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Twardzina linijna en coup de sabre
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STRESZCZENIE

W pracy przedstawiono opis przypadku 14-letniej dziewczynki leczonej z powodu twardziny linijnej typu en coup de sabre. W leczeniu
zastosowano pulsoterapie metyloprednizolonem, natomiast w terapii podtrzymujacej — metotreksat i Srednie dawki prednizonu. Zas-
tosowane leczenie pozwolito na wyciszenie choroby i ograniczenie jej pdznych nastepstw, miedzy innymi pod postacia potowiczego

zaniku twarzy.
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ABSTRACT

We present a case of a 14-year-old girl being treated for en coup de sabre linear morphea. The treatment consist of pulsotherapy with
methylprednisolone followed by methotrexate and mean prednisone doses as the maintenance therapy. The applied treatment allowed
to silence the disease and reduce its late consequences, including hemiatrophy of the face.
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OPIS PRZYPADKU

Dziewczynka w wieku 14 lat zostata przyjeta do Kliniki
Dermatologii w Rzeszowie w celu leczenia twardziny linij-
nej typu en coup de sabre. W wywiadzie ustalono, ze zmia-
na skérna pojawita sie na skorze owtosionej czota na dwa
miesigce przed hospitalizacja i stopniowo zwigkszata swoj
zasieg. W chwili przyjecia do szpitala w linii posrodkowej
czota obecne byto ognisko chorobowe linijnego ksztattu,
barwy woskowozoéttej, z zanikiem skéry w czesci centralnej.
Na niewielkim obszarze skéry owtosionej gtowy obecne
byto wyltysienie. Wokét zmiany skérnej obecna byta wyrazna
rumieniowa obwodka (lilac ring) (ryc. 1).

W terapii zastosowano dwukrotnie dozylne wlewy
metyloprednizolonu po 500 mg, doogniskowe iniekcje
z metyloprednizolonu w formie depot, natomiast w terapii
podtrzymujacej — metotreksat w dawce 10 mg tygodniowo
podawanej podskdrnie, a takze prednizon w dawce 20 mg
na dobe p.o. Po uptywie miesigca ponownie zastosowano
doogniskowo metyloprednizolon, jednak z uwagi na infek-

cje gérnych drég oddechowych odstapiono od dozylnego
wlewu metyloprednizolonu oraz czasowo odstawiono me-
totreksat. Na kolejng hospitalizacje chora zgtosita sie po
uptywie szesciu miesiecy. W chwili przyjecia stwierdzono
jedynie niewielka aktywnos¢ twardziny linijnej, nasilona
atrofie skdry oraz hiperpigmentacje w obrebie zmiany cho-
robowej (ryc. 2). W terapii ponownie zastosowano dwa do-
zylne wlewy metyloprednizolonu po 500 mg oraz w terapii
podtrzymujacej metotreksat w dawce 15 mg tygodniowo
i metyloprednizolon w dawce 20 mg na dobe. Zalecono
ponadto comiesieczne doogniskowe iniekcje z hydrokor-
tyzonu.

OMOWIENIE

Twardzina ograniczona typu en coup de sabre jest rzad-
ka choroba z kregu ograniczonych schorzen tkanki tacz-
nej. Zazwyczaj ma postac pojedynczego linijnego ogniska
barwy kosci stoniowej w okolicy czotowo-ciemieniowej.
Istotg choroby jest wtdknienie skdry i tkanki podskérnej,
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Rycina 1. Twardzina linijna typu en coup de sabre. Widoczne linijne
ognisko chorobowe barwy woskowozéttej z zanikiem skory w czesci
centralnej i cze$ciowa utratg owtosienia; wokét zmiany wyrazna
rumieniowa obwddka

ale czasami takze miesni i kosci, co moze prowadzi¢ do
powaznego znieksztatcenia i asymetrii twarzy. Z uwagi na
mozliwo$¢ wystapienia deformacji twarzy, zgodnie z zale-
ceniami ekspertéw European Dermatology Forum, w tera-
pii twardziny linijnej u dzieci uzasadnione jest stosowanie
metotreksatu (15-25 mg/m? powierzchni ciata/tydzien)
oraz systemowej glikokortykosteroidoterapii (np. metylo-
prednizolon w dawce 30 mg/kg masy ciata w ciggu 3 dni
w pulsach przez 3-6 mies.) [1]. Terapia systemowa pozwala
na uzyskanie poprawy klinicznej i zatrzymanie postepu
choroby w wiekszosci przypadkdw, z reguty jest tez dobrze
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Rycina 2. Ta sama zmiana po 6 miesigcach: aktywno$¢ ogniska
niewielka, widoczna nasilona atrofia oraz hiperpigmentacja

tolerowana, pod warunkiem ze leczenie prowadzone jest
odpowiednio krétko [2, 31.
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