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Streszczenie

Liszaj sluzowaty (zwany tez mucynoza grudkowa) stanowi grupe schorzen zwigzanych z odktadaniem sie ztogow
mucyny w skorze. Ze wzgledu na znaczng réznorodnosé i ztozonos¢ odmian ta rzadko wystepujaca dermatoza moze
czesto sprawiac trudnosci diagnostyczne. Nowa, uaktualniona klasyfikacja liszaja sluzowatego, przedstawiona przez
Rongiolettiego i Rebore [1] uwzglednia 3 odmiany choroby: scleromyxedema (uogblniong forme liszaja sluzowatego),
zlokalizowana forme liszaja Sluzowatego, a takze formy atypowe. Postrzegany jako przewlekta, ale niezagrazajaca
zyciu choroba liszaj sluzowaty w swojej formie uogélnionej moze by¢ jednak zwigzany z monoklonalng
paraproteinemia (najczesciej typu IgG A i ) i jego przebieg moze by¢ dla chorego niepomysiny.

Wybor i skutecznosé leczenia liszaja sluzowatego zaleza w duzym stopniu od jego odmiany, natomiast wymieniane
w doniesieniach literaturowych sposoby leczenia obejmuja zastosowanie glikokortykosteroidéw, cytostatykéw,
interferonu o, plazmaferezy, fotoferezy, promieni X oraz szybkich elektronéw, a takze PUVA terapii (w tym tzw. kapieli
PUVA).

Stowa kluczowe: liszaj sluzowaty, mucynoza, fotochemioterapia.

Abstract

Lichen myxedematosus (papular mucinosis) comprises the group of conditions associated with deposition of mucin
in the skin. Because of considerable variability and complexity of its forms, this rare dermatosis may often cause
diagnostic difficulties. New and updated classification of lichen myxedematosus by Rongioletti and Rebora [1]
includes 3 variants of the disease: generalized (scleromyxedema), localized and atypical. Lichen myxedematosus is
often recognized as a chronic benign condition, however, in its generalized form it may be associated with monoclonal
gammopathy (mostly types IgG A and «) and its course may be unfavorable for the patient.

In the case of lichen myxedematosus both choice and efficacy of the treatment depend significantly on disease
variant and the majority of literature reports refer to the treatment with glucocorticosteroids, cytostatic agents,

interferon a,, plasmapheresis, photoferesis, radiation therapy and PUVA-therapy (including PUVA-bath).

Key words: lichen myxedematosus, mucinosis, photochemotherapy.

Wprowadzenie

Liszaj Sluzowaty (lichen myxedematosus — LM) stano-
wi grupe schorzen o niewyjasnionej etiologii, charaktery-
zujaca sie obecnoscia drobnych, liszajowatych grudek, guz-
kow i/lub blaszek, zwigzanych z odktadaniem sie ztogow
mucyny w skorze [1]. Synonim schorzenia stanowi okre-
Slenie mucynoza grudkowa (papular mucinosis) [2]. Pierw-
sza klasyfikacja tego schorzenia zostata przedstawiona
przez Montgomery’ego i Underwooda w 1953 r. [3]. Auto-
rzy wyréznili wowczas 4 typy kliniczne choroby: uogélnio-

na liszajowata osutke grudkowa (potem nazwana lisza-
jem sluzowatym twardzinowym — scleromyxedema [4]),
dyskretna forme grudkowa oraz postacie pokrzywkowata
i guzkowa. Na podstawie przegladu doniesien literaturo-
wych i doswiadczen wtasnych w 2001 r. Rongioletti i Re-
bora przedstawili nowa klasyfikacje LM [1]. Wspomniana
uaktualniona klasyfikacja (przedstawiona w tab. 1.)
uwzglednia w zasadzie 3 odmiany choroby: scleromyxe-
dema (uogbélniong forme LM), zlokalizowang forme LM
(obejmujaca m.in. dyskretng odmiane grudkowa, odmia-
ne guzkowg oraz dziecieca mucynoze grudkowa), a takze
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Tab. 1. Nowa, zmodyfikowana klasyfikacja odmian LM — wg Rongiolettiego i Rebory [1]

odmiana grudkowa uogélniona (scleromyxedema)

odmiana zlokalizowana

— dyskretny grudkowy LM

— obwodowa przewlekta mucynoza grudkowa
— samoograniczajgca sie mucynoza grudkowa
— grudkowa mucynoza mtodocianych

— guzkowy LM

formy atypowe

formy atypowe, sprawiajace trudnosci w zaklasyfikowaniu
do ktorejkolwiek z wymienionych odmian choroby.

Powyzsza klasyfikacja w petni oddaje znaczng rézno-
rodnos¢ odmian LM, a jednocze$nie uzasadnia mozliwe
i czeste trudnosci diagnostyczne w zakresie tego cieka-
wego, ale jednoczesnie trudnego schorzenia. Warto pod-
kresli¢, ze chociaz zwykle LM jest postrzegany jako prze-
wlekta, ale niezagrazajaca zyciu choroba, to jednak nale-
7y pamietac, ze uogodlniona odmiana (scleromyxedema)
jest czesto zwiazana z monoklonalng paraproteinemia
(najczesciej typu IgG A, rzadziej k), a w literaturze stale
pojawiaja sie doniesienia o jej niepomyslnym dla chore-
go zakonczeniu [1, 5]. Ponadto liszajowi Sluzowatemu twar-
dzinowemu moga towarzyszy¢: choroby uktadu krwio-
tworczego (szpiczak mnogi, plazmocytoma, ziarnica zto-
Sliwa, biataczki), miopatie (zapalenie miesni, zapalenie
skdrno-miesniowe), artropatie (zapalenie wielostawowe,
wedrujace zapalenie stawow), zmiany w osrodkowym
uktadzie nerwowym (OUN), obwodowe neuropatie oraz
schorzenia psychiatryczne (psychozy i depresje) [2, 3, 6-9].
W przebiegu scleromyxedema moze dojs¢ réwniez do za-
jecia nerek, przetyku oraz ptuc [10, 11].

Opis przypadku

Przedstawiamy trudny diagnostycznie przypadek
64-letniej chorej przyjetej do Kliniki Dermatologii Akademii
Medycznej w Poznaniu w celu przeprowadzenia diagnosty-
ki oraz wybrania najlepszej dla pacjentki metody leczenia.

W dniu przyjecia stwierdzono rumien i stwardniaty
obrzek w obrebie przedramion oraz podudzi. Na skérze
grzbietow rak i stop widoczne byty woskowate, kopula-
ste brunatno-czerwone grudki, rozsiane i w skupiskach
(ryc. 1), natomiast na podudziach wystepowaty rozsia-
ne grudki barwy czerwonej charakteryzujace sie nieréw-
ng powierzchnia. W obrebie tutowia (w szczegélnosci
w okolicy plecéw i karku) stwierdzono pogrubienie ské-
ry, ktéra cechowata sie wzmozonga spoistoscia i uktada-
ta w grube fatdy (ryc. 2.). Natomiast skéra brzucha (szcze-
golnie w okolicy pepka) wykazywata wyrazne pofatdo-
wanie na podobiefstwo bibutki, charakteryzowata sie
takze porcelanowobiatym odcieniem (ryc. 3.). W okolicy
zgie¢ tokciowych stwierdzono obecnosé ognisk rumie-
niowych o Srednicy 5-6 cm ze ztuszczaniem na obwo-
dzie. W obrebie stawéw kolanowych i tokciowych obec-
ne byty przykurcze. Pacjentka zgtaszata towarzyszacy
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Ryc. 1. Liczne kopulaste, woskowate, potyskujace czerwo-
no-brunatne grudki zlokalizowane na grzbietach rak u ana-
lizowanej chorej

Ryc. 2. Znaczne wzmozenie spoistosci skory gornej czesci
tutowia — widoczne utozenie skory w grube fatdy

zmianom skérnym swiad i pieczenie.

Podczas hospitalizacji w Klinice Dermatologii Akademii
Medycznej w Poznaniu wykonano szereg badan laborato-
ryjnych i obrazowych, ktérych wyniki przedstawiono w tab. 2.
Wykonano takze badanie histopatologiczne wybarwionych
hematoksyling i eozyng wycinkéw skéry pobranych z oko-
licy nadgarstka oraz powtok brzusznych. W badaniu wycin-
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Ryc. 3. Skéra okolicy pepka; porcelanowo-biaty odcier ze znacz-
nym pofatdowaniem, upodabniajacym skére do bibutki

ka skory z nadgarstka stwierdzono Scienczaty naskdrek
0 pogrubiatej warstwie rogowej, z zaznaczonym rogowace-
niem mieszkowym oraz jasne, zhomogenizowane, ubogo-
komaérkowe podscielisko tgcznotkankowe, charakterystycz-
ne raczej dla obrazu liszaja twardzinowego i zanikowego
(lichen sclerosus et atrophicus — LSA). Z kolei w obrazie wy-
cinka pobranym ze skéry brzucha naskérek byt cienki, z po-
grubiata warstwa rogowa i rogowaceniem mieszkowym.
Sople naskdrkowe byty sptaszczone, ostre i nieregularne.
W catej skorze wtasciwej stwierdzono jednostajne, jasne
podscielisko tagcznotkankowe, przypominajace obraz tzw.
zony ujednostajnienia w LSA, i jednoczesnie brak typowe-
go dla scleromyxedema rozplemu fibroblastéw (ryc. 4.). Na-
tomiast po wybarwieniu uzyskanego wycinka skéry z po-
wtok brzusznych mucykarminem (ryc. 5.) (wybiércze bar-
wienie na obecnos¢ substancji sluzowych) widoczne byty

Ryc. 4. Badanie histopatologiczne wycinka skory z okolicy nad-
garstka — barwienie hematoksyling-eozyna. Naskérek cienki,
sople naskérkowe sptaszczone. Stwierdza sie pogrubiata war-
stwe rogowa i rogowacenie mieszkowe. W catej skorze wta-
sciwej jednostajne, jasne podscielisko tagcznotkankowe. Brak
typowego dla scleromyxedema rozplemu fibroblastéw

Tab. 2. Uzyskane wyniki badan laboratoryjnych przeprowa-
dzonych u opisywanej chorej

Parametr Wartosc
WBC 4,2 G/l

RBC 4,457/

HGB 13,6 g/dl
HCT 42,5%

PLT 168 G/I

OB 14 mm/godz.
AST 21 U/

ALT 25 U/
biatko catkowite 6,5 g/dl

albuminy 64%
alfa-1-globuliny 3,3%
alfa-2-globuliny 9,3%
beta-globuliny 13,9%
gamma-globuliny 9,5%

TSH 1,9 pu/ml

immunoelektroforeza 1gG 740 mg/dl
IgA 132 mg/dl
IgM 42,2 mg/dl

badanie ogélne moczu bez odchylen

przeciwciata przeciwjadrowe
w surowicy (ANA)

ujemne

niewielkie ztogi mukopolisacharydéw pomiedzy wtdknami
tkanki tgcznej. Dodatnie byto réwniez barwienie wycinka
btekitem alcjanu, wykrywajace wybidrczo kwasnie muko-
polisacharydy mucyn (ryc. 6.). Natomiast wynik badania im-
munopatologicznego (immunofluorescencja bezposrednia)
wycinka skory byt ujemny.

i

Ryc. 5. Badanie histopatologiczne wycinka skéry z powtok
brzusznych — barwienie mucykarminem na obecnos¢ sub-
stancji sluzowych. Niewielkie ztogi mukopolisacharydéw wi-
doczne pomiedzy wtoéknami tkanki tgcznej
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Leczenie

Planowano leczenie chorej za pomoca szybkich elek-
tronow (total skin electron beam therapy —TSEBT), jednak-
ze po konsultacji onkologicznej pacjentka zostata zdys-
kwalifikowana ze wzgledu na znaczne przykurcze w sta-
wach. Podjeto zatem fotochemioterapie metoda PUVA
w liczbie 12 naswietlan oraz miejscowe leczenie glikokor-
tykosteroidami. Skore intensywnie nawilzano i nattusz-
czano. W celu zmniejszenia uczucia swigdu stosowano le-
ki przeciwhistaminowe (cetyryzyna 10 mg raz dziennie).
Leczenie to pozwolito na uzyskanie pewnego stopnia po-
prawy, zwtaszcza w zakresie zmniejszenia stwardnien sko-
ry oraz przykurczéw w stawach.

Oméwienie

Niewatpliwa zastuga Montgomery’ego i Underwooda
[3] byto wyréznienie w latach 50. LM jako osobnej jednost-
ki chorobowej oraz zr6znicowanie LM z obrzekiem $luzo-
watym (myxedema) zwigzanym z patologia tarczycy oraz
z twardzina. Autorzy dokonali jednak klasyfikacji choroby
tylko na podstawie 3 zbadanych przypadkéw i w zwigzku
z tym dopiero obserwacje i wnioski Rongiolettiego i Rebo-
ry [1] pozwolity na petne dostrzezenie réznorodnosci i zto-
zonosci odmian tej rzadko wystepujacej dermatozy.

Jak wspomniano wczesniej, najciezsza odmiane LM sta-
nowi scleromyxedema, opisana po raz pierwszy przez Got-
trona w 1954 r. [4]. Podstawowe 4 kryteria rozpoznania
schorzenia stanowia: wystepowanie rozsianych zmian twar-
dzinopodobnych i grudkowych, ztogi mucyny, proliferacja
fibroblastéw i wtoknienie w obrazie histopatologicznym,
a takze obecnos¢ monoklonalnej gammapatii przy prawi-
dtowej funkcji tarczycy [3]. Obraz kliniczny schorzenia u opi-
sywanej przez nas pacjentki mogt sugerowac rozpoznanie
tej odmiany LM (obecnos¢ grudkowych zmian skérnych,
stwardniatego obrzeku konczyn, wyraznego pogrubienia
uktadajacej sie w fatdy skory plecow), jednakze u chorej
nie stwierdzono wyktadnikéw gammapatii monoklonalnej,
natomiast w zakresie funkcji tarczycy potwierdzono stan
eutyreozy. Ponadto w obrazie histopatologicznym wycin-
koéw skory nie potwierdzono wyraznej proliferacji fibrobla-
stéw i procesu wtdknienia, a wrecz ujednostajnienie pod-
Scieliska tkankowego. Z kolei wykonanie odpowiednich bar-
wien wycinkéw (mucykarmin, btekit alcjanu) pozwolito
na wykrycie obecnosci substancji mucynowej i kwasnych
mukopolisacharydéw. Nalezy jednak zaznaczy¢, ze wg ob-
serwacji Ackermana [12] w obrazie histologicznym sclero-
myxedema fibroblasty moga by¢ nieobecne w najwczesniej-
szym stadium schorzenia, a ztogi mucyny sa nierzadko tak
dalece dominujace, ze zréznicowanie z obrzekiem sluzo-
watym (myxedema) moze sprawiac pewne trudnosci.

Wydaje sie, ze opisywany przez nas przypadek mozna
zaklasyfikowac jako odmiane atypowa [3] LM, majaca po-
Srednie cechy pozostatych form schorzenia. W literaturze
mozna spotkac wiele doniesien opisujacych ogromng réz-
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Ryc. 6. Badanie histopatologiczne wycinka skory z powtok
brzusznych — dodatnie barwienie btekitem alcjanu, wykry-
wajgce wybiérczo kwasnie mukopolisacharydy mucyn

norodnos¢ takich atypowych przypadkéw, np. mucynoza
guzkowa z towarzyszacym zespotem ciesni kanatu nad-
garstka i zakrzepica zyt rozpoznana jako scleromyxedema
[13], przypadki zlokalizowanego LM, ale z towarzyszaca
gammapatia [14, 15] albo opisany przez Stephensa [16] przy-
padek LM wykazujacy cechy zaréwno obwodowej przewle-
ktej mucynozy grudkowej (acral persistent papular mucino-
sis), jak i ulegajacej samowyleczeniu skornej mucynozy mto-
docianych (self-healing juvenile cutaneous mucinosis).
Zardwno wybodr, jak i skutecznos¢ leczenia LM zalezy
w duzym stopniu od jego odmiany, dlatego ustalenie pra-
widtowego rozpoznania ma w tym przypadku szczegélnie
istotne znaczenie. Nalezy ponownie zaznaczy¢, ze sclero-
myxedema stanowi odmiane przewlekta, postepujaca, naj-
czesciej zwigzana ze $miertelnymi powiktaniami narzado-
wymi, jednakze i w tym przypadku terapia powinna by¢
wywazona ze wzgledu na liczne objawy niepozadane, ob-
serwowane u niemal 30% chorych [1]. W literaturze opi-
suje sie zastosowanie glikokortykosteroidow, cytostaty-
kéw, interferonu a, plazmaferezy, fotoferezy, promie-
ni X oraz szybkich elektronéw, PUVA terapii (w tym tzw.
PUVA-bath —kapieli PUVA) [17-25]. W ostatnim czasie po-
jawito sie takze wiele doniesief dotyczacych leczenia scle-
romyxedema dozylnymi wlewami immunoglobuliny G
(IVIG) jako skutecznego i przynoszacego dtugie okresy re-
misji, zaréwno w zakresie obrazu klinicznego, jak i histo-
patologicznego [26-28]. Natomiast w leczeniu skojarzo-
nym, jak podaje Majeski i wsp. [29], zastosowanie znajdu-
je prednizon w formie doustnej wraz z infuzjami dozylnymi
IgG. Z kolei w ostatnim doniesieniu Donato i wsp. [30] opi-
sali dobrg skutecznosé leczenia skojarzonego wysokimi
dawkami melfalanu potaczonego z autologicznym prze-
szczepem komorek pnia. Opisywane sg réwniez przypad-
ki samowyleczen [31]. W przypadku zlokalizowanej for-
my LM, a wiec z zajeciem gtéwnie skory, rokowanie jest
znacznie korzystniejsze i nierzadko zadne leczenie nie jest
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wymagane [1]. Nalezy natomiast zwrdci¢ szczegblng uwa-
ge na chorych reprezentujacych atypowe, przejsciowe for-
my LM, gdyz przebieg schorzenia moze byé nieprzewidy-
walny [1]. W opisanym przez nas przypadku terapia z za-
stosowaniem fotochemioterapii metoda PUVA przyniosta
powolna poprawe, natomiast nie udato sie podjac wcze-
Sniej planowanego leczenia szybkimi elektronami. Nieste-
ty, dalsza dtugoterminowa ocena stanu klinicznego oraz
skutecznosci wiaczonej terapii nie byta mozliwa, poniewaz
pacjentka nie zgtosita sie na kolejne kontrolne wizyty do tu-
tejszej kliniki dermatologii.
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