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STRESZCZENIE

Zgodnie z ogdlnie przyjeta w medycynie zasadg skora jest zwiercia-
dlem ludzkiego zdrowia. Réwniez chorobom przebiegajacym z zaje-
ciem ukladu nerwowego moga towarzyszy¢ bardzo charakterystyczne
zmiany skérne o duzym znaczeniu diagnostycznym. Doktadne badanie
skéry moze dostarczy¢ wielu waznych wskazéwek w procesie stawia-
nia diagnozy neurologicznej. Diagnostyka réznicowa zmian skérnych
moze by¢ trudnym wyzwaniem dla lekarza niedermatologa ze wzgle-
du na ich szerokie spektrum i wielopostaciowosé. Dlatego tez w pro-
cesie ustalania prawidlowego rozpoznania niezbedne moze sie okazac
podejécie multidyscyplinarne. W artykule zostaly przedstawione w za-
rysie jednostki chorobowe, ktére dotycza uszkodzenia uktadu nerwo-
wego, z ich najbardziej typowymi zmianami skérnymi w korelacji z ob-
jawami neurologicznymi.

ABSTRACT

It is a generally accepted principle that the skin is a mirror of human
health. Also neurological conditions may be accompanied by characte-
ristic skin changes of significant diagnostic value. Careful and precise
examination of the skin can therefore provide important clues in the
process of neurological diagnosis. Concise differential diagnoses may
be difficult for the nondermatologist, because of the wide range of cuta-
neous lesions or their spectrum of presentations. Therefore, a multidi-
sciplinary approach may be the key to the right diagnosis. This article
covers this particular topic by discussing individual neurological di-
sorders, describing and discussing the various skin manifestations, in
correlation with neurological signs and symptoms.
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WPROWADZENIE

Chorobom przebiegajacym z zajeciem ukladu
nerwowego moga towarzyszy¢ bardzo charaktery-
styczne zmiany skoérne i to juz na samym poczatku
procesu chorobowego. Manifestacje skérne maja
duze znaczenie diagnostyczne. W artykule przedsta-
wiono w zarysie jednostki chorobowe, ktére dotycza
uszkodzenia ukladu nerwowego, z ich najbardziej
typowymi zmianami skérnymi w korelacji z objawa-
mi neurologicznymi.

CHOROBY UWARUNKOWANE GENETYCZNIE

Nerwiakowtékniakowatos$é

Nerwiakowl6kniakowatos¢ (neurofibromatosis — NF)
stanowi grupe dwoéch choréb uwarunkowanych gene-
tycznie dziedziczonych autosomalnie dominujgco.

Nerwiakowl6kniakowatos¢ typu I (NF-1, choroba
von Recklinghausena, obwodowa NF) jest najczest-
szg chorobg skoérno-nerwowa (fakomatoza). Po-
woduje ja mutacja w genie supresorowym NF-1 na
chromosomie 17q11.2, kodujacym neurofibromine 1.
Szacunkowo u okoto 50% pacjentéw schorzenie jest
wynikiem nowej mutacji, dlatego wywiad rodzinny
moze by¢ negatywny. Dla NF-1 charakterystyczne
sa zmiany w tkankach pochodzenia ektodermalnego
- guzy nowotworowe i hamartomatyczne. Najczest-
szymi nowotworami uktadu nerwowego w NEF-1 sa:
wieloogniskowo wystepujace nerwiakowldékniaki
splotowate, glejaki nerwéw wzrokowych, oponia-
ki, gwiazdziaki, wysciotczaki i nerwiaki ostonowe.
Moze wystepowac rowniez dysplazja naczyn moéz-
gowych - zespot moyamoya.

Do objawéw skoérnych naleza plamy café au lait,
czyli znamiona barwnikowe koloru kawy z mlekiem,
piegowate nakrapiania o érednicy 2-3 mm i przebar-
wienia skérne w okolicach pachowych i pachwino-
wych okres$lane jako objaw Crowe’a, guzki podskérne
bedace nerwiakowtékniakami. Plamy café au lait wy-
stepuja u okoto 10-15% o0s6b w populacji ogélnej, dla-
tego dopiero stwierdzenie co najmniej 5 plam o éred-
nicy ponad 5 mm przed okresem dojrzewania lub
6 plam o érednicy ponad 15 mm po okresie dojrzewa-
nia jest kryterium diagnostycznym NEF-1. Padaczka
wystepuje u 10-15% chorych, a op6zZnienie rozwoju
psychoruchowego lub umystowego u 15-20%.

Nerwiakowl6kniakowatos¢ typu II (NF-2, cen-
tralna NF) to druga posta¢ choroby, wystepujaca
rzadziej niz NF-1. Spowodowana jest mutacjg genu
NF-2 znajdujgcego si¢ na chromosomie 22q12, kto-
rego produktem jest merlina. W NF-2 wystepuja
zmiany skérne przypominajace NF-1, jest ona jednak
calkowicie odrebnag jednostka chorobowg. Plamy
café au lait s3 mniejsze i wyjatkowo osiagaja liczbe 6,
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charakterystyczna dla NF-1. Nie wystepuja zmia-
ny barwnikowe okolic pachowych. Zmiany skérne,
takie jak w NF-1, w NF-2 moga w ogoéle nie wyste-
powaé, réwniez nerwiakowldkniaki podskérne sa
mniej rozpowszechnione.

Charakterystyczne dla NF-2 jest obustronne
wystepowanie nerwiakéw (schwannoma) nerwu
przedsionkowego, ponadto oponiakéw, zwapnien
srodmoézgowych i glejakéw o wszystkich stopniach
ztosliwosci. Guzy nerwéw obwodowych objawiajg
sie jako dobrze odgraniczone guzki skérne o szorst-
kiej powierzchni, otoczone owlosieniem, o $redni-
cy do 2 cm (NF-2 plaques), sa one widoczne u okoto
50% chorych. Guzki podobne jak w NF-1 wystepuja
u okoto 40% pacjentéw.

Stwardnienie guzowate

Stwardnienie guzowate (SG, ang. tuberous sclerosis
complex - TSC, choroba Bourneville’a Pringle’a) jest
chorobg uwarunkowana genetycznie, dziedziczo-
na autosomalnie dominujaco z wysoka penetracja
i zmienng ekspresja genu. Ponad 60% zachorowar
jest wynikiem samoistnych mutacji, 30% stanowia
przypadki wystepujace rodzinnie [1-4]. Mutacje ge-
néw zmapowano dla genu TSC1, ktérego produktem
jest hamartyna, na chromosomie 9q34, oraz dla genu
TSC2, ktérego produktem jest tuberyna, na chromo-
somie 16p13.3. TSC1 i TSC2 sa genami supresorowy-
mi, wystgpienie mutacji powodujacej utrate funkcji
jednego lub obu genéw prowadzi do transformacji
nowotworowej komérek i powstawania zmian roz-
rostowych typu hamartoma [5].

Do charakterystycznej triady objawéw Vogta
w SG zalicza sie: opdZnienie rozwoju umystowego,
padaczke i zmiany skérne na twarzy [6]. Dane z pis-
miennictwa méwia o postaciach SG, w ktérych nie
wystepuja wszystkie trzy skladowe triady Vogta,
co jest zwigzane z pojawieniem si¢ nowych mutacji
genu lub genu o zmiennej penetracji [7]. Napady
padaczkowe wystepuja u 90-100% pacjentéw i po-
jawiaja sie¢ zwykle w 1. roku zycia. Morfologia na-
padéw padaczkowych zmienia si¢ w zaleznosci od
wieku pacjenta. W okresie niemowlecym przewa-
Zaja napady zgieciowe, w starszych grupach wieko-
wych ustepuja one miejsca napadom uogdlnionym,
czeSciowym prostym i miokloniczno-astatycznym.
U ponad potowy chorych wystepuje opéznienie
rozwoju psychoruchowego lub umystowego, czesto
spotyka sie réwniez zaburzenia neurobehawioralne,
takie jak autyzm, schorzenia ze spektrum autyzmu
lub ADHD. Do pozostalych objawéw wystepuja-
cych w SG, oprécz wyzej wymienionych, zalicza sie
liczne zmiany skérne o innej lokalizacji niz twarz
oraz zmiany narzgdowe. Do zmian stwierdzanych
w oérodkowym ukladzie nerwowym (OUN) nale-
z3: podwysciotkowe guzki okolokomorowe, guzy
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korowo-podkorowe, gwiazdziak podwysciétko-
wy olbrzymiokomoérkowy, heterotopie istoty bialej
moézgu, czeSciowa agenezja ciala modzelowatego,
rozlegla dysplazja kory mézgu, ktéra moze powodo-
waé hemimegalencefalie, agenezja badZ hipoplazja
potkul moézdzku lub robaka mézdzku, zwapnienia
moézgu [8, 9]. Zmianom w OUN towarzysza zmiany

w innych narzadach o charakterze guzéw i torbieli,

takich jak nerki (najczesciej angiolipoma), watroba,

$ledziona, pluca, serce (rhabdomyoma), trzustka, kosci
lub siatkéwka oka.

Skora jest zajeta w 70-80% przypadkéw i jej doty-
cza najwczesniejsze objawy kliniczne. W SG wyste-
puje wiele zmian skérnych o zréznicowanej morfo-
logii. Zalicza sie do nich:

- gruczolaki lojowe (guzki Pringle’a, naczyniako-
wiokniaki, adenoma sebaceum) rozmieszczone na
twarzy w sposéb symetryczny, na ksztalt motyla,
obejmujace zazwyczaj policzki, nos i faldy noso-
wo-wargowe, czasami brode, czolo, malzowiny
uszne lub skére owlosiona glowy; poczatkowo
male grudki, czerwone lub czerwono-zobtte, z cza-
sem maja tendencje do zlewania si¢ ze sobg, a na
ich powierzchni pojawiaja sie teleangiektazje; gru-
czolaki tojowe wystepuja u okolo 50% pacjentéw
z choroba Bourneville’a Pringle’a;

- plamy hipopigmentacyjne, ktére moga przybierac¢
réznorakie ksztalty i rozmiary, okreslane np. jako
,popielate plamy w ksztalcie liécia jesionu” (ang.
leaf-shaped leukoderma), zlokalizowane sa najczesciej
na tulowiu, moga by¢ widoczne dopiero w lampie
Wooda; wystepuja u ponad 90% pacjentéw z SG,
maja wiec duzg wartoé¢ diagnostyczng; drobniej-
sze, liczne odbarwienia o $rednicy 1-3 mm sg okre-
$lane jako , plamy confetti” - najczesciej zlokalizo-
wane na skérze przedramion i podudzi, uznawane
sa za patognomoniczne dla SG; cecha odrézniajaca
plamy hipopigmentacyjne w SG od bielactwa jest
prawidiowa iloé¢ melaniny;

- plaskie wi6kniaki, ,tarczki” okolicy czolowej (ang.
fibrous plaques);

- znamie facznotkankowe (skéra szagrynowa, plama
szagrynowa, ang. shagreen patches) zlokalizowana
w okolicy krzyzowej i grzbietowej czesci tulowia;
skltada sie ze zgrupowanych twardych guzkéw
i grudek, uwidacznia sie po 10. roku zycia;

- wiokniaki okolopaznokciowe, zwane guzkami
Koena waléw paznokciowych - sa to rézowe lub
czerwonawe guzki, ktére moga niszczy¢ plytke pa-
znokciowy;

- uszypulowane wilékniaki okolicy karkowej i szyjnej;

- plamy barwnikowe koloru kawy z mlekiem (café au
lait) - pojedyncze, plaskie i dobrze odgraniczone
plamy, zlokalizowane gléwnie na tutowiu i kon-
czynach;

- odbarwione pasma wtoséw badz rzes (poliosis);

Przeglad Dermatologiczny 2016/I

- wiékniaki miekkie (fibroma molle) zlokalizowane na
skorze szyi, tulowia i koriczyn gérnych;

- w jamie ustnej spotykane sa wldkniaki dzigset oraz
drobne grudki na blonie §luzowej jamy ustnej i je-
zyku.

Choroba Rendu-Oslera-Webera

Choroba Rendu-Oslera-Webera (ROW, wrodzona
naczyniakowato$¢ krwotoczna, ang. hereditary hae-
morrhagic teleangiectasia - HHT) jest uwarunkowang
genetycznie, dziedziczong w sposéb autosomalny
dominujacy naczyniowa skaza krwotoczna, ktéra
charakteryzuje sie obecnoécia poszerzonych, patolo-
gicznych, fatwo krwawigcych naczyn krwionoénych
- malformacji naczyniowych. W klasyfikacji malfor-
magcji naczyniowych z 2005 roku choroba ROW jest
zaliczana do malformacji kapilarnych [10, 11]. Ce-
chuje ja wystepowanie malformacji naczyniowych
w skoérze, blonach sluzowych i narzadach trzewnych
(ptuca, watroba, przewéd pokarmowy, uklad mo-
czowy) oraz w OUN i narzadzie wzroku. Malforma-
cje naczyniowe w OUN wystepujg u 5-11% chorych,
nalezg do nich teleangiektazje, naczyniaki jamiste,
polaczenia tetniczo-zylne lub tetniaki. Patologicz-
ne naczynia przyjmuja forme teleangiektazji badz
sinawych guzkéw (guzki Oslera). Choroba objawia
sie najczesciej krwawieniami z nosa o nawrotowym
charakterze, ktére wystepuja u 90-100% chorych
i moga pojawi¢ sie przed 10. rokiem zycia. U wiek-
szosci chorych stwierdza sie je przed uplywem 30.
roku zycia, z wiekiem krwawienia sie nasilaja.

Badania molekularno-genetyczne przeprowadzo-
ne u chorych na ROW wykazaly obecno$¢ mutacji
w chromosomach 9, 12 i 5. W zaleznosci od miejsca
mutacji wyréznia sie dwa typy choroby. W typie 1
wystepuje mutacja w obrebie chromosomu 9(q33-34),
w genie ENG odpowiedzialnym za produkcje biatka
endogliny, ktére jest skiadnikiem receptora trans-
formujacego czynnika wzrostu  (ang. transforming
growth factor p - TGF-p) [12]. Zmiany spotyka sie cze-
Sciej w obrebie gérnych drég oddechowych, czestsze
sa krwawienia z nosa oraz zaburzenia dotyczace
naczyn plucnych i mézgowych. W typie 2 mutacja
wystepuje w chromosomie 12(q13), na ktérym zi-
dentyfikowano gen ALK-1 kodujacy biatko zwiaza-
ne z receptorami aktywin typu II oraz receptorem
TGF-B [13]. W tym typie czestsze sa malformacje
naczyniowe w narzadach jamy brzusznej (watroba,
przew6d pokarmowy). Ekspresja obu biatek dotyczy
komérek endotelium.

Zmiany patologiczne dotyczace naczyn krwionos-
nych rozpoczynaja sie od poszerzenia na poczatku
postkapilarnych naczyn zylnych, nastepnie drob-
nych tetniczek, co prowadzi do zastgpienia tozyska
wloéniczkowego przez powstanie anastomoz tetni-
czo-zylnych [14]. Nowo powstalte, nieprawidtowe
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naczynia krwiono$ne majg zmieniong budowe $cia-
ny - moze ona by¢ pozbawiona warstwy mie$niowej
oraz mie¢ zmniejszong ilos¢ tkanki faczne;.

Kliniczna diagnoza choroby ROW opiera sie na
kryteriach z Curacao opracowanych w czerwcu 1999
roku przez Scientific Advisory Board of the HHT Fun-
dation International, Inc. [15] (tab. 1). Rozpoznanie
choroby ROW jest klasyfikowane jako pewne, gdy
spelnione sa przynajmniej trzy kryteria, mozliwe
lub prawdopodobne, gdy spelnione sa dwa kryteria,
a nieprawdopodobne, gdy jest ich mniej niz dwa.

Zespot Sturge’a-Webera-Dimitriego

Zespol Sturge’a-Webera-Dimitriego (zespét Stru-
ge’a-Kalischera-Webera, naczyniakowato$¢ moézgo-
wo-tréjdzielna lub mézgowo-twarzowa) jest zespo-
tem wad wrodzonych nalezacym do grupy fakomatoz,
wystepujacym w sposéb sporadyczny. Charakteryzu-
je go klasyczna triada objaw6éw: znamie naczyniowe
na twarzy - naczyniak plaski typu , czerwone wino”,
naczyniak opon mézgowo-rdzeniowych i jaskra.

Znamie naczyniowe na twarzy jest ciemnoczer-
wone, zlokalizowane w obszarze unerwienia skory
przez nerw tréjdzielny. Najczesdciej wystepuje na
czole, ale moze pokrywac calg potowe twarzy. Ma
charakter teleangiektazji. Blednie przy ucisku. Moze
towarzyszy¢ mu hipertrofia skéry.

Do objaw6éw neurologicznych zalicza sie: napa-
dy drgawkowe, niedowlad polowiczy, hemiatrofie,
opodznienie rozwoju umyslowego. Zwykle zajety jest
plat potyliczny, ale uszkodzenie moze obejmowac
cala poétkule moézgu. Charakterystyczny jest zanik
mozgu po stronie wystepowania znamienia na twa-
rzy. W korze mézgu stwierdza sie zwapnienia w na-
czyniach dajace obraz szyn tramwajowych.

Hipomelanoza Ito

Hipomelanoza Ito jest heterogennym schorze-
niem nerwowo-mie$niowym, ktére dotyka skore,
moézg, a takze oczy, szkielet i inne organy. Dotyczy
w réwnym stopniu kobiet i mezczyzn i jest z reguly
chorobg sporadyczng z minimalnym ryzykiem na-
wracania [16].

Tabela I. Kryteria Curacao [ 15]
Table |. Curacao’s diagnostic criteria [15]

Zmiany skérne maja posta¢ odbarwionych wto-
sow, odbarwionej skoéry ukladajacej sie w spiralne
skrety. Sa to zmiany mnogie, jedno- lub obustronne
i zajmuja kilka segmentéw ciata. Moga wystepowac
juz przy urodzeniu, ale czesto pojawiajg sie w dzie-
cinstwie. Nalezy podkresli¢, ze ani stopieni, ani roz-
mieszczenie odbarwiert nie koreluje z nasileniem
objawéw neurologicznych. Dodatkowo wystepuja
plamy café au lait, marmurkowata skora, aplazja sko-
ry, ogniskowe nadmierne owlosienie i dystrofia pa-
znokci.

Objawy neurologiczne pojawiaja sie u okoto 50-
80% pacjentow ze zmianami skérnymi [17]. Najcze-
Sciej stwierdza sie napady padaczkowe i uposledze-
nie umystowe. W badaniach neuroobrazowych ob-
serwuje sie czesto hipoplazje mézgu lub mézdzku
oraz uszkodzenie okolokomorowej istoty biate;j.

Ataksja—teleangiektazja

Ataksja-teleangiektazja jest choroba dziedziczona
w spos6b autosomalny recesywny. Nalezy do choréb
spowodowanych nieprawidlowym mechanizmem
naprawy DNA. Charakterystycznym objawem jest
postepujaca ataksja mézdzkowa rozpoczynajaca
sie okolo 12. miesigca zycia, kiedy dziecko zaczyna
chodzi¢. Nasilona ataksja tulowia powoduje, Ze sie-
dzenie i chodzenie jest znacznie zaburzone. Gltéw-
nym objawem choroby sa zaburzenia gatkorucho-
we w postaci apraksji, dysmetrii gatkoruchowej czy
oczoplasu. W pézniejszym wieku dodatkowo moze
sie pojawi¢ plasawica, dystonia, mioklonie i obwo-
dowa neuropatia.

Zmiany skérne w postaci poszerzonych matych
naczyn krwionoénych (teleangiektazje) sa charaktery-
styczne, lecz nie zawsze obecne. Pojawiaja sie po 3.-6.
roku zycia, czyli kilka lat po wystapieniu ataksji. Ob-
serwuje si¢ je na spojowkach, twarzy, malzowinach
usznych i w zgieciach skéry. Inne objawy dermatolo-
giczne, ktoére moga zostac przeoczone, to nadmierne
owlosienie i pojedyncze siwe wlosy [18]. Dodatkowo
moze wystepowaé przedwczesne starzenie, siwienie,
tojotokowe zapalenie skéry, plamy café au lait, bie-
lactwo, rogowacenie ciemne i zmiany wypryskowe.
U miodych dorostych pojawiaja sie raki podstawno-

I Samoistne, nawracajace krwawienia z nosa

2. Liczne teleangiektazje o charakterystycznym umiejscowieniu (wargi, jama ustna, palce, nos)

3. Zmiany trzewne:

teleangiektazje w przewodzie pokarmowym z krwawieniami lub bez;
plucne, watrobowe, mdzgowe i rdzeniowe malformacje tetniczo-zylne (AVM)

4. Dodatni wywiad rodzinny (krewny pierwszego stopnia)
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komérkowe, ktére moga by¢ spowodowane nadmier-
na wrazliwoscig na promieniowanie [19].

Skéra pergaminowata barwnikowa

Skéra pergaminowata barwnikowa (xeroderma
pigmentosum) jest choroba spowodowana uszkodze-
niem zdolnosci naprawy DNA i charakteryzuje sie
podatnoscig na indukowane przez promieniowanie
stoneczne uszkodzenie skéry i zréznicowanymi ob-
jawami neurologicznymi.

Objawy skérne pojawiaja sie wczesnie, okolo 1.-2.
roku zycia. Zwykle maja posta¢ rumienia badz pe-
cherzy tworzacych sie po ekspozycji na Swiatlo. Bli-
sko potowa pacjentéw ma zlosliwe zmiany skorne,
a $rednia wieku wystgpienia pierwszego nowotworu
to 8 lat. W p6Zniejszym wieku wystepuja teleangiek-
tazje oraz zanik skoéry i naskérka. Moga pojawiac sie
réwniez naczyniaki, rogowiaki kolczystokomoérko-
we, a takze wldokniaki oraz uszkodzenia tkanek oka.

Do objawéw neurologicznych nalezy przede
wszystkim: postepujace otepienie rozwijajace sie juz
w wieku przedszkolnym, odbiorcza utrata stuchu,
drzenie, choreoatetoza, ataksja oraz aksonalna neu-
ropatia czuciowo-ruchowa. Neuropatia obwodowa
moze rozpoczyc sie w pierwszej dekadzie zycia.

Nietrzymanie barwnika
(incontinentia pigmenti)

Nietrzymanie barwnika jest chorobg dziedziczo-
na dominujgco, zwigzang z chromosomem X, dlate-
go Smiertelng u mezczyzn.

Objawy skoérne w postaci liniowych zmian peche-
rzowych moga wystepowac juz przy urodzeniu, naj-
pozniej pojawiaja sie okoto 1. roku zycia. Najczesciej
stwierdza sie je na glowie i koriczynach, ale moga
wystepowac na kazdej czesci ciala. Zmiany ukfada-
ja sie w charakterystyczne linie Blaschko. W drugim
stadium zmiany te podlegaja nieprawidlowemu
rogowaceniu i tworza ulozone liniowo brodawki.
Zmiany barwnikowe pojawiajg sie¢ miedzy 12. a 26.
tygodniem zycia. Pogrubiona skéra ma kolor sza-
roniebieskiego lub brazowego tupka i przypomina
nieregularny marmur. W okresie dojrzewania prze-
barwienia bledna, tworzac zmiany zanikowe skéry
i odbarwienia utrzymujace sie az do dorostosci.

Powiklania neurologiczne wystepuja u okoto 30%
pacjentéw. Najczesciej pojawiaja sie napady padacz-
kowe, zwykle w pierwszych tygodniach Zycia, a cza-
sami niedorozwéj umystowy, ataksja, porazenie spa-
styczne i encefalopatia.

Zespot znamienia naskérkowego
(ang. epidermal nevus syndrome — ENS)

Znamiona naskérkowe to rzadkie zmiany wro-
dzone o okreslonym zaburzeniu rozmieszczenia lub
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skladu iloéciowego prawidlowych elementéw skoéry
(hamartoma) pochodzenia ektodermalnego. Defekt
genetyczny i patogeneza sg najczesciej nieznane. Ze-
sp6l moze by¢ okreslany na podstawie dominujace-
go typu komérek w znamieniu. Wyrdznia sie kilka
typéw ENS: zesp6l znamienia lojowego (ang. nevus
sebaceus syndrome, Schimmelpenining-Feuerstein-Mims
syndrome), zesp6t odmierica (ang. Proteus syndrome),
zesp6l CHILD, znamie Beckera obejmujace tkanki
podskérne, zespét znamienia zaskérnikowego i fa-
komatoza barwnikowo-rogowaciejaca (phakomatosis
pigmentokeratotica) [20].

Znamiona naskérkowe maja charakter zmian
plamistych badz linijnych, nieznacznie uniesionych
ponad powierzchnie. Pojawiajg sie przy urodzeniu,
a takze we wczesnym dziecinstwie i najczeéciej wy-
stepuja na gltowie i karku. U pacjentéw z ENS moga
dodatkowo wystepowac plamy café au lait, rogowa-
cenie ciemne, naczyniaki krwionoéne i ogniska hipo-
pigmentagji.

Objawy neurologiczne stwierdza si¢ u 50-80% pa-
cjentéow. U wielu chorych obserwuje sie uposledze-
nie umystowe, a u ponad potowy wystepuja napady
padaczkowe. Poza tym mozna spotka¢ porazenia
nerwéw czaszkowych (najczesciej VI, VII, VIII), nie-
dowtlad polowiczy - czesty u pacjentéw z hemime-
galencefalia, ktéra jest najczestsza zmiana stwier-
dzana w neuroobrazowaniu. U 10% pojawiaja sie
anomalie naczynn mézgowych. Naczynia moga by¢
dysplastyczne, poszerzone lub zamkniete. U kilku
0s6b stwierdzono malformacje tetniczo-zylne i tet-
niaki [21].

CHOROBY SPICHRZENIOWE

Lipidozy
Choroba Fabry’ego

Choroba Fabry’ego (rogowiec naczyniakowaty
rozsiany) zwigzana z niedoborem o-galaktozydazy
jest lizosomalna choroba spichrzeniowa sprzezona
z chromosomem X, w ktérej galaktozyloglukozylo-
ceramid galaktozylu, produkt rozkladu globozyluy,
jest spichrzany w skorze, nerkach, obwodowym
i autonomicznym ukladzie nerwowym oraz w na-
czyniach krwionoénych.

Zmiany skérne maja posta¢ ciemnoczerwonych
grudek z nadmiernym rogowaceniem z tendencja
do pojawiania sie dookota pepka, na posladkach,
w okolicy krocza, na biodrach i udach. Dodatkowo
wystepuja objawy oczne.

Z choroba Fabry’ego wiaza sie krwotoki mézgo-
we, zmiany naczyniowe najczesciej pojawiaja sie
w 3. i 4. dekadzie Zycia i obserwowane sa w calym
organizmie, co prowadzi czesto do niewydolnosci
nerek, ktora jest najczestsza przyczyna zgonéw. Do
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objawéw neurologicznych towarzyszacych tej choro-
bie nalezy réwniez neuropatia czuciowa.

Choroba Refsuma

Chroba Refsuma to choroba genetyczna dziedzi-
czona autosomalnie recesywnie zwigzana z niedo-
borem hydroksylazy fitanoilo-koenzymu A i spi-
chrzeniem kwasu fitanowego, ktéry gromadzi sie
w osoczu i tkankach.

Klinicznie mozna zaobserwowa¢ zmiany skérne
typu rybiej tuski. Objawy neurologiczne sa zréznico-
wane. W 1., 2. dekadzie zycia pojawia si¢ postepu-
jaca élepota nocna i zawezenie pola widzenia zwig-
zane z barwnikowym zwyrodnieniem siatkéwki,
a nastepnie dolacza sie ostabienie koriczyn, ataksja
chodu i inne objawy mézdzkowe. Dodatkowo ob-
serwuje sie obwodowa neuropatie przerostows, gtu-
chote neurogenna i utrate wechu. Przebieg choroby
jest postepujacy z okresami zaostrzen i remisji.

Poniewaz kwas fitanowy nie jest syntetyzowany
przez organizm ludzki, w leczeniu stosuje sie diete
z jego ograniczeniem.

Lipogranulomatoza Farbera

Lipogranulomatoza Farbera jest spowodowana
znacznym zmniejszeniem aktywnosci ceramidazy
kwasnej (enzymu rozkladajacego ceramid do sfin-
gozyny i kwasu tluszczowego), co prowadzi do gro-
madzenia ceramidéw w tkankach. W pierwszych
miesigcach zycia sa widoczne obrzekniete, bolesne
stawy i charakterystyczne guzki podskérne w oko-
licy stawdéw i przyczepow Sciegien: w rekach, ra-
mionach, potylicy i odcinku ledZwiowo-krzyzowym
kregostupa. W przebiegu choroby rozwéj umystowy
moze by¢ prawidiowy lub uposledzony.

Ksantomatoza mdzgowo-$ciegnista

Ksantomatoza moézgowo-Sciegnista to choroba
spichrzeniowa dihydrocholesterolu. Objawy skérne
i neurologiczne wystepuja w wieku mlodzieficzym
i dorostym. Do charakterystycznych zmian skérnych
zalicza sie zoéttaki Sciegien. Sa to ruchome, twarde
i przewaznie niebolesne guzki zlokalizowane w Scieg-
nach, wiezadlach, powieziach i okostnej okolic dloni,
palcéw, tokci, kolan i piet.

Z objawéw neurologicznych obserwuje sie nasila-
jaca sie i postepujaca spastycznosé skojarzona z atak-
sja, zaburzenia mowy, neuropatie z zanikiem dystal-
nych mieéni, zaburzenia czucia, objaw Babinskiego
oraz rozwijajace sie porazenie rzekomoopuszkowe.

Leukodystrofie
Adrenoleukodystrofia

Adrenoleukodystrofia jest choroba dziedziczna,
niecatkowicie recesywna, sprzezona z chromoso-
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mem X. W przebiegu choroby obserwuje sie hiper-
pigmentacje skéry zwigzana z niewydolnoscia kory
nadnerczy oraz rozmaite objawy neurologiczne.
W najczestszej dzieciecej postaci mézgowej stwier-
dza si¢ zaburzenia zachowania, agresje, utrate wzro-
ku z zanikiem nerwu wzrokowego, uposledzenie
chodu spowodowane uszkodzeniem drogi pirami-
dowej. W pézZniejszym okresie moga wystepowaé
napady padaczkowe.

BORELIOZA

Borelioza (choroba z Lyme) jest zoonoza i chorobg
wielonarzadowa wywolywana przez kretki Borrelia
burgdorferi sensu lato (w Polsce sa to: B. burgdorferi,
B. garinii, B. afzelii) przenoszone wraz z ukluciem
kleszcza Ixodes. Obraz kliniczny wigze sie z zajeciem
skory, uktadu nerwowego, stawéw i serca.

Przyjmujac za kryteria czas, lokalizacje oraz rozle-
glod¢ procesu chorobowego, wyrdznia sie w przebie-
gu boreliozy posta¢ wczesna zlokalizowana, wcze-
sna rozsiang oraz p6zna. Na podstawie kryterium
czasu trwania choroby neuroborelioze dzieli si¢ na
wczesng - pojawiajaca sie do 6 miesiecy od zachoro-
wania, i p6Zna - powyzej 6 miesiecy. Wedtug kryte-
rium anatomicznego wyodrebnia sie neuroborelioze
obwodowego ukladu nerwowego i neuroborelioze
OUN, obie manifestujace sie szerokim spektrum za-
burzen.

Do objawéw neuroboreliozy dotyczacych obwo-
dowego ukladu nerwowego zalicza sie: neuropatie
lub zapalenia nerwéw czaszkowych, mononeuro-
patie, mononeuropatie mnogie, radikuloneuropatie,
zapalenia korzeniowo-nerwowe, pleksopatie ra-
mienne badz ledZwiowo-krzyzowe, zlewne mono-
neuropatie mnogie przypominjace polineuropatie
(ang. confluent mononeuropathy multiplex). Neurobo-
relioza OUN moze si¢ objawiaé: zapaleniem opon
moézgowo-rdzeniowych, lagodnym nadcis$nieniem
§rédczaszkowym, zapaleniem moézgu i rdzenia,
encefalopatia badZz zapaleniem naczyn. Do roz-
poznania boreliozy konieczne jest potwierdzenie
obecnosci przeciwcial klasy IgM i IgG w surowicy.
Mimo ze u niektérych chorych z jej podejrzeniem
w pierwszych tygodniach choroby nie stwierdza sie
obecnosci przeciwcial w surowicy, w celu potwier-
dzenia rozpoznania badanie nalezy powtérzyé po
2 tygodniach od ustgpienia objawoéw, aby wykazac
ewentualng serokonwersje. Do rozpoznania bore-
liozy OUN konieczne jest potwierdzenie wewnatrz-
oponowej produkeji przeciwciat przeciwko B. burg-
dorferi w celu wykluczenia ich biernego przenikania
przez bariere krew-moézg. Autorzy szerzej oméwia
cze$¢ wyzej wymienionych jednostek chorobowych,
gdyz szczegblowe przedstawienie wszystkich prze-
kracza ramy niniejszego opracowania. Neuropatie
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Uktad nerwowy a skéra

nerwéw czaszkowych wystepuja we wczesnej fazie
zakazenia i moga dotyczy¢ kazdego nerwu czaszko-
wego, jednak najczesciej (80%) pojawia sie porazenie
nerwu twarzowego, niekiedy obustronne. Neuropa-
tia czaszkowa moze wystapi¢ kilka tygodni przed
pojawieniem sie przeciwcial w surowicy. Kolejnym
co do czestosci wystepowania objawem boreliozy sg
bolesne zespoly korzeniowe, objawiajace sie czesto
asymetrycznym zajeciem wielu korzeni, ktére moga
wystepowad réwniez w postaci rwy jednokorze-
niowej. Ze wzgledu na powszechne wystepowanie
zmian zwyrodnieniowych i dyskopatycznych kre-
gostupa zapalenie korzeni nerwowych, pojawiajace
sie w przebiegu az 86 % przypadkéw neuroboreliozy
na terenie Europy, jest najczesciej jej nierozpoznawa-
na manifestacja. Jednym z objaw6éw neuroboreliozy
OUN jest zapalenie opon mézgowo-rdzeniowych
(ZOMR), ktére wystepuje u 5-15% chorych w ciggu
pierwszych miesiecy od zakazenia i oznacza inwazje
kretkéw do OUN. W ptynie mézgowo-rdzeniowym
u chorych na ZOMR w przebiegu neuroboreliozy
stwierdza sie pleocytoze limfocytowa oraz umiar-
kowany wzrost stezenia biatka przy prawidlowym
stezeniu glukozy. Zapalenie opon moézgowo-rdze-
niowych moze by¢ izolowanym objawem lub czescig
klasycznej triady objawéw zespotu Bannwartha, jesli
towarzysza mu neuropatie czaszkowe i bolesne za-
palenie korzeni nerwowych,. Zapalenie opon moéz-
gowo-rdzeniowych w przebiegu boreliozy moze
przebiegac bardzo fagodnie.

Do skérnych manifestacji boreliozy zalicza sie: ru-
mierh wedrujacy (rumien pelzajacy, erythema migrans
- EM), borrelial lymphocytoma (BL) oraz przewlekle
zanikowe zapalenie skory konczyn (acrodermatitis
chronica atrophicans - ACA).

Po kilku dniach lub tygodniach od zakazenia
w miejscu uklucia przez kleszcza pojawia sie miej-
scowa zmiana skérna w postaci niebolesnego ru-
mienia. Rumien wedrujacy (erythema migrans) wy-
stepuje u mniej niz 40% oséb ukaszonych. Erythema
migrans o typowej morfologii ma poczatkowo postac
plamy, ktéra rozszerza sie, wykazujac centralne
przejasnienie. Erythema migrans rozpoznaje sie, gdy
zmiana ulega powiekszeniu przez kilka dni i prze-
kroczy $rednice 5 cm. Zdarzajq sie nietypowe posta-
cie zmian skérnych, bez centralnego przejasnienia,
o nieregularnym ksztalcie i cechach krwotocznych,
ale jezeli majg one tendencje do powiekszania sie
i osiagaja Srednice ponad 5 cm, nalezy je traktowac
jako rumiert wedrujacy. Nieleczony EM znika po 1-2
miesigcach, natomiast po rozpoczeciu antybiotykote-
rapii ustepuje w ciggu kilku dni, co nie jest jednak
réwnoznaczne z eliminacja zakazenia. Mnogie ru-
mienie wtérne pojawiaja sie rzadko, sa mniejsze od
zmiany pierwotnej, zabarwione jednolicie i §wiadczg
o rozsiewie zakazenia.
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Borrelial lymphoma wystepuje u mniej niz 1% cho-
rych, cze$ciej u dzieci niz u dorostych, kilka tygodni
od ugryzienia przez kleszcza. Ma morfologie po-
jedynczego, sinoczerwonego, niebolesnego guzka.
Lokalizuje sie najczesciej na malzowinach usznych,
brodawkach sutkowych i skérze moszny. Zmianie
moze towarzyszy¢ powiekszenie okolicznych we-
ztéw chionnych. Borrelial lymphoma nieleczony moze
utrzymywa¢ sie kilka lat. Jego rozpoznanie wyma-
ga potwierdzenia badaniem histopatologicznym
i stwierdzenia w surowicy obecnosci przeciwciat
przeciwko B. burgdorferi w klasie IgM i IgG.

Przewlekle zanikowe zapalenie skéry koriczyn
(ang. acrodermatitis chronica atrophicans - ACA) pojawia
sie wiele lat od zakazenia. Umiejscawia si¢ najczesciej
na dystalnych czesciach koniczyn dolnych, rzadziej
na tulowiu i koniczynach gérnych. Morfologicznie
ma postaé sinoczerwonych zmian, w pierwszej fazie
z obrzekiem zapalnym, a nastepnie skéra ulega bar-
dzo znacznemu S$cieniczeniu, staje sie bibutkowato
pomarszczona, zanikowa. W obrebie zmian mogg sie
pojawiaé teleangiektazje oraz ogniska nasilonej pig-
mentacji. Wzdluz kosci tokciowej moga powstawac
smugowate zwldknienia, a nawet ogniska twardzino-
podobne (ang. pseudoscleroderma), niekiedy majace ce-
chy twardziny skornej (morphea). Przewlekle zaniko-
we zapalenie skory koficzyn moze przebiegaé z blem
koriczyn. Podobnie jak w przypadku BL rozpoznanie
wymaga potwierdzenia badaniem histopatologicz-
nym i stwierdzenia obecnosci w surowicy przeciwcial
przeciwko B. burgdorferi w klasie IgM i IgG.

SARKOIDOZA

Sarkoidoza (choroba Besniera-Boecka-Schauman-
na) jest ukladowa chorobg ziarniniakowg o niezna-
nej etiopatogenezie. Dotyczy gléwnie pluc i weztow
chtonnych (90% przypadkéw) oraz oczu (40%) i sko-
ry, moze réwniez zajmowa¢é $linianke przyuszna,
OUN, serce, kosci, nerki, watrobe, stawy i miesnie.
Ziarniniaki sarkoidalne powstaja na skutek odpo-
wiedzi immunologicznej na nieznane czynniki egzo-
genne. W mechanizmie powstania biora udziat fago-
cyty jednojadrzaste i limfocyty pomocnicze T1 CD4+
(Th1) naciekajgce okolice ziarniniaka i produkujace
miejscowo liczne cytokiny i chemokiny sprzyjaja-
ce wzrostowi ziarniniaka. W aktywnych zmianach
wystepuja komoérki nablonkowate i wielojadrzaste
komérki olbrzymie. Jezeli dojdzie do zmiany profi-
lu limfocytéw z Thl na Th2, zmiany ziarniniakowe
wldknieja lub czasem ustepuja. U 5-15% chorych
z rozpoznang sarkoidoza dochodzi do zajecia ukta-
du nerwowego, jednak szacuje sie, ze postaci subkli-
niczne wystepuja czesciej. R6znorodna i nieswoista
symptomatologia neurosarkoidozy powoduje, ze
postawienie diagnozy w przypadkach sarkoidozy
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rozpoczynajacych sie objawami neurologicznymi
jest bardzo trudne, mniejszy problem diagnostyczny
stanowia chorzy z rozpoznang wczesniej sarkoido-
z3. Powiklania neurologiczne sarkoidozy ukladowej
pojawiaja sie zazwyczaj w ciagu 2 lat od poczatku
choroby.

Neurosarkoidoza moze dotyczy¢ zaréwno ob-
wodowego, jak i oérodkowego ukladu nerwowego
i mie¢ przebieg ostry, podostry badz przewlekly.
Ziarniniaki sarkoidalne moga wystepowac poje-
dynczo lub w sposéb rozsiany w réznych czesciach
moézgu i powodowaé napady drgawkowe lub obja-
wy ubytkowe. Najczesciej lokalizuja sie w oponach
moézgowo-rdzeniowych, zwlaszcza na podstawie
moézgu, zajmujac wtérnie nerwy czaszkowe oraz
utrudniajac  przeplyw plynu moézgowo-rdzenio-
wego. Zmiany mogg si¢ rozprzestrzenia¢ na rozne
struktury mézgu (czesto podwzgoérze) oraz rdzen
kregowy. Wsréd zespotéw neurologicznych w prze-
biegu neurosarkoidozy najczesciej wystepuje neuro-
patia czaszkowa - 35-73% przypadkéw. Moze dojsé
do zajecia kazdego nerwu czaszkowego, jednak
zwykle choroba dotyczy nerwu twarzowego. Ziar-
niniaki w mézgowiu moga wystepowaé w sposéb
rozsiany i moga by¢ mate oraz trudne do wykrycia
w badaniach neuroobrazowych, tworzy¢ mase su-
gerujaca proces nowotworowy, powodowac vasculi-
tis, ktéry moze skutkowaé udarem moézgu, naciekaé
opony bezobjawowo lub powodowa¢ ich aseptycz-
ne zapalenie (8-40% przypadkéw), co prowadzi do
takich powiklan, jak zapalenie wysciélki ukladu
komorowego z encefalopatig, wodogtowie i uszko-
dzenie ogona konskiego. Ziarniniaki tworzace sie
w podwzgoérzu i przysadce moga prowadzié¢ do
licznych zaburzeri endokrynologicznych i nieendo-
krynologicznych (m.in. moczéwka prosta, obnizenie
libido, mlekotok, brak miesigczki, zaburzenia snu,
taknienia, regulacji temperatury ciata). Zajecie ner-
wow obwodowych (6-40% przypadkéw) moze mie¢
charakter mononeuropatii, mononeuropatii mnogiej,
polineuropatii czuciowej, ruchowej lub czuciowo-ru-
chowej i przebiega¢ w sposéb ostry przypominajacy
zesp6l Guillaina-Barrégo lub przewlekle postepu-
jacy. W 7-26% przypadkéw neurosarkoidoza moze
przybieraé¢ posta¢ miopatii.

Zmiany skérne stwierdza sie¢ u 25% pacjentéw
z sarkoidoza [22]. Zajecie skory wystepuje we wcze-
snym okresie choroby, czesto jest jej pierwszym,
a niekiedy jedynym objawem. Zmiany w przebiegu
sarkoidozy skérnej moga mie¢ charakter swoisty lub
nieswoisty (odczynowy). Swoiste zmiany skérne ce-
chuja sie tworzeniem ziarniniakéw i moga mie¢ réz-
norodng morfologie. Najczestszg odmiang kliniczng
sarkoidozy skérnej jest sarkoidoza plamisto-grudko-
wa. Do pozostalych postaci naleza sarkoidoza guz-
kowa, sarkoidoza podskérna, sarkoidoza obraczko-
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wata, sarkoid odmrozinowy, sarkoid naczyniowy
oraz nacieki sarkoidalne w bliznach.

Sarkoidoza plamisto-grudkowa charakteryzuje
sie wystepowaniem drobnych, czerwonobrunatnych
plamisto-grudkowych wykwitéw, zlokalizowanych
najczesciej na twarzy, gléwnie w fatdach nosowo-
-policzkowych i wokét oczodoléw, ale réwniez na
btonach sluzowych, karku i w okolicy potylicznej, na
tutowiu i koficzynach. W sarkoidozie obraczkowatej
zmiany umiejscawiaja sie na czole, policzkach, karku
lub owlosionej skérze glowy i maja posta¢ nacieczo-
nej blaszki, powigkszajacej sie obwodowo, a ustepu-
jacej w czesci srodkowej, z mozliwym zanikiem lub
bliznowaceniem. Kolejng odmiang sarkoidozy skor-
nej jest sarkoidoza guzkowa. W jej przebiegu zmiany
skérne majg morfologie czerwonobrunatnych guz-
kéw o réznej wielkosci i lokalizacji. Postacia sarko-
idozy guzkowej jest sarkoid odmrozinowy (lupus,
sarcoidosis pernio) wystepujacy w péznym stadium
choroby. Przyjmuje on forme sinofioletowych lub
czerwonych, zlewnych naciekéw umiejscowionych
na nosie, policzkach, wargach, czole, palcach rak lub
malzowinach usznych. W przypadkach, gdy zmiany
obejmuja nos, moze dojs$¢ do zajecia btony Sluzowej
i kosci, a nawet do perforacji lub rozpadu przegrody
nosowej. Sarkoid odmrozinowy ustepuje, pozosta-
wiajac teleangiektazje i blizny zanikowe. W sarkoido-
zie naczyniowej obserwuje si¢ czerwonobrunatne lub
sinobrunatne nacieki - grudki, blaszki i guzki z te-
leangiektazjami, umiejscowione w $rodkowej czesci
twarzy, najczesciej na skorze nosa, zwlaszcza w miej-
scu przylegania oprawki okularéw. W przebiegu
sarkoidozy podskérnej (Dariera-Roussy) na przed-
ramionach i/lub podudziach stwierdza sie liczne,
spoiste, niezapalne guzy pokryte niezmieniona skoé-
ra. Rumieni guzowaty (erythema nodosum) wystepuja-
cy w ostrej sarkoidozie jako czesé zespotu Lofgrena,
obok obustronnej wnekowej limfadenopatii oraz ar-
tralgii, objawia sie bolesnymi, rozlegtymi, zaczerwio-
nymi naciekami w tkance podskérnej, zlokalizowa-
nymi przewaznie na przedniej powierzchni podudzi.
Utkanie sarkoidalne, jak juz wspomniano, moze wy-
stepowaé w starych bliznach chirurgicznych, w bli-
znach pourazowych, a nawet potradzikowych, co
powoduje ich zaczerwienienie i nacieczenie. Znane sg
przypadki naciekéw sarkoidalnych w tatuazach lub
miejscu wprowadzonych ciat obcych [23, 24].

CHOROBY UKEADOWE TKANKI tACZNEJ -
ZESPOLY ZWIAZANE Z ZAPALENIEM NACZYN

Zapalenie skérno-migsniowe

Zapalenie skoérno-mieéniowe jest choroba auto-
immunologiczng o nieznanej etiologii, charaktery-
zujaca sie obecnoscia naciekéw zapalnych w skérze
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i mig$niach. Zmiany skérne i mie$niowe sg spowo-
dowane przez naciek limfocytarny, martwice, re-
generacje i obrzek. Komérki zapalne gromadza sie
wokot naczyni i w omiesnej. Obserwuje si¢ rowniez
odkladanie zlogéw IgG i IgM w écianach naczyn
oraz przerost srédbtonka, co moze doprowadzi¢ do
ich zamkniecia. Choroba moze pojawi¢ sie w kaz-
dym wieku. U dorostych jest rewelatorem nowotwo-
rowym. Czestos¢ wystepowania nowotworu rézni
autorzy oceniajg na 6-45% [25, 26]. Jesli choroba za-
czyna sie przed 40. rokiem zycia, tylko w 10% przy-
padkéw ma zwiazek z nowotworem [27]. Ryzyko
wystapienia nowotworu u dorostych pacjentéw z za-
paleniem skérno-mie$niowym jest klinicznie istotne
i wynosi 20-25% [28].

Objawy skoérne czesto wystepuja jednoczes$nie
z objawami mie$niowymi. Czasami rumieri moze
wyprzedzaé o kilka tygodni ostabienie mie$ni, ale na
ogo6t ostabienie mieéni nie jest pierwszym objawem.
Rumien jest zlokalizowany na twarzy i obejmuje
nos oraz policzki. Objawem patognomonicznym sg
obrzekniete i zaczerwienione powieki - ,rzekome
okulary” ,heliotrop”. Dodatkowo stwierdza sie za-
czerwienienie skéry wokét plytek paznokciowych,
rumiert dekoltu, rumien karku i barkéw - objaw
szala, rumien bocznej powierzchni ud i bioder - ob-
jaw kabury, oraz pogrubiala, pekajaca skére na po-
wierzchni dioniowej rak i opuszkach palcéw - ,reka
mechanika”. Charakterystyczng cecha sa czerwone,
tuszczace sie grudki na wyprostnej powierzchni sta-
wow paliczkowych - objaw Gottrona.

Objawy neurologiczne dotycza mieéni, ktére cze-
sto bywaja bolesne. Ostabienie obejmuje najczesciej
mieénie obreczy barkowej, biodrowej, karku oraz
grzbietu i jest symetryczne. U 1/3 chorych wystepuja
trudnosci w potykaniu, poza tym mieénie unerwiane
przez nerwy czaszkowe nie sa zajete.

Guzkowe zapalenie tetnic

Guzkowe zapalenie tetnic jest zwigzane z rozla-
nym zapaleniem naczyn, przede wszystkim tetnic
o $redniej wielkosci. W przebiegu choroby dochodzi
do martwicy blony srodkowej i elastycznej, co moze
prowadzi¢ do tworzenia licznych matych tetniakéw.

Zmiany skérne maja charakter wybroczyn, rumie-
nia oraz tkliwych, czerwonych, podskérnych guz-
kéw w okolicy tutowia i konficzyn.

Glownym objawem neurologicznym jest poli-
neuropatia obwodowa zwigzana z niedokrwieniem
wywolanym zapaleniem naczyri odzywiajacych ner-
wy. Najczesciej stwierdza sie mononeuritis multiplex,
moze réwniez wystepowadé polineuropatia czucio-
wo-ruchowa. Uszkodzenie tetnic mézgowych moze
prowadzi¢ do niedokrwiennych i krwotocznych
udaréw moézgu. Naczyniowe uszkodzenia rdzenia
sg rzadkie.
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Toczen rumieniowaty uktadowy

Toczern rumieniowaty ukladowy jest choroba
autoimmunologiczng z rozleglymi zmianami za-
palnymi, gtéwnie podsréblonkowej tkanki iacznej
wloéniczek, malych tetnic i zyl, wsierdzia oraz bton
maziowych i surowiczych.

Zmiany skérne to rumiefi na twarzy w ksztalcie
motyla, ktéry pojawia sie po ekspozycji na slorice.
Ma forme plaskiego lub lekko wypuklego zaczerwie-
nienia skéry na policzkach i grzbiecie nosa. Moze tez
wystapi¢ na czole, w okolicy oczu, na szyi i dekol-
cie. Nadwrazliwoé¢ na $wiatlo sloneczne wystepuje
w wiekszosci przypadkéw. Slofice moze nie tylko
wywolywaé rozsiane zmiany skérne, lecz takze po-
wodowac zaostrzenie choroby z zajeciem narzadéw
wewnetrznych. W fazie aktywnej czesto pojawiaja
sie tez nadzerki blony $luzowej jamy ustnej i nosa,
najczesciej niebolesne. Poza tym moga wystepo-
waé zmiany w ksztalcie obraczek z przejasnieniem
w érodku lub tuszczace sie grudki, lokalizujace sie na
tutowiu, ramionach i udach. U 25% chorych stwier-
dza sie rumieri krazkowy, ktéry wywoluje zanik, bli-
znowacenie i odbarwienie skory.

Objawy neurologiczne sa prawdopodobnie zwig-
zane z obecnoscig przeciwcial onkoneuronalnych,
zamknieciem malych naczyni przez proces zapalny
lub waskulopatia niezapalna. Najczestszym obra-
zem Kklinicznym jest encefalopatia z napadami pa-
daczkowymi, otepieniem, plasawica i uszkodzeniem
nerwéw czaszkowych. Poza tym mozna stwierdzi¢
mielopatie z poprzecznym uszkodzeniem rdzenia,
polineuropatie czuciowo-ruchowa i zapalenie wielo-
mieéniowe. Udary wywolane zamknieciem duzego
naczynia mézgowego sa rzadkie.

ZATRUCIA METALAMI CIEZKIMI

Zatrucie arsenem

Ostre zatrucie arsenem ma burzliwy przebieg
i moze prowadzi¢ do niewydolnosci wielonarzado-
wej oraz zgonu. W postaci przewleklej pojawiaja sie
poprzeczne biale bruzdy na paznokciach (linie Me-
esa), cechy polineuropatii czuciowo-ruchowej z do-
minujagcymi zaburzeniami czucia i niedowladem,
bardziej nasilonym w koniczynach dolnych, oraz en-
cefalopatia. Zatrucie arsenem droga wziewna w po-
staci przewleklej charakteryzuje sie obwodowymi
zaburzeniami naczyniowymi i martwicg, tzw. choro-
ba czarnych stop.

Zatrucie otowiem

W  przypadku przewleklych zatru¢ olowiem
stwierdza sie charakterystyczne zéltoszare zabar-
wienie skéry oraz rabek olowiczy na dzigstach, ktéry
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jest efektem odkiadania sie siarczku otowiu. Naj-
bardziej charakterystyczny objaw neurologiczny to
neuropatia olowicza ograniczona do widkien rucho-
wych, najczesciej obejmujaca nerw promieniowy.

Zatrucie talem

W przebiegu przewleklego zatrucia talem skéra
staje si¢ wysuszona, luskowata, a na paznokciach
pojawiaja sie charakterystyczne biate prazki. Najcze-
Sciej wystepuje rowniez lysienie plackowate. Objawy
neurologiczne to przede wszystkim encefalopatia
objawiajaca si¢ zaburzeniem funkcji poznawczych,
ataksjg, drzeniem lub innymi ruchami mimowolny-
mi oraz rzadziej neuropatia.

PODSUMOWANIE

Przedstawiony przeglad wybranych choréb prze-
biegajacych z zajeciem ukladu nerwowego i cha-
rakterystycznymi zmianami skérnymi wskazuje na
koniecznos¢ Scistej wspotpracy pomiedzy neurolo-
gami i dermatologami, co przyczyni si¢ do skrécenia
dlugiego i w wielu przypadkach trudnego procesu
diagnostycznego.
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