adults. It is char-
acterized by symmetric, pruritic hyperkeratotic nod-
ules and papules on the extensor surfaces [1]. Prurigo
nodularis patients can suffer from repeated itching and
scratching cycles or intensive pruritus. The etiology of
prurigo nodularis is not clear. The lesions can be seen
primarily or be caused by another pruritic condition.
The trigger can be other dermatoses such as atopic
dermatitis or secondary pruritus due to another sys-
temic disease such as chronic kidney disease, jaundice,
malignancies, etc. The interaction between cutaneous
nerve fibers and immune cells can play a crucial role in
pathogenesis [2]. Treatment options for prurigo nodu-
laris are limited by studies. Most of the studies aim at
symptomatic relief of patients [3].

A 49-year-old female patient applied to our clinic
with an 8-year history of itchy nodular lesions on the
back and extensor surfaces of extremities. She has had
recurrent upper respiratory tract infections and natu-
ral killer deficiency in her history. She had taken many
topical and systemic agents for prurigo nodularis be-
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Swierzbiaczka guzkowa jest przewlekla chorobg
skory, ktéra wystepuje gtéwnie u kobiet w srednim
wieku. Charakteryzuje sie obecnoscia symetrycznie
rozmieszczonych, swedzacych, hiperkeratotycznych
guzkow i grudek na powierzchniach wyprostnych
koriczyn [1]. U chorych wystepuje wzmozony $wiad.
Etiologia $wierzbigczki guzkowej nie zostata do korica
poznana. Zmiany mogg mie¢ charakter pierwotny albo
moga by¢ wywolane innym schorzeniem przebiega-
jacym ze $wigdem. Czynnikiem wyzwalajacym moze
by¢ inna dermatoza, np. atopowe zapalenie skéry, lub
§wiad wtérny spowodowany inng chorobg ogélno-
ustrojowa - przewlekla choroba nerek, zéttaczka czy
nowotworami zlodliwymi. Kluczowa role w patogene-
zie moga odgrywac oddziatywania miedzy skérnymi
wiéknami nerwowymi a komérkami uktadu odporno-
sciowego [2]. Na podstawie dostepnych badafi mozli-
wosci leczenia $wierzbiaczki guzkowej sa ograniczone.
W wiekszosci prac autorzy podaja, Ze leczenie ukie-
runkowane jest na tagodzenie objawoéw [3].

Pacjentka w wieku 49 lat zglosita sie do naszej kli-
niki z powodu utrzymujacych sie od 8 lat zmian z to-
warzyszacym $wigdem, umiejscowionych na plecach
oraz powierzchniach wyprostnych konczyn. W wy-
wiadzie stwierdzono nawracajace zakazenia gérnych
drég oddechowych oraz niedobér limfocytéw NK
(natural killer). Pacjentka byla wczeéniej leczona wie-
loma lekami miejscowymi i ogélnymi bez efektu,
w tym leczenie cyklosporyng w dawce 200 mg/dobe
przez 1,5 roku, wielokrotne cykle leczenia metylo-
prednizolonem w czasie 4 miesiecy, a takze terapia
hydroksychloroching, lekami przeciwhistaminowy-
mi, przeciwdepresyjnymi i przeciwlekowymi. Przez
2 lata pacjentka bylta réwniez leczona fotochemiote-
rapia (PUVA). Wszystkie zastosowane metody te-
rapii powodowaly jedynie przejéciowe lagodzenie
objawoéw. W klinicznym badaniu dermatologicznym
stwierdzono symetrycznie rozmieszczone hiperkera-
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Figure |. Multiple and symmetrically distributed crusted nodular
lesions on the extensor surfaces of the body

Rycina |. Liczne guzkowate zmiany skdrne pokryte strupami, roz-
mieszczone symetrycznie na powierzchniach wyprostnych kon-
czyn dolnych

fore. Prolonged use of topical menthol, calamine lotions,
glucocorticosteroids and systemic cyclosporine 200 mg
daily for 1.5 years, repeated courses of methylpredniso-
lone for 4 months, hydroxychloroquine, antihistamines,
antidepressants and anxiolytics had failed to control
her disease. Finally, she received psoralen-ultraviolet A
(PUVA) phototherapy for 2 years. All of these thera-
pies had contributed to a transient improvement of the
symptoms. At the clinical dermatological examination,
there were symmetrically distributed hyperkeratotic
crusted nodular lesions on extensor surfaces of arms
and legs. A few lesions were also localized on the back.
Postinflammatory hyperpigmentation and excoriations
are observed at partial locations (fig. 1). The patient was
in good general health and her systemic physical ex-
amination was otherwise unremarkable. Her routine
laboratory tests were normal. Two biopsies were taken
from the right arm and abdomen skin. The skin speci-
mens were prepared for hematoxylin-eosin staining.
Another biopsy was taken from the perilesional area
for direct immunofluorescence examination to exclude
pemphigoid nodularis, which is a rare nodular variant
of bullous pemphigoid. Parakeratosis, hypergranulosis
and irregular acanthosis of the epidermis, dense dermal
mixed infiltrate existing lymphocytes and eosinophils
predominantly were observed. Direct immunofluores-
cence was negative. Clinical and histopathological fea-
tures were consistent with prurigo nodularis. Because
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Figure 2. The lesions resolve at the forth course of the treatment
Rycina 2. Poprawa stanu skéry po czwartym cyklu leczenia

totyczne, guzkowate zmiany pokryte strupami, obej-
mujace powierzchnie wyprostne koriczyn gérnych
i dolnych. Nieliczne zmiany wystepowaly réwniez
na skoérze plecow. W niektérych lokalizacjach stwier-
dzono przebarwienia pozapalne i przeczosy (ryc. 1).
Pacjentka byta w stanie ogélnym dobrym, a w badaniu
przedmiotowym nie stwierdzono odchyleri od normy.
Nieprawidlowosci nie wykazano réwniez w podsta-
wowych badaniach laboratoryjnych. Wykonano dwie
biopsje skéry z prawego ramienia i brzucha do bada-
nia histopatologicznego. Wycinki przygotowano do
barwienia hematoksyling i eozyna. Aby wykluczy¢
pemphigoid nodularis, pobrano wycinek z okolicy oko-
toguzkowej do badania metoda immunofluorescen-
cji bezposredniej. W badaniu histopatologicznym
stwierdzono parakeratoze, hipergranuloze i nieregu-
larng akantoze naskoérka oraz gesty mieszany naciek
skérny z przewaga limfocytéw i eozynofiléw. Bada-
nie metoda immunofluorescencji bezposredniej byto
negatywne. Obraz kliniczny i histopatologiczny byl
zgodny z rozpoznaniem $wierzbigczki guzkowej. Ze
wzgledu na doniesienia dotyczace skutecznosci im-
munoglobuliny ludzkiej w leczeniu atopowego zapa-
lenia skory i §wierzbigczki guzkowej wprowadzilisSmy
lek w dawce 2 g/kg na miesigc dozylnie przez 5 dni
w skojarzeniu z dotychczasowym leczeniem PUVA.
Po czwartym cyklu leczenia stan skéry ulegt popra-
wie (ryc. 2). Nie zaobserwowano zadnych objawéw
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intravenous immunoglobulin has been reported to be
effective against atopic dermatitis and atopic prurigo
nodularis, we started intravenous immunoglobulin
at 2 g/kg monthly given intravenously over 5 days in
combination with continued PUVA treatment. After the
fourth course of this treatment, her prurigo nodularis
improved (fig. 2) and there was no side-effect observed.
She is under follow-up.

Prurigo nodularis is a skin disease described by
Hyde in 1909. It is caused by chronic pruritus and
is characterized by symmetric nodules and papules
[4]. Although the pathogenesis of prurigo nodularis
has not been understood, recent studies have docu-
mented that a possible neurogenic mechanism in-
cluding the intraepidermal and dermal nerve fibers
can play a crucial role [5-7]. Substance P, secreted
by nerve fibers, has an increased expression in pru-
rigo nodularis [8]. Dermal neuronal hyperplasia due
to increased numbers of nerve fibers and epidermal
hyperplasia may lead to sensitization of skin nerves
[2, 9]. In recent studies, numerous counts and differ-
ent morphologies of mast cells in prurigo nodularis
lesions were documented. Nerve growth factor was
produced abundantly by mast cells in prurigo nodu-
laris lesions [3]. In histopathology, focal parakerato-
sis, hypergranulosis and acanthosis of the epidermis,
dense dermal infiltrate consisting of neutrophils, eo-
sinophils, histiocytes and monocytes can be observed.
Thickened nerve fibers with collagen bundles in the
dermis are notable [10, 11]. There is no consensus

niepozadanych terapii. Pacjentka jest pod obserwacja
lekarska.

Swierzbiaczka guzkowa jest choroba skéry opisana
po raz pierwszy przez Hyde’a w 1909 roku. Jest spo-
wodowana przewleklym swigdem, a charakteryzuje
sie obecnoscia symetrycznie rozmieszczonych zmian
skornych w postaci guzkéw i grudek [4]. Patogene-
za $wierzbigczki guzkowej nie jest poznana, jednak
w niedawnych badaniach stwierdzono, ze kluczowa
role moze odgrywaé mechanizm neurogenny obej-
mujacy $rédnaskérkowe i skérne widkna nerwowe
[5-7]. W przebiegu §wierzbigczki guzkowej wykaza-
no wzmozong ekspresje substancji P uwalnianej z wto-
kien nerwowych [8]. Rozrost neuronéw spowodowany
zwiekszona liczba wiékien nerwowych i hiperplazja
naskérka moze prowadzié¢ do uwrazliwienia ner-
wow skérnych [2, 9]. W ostatnio przeprowadzonych
badaniach w zmianach typowych dla §wierzbigcz-
ki guzkowej obserwowano duza liczbe mastocytéw
o zréznicowanej morfologii. W zmianach w przebiegu
§wierzbigczki guzkowej stwierdzono wzmozone wy-
twarzanie czynnika wzrostu nerwéw przez komoérki
tuczne [3]. W obrazie histopatologicznym widoczne
sa ogniska hiperkeratozy, hipergranuloza i akantoza
naskorka oraz gesty naciek skérny zlozony z neutrofi-
l6w, eozynofiléw, histiocytéw i monocytéw. Charakte-
rystyczne jest tez wystepowanie pogrubiatych wiokien
nerwowych z peczkami kolagenu w skérze wlasciwej
[10, 11]. Nie ma konsensusu co do zalecanego leczenia
swierzbigczki guzkowej, a dostepne dane ograniczaja
sie do opiséw przypadkéw. W pisSmiennictwie istnieje
opis przypadku $wierzbiaczki guzkowej leczonej z do-
brym skutkiem przy zastosowaniu 4 cykli immunoglo-
buliny ludzkiej podawanej dozylnie [12].
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