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Nerki

Zajecie nerek wystepuje u ponad polowy chorych
na SSc. Obejmuje przerost blony wewnetrznej tet-
nic miedzyplacikowych, martwice witdknikowaty
tetniczek doprowadzajacych oraz klebuszka nerko-
wego oraz pogrubienie blony podstawnej kiebuszka.
Opisywane s3 ogniska martwicy kory nerek i cechy
stwardnienia klebuszkéw nerkowych. Zmiany histo-
patologiczne czesto nie roznig si¢ od zmian w ner-
kach w przebiegu zlosliwego nadcisnienia tetniczego.
Jednak u chorych na SSc moga one powstawac, nawet
jesli ci$nienie tetnicze jest prawidlowe. W obrazie
mikroskopii fluorescencyjnej stwierdza si¢ przeciw-
ciala IgM, zlogi skfadowych dopetniacza i obecnos¢
fibrynogenu w $cianie zajetych naczyn. W angiogra-
tii nerek obserwuje si¢ skurcz tetnic miedzyplaciko-
wych analogiczny do skurczu naczyn skéry w prze-
biegu objawu Raynauda. Wykazano, ze podczas ob-
jawu Raynauda wywolanego zimnem réwnocze$nie
zmniejsza sie przeptyw krwi przez nerki.

Inne narzqdy

Zajecie procesem chorobowym watroby jest rzadko
stwierdzane. Opisano przypadki pierwotnej marsko-
$ci z6kciowej watroby u chorych z postacig ograni-
czong twardziny ukladowej. Moze réwniez wystapic
zwldknienie tarczycy, ktéremu nie towarzysza ob-
jawy zapalenia.

U niektérych chorych dochodzi do zapalenia
dzigsel i utraty z¢bow. Blona $luzowa pokrywajaca
wyrostki zebodolowe jest pogrubiala, zanika blaszka
zbita, czego wyrazem jest poszerzenie przestrzeni
wokol wyrostkéw widoczne w radiogramach. Zwe-
zenie ust, ograniczenie otwierania oraz sucho$¢ w ja-
mie ustnej utrudniajg jedzenie oraz zachowanie wtla-
$ciwej higieny jamy ustnej.

OBJAWY KLINICZNE (TAB. 7.3)
Objaw Raynauda

Poczatek choroby jest zazwyczaj podstepny. Pierwsze
objawy to obrzek calych palcow rak (palce kietbasko-
wate) i objaw Raynauda, stwierdzany u blisko 95%
chorych. Objaw Raynauda to napadowe blednigcie
palcow rak, stdp, rzadziej czubka nosa lub matzowin
usznych, spowodowane skurczem drobnych tetnic
i tetniczek. Skurcz powstaje pod wplywem zimna,
wibracji, emocji lub bez przyczyny. Objaw skiada si¢
z dwoch faz, fazy zblednigcia i/lub sinienia, po ktorej
nastepuje faza zaczerwienienia (ryc. 7.2). Zblednieciu
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Objaw Raynauda. Faza zbledniecia palcéw charakterystyczna
dla objawu Raynauda w przebiegu twardziny uktadowej. (Dzie-
ki uprzejmosci Soumya Chatterjee, MD).

i/lub sinieniu towarzyszy ozigbienie palcéw, zdre-
twienie i uczucie czesto bolesnego mrowienia. Nie
u wszystkich chorych obecne sa wszystkie fazy ob-
jawu, a najbardziej swoista wydaje si¢ faza zblednie-
cia. Objaw Raynauda moze na wiele lat wyprzedza¢
pojawienie si¢ zmian skdérnych, szczegélnie w po-
staci ograniczonej twardziny ukiadowej. W postaci
uogoélnionej SSc objawy skorne pojawiajg sie typowo
w ciagu roku od wystgpienia objawu Raynauda. Na-
tomiast spo$réd osob, u ktérych objaw Raynauda
w ciggu 2 lat obserwacji jest jedyng nieprawidtowo-
$cia, tylko niewielki odsetek rozwinie SSc.

Zmiany skorne

Na poczatku choroby palce i rece sa obrzekniete
(ryc. 7.3). Obrzgk moze obejmowac réwniez przed-
ramiona, stopy, podudzia i twarz. Konczyny dolne
zajete s relatywnie rzadziej. Faza obrzekowa moze
trwac kilka tygodni, miesigcy, a nawet diuzej. Obrzek
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Obrzek rak i palcéw we wczesnym okresie twardziny uktado-
wej. Obrzek moze réwniez zajmowac przedramiona, dalsze
czesci konczyn dolnych i twarz. Faza obrzekowa moze trwac ty-
godnie, miesigce, a nawet dtuzej.




Czescll
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Deformacje i stwardnienie palcédw rak. Skéra na rekach sprawia
wrazenie za ciasnej, jest zgrubiata. Widoczne skrécenie policz-
kéw dystalnych 11 1ll, spowodowane ich resorpcja. Owrzodze-
nia moga powstawac na opuszkach palcéw oraz powierzchni
grzbietowej nad stawami $rédreczno-paliczkowymi i miedzy-
paliczkowymi blizszymi.

moze by¢ ciastowaty lub twardy, moze mu towarzy-
szy¢ rumien. Zmiany skorne rozpoczynaja si¢ w od-
cinkach dystalnych i postepuja proksymalnie. Z cza-
sem skora staje si¢ stwardniala, zgrubiala i mocno
zwigzana z tkankg podskdrng (faza stwardnieniowa).
U chorych z uogdlniong SSc stwardnienie skéry po-
stepuje, zajmujac kolejno konczyny, twarz i tulow
w ciagu od kilku miesiecy do kilku lat. Szybka pro-
gresja zmian w ciggu 1-3 lat wigze si¢ z wyzszym ry-
zykiem rozwoju zmian narzadowych, szczegélnie za-
jeciem pluc, serca i nerek. W uogolnionej postaci SSc
najwigksze nasilenie zmian skornych wystepuje mie-
dzy 3. a 5. rokiem choroby, a nastepnie ulega ztago-
dzeniu. Skora mieknie, powraca do stanu prawidlo-
wego lub zanika. Natomiast u chorych z ograniczong
postacia SSc stwardnienie skory postepuje wolniej,
zajmuje skore palcow i dalsze odcinki konczyn oraz
twarz, ale moze nasila¢ si¢ w miare¢ uptywu czasu.
W obu postaciach SSc stwardnienie skory jest wyraz-
niejsze w czgséciach dalszych konczyn.

Stwardniala, ciasna skéra utrudnia, a nastepnie
uniemozliwia zaréwno pelne zgiecie, jak i petny wy-
prost palcow rak, powodujac zgieciowe przykurcze
palcow (ryc. 7.4). Najczesciej na opuszkach palcow,
tokciach, kostkach lub nad powierzchnig $ciggien
prostownikéw palcéw powstaja trudno gojace sig
owrzodzenia, ktére niejednokrotnie ulegaja zakaze-
niu (ryc. 7.5). Na opuszkach palcow tworzg sie blizny,
dochodzi do zaniku paznokci. Opisywano réwniez
skrécenie paliczkéw dalszych. Skoéra konczyn, twa-
rzy, tutowia ma odcienn mocnej opalenizny, nawet je-
$li nie byla poddana dziataniu promieni stonecznych.
Obszary hiperpigmentacji moga by¢ najintensyw-
niejsze w okolicy $ciegien i naczyn powierzchownych

Zaburzenia zwigzane z uszkodzeniami o podtozu immunologicznym
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Owrzodzenie ze wspotistniejgcym zakazeniem nad powierzch-
nig stawu $rédreczno-paliczkowego u chorego z twardzing. Wi-
doczne sa przykurcze i stwardnienie skory pozostatych palcéw.
(Dzieki uprzejmosci Soumya Chatterjee, MD).

skory. Przebarwieniom towarzysza obszary hipopig-
mentacji, przypominajace bielactwo, najwyrazniejsze
nad brwiami, na granicy skéry owlosionej gtowy, na
tulowiu. Hipopigmentacja w okolicy mieszkéw wto-
sowych nadaje skorze charakterystyczny wyglad ,,soli
i pieprzu”. Zanikowi ulegaja gruczoty tojowe, potowe
i owlosienie. Skora staje si¢ twarda, sucha i chropo-
wata. Wystepuje rowniez sucho$¢ pochwy, ktora jest
przyczyna bélu podczas wspolzycia plciowego.

U niektérych oséb, zwlaszcza u chorych z ogra-
niczong postacia SSc, powstaja zwapnienia, najcze-
sciej w skorze palcow, wyprostnych powierzchni sta-
wow lokciowych i kolanowych, nad prostownikami
przedramion. Czesto skéra nad zwapnieniami peka
i powstaja przetoki, przez ktére uwalniajg si¢ zlogi
wapnia. Stwardnienie skdéry twarzy prowadzi do
zwezenia czerwieni wargowej, zaniku naturalnych
bruzd i zmarszczek, co nadaje twarzy maskowaty,
amimiczny wyraz. Chory nie moze szeroko otworzy¢
ust, co utrudnia jedzenie i utrzymanie higieny jamy
ustnej (ryc. 7.6). Wokot ust pojawiaja sie biegnace
promieniscie zmarszczki, zanikajg skrzydetka nosa,
co nadaje mu wyglad ,ptasi”. Liczne teleangiektazje
pojawiajg sie na powierzchni skory palcow, twarzy,
warg, na jezyku i sluzéwkach jamy ustnej. Sg czest-
sze u chorych z ograniczong postacia SSc, ale wyste-
puja tez w pdéznym okresie w postaci uogdlnionej.
W badaniu kapilaroskopowym waléw paznokcio-
wych w postaci ograniczonej charakterystyczne jest
wystepowanie olbrzymich petli wlo$niczek (megaka-




