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Diuoa droga do rozpoznania twardziny

pgraniczone)

TrudnoSci diagnostyczne w rozpoznaniu twardziny
ograniczonej u tizieci na podstawie przypadku klinicznego

A long way to diagnose localized scleroderma
Difficulties in diagnosing limited scleroderma in children hased

on clinical case

STRESZCZENIE

Twardzina miejscowa (LoSc) jest rzadkg chorobg
tkanki tgcznej, nalezacg do grupy twardziny, cha-
rakteryzuje sie wystepowaniem fazy zapalnej, po
ktorej nastepuje proces wfoknienia skory, prowa-
dzacy do jej pogrubienia i stwardnienia. W obser-
wacji klinicznej po dtuzszym czasie mogg jednak
pojawia¢ sie zmiany w narzadach wewnetrznych.
Etiologia twardziny ograniczonej nie jest znana,
w niektorych przypadkach czynnikiem inicjujgcym
moze by¢ uraz. Najczestszg odmiang twardziny
miejscowej u dzieci jest postaé linijna. Stwardnie-
nie moze poza skorg dotyczy¢ struktur potozonych
gtebiej, powodujac przykurcze w stawach, general-
nie prowadzac do zaburzen funkcji narzadu ruchu.
Ciezkie przypadki z zajeciem tkanek gigbiej potozo-
nych wymagajg wczesnego rozpoznania i wdroze-

WSTEP

Twardzina  ograniczona (miejscowa
[LoSc]) charakteryzuje si¢ stwardnieniem sko-
ry i tkanek w wyniku nadmiernego gromadze-
nia kolagenu. Zmiany skérne charakteryzuja

nia odpowiedniej terapii, gdyz mogg doprowadzi¢
do kalectwa.

Przedstawiony przez autorow przypadek pacjenta
pokazuje kilkuletnig droge diagnostyczng prowadza-
cq ostatecznie do rozpoznania twardziny miejscowe;j
i rozpoczecia leczenia.

Zatozeniem pracy byfo przedstawienie trudnosci dia-
gnostycznych w rozpoznaniu twardziny ograniczo-
nej u dzieci. Twardzina ograniczona nadal nastrecza
wielu problemow diagnostycznych spowodowanych
bardzo zrdznicowanym obrazem Klinicznym, bra-
kiem jednolitych kryteridw rozpoznania oraz leczenia
choroby. Warto zauwazyc, ze wielokrotnie prawidto-
we rozpoznanie choroby jest opdznione o miesigce
lub nawet lata.

Forum Reumatol. 2020, tom 6, nr 2: 91-97

Stowa kluczowe: twardzina miejscowa; twardzina
linijna; diagnostyka; trudnosci

si¢ twardymi, wyraZznie odgraniczonymi ogni-
skami barwy porcelanowe;j. Poczatkowo sa one
otoczone obwddka barwy fiotkowej, a nastep-
nie ulegaja przebarwieniu i zanikowi [1-3].
Czesto$¢ wystepowania poszczegdlnych
postaci twardziny wsrdd dzieci nie zostala
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doktadnie okreslona. U dzieci obserwuje si¢
zachorowania na twardzing miejscowa okoto
10-20-krotnie czesciej niz na uktadowa. Za-
chorowalno$¢ na LoSc wynosi 2,7 przypadkéw
na 100 000 os6b na rok. Czgsciej zachorowania
dotycza matych dzieci w wieku przedszkolnym
i wezesnoszkolnym, okoto 15% chorych stano-
wia dzieci ponizej 10. roku zycia, spotykane sa
takze zachorowania u pacjentéw w 1. roku zy-
cia niekiedy takze zmiany wrodzone. Podobnie
jak u dorostych, istnieje wyrazna przewaga za-
chorowan u plci zenskiej, dziewczynki choruja

3—4-krotnie czgéciej niz chlopcy [4-6].

W 2018 roku Japofiskie Towarzystwo
Dermatologiczne (JDA, Japanese Dermatolo-
gical Association) zaproponowato kryteria dia-
gnostyczne LoSc, ktére obejmuja:

— obecno$¢ miejscowych stwardniefi skory
o dobrze ograniczonych brzegach,

— pogrubienie i homogenizacje¢ wigzek kola-
genu w badaniu histopatologicznym oraz

— wykluczenie innych jednostek chorobo-
wych o podobnym obrazie Kklinicznym
(w tym twardziny uktadowej, liszaja twar-
dzinowego, keloidéw, blizn przerostych).

Rozpoznanie LoSc ustala si¢ w przypad-
ku spetienia wszystkich trzech powyzszych
kryteriéw [5, 6].

Twardzina miejscowa (LoSc) jest prze-
wlekla zapalna choroba tkanki facznej o pod-
fozu autoimmunologicznym. W piSmiennictwie
jest dostepnych kilka podziatéw klinicznych
twardziny miejscowej. Przydatny w praktyce kli-
nicznej wydaje si¢ podzial uwzgledniajacy roz-
legtos¢ ognisk, ich ksztalt, rozmieszczenie oraz
glebokos¢ stwardnief. Podziat zaproponowany
przez Pediatric Rheumatology European Society
w 2004 roku (Padua Consensus Classification)
[7] wyrdznia pieé typéw klinicznych LoSc [7]:
— ograniczong (powierzchowna lub gleboka),
— linijna (tutowia, koficzyn i glowy),

— uogodlniona,

— znieksztalcajaca gleboka,

— mieszang

Czesto stosowang w praktyce klinicz-
nej i literaturze jest klasyfikacja kliniki Mayo
(W jej uproszczonej formie), ze wzgledu na jej
obiektywnos$¢ i kompleksowo$¢ [8]. Zgodnie
z ta klasyfikacja wyodrebniono pig¢ grup LoSc:
— Morphea plackowata,

— Morphea uogélniona,

— Morphea linijna — w tym podtypy obejmu-
jace glowe i twarz, twardzina liniowa ,.en
coup de sabre” (ECDS) i postepujaca he-
miatrofia twarzy (PFH),

— Morphea gleboka.
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Na podstawie obrazu klinicznego wyrdz-
niamy kilka odmian twardziny ograniczonej [9]:
— twardzina plackowata w postaci pojedyn-

czych badz licznych ognisk;

— twardzina grudkowa w postaci drobnych,
stwardniatych grudek na tutowi;

— twardzina ograniczona rozsiana, liczne
ogniska twardziny;

— twardzina linijna:

* linijjna zmiana przebiegajaca pionowo
w linii posrodkowej ciala od wysokosci
brwi do owlosionej skory glowy,
prowadzac tym samym do lysienia
bliznowaciejacego (en coup de sambre,
typu cigcia szabla);

* twardzina linijna koficzyn przebiegaja-
ca jako linijne stwardnienie biegnace
wzdtuz koficzyny, zazwyczaj dolnej;

— twardzina ograniczona pierwotnie zaniko-
wa (atrophoderma Pasini-Pierini) — ogni-
ska przebarwien lub odbarwien najczgSciej
wystepujace na tulowiu;

— rzadziej wystepujace odmiany to twardzina
guzkowa, twardzina ograniczona gleboka,
stwardnienie powiezi czy postepujacy zanik
potowiczy twarzy (zesp6t Parry-Romberga).

Gtéwnym objawem w twardzinie miejsco-
wej podobnie jak w uktadowej jest wioknienie,
ktére prowadzi do powstawania ognisk stward-
nienia skéry. W obserwacji klinicznej po dhuz-
szym czasie moga jednak pojawia¢ si¢ zmiany
w narzadach wewngtrznych, zwlaszcza: nerkach,
sercu, przewodzie pokarmowym, plucach. Na
uwage zastuguje fakt, ze obraz choroby zmienia
sie wraz z faza choroby: faza zapalenia, stward-
nienia, hiperpigmentacji i zaniku skory i struk-
tur potozonych glebiej [10]. Jedna z odmian
twardziny miejscowej jest postac linijna, ktéra
zajmuje koficzyny gérne, czasem dolne, na ogét
jednak jedna (95% przypadkéw). Najczesciej
choruja dzieci miedzy 7. a 8. rokiem zycia.
Zmiany utozone sa wzdhuz osi dhugiej koficzyny
(wzdtuz linii Blaschko), rzadziej okre¢znie, spo-
radycznie ukladaja si¢ wzdtuz nerwéw obwodo-
wych [11, 12]. Schorzenie znacznie ogranicza
funkcjonalnos¢ pacjenta i obniza jako$¢ jego zy-
cia, gdyz moze dotyczy¢ takze struktur potozo-
nych glebiej, takich jak mig¢snie, kosci, doprowa-
dzajac w konsekwencji do rozwoju przykurczéw
stawowych czy deformacji konczyn [4].

OPIS PRZYPADKU

Chlopiec, niespelna 7-letni, przyjety do
diagnostyki reumatologicznej z powodu niety-
powych zmian w zakresie konczyn dolnych, ze



znacznymi zaburzeniami chodu, wielokrotnie
hospitalizowany. Dziecko z CII, PII, 41 Hbd,
urodzony droga cigcia cesarskiego, z masa
ciala 2780 g, dugoscia ciata 53 cm, 10 punk-
tow w skali Apgar. Rozw6j psychoruchowy
w 1. roku zycia prawidlowy — zaczat siadac
w 6. miesiacu zycia, sta¢ w 9. miesiacu zycia,
chodzi¢ w 13. miesigcu zycia. W okresie wcze-
snego niemowlectwa zaobserwowano u chtop-
ca asymetri¢ koficzyn dolnych — powigkszony
obwodd prawej konczyny dolnej z obrzekiem
tkanki podskdrne;j i delikatnym stwardnieniem
skory. Na stopie lewej w czgéci podeszwowej
wyczuwalne bylo stwardnienie o fioletowym
zabarwieniu. W 2. roku zycia pojawily sie
przykurcze zgicciowe w stawie kolanowym
i biodrowym lewym, konsko-szpotawe
ustawienie stopy lewej, nastepnie przykurcze
w prawym stawie biodrowym i kolanowym.
Zmiany linijne, dobrze odgraniczone na sko-
rze konczyny dolnej prawej zauwazone zostaty
p6zno, w wieku 6 lat. Obecnie trudno jest od-

Rycina 1. Asymetria koficzyn dolnych

r6zni¢ zmiany skérne twardzinowe od zmian
bliznowatych po zabiegach ortopedycznych.
Aktualnie chlopiec ma wyraznie zaburzony
chéd, spowodowany przykurczem w stawie
kolanowym prawym oraz w stawie biodrowym
prawym. W badaniu fizykalnym zwraca uwage
hiposteniczna budowa ciala, liczne blizny po-
operacyjne na skorze koniczyn dolnych i bioder,
skora i tkanka podskérna konczyny dolnej pra-
wej pogrubiala, twarda na calej dlugosci uda,
w rejonie przySrodkowym uda lewego ognisko
stwardnienia skory i tkanki podskérnej oko-
lo 4 X 6 cm, podobne ognisko stwardnienia
w gérnym prawym kwadrancie jamy brzuszne;.
Zwraca uwage asymetria w zakresie obwoddw
koficzyn dolnych, po stronie prawej obwdd
uda wiekszy o okoto 2 cm, ponadto wyczuwal-
na réznica w spoistosci skory, migéni, a takze
tkanki podskérnej pomigdzy dwoma koficzy-
nami dolnymi, wigksza po stronie prawej (ryc.
1). W zakresie stawu biodrowego i kolanowe-
g0 po stronie prawej. Poza tym stwierdzono
ograniczenie ruchomos$ci zaréwno czynnej,
jak i biernej. Poza wyzej opisanymi zmianami
w zakresie konczyn dolnych w badaniu fizykal-
nym bez odchylen od stanu prawidtowego.

Chlopiec pozostaje w opiece wielospe-
cjalistycznej. Konsultowany w poradniach ge-
netycznej, chirurgicznej, ortopedycznej, neu-
rologicznej, laryngologicznej, okulistycznej,
kardiologicznej, wielokrotnie hospitalizowany.

Badania laboratoryjne u chtopca poza po-
wtarzajaca si¢ niedokrwisto$cia mikrocytarna
w morfologii krwi obwodowej, okresowo eozy-
nofilig oraz obnizonym st¢zeniem witaminy D,
nie wykazywaly istotnych odchylen od normy.
Wskazniki stanu zapalnego, jonogram, LDH,
CK, amoniak, glukoza, hormony tarczycy, mle-
czany w zakresie normy, przeciwciata przeciw-
jadrowe ANA nieobecne.

W tabeli 1 zestawiono badania laborato-
ryjne zalecane w ocenie twardziny ograniczone;.
Na uwagg zastuguje fakt, ze brak jest typowych,
charakterystycznych zmian w badaniach labora-
toryjnych w przebiegu twardziny ograniczone;.

Tabela 1. Badania laboratoryjne zalecane w ocenie twardziny ograniczonej linijnej [1-4]

Rodzaj badania/odchylenie

Faza twardziny linijnej

Morfologia krwi — eozynofilia

Faza aktywna

LDH Podwyzszone lub prawidtowe, wszystkie fazy
CK Podwyzszone lub prawidiowe, wszystkie fazy
ALDOLAZA Podwyzszone lub prawidiowe, wszystkie fazy
0B Podwyzszone w fazie aktywnej

RF Podwyzszone lub prawidfowe, wszystkie fazy
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Oznaczenia przeciwcial: ANA, przeciwko
jednoniciowemu DNA, histonom, topoizome-
razie Ila, przeciwko malym jadrowym rybonu-
kleoproteinom oraz przeciwko metaloprote-
inazom ma znaczenie jedynie w wykluczeniu
innych choréb tkanek tacznych, nie zaleca sig¢
ich rutynowego oznaczania [6].

U pacjenta wykonano badania genetyczne
analizy DNA w kierunku zespoléw charaktery-
stycznych dla przerostu potowiczego (zespot
Beckwith-Wiedemanna, Russela-Silvera i ana-
liza AKT1) oraz analize¢ metoda mikromacie-
rzy. Badania te nie wykazatly nieprawidtowosci.

W lutym 2019 roku wykonano biopsje
mieénia uda prawego — w badaniu pod mi-
kroskopem elektronowym stwierdzono ztogi
glikogenu, wysunieto podejrzenie choroby
Pompego. W zwiazku z tym wykonano szeroki
panel badan wraz z enzymatyczna diagnosty-
ka choroby Pompego, nie wykazano wzrostu
aktywnoScia alfa glukozydazy, pozostate ba-
dania takze nie potwierdzily tego podejrzenia,
wykluczono glikogenozg. Poszerzono panel
badafi o inne zaburzenia metaboliczne — pro-
fil GCMS, MSMS, aminokwasy w surowicy
— wyniki w granicach normy, na podstawie wy-
konanych badan u pacjenta zostaty wykluczone
choroby metaboliczne.

Przez okres ponad 6 lat wykonano liczne
badania obrazowe, wielokrotnie badania ra-
diologiczne (RTG): klatki piersiowej, stawéw
biodrowych oraz konczyn dolnych, badania
rezonansu magnetycznego (MRI) miednicy,
kregostupa ledzwiowego i piersiowego, mo-
zgu, stawéw kolanowych, stawow biodrowych.
Wykonano wielokrotnie badania ultrasono-
graficzne zaréwno narzadéw miazszowych, jak
i stawow obwodowych: USG jamy brzusznej,
USG stawow biodrowych, USG stawow ko-
lanowych. Poszerzono zakres badan o bada-
nia czynnoSciowe, kapilaroskopowe, badanie
przewodnictwa nerwowo-mig¢§niowego, bada-
nie echokardiograficzne. W badaniach obrazo-
wych nie ujawniono patologii w zakresie ukla-
du kostnego, stawéw koficzyn dolnych, a takze
kregostupa piersiowego i lgdzwiowego oraz
w zakresie przewodnictwa nerwowo-migénio-
wego, budowy i zaburzen krazenia w kapila-
roskopii. W badaniach wczesniej wykonanych
nie stwierdzono takze zmian patologicznych
w zakresie unaczynienia koficzyn dolnych i na-
rzadéw jamy brzuszne;j,

Chlopiec w trakcie prawie 7-letniej drogi
diagnostycznej przebyt kilka zabiegéw chirur-
gicznych i ortopedycznych: leczenie metoda
Ponsettiego — program 4-6-tygodniowych
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Tabela 2. Kolejne rozpoznania w trakcie diagnostyki i lecze-
nia omawianego pacjenta

1 Obrzek limfatyczny konczyny dolnej prawej

2 Hemihelia

3 | Przerost potowiczy (zespot Beckwith-Wiedmanna,
Silvera-Russela)

Wada rozwojowa rdzenia kregowego

Idiopatyczna stopa korisko-szpotawa

Twardzina ukfadowa (skleroderma)

~N|o|o |~

Zaburzenia przewodnictwa nerwowo-mig$niowego
w zakresie nerwow konczyn dolnych

[o°)

Choroba Pompego — glikogenoza typu I
9 |Choroba McArdlle’a

10 | Anomalia rozwojowa w postaci niedorozwoju
duzych naczyn tetniczych

11 | Twardzina miejscowa linijna (LoSc)

manipulacji recznych i gipsowania z ostateczna
tenotomia Sciggna Achillesa, a nast¢pnie prze-
zskérne wydhuzenie Sciggna Achillesa (2016),
operacja plastyczna przepukliny pachwinowe;j
(2016), fibrotomi¢ metoda Ulzibata z nacie-
ciem 14 mig$ni koniczyn dolnych w celu uwol-
nienia przykurczéw (2018), operacje przykur-
czu zgigciowego kolana lewego (2019) oraz
operacj¢e uwolnienia przykurczéw w zakresie
prawego stawu biodrowego (2019).

Od 4 miesiagca zycia dziecko byto inten-
sywnie rehabilitowane réznymi metodami,
w tym przez okoto 1,5 roku wykonywano dre-
naz limfatyczny w zwigzku z podejrzeniem
obrzeku limfatycznego koficzyny dolnej pra-
wej.

W tabeli 2 przedstawiono kolejno rozpo-
znania, jakie wysuwano w trakcie trwania dia-
gnostyki.

W tabeli 3 przedstawiono warianty dia-
gnostyki roznicowej twardziny ograniczone;j.

W trakcie pobytu na Oddziale Klinicznym
Reumatologii Szpitala Sw. Ludwika w Kra-
kowie doszto do ponownej calkowitej oceny
przebiegu choroby u opisywanego pacjenta.
W 2019 roku w ponownie wykonanym bada-
niu doplerowskim przeplywéw w koficzynach
dolnych, uwidoczniono nieprawidtowa, zwe-
zona waska tetnice i zyle udowa prawa; wynik
zweryfikowano badaniem angio-CT konczyn,
a nastepnie brzucha i miednicy, ktére ujaw-
nilo niedrozno$¢ prawej tetnicy biodrowe;j
zewnetrznej, udowej wspolnej, glgbokiej i po-
wierzchownej, wysunieto hipoteze, ze obraz
badafi naczyniowych przemawia najprawdo-
podobniej za wrodzong dysgenezja naczyn bio-
drowych i udowych po stronie prawe;.



Tabela 3. Diagnostyka réznicowa wszystkich typow twardziny miejscowej [1, 3, 10]

Typ twardziny miejscowej Diagnostyka réznicowa

Ograniczona (zmiany zapaine)

skorna

Liszaj twardzinowy, ziarniniak grzybiasty, ziarniniak obraczkowaty, rumien trwaty,
rumien przewlekly, porokeratoza Mibellego, skorny zespdt popromienny, mastocytoza

Ograniczona (stwardnienie)
twardzinopodobny

Obumieranie ttuszczowate, obrzek $luzowaty podudzi, rak podstawnokomaorkowy

Ograniczona (zmiany
hiperpigmentacyjne)

Hiperpigmentacja pozapalna, plamy typu café au fait, liszaj ptaski indukowany promie-
niowaniem stonecznym, erythema dyschromicum perstans

Ograniczona (zmiany zanikowe)

Liszaj twardzinowy, blizny, zanikowe zapalenie skory konczyn, lipodystrofia

Uogdlniona Twardzina ukfadowa, mieszana choroba tkanki facznej, GVHD, porfiria skérna p6zna,
scleredema adultorum (Buschkego), liszaj $luzowaty twardzinowy, nerkopochodna
dermopatia wtdkniejaca

Linijna Lipodystrofia postepujaca, lipoatrofia wywotana glikokortykosteroidami, lipoatrofia
umiejscowiona

Gfgboka Zapalenie tkanki podskornej, odmiana podskorna (gteboka) tocznia rumieniowatego

Dokonano ponownej oceny histopa-
tologicznej wycinkéw  skérno-miesniowych
pobranych w trakcie ostatniego zabiegu ope-
racyjnego. Otrzymany wynik badania patomor-
fologicznego sugerowal rozpoznanie twardziny
linijnej. W trakcie hospitalizacji wykonano caty
szereg badan dodatkowych oraz konsultacji
specjalistycznych, w tym dermatologicznej.
W badaniach USG stawéw koficzyn dolnych
nie stwierdzono cech stanu zapalnego w zakre-
sie stawow obwodowych koficzyn dolnych. Na
podstawie obrazu klinicznego, dotychczasowe-
go przebiegu choroby oraz wykonanych badaf
dodatkowych rozpoznano u chtopca twardzing
miejscowa linijna.

Wiaczono leczenie, jako lek podstawowy
zastosowano metotreksat, dodatkowo zastoso-
wano leczenie wspomagajace, witaming D i E
oraz kwas foliowy.

DYSKUSJA

U omawianego pacjenta postawiono
rozpoznanie twardzina ograniczona linijna.
Na obraz kliniczny choroby duzy wpltyw miat
obrzek limfatyczny, spowodowany jak si¢ osta-
tecznie okazato nieprawidlowosciami w budo-
wie duzych naczyn koficzyn dolnych. Najpraw-
dopodobniej ztozony obraz kliniczny choroby
w 1. roku zycia, spowodowat powstanie zmian
wtornych — szpotawe ustawienia stopy lewej
oraz przykurcz w stawie kolanowym lewym,
a nastepnie w stawie biodrowym.

Wielokrotne zabiegi ortopedyczne i tym
samym blizny pooperacyjne interferowaly
ze zmianami skérnymi pierwotnymi obec-
nymi w twardzinie ograniczonej. Ponadto
w etiopatogenezie choroby podkresla si¢ role

urazéw mechanicznych, co w omawianym
przypadku moglo mieé¢ wplyw na cigzko$é
przebiegu choroby.

Obraz kliniczny LoSc jest zréznicowany
i zalezy od aktywnosci, rozleglosci, gtgbokosci
i ewolucji zmian chorobowych. Rozpoznanie
ustala si¢ zwykle na podstawie obrazu kli-
nicznego, w przypadku podejrzenia u dziecka
LoSc, ANA u dzieci z twardzina miejscowa
stwierdzane sa w 20-75% przypadkéw [10-12].

U omawianego wyzej pacjenta miano
ANA bylo niskie. Oznaczenia przeciwciat:
ANA, przeciwko jednoniciowemu DNA, hi-
stonom, topoizomerazie Ile, przeciwko matym
jadrowym rybonukleoproteinom oraz przeciw-
ko metaloproteinazom ma znaczenie jedynie
w wykluczeniu innych choréb tkanek tacznych,
nie zaleca si¢ ich rutynowego oznaczania [6].

W kazdym watpliwym przypadku nalezy
rozwazy¢ pobranie wycinka do badania histo-
patologicznego [4, 5]. Wycinki skérno-mig-
$niowe u omawianego pacjenta pobierane byly
2-krotnie, w zadnym z opisywanych badan wy-
niki nie byly jednoznaczne, nie potwierdzono
takze rozpoznania twardziny. Brak jednoznacz-
nych stwierdzefi w wynikach badan histopato-
logicznych, nie utatwit drogi do rozpoznania,
a wrecz stanowil trudno$¢ w postawieniu pra-
widlowego rozpoznania. Spowodowat rowniez
zaniechanie poszukiwania przyczyn w choro-
bach uktadowych tkanki faczne;j.

Takze brak zmian w badaniu kapilarosko-
powym przyczynit si¢ do opdZnienia rozpozna-
nia, zatozono, ze prawidlowy wyniku badania
kapilaroskopowego pozwala z duza pewnoscia
wykluczy¢ wigkszos§¢ choréb uktadowych tkan-
ki lacznej przebiegajacych z wyzej opisywanymi
zmianami skérnymi. Nalezy zaznaczy¢, ze do
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rozpoznania twardziny ograniczonej nie jest
konieczny nieprawidtowy wynik badania kapi-
laroskopowego.

Dotychczas nie opracowano standardéw
leczenia twardziny u dzieci [4]. Dostepne sa
tylko pojedyncze randomizowane badania

potwierdzajace skuteczno$¢ leczenia. We-

dlug niektérych autoréw terapia inicjujaca

jest 30-dniowe podawanie cefalosporyny [13].

W tagodnie przebiegajacych przypadkach le-

czenie mozna ograniczy¢ do stosowania D-pe-

nicylaminy, hydroksychlorochiny, piascledine,
witaminy A i E, fototerapii metoda PUVA.

W razie pojawienia si¢ nowych ognisk choroby

Iub szybkiego jej postepu, ewentualnie zmian

pozaskdrnych, nalezy poza wyzej wymieniony-

mi preparatami rozwazy¢ leczenie:

— metotreksatem — dawka 10-15 mg/m? po-
wierzchni ciata/tydzien;

— glikokortykosteroidami — najczeSciej po-
czatkowo dozylne dawki 10 mg/kg mc.
przez 3 kolejne dni przez 3 miesiace, na-
stepnie doustnie — do 0,5 mg/kg mc./dobg
w dawkach powoli zmniejszanych [14-17].

W leczeniu LoSc wazne miejsce zajmuje
edukacja chorego na temat przebiegu choro-
by, unikania uszkodzen skory oraz narazenia
na gwaltowne zmiany temperatury otoczenia

ABSTRACT

Localized scleroderma (morphea) is a rare disease
of the connective tissue that belongs to the sclero-
derma group and is characterized by an inflamma-
tory phase followed by a process of skin

fibrosis leading to thickening and hardening. In clinical
observation, however, after a long time changes in in-
ternal organs may appear. The most common variation
of localized scleroderma in children is a linear form.
Sclerosis may affect deeper structures causing con-
tractures in the joints. Severe cases involving deeper
tissues require early diagnosis and implementation of
appropriate therapy, as they may lead to disability.

(oziebienia i przegrzania). Wskazana jest wta-
Sciwa dieta, szczegélnie istotna w przypadku
wystapienia zaburzen wchtaniania i/lub re-
fluksu zotadkowo-przetykowego), zakaz pale-
nia tytoniu. Wazne miejsce zajmuje leczenie
wspomagajace, suplementacja niedoboréw wi-
tamin, leczenie usprawniajace — kinezy i fizy-
koterapia oraz w razie nasilonych przykurczéw
leczenie operacyjne [1].

PODSUMOWANIE

Rozpoznanie uktadowej choroby tkanki
facznej, w tym twardziny miejscowej nie jest a-
twe, zwlaszcza u dzieci, przypadek omawianego
pacjenta ilustruje trudnosci w postawieniu pra-
widlowego rozpoznania. Droga do wlasciwego
rozpoznania jest zmudnym procesem, wymaga-
jacym wnikliwego postepowania diagnostycz-
nego, z uwzglednieniem dynamiki procesu cho-
robowego w wieku rozwojowym, istotna role
odgrywa doswiadczenie kliniczne. Wczesny
poczatek wystapienia objawdw choroby dodat-
kowo stwarza problemy wtaSciwej oceny obrazu
klinicznego i interpretacji badan dodatkowych.
Niezwykle wazne jest interdyscyplinarne po-
dejscie i wspotpraca wielospecjalistyczna w dia-
gnostyce choréb uktadowych tkanki faczne;.

Presented by the authors the patient’s case shows
a 7-year diagnostic path leading ultimately to the
diagnosis of localized scleroderma and the start of
treatment. The aim of the study is to present diag-
nostic difficulties in diagnosing scleroderma in chil-
dren. Localized morphea presents many diagnostic
problems caused by the lack of uniform criteria for
diagnosis and subsequent treatment of the disease.
It is worth noting that repeatedly the correct diag-
nosis of the disease is delayed by several months
or years.
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Key words: localized scleroderma; linear morphea;
diagnosis; difficulties
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