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Streszczenie

Pierwotna osteoartropatia przerostowa jest rzadkim schorze-
niem manifestujgcym sie pateczkowatoscia palcow, odczynami
wytworczymi okostnej oraz pogrubieniem skéry. W artykule opi-
sano 18-letniego mezczyzne z ujemnym wywiadem rodzinnym,
u ktérego rozpoznano osteoartropatie przerostowa.

Wstep

Osteoartropatia przerostowa charakteryzuje sie pa-
teczkowatoscia palcéw oraz odokostnowym tworzeniem
nowej kosci (periostoza) [1]. Wystepuje ona w postaci
pierwotnej (okreslanej takze jako pachydermoperiostosis
lub zespdt Touraine-Solente-Golé) lub wtérnej, zwigzanej
z nowotworami klatki piersiowej, ropnymi chorobami
ptuc, wrodzonymi wadami serca lub innymi chorobami.

Pachydermoperiostosis, czyli pierwotna osteoartropa-
tia przerostowa, zostata po raz pierwszy opisana w 1868
r. przez Friedricha, ktory okreslit jg jako hiperostoze cate-
go szkieletu. W 1935 r. dermatolodzy Touraine, Solente
i Golé uznali, Ze jest ona zaburzeniem wystepujacym ro-
dzinnie, ktére moze przebiega¢ pod jedna z 3 postaci:

1) wspétistnienie periostozy z pachydermia,

2) postac niekompletna, czyli periostoza bez pachyder-
mii (czesto manifestujaca sie jako odosobniona pa-
teczkowatosé palcow),

3) pachydermia z minimalnymi zmianami szkieletowymi.

Summary

Primary hypertrophic osteoarthropathy (PHO) is a rare disorder
that is manifestated clinically as digital clubbing, the long bones
periostosis and pachydermia. We report a case of PHO in an 18-
-year-old man with negative family history.

Podstawa rozpoznania zespotu Touraine-Solente-
-Golé jest spetnienie co najmniej 2 z nastepujacych kry-
teriéw diagnostycznych:

1) wystepowanie osteoartropatii przerostowej w ro-
dzinie,

2) pateczkowatosc palcow,

3) zmiany przerostowe skory,

4) bole kostne lub charakterystyczne zmiany w obrazie

RTG.

Poza tym do rozpoznania pierwotnej osteoartropa-
tii przerostowej niezbedne jest wykluczenie wspotist-
nienia choréb uktadu krazenia, uktadu oddechowego,
przewodu pokarmowego, a takze innych schorzen, kt6-
re moga byé przyczyna rozwoju wtérnej postaci oste-
oartropatii przerostowej [2]. Z uwagi na bardzo rzadkie
wystepowanie tego schorzenia, w artykule opisano
przypadek pacjenta z pierwotna osteoartropatia prze-
rostowa, ze szczegélnym uwzglednieniem stwierdzo-
nych u niego zmian radiologicznych.
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Ryc. 1a. Palce pateczkowate.
Fig. 1a. Clubbing of toes.

Ryc. 2. Pogrubiate kosci | obu srédreczy i Il kosé
Srédrecza prawego z nawarstwieniami okost-
nowymi.

Fig. 2. Periostosis of right metacarpal bones
I 'and Il, and left metacarpal bone I.

Opis przypadku

Mezczyzna, w wieku 18 lat, zostat przyjety na od-
dziatu z powodu utrzymujacego sie od 4 lat pogrubie-
nia paliczkéw dystalnych palcéw rak i stép oraz trwaja-
cego od ok. 2 lat poszerzenia zaryséw stawéw skoko-
wych, kolanowych oraz nadgarstkéw. Obrzekowi zaje-
tych okolic nie towarzyszyt ani bél, ani zaczerwienienie.
Na wykonanych w poczatkowym okresie zdjeciach RTG
rak i stop nie stwierdzono nieprawidtowosci. Nie obser-
wowano podobnych zmian u zadnego z cztonkéw ro-
dziny chorego. Przy przyjeciu stwierdzono palce patecz-
kowate z paznokciami w ksztatcie szkietka od zegarka
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Ryc. 1b. Palce pateczkowate.
Fig. 1b. Clubbing of fingers.

Ryc. 3. Pogrubienie kosci obu Srédstopi z za-
geszczeniem struktury kostnej warstw koro-
wych oraz nawarstwieniami okostnowymi.

Fig. 3. Bilateral periostosis of metatarsal bones.

w zakresie obu rak i stép (ryc. 1a. i 1b.) oraz poszerze-
nie obryséw nadgarstkéw, kolan i stawdéw skokowych
przy prawidtowej ruchomosci zajetych stawéw. Zmia-
nom stawowym towarzyszto pogrubienie skéry twarzy
z nadmiernym tojotokiem. W badaniu podmiotowym
nie stwierdzono nieprawidtowosci w uktadzie sercowo-
-naczyniowym, oddechowym ani w jamie brzusznej.
W badaniach laboratoryjnych oceniajacych morfo-
logie krwi, funkcje nerek i watroby, gospodarke wap-
niowo-fosforanowa, gospodarke lipidowa i funkcje hor-
monalna tarczycy nie stwierdzono odchylef od normy.
Parametry zapalenia w postaci OB i CRP byty nieznacz-
nie podwyzszone (OB 22 mm/godz., CRP 1,5 mg/dl). Ga-
zometria krwi wtosniczkowej, spirometria oraz zdjecie
radiologiczne klatki piersiowej byty prawidtowe. W ba-
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Ryc. 4. Pogrubienie przynasadowe obu kosci
udowych.

Fig. 4. Bilateral metaphysial thickening of
femoral bones.

Tabela I. Przyczyny wtdrnej osteoartropatii
przerostowej

Table I. Reasons for the secondary hypertrophic
osteoarthropathy

Przyczyny wtérnej osteoartropatii przerostowej

e ptucne

Ryc. 5. Pogrubienie nasad dalszych obu kosci
udowych.
Fig. 5. Bilateral thickening of epiphyses of

femoral bones.

1

Ryc. 6. Pogrubienie dystalnych czesci kosci obu
podudzi z nawarstwieniami okostnowymi.

Fig. 6. Bilateral periostosis of dystal parts of
crural bones.

—rak ptuca

— ropnie ptuca, ropniaki, rozstrzenie oskrzeli

— przewlekte Sromiazszowe zapalenie ptuc

— mukowiscydoza

— przewlekta obturacyjna choroba ptuc

— sarkoidoza

® sercowe

— sinicze wrodzone wady serca

— podostre bakteryjne zapalenie wsierdzia

e 7otadkowo-jelitowe

— zapalne choroby jelit

— nowotwory przetyku, watroby, jelit

® tarczycowe

—nadczynnos¢ tarczycy

[BIDAP. [BPR

Ryc. 7. Wzmozony wychwyt Tc99 w okolicy sta-
woéw kolanowych, skokowych, nadgarstkowych,
srodstopii, srédreczy i miedzypaliczkowych
(DLONIE — dtonie, LOKCIE - tokcie, BIOPA — bio-
dra, zdjecie tylno-przednie, POD — podudzia,
UDA - uda, BIOAP — biodra, zdjecie przednio-
-tylne, BLE — bark lewy, BPR — bark prawy).

Fig. 7. Increased radioisotope accumulation on
kees, ankles, wrists, metacarpals and
matatarsals (DLONIE — hands, LOKCIE — elbows,
BIOPA — hips PA ,POD — shanks, UDA — thights,
BIOAP — hips AP, BLE — left shoulder, BPR — right
shoulder).
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daniu USG serca, tarczycy i jamy brzusznej nie wykaza-
no nieprawidtowosci.

Do oceny stwierdzonych w badaniu podmiotowym
nieprawidtowosci w uktadzie kostno-szkieletowym
wykorzystano badanie USG oraz zdjecia przegladowe
zajetych okolic, a takze scyntygrafie koséca. W bada-
niu USG stawoéw kolanowych i skokowych stwierdzo-
no obrzek tkanek miekkich okotostawowych oraz nie-
wielki wysiek w lewym stawie kolanowym. Na zdje-
ciach RTG stwierdzono pogrubienia nasad blizszych
i dalszych obu kosci udowych, pogrubienie dystalnych
czesci kosci obu podudzi z nawarstwieniami okostno-
wymi, pogrubienie dystalnych nasad obu przedra-
mion, pogrubienie kosci | obu $rédreczy i kosci Il $rod-
recza prawego z nawarstwieniami okostnowymi oraz
pogrubienie kosci obu $rédstopi z nawarstwieniami
okostnowymi (ryc. 2.-6.). W wykonanym badaniu
scyntygraficznym kosci z uzyciem Tc99 stwierdzono
pogrubienie, nadmierne i niejednorodne wysycenie
znacznikiem kosci tworzacych stawy skokowe, nad-
garstkow i kolan oraz niejednorodny wychwyt znacz-
nika w obu srédstopiach, stawach srodrecza i stawach
miedzypaliczkowych (ryc. 7.).

Oméwienie

Pierwotna osteoartropatia przerostowa, zespot
Touraine-Solente-Golé, jest rzadka chorobg, rozpoczyna-
jaca sie zwykle w okresie dojrzewania, jak u opisanego
pacjenta, ktéry pierwsze objawy w postaci pogrubienia
paliczkéw dystalnych palcéw rak zaobserwowat w 14. ro-
ku zycia. Choroba moze by¢ dziedziczona zaréwno jako
cecha autosomalnie dominujaca z rézna ekspresja, jak
i autosomalnie recesywna [3]. Wystepuje ok. 6-9 razy
czesciej u chtopcow niz u dziewczat. Tylko u 1/3 chorych
mozna stwierdzi¢ jej wystepowanie u cztonkéw rodziny.

Do charakterystycznych zmian radiologicznych
stwierdzanych w pierwotnej osteoartropatii przerosto-
wej naleza wytwdrcze odczyny okostnowe obejmujace
kosci dtugie, a w szczegblnosci kosci podudzi oraz ko-
Sci ptaskie [4, 5]. U obserwowanego przez nas pacjenta
stwierdzilismy nasilony odczyn wytworczy okostnej
w zakresie kosci podudzi, kosci udowych, kosci przed-
ramion, a takze kosci srodreczy i Srédstopi. Zmiany te
nie byty widoczne w poczatkowym okresie choroby, co
moze Swiadczy¢ o niewielkiej przydatnosci klasycznych
zdje¢ RTG w diagnostyce réznicowej wczesnych posta-
ci osteoartropatii przerostowe;.

Badanie USG stawow skokowych i kolanowych po-
zwolito na stwierdzenie wysieku w lewym stawie kola-
nowym. Badanie scyntygraficzne kosé¢ca wskazato na
utrzymywanie sie aktywnej przebudowy kostnej w za-
kresie zajetych regiondéw, co $wiadczy o wzmozonej ak-
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tywnosci choroby [4]. Badanie to nie wykazuje swoisto-
Sci diagnostycznej, ale pozwala na monitorowanie ak-
tywnosci choroby i w zwigzku z tym zaplanowano jego
powtarzanie w trakcie dalszej obserwacji chorego.

U opisanego chorego, mimo ujemnego wywiadu ro-
dzinnego, po wykluczeniu wspétistnienia choréb, ktére
mogty by¢ przyczyng wtérnej osteoartropatii przerosto-
wej (tab. 1), rozpoznalismy petny zespét Touraine-Solen-
te-Golé, z uwagi na jednoczesne wystepowanie wy-
tworczych odczynéw okostnowych i zmian skérnych
w postaci pogrubienia skéry twarzy i tojotoku.
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