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Zesp6t twardzinopodobny w przebiegu pierwotnej marskosci

z6tciowej watroby

Scleroderma-like syndrome in a patient with primary biliary cirrhosis
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Streszczenie

Pierwotna marskos¢ zétciowa watroby jest przewlektym, autoim-
munologicznym schorzeniem watroby o niejasnej etiopatogene-
zie, charakteryzujagcym sie postepujacym niszczeniem miedzy-
ptacikowych przewodéw zétciowych, czego konsekwencja sa:
z6ttaczka, marskosé i niewydolnosé watroby. W przebiegu takiej
marskosci opisano liczne objawy skérne, m.in. Swiad i przeczosy,
ciemniejsze zabarwienie skdry, objaw Raynauda, twardzine ukta-
dowa, twardzine zlokalizowang (morphea), liszaj twardzinowy
i zanikowy, ziarniniaka obrgczkowatego i atypowa pokrzywke.
W pracy opisano przypadek chorej na pierwotng marskos¢ z6t-
ciowa watroby z towarzyszacym zespotem zmian skdrnych przy-
pominajacych twardzine uktadowa.

Wstep

Pierwotna marsko$¢ zétciowa watroby (PMZW) jest
przewlektym, autoimmunologicznym schorzeniem wa-
troby, charakteryzujacym sie postepujacym niszcze-
niem miedzyptacikowych przewodéw Z6tciowych.
Ostatecznie dochodzi do zaniku przewodéw zétcio-
wych, ktorego konsekwencja sa: zéttaczka, marskosé
i niewydolno$¢ watroby. Patogeneza PMZW jest ztozo-
na i nie do kofca wyjasniona. W rozwoju choroby bie-
rze sie pod uwage: czynniki Srodowiskowe, czynniki ge-
netyczne (HLA-DR8, HLA-DPB1), drobnoustroje i zwigzki
chemiczne indukujace zjawisko mimikry molekularnej,

Summary

Primary biliary cirrhosis (PBC) is a chronic, progressive
autoimmune disease of the liver marked by slow progressive
destruction of the small interlobular bile ducts that leads to
cholestasis, jaundice, liver cirrhosis and liver failure. Various skin
manifestations have been described in patients with PBC
including pruritus, skin excoriations, skin hyperpigmentation,
scleroderma, morphea, lichen sclerosus et atrophicus, granuloma
annulare, and atypical urticaria. In this paper we present a case
of a 34-year old woman with PBC accompanied by scleroderma-
like skin syndrome.

przeciwciata przeciwmitochondrialne i autoreaktywne
komorki T, kwasy zo6tciowe, pte¢ Zehska i mikrochime-
ryzm ptodowy [1, 2].

W leczeniu PMZW stosuje sie kwas ursodeoksycho-
lowy, budesonid (w potaczeniu z kwasem ursodeoksy-
cholowym), glikokortykosteroidy, leki immunosupresyj-
ne (azatiopryna, cyklosporyna A, mykofenolan mofetilu,
metotreksat, chlorambucyl), penicylamine, kolchicyne,
sylimaryne, bezafibrat i przeszczep watroby, jednak tyl-
ko stosowanie kwasu ursodeoksycholowego i prze-
szczep watroby maja znaczacy wptyw na przebieg cho-
roby i przezycie chorych [1, 2]. W przebiegu pierwotnej
marskosci zotciowej watroby opisano liczne objawy
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skérne, m.in. $wiad i przeczosy, ciemniejsze zabarwienie
skéry, objaw Raynauda, twardzine uktadowa, twardzine
zlokalizowang (morphea), liszaj twardzinowy i zaniko-
wy, ziarniniaka obraczkowatego i atypowa pokrzywke
[3-5]. Ponizej opisano przypadek chorej na pierwotna
marskos¢ z6tciowa watroby z towarzyszacym zespotem
zmian skérnych przypominajacych twardzine uktadowa.

Opis przypadku

Chora K.S,, lat 34, zostata przyjeta na Oddziat Reu-
matologii SPZOZ w Koscianie w styczniu 2009 r. W wy-
wiadzie odnotowano: utrzymujace sie od kilku lat zmia-
ny skérne o typie erytrodermii z towarzyszacym
pogrubieniem i stwardnieniem skory kohczyn i tutowia,
objaw Raynauda i uporczywy $wiad skéry. Chora byta
wczedniej hospitalizowana na Oddziale Gastroenterolo-
gii, gdzie na podstawie badan serologicznych i biopsji
watroby rozpoznano autoimmunologiczne zapalenie
watroby. W wywiadzie astma oskrzelowa o tagodnym
przebiegu i nadcisnienie tetnicze.

W badaniach laboratoryjnych stwierdzono utrzymu-
jaca sie podwyzszong aktywnosé surowiczg enzymoéw
watrobowych (AspAT, AIAT, GGTP, alkaliczna fosfataza)
i okresowo zwiekszone stezenie bilirubiny w surowicy.
W badaniu przedmiotowym stwierdzono erytrodermie
z ogniskami przebarwienia skoéry, rownomierne pogru-
bienie i stwardnienie skoéry koficzyn i tutowia, brak wy-
ktadnikéw klinicznych zapalenia stawéw, brak innych
istotnych odchylef w badaniu przedmiotowym. Badania
pracowniane wykazaty podwyzszony OB (42 mm/godz.)
przy prawidtowym stezeniu surowiczym CRP (2 mg/l),
leukocytoze (10,1 G/l) z neutrofilig (76,3%), nadptytko-
wos¢ (404 G/l), podwyzszong aktywnosé surowiczg
AIAT (113 j./1), AspAT (89 j./l), GGTP (164 j./\) i fosfatazy
alkalicznej (450 j./l), prawidtowa aktywnos¢ surowicza
kinazy kreatynowej (63 j./l). W badaniach immunoche-
micznych stwierdzono prawidtowe stezenie surowicze
TSH, ujemne wyniki badan serologicznych w kierunku
wirusowego zapalenia watroby typu B i C, nieobecne:
czynniki reumatoidalne, przeciwciata przeciwcytrulino-
we, przeciwciata przeciwjadrowe w tescie immunoflu-
orescencji posredniej, przeciwciata przeciw antygenom
RNP/Sm, Sm, SS-A, SS-B, Scl-70, Jo-1, przeciwciata prze-
ciw cytoplazmie granulocytow (ANCA). Badanie metoda
immunofluorescencji na bloku 6-tkankowym IIF wykaza-
to brak przeciwciat przeciw komérkom mieéni gtadkich
(ASMA), komérkom oktadzinowym (APCA), komérkom
miesnia sercowego (HMA) i aktynie (ACTIN), potwierdzi-
to natomiast obecnos¢ przeciwciat antymitochondrial-
nych (AMA) w wysokim mianie (powyzej 1 : 500).
Badanie przeciwciat przeciwko poszczegblnym antyge-
nom watrobowym wykazato brak przeciwciat przeciw
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antygenom LC-1, LKM-1 i SLA/LP, silnie dodatni (+++)
wynik badania w kierunku przeciwciat AMA-M2.

W badaniu ultrasonograficznym jamy brzusznej
uwidoczniono watrobe prawidtowej wielkosci o niejed-
norodnej echogenicznosci, z hiperechogenicznymi pa-
smami, zwtaszcza w lewym ptacie, inne narzady jamy
brzusznej sonograficznie nie wykazywaty zmian. W le-
czeniu stosowano kwas ursodeoksycholowy, sukralfat,
pantoprazol, asparaginian ornityny, timonacic, cetyry-
zyne, fumaran formoterolu, cyklezonid i ramipril.
Omoéwienie

Opisano liczne przypadki twardziny uktadowej z to-
warzyszaca przewlekta marskoscia zotciowa watroby
[6-9], w przebiegu ktdrej obserwuje sie szerokie spek-
trum towarzyszacych zmian skérnych, w tym zmian
twardzinopodobnych. W opisanym przypadku o ile nie-
ktére z objawéw klinicznych (uogdlnione stwardnienie
skory, objaw Raynauda) mogty nasuwac podejrzenie
twardziny, o tyle inne (erytrodermia, nasilony $wiad
skory) byty nietypowe i praktycznie niespotykane
w przebiegu twardziny. Brak innych objawéw klinicz-
nych twardziny oraz brak typowych dla twardziny i in-
nych choréb uktadowych tkanki tacznej autoprzeciw-
ciat, przy jednoczesnym stwierdzeniu w dwoch testach
serologicznych obecnosci wysokich mian charaktery-
stycznych dla przewlektej marskosci zétciowej watroby
przeciwciat przeciwmitochondrialnych, wydaje sie po-
twierdza¢ hipoteze, ze obserwowane zmiany skérne
rozwinety sie w zwigzku z t3 marskoscia. Warto pamie-
ta¢, ze nietypowe zmiany skérne, przypominajace twar-
dzine u chorych z utrzymujaca sie podwyzszong aktyw-
noscig surowicza enzyméw watrobowych i cechami
cholestazy, sa wskazaniem do przeprowadzenia dia-
gnostyki réznicowej w kierunku pierwotnej marskosci
z6tciowej watroby.
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