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Dermatologia dziecieca to fascynujaca i trudna do opa-
nowania interdyscyplinarna dziedzina dermatologii,
stanowigca oczywiste potaczenie wiedzy dermatolo-
gicznej i pediatrycznej. Wymaga ona jednak dodatkowej
znajomosci zagadnien z zakresu nauk podstawowych,
a w szczegodlnosci genetyki klinicznej, biologii moleku-
larnej, mikrobiologii czy immunologii klinicznej, w kto-
rych to dziedzinach obserwuje si¢ w ostatnich latach
ogromny postep.

State poglebianie wiedzy z zakresu dermatologii dzie-
ciecej jest wazne, a wrecz niezbedne dla lekarzy spe-
cjalizujacych sie w dermatologii i pediatrii, a dostep do
bogato ilustrowanego leksykonu dermatologii dzieciecej
utatwi szybkie skonfrontowanie obrazu choroby i naj-
nowszej wiedzy na jej temat.

Nauczanie dotyczace chorob skory u dzieci od wielu
lat staje sie coraz trudniejsze ze wzgledu na stopniowe
zamykanie oddzialow dermatologii dzieciecej w Pol-
sce czy znaczne ograniczanie liczby t6zek dziecigcych
w szpitalach.

Lekarze rezydenci, ktorzy rozpoczynaja nauke der-
matologii czy pediatrii, ale i do$wiadczeni specjali$ci
dermatolodzy zdajy sobie sprawe, jak wielkie znacze-
nie dla ustalenia rozpoznania i poglebienia wiedzy maja
barwne fotografie zmian skoérnych charakterystyczne
dla danej jednostki chorobowe;.

sLeksykon dermatologii dziecigcej’ zawiera wiele ha-
set dotyczacych chorob i zespoldw chorobowych uwa-
runkowanych genetycznie, ktore charakteryzuja si¢ wy-
stepowaniem objawow skornych i narzagdowych czesto
od urodzenia lub ujawniajacych si¢ we wczesnym dzie-
cinstwie. Diagnostyka tych choréb zajmuja sie lekarze
roznych specjalnosci, takich jak neonatologia, pediatria,
neurologia dziecieca, okulistyka dziecieca, otolaryngo-
logia, genetyka kliniczna czy dermatologia dziecieca,
i to przede wszystkim im ta ksigzka jest dedykowana.

Leksykon ten ze wzgledu na swoj interdyscyplinarny
charakter przeznaczony jest dla szerokiego kregu spe-
cjalistow z réznych dziedzin medycyny, ale takze dla
studentéw medycyny, rezydentéw dermatologii i pedia-
trii pragnacych poszerzy¢ swoj zakres wiedzy.

Podczas tworzenia ,Leksykonu dermatologii dzie-
ciecej” przez ostatnie 5 lat wiele uwagi po$wiecitem nie
tylko opisom poszczegdlnych jednostek chorobowych,
ale szczegolnie ich ikonografii fotograficznej. Od wielu
lat zajmuje si¢ gromadzeniem fotografii choréb skory
i rzadkich zespoléw chorobowych, ktére zamiescitem
w tym leksykonie. Jednak wiele fotografii uzyskatem
dzieki wspolpracy z dermatologami z kraju i z zagrani-
cy. Chciatbym w tym miejscu podziekowa¢ profesorom:
Zygmuntowi Adamskiemu, Ligii Brzezinskiej-Wcisto,
Agnieszce Oweczarczyk-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: Mirostawie
Kuchciak-Brancewicz, Piotrowi Brzezinskiemu, Cesaro-
wi Bimbi (Brazylia), Ance Chirac z lasi (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).

Dziekuje Panu Profesorowi Cezaremu Kowalewskie-
mu z Kliniki Dermatologii i Wenerologii WUM za pomoc
w opracowaniu czesci haset dotyczacych chorob peche-
rzowych u dzieci.

Szczego6lne podzigkowania kieruje do Pani Doktor
Danuty Rosinskiej-Borkowskiej, bylej wieloletniej Or-
dynator Oddzialu Dermatologii Dzieciecej Szpitala $w.
Lazarza w Warszawie - wspanialej lekarki, dermatolog,
pediatry, zajmujacej sie z wielka pasja przez cale swo-
je zycie dermatologia dzieciecg, ktora przekazata mi do
dyspozycji cale archiwum fotograficzne tego Oddzialu
dla jego wykorzystania w leksykonie.

Dziekuje rodzinie $§p. Pana Profesora Janusza Urbana
za zgode na wykorzystanie znakomitych zdje¢ zespotow
rybiotuskowych.

Bardzo serdecznie dziekuje réwniez firmie Hoffman
La Roche z Bazylei (Szwajcaria) za zgode na publikacje
fotografii rzadkich zespotéw dermatologicznych u dzie-
ci z kolekcji Pana Profesora Hansa-Rudolfa Wiedeman-
na, bytego wieloletniego Kierownika Kliniki Pediatrycz-
nej w Kolonii - §wiatowej stawy lekarza pediatry i gene-
tyka klinicznego.

Podczas mojej wieloletniej pracy nad ksiazka czu-
tem ogromne wsparcie kolegow dermatologow z wielu
Oddziatow i Klinik w Kraju, a takze moich wspaniatych
wspolpracownikow z Kliniki Dermatologii Wojskowej
Akademii Medycznej w Lodzi, a nastepnie Kliniki Der-
matologii, Dermatologii Dzieciecej i Onkologicznej UM
w Lodzi - skladam im za to serdeczne podziekowania.

Dziekuje mojej Zonie i catej Rodzinie za wyrozumia-
fos¢ i cierpliwo$¢ w czasie pracy nad powstawaniem
leksykonu.

Sktadam serdeczne podzigekowania Wydawnictwu
Czelej z Lublina, a szczegdlnie Pani Redaktor Anecie Pa-
nasewicz za jej wielka prace wlozong w przygotowanie
~Leksykonu dermatologii dzieciece]” do druku.

Mam nadzieje, ze ksiazka ta speini Panstwa oczekiwa-
nia i pozwoli poglebi¢ wiedze dermatologiczna, stajac
si¢ pomocng w diagnozowaniu i leczeniu choréb skory
u dzieci.

Andrzej Kaszuba







@ Recenzja

Trzytomowy, ilustrowany olbrzymig liczbg znakomitych
fotografii, leksykon, to kolejne, $wietnie wydane, monu-
mentalne dzieto profesora Andrzeja Kaszuby po$wieco-
ne dermatologii dzieciecej. Jest uporzadkowanym zbio-
rem zawierajgcym w formie zwartej wiedze szersza niz
encyklopedyczna. Wiedze skierowang do wielu specjali-
stow, nie tylko dermatologéw, ale takze pediatréw, aler-
gologow, immunologow czy lekarzy innych specjalnosci.

Jestem pediatra, ktory od wielu lat sygnalizuje ko-
nieczno$¢ znacznego wzbogacenia programéw spe-
cjalizacyjnych z pediatrii o praktyczne zagadnienia
dermatologii dzieciecej. Posiadanie wiedzy i pewne-
go doswiadczenia dermatologicznego jest niezwykle
cennym narzedziem w rekach pediatry. Tak jak dobry
dermatolog powinien zna¢ nie tylko odrebnosci skory
dziecka, ale i odrebnosci wieku rozwojowego, tak i do-
bry, doswiadczony pediatra powinien sam prawidtowo
diagnozowa¢ szereg chorob skory u dzieci, zwlaszcza
tych typowych dla okresu niemowlgcego i tych, ktore
sg klasycznymi zakaznymi chorobami wysypkowymi.
Powinien takze rozpozna¢ choroby, w ktérych zmiany
na skorze sa wazng wskazowka diagnostyczna, i umie¢
skierowa¢ pacjenta celem konsultacji do dermatologa,
immunologa, alergologa, genetyka czy innego specjali-
sty. Skora dziecka bowiem, najbardziej dostepny bada-
niu narzad organizmu, moze by¢ miejscem wielu czesto
nietypowych sytuacji klinicznych. Jest narzagdem immu-
nologicznie czynnym, moze by¢ odzwierciedleniem od-

powiedzi na antygeny wnikajace do ustroju w przebiegu
zakazen, niedostatecznych lub patologicznych reakcji
uktadu odporno$ciowego skierowanym przeciwko wia-
snym antygenom, miejscem ekspresji wszystkich typow
chorob i reakcji alergicznych, rewelatorem choréb no-
wotworowych i hematologicznych. Wiele nagtych sta-
néw z manifestacja dermatologiczna jest leczonych na
oddziatach pediatrycznych.

Dzieto wypehia luke spowodowang przez brak bar-
dziej rozbudowanych rozdziatéw po$wigconych derma-
tologii dziecigcej w wigkszosci podrecznikow z pediatrii.

Poziom wydawniczy jest wybitny. Ostre fotografie,
czytelny, powtarzalny uktad informacji o danej jedno-
stce chorobowej. W leksykonie tatwo znalez¢ to, czego
szukamy. Przejrzalem w nim niemal wszystkie pierwot-
ne btedy odpornosci z manifestacja skorna. Pierwszy,
jaki chciatlem zobaczy¢, to zespdt Nethertona, ktory
niedawno zdiagnozowaliémy w klinice. Nie zawiodlem
sie, odpowiedni, skondensowany kwant wiedzy, §wietne
fotografie. To tylko przyklad.

Podsumowujac, ,Leksykon dermatologii dzieciecej” to
pozycja bardzo potrzebna, wazna dla samoksztalcenia,
a takze przydatna w codziennej praktyce lekarskiej. Po-
maga uczy¢ sie 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 Lodzi
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SKROTY PRZY POSZCZEGOLNYCH HASEACH:
Def. - definicja

Dgn. - diagnostyka

DI - diagnostyka immunologiczna
DL - diagnostyka laboratoryjna
DR - diagnostyka réznicowa
Epid. - epidemiologia

Etiol. - etiologia

EtioPat. - etiopatogeneza

Hist. - histopatologia

Klin. - klinika

Lecz. - leczenie

Lit. - literatura

Lok. - lokalizacja

Pat. - patogeneza

Rok. - rokowanie

Syn. - synonimy




ABCD reguta

ABCD zespot
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® ABCD reguta

System oceny dermatoskopowej pozwalajacy z za-
dawalajacg dokladnos$cia oceni¢ stopien atypowosci
zmiany melanocytowej oraz przeprowadzi¢ diagnostyke
réznicowg w oparciu o punktowa oceng nastepujacych
parametrow: (A) asymetrii (0-2), (B) obrzeza (1-8), (C) ko-
loru (1-6) oraz (D) zroznicowania struktury (1-5). Wynik
badania dermatoskopowego (Total Dermatoscopy Sco-
re — TDS) to suma iloczynéw wynikéw punktowych dla
kazdego ocenianego parametru przez okreslone empi-
rycznie wspotczynniki liczbowe (1,3x wynik dla Asyme-
trii; 0,1x wynik dla Obrzeza; 0,5x wynik dla Koloru; 0,5x
wynik dla Zr6znicowania struktury. Zmiana oceniona
w zakresie 1,0-4,8 pkt kwalifikowana jest jako fagodna,
4,8-5,45 pkt - jako podejrzana, powyzej 5,45 pkt - jako
ztoSliwa.

® ABCD zespoét

Fenotyp Gen/locus
Lokalizacja Fenotyp Numer MIM Gen/locus Numer MIM
13g22.3 ABCD syn- 600501 EDNRB 131244
drome

Syn.: Albinism, Black locks, Cell migration disorder
of the neurocytes of the gut, sensorineural Deafness,
ABCDs, zesp6t czarne loki-albinizm-gluchota — zesp6t
Waardenburga.

Def.: Odkrycie homozygotycznej mutacji w genie
EDNRB bedacej przyczyna zespotu ABCD pozwolito
stwierdzi¢, ze jest to ten sam rodzaj mutacji jak w w ty-
pie IV — zespolu Waardenburga znanego jako zespot
Shaha-Waardenburga. Zesp6t ABCD moze by¢ odmiang
zespotu Waardenburga.

Epid.: Wystepuje w Europie z czesto$cig 1:45 000.

EtioPat.: Zesp6t ABCD moze by¢ spowodowany ho-
mozygotyczng mutacjg w genie receptora endoteliny B
(EDNRB; 131244), a zatem jest alleliczny w niektorych
przypadkach zespolu Waardenburga-Shaha (WS4A;
277580).

Klin.:

Objawy dermatologiczne

- Snieznobiate pasma wtosow wspoétistniejace z pasmami
wtosow czarnych

- Jasnobiata skéra z obecnoscia brazowych plam

Objawy ze strony innych narzadéw
+ Gtuchota

- Teczéwki szare do niebieskich typowe dla 0séb dotknigtych
Slepota

- Fotofobia

« Ostabienie wzroku

Dgn.: Mozliwo$¢ diagnostyki prenatalnej ultradZzwie-
kowej. Po urodzeniu rozpoznanie na podstawie objawow
klinicznych potwierdzone testami genetycznymi. Brak
wczesnego rozpoznania moze doprowadzi¢ do rozwoju
choroby Hirschsprunga.

Hist.: Prawidlowe melanocyty w obrebie prawidtowo
wybarwionej skory i wlosow oraz brak melanocytow
w ogniskach lukodermii.

DR: ,C” w zespole ABCD odréznia ten zesp6t od —
zespolu BAD i oznacza zaburzenie migracji komorek
(neurocytéw jelitowych), wynikiem czego jest aganglio-
za: zaburzenie funkcji perystaltycznej jelit, spektrum
zespolu Waardenburga, albinizm, piebaldyzm, vitiligo,
zespOt Vogta-Koyanagiego-Harady.

Lecz.: Objawowe z mozliwoscig kolostomii w chorobie
Hirschsprunga.

Rok.: Wczesne leczenie choroby Hirschsprunga rokuje
bardzo dobrze, jesli nie zostaje rozpoznana, moze dojs¢
do zgonu w okresie niemowlectwa. Uszkodzenie stuchu
typu degeneracyjnego moze z czasem postepowac i wy-
maga leczenia chirurgicznego. Problemy jelitowe wyma-
gajg statego leczenia.
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Abdominal muscle deficiency syndrome — Zespot
brzucha sliwkowego

Abortive scleroderma — Twardzina pierwotnie
zanikowa

1



Abta-Letterera-Siwego choroba

Abta-Letterera-Siwego choroba

® Abta-Letterera-Siwego choroba

Syn.: Ostra, rozsiana histiocytoza z komoérek Lan-
gerhansa, LCH.

Def.: Posta¢ histiocytozy X o nieznanej etiologii, wy-
stepujaca u noworodkoéw, niemowlat i matych dzieci.
Choroba o ciezkim, czgsto niepomy$lnym przebiegu,
z zajeciem wielu narzadéw wewnetrznych.

Historia: Choroba opisana przez Ericha Letterera
w 1924 r., Sture’a Augusta Siwego w 1933 r. i Artura Fre-
dericka Abta w 1936 1.

Klin.:

Objawy skorne

- Drobne o $rednicy 1-2 mm, lekko ztuszczajace sig, zotto-
brunatne grudki. W 50% przypadkéw zmiany wystepuja od
poczatku choroby (na ogdt w pierwszych 6 miesigcach zycia)
i utrzymuja sie trwale ulegajac okresowemu zaostrzeniu.

Na owtosionej skdrze gtowy moga zlewac sie i pokrywac
tojotokowymi strupami

- Moga pojawiac sie wykwity pecherzykowe i krostkowe

+ Zmiany krwotoczne ze sktonnoscia do powierzchownego
rozpadu (takze na btonach $luzowych) sa niekorzystna
cecha rokownicza

+ U niemowlat szczegdlna cecha sa plamicze grudki i guzki
na dtoniach i podeszwach stép oraz podobne zmiany na
btonach sluzowych

« W ciezkich przypadkach owrzodzenia na btonach $luzowych
policzkéw i dzigset oraz wrzodziejace zmiany w okolicach
zausznych, na skorze posladkéw, w pachwinach i kroczu

Objawy narzadowe

« Przebieg choroby jest szybki, stan dziecka ciezki, czesto
z okresowo wystepujaca, hektyczna goraczka, anemizacja
i narastajacymi objawami skazy krwotocznej

+ Hepatosplenomegalia

« Uogélnione powiekszenie weztow chtonnych

« W ponad 50% przypadkow zajete s3 ptuca

« W pdzniejszym okresie zmiany w koSciach ptaskich, krego-
stupa i czaszki

« Wystepuje znaczna podatnos$¢ dzieci na zakazenia bakteryj-
ne i wirusowe

Hist.: W warstwie brodawkowatej skory skupiska roz-
rastajacych sie komorek histiocytarnych o jasnych, pe-
cherzykowatych jadrach z naciekaniem i $cienczeniem
naskorka. W badaniu immunohistochemicznym w na-
cieku stwierdza sie obecnos¢ licznych komorek S100+
oraz T6,/CD 1+. W mikroskopie elektronowym liczne ko-
morki z ziarnisto$ciami Birbecka.

Dgn.: Niedokrwisto$¢, leukopenia z trombocytopenia,
w rozmazie przewaga komorek limfocytopodobnych,
komorek siateczki lub monocytow, moga by¢ obecne hi-
stiocyty. W mielogramie 80% komorek to komorki przy-
pominajace komorki siateczki.

DR: Zapalenie tojotokowe skory, plamica, choroba Da-
riera, pecherzyca Haileyow, rozne postacie wrodzonych
niedoboréw immunologicznych.

Ryc. A-1. Choroba Abta-Letterera-Siwego. Ostra, rozsiana hi-
stiocytoza u 8-miesiecznego niemowlecia (ze zbiorow prof. Ligii
Brzezinskiej-Wecisto).

Lecz.: Leczenie ogdlne w przypadku zajecia wielu na-
rzadoéw wewnetrznych. Podstawe stanowig kortykoste-
roidy w dawkach 1-2 mg/kg masy ciala, czasami w po-
laczeniu z winblastyng. Proby stosowania etopozydu
i talidomidu. Miejscowo: iperyt azotowy, naswietlania
promieniami Grenza, terapia PUVA.

Rok.: Watpliwe lub zte. Wysoki odsetek §miertelnosci
(ok. 10%). W rzadkich przypadkach samoistne remisje
(ok. 30%).
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