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Streszczenie

Zwapnienia w tkankach migkkich to nieprawidtowe ztogi mine-
ralne sktadajace sie z soli wapniowo-fosforanowych, pojawiajace
sie jako niespecyficzna reakcja miejscowa lub jeden z objawéw
choroby ogodlnoustrojowej. W artykule przedstawiono opis zwap-
nien w tkankach miekkich, ktére pojawity sie u 5-letniej dziew-
czynki w przebiegu zapalenia skérno-migsniowego, oraz rezulta-
ty leczenia dozylnym preparatem bisfosfonianow.

Wstep

Zwapnienia w tkankach miekkich to nieprawidtowe
ztogi mineralne sktadajace sie z soli wapniowo-fosfora-
nowych, umiejscowione najczesciej w skorze, naczy-
niach krwionoénych, nerkach lub sciegnach. Zmiany ta-
kie moga powstawaé zaréwno w  wyniku
niespecyficznej reakcji miejscowej, jak tez by¢ jednym
z objaw6w choroby ogoélnoustrojowej. W praktyce wy-
roznia sie zwapnienia zlokalizowane oraz rozsiane.
W diagnostyce réznicowej pod uwage nalezy braé
zmiany, ktére mozna podzieli¢ na:

e metastatyczne — pojawiajace sie w tkankach nieusz-
kodzonych, kiedy zewnatrzkomérkowe stezenia wap-
nia i fosforu sg podwyzszone (nadczynnos¢ przytar-
czyc, nowotwory, niewydolnos¢ nerek),

e dystroficzne — pojawiajace sie w uszkodzonych tkan-
kach, gdy stezenia wapnia i fosforu znajduja sie w za-

Summary

Soft tissue calcifications are mineral depositions consisting of
calcium-phosphorous salts that appear as a non-specific regional
reaction or as one of the symptoms of specific disease. This is a
case report of soft tissue calcifications which appeared in a
5-year-old girl in the course of dermatomyositis and effects of
treatment with intravenous bisphosphonate.

kresie wartosci prawidtowych (wapnienie naczyh zyl-
nych czy miazdzyca zarostowa tetnic, zmiany pourazo-
we, pooparzeniowe lub zwapniate cysty pasozytow),

e idiopatyczne — zaburzenia autoimmunologiczne,
przy prawidtowej gospodarce mineralnej organizmu
(twardzina, zapalenie skérno-miesniowe, toczen ru-
mieniowaty uktadowy, fibrodysplasia ossificans pro-
gressiva).

Ponizej opisano przypadek zwapnief w tkankach
miekkich, ktére wystapity w przebiegu choroby uktado-
wej u 5-letniej dziewczynki.

Opis przypadku

Dziewczynka, lat 5, zostata przyjeta do Kliniki z po-
wodu obecnosci licznych drobnych, twardych guzkéw
w obrebie stawdéw kolanowych, na klatce piersiowe;j
oraz na posladkach. Z wywiadu wiadomo, ze dziecko
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urodzito sie o czasie (40 hbd) droga ciecia cesarskiego
— masa ciata 3200 g, dtugos¢ 55 cm, punktacja w skali
Apgar 9. W okresie niemowlecym rozpoznano dyspla-
zje stawbéw biodrowych. W 2. roku zycia w okolicach
stawéw kolanowych, a nastepnie na klatce piersiowej
i posladkach pojawity sie drobne, twarde guzki, ktére
zostaty okreslone przez histopatologa w szpitalu woje-
wodzkim jako calcinosis nodularis cutis, jednak wobec
braku innych objawéw nie przeprowadzono dalszej dia-
gnostyki. Okoto pét roku pédzniej na podudziu lewym
pojawit sie naciek zapalny, ktéry zostat wyleczony
po zastosowaniu leczenia objawowego w warunkach
szpitalnych. Od tego czasu liczba guzkoéw, szczegblnie
na konczynach dolnych, zwiekszyta sie, czes¢ z nich
ulegta réwniez czeSciowemu wydzieleniu na zewnatrz.

W chwili przyjecia do Kliniki Propedeutyki Pediatrii
i Choréb Metabolicznych Kosci u dziecka w badaniu fi-
zykalnym stwierdzono pojedyncze zwapniate guzki
w okolicy topatek, tokci, posladkéw oraz liczne nad sta-
wami kolanowymi. Uwage zwracaty réwniez zaniki
miedni kohczyn dolnych, ostabienie sity miesniowej
i zmniejszenie ruchomosci w stawach zaréwno kon-
czyn dolnych, jak i gérnych. Dodatkowo obserwowano
tuszczace sie, zaczerwienione wykwity skorne nad sta-
wami miedzypaliczkowymi i tokciowymi (objaw Got-
trona), obrzeki i rumierr heliotropowy wokét oczu oraz
niedobdr masy ciata (>5. centyla).

W czasie hospitalizacji przeprowadzono szeroka
diagnostyke r6znicowa, wykluczajac nadczynnos¢ przy-
tarczyc (PTH 17,8; N: 10-70 pg/ml), gruzlice (RT 23:
0 mm), uszkodzenie nerek (stezenie mocznika, kreaty-

niny w surowicy w granicach normy dla wieku), zmiany
pourazowe oraz pooparzeniowe (wywiad). Stwierdzono
natomiast eozynofilie (15%) oraz wysokie miana prze-
ciwciat w klasie 1gG przeciwko Toxocara canis
(>48 NTU; N<11 NTU), jednoczesnie wykluczajac zaka-
Zenie Toxoplasma gondii (test na obecnosé przeciw-
ciat w klasach 1gG — ujemny, IgM — ujemny) oraz Giar-
dia lamblia (antygen Giardia 65 — nie wykryto). Wyniki
podstawowych badan laboratoryjnych wykazaty pod-
wyzszenie OB (30/63 mm), podwyzszong aktywnos¢
AIAT (55 j./1), AspAT (53 j./l) i dehydrogenazy mleczano-
wej (1033 j./l) w surowicy. Stezenie wapnia i fosforu
w surowicy oraz w dobowej zbiérce moczu przestawio-
no w tab. I.

Badania w kierunku choréb autoimmunologicznych
wykazaty podwyzszenie miana przeciwciat ANA (1:80,
typ Swiecenia plamisty; N <1:80). Wykonano badanie
elektromiograficzne, uzyskujac zapis miogenny. Pobra-
no rowniez wycinek skérno-miesniowy do oceny histo-
patologicznej; na podstawie tego wyniku ustalono
wstepne rozpoznanie zapalenia skérno-migsniowego
(dermatomyositis).

Dziewczynka byta konsultowana przez specjaliste
reumatologa, ktéry potwierdzit rozpoznanie zapalenia
skérno-miesniowego, zalecit szybkie podjecie steroido-
terapii oraz leczenia objawowego w zwigzku z odktada-
niem sie ztogdbw wapnia (dziewczynka byta konsulto-
wana przez specjaliste reumatologa z Kliniki Kardiologii
Dzieciecej Il Katedry Pediatrii Uniwersytetu Medyczne-
go w todzi; obecnie jest takze pod opieka Poradni Reu-
matologicznej przy tej Klinice).

Tabela I. Wyniki niektérych badan dodatkowych w czasie kolejnych hospitalizacji dziewczynki ze zwapnie-

niami w tkankach miekkich

Table I. Results of examinations during following hospitalizations in the girl with soft tissue calcifications

Badane parametry 26.01.2005 29.04.2005 19.08.2005 10.12.2005 14.04.2006
waph w surowicy [N: 1,8-2,3 mmol/l] 2,17 2,15 2,13 2,33 2,0
waph w DZM (1-4 mg/kg m.c./dobe) 5,6 7,48 0,38
fosfor w surowicy [N: 0,96-2,09 mmol/|] 2,16 2,09 1,80 1,61 1,48
fosfor w DZM (do 20 mg/kg m.c./dobe) 27,45 28,31 15,95
kinaza kreatynowa (CK) (25175 j./1) - 66 44 41,2 56,9
aminotransferaza alaninowa (AIAT) (5-50 j./1) 41 53 26 23 26
aminotransferaza asparagnianowa (AspAT)(5-50 j./1) 34 55 19 29 31
dehydrogenaza mleczanowa (LDH)(485-910 j./1) 846 1033 681 521 589
OB mm po 1i2 godz. 30/63 37/65 17/40 25/53 18/40

DZM — dobowa zbiérka moczu (mg/kg m.c. na dobe)
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Ryc. 1. Zwapnienia w tkankach miekkich (zdjecie RTG) w okolicy stawdw kolanowych przed leczeniem (A)
i po leczeniu bisfosfonianem (B).
Fig. 1. Soft tissue calcifications (X-ray picture) of knee joints before treatment (A) and after treatment with
bisphosphonate (B).

Przeprowadzono takze konsultacje specjalistyczne
u kardiologa i okulisty, ktérzy nie stwierdzili nieprawi-
dtowosci w zakresie badanych narzadéw.

Z uwagi na rozlegte zwapnienia w tkankach miek-
kich, po uzyskaniu pisemnej zgody rodzicéw, zdecydo-
wano o rozpoczeciu leczenia preparatem dozylnym bis-
fosfonianéw (pamidronian). Dodatkowo (na zlecenie
reumatologa) zastosowano glikokortykosteroidy (pred-
nizon 1 mg/kg m.c. na dobe) i leki ostonowe oraz inten-
sywna rehabilitacje ruchowa w warunkach ambulato-
ryjnych. Zalecono takze przeprowadzenie leczenia
przeciwpasozytniczego po wyjsciu ze szpitala (prepara-
tem albendazolu).

Dziecko byto przez ok. 2 lata leczone regularnie, pod-
czas hospitalizacji w odstepach 4-miesiecznych, dozylnym
preparatem bisfosfonianéw. W trakcie kolejnych pobytéw
w Klinice obserwowano normalizacje wynikéw badan (ob-
nizenie OB, obnizenie aktywnosci enzymdéw miesnio-
wych — tab. I). Na wykonanym zdjeciu RTG stawéw kola-
nowych stwierdzono znaczne zmniejszenie liczby
ztogbw, co przedstawiono na ryc. 1A. (RTG stawéw kola-
nowych w chwili przyjecia) oraz ryc. 1B. (RTG stawdw ko-
lanowych po leczeniu). Obecnie stan ogdlny dziewczynki
jest dobry i pacjentka nie zgtasza dolegliwosci bélowych.

W badaniu fizykalnym stwierdza sie zwiekszenie si-
ty miesniowej i znaczne zmniejszenie zanikéw miesnio-
wych oraz przykurczéw w stawach, jak réwniez brak
zmian rumieniowo-tuszczacych na skoérze. Zwapnienia
w tkankach miekkich nadal sie utrzymuja, ale w okre-
sie prowadzonej obserwacji nie pojawity sie nowe wy-
kwity (guzki). W wyniku zastosowanego leczenia uzy-
skano takze normalizacje miana przeciwciat przeciwko
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toksokarozie. Rozw6j somatyczny w okresie prowadzo-
nej obserwacji nie jest zaktocony.
Omoéwienie

Zapalenie skérno-miesniowe jest przewlekta ukta-
dowa choroba tkanki tacznej, pierwotnie zajmujaca
skére i miesnie [1]. Nalezy do najczesciej rozpoznawa-
nych idiopatycznych miopatii zapalnych w okresie roz-
wojowym. Choroba wystepuje rzadko (2,1-4 nowych
przypadkdw/1 000 000 w roku) [2], czesciej u dziewczy-
nek, ze szczytem zachorowania miedzy 4. a 10. rokiem
zycia [3]. Gtéwnymi objawami choroby sg postepujace
ostabienie, ograniczenie wydolnosci ruchowej dziecka
oraz béle stawdéw i miesni, czasem z obecnoscig obrze-
kéw. Zmiany w obrebie uktadu szkieletowego wystepuja
symetrycznie i przebiegaja z ostabieniem miesni karku,
grzbietu i tutowia, a wraz z postepem choroby dochodzi
do ostabienia miesni kofczyn dolnych, co prowadzi
do trudnoéci z wstawaniem i chodzeniem [4, 5]. Zabu-
rzen tego typu nie obserwowano w prezentowanym
przypadku, stwierdzono natomiast zmiany skdrne, kté-
re s czesto opisywane w tej chorobie.

U naszej pacjentki poczatek choroby nie byt typowy,
poniewaz pierwszymi objawami byty zwapnienia
w tkankach w okolicy stawow kolanowych, co w litera-
turze jest rzadko przedstawiane. S3 one rozpoznawane
u ok. 30% pacjentéw, najczesciej w zaawansowanym
stadium choroby. W diagnostyce réznicowej zwap-
nien w tkankach miekkich konieczne jest wyklucze-
nie obecnosci zwapniatych cyst pasozytow [6];
u dziewczynki rozpoznano zakazenie Toxocara canis.
Jednak lokalizacja zwapnieh oraz obecnos¢ dodatko-
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wych objawéw skérnych przesadzita o postawieniu
wstepnego rozpoznania zapalenia skdérno-miesnio-
wego. Dane z wywiadu, objawy kliniczne i wyniki
badan dodatkowych pozwolity na postawienie rozpo-
znania zapalenia skérno-miesniowego zgodnie z wy-
tycznymi rozpoznawania tego zapalenia u dzieci za-
proponowanymi przez Tanimoto i wsp. [7, 8].
Leczenie zwapnien w tkankach miekkich w przebiegu
dermatomyositis nie jest jednoznacznie ustalone [5, 9].
W pismiennictwie, poza leczeniem chirurgicznym i ewa-
kuacja ztogdw, stosuje sie preparaty bisfosfonianéw, pro-
benecyd, warfaryne oraz miejscowe iniekcje z glikokor-
tykosteroidéw, jednak zadna z tych metod nie powoduje
catkowitego wyleczenia. Dzieki takiemu postepowaniu
mozna uzyskaé jedynie remisje choroby, chociaz niekie-
dy nastepuje nawrét objawbw po zaprzestaniu podawa-
nia lekéw [10]. U opisywanej pacjentki po 2 latach le-
czenia bisfosfonianem ztogi w tkankach miekkich
ulegty znacznemu zmniejszeniu — zaréwno pod wzgle-
dem liczby, jak i wielkosci (rozlegtosci) zwapniatych
guzkéw. Stosowanie bisfosfonianéw jest uznawane
za skuteczne przede wszystkim ze wzgledu na hamowa-
nie wytracania sie fosforanéw wapnia w tkankach oraz
transformacje bezpostaciowych fosforanéw do hydroksy-
apatytow, jak réwniez opdznianie agregacji krysztatow
do wiekszych skupisk. Jednak nie sg znane odlegte kon-
sekwencje takiego leczenia. Ze wzgledu na krétki okres
obserwacji klinicznych tej grupy lekéw [11], konieczne
jest wnikliwe kontrolowanie proceséw rozwojowych.
Dziewczynka nadal pozostaje pod opieka Kliniki, kon-
tynuowane jest leczenie glikokortykosteroidami i meto-
treksatem, a takze bisfosfonianami, przy czym rozwa-
zana jest zmiana leczenia z bisfosfonianéw dozylnych
na lek z grupy blokeréw kanatéw wapniowych — diltia-
zem — opisywany jako skuteczny i przynoszacy trwate
ustgpienie zwapnien w tkankach miekkich [12].
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