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Twardzina linijna typu en coup de sabre — trudnosci diagnostyczne.
Opis przypadku
En coup de sabre linear scleroderma — diagnostic difficulties. Case report
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Streszczenie

Abstract

Twardzina typu ciecia szabla (morphea en coup de sabre) jest rzadko wystepujaca choroba z kregu ograniczonych schorzen tkanki
lacznej, pojawiajaca si¢ najczeéciej w dziecinstwie. Jako Ze nie jest to czesta dermatoza, jej rozpoznanie i leczenie moga sprawiaé
trudnosci, dlatego autorki uznaly za celowe przedstawienie trudnosci diagnostycznych w przypadku pacjenta Wojewodzkiego
Szpitala Zespolonego w Elblagu. Na uwage zastuguje tez fakt, ze u opisywanego chorego wystapienie zmian skornych poprzedzity
problemy neurologiczne. Objawy kliniczne i badania obrazowe skfaniaja do obserwacji pacjenta w kierunku postepujacego
polowiczego zaniku twarzy. Chory wymaga interdyscyplinarnej specjalistycznej opieki i diagnostyki w zakresie neurologii,
dermatologii, reumatologii, a takze okulistyki.

Stowa kluczowe: twardzina linijna, typu ciecia szabla, morphea en coup de sabre

Frontal linear scleroderma (morphea en coup de sabre) is a rare disease from the group of limited connective tissue diseases,
most often affecting children. Due to the fact that it is not a common dermatosis, diagnosis and treatment may be difficult.
Therefore, we believe it is advisable to present the diagnostic difficulties in a patient of the Provincial Integrated Hospital in
Elblag. It is also noteworthy that the patient’s neurological symptoms preceded the appearance of skin lesions. Clinical
symptoms and imaging studies led us to observe progressive hemifacial atrophy. The patient requires interdisciplinary
specialist care and diagnosis in the field of neurology, dermatology, rheumatology and ophthalmology.
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WSTEP

wardzina typu ciecia szablg (morphea en coup de
Tsabre) to rzadko wystepujaca choroba z kregu ogra-

niczonych schorzen tkanki tacznej, pojawiajg-
ca si¢ najczesciej w dziecifistwie oraz u 0séb plci zenskiej.
Czesto$¢ jej wystepowania jest szacowana na mniej niz
3 przypadki na 100 000 os6b. W obrazie klinicznym po-
czatkowo obserwuje si¢ zmiane o charakterze jednostronnej
rumieniowej blaszki, ktéra nastepnie przeistacza si¢ w od-
barwiong gleboka bruzde obejmujaca nie tylko skore, ale
réwniez tkanke podskdrng, miesnie i koéci. Ze wzgledu na
wspotwystepowanie objawéw skornych, neurologicznych,
okulistycznych oraz rzadkie wystepowanie twardzina en
coup de sabre stanowi wyzwanie diagnostyczne. Jest to pro-
blem interdyscyplinarny wymagajacy wspolpracy lekarzy
wielu specjalnosci.

OPIS PRZYPADKU

Pacjent w wieku 23 lat zostal przyjety na Oddziat
Reumatologiczny Wojewddzkiego Szpitala Zespolonego
w Elblagu z podejrzeniem twardziny linijnej typu en
coup de sabre (ciecia szablg; ECDS). W wywiadzie po-
dawal pojawienie sie okolo 6 lat wcze$niej zmian o cha-
rakterze przebarwienia skdry w okolicy czotowej lewe;j.
Do tej pory chory byt diagnozowany gléwnie neu-
rologicznie, bez ustalenia ostatecznego rozpoznania.
Dermatologicznie sugerowano poczatkowo, ze przebar-
wienie ma charakter znamienia brodawkujacego lub zmia-
ny pourazowej (chory negowal uraz). W chwili przyjecia do
szpitala w badaniu przedmiotowym zaobserwowano dwa
linijne ogniska chorobowe w postaci stwardnienia sko-
ry w okolicy czotowo-ciemieniowej barwy brazowej z dys-
kretnym przeswitywaniem naczyn krwionoénych. Pacjent
poczatkowo zauwazyl pojawienie sie po lewej stronie czo-
ta czerwonej smugi, ktdra z czasem rozszerzyla si¢ na skore
owlosiong glowy (ryc. 1). Z uplywem czasu zmiana $ciem-
niala, a w jej obrebie doszlo do zaniku brzusca czotowego
migénia czolowo-potylicznego. Stwierdzono tez zanik tka-
nek miekkich i koéci, z widoczng asymetrig galek ocznych
oraz tukéw brwiowych. U pacjenta nie wystepowato ty-
sienie bliznowaciejace w obrebie owlosionej skory gtowy.
W badaniu histopatologicznym wycinka skéry z 2019 roku
opisywano cechy nasilonego wtdknienia z obecnoscig za-
chowanych pojedynczych przydatkéw skory, bez cech za-
palenia. Do chwili przyjecia na Oddzial chory nie stosowat
leczenia miejscowego; z lekow przyjmowat stale lewetira-
cetam z powodu napadéw drgawkowych. Pacjent negowal
alergie, nagla utrate masy ciala, stany goraczkowe, suchos¢
$luzéwek, pogorszenie tolerancji wysitku, zaburzenia poly-
kania. Wywiad rodzinny w kierunku choréb autoimmuno-
logicznych oraz choréb skory byl ujemny. Pomimo braku
zaburzen widzenia w badaniu okulistycznym stwierdzo-
no poczatkowg zaéme podtorebkows tylng. W badaniach
laboratoryjnych z odchylen odnotowano niedokrwistos¢
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normocytarng (hemoglobina 13 g/dl), hiperurykemie (kwas
moczowy 7,52 mg/dl), niedobér witaminy D (witamina
25-(OH)D 11,10 ng/ml). W badaniach obrazowych: ultraso-
nograficznym jamy brzusznej i przestrzeni zaotrzewnowej,
tomografii komputerowej wysokiej rozdzielczoéci (high re-
solution computer tomography, HRCT) klatki piersiowej, ra-
diologicznym dtoni i echokardiograficznym nie stwierdzo-
no odchylen. W kapilaroskopii zaobserwowano pojedyncze
poszerzone kapilary V palca reki lewej i prawej, a takze nie-
prawidlowa morfologie oraz mikrowynaczynienia.

W ostatnich latach pacjent zgtaszal napady bolow glowy,
dretwienia i przeczulicy prawej konczyny gornej oraz epi-
zody gorszej koncentracji uwagi i pamieci. W styczniu 2019
roku mial miejsce incydent pierwszego napadu drgawko-
wego, ze zwrotem gatek ocznych i przygryzieniem jezyka
oraz calkowita niepamiecig zdarzenia. W tym czasie wyko-
nano pierwszy rezonans magnetyczny (magnetic resonance
imaging, MRI) mézgowia wraz z biopsja stereotaktyczna,
po czym wysunieto podejrzenie guzkowego zapalenia tet-
nic i wdrozono leczenie za pomocy steroidoterapii ogélne;j.
W MRI gltowy z marca 2023 roku w istocie bialej tylnej cze-
$ci plata czotowego i plata ciemieniowego po stronie lewej
opisywano widoczny we wczesniejszych badaniach obszar
hiperintensywny w sekwencjach T2 i FLAIR o wielkosci
okoto 54/14 mm. W obrebie lewej potkuli mézgu widocz-
ne byly liczne ogniska wytlumienia sygnalu w sekwencji
HEMO. Po podaniu $rodka kontrastowego naczynia koro-
we lewej potkuli, zwlaszcza platéw tylnej czesci czotowego,

Ryc. 1. Pacjent z twardzing typu cigcia szablg (morphea en coup
de sabre)
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ciemieniowego i potylicznego, byly liczniejsze i nieco szer-
sze w poréwnaniu z analogicznymi okolicami prawej pol-
kuli, ze zmniejszong przestrzenig ptynowa przymozgowia.
Na tej podstawie wysuni¢to podejrzenie angiopatii
w przebiegu twardziny ograniczonej. W trakcie diagnosty-
ki wykonano badania w kierunku boreliozy, zakazenia wi-
rusami: cytomegalowirusem (cytomegalovirus, CMV), wi-
rusem Epsteina-Barr (Epstein-Barr virus, EBV), wirusem
opryszczki zwyklej (herpes simplex virus, HSV), wirusem
ospy wietrznej i pétpasca (varicella zoster virus, VZV), her-
peswirusami 6 i 7 (human herpesvirus 6, 7, HHV-6, -7), par-
wowirusem B19, adenowirusami, enterowirusami, parecho-
wirusami oraz obecnosci przeciwcial przeciwko: receptorom
kwasu N-metylo-D-asparaginowego (N-methyl-D-aspartate,
NMDA), cytoplazmie neutrofilow (anti-neutrophil cytopla-
smic antibodies, ANCA), receptorom kwasu alfa-amino-
3-hydroksy-5-metylo-4-izoksazolopropionowego 1 i 2
(a-amino-3-hydroxy-5-methyl-4-isoxazolepropionic acid
1, 2, AMPA 1 i 2), CASPR2 (contactin-associated protein-
like 2), LGI1 (leucine-rich glioma-inactivated 1), receptorom
kwasu gamma-aminomaslowego typu B (gamma-amino-
butyric acid B, GABA B), ktorych wyniki byly negatywne.
W trakcie hospitalizacji na Oddziale Reumatologicznym od-
byla sie konsultacja dermatologiczna, w trakcie ktorej zale-
cono wiaczenie leczenia ogdlnego metotreksatem oraz miej-
scowe leczenie takrolimusem 0,1% w masci 2 razy dziennie.
Na Oddziale Reumatologicznym podano ponadto pulsy
z metyloprednizolonu w dawce 500 mg przez 3 dni dozyl-
nie oraz wlgczono metotreksat w dawce 15 mg wraz z kwa-
sem foliowym w dawce 5 mg. Zalecono kontynuacje stero-
idoterapii ogdlnej w postaci doustnego prednizonu w dawce
10 mg oraz suplementacj¢ witaminy D. Pacjent pozostaje
pod kontrola Poradni Reumatologicznej i Dermatologicznej
z dobrg tolerancjg leczenia.

OMOWIENIE

Twardzina typu ciecia szablg to rzadko wystepujaca cho-
roba z kregu ograniczonych schorzen tkanki tacznej, po-
jawiajaca sie najczesciej w dziecinstwie oraz u osob plci
zenskiej'-?). Czesto$¢ wystepowania jest szacowana na
mniej niz 3 przypadki na 100 000 0séb®. Mimo ze etio-
logia twardziny nie jest do konica poznana, zaobserwo-
wano, ze chorobe moga prowokowa¢ okreslone czynni-
ki, m.in. iniekcje, urazy, ucisk mechaniczny czy zakazenie
Borrelia burgdorferi®®. W obrazie klinicznym poczatko-
wo obserwuje si¢ zmiane o charakterze jednostronnej ru-
mieniowej blaszki, ktéra nastepnie przeistacza si¢ w od-
barwiong gleboka bruzde. Z czasem obejmuje nie tylko
skore, ale rowniez tkanke podskorna, mieénie oraz ko-
$ci”®. Zmiana pierwotnie rozpoczyna si¢ na wysokosci
tuku brwiowego i dociera do okolicy czolowo-ciemienio-
wej, gdzie zazwyczaj pojawia sie ognisko lysienia blizno-
waciejacego. W literaturze rzadziej opisuje si¢ twardzine
linijng wystepujaca obustronnie®). Znane sg opisy przy-
padkow chorych, u ktérych stwierdzono szerzenie si¢
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wykwitéw ponizej linii brwi, z zajeciem powiek, rzes lub
skéry nosa®. Morphea en coup de sabre cechuje si¢ zwiek-
szonym ryzykiem zajecia osrodkowego ukladu nerwowego
i narzadu wzroku. Jest to rzadkie powiklanie, ktére moze
sie przejawiaé wystepowaniem epizodéw migreny, padacz-
ki, neuralgii nerwu tréjdzielnego, malformacji naczynio-
wych, zapalenia blony naczyniowej oka czy znieksztalce-
nia powiek. Opisywano réwniez wystepowanie odchylen
w badaniach MRI, nawet u pacjentéw bez wspolistnieja-
cych zaburzen neurologicznych®#'9. Opisywane sg takze
przypadki zajecia ko$ci szczeki, zuchwy, wraz z deforma-
cja i zanikiem korzeni zebow(2).

Twardzina linijna typu en coup de sabre moze wspotwyste-
powac u 20-40% chorych z postepujacym zanikiem potowi-
czym twarzy (zespol Parryego-Romberga), ktory przebiega
z zajeciem skory, tkanki podskérnej, miesni i kosci poto-
wy twarzy. Choroba ta moze wystgpowac u oséb w kazdym
wieku, ale najczesciej dotyczy dzieci ponizej 10. roku zycia.
W 20% przypadkéw zanikowi polowiczemu twarzy mogg to-
warzyszy¢ objawy neurologiczne, a w 15% przypadkow ob-
jawy okulistyczne (enoftalmia, zez, atrofia powiek, zapale-
nie bfony naczyniowej oka, jaskra, diplopia, zespot Hornera,
mydriaza)". Leczenie pierwszego wyboru obejmuje stoso-
wanie metotreksatu podawanego podskdrnie lub doustnie
w dawce 15-25 mg/tydzien u dorostych i 15 mg/m?/tydzien
u dzieci oraz glikokortykosteroidéw — prednizon doustnie
w dawce 0,5-1,0 mg/kg masy ciala/dobe przez 2-4 tygodnie
lub metyloprednizolon w formie pulséw dozylnych w dawce
30 mg/kg/dobe, maksymalnie 1000 mg/dobe, przez 3 kolejne
dni w miesigcu w ciggu 3—-6 miesiecy. W przypadku niesku-
tecznosci leczenia pierwszej linii mozliwe jest dolaczenie do
terapii mykofenolanu mofetylu w dawce 1-2 g/dobe lub za-
stapienie nim dotychczasowego leczenia®). Prawdopodobny
mechanizm dzialania metotreksatu w leczeniu twardziny po-
lega na wplywie na ekspresje cytokin. W wyniku leczenia me-
totreksatem u chorych z mlodzienczym reumatoidalnym za-
paleniem stawo6w, jak réwniez u doroslych odnotowywano
obnizone stezenie rozpuszczalnych krazacych receptorow
IL-2, obnizone stezenia IL-6 i IL-8 w surowicy, podczas
gdy podwyzszone stezenia wyzej wymienionych cytokin sg
powigzane z aktywng fazg twardziny!'?.

W metaanalizie z 2021 roku podsumowujacej 34 prace
analizujace wyniki leczenia chorych z morphea en coup de
sabre w konkluzji uznano metotreksat za najszerzej prze-
badany lek z najwyzszym - 100-procentowym — odsetkiem
pozytywnych odpowiedzi na leczenie u dzieci i u dorostych.
Poza tym przytoczono przypadki pozytywnych odpowie-
dzi na leczenie systemowymi glikokortykosteroidami, fo-
toterapig promieniowaniem ultrafioletowym A1 (ultravi-
olet A1, UVA1), waskopasmowym promieniowaniem UV
(narrow-band UVB, NB-UVB), fotochemioterapig z wy-
korzystaniem doustnych psoralenéw (psoralen ultra-violet
A, PUVA), mykofenolanem mofetylu, hydroksychlorochi-
ng, abataceptem, tocilizumabem, cyklosporyna A, interfe-
ronem gamma, pulsacyjnym laserem barwnikowym (pul-
sed dye laser, PDL)®.
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WNIOSKI

Twardzina typu ciecia szabla typowo wystepuje w dziecin-
stwie i u 0sdb plci zenskiej, co w przypadku opisanego pa-
cjenta plci meskiej, u ktérego pierwsze objawy wystapi-
ty w wieku wczesnej dorostosci, mogto utrudni¢ ustalenie
rozpoznania. Wszyscy chorzy z morphea obejmujaca glo-
we 1 szyje powinni by¢ $ci$le monitorowani pod katem
powiklan ze strony osrodkowego ukladu nerwowego oraz
zaburzen okulistycznych.

Ze wzgledu na asymetrie wielko$ci gatek ocznych, zajecie
os$rodkowego uktadu nerwowego opisywany pacjent wy-
maga dalszej obserwacji w kierunku zespotu Parryego-
Romberga. Zaprezentowany przyklad jest rzadkim przy-
padkiem, w ktérym objawy neurologiczne oraz rozpoznane
zmiany w ukladzie nerwowym poprzedzily prawidlowe
rozpoznanie en coup de sabre. Zmiany na owtosionej sko-
rze gtowy najczesciej obserwuje sie po tej samej stronie co
zmiany w obrebie osrodkowego ukladu nerwowego, a Scien-
czenie korowej kosci czaszki powinno pozwoli¢ na ustalenie
prawidlowego rozpoznania.

Ze wzgledu na wspolwystepowanie objawdw skdrnych,
neurologicznych, okulistycznych twardzina typu en coup do
sabre jest problemem interdyscyplinarnym wymagajacym
wspolpracy lekarzy dermatologdw, reumatologéw, neuro-
logow, okulistow i pediatrow.
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