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Przedmowa
Dermatologia dzieci ca to fascynuj ca i trudna do opa-
nowania interdyscyplinarna dziedzina dermatologii, 
stanowi ca oczywiste po czenie wiedzy dermatolo-
gicznej i pediatrycznej. Wymaga ona jednak dodatkowej 
znajomo ci zagadnie  z zakresu nauk podstawowych, 
a w szczególno ci genetyki klinicznej, biologii moleku-
larnej, mikrobiologii czy immunologii klinicznej, w któ-
rych to dziedzinach obserwuje si  w ostatnich latach 
ogromny post p. 

Sta e pog bianie wiedzy z zakresu dermatologii dzie-
ci cej jest wa ne, a wr cz niezb dne dla lekarzy spe-
cjalizuj cych si  w dermatologii i pediatrii, a dost p do 
bogato ilustrowanego leksykonu dermatologii dzieci cej 
u atwi szybkie skonfrontowanie obrazu choroby i naj-
nowszej wiedzy na jej temat. 

Nauczanie dotycz ce chorób skóry u dzieci od wielu 
lat staje si  coraz trudniejsze ze wzgl du na stopniowe 
zamykanie oddzia ów dermatologii dzieci cej w Pol-
sce czy znaczne ograniczanie liczby ó ek dzieci cych 
w szpitalach. 

Lekarze rezydenci, którzy rozpoczynaj  nauk  der-
matologii czy pediatrii, ale i do wiadczeni specjali ci 
dermatolodzy zdaj  sobie spraw , jak wielkie znacze-
nie dla ustalenia rozpoznania i pog bienia wiedzy maj  
barwne fotogra e zmian skórnych charakterystyczne 
dla danej jednostki chorobowej. 

�Leksykon dermatologii dzieci cej� zawiera wiele ha-
se  dotycz cych chorób i zespo ów chorobowych uwa-
runkowanych genetycznie, które charakteryzuj  si  wy-
st powaniem objawów skórnych i narz dowych cz sto 
od urodzenia lub ujawniaj cych si  we wczesnym dzie-
ci stwie. Diagnostyk  tych chorób zajmuj  si  lekarze 
ró nych specjalno ci, takich jak neonatologia, pediatria, 
neurologia dzieci ca, okulistyka dzieci ca, otolaryngo-
logia, genetyka kliniczna czy dermatologia dzieci ca, 
i to przede wszystkim im ta ksi ka jest dedykowana. 

Leksykon ten ze wzgl du na swój interdyscyplinarny 
charakter przeznaczony jest dla szerokiego kr gu spe-
cjalistów z ró nych dziedzin medycyny, ale tak e dla 
studentów medycyny, rezydentów dermatologii i pedia-
trii pragn cych poszerzy  swój zakres wiedzy.

Podczas tworzenia �Leksykonu dermatologii dzie-
ci cej� przez ostatnie 5 lat wiele uwagi po wi ci em nie 
tylko opisom poszczególnych jednostek chorobowych, 
ale szczególnie ich ikonogra i fotogra cznej. Od wielu 
lat zajmuj  si  gromadzeniem fotogra i chorób skóry 
i rzadkich zespo ów chorobowych, które zamie ci em 
w tym leksykonie. Jednak wiele fotogra i uzyska em 
dzi ki wspó pracy z dermatologami z kraju i z zagrani-
cy. Chcia bym w tym miejscu podzi kowa  profesorom: 
Zygmuntowi Adamskiemu, Ligii Brzezi skiej-Wcis o, 
Agnieszce Owczarczyk-Saczonek, Carol A. Kauffman 
z Ann Arbor (USA), Adamowi Reichowi, Takao Toyoka-

wie z Okinawy (Japonia), Uwe Wollinie z Drezna (Niem-
cy), Krzysztofowi Zemanowi, Christosowi C, Zoubo-
ulisowi z Dessau (Niemcy) oraz doktorom: Miros awie 
Kuchciak-Brancewicz, Piotrowi Brzezi skiemu, Cesaro-
wi Bimbi (Brazylia), Ance Chirac z Iasi (Rumunia), Jose 
Eugenio Herrero Gonzalezowi z Barcelony (Hiszpania), 
Hassanowi Iffat ze Srinagar � Kashmir (Indie), Juanowi 
Sanches Estella z Zamory (Hiszpania), Tahirowi She-
hzadowi z Sialkot (Pakistan), Man Ting-Soo Hong Kong 
(Chiny), Chaitanya Varmie z Karnataki (Indie), Johnowi 
Wass i Katherine White z Guildford (Wielka Brytania). 

Dzi kuj  Panu Profesorowi Cezaremu Kowalewskie-
mu z Kliniki Dermatologii i Wenerologii WUM za pomoc 
w opracowaniu cz ci hase  dotycz cych chorób p che-
rzowych u dzieci.

Szczególne podzi kowania kieruj  do Pani Doktor 
Danuty Rosi skiej-Borkowskiej, by ej wieloletniej Or-
dynator Oddzia u Dermatologii Dzieci cej Szpitala w. 

azarza w Warszawie � wspania ej lekarki, dermatolog, 
pediatry, zajmuj cej si  z wielk  pasj  przez ca e swo-
je ycie dermatologi  dzieci c , która przekaza a mi do 
dyspozycji ca e archiwum fotogra czne tego Oddzia u 
dla jego wykorzystania w leksykonie.

Dzi kuj  rodzinie p. Pana Profesora Janusza Urbana 
za zgod  na wykorzystanie znakomitych zdj  zespo ów 
rybio uskowych.

Bardzo serdecznie dzi kuj  równie   rmie Hoffman 
La Roche z Bazylei (Szwajcaria) za zgod  na publikacj  
fotogra i rzadkich zespo ów dermatologicznych u dzie-
ci z kolekcji Pana Profesora Hansa-Rudolfa Wiedeman-
na, by ego wieloletniego Kierownika Kliniki Pediatrycz-
nej w Kolonii � wiatowej s awy lekarza pediatry i gene-
tyka klinicznego. 

Podczas mojej wieloletniej pracy nad ksi k  czu-
em ogromne wsparcie kolegów dermatologów z wielu 

Oddzia ów i Klinik w Kraju, a tak e moich wspania ych 
wspó pracowników z Kliniki Dermatologii Wojskowej 
Akademii Medycznej w odzi, a nast pnie Kliniki Der-
matologii, Dermatologii Dzieci cej i Onkologicznej UM 
w odzi � sk adam im za to serdeczne podzi kowania.

Dzi kuj  mojej onie i ca ej Rodzinie za wyrozumia-
o  i cierpliwo  w czasie pracy nad powstawaniem 

leksykonu.
Sk adam serdeczne podzi kowania Wydawnictwu 

Czelej z Lublina, a szczególnie Pani Redaktor Anecie Pa-
nasewicz za jej wielk  prac  w o on  w przygotowanie 
�Leksykonu dermatologii dzieci cej� do druku.

Mam nadziej , e ksi ka ta spe ni Pa stwa oczekiwa-
nia i pozwoli pog bi  wiedz  dermatologiczn , staj c 
si  pomocn  w diagnozowaniu i leczeniu chorób skóry 
u dzieci.

Andrzej Kaszuba
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Recenzja
Trzytomowy, ilustrowany olbrzymi  liczb  znakomitych 
fotogra i, leksykon, to kolejne, wietnie wydane, monu-
mentalne dzie o profesora Andrzeja Kaszuby po wi co-
ne dermatologii dzieci cej. Jest uporz dkowanym zbio-
rem zawieraj cym w formie zwartej wiedz  szersz  ni  
encyklopedyczna. Wiedz  skierowan  do wielu specjali-
stów, nie tylko dermatologów, ale tak e pediatrów, aler-
gologów, immunologów czy lekarzy innych specjalno ci. 

Jestem pediatr , który od wielu lat sygnalizuje ko-
nieczno  znacznego wzbogacenia programów spe-
cjalizacyjnych z pediatrii o praktyczne zagadnienia 
dermatologii dzieci cej. Posiadanie wiedzy i pewne-
go do wiadczenia dermatologicznego jest niezwykle 
cennym narz dziem w r kach pediatry. Tak jak dobry 
dermatolog powinien zna  nie tylko odr bno ci skóry 
dziecka, ale i odr bno ci wieku rozwojowego, tak i do-
bry, do wiadczony pediatra powinien sam prawid owo 
diagnozowa  szereg chorób skóry u dzieci, zw aszcza 
tych typowych dla okresu niemowl cego i tych, które 
s  klasycznymi zaka nymi chorobami wysypkowymi. 
Powinien tak e rozpozna  choroby, w których zmiany 
na skórze s  wa n  wskazówk  diagnostyczn , i umie  
skierowa  pacjenta celem konsultacji do dermatologa, 
immunologa, alergologa, genetyka czy innego specjali-
sty. Skóra dziecka bowiem, najbardziej dost pny bada-
niu narz d organizmu, mo e by  miejscem wielu cz sto 
nietypowych sytuacji klinicznych. Jest narz dem immu-
nologicznie czynnym, mo e by  odzwierciedleniem od-

powiedzi na antygeny wnikaj ce do ustroju w przebiegu 
zaka e , niedostatecznych lub patologicznych reakcji 
uk adu odporno ciowego skierowanym przeciwko w a-
snym antygenom, miejscem ekspresji wszystkich typów 
chorób i reakcji alergicznych, rewelatorem chorób no-
wotworowych i hematologicznych. Wiele nag ych sta-
nów z manifestacj  dermatologiczn  jest leczonych na 
oddzia ach pediatrycznych.

Dzie o wype nia luk  spowodowan  przez brak bar-
dziej rozbudowanych rozdzia ów po wi conych derma-
tologii dzieci cej w wi kszo ci podr czników z pediatrii. 

Poziom wydawniczy jest wybitny. Ostre fotogra e, 
czytelny, powtarzalny uk ad informacji o danej jedno-
stce chorobowej. W leksykonie atwo znale  to, czego 
szukamy. Przejrza em w nim niemal wszystkie pierwot-
ne b dy odporno ci z manifestacj  skórn . Pierwszy, 
jaki chcia em zobaczy , to zespó  Nethertona, który 
niedawno zdiagnozowali my w klinice. Nie zawiod em 
si , odpowiedni, skondensowany kwant wiedzy, wietne 
fotogra e. To tylko przyk ad. 

Podsumowuj c, �Leksykon dermatologii dzieci cej� to 
pozycja bardzo potrzebna, wa na dla samokszta cenia, 
a tak e przydatna w codziennej praktyce lekarskiej. Po-
maga uczy  si  dermatologii w pediatrii oraz pediatrii 
w dermatologii.

Prof. dr hab. n. med. Krzysztof Zeman
Klinika Pediatrii, Immunologii i Nefrologii

Instytutu Centrum Zdrowia Matki Polki w odzi
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SKRÓTY PRZY POSZCZEGÓLNYCH HAS ACH:

Def. � de nicja

Dgn. � diagnostyka

DI � diagnostyka immunologiczna 

DL � diagnostyka laboratoryjna 

DR � diagnostyka ró nicowa 

Epid. � epidemiologia

E  ol. � e  ologia 

E  oPat. � e  opatogeneza

Hist. � histopatologia

Klin. � klinika

Lecz. � leczenie 

Lit. � literatura

Lok. � lokalizacja

Pat. � patogeneza

Rok. � rokowanie

Syn. � synonimy
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ABCD regu a ABCD zespó 1

A
ABCD regu a 

System oceny dermatoskopowej pozwalaj cy z za-
dawalaj c  dok adno ci  oceni  stopie  atypowo ci 
zmiany melanocytowej oraz przeprowadzi  diagnostyk  
ró nicow  w oparciu o punktow  ocen  nast puj cych 
parametrów: (A) asymetrii (0-2), (B) obrze a (1-8), (C) ko-
loru (1-6) oraz (D) zró nicowania struktury (1-5). Wynik 
badania dermatoskopowego (Total Dermatoscopy Sco-
re � TDS) to suma iloczynów wyników punktowych dla 
ka dego ocenianego parametru przez okre lone empi-
rycznie wspó czynniki liczbowe (1,3x wynik dla Asyme-
trii; 0,1x wynik dla Obrze a; 0,5x wynik dla Koloru; 0,5x 
wynik dla Zró nicowania struktury. Zmiana oceniona 
w zakresie 1,0-4,8 pkt kwali kowana jest jako agodna, 
4,8-5,45 pkt � jako podejrzana, powy ej 5,45 pkt � jako 
z o liwa.

ABCD zespó

Lokalizacja Fenotyp
Fenotyp
Numer MIM Gen/locus

Gen/locus
Numer MIM

13q22.3 ABCD syn-
drome

600501 EDNRB 131244

Syn.: Albinism, Black locks, Cell migration disorder 
of the neurocytes of the gut, sensorineural Deafness, 
 ABCDs, zespó  czarne loki-albinizm-g uchota  zespó  
Waardenburga.

Def.: Odkrycie homozygotycznej mutacji w genie 
 EDNRB b d cej przyczyn  zespo u ABCD pozwoli o 
stwierdzi , e jest to ten sam rodzaj mutacji jak w w ty-
pie IV  zespo u Waardenburga znanego jako zespó  
Shaha-Waardenburga. Zespó  ABCD mo e by  odmian  
zespo u Waardenburga. 

Epid.: Wyst puje w Europie z cz sto ci  145 000. 
EtioPat.: Zespó  ABCD mo e by  spowodowany ho-

mozygotyczn  mutacj  w genie receptora endoteliny B 
(EDNRB; 131244), a zatem jest alleliczny w niektórych 
przypadkach zespo u Waardenburga-Shaha (WS4A; 
277580). 

Klin.: 

Objawy dermatologiczne

� nie nobia e pasma w osów wspó istniej ce z pasmami 
w osów czarnych 

� Jasnobia a skra z obecno ci  br zowych plam

Objawy ze strony innych narz dów

� G uchota

� T czwki szare do niebieskich typowe dla osb dotkni tych 
lepot  

� Fotofobia

� Os abienie wzroku

Dgn.: Mo liwo  diagnostyki prenatalnej ultrad wi -
kowej. Po urodzeniu rozpoznanie na podstawie objawów 
klinicznych potwierdzone testami genetycznymi. Brak 
wczesnego rozpoznania mo e doprowadzi  do rozwoju 
choroby Hirschsprunga. 

Hist.: Prawid owe melanocyty w obr bie prawid owo 
wybarwionej skóry i w osów oraz brak melanocytów 
w ogniskach lukodermii. 

DR: �C� w zespole ABCD odró nia ten zespó  od  
zespo u BAD i oznacza zaburzenie migracji komórek 
(neurocytów jelitowych), wynikiem czego jest aganglio-
za: zaburzenie funkcji perystaltycznej jelit, spektrum 
zespo u Waardenburga, albinizm, piebaldyzm, vitiligo, 
zespó  Vogta-Koyanagiego-Harady. 

Lecz.: Objawowe z mo liwo ci  kolostomii w chorobie 
Hirschsprunga. 

Rok.: Wczesne leczenie choroby Hirschsprunga rokuje 
bardzo dobrze, je li nie zostaje rozpoznana, mo e doj  
do zgonu w okresie niemowl ctwa. Uszkodzenie s uchu 
typu degeneracyjnego mo e z czasem post powa  i wy-
maga leczenia chirurgicznego. Problemy jelitowe wyma-
gaj  sta ego leczenia.

Lit.: 
1. Gross A, Kunze J, Maier RF i wsp. Autosomal-reces-

sive neural crest syndrome with albinism, black lock, 
cell migration disorder of the neurocystes of the gut, 
and deafness: ABCD syndrome. Am J Med Genet 1995; 
56(3): 322-6. 

2. Kujat A, Veith VP, Faber R, Froster UG. Prenatal dia-
gnosis and genetic counseling in a case of spina bi da in 
a family with Waardenburg syndrome type I. Fetal Diag 
Ther 2007; 22(2): 155-158. 

3. Mallory SB. �ABCD Syndrome� W an illustrated dic-
tionary of dermatologic syndromes. Wyd. 2, Wydawnic-
two Taylor&Francis, 1994. 

4. Sato-Jin K, Nishimura EK, Akasaka E, Huber W i wsp. 
Epistatic connections between microphtalmia-associa-
ted transcription factor and endothelin signaling in Wa-
ardenburg syndrome and other pigmentary disorders. 
FASEB J 2008; 22(4): 1155-68. 

5. Verheij JBGM, Kunze J, Osinga J i wsp. ABCD syn-
drom eis caused by a homozygous mutation in the EDN-
RB gene. Am J Med Gen 2002; 108(3): 223-225. 

6. Waardenburg PJ. A new syndrome combining deve-
lopmental anomalies of the eyelids, eyebrows and no-
seroot with pigmentary anomalies of the iris and head 
hair and with congenital deafness. Am J Hum Gen 1951; 
3(3): 195-253. 

7. Witkop CJ. Depigmentations of the general and oral 
tissues and their genetic foundations. Ala J Med Sci 1979; 
16(4): 330-43.

Abdominal muscle de ciency syndrome  Zespó  
brzucha liwkowego 

Abor  ve scleroderma  Twardzina pierwotnie 
zanikowa

A



Abta-Le  erera-Siwego choroba Abta-Le  erera-Siwego choroba2

Abta-Le  erera-Siwego choroba 
Syn.: Ostra, rozsiana histiocytoza z komórek Lan-

gerhansa, LCH.
Def.: Posta  histiocytozy X o nieznanej etiologii, wy-

st puj ca u noworodków, niemowl t i ma ych dzieci. 
Choroba o ci kim, cz sto niepomy lnym przebiegu, 
z zaj ciem wielu narz dów wewn trznych.

Historia: Choroba opisana przez Ericha Letterera 
w 1924 r., Sture�a Augusta Siwego w 1933 r. i Artura Fre-
dericka Abta w 1936 r.

Klin.: 

Objawy skórne

� Drobne o rednicy 1-2 mm, lekko z uszczaj ce si ,  to-
brunatne grudki. W 50% przypadkw zmiany wyst puj  od 
pocz tku choroby (na og  w pierwszych 6 miesi cach ycia) 
i utrzymuj  si  trwale ulegaj c okresowemu zaostrzeniu. 
Na ow osionej skrze g owy mog  zlewa  si  i pokrywa  
ojotokowymi strupami  

� Mog  pojawia  si  wykwity p cherzykowe i krostkowe 

� Zmiany krwotoczne ze sk onno ci  do powierzchownego 
rozpadu (tak e na b onach luzowych) s  niekorzystn  
cech  rokownicz  

� U niemowl t szczegln  cech  s  plamicze grudki i guzki 
na d oniach i podeszwach stp oraz podobne zmiany na 
b onach luzowych 

� W ci kich przypadkach owrzodzenia na b onach luzowych 
policzkw i dzi se  oraz wrzodziej ce zmiany w okolicach 
zausznych, na skrze po ladkw, w pachwinach i kroczu

Objawy narz dowe

� Przebieg choroby jest szybki, stan dziecka ci ki, cz sto 
z okresowo wyst puj c , hektyczn  gor czk , anemizacj  
i narastaj cymi objawami skazy krwotocznej 

� Hepatosplenomegalia 

� Uoglnione powi kszenie w z w ch onnych 

� W ponad 50% przypadkw zaj te s  p uca 

� W p niejszym okresie zmiany w ko ciach p askich, kr go-
s upa i czaszki 

� Wyst puje znaczna podatno  dzieci na zaka enia bakteryj-
ne i wirusowe

 
Hist.: W warstwie brodawkowatej skóry skupiska roz-

rastaj cych si  komórek histiocytarnych o jasnych, p -
cherzykowatych j drach z naciekaniem i cie czeniem 
naskórka. W badaniu immunohistochemicznym w na-
cieku stwierdza si  obecno  licznych komórek S100+ 
oraz T6/CD 1+. W mikroskopie elektronowym liczne ko-
mórki z ziarnisto ciami Birbecka.

Dgn.: Niedokrwisto , leukopenia z trombocytopeni , 
w rozmazie przewaga komórek limfocytopodobnych, 
komórek siateczki lub monocytów, mog  by  obecne hi-
stiocyty. W mielogramie 80% komórek to komórki przy-
pominaj ce komórki siateczki. 

DR: Zapalenie ojotokowe skóry, plamica, choroba Da-
riera, p cherzyca Haileyów, ró ne postacie wrodzonych 
niedoborów immunologicznych. 

Lecz.: Leczenie ogólne w przypadku zaj cia wielu na-
rz dów wewn trznych. Podstaw  stanowi  kortykoste-
roidy w dawkach 1-2 mg/kg masy cia a, czasami w po-

czeniu z winblastyn . Próby stosowania etopozydu 
i talidomidu. Miejscowo: iperyt azotowy, na wietlania 
promieniami Grenza, terapia PUVA. 

Rok.: W tpliwe lub z e. Wysoki odsetek miertelno ci 
(ok. 10%). W rzadkich przypadkach samoistne remisje 
(ok. 30%).

Lit.: 
1. Ben Slama L, Ruhin B, Zoghbani A. Histiocytose lan-

gerhansienne [Langerhans cell histiocytosis]. Rev Sto-
matol Chir Maxillofac 2009; 110(5): 287-9. 

2. Gavioli F, Salvadori G, Sernia O. L�istiocitosi X. Tre 
diversi casi: granuloma eosino lo malattia di Hand-
-Schuller-Christian malattia di Abt-Letterer-Siwe [Hi-
stiocytosis X. 3 different cases: eosinophilic granuloma, 
Hand-Schueller-Christian disease, Abt-Letterer-Siwe 
disease]. Ann Osp Maria Vittoria Torino 1985; 28(1-6): 
56-78. 

3. Gonçalves CF, Morais MO, de Cássia Gonçalves 
Alencar R i wsp. Solitary Langerhans cell histiocytosis 
in an adult: case report and literature review. BMC Res 
Notes 2016; 9 19. 

4. Leung AKC, Lam JM, Leong KF. Childhood Lan-
gerhans cell histiocytosis: a disease with many faces. 
World J Pediatr 2019; 15(6): 536-545. 

5. Musa J, Siddik AB, Ahmetgjekaj I i wsp. Multifocal 
Langerhans cell histiocytosis in a child. Radiol Case Rep 
2021; 16(9): 2726-2730. 

RYC. A-1. Choroba Abta-Le  erera-Siwego. Ostra, rozsiana hi-
s  ocytoza u 8-miesi cznego niemowl cia (ze zbiorów prof. Ligii 
Brzezi skiej-Wcis o).
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