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Zmiany osteolityczne w obrebie zuchwy w przebiegu twardziny

uktadowej — opis przypadku

Mandibular osteolisis in progressiv systemic sclerosis — case report
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Streszczenie

Twardzina uktadowa jest uktadowga choroba tkanki tacznej o pod-
tozu autoimmunologicznym, ktéra charkteryzuje sie postepuja-
cym witéknieniem skoéry i narzadéw wewnetrznych. W jej przebie-
gu moze dojs¢ do zajecia uktadu kostno-stawowego. Najczescie]
stwierdza sie zwapnienia okotostawowe i w obrebie tkanek
migkkich. Jednak w nielicznych przypadkach obserwuje sie takze
osteolize — najczesciej paliczkéw dystalnych rak, rzadziej stép
oraz zuchwy. W prezentowanej pracy przedstawiono przypadek
chorej na twardzine uktadowg z osteolizg obu katéw zuchwy. Jest
to kolejny z nielicznych opiséw kazuistycznych dotyczacych
osteolizy w obrebie Zuchwy u chorych na twardzine uktadowa.

Wstep

Twardzina uktadowa jest stosunkowo rzadko wyste-
pujaca uktadowa chorobg tkanki tacznej o podtozu
autoimmunologicznym. Zapadalno$¢ wynosi 4-12 przy-
padkéw na milion oséb w ciggu roku. Szczyt zachoro-
wah przpada na 30.-50. rok zycia, kobiety choruja
3—4-krotnie czesciej niz mezczyzni. Z uwagi na uktadowy
charakter choroby dochodzi do zajecia skoéry, przewodu
pokarmowego, uktadu oddechowego, nerek i serca
W nielicznych przypadkach dochodzi do zmian w uktadzie
kostno-stawowym. Najczescie] zajecie uktadu kostno-sta-
wowego przejawia sie symetrycznymi bélami stawoéw
o zmiennej lokalizacji, z towarzyszaca sztywnoscia poran-
na. Powyzsze objawy dotyczg zwykle stawéw ragk, nad-

Summary

Systemic sclerosis is a rare connective tissue disorder
characterized by fibrosis an vascular obliteration in the skin,
gastrointestinal tract, lungs, heart and kidney. In the course of
the disease joints problem can be observed. Calcific deposits in
the subcutaneous and periarticular tissue or resorption of the
terminal phalanges of the hand and feet were noticed.
Resorption of the ribs, distal clavicula and mandibula have been
observed too. We report the case of mandibular osteolisis in
patient with systemic sclerosis. This is one of the uncommon
cases described in literature.

garstkowych, tokciowych i kolanowych. Czesto stwierdza
sie takze obrzeki stawéw oraz ograniczenie ruchomosci
w stawach rak, bedacych wynikiem stwardnienia skory.
W badaniach radiologicznych stwierdza sie zwykle obraz
»Zaostrzonego otéwka”, ktéry jest wynikiem osteolizy gu-
zowatosci paznokciowe] (zwigzanej ze zmianami niedo-
krwiennymi), a w przypadkach bardziej zaawansowanych
— catkowitg resorpcje dalszego paliczka, podwichniecia
w stawach miedzypaliczkowych oraz zwapnienia [1].
W piSmiennictwie opisane s3 takze przypadki zmian
osteolitycznych w obrebie gatezi i katow zuchwy, zeber,
kosci dtugich oraz kregdéw. W pracy przedstawiono przy-
padek chorej na twardzine uktadowa z dominujacymi
zmianami osteolitycznymi w obrebie katéw zuchwy.
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Czterdziestopiecioletnia kobieta z rozpoznang
twardzing uktadowga zostata przyjeta do kliniki w celu
oceny aktywnosci choroby i kontynuacji leczenia prepa-
ratami immunosupresyjnymi (cyklofosfamidem). Cho-
roba rozpoczeta sie w 1999 r. objawem Raynauda. Trzy
lata pdzniej pojawito sie uczucie wzmozonego napiecia
skoéry rak, przedramion oraz twarzy i szyi.

Chora od 2002 r. byta kilkakrotnie hospitalizowa-
na na oddziale dermatologii, gdzie postawiono rozpo-
znanie twardziny uktadowej. Byta ona leczona woéw-
czas matymi dawkami metylprednizonu, kolchicyna
i pulsami cyklofosfamidu (taczna dawka 2800 mg).
Po raz pierwszy pacjentka byta hospitalizowana na od-
dziale reumatologicznym w 2003 r. Stwierdzono wtedy
wzmozone napiecie skory twarzy, szyi, przedramion,
rak, mikrostomie, zanik czerwieni wargowej, radialne
zmarszczki wokét ust, cechy sklerodaktylii oraz obec-
nos¢ objawu Raynauda. W badaniach dodatkowych
wykazano w surowicy chorej obecnos¢ przeciwciat
przeciwjagdrowych w mianie 1:640 o jaderkowym typie
Swiecenia, natomiast w badaniach radiologicznych
wzmozony rysunek naczyniowy okotooskrzelowy
u podstawy obu ptuc, wielopoziomowe zmiany wy-
twércze na tylnych krawedziach trzonéw kregéw w od-
cinku szyjnym kregostupa, stawy rak nie wykazywaty
istotnych zmian patologicznych. Parametry czynno-
Sciowe ptuc w badaniu spirometrycznym byty w grani-
cach normy. W badaniu tomografii komputerowej wy-
sokiej rozdzielczosci klatki piersiowej stwierdzono
zmiany wtdkniste oraz rozstrzenie oskrzeli drobnego
kalibru w segmentach 6., 8., 9. i 10. obustronnie, a tak-
ze odcinkowe poszerzenia Swiatta przetyku. Kontynu-
owano leczenie dozylnymi wlewami cyklofosfamidu.
W kontrolnym badaniu HRCT wykonanym w 2004 r.
nie stwierdzono progresji zmian wtdknistych, nato-
miast w spirometrii obserwowano zmiany o typie
umiarkowanej restrykcji (FVC 62% N; FEV1 69% N;
FEV1/FVC 112% N).

Ryc. 1. Panoramiczne zdjecie RTG zuchwy.
Fig. 1. Panoramic X-ray of mandible.
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W trakcie kolejnych hospitalizacji obserwowano po-
stepujace twardnienie skéry twarzy, szyi, rak, przedra-
mion, tutowia i kohczyn dolnych, przykurcze zgieciowe
w stawach rak, nadzerki opuszek palcéw rak. Chora skar-
zyta sie na trudnosci w potykaniu pokarméw statych, po-
stepujacy spadek wydolnosci i dusznos¢ wysitkowa.
W badaniach dodatkowych stwierdzono wowczas mier-
nie przyspieszony OB, obecnos¢ przeciwciat przeciwja-
drowych o jaderkowym typie Swiecenia w mianie 1:160,
a w ,ANA-profilu” — obecnos¢ przeciwciat reagujacych
z antygenem Scl-70. Od 2006 r. chora pozostawata
pod kontrolg poradni pulmonologicznej, rozpoczeto le-
czenie lekiem wziewnym (bromkiem ipratropium) oraz
eufiling. Kontynuowano leczenie cyklofosfamidem (tacz-
na dawka 10 400 mg). Chora byta ponownie hospitalizo-
wana w styczniu 2007 r. W trakcie badania w momencie
przyjecia do kliniki chora zgtaszata stabg wydolnosé fi-
zyczng, dusznosé wysitkowa, trudnosci w potykaniu po-
karmoéw statych, nawracajace béle nadbrzusza. Dodatko-
wo 3 mies. przed przyjeciem do kliniki wystgpity bole
w okolicach katéw Zuchwy. W badaniu stomatologicz-
nym nie stwierdzono odchylef od normy. W panoramicz-
nym zdjeciu zuchwy i szczeki stwierdzono zmiany atro-
ficzne katow zuchwy (ryc. 1.

W badaniach laboratoryjnych stwierdzono miernie
przyspieszony OB, obnizony klirens kreatyniny
(56 ml/min), biatkomocz 0,160 g/dobe, nieznacznie
podwyzszone stezenie a; i a,-globulin w surowicy oraz
obecnos¢ antykoagulantu toczniowego. Wykonano
wiele badan radiologicznych w poszukiwaniu innych
ognisk osteolitycznych. Zmiany stwierdzono jedynie
w RTG zuchwy w postaci ubytku okolicy kata zuchwy
po stronie prawej i pojedynczych torbieli po stronie le-
wej (ryc. 2.). Chora byta konsultowana przez chirurga
szczekowego, ktory nie stwierdzit cech nowotworzenia
w opisanych wyzej zmianach.

W kontrolnej spirometrii stwierdzono postepujace
cechy restrykcji (FVC 43% N; FEV1 54% N;
FEV1/FVC 98,15% N). Chora zostata wypisana do domu
w stanie ogélnym stabilnym, z zaleceniem kontynuacji
leczenia w klinice za ok. 3 mies.

Dyskusja

U ok. 40-80% chorych na twardzine uktadowa ob-
serwuje sie osteolize paliczkéw dystalnych rgk. Znacz-
nie rzadziej opisywane s3a zmiany osteolityczne innych
kosci — Zzuchwy, Zeber, obojczykéw, trzonéw kregdéw
i kosci dtugich. Przegladajac baze PubMed, znaleziono
jedynie 15 przypadkéw chorych ze zmianami osteoli-
tycznymi w zuchwie [2-16]. Oprdcz osteolizy w obrebie
zuchwy, dochodzi takze do zmian atroficznych miesni
zwaczy, zmiany te zwykle sg obustronne [5]. Nie jest
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Ryc. 2. Obraz RTG boczny zuchwy.
Fig. 2. Lateral X-ray of mandible.

znana doktadnie czestos¢ zmian osteolitycznych w ob-
rebie zuchwy w przebiegu twardziny uktadowej. Praw-
dopodobnie nie jest to jednak rzadkie zjawisko. W pra-
cy Haersa i wsp. [10] doktadna analiza radiograméw
0s6b z twardzing uktadowa ujawnita zmiany
osteolityczne zuchwy az u ponad 20% chorych; dotyczy
to zdecydowanie czesciej kobiet niz mezczyzn. W poje-
dynczych doniesieniach opisywano zmiany osteolitycz-
ne takze w trzonach kosci dtugich [17], trzonach kre-
gow [18, 19] oraz zebrach [20].

Patogeneza zmian osteolitycznych w przebiegu
twardziny uktadowej nie jest doktadnie poznana. Naj-

prawdopodobniej s3 one wynikiem niedokrwienia zwig-
zanego ze zmianami w drobnych naczyniach tetniczych,
a takze ucisku wywieranego przez stwardniata skore.

Chociaz zmiany te czesciej s3 obserwowane u cho-
rych z obecnymi przeciwciatami przeciwko topoizome-
razie | (przeciw Scl-70), to nie wykazano specyficznych
markeréw sprzyjajacych osteolizie. Postepowanie tera-
peutyczne w przypadku tego typu zmian polega na sto-
sowaniu lekéw antyresorpcyjnych, tj. preparatow bis-
fosfonian6w. Ponadto opisano takze pojedyncze
przypadki korekty chirurgicznej duzych zmian osteoli-
tycznych w obrebie zuchwy [19].
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