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STRESZCZENIE

Twardzina uktadowa (TU) jest przewlekta uktadowa
chorobg tkanki facznej o podtozu autoimmunolo-
gicznym, charakteryzujacg sie postepujacym wiok-
nieniem skory i narzagdow wewnetrznych. Wyroznia
sie miedzy innymi postac ograniczong TU i postac
uogobiniong. W postaci uogoinionej zaobserwowano
korelacje miedzy stopniem zajecia narzadow we-

WSTEP

Twardzina uktadowa (TU) jest przewle-
kla uktadowa choroba tkanki tacznej o podto-
7zu autoimmunologicznym, charakteryzujaca
si¢ postepujacym widknieniem skory i narza-
déw wewnetrznych. Choroba moze prowadzi¢
do niewydolnosci wielonarzadowej dotyczacej
miedzy innymi uktadéw: oddechowego, kra-
zenia i pokarmowego oraz nerek. Postepujace
stwardnienie skory (scleroderma) jest najbar-
dziej typowym objawem choroby. W wyniku
kumulacji widkien kolagenowych dochodzi
do pogrubienia skory i jej wygtadzenia. Zmia-
ny skérne obejmuja dystalne czeSci konczyn,
mogg szerzyC si¢ rowniez do§rodkowo [1-4].

Wyréznia si¢ migdzy innymi postaé ogra-
niczong TU i posta¢ uogdlniona. W postaci
ograniczonej obserwuje si¢ zajecie skory twa-
rzy i koficzyn dystalnie od wysokoSci stawéw
lokciowych i kolanowych, a w postaci uogélnio-

wnetrznych a zajeciem skory. Rozlegtosc zajgcia sko-
ry jest zrdznicowana. Ztotym standardem w ocenie
zajgcia skory w twardzinie ukfadowej jest skala
mRSS. Zaleca sig jej stosowanie jako jednego z pod-
stawowych kryteriow oceny klinicznej pacjentow.
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nej — rowniez zajecie skory tulowia oraz czesci
koficzyn proksymalnie od stawéw tokciowych
i kolanowych. W TU ograniczonej stwierdza
si¢ obecno$¢ przeciwcial antycentromerowych
(CENP, centromere protein), natomiast nie
odnotowano korelacji migdzy stopniem zaje-
cia narzadéw wewnetrznych a zajeciem skory.
W postaci uogdlnionej obserwuje si¢ przeciw-
ciata przeciw topoizomerazie (Scl-70), a takze
korelacj¢ miedzy stopniem zajgcia narzadéw
wewnetrznych a zajeciem skory. Rozleglos¢ za-
jecia skory jest zréznicowana. Wedhug obowia-
zujacych obecnie kryteriéw klasyfikacyjnych
American College of Rheumatology/European
League Against Rheumatism (ACR/EULAR)
z 2013 roku stwardnienie skory obu rak prok-
symalnie od stawow S§rédreczno-paliczkowych
(MCP, metacarpophalangeal) jest jedynym du-
zym kryterium wystarczajacym do rozpoznania
twardziny uktadowej. Na podstawie dostepne-
go piSmiennictwa stwierdzono dodatnig kore-
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lacje migedzy rozlegloécig zmian skérnych a ry-
zykiem zajecia narzadéw wewnetrznych oraz
og6lnym rokowaniem [1-5].

ZMIANY SKORNE W TWARDZINIE
UKLADOWEJ

OBRAZ HISTOPATOLOGICZNY ZMIAN
SKORNYCH W TWARDZINIE UKLADOWEJ

W obrazie histopatologicznym mozna wy-
roznié trzy fazy: 1) obrzekowa —w ktorej stwier-
dza si¢ nacieki zapalne z komorek jednojadro-
wych, gléwnie wokét naczynn krwionosnych; 2)
przebiegajaca ze zwloknieniem — zwigzang
z nagromadzeniem widkien kolagenu i innych
sktadnikéw tkanki tacznej oraz nadprodukcja
macierzy zewnatrzkomoérkowej przez pobu-
dzone fibroblasty; 3) zanikowa — wynikajaca
z uszkodzenia naczyn krwionosnych.

OBRAZ KLINICZNY ZMIAN SKORNYCH
W TWARDZINIE UKLADOWEJ

W fazie obrzekowej palce rak maja wyglad
kietbaskowaty, w fazie stwardnienia stwierdza si¢
objaw ,,ciasnej rekawiczki” (skora — stwardniata
iblyszczaca, ograniczajaca ruchomosé palcow rak;
powstaja przykurcze), natomiast w fazie zaniku
skora jest atroficzna, Scieficzata, moze by¢ Scile
zwigzana z podiozem. Powstaja réwniez owrzo-
dzenia, giéwnie na opuszkach palcéw, z czasem
dochodzi do amputacji paliczkéw dalszych oraz
szponowatego zesztywnienia palcéw [5-7].

ZNACZENIE PRAKTYCZNE BADANIA SKORY
W TWARDZINIE UKLADOWEJ

Stopien i rozlegto$¢ zmian skérnych w TU
odgrywaja kluczowa role w jej rozpoznaniu,
koreluja z ryzykiem wystapienia zmian narza-
dowych oraz z aktywnoScig choroby i roko-
waniem, gdyz zmiany postgpujace i rozlegte
wiaza si¢ ze zlym rokowaniem. Ocena stopnia
zaawansowania zmian skérnych powinna by¢
podstawowym narzedziem w badaniu pacjen-
tow z TU w codziennej praktyce klinicznej
i w badaniach naukowych. Prawidlowo prze-
prowadzone badanie zmian skérnych pozwala
przewidzie¢ ryzyko wystapienia groznych po-
wiktafi narzadowych [1, 7-9].

ZMODYFIKOWANA SKALA ZAJECIA SKORY
WEDLUG RODNANA (mRSS)

Zmodyfikowana skala wedlug Rodnana
(mRSS, modified Rodnan Skin Score) jest zto-
tym standardem w ocenie zajgcia skory w TU.
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Zaleca si¢ jej stosowanie jako jednego z pod-
stawowych kryteriéw oceny klinicznej pacjen-
téw bioracych udzial w miedzynarodowych
badaniach klinicznych. Duzy nacisk ktadzie si¢
na wezesne rozpoznanie TU i zidentyfikowa-
nie grupy pacjentow, ktorzy potencjalnie moga
odnies¢ najwieksza korzyS¢ z wezesnego, agre-
sywnego leczenia [1, 7-9].

TECHNIKA BADANIA

Ocena zmian skérnych polega na bada-
niu palpacyjnym skéry w obrebie 17 obszaréw
anatomicznych: twarzy, przedniej powierzchni
klatki piersiowej, ramion, przedramion, po-
wierzchni grzbietowej obu rak, powierzchni
grzbietowej palcéw, brzucha, ud, podudzi oraz
powierzchni grzbietowej obu stop. Schemat
oceny mRSS przedstawiono na rycinie 1.

W obrebie kazdego obszaru ocenia si¢
grubos$¢ skory (thickening) wedlug 4-stop-
niowej skali: 0 — prawidtowa grubos¢ skory;
1 — niewielkie zgrubienie skdry; 2 — skdra
wyraznie pogrubiata; 3 — skdra bardzo po-
grubiata (nie mozna jej ujac¢ w fald skorny). Po
ocenie kazdego obszaru wszystkie wyniki nale-
zy zsumowad, aby otrzymac ostateczny wynik
mRSS. Pacjent moze uzyskac od 0 (brak zaje-
cia skéry) do maksymalnie 51 punktéw (skora
pogrubiata we wszystkich obszarach).

Badanie palpacyjne skoéry z zastosowa-
niem mRSS polega na ocenie gruboSci sko-
1ty (thickening). Nalezy podkresli¢, ze czesto
stwierdza si¢ btedy w przypadku obecnoSci
Scienczenia skory w przebiegu zmian zaniko-
wych, gdyz wtedy wynik okresla si¢ stopniem
0. W takich przypadkach skéra moze by¢ Sci-
§le przytwierdzona do podtoza (thethering), co
sprawia, ze poczatkujacy badacze mRSS oce-
niaja te obszary blgdnie jako stopien 3 pogru-
bienia skdry, gdyz niemozliwe jest ujgcie skory
w fald.

Podczas badania palpacyjnego grubosci
skory nalezy ujaé fald skérny miedzy dwa pal-
ce: keciuk i palec wskazujacy lub w niektorych
przypadkach miedzy dwa kciuki. Nastepnie
fald skorny nalezy delikatnie unie$é, a potem
powoli wypuscié, co spowoduje jego przesuwa-
nie si¢ migdzy palcami. Istotnym momentem
jest ocena grubosci skory, ktérej najlepiej do-
kona¢, gdy fald skérny opuszcza palce. Nieste-
ty, u pacjentéw z zajeciem palcéw rak skora
moze by¢ napigta, co sprawia duzg trudnosé
w ocenie grubosci skory. W takich przypadkach
mozna ujac fatd skérny miedzy dwa kciuki lub
badac palpacyjnie skére za pomoca delikatne-
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Rycina 1. Schemat oceny mRSS

go dotykania danego obszaru. Badanie skdry
moze utrudnia¢ obecno$¢ innych chordb, na
przyktad cukrzycy, a takze obrzeku skory i tka-
nek migkkich, oraz utrata tkanki thuszczowe;.

OCENA SZCZEGOLOWA

W trakcie badania palpacyjnego twarzy
pacjent znajduje si¢ w pozycji siedzacej. Oce-
nie podlega obszar migdzy ko§¢mi jarzmowy-
mi a zuchwa. Najpierw bada si¢ obszar skory
potozony w obrebie kosci jarzmowych; potem
ocenia grubo$¢ skéry na policzkach. Nastep-
nie nalezy przej$¢ do badania klatki piersiowe;j
i oceniC caly obszar skdry od wcigcia jarzmowe-
go mostka po wyrostek mieczykowaty (ryc. 2).

W trakcie badania koficzyn gérnych pa-
cjent powinien znajdowac si¢ w pozycji siedza-
cej, z lekko zgigtymi fokciami (ryc. 3). Migénie
powinny by¢ rozluznione, co mozna uzyskac
dzigki oparciu przedramion na stoliku. Nale-
zy podkredli¢, ze ocenia si¢ powierzchnie ze-
wnetrzng ramion i przedramion.

Podczas badania palpacyjnego reki oce-
nia si¢ obszar skory po stronie grzbietowej,
zlokalizowany migdzy nadgarstkiem a stawami
$rédreczno-paliczkowymi. Nie ocenia si¢ kciuka.

W trakcie oceny skory brzucha i konczyn
dolnych pacjent znajduje si¢ w pozycji lezacej
z konczynami dolnymi lekko zgietymi w ko-
lanach (ryc. 4). W przypadku badania skory
brzucha ocenia si¢ obszar miedzy przediu-
zeniami linii pachowych posrodkowych od
wyrostka mieczykowatego do spojenia tono-
wego.

Rycina 2. Skala mRSS — badanie klatki piersiowej

Rycina 3. Skala mRSS — badanie konczyn gérnych
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Rycina 4. Skala mRSS — badanie brzucha i koficzyn dolnych

Oceniajac uda i podudzia, nalezy badaé
przednia powierzchni¢ koficzyn (ryc. 5). Oce-
nie nie podlega obszar skory znajdujacy si¢ nad
koScia lub powigzia. Ze szczeg6lna doktadno-
Scig nalezy ocenia¢ obszar polozony bezpo-
Srednio powyzej stawu kolanowego. Podczas
badania palpacyjnego skory stép ocenia si¢
tylko powierzchnie grzbietowe, rozpoczynajac
od przedniej powierzchni stawu skokowego do
stawow Srodstopno-paliczkowych.

Gdy podczas badania oceniajacy stwierdza
zréznicowanie grubosci skory w zakresie okreslo-
nego obszaru, nalezy ustali¢ najbardziej reprezen-
tatywny score, ktory uwzgledni stopiefi zaawan-
sowania zmian skérnych (ryc. 5). Po uzyskaniu
punktéw z kazdego obszaru nalezy je wszystkie
zsumowac, aby uzyskac ostateczny wynik [1, 7-9].

SUMMARY

Systemic sclerosis is a chronic connective tissue
autoimmune disease characterized by progressive
fibrosis of skin and organs. There are two most im-
portant types of scleroderma: limited and systemic
type. In systemic scleroderma, correlation between
the involvement of organs and skin involvement

Rycina 5. Skala mRSS — badanie ud i podudzi

PODSUMOWANIE

Nalezy podkresli¢, ze mRSS jest prostym
do wykonania badaniem, ktére nie wymaga
zadnych specjalistycznych przyrzadéw i moze
by¢ przeprowadzone w warunkach ambulato-
ryjnych. Niestety istotne jest do$wiadczenie
osoby badajacej zmiany skérne, ponadto meto-
da ma subiektywny charakter. Ryzyko pomytki
zmniejsza si¢, gdy pacjent jest badany zawsze
przez t¢ sama osobg.

was observed. The mRSS scale is the gold stan-
dard in the evaluation of skin involvement in sys-
temic sclerosis. It is recommended to use mRSS
as one of the basic criteria for clinical assessment
of patients.
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