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CHOROBY TKANKI tACZNEJ
(CONNECTIVE TISSUE DISEASES)

Klinika Dermatologii i Wenerologii UM w todzi

CHOROBY O PODLOZU
AUTOIMMUNOLOGICZNYM

E Wystepowanie postaci przejsciowych
miedzy nimi

E Wspdtistnienie rozmaitych choréb tkanki
tacznej

E Wystepowanie u cztonkéw rodziny
réznego typu chorob tkanki tgcznej lub
zaburzen autoimmunologicznych bez
objawow klinicznych

CHOROBY TKANKI tACZNEJ
TOCZEN RUMIENIOWATY (lupus erythematosus — LE)

TWARDZINA (scleroderma)

ZAPALENIE SKORN O-MI E,S NIOWE (dermatomyositis)

ZESPOLY NAKELADANIA (overlap syndromes)

MIESZANA CHOROBA TKANKI LtACZNEJ (mixed

connective tissue disease — MCTD)

TWARDZINOPODOBNE ZAPALENIE MIESNI

(scleromyositis)
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TOCZEN RUMIENIOWATY-POSTACIE

Uktadowy

systemic lupus erythematosus — SLE
Skérny

cutaneous lupus erythematosus — CLE:

- Skérny ogniskowy, przewlekly discoid lupus
erythematosus — DLE

- Rozsiany skérny przewlekty disseminated discoid
lupus erythematosus — DDLE

Podostry skérny toczen rumieniowaty
subacute cutaneous lupus erythematosus — SCLE
Toczen rumieniowaty noworodkow

neonatal lupus erythematosus — NLE
Postac¢ gteboka lub podskérna lupus panniculitis

UKEADOWY TOCZEN RUMIENIOWATY
(systemic lupus erythematosus — SLE)

- uktadowe schorzenie

- tworzenie kompleksow
immunologicznych w krgzeniu
- odkfadanie ich w narzadach
wewnetrznych i skorze

- w wiekszosci dotyczy kobiet

KRYTERIA AMERYKANSKIEGO
TOWARZYSTWA
REUMATOLOGICZNEGO — ARA - ACR

Zmiany skorne typu rumienia (czesto o uktadzie motyla
na twarzy)

Zmiany skérne rumieniowo-bliznowaciejgce (typu DLE)
Nadwrazliwo$¢ na $wiatto stoneczne
Nadzerki na btonach $luzowych jamy ustnej

Béle stawowe lub zmiany zapalne stawéw bez
znieksztatcen

Zapalenie bton surowiczych (pleuritis lub pericarditis)

Zmiany nerkowe: biatkomocz (>0,5 g biatka na dobg)
lub wateczki w moczu

Objawy neurologiczne: drgawki lub psychozy
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KRYTERIA AMERYKANSKIEGO
TOWARZYSTWA
REUMATOLOGICZNEGO - ARA

9. Objawy hematologiczne: niedokrwisto$¢ hemolityczna z
retikulocytoza, leukopenia (ponizeju 4000/mma3), limfopenia
(ponizej 100/mm3), trombocytopenia (ponizej 100 000/mm3)

10. Zaburzenia immunologiczne:

- przeciwciata anty-dsDNA w podwyzszonym mianie

- obecnos$¢ przeciwciat anty-Sm

- obecnos¢ przeciwciat antyfosfolipidowych (podwyzszone miano
przeciwciat antykardiolipinowych w zakresie 1gG lub IgM; dodatni
test na obecnos$¢ antykoagulanta toczniowego w rutynowych
testach; fatszywie dodatnie odczyny serologiczne w ostatnich 6
miesigcach

11. Podwyzszone miano przeciwciat przeciwjgdrowych (ANA) w tescie
immunofluorescencyjnym lub innym réwnowaznym, wykluczajgc
toczen rumieniowaty indukowany lekami

POMOCNICZE ZNACZENIE W DIAGNOZIE
SLE

Objaw Raynauda i przerzedzenie wioséw

2. Obnizenie stezenia dopetniacza

3. Obecno$¢ ztogdw immunologicznych w skérze
pozornie nie zmienionej

4. Charakterystyczne zmiany histopatologiczne z
odktadaniem komplekséw immunologicznych w
nerkach (biopsja)

ETIOPATOGENEZA SLE

1. Czynniki genetyczne
2. Zjawiska immunologiczne
3. Czynniki prowokujace:
a/ $wiatto stoneczne
b/ leki
- $rodki hipotensyjne (hydralazyna i jej
pochodne)
- leki antyarytmiczne (prokainamid)

- leki przeciwdrgawkowe (pochodne
hydantoiny)
- hydrazyd kwasu izonikotynowego




PRZECIWCIALA PRZECIWJADROWE
W SLE

Skierowane s3 przeciwko réznym antygenom, gtdwnie jadra

komoérkowego, co zalezy od aktywnosci limfocytéw B

Ich swoisto$¢ ma istotne znaczenie diagnostyczne i prognostyczne

Metody wykrywania :
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- posrednia metoda immunofluorescencji — na komoérkach
HEp-2

- podwdjna immunodyfuzja

- immunoblot

- ELISA

- immunoprecypitacji

PRZECIWCIALA PRZECIWJADROWE
W SLE

Przeciwciato przeciw dsDNA

Przeciwciato przeciw nukleproteinom, w tym kompleksowi DNA-

histon — czynnik LE

Przeciwciata przeciw rozpuszczalnym antygenom jadra

komoérkowego:

- Sm — swoiste dla SLE (10-22%) — u chorych z pleuritis,
pericarditis, ze zmianami w OUN

- RNP (przeciw rybonukleoproteinie) — (40-50%) — przebieg
choroby jest tagodniejszy, bez zajgcia nerek, czesto
towarzyszy Sm

- Ro (charakterystyczne dla zespotu Sjogrena, SCLE, NLE

- La — na ogét towarzyszg Ro

PRZECIWCIALA PRZECIWJADROWE
W SLE

Przeciwciata przeciwko

- trombocytom

- leukocytom wielojadrzastym

- czynnikom krzepniecia — tromboplastynie — lupus
anticoagulant

Reaginy wassermannowskie

Przeciwciata przeciwkardiolipinowe

Czynnik reumatoidalny

2013-12-29




LECZENIE SLE

<+ Fotoprotekcja

< Kortykosteroidy

< Leki immunosupresyjne
(cyklofosfamid, azatiopryna)

< Leki wspomagajace:
- syntetyczne $rodki przeciwmalaryczne (Arechin)
- leki ze wskazan internistycznych

PODOSTRA SKORNA POSTAC TOCZNIA

RUMIENIOWATEGO - SCLE

W wiekszosci przypadkdw spetnia co najmniej 4
kryteria ARA

zazwyczaj fagodniejszy przebieg

czesto bez zmian nerkowych

nadwrazliwo$¢ na $wiatto stoneczne

typowe zmiany skoérne

obecnos$¢ przeciwciat Ro i/lub La

SCLE - objawy i przebieg

Zmiany skorne: twarz, tutéw i konczyny

Dwie odmiany:

- obrgczkowata

- fuszczycopodobna

Brak bliznowacenia w obrebie zmian

Upodabnianie sig odczynéw po prébach rumieniowych
(UVB+UVA) do wykwitéw chorobowych

Przebieg — przewlekty ze znacznymi zaostrzeniami po
nastonecznieniu

Narzady wewnetrzne zajete sg tylko w czgsci przypadkow: béle
stawowe i migéniowe niekiedy z towarzyszacg gorgczka, zmiany
nerkowe rzadko (ok. 10%)
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SCLE - leczenie

< Fotoprotekcja
< Srodki przeciwmalaryczne i mate dawki
kortykosteroidow

< Kortykosteroidy i leki immunosupresyjne — tylko w
czesci przypadkow

TOCZEN RUMIENIOWATY
NOWORODKOW - NLE

Przejsciowe zmiany skérne z towarzyszacymi, réznie
nasilonymi objawami hematologicznymi, a niekiedy
blokiem serca, wystepuje u noworodkéw urodzonych
z matek majgcych przeciwciata Ro i/lub La.

Rokowanie u ptodu zalezy od nasilenia procesu
chorobowego u matki, zwtaszcza od wystepowania
zmian nerkowych i nadci$nienia.

TOCZEN RUMIENIOWATY
NOWORODKOW - NLE

Zmiany skorne — typu rumieni obrgczkowatych,
przypominajgcych SCLE (obecne przy urodzeniu lub
pojawiajg sie po pierwszej ekspozycji na $wiatto
stoneczne) ich okres utrzymywania jest zazwyczaj
kilkutygodniowy lub kilkumiesigczny

Objawy hematologiczne: trombocytopenia,
niedokrwistos¢ i leukopenia; niekiedy
hepatosplenomegalia

Przeciwciata Ro lub La stopniowo zanikajg

Leczenie — objawowe z wyjatkiem bloku serca




POSTAC OGNISKOWA PRZEWLEKLA
TOCZNIA RUMIENIOWATEGO - DLE

- ogniska rumieniowo-naciekowe z rogowaceniem mieszkowym i
sktonnoscig do bliznowacenia bez rozpadu, umiejscowienie w
okolicach odstonigtych i na skérze owtosionej gtowy

- nie ma zmian narzgdowych

- przeciwciata przeciwjgdrowe na ogét nie sg wykrywane

Odmiany kliniczne:

- obrzgkowa

- przerosta

- hiperkeratotyczna lub brodawkowata
- odmrozinowa

- rozsiana (DDLE)

DLE - LECZENIE

< Syntetyczne preparaty antymalaryczne

< Amid kwasu izonikotynowego

< W przypadkach DDLE - retinoidy, lub azatiporyna

+ Talidomid

< Niekiedy Dapson

< Leczenie miejscowe: masci steroidowe, zamrazanie
ptynnym azotem, fotoprotekcja

ZESPOL ANTYKARDIOLIPINOWY
(ANTYFOSFOLIPIDOWY)

Zesp6t autoimmunologiczny:

v’ Zakrzepy tetnicze i zylne

v Nawracajgce poronienia

v Trombocytopenia

v Obecnos¢ przeciwciat antykardiolipinowych

v U czesci oséb wystepuje livedo reticularis i
owrzodzenia podudzi

v Najczestszy objaw — udar mézgu

Leczenie jest na ogdt nieskuteczne (Kwas

acetylosalicylowy, heparyna, plazmafereza, gamma-

globuliny)
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TWARDZINA

» Posta¢ uktadowa
(sclerodermia systemica, systemic sclerosis — SSc)

» Postac ograniczona, skorna
(scleroderma circumscripta, morphea)

TWARDZINA UKEADOWA

wystepuje gtéwnie u kobiet, wyjatkowo rzadko u dzieci

- stwardnienia oraz zaniki skéry i tkanki podskérnej
zajeciem migs$ni, uktadu kostnego

zajecie narzadoéw wewnetrznych (przewod
pokarmowy, ukfad naczyniowo-sercowy, uktad
oddechowy, nerki)

zaburzenia naczynio-ruchowe — objaw Raynauda

ETIOPATOGENEZA

» Czynniki genetyczne

> Zaburzenia naczyniowe - pobudzenie i
wzmozona proliferacja komorek srédbtonka,
proces nowotworzenia naczyn krwionosnych

» Zaburzenia odczynowosci typu komoérkowego i
humoralnego

» Zaburzenia procesu widknienia
> Zaburzenia apoptozy

» Czynniki srodowiskowe
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CZYNNIKI GENETYCZNE

Y

Czynniki geograficzne i etniczne - zwigzek z antygenami zgodnosci
tkankowej

o

HLA-DRS, -DR11 i —=DR5 — u chorych rasy kaukaskiej

HLA-DR5 — u chorych w populacH'i kanadyjskiej z cigzkimi postaciami SSc a
takze obecnoscig przeciwciat Sci70

Allele B35, Cw4, DR2 i DQ7 — w grupie Indian

o

o

v

HLA-DR8 i -DR3 — postacie SSc sprowokowane przez czynniki
$rodowiskowe

v

HLA-DRS5, -DR3 i -DRw52 — w postaciach idiopatycznych SSc

v

Haploptypy -B8/DR3 lub -DRw52/DQB2 — w SSc z widknieniem ptuc

v

Rodzinne wystgpowanie SSc oraz innych choréb tkanki tgcznej

CZYNNIKI GENETYCZNE

\!

Mikrochimeryzm — zjawisko tzw. immunologically-
induced fibrosis

Ptodowy — DNA ptodow i pobudzone limfocyty T obecne
nie tylko w surowicy ale rowniez w tkankach objetych
procesem chorobowym

» Bezkomdrkowy — DNA ptodéw (czesciej meskich)
obecne jest w krgzeniu cigzarnych

Matczyny — powstajacy w wyniku niedoborow
immunologicznych u dziecka

U chorych z przetrwatym mikrochimeryzmem (;)Iodowym
niektore czynniki Srodowiskowe moga spowodowaé
aktywacje immunokompetentnych komoérek pnia
pochodzacych od ptodu

v

\!

v

ZABURZENIA NACZYNIOWE

> Objaw Raynauda

> Zmiany w komérkach endotelium
(uszkodzenie m.in. przez parvowirus B19)

> Wydzielanie réznorodnych cytokin i
czgsteczek adhezyjnych wywierajgcych
wptyw na fibroblasty w tkankach
otaczajgcych naczynia
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ZABURZENIA ODCZYNOWOSCI TYPU
KOMORKOWEGO | HUMORALNEGO

Komorki uktadu odpornosciowego (limfocyty Ti B)

Limfocyty T (CD4+, CD8+, komorki pamigci i NK) gromadzg sie
wokot naczyn krwiono$nych

Cytotoksyczne dziatanie i ekspresja niektérgoh cytokin modyfikuje
czynnosc fibroblastéw i moze by¢ odpowiedzialne za uszkodzenie
kom. érodbtonka

Stezenie interleukiny: IL-1, IL-2, IL-4, IL-6 a takze receptorow jest
podwyzszone w surowicy (IL-2 stymuluje wydzielanie TGF pw
monocytach)

Zaburzenia regulacji odpowiedzi immunologicznej, przewlekty
proces zapalny

Podwyzszone stezenie y globulin $wiadczy o poliklonalnym
pobudzeniu komoérek B (produkcja autoprzeciwciat)

PRZECIWCIALA PRZECIWJADROWE

SSc ISSc dSSc
ACA 28 % (21-37 %) 48 % (40-57 %) 10 % (1-26 %)
Scl70 23% (16-34 %)  13% (5-18 %) 30 % (21-40 %)
RNA polym. 21 % (12-31 %) 9% (6-15%) 41 % (35-46 %)
U3RNP
(Fibrillarin) 6 % (4-8 %) 35% (3-4%) 8% (2-13 %)

PROCES WLOKNIENIA

Nadmierna produkcja przez fibroblasty:
kolagenu (1, 11, V, VI, VII)
glikozaminoglikanéw
fibronektyny

2013-12-29
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CZYNNIKI SRODOWISKOWE

Chlorek winylu, zywice epoksydowe, pestycydy,
tréjchloroetylen

Alkohol

Olej jadalny zanieczyszczony aniling, L-tryptofan
Penicylamina, bleomycyna

Kokaina

Pyt krzemionkowy

Silikon, parafina

Narazenie na wibracje

wirusy

Kryteria klasyfikacyjne rozpoznawania twardziny
uktadowej wg Amerykanskiego Towarzystwa
Reumatologicznego z 1980 roku

Kryterium duze

Stwardnienie skéry obejmujgce obszary proksymalne

Kryterium mate
Sklerodaktylia (stwardnienie skory dystalnie od
stawéw $rédreczno-paliczkowych)

Naparstkowate blizny lub ubytki tkanek w obrebie
opuszek palcow
Przypodstawne wtdknienie ptuc

TWARDZINA UKEADOWA

Postacie kliniczne:
Limited scleroderma (acrosclerosis, ISSc)
- w olbrzymiej wigkszosci chorujag kobiety w
Srednim i starszym wieku
- objaw Raynauda poprzedza wystgpienie
stwardnien skory na wiele lat

- przewazajg zmiany typu obrzeku stwardniatego
lub zanikowe konczyn gérnych i twarzy

- przebieg jest powolny, postepujacy, wieloletni

- w ok. 50% przypadkoéw obecne sg przeciwciata
przeciw topizomerazie | DNA — Scl 70

2013-12-29
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TWARDZINA UKEADOWA

2. Podtyp CREST (calcinosis, Raynaud, esophagus,
sclerodactylia, teleangiectasia) — charakterystyczne przeciwciata
przeciwko centromerom chromosoméw — ACA

3. Diffuse scleroderma (dSsc)

— kobiety chorujg czesciej niz mezczyzni lecz przewaga ta nie
jest tak wyrazna jak w ISSc

- objaw Raynauda poprzedzajgcy wystgpienie stwardnien skory
trwa kilka miesiecy

- stwardnienia dotyczg twarzy, szyi, czesci centralnej tutowia
oraz konczyn

- wspotistniejg przebarwienia i odbarwienia skory
- przeciwciata Scl 70 lub przeciw RNA
- przebieg jest znacznie szybszy i cigzszy niz ISSc

ZMIANY NARZADOWE W TWARDZINIE
UKLADOWEJ

» Przelyk — rozszerzenie i atonia oraz zwezenie czesci
dolnej — trudno$ci w potykaniu (badanie
radiologiczne, scyntygraficzne, manometria)

» Pluca — objawy widéknienia (badanie radiologiczne,
spirometryczne, HCRT)

> Ukiad kragzenia — arytmia, zaburzenia przewodzenia,

nadcisnienie ptucne, zapalenie osierdzia (badanie

EKG, echokardiografia, radiologiczne)

Uktad kostny — bole stawowe, zapalenie torebek

Sciegnistych, zanik guzowatos$ci paznokciowych,

zwezenie szpar stawowych i osteoporoza (badanie

radiologiczne)

Y

ZMIANY NARZADOWE W TWARDZINIE
UKLADOWEJ

> Nerki — nadci$nienie zlosliwe

> Ukfad mie$niowy — typu polymyositis — przerost i stan
zapalny tkanki fagcznej miedzymies$niowej (badanie
histologiczne, elektromiografia, rezonans
magnetyczny, CPK

> Mikrokrazenie — rozszerzenie w czgsci centralnej,
gigantyczne, pozazebiane petle Raynauda (badanie
kapilaroskopowe)

12



LECZENIE TWARDZINY UKLADOWEJ

Nie ma leczenia przyczynowego, catkowicie
skutecznego
Leki dziatajgce na proces widknienia: penicylamina, gamma-
interferon, kalcytriol, terapia promieniami nadfioletowymi —
UVAL lub PUVA

Leki immunosupresyjne: cyklofosfamid, chlorambucil lub
metotreksat, kortykosteroidy, pozaustrojowa fotofereza,
przeszczepianie komoérek pnia

Leki naczyniowe: nifedipina, pentoksyfilina, prostacyklina, dekstran
drobnoczgsteczkowy, witamina E, antagonisci receptora
angiotensyny, rekombinantowy aktywator plazminogenu

TWARDZINA OGRANICZONA MORPHEA

Stwardniate, wyraznie odgraniczone ogniska, barwy
woskowo-zéitawej lub porcelanowej, w okresie
czynnym odgraniczone od skéry zdrowej
sinofioletowa obwdédka.

Odmiany:
- plackowata - zanik potowiczy twarzy
- rozsiana - gteboka
- uogdlniona - pierwotnie zanikowa
- linijna - guzowata
- en coup de sabre - drobnogrudkowa

LECZENIE TWARDZINY OGRANICZONEJ

< Witamina E, Piascledine

< Penicylina prokainowa

< W postaciach postepujgcych — kortykosteroidy

< W zmianach bardzo rozlegtych — leki
immunosupresyjne — chlorambucil, azatiopryna,
cyklosporyna A

< Penicylamina

< Syntetyczny preparat witaminy D — kalcytriol

< Interferon gamma

< UVAL lub PUVA

2013-12-29
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ZAPALENIE SKC)RNO-MIESNIOWE
KRYTERIA DIAGNOSTYCZNE
(wg. Bohana i Petera, 1975r)

Proksymalne, symetryczne ostabienie
miesni pasa barkowego i biodrowego
Typowe dla zapalenia mie$ni zmiany

w badaniu histopatologicznym

Zwigkszona aktywnos$¢ CPK i/lub

aldolazy w surowicy

Zapis odpowiadajgcy miopatii w badaniu
EMG

Zmiany skoérne typowe dla dermatomyositis

Rozpoznanie pewne — 4 kryteria
Rozpoznanie prawdopodobne — 3 kryteria
Rozpoznanie mozliwe — 2 kryteria

ETIOPATOGENEZA

Ciezkie ¢wiczenia fizyczne i stresy

Leki:
D-penicylamina, Tamoxifen, doustne preparaty progesteronowe
wstrzyknigcia kolagenu wotowego

Zakazenia:

Toxoplasma gongii, Borrelia burgdorferi, Mycobacterium xenopii,
paciorkowce, wirusy: Picorna-, Coxsackie-, Paramyxo-, Entero-,
Cytomegalo-

Zwigzek z antygenami zgodnosci tkankowej:
- udzieci — HLA-AL, -B8, DR3 i alel DQA1*0501
- u dorostych: HLA-DR3, -B14, -DRw52

ETIOPATOGENEZA

Mechanizmy immunologiczne - zaburzenia odpowiedzi humoralnej i
komorkowej:
- wspotistnienie z innymi
ch.autoimmunologicznymi (cukrzyca mtodziencza, choroby tarczycy
iin. CTD)
- hipergammaglobulinemia
- przeciwciata
Mi-2 — 218 kD (helikaza) — 15-20%
Jo-1 — p-histydylowej syntetazie
Ku, KJ, PL-12, p-kardiolipidowe
czynnik reumatoidalny
- interleukiny: IL-1p, IL-2, IL-6, TNFa, INFy

2013-12-29
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ETIOPATOGENEZA

Uktad komplementu

obecnos¢ ztogéw sktadowych C5-C9 —
Membrane Attack Complex (MAC) w btonie
podstawnej $cian naczyn krwionosnych
(microangiopathia), ztogi 1I9G i IgM w $cianach
naczyn migesniowych

ETIOPATOGENEZA

Czynniki srodowiskowe:
Ekspozycja na krzem
Pokarmy

OBRAZ KLINICZNY

Ostabienie sity migsniowej (obrecz barkowa i biodrowa)
Bdle miesniowe

Zmiany skérne

heliotropowy rumien wokot oczu, obrzek

Ogniska rumieniowe w ksztatcie litery V

Fioletowe rumienie na karku, wyprostnych
powierzchniach ramion (objaw szala)

Objaw Gottrona (symetryczne, nieztuszczajgce rumienie
barwy fioletowej zlokalizowane na kolanach, fokciach lub
nad stawami migdzypaliczkowymi rak), grudki Gottrona
Teleangiektazjhe i rumienie w okolicy watéw
paznokciowych, rumienie na opuszkach palcéw, zmiany
ptytek paznokciowych

2013-12-29
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OBRAZ KLINICZNY

Zmiany poikilodermiczne (przebarwienia, odbarwienia),
stwardnienia w obrebie ramion, przedramion i ud

Rozlegte, swedzace rumieniowo-ztuszczajgce ogniska w

obrebie skéry owtosionej gtowy z/lub bez tysienia
Rece mechanika

Rumienie w okolicach eksponowanych

na $wiatto stoneczne

Nadwrazliwo$¢ na $wiatto stoneczne

Odktadanie ztogéw wapnia - calcinosis

ZMIANY W NARZADACH
WEWNETRZNYCH

» Uktad oddechowy: pneumonia interstitialis, fibrosis,

dysphonia

< Uktad sercowo-naczyniowy — cardiomyositis,

tachykardia, niespecyficzne zmiany ST-T, zaburzenia
rytmu i przewodnictwa, zmiany ogniskowe, rzadko
wysiekowe zapalenie osierdzia

» Uktad stawowy: arthritis
 Przewdd pokarmowy: dysphagia, zapalenie naczyn

przewodu pokarmowego — owrzodzenia, krwawienia,
perforacja

< Zapalenia naczyn skory — owrzodzenia troficzne

BADANIA DODATKOWE

Kinaza kreatyninowa (CK) — izoenzym MM — wzrost
powyzej 6% ogolnej aktywnosci CK

Aldolaza (LDH), AsPT, ALAT — ograniczona znaczenie
diagnostyczne

Badanie elektromiograficzne (EMG) — specyficzny zapis

dla DM — pierwotne uszkodzenie jednostki mie$niowej
Badanie histopatologiczne mig$nia

Badanie przeciwciat przeciwjgdrowych

Badanie kapilaroskopowe watéw paznokciowych
Proby swietine

Badanie w kierunku wspdtistnienia choroby
nowotworowej

2013-12-29
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Postacie Dermatomyositis

¥ Postac dziecieca — juvenile
dermatomyositis (JDMS)

E Zapalenie skorno-miesniowe bez objawow
migsniowych — amyopathic
dermatomyositis (ADM)

E Zapalenie skorno-migsniowe zwigzane z
nowotworami — cancer associated
dermatomyositis (CADM)

LECZENIE

U OSOB DOROSLYCH:
Kortykosteroidy — 1 mg/kg/dz.
Pulsy kortykosteroidowe
Metotreksat — 7,5-15 mg/tydzien
Azatiopryna (Immuran)- 2-3 mg/kg/dz. — przypadkach
przewlektych
Dozylne wlewy immunoglobuliny G
Chlorambucil (Leukeran) — 4 mg/dz.
Cyklosporyna A - 3-5 mg/kg/dz. — w ostrych przypadkach
Cyklofosfamid (Endoxan) — 1-3 mg/kg/dz lub pulsy — 500
mg/m2 i.v. 1 raz w miesigcu — rzadko stosowany

LECZENIE

W POSTACI DZIECIECEJ:
Kortykosteroidy — 2 mg/kg/dz

Metotreksat — niskie dawki raz w tygodniu (1
mg/kg lub 20 mg/m2)

Azatiopryna (Immuran)

Cyklofosfamid (Endoxan) — 1-3 mg/kg/dz. lub i.v.
2-4 mg/kg/dz.

Wlewy dozylne immunoglobuliny G — ,wysokie
dawki”

Cyklosporyna A — 2,5 mg/kg/dz.
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LECZENIE zmian skérnych

E Fotoprotekcja
E Arechina — 250-500 mg/dz; u dzieci 2-5 mg/kg/dz.
& Hydroksychlorokina 200-400 mg/dz

LECZENIE nasilonej wapnicy

Kolchicyna

Bifosfoniany

Blokery pompy kanatu wapniowego
Ultradzwieki, laseroterapia, chirurgiczne
usuniecie

MIESZANA CHOROBA TKANKI £tACZNEJ

MCTD

Jest to zespot tgczacy w sobie cechy kliniczne

A!

A!

LN

twardziny, SLE i polymyositis

marker immunologiczny - przeciwciato
przeciw rybonukleoproteinie RNP (ULRNP)

MIESZANA CHOROBA TKANKI
tACZNEJ - MCTD

Zmiany skérne: obrzek i stwardnienie palcéw rgk
Nasilony objaw Raynauda
Obrzek i zaznaczona maskowato$¢ skory twarzy

Zmiany rumieniowe w obrebie twarzy i rak, zblizone
do SLE

Nasilone béle stawowe i migsniowe

Ostabienie i rozszerzenie przetyku

Moga by¢ zajete w réznym stopniu narzady
wewnetrzne poza nerkami

Powiekszenie weztéw chtonnych

Zapalenie bton surowiczych

Zmiany ptucne

2013-12-29
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LECZENIE MCTD

< Mate lub $rednie dawki kortykosteroidow
< Leczenie podobne jak w SLE

SCLEROMYOSITIS

twardzinopodobne zmiany skéry

z rozmaicie, w réznych okresach choroby, nasilonymi objawami
migsniowymi, o stosunkowo fagodnym i dtugotrwatym
przebiegu. Markerem immunologicznym jest przeciwciato PM-
Scl, stwierdzane w 80% przypadkéw

objaw Gottrona nad paliczkami rak i zasinienie wokét oczu

Objaw Raynauda

na ogét nasilony, ale w przeciwienstwie do twardziny nie
poprzedza wystgpienia zamian chorobowych

Zaniki mig$ni

Objawy narzadowe
sg rzadkie i mniej nasilone niz w twardzinie,
u czesci chorych wystepuje zwidknienie $srodmigzszowe ptuc

SCLEROMYOSITIS - LECZENIE

< Mate dawki kortykosteroidow

< Leczenie podobne jak w twardzinie
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GUZKOWE ZAPALENIE TETNIC

Jest to wielonarzadowa choroba z grupy uktadowych zmian
zapalnych naczyn, o bardzo réznej symptomatologii

Zmiany skérne: zapalne guzki wzdtuz przebiegu naczyn,
plamica, wylewy krwawe do skéry, niekiedy z rozpadem,
siateczkowate rozszerzenie naczyn livedo reticularis). Istnieje
postac tagodna ograniczona tylko do skéry

Zmiany narzadowe: zajecie ptuc i nerek, osrodkowego uktadu
nerwowego, nerwéw obwodowych oraz migéni. Czgstym
objawem jest nadcisnienie

Przebieg jest na ogét przewlekty, postepujacy, lub z okresami
remisji. W przypadkach ostrych moze doj$¢ do zej$cia
$miertelnego

GUZKOWE ZAPALENIE TETNIC
LECZENIE

< Kortykosteroidy

< Leki immunosupresyjne — cyklofosfamid, azatiopryna,
metotreksat

+ Immunoglobulina G
< Cyklosporyna A
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