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STRESZCZENIE

Wprowadzenie. Lupus erythematosus tumidus (LET) jest rzadka odmia-
na skornej postaci tocznia rumieniowatego. Posta¢ te charakteryzuje
szczegdlna wrazliwo$¢ na promieniowanie ultrafioletowe, tagodny
i przewlekly przebieg, brak objawéw narzadowych oraz dobra odpo-
wiedz na leki przeciwmalaryczne. Zmiany skérne maja niecharakte-
rystyczny, rumieniowo-obrzekowy obraz i moga przypominaé inne
dermatozy. Z tego powodu choroba ta moze powodowa¢ trudnosci
diagnostyczne.

Cel pracy. Przedstawienie przypadku LET.

Opis przypadku. Kobieta 37-letnia ze zmianami o przewlektym, pie-
cioletnim przebiegu, z okresami zaostrzen i remisji, u ktérej rozpozna-
nie LET ustalono na podstawie obrazu klinicznego i histopatologiczne-
go oraz badart immunologicznych i préb swietlnych.

Whnioski. Brak typowego dla LET obrazu histopatologicznego i specy-
ficznego markera immunologicznego jest przyczyna trudnosci diagno-
stycznych w tej postaci tocznia.

ABSTRACT

Introduction. Lupus erythematosus tumidus (LET) is a rare subset of cuta-
neous lupus erythematosus. This entity is characterized by significant
ultraviolet hypersensitivity, benign and chronic course, no systemic
symptoms and good response to antimalarial drugs. Skin lesions are
not characteristic and may resemble other dermatoses. Due to this fact
it may be difficult to establish the proper diagnosis of LET.

Objective. To present a case of a patient diagnosed with LET.

Case report. A 37-year-old woman with chronic, five-year course of the
disease, with remissions and exacerbations. In this case the diagnosis of
LET was established on the basis of clinical, histopathological and
immunological examinations and phototests.

Conclusions. Lack of histopathological picture and specific immuno-
logical markers characteristic for LET is the reason for difficulties in
establishing the diagnosis of this form of LE.
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WPROWADZENIE

Lupus erythematosus tumidus (LET, odmiana
obrzekowa skoérnej postaci tocznia rumieniowatego)
jest bardzo rzadko wystepujaca postacia przewlektle-
go skdérnego tocznia rumieniowatego (ang. chronic
cutaneus lupus erythematosus - CCLE), opisana po raz
pierwszy na poczatku ubiegltego wieku. Klinicznie
stwierdza sie niecharakterystyczne, pojedyncze lub
mnogie ogniska naciekowo-obrzekowe zajmujace
obszary skéry eksponowanej na dzialanie $wiatla
stonecznego. Charakterystyczna cecha schorzenia
jest zazwyczaj przedtuzony, nawet do kilku tygodni,
czas od ekspozycji na promieniowanie stoneczne do
pojawienia si¢ zmian na skérze. Wykwity ustepuja
bez pozostawienia blizn lub zanikéw skéry, maja
jednak charakter nawracajacy.

CEL PRACY

Przedstawienie rzadkiej jednostki chorobowej,
ktéra powoduje trudnosci diagnostyczne. Rozpo-
znanie kliniczne LET jest mozliwe po uwzglednieniu
calosci objawéw klinicznych i badan dodatkowych.

OPIS PRZYPADKU

Pacjentka, lat 37, zglosila si¢ do Poradni Dermato-
logicznej Katedry i Kliniki Dermatologii, Wenerologii
i Alergologii Gdanskiego Uniwersytetu Medycznego
z powodu zmian skérnych zajmujacych skére dekol-
tu o charakterze pojedynczych ognisk rumieniowo-
-obrzekowych, o gtadkiej powierzchni i obraczkowa-
tym ukladzie (ryc. 1.). Zmiany nie powodowaty
zadnych dolegliwosci podmiotowych. Wykwity poja-
wily sie po raz pierwszy 5 lat przed wizyta w poradni.

Ryc. I. Skéra dekoltu — zmiany o pogrubiatej powierzchni, blysz-
czace, czerwonofiotkowe, o obraczkowatym ukiadzie, przypomi-
najace bable pokrzywkowe

Fig. I. Urticaria-like, succulent, violaceous, annular plagues on the
neckline
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Wystapienie ognisk bylo poprzedzone o 2-3 tygo-
dnie intensywnym kilkudniowym korzystaniem
z kapieli stonecznych. Przedluzony czas od ekspozy-
¢ji na storice do pojawienia sie zmian na skérze spo-
wodowal, Ze chora poczatkowo nie wigzata tych fak-
tow. Kolejne ekspozycje na storice prowokowaly
nawroty choroby, zawsze w tym samym miejscu i po
podobnym okresie utajenia. Do zaostrzeri dochodzito
latem i wiosng - zima zmiany ustepowaty catkowi-
cie. Wywiad rodzinny i osobniczy byl bez znaczenia.
Chora poza okresowo pojawiajacymi sie bélami kre-
gostupa spowodowanymi dyskopatia nie zglaszala
zadnych dolegliwosci. Pacjentka z powodu zmian
skornych byla leczona objawowo - stosowala leki
przeciwhistaminowe i miejscowe kortykosteroidy,
jednak terapia ta nie wplywala w sposob istotny na
przyspieszenie ustepowania zmian na skoérze.

W badaniu histopatologicznym wycinka ze zmiany
skornej stwierdzono okofonaczyniowe nacieki limfo-
cytarne, niezmieniony naskoérek, ze stabo zaznaczony-
mi cechami zwyrodnienia wodniczkowego warstwy
podstawnej (ryc. 2.). Barwienie biekitem alcjanu wyka-
zalo obfite zlogi mucyny w warstwie brodawkowatej
i glebszych warstwach skory wlasciwej (ryc. 3.).

W badaniu immunohistochemicznym (bezpo-
$rednia metoda immunofluorescencji) wycinka ze
zmiany uwidoczniono na granicy skérno-naskérko-
wej drobnoziarniste ztogi immunoglobuliny klasy M.
W surowicy metoda posredniej immunofluorescen-
cji wykryto na komérkach Hep-2 przeciwciata
przeciwjadrowe o mianie 320 oraz metoda immuno-
dyfuzji zidentyfikowano przeciwciala Ro (SS-A).
Morfologia krwi obwodowej, badanie ogélne mo-
czu, profil watrobowy i nerkowy, badanie rentgeno-
graficzne klatki piersiowej, echokardiograficzne ser-
ca, odczyn Biernackiego, biatko ostrej fazy, czynnik
reumatoidalny, klasyczne kilowe odczyny serolo-
giczne, poziom komplementu (C3, C4) w surowicy
nie wykazywaly odchyleri od normy.

Na podstawie przeprowadzonych badan rozpo-
znano LET i wdrozono leczenie areching w dawce
250 mg/ dobe.

OMOWIENIE

Termin LET zostat po raz pierwszy wprowadzo-
ny w 1909 roku przez Ericha Hoffmana [1]. Dwa-
dziescia lat pézniej Gougerot i Burnier na podstawie
analizy kilku przypadkéw szerzej opisali te jednost-
ke chorobowa [2], a w kolejnych latach pojawiaty sie
jedynie pojedyncze doniesienia dotyczace tej odmia-
ny tocznia rumieniowatego [3-9].

Pozycja klasyfikacyjna LET do dzi§ pozostaje
przedmiotem dyskusji [10]. Zgodnie z podzialem
zaproponowanym przez Gilliama i Sontheimera
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obrzekowa posta¢ tocznia jest wariantem przewle-
klej skornej postaci lupus erythematosus (LE). Wedtug
tej klasyfikacji do CCLE zalicza si¢ ponadto klasycz-
na dyskoidalng postac tocznia skérnego (ang. discoid
LE - DLE), odmiane gleboka (lupus erythematosus pro-
fundus, lupus panniculitis) i odmiane odmrozinowa
(ang. chilblain lupus) [11, 12]. Do tego podziatu od-
nosi sie wiekszos¢ autoréw [13, 14]. Za stusznosciag
zakwalifikowania LET do skérnej postaci tocznia
przemawiaja obserwacje kliniczne, poniewaz opisa-
no przypadki ewolucji LET w DLE [15]. O zwiazku
patogenetycznym LET i CCLE $wiadcza: wyrazna
nadwrazliwo$¢ na promieniowanie ultrafioletowe,
bedaca typowa cecha DLE, a takze dobra odpowiedz
postaci obrzekowej na leki przeciwmalaryczne.
Kolejnym argumentem przemawiajacym za stuszno-
Scia zaproponowanego podziatu jest obraz histopa-
tologiczny LET. Najczesciej u chorych nie obserwuje
sie¢ zmian w obrebie naskérka, ktore sg charaktery-
styczne dla DLE, takich jak Scienczenie naskoérka,
zwyrodnienie wodniczkowe komérek warstwy pod-
stawnej i zaczopowanie ujs¢ mieszkéw wlosowych
masami rogowymi. Interesujagcych obserwacji
potwierdzajacych zwiazek LET ze skérng postacia
tocznia, opartych na badaniach do$wiadczalnych
dokonali Kuhn i wsp. [16]. Autorzy ci wykazali, ze
w LET, DLE i podostrej skérnej postaci tocznia ru-
mieniowatego wystepuje taka sama ekspresja naskor-
kowych molekut - ICAM-1, antygenu HLA-DR
i antygenu 27E10.

Posta¢ LET jest bardzo rzadko wystepujaca
odmiang LE. Choroba dotyka czesciej mezczyzn niz
kobiet, wiekszos¢ przypadkéw opisano u rasy kau-
kaskiej. Lupus erythematosus tumidus najczesciej roz-
poczyna sie w czwartej lub piatej dekadzie zycia,
sporadycznie wystepuje u dzieci [17]. Klinicznie
zmiany skérne maja charakter rumieniowych, poje-
dynczych lub mnogich blaszek przypominajacych
bable pokrzywkowe, o pogrubialej, gladkiej i blysz-
czacej powierzchni i czerwonofiolkowym zabarwie-
niu. Wykwity sa dobrze odgraniczone od skéry
niezmienionej. Obrzmienie i brak klinicznie widocz-
nych cech uszkodzenia naskérka sg charakterystycz-
ne dla tej postaci tocznia. Zmiany zlokalizowane sa
na skoérze eksponowanej na promieniowanie ultra-
fioletowe: na twarzy, goérnej czesci grzbietu, dekol-
cie, barkach. Interesujaca jest obserwacja, ze wykwi-
ty nigdy nie zajmuja skéry ponizej linii talii [18].
Zmiany chorobowe wykazuja tendencje do tworze-
nia obraczkowatych ognisk. U niektérych pacjentow
moga one przypominaé obraczkowata odmiane
podostrej skérnej postaci tocznia rumieniowatego.
Ogniska ustepuja samoistnie bez pozostawienia
blizn, odbarwien czy zanikéw skéry. Obserwacje kli-
niczne chorych wskazuja, Ze zmiany ustepuja i poja-
wiaja sie zazwyczaj w tych samych miejscach. Z tego
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Ryc. 2. Badanie histopatologiczne. Niezmieniony naskérek ze
sfabo zaznaczonymi cechami zwyrodnienia wodniczkowego
warstwy podstawnej. Obecno$¢ okotonaczyniowych naciekdw
limfocytarnych (barwienie H + E)

Fig. 2. Histopathology. No epidermal involvement, perivascular
lymphocytic infiltrate, discrete vacuolar degeneration of basal layer
(H + E staining)
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Ryc. 3. Badanie histopatologiczne. Obfite ztogi mucyny w gor-
nych i srodkowych warstwach skéry (barwienie biekitem alcjanu)
Fig. 3. Histopathology. Abundant interstitial mucin deposition in
upper and middle dermis (alcian blue staining)

powodu to ciekawe zjawisko zyskalo w pisémiennic-
twie anglojezycznym okresSlenie eclipse (za¢mienie)
[19]. Wiekszos¢ pacjentéw nie zgtasza zadnych dole-
gliwosci. U opisywanej chorej zmiany miaty klasycz-
ny dla LET charakter obrzekowo-rumieniowy,
obraczkowaty uklad, zajmowaly typowo okolice
odstoniete i nie powodowaly dolegliwosci podmio-
towych. Rzadkos¢ jednostki i brak wyrézniajacych ja
cech makroskopowych sprawily jednak, ze przez
5 lat nie ustalono wlasciwego rozpoznania i nie
wdrozono odpowiedniego leczenia.

Lupus erythematosus tumidus jest postacia tocznia
rumieniowatego charakteryzujaca sie wybitng nad-
wrazliwoscia na ultrafiolet, co znajduje potwierdze-
nie w probach swietlnych [18], w ktérych stwierdza
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sie¢ w obszarach naswietlanych pojedyncza dawka
UVB o wartosci 1,5 MED przez 3 kolejne dni zmiany
klinicznie i histopatologicznie identyczne z ogniska-
mi wystepujacymi spontanicznie. Czas oddzielajacy
wystapienie zmian na skérze od ekspozycji na UV
wynosi od 1 do 2 tygodni [20]. Niektérzy autorzy
podaja jednak, ze okres ten moze u okoto 5% cho-
rych trwac nawet 3 tygodnie [20]. Czas utrzymywa-
nia sie dodatnich odczynéw rumieniowych w LET
w poréwnaniu z innymi chorobami skéry przebiega-
jacymi z nadwrazliwoscig na UV jest dtuzszy. U oko-
to 30% chorych proby Swietlne sa ujemne [21].
Przedstawiona pacjentka poczatkowo nie stwierdza-
ta korelacji miedzy powstawaniem zmian skérnych
a ekspozycja na UV, co nalezy ttumaczy¢ przedtuzo-
nym okresem latencji. U chorej wdrozono leczenie
areching, a wykonanie préb $wietlnych odroczono
do momentu remisji choroby.

Podstawowym badaniem diagnostycznym w LET
jest ocena histopatologiczna wycinka ze zmian skor-
nych. W badaniu mikroskopowym obserwuje sie
nacieki limfocytarne wokét naczyn i przydatkow
skéry oraz obecno$é pojedynczych granulocytéw
obojetnochtonnych. Cecha histopatologiczng wyré6z-
niajgcg LET spodréd innych skérnych postaci tocznia
rumieniowatego jest wystepowanie w skérze wlasci-
wej zlogéw mucyny. Zmiany w naskérku charakte-
rystyczne dla innych postaci tocznia skérnego, takie
jak zwyrodnienie wodniczkowe czy zaczopowanie
mieszkéw wlosowych masami rogowymi, sa mini-
malne lub nie wystepuja. U przedstawianej chorej
w badaniu histopatologicznym stwierdzono obfite
zlogi mucyny w obrebie skéry wilasciwej. Naskorek
byl niezmieniony, obserwowano natomiast stabo
wyrazone cechy zwyrodnienia wodniczkowego
warstwy podstawnej, a takze obecnosé¢ okotonaczy-
niowych naciekéw limfocytarnych.

Badanie immunohistochemiczne wycinka ze sko-
ry zmienionej (bezposrednia metoda immunofluore-
scencji) jest w LET najczesciej negatywne [14]. U opi-
sywanej chorej stwierdzono jednak obecnosé ztogéw
IgM na granicy skoérno-naskérkowej w obrebie skoéry
zmienionej. Obserwacja ta jest zgodna z wynikami
Kuhn i wsp. [16]. Autorzy ci w grupie 80 os6b z LET
u 24% wykazali obecnos¢ ztogéw IgG i IgM na gra-
nicy skoérno-naskérkowej. Dane z piSmiennictwa
wskazuja, ze niskie miana przeciwcial ANA na
komérkach Hep-2 stwierdza sie u okoto 10% cho-
rych na LET, natomiast u okolo 5% 0s6b wystepuja
przeciwciala Ro/SS-A lub La/SS-B [18]. U opisywa-
nej chorej stwierdzono obecnosc¢ krazacych przeciw-
cial przeciwjadrowych w mianie 320 i przeciwciat
anty-Ro. Wydaje sie jednak, ze ich obecnos¢ nie ma
znaczenia klinicznego, gdyz ANA w niskich mia-
nach (od 1:40 do 1 : 320) stwierdza sie w 2,1-13,8%
zdrowej populacji [14, 22]. Kuhn i wsp. w niezalez-
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nych badaniach stwierdzili natomiast, Ze istnieje
korelacja pomiedzy obecnoscig krazacych przeciw-
cial przeciwjadrowych a pozytywnymi wynikami
proéb swietlnych (1,5 MED UVB) [18, 23].

Diagnostyka réznicowa LET obejmuje przede
wszystkim inne postacie LE, takie jak postaé¢ ogni-
skowa i podostra skérna. W réznicowaniu nalezy
uwzgledni¢ wielopostaciowe osutki $wietlne, limfo-
cytarny naciek Jessnera, siatkowata mucynoze i sta-
ny rzekomochtoniakowe.

Wielopostaciowe osutki $wietlne (ang. polimorphic
light eruption - PLE) sa schorzeniem indukowanym
ekspozycja na promieniowanie UV. Choroba najcze-
Sciej wystepuje w okresie letnim i charakteryzuje sie
obecnoscig polimorficznych wykwitéw na skérze
odslonietej. Klinicznie réznicowanie pomiedzy PLE
a LET moze by¢ trudne. W PLE czas miedzy ekspozy-
¢ja na promieniowanie UV a powstaniem odczynu na
skorze jest krotki i wynosi od 18 godzin do 5 dni,
natomiast w LET jest zazwyczaj dtuzszy. Cecha réz-
nicujaca obie jednostki chorobowe jest obraz histopa-
tologiczny: w PLE obserwuje sie obrzek skéry wiasci-
wej i nacieki limfocytarne wokél przydatkow
inaczyn, nie stwierdza sie natomiast ztogéw mucyny.

Limfocytarny naciek Jessnera jest rzadka choroba
charakteryzujaca sie wystepowaniem rumieniowa-
tych, niebliznowaciejacych zmian o charakterze gru-
dek badz blaszek z przejasnieniem w centrum, zlo-
kalizowanych najczesciej na twarzy, plecach, klatce
piersiowej i ramionach. W obrazie mikroskopowym,
w odréznieniu od LET, nie stwierdza sie zlogow
mucyny. Bezposrednie badania immunofluorescen-
cyjne wycinkéw skory sa ujemne.

Kolejna jednostka, ktéra nalezy uwzglednié
w réznicowaniu LET, jest siatkowata rumieniowata
mucynoza (ang. reticular erythematous mucinosis -
REM). Choroba wystepuje najczesciej u miodych
kobiet. Zmiany zajmuja obszary skéry narazone na
dzialanie promieniowania UV, w szczeg6lnosci
srodkowa czes¢ klatki piersiowej i gérna czesé ple-
cow, w obrazie klinicznym wystepuja natomiast pla-
skie rumieniowe ogniska, niektére z nich moga by¢
bardziej nacieczone i sklada¢ si¢ z rozsianych gru-
dek. Rumieri moze mie¢ siateczkowaty lub nieregu-
larny uklad. W obrazie histopatologicznym wyste-
puja glebokie i powierzchowne nacieki limfocytarne
oraz obfite zlogi mucyny w warstwie siateczkowatej
skory wilasciwej. Naskorek jest niezmieniony lub
moze wykazywac dyskretne zmiany wodniczkowe.
Bezposrednie badanie immunofluorescencyjne
wycinka ze zmian skérnych jest ujemne.

Obrzekowa postaé tocznia klinicznie moze przy-
pominaé stany rzekomochioniakowe. Maja one
zazwyczaj posta¢ ognisk rumieniowo-naciekowych
lub plamistogrudkowej osutki zlokalizowanej na
twarzy, szyi, klatce piersiowej i ramionach. W obra-
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zie histopatologicznym wystepuja pasmowate nacie-
ki z matych limfocytéow, komorek plazmatycznych
i eozynofilow.

Lekiem z wyboru w LET sg preparaty przeciwma-
laryczne. Hydroksychlorochina stosowana w dawce
3,5-4,0 mg/kg m.c./ dobe pozwala w wiekszosci przy-
padkéw na uzyskanie w ciggu kilku tygodni pelnej
remisji zmian. Dane z pi$miennictwa wskazuja, ze
u nielicznych chorych wymagane jest zwiekszenie
dawki leku do 6,0-6,5 mg/kg m.c./dobe [18]. Choroba
rzadko wymaga podawania kortykosteroidéow ogol-
nie i lekéw immunosupresyjnych. Leczenie miejscowe
ma znaczenie jedynie wspomagajace [13] i polega na
stosowaniu preparatow kortykosteroidowych. Zaleca
sie wdrozenie profilaktyki przeciwstoneczne;j.

Dane z piSmiennictwa wskazujg, ze LET ma prze-
wlekly, nawracajacy i tagodny przebieg. Sporadycz-
nie opisywano u chorych okresowo wystepujace bole
stawoéw. Zaledwie w pojedynczych przypadkach
stwierdzano zmiany skérne typu rumienia na twarzy,
nadzerki bton §luzowych jamy ustnej lub zmiany
rumieniowo-bliznowaciejace na skorze. Zaden z opi-
sanych dotad chorych nie spetnial kryteriéw rozpo-
znania tocznia rumieniowatego ukladowego [24, 25].

Brak typowego dla tocznia obrazu histopatolo-
gicznego i markera immunologicznego powoduje,
ze diagnostyka LET jest szczegdlnie trudna i wyma-
ga doswiadczenia klinicznego.
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