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Localizalt scleroderma arcon (en coup de sabre) — beteghemutatas

Localised scleroderma on face (en coup de sabre) — case report
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OSSZEFOGLALAS

A szerz8k egy 61 éves nébeteg esetét ismertetik, aki gyer-
mekkora 6ta fenndll6, arcra lokalizal6dd, progressziét mu-
tat6 bortiinete miatt kérte vizsgélatat. A homlokon kifejezett
livid - fényl6 atrophia, az érintett teriileten beliil kardvagas-
szerd mélyedés mutatkozott. Az atrophia az orr kdzepére,
a foginyre, valamint a fejtetdre is raterjedt. Az arc az év-
tizedek alatt kifejezetten aszimmetrikussd valt. Képalkoto,
valamint immunszeroldgiai vizsgdlatokra keriilt sor.
Osszességében a klinikai kép és a gyermekkori manifesz-
taci6, valamint progresszié miatt a diagndzis en coup de
sabre, mely a lokalizalt scleroderma egy ritka altipusa. A
szerzGk a korkép érdekessége é€s jelentds terdpids kihivasa
miatt tartottdk fontosnak az eset bemutatdsat.
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SUMMARY

The authors present a case of a 61-year-old female patient
with localised, facial skin lesion, which appeared in
childhood. There was a sword-like groove cut in a specific
livid shining atrophied area on the forhead. The atrophy
spread to the middle of the nose, the gingiva and the scalp.
The face has become asymmetric over the decades. Imaging
studies and immunserology tests were carried out. Overall,
due to the clinical picture and the childhood manifestations,
the diagnosis is localised scleroderma en coup de sabre.
Because of the rare incidence and the significant therapeutic
challenges the authors thought important to present the case.
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A lokalizalt scleroderma vagy morphea (tovabbiakban LS)
olyan autoimmun kotSszoveti megbetegedés, mely a szisz-
témas sclerosissal ellentétben bdrre lokalizalt, belss szervi
eltéréseket nem okoz (1, 4). Egyes tipusai mar gyermek-
korban manifesztdlédnak neurolégiai tiinetekkel kisérve (2).
A terdpidnak legtobbszor a betegség korai stddiuméban van
effektiv hatdsa.

Esetismertetés

2016 aprilisaban jelentkezett jarébeteg szakrendelésen egy 61 éves
ndbeteg, gyermekkor 6ta fenndllo, arcra lokalizélt, kifejezett esztétikai
problémat okoz6 bortiinete miatt. Anamnézisébdl hypertonia, kordbban
elszenvedett agyi infarctus, benignus paroxismalis positionalis vertigo,
csontritkulas, valamint leiomyoma uteri emelendd ki. A vizsgalat al-
kalmaval a jobb 4lltd] a fejtetSig htizédéan egy kardvagasra emlékeztetd
mélyedést észleltiink kifejezetten atrophids, livid, fényl6 felszind kor-
nyezetben. Az atrophia az orr kdzepére, a foginyre, az allra, valamint
a fejtetdre is raterjedt, alopeciat eredményezve. FeltehetSleg a nagy-
foku bdrfesziilés miatt a fejtetdn egy 1 cm atmérdjd, porkkel fedett
seb alakult ki. A folyamat progresszidjanak megitélése céljabol kép-
alkot6 vizsgalatokat végeztiink. Kontrasztanyagos koponya CT fel-
vételen os frontale aszimmetria, régi fronto-parietalisan elszenvedett
ischaemids laesio €s néhany kontrasztanyagot halmozé képlet ab-
razolddott. Koponya MR vizsgalattal intracranialis térfoglalds, opticus
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1.dbra
Homlokon tenyérnyi teriileten a bdr kifejezetten
atrophids, livid, fényl6 felszind, benne a jobb allcsticstol
kiinduléan kardvagasszerd mélyedés, arc aszimmetria
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2. dbra
Az atrophia a fejtetdre is raterjed, alopecia

érintettség nem igazoldodott. Az iziileti panaszok €s a bértiinet egyiittes
fennallasa miatt felmeriilt szisztémads érintettség, igy immunszeroldgia
vizsgélat tortént, azonban keringé antinukledris autoantitestet nem
azonositottak. Rutin laborvizsgélattal kéros kisiklast nem észleltiink.
A klinikai kép, a gyermekkori manifesztacid, a neuroldgiai tiinetek
hidnya €s a negativ koponya felvételek miatt a diagnézis linearis scle-
roderma "en coup de sabre’.

Megbeszélés

El6fordulasat tekintve a LS ritka, leginkdbb fehérbortieket
érint6 betegség, mely barmely életkorban kialakulhat, az
egyes altipusoktdl fiiggéen. NG: férfi arany 2,6-6:1 (3).

A LS kialakulasanak pontos pathomechanizmusa mdig nem
tisztazott. FeltehetSleg bizonyos microvascularis kdrosoddsok
(fert6zések, gyogyszerek, sugarzas, trauma) vezetnek T-sejt
aktivacidhoz, melynek kovetkeztében pro-fibrotikus citokinek
szabadulnak fel (TGF béta, IL4, IL6, IL8, kotGszoveti no-
vekedési faktor). A folyamat eredménye kollagén tulpro-
dukcid, sclerosis (4). Egyes esetekben Borellia infekcidval
hozzék 0sszefiiggésbe a megbetegedést, de a PCR-on alapul6
nyugat-europai és amerikai kutatdsok ezt nem tudtdk ala-

3. dbra
1 cm atmérdjd, sargas porkkel fedett vulnus

tdmasztani (6). Gydgyszerek koziil a bleomycinnek, D-pe-
nicillaminnak, K1-vitaminnak, valamint az osteoporosisban
haszndlt osteoclast-enzim inhibitor cathepsin K-nak tulaj-
donitanak jelent&séget LS kialakuldsdban. Néhany kutatds
beszamol sugarzas indukalta LS-ré6l, mely elsGsorban eml§
carcinoma miatti irradiatiot kovetGen alakult ki nSkben (5).
Egyes gyermekkori, arcra lokalizalt scleroderma subtipus
kialakuldsat mechanikai sériilésbdl eredeztetik. A kiilonbozd
altipusoktol fiigg6en a LS destrudlhat subcutan rétegeket, mint
zsir-, és izomszovetet, fasciat és csontot egyarant.

A jelenleg érvényben 1év§ klasszifikaciot az 1. tdbldzat
tartalmazza.

1. Limitdlt tipus

1.a Plakkos forma

1.b Guttalt forma

1.c Atrophoderma Pierini-Pasini (superficialis forma)

2. Generalizdlt tipus

2.a Generalizalt morphea

2.b Panscleroticus

3. Linearis tipus

3.a En coup de sabre

3.b Parry-Romberg szindréma

4. Mély tipus

5. Kevert tipus

1. tabldzat
Morphea klasszifikacidja

Laboratoriumi eltérések az egyes klinikai subtipusoktol
fiiggenek. A legfrissebb ajdnldsok szerint autoantitestek ru-
tinszerd vizsgdlata nem indokolt, csak szisztémds érintettség
gyantja esetén. Eosinophilia, CK, GOT, GPT, GGT, ALP,
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WE, CRP, Kreatinin értékek belszervi manifesztaciot
jelezhetnek. Borellia-szeroldgia rutinszertien nem evidencia.

Képalkoto vizsgdlatoknak “en coup de sabre’ és a diffe-
rencidldiagnosztikai problémdt jelent§ Parry-Romberg
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szindréma esetén van létjogosultsaguk. Nem ritka, hogy ezen
LS altipusban szenved§ betegek kiilonboz6 neuroldgiai
tiinetekrél szamolnak be (szédiilés, fejfajas, migrén, epi-
lepsia). Koponya CT, illetve MRI vizsgalatokkal felmérhet6
a progresszié mértéke. A sclerosis ugyanis destrudlhatja a
koponyacsontokat, subcorticalis meszesedést €s agyalloma-
nyi, illetve latéideg atrophidt eredményezhet. Specialis ese-
tekben szemész, arc-dllcsont sebész, esetleg idegsebész
szakvéleményre van sziikség a megfelel§ korrekcidhoz.

Differencidldiagnosztikai szempontbodl els§ a szisztémas
érintettség kizdrasa, valamint az egyes tipusok esetében az
alabbi korképektdl valo elkiilonités: 2. tabldzat.

Az LS terdpidja jelentSs kihivéassal bir (a kezelési séma
a 3. tabldzatban olvashatd). Lokdlisan potens, illetve koze-
pesen erds steroid készitmények, calcipotriol, tacrolimus,
PUVA és UVALI terapia effektiv lehet. Stlyos, kiterjedt bor-,
csont-, izomérintettség, valamint aktiv gyulladasos jelek ese-
tén szisztémas kezelés sziikséges. Aranystandard a per os
methotrexdt magaban, vagy intravénds gliikocorticostero-
iddal kombindlva, de utébbi 6ndlléan is adhat6. A stlyos

LS tipusok korai stddiumban, intenziv kezelést igényelnek.
Linearis LS tipus esetén plasztikai/ortopéd sebészeti beavat-
kozasokra is sziikség lehet. A korrekcids mitétek inaktiv
stdidiumban végezhetdk.

Legfrissebb eredmények szerint arci LS esetében j6 esz-
tétikai eredmények érhetSk el zsirsejtekkel dusitott graft bér
ala torténd behelyezésével.

*  Limitdlt tipus

e Extragenitalis lichen sclerosis
Acrodermatitis chronica atrophicans
Generalizdlt tipus
Krénikus GVHD
SSc
Linearis tipus

e Lupus erythematosus profundus
Panniculitis

.
*k
.

%

2. tdbldazat
LS altipusok differencial diagnosztikdja

Lokalis kezelés

Szisztémas kezelés

Potens steroid 4 hétig naponta methotrexat:
12,5-25 mg/hét, min. 12 hénapig
Kozepesen erds steroid 12 hétig naponta methylprednisolon:

(akar occlusio formdjaban is)

500-1000mg/die iv. 3 die/h6énap 3—6 hénapig

1,5-2,0 prednisolon/ttkg/die 2—4 hétig

Calcipotriol 0,005% heti 2 alkalommal,

occlusioban, min. 3 hénapig

Tacrolimus 0,1%

PUVA 2—4 alkalom/hét, ossz. 30 kezelés

UVA1 3-5 alkalom/hét, 6ssz. 30 kezelés

3. tabldzat
LS kezelési séma
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