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S t r e s z  c z e  n i e

Pier wot na mar skość żół cio wa wą tro by jest prze wle kłym, au to im -
mu no lo gicz nym scho rze niem wą tro by o nie ja snej etio pa to ge ne -
zie, cha rak te ry zu ją cym się po stę pu ją cym nisz cze niem mię dzy -
pła ci ko wych prze wo dów żół cio wych, cze go kon se kwen cją są:
żół tacz ka, mar skość i nie wy dol ność wą tro by. W prze bie gu ta kiej
mar sko ści opi sa no licz ne ob ja wy skór ne, m.in. świąd i prze czo sy,
ciem niej sze za bar wie nie skó ry, ob jaw Ray nau da, twar dzi nę ukła -
do wą, twar dzi nę zlo ka li zo wa ną (mor phea), li szaj twar dzi no wy
i za ni ko wy, ziar ni nia ka ob rącz ko wa te go i aty po wą po krzyw kę.
W pra cy opi sa no przy pa dek cho rej na pier wot ną mar skość żół -
cio wą wą tro by z to wa rzy szą cym ze spo łem zmian skór nych przy -
po mi na ją cych twar dzi nę ukła do wą. 

S u m  m a  r y

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.
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Wstęp

Pier wot na mar skość żół cio wa wą tro by (PMŻW) jest
prze wle kłym, au to im mu no lo gicz nym scho rze niem wą -
tro by, cha rak te ry zu ją cym się po stę pu ją cym nisz cze -
niem mię dzy pła ci ko wych prze wo dów żół cio wych.
Ostatecznie dochodzi do zaniku prze wo dów żół cio -
wych, któ re go kon se kwen cją są: żół tacz ka, mar skość
i nie wy dol ność wą tro by. Pa to ge ne za PMŻW jest zło żo -
na i nie do koń ca wy ja śnio na. W roz wo ju cho ro by bie -
rze się pod uwa gę: czyn ni ki śro do wi sko we, czyn ni ki ge -
ne tycz ne (HLA -DR8, HLA -DPB1), drob no ustro je i związ ki
che micz ne in du ku ją ce zja wi sko mi mi kry mo le ku lar nej,

prze ciw cia ła prze ciw mi to chon drial ne i au to re ak tyw ne
ko mór ki T, kwa sy żół cio we, płeć żeń ską i mi kro chi me -
ryzm pło do wy [1, 2]. 

W le cze niu PMŻW sto su je się kwas ur so de ok sy cho -
lo wy, bu de so nid (w po łą cze niu z kwa sem ur so de ok sy -
cho lo wym), gli ko kor ty ko ste ro idy, le ki im mu no su pre syj -
ne (aza tio pry na, cy klo spo ry na A, my ko fe no lan mo fe ti lu,
me to trek sat, chlo ram bu cyl), pe ni cy la mi nę, kol chi cy nę,
sy li ma ry nę, bez a fi brat i prze szczep wą tro by, jed nak tyl -
ko sto so wa nie kwa su ur so de ok sy cho lo we go i prze -
szczep wą tro by ma ją zna czą cy wpływ na prze bieg cho -
ro by i prze ży cie cho rych [1, 2]. W prze bie gu pier wot nej
mar sko ści żół cio wej wą tro by opi sa no licz ne ob ja wy
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skór ne, m.in. świąd i prze czo sy, ciem niej sze za bar wie nie
skó ry, ob jaw Ray nau da, twar dzi nę ukła do wą, twar dzi nę
zlo ka li zo wa ną (mor phea), li szaj twar dzi no wy i za ni ko -
wy, ziar ni nia ka ob rącz ko wa te go i aty po wą po krzyw kę
[3–5]. Po ni żej opi sa no przy pa dek cho rej na pier wot ną
mar skość żół cio wą wą tro by z to wa rzy szą cym ze spo łem
zmian skór nych przy po mi na ją cych twar dzi nę ukła do wą. 

Opis przy pad ku

Cho ra K.S., lat 34, zo sta ła przy ję ta na Od dział Reu -
ma to lo gii SPZOZ w Ko ścia nie w stycz niu 2009 r. W wy -
wia dzie od no to wa no: utrzy mu ją ce się od kil ku lat zmia -
ny skór ne o ty pie ery tro der mii z to wa rzy szą cym
po gru bie niem i stward nie niem skó ry koń czyn i tu ło wia,
ob jaw Ray nau da i upo rczy wy świąd skó ry. Cho ra by ła
wcze śniej ho spi ta li zo wa na na Od dzia le Ga stro en te ro lo -
gii, gdzie na pod sta wie ba dań se ro lo gicz nych i biop sji
wą tro by roz po zna no au to im mu no lo gicz ne za pa le nie
wą tro by. W wy wia dzie ast ma oskrze lo wa o ła god nym
prze bie gu i nad ci śnie nie tęt ni cze. 

W ba da niach la bo ra to ryj nych stwier dzo no utrzy mu -
ją cą się pod wyż szo ną ak tyw ność su ro wi czą en zy mów
wą tro bo wych (AspAT, AlAT, GGTP, al ka licz na fos fa ta za)
i okre so wo zwięk szo ne stę że nie bi li ru bi ny w su ro wi cy.
W ba da niu przed mio to wym stwier dzo no ery tro der mię
z ogni ska mi prze bar wie nia skó ry, rów no mier ne po gru -
bie nie i stward nie nie skó ry koń czyn i tu ło wia, brak wy -
kład ni ków kli nicz nych za pa le nia sta wów, brak in nych
istot nych od chy leń w ba da niu przed mio to wym. Ba da nia
pra cow nia ne wy ka za ły pod wyż szo ny OB (42 mm/godz.)
przy pra wi dło wym stę że niu su ro wi czym CRP (2 mg/l),
leu ko cy to zę (10,1 G/l) z neu tro fi lią (76,3%), nad płyt ko -
wość (404 G/l), pod wyż szo ną ak tyw ność su ro wi czą
AlAT (113 j./l), AspAT (89 j./l), GGTP (164 j./l) i fos fa ta zy
al ka licz nej (450 j./l), pra wi dło wą ak tyw ność su ro wi czą
ki na zy kre aty no wej (63 j./l). W ba da niach im mu no che -
micz nych stwier dzo no pra wi dło we stę że nie su ro wi cze
TSH, ujem ne wy ni ki ba dań se ro lo gicz nych w kie run ku
wi ru so we go za pa le nia wą tro by ty pu B i C, nie obec ne:
czyn niki reu ma to idal ne, prze ciw cia ła prze ciw cy tru li no -
we, prze ciw cia ła prze ciw ją dro we w te ście im mu no flu -
ore scen cji po śred niej, prze ciw cia ła prze ciw an ty ge nom
RNP/Sm, Sm, SS -A, SS -B, Scl -70, Jo -1, prze ciw cia ła prze -
ciw cy to pla zmie gra nu lo cy tów (AN CA). Ba da nie me to dą
im mu no flu ore scen cji na blo ku 6-tkan ko wym IIF wy ka za -
ło brak prze ciw ciał prze ciw ko mór kom mię śni gład kich
(ASMA), ko mór kom okła dzi no wym (AP CA), ko mór kom
mię śnia ser co we go (HMA) i ak ty nie (AC TIN), po twier dzi -
ło na to miast obec ność prze ciw ciał an ty mi to chon drial -
nych (AMA) w wy so kim mia nie (po wy żej 1 : 500).
Ba da nie prze ciw ciał prze ciw ko po szcze gól nym an ty ge -
nom wą tro bo wym wy ka za ło brak prze ciw ciał prze ciw

an ty ge nom LC -1, LKM -1 i SLA/LP, sil nie do dat ni (+++)
wy nik ba da nia w kie run ku prze ciw ciał AMA -M2. 

W ba da niu ul tra so no gra ficz nym ja my brzusz nej
uwi docz nio no wą tro bę pra wi dło wej wiel ko ści o nie jed -
no rod nej echo ge nicz no ści, z hi per echo ge nicz ny mi pa -
sma mi, zwłasz cza w le wym pła cie, in ne na rzą dy ja my
brzusz nej so no gra ficz nie nie wy ka zy wa ły zmian. W le -
cze niu sto so wa no kwas ur so de ok sy cho lo wy, su kral fat,
pan to pra zol, aspa ra gi nian or ni ty ny, ti mo na cic, ce ty ry -
zy nę, fu ma ran for mo te ro lu, cy kle zo nid i ra mi pril. 

Omó wie nie

Opi sa no licz ne przy pad ki twar dzi ny ukła do wej z to -
wa rzy szą cą prze wle kłą mar sko ścią żół cio wą wą tro by
[6–9], w prze bie gu któ rej ob ser wu je się sze ro kie spek -
trum to wa rzy szą cych zmian skór nych, w tym zmian
twar dzi no po dob nych. W opi sa nym przy pad ku o ile nie -
któ re z ob ja wów kli nicz nych (uogól nio ne stward nie nie
skó ry, ob jaw Ray nau da) mo gły na su wać po dej rze nie
twar dzi ny, o ty le in ne (ery tro der mia, na si lo ny świąd
skó ry) by ły nie ty po we i prak tycz nie nie spo ty ka ne
w prze bie gu twar dzi ny. Brak in nych ob ja wów kli nicz -
nych twar dzi ny oraz brak ty po wych dla twar dzi ny i in -
nych cho rób ukła do wych tkan ki łącz nej au to prze ciw -
ciał, przy jed no cze snym stwier dze niu w dwóch te stach
se ro lo gicz nych obec no ści wy so kich mian cha rak te ry -
stycz nych dla prze wle kłej mar sko ści żół cio wej wą tro by
prze ciw ciał prze ciw mi to chon drial nych, wy da je się po -
twier dzać hi po te zę, że ob ser wo wa ne zmia ny skór ne
roz wi nę ły się w związ ku z tą mar sko ścią. War to pa mię -
tać, że nie ty po we zmia ny skór ne, przy po mi na ją ce twar -
dzi nę u cho rych z utrzy mu ją cą się pod wyż szo ną ak tyw -
no ścią su ro wi czą en zy mów wą tro bo wych i ce cha mi
cho le sta zy, są wska za niem do prze pro wa dze nia dia -
gno sty ki róż ni co wej w kie run ku pier wot nej mar sko ści
żół cio wej wą tro by.
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