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Streszczenie

Piodermia zgorzelinowa (PZ) nalezy do rzadkich choréb skoéry o przewlektym i nawrotowym charakterze. U 50-70%
chorych na PZ obserwuje sie wspétistnienie innych choréb uktadowych, najczesciej wrzodziejacego zapalenia jelit
lub choroby Leéniowskiego-Crohna. Zmiany zwykle umiejscawiajg sie w obrebie skory, ale w nielicznych przypad-
kach moga dotyczy¢ takze narzadéw wewnetrznych. Ze wzgledu na mato charakterystyczny obraz histopatologicz-
ny, rozpoznanie PZ ustala sie przede wszystkim na podstawie obrazu klinicznego. U 20-30% pacjentéw z tym scho-
rzeniem obserwuje sie zjawisko patergii polegajace na powstawaniu nowych zmian skérnych w miejscu urazu.
W leczeniu zmian mato nasilonych stosuje sie najczesciej miejscowo kortykosteroidy, a niekiedy takze takrolimus.
W wiekszosci przypadkéw w celu uzyskania remisji konieczne jest wdrozenie leczenia ogblnego. Lekiem pierwsze-
go rzutu sa kortykosteroidy. W przypadku braku korzystnego efektu po steroidoterapii cze$¢ autoréw zaleca cyklo-
sporyne. Stosowano takze azatiopryne, takrolimus, mykofenolan mofetilu, a takze leki biologiczne. W pracy przed-
stawiono 48-letniego pacjenta ze zmiang o typie PZ zlokalizowang na przedniej powierzchni podudzia prawego,
u ktérego wystapity dolegliwosci bolowe w obrebie jamy brzusznej wraz z dreszczami i temperaturg do 39°C. Po ana-
lizie obrazu wykonanego metoda tomografii komputerowej postawiono diagnoze ropnia przestrzeni zaotrzewnowe;j
i chorego w trybie pilnym poddano operacji. Na skorze brzucha, w miejscu ciecia operacyjnego, powstato niegojace
sie owrzodzenie, ktére doprowadzito do ewentracji. Mimo intensywnego leczenia stan pacjenta pogorszyt sie, pro-
wadzac do niewydolnosci wielonarzadowej i zgonu.

Stowa kluczowe: piodermia zgorzelinowa, patergia, zmiany skorne, leczenie.

Abstract

Pyoderma gangrenosum (PG) is a rare, chronic and relapsing skin disease. In 50-70% of cases it is associated with
systemic diseases, most commonly ulcerative colitis or Crohn’s disease. Although lesions are usually limited to the skin,
systemic involvement has rarely been reported. Because of the non-specific histological findings, the diagnosis of PG
is mainly based on clinical presentation. In 20-30% of patients the emergence of new lesions can be induced by small
injuries. In treatment of small lesions local steroids and tacrolimus are used. In patients with a severe disease course
systemic treatment is required. Corticosteroids are widely used as initial therapy. In case of lack of response, ciclosporin
is recommended. The use of azathioprine, mycophenolate mofetil and biological treatment has also been reported. We
present a case of a 48-year-old man with an ulcerative lesion on the left shank. The skin lesion was accompanied by
abdominal pain, fever and shivers. According to the CT scan the diagnosis of retroperitoneal abscess was made and
a surgical procedure was performed. At the site of the surgical incision, a non-healing skin ulcer appeared. Despite
intensive treatment the patient's condition worsened, leading to multiorgan insufficiency and death.

Key words: pyoderma gangrenosum, pathergy, skin changes, treatment.
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Wstep

Piodermia zgorzelinowa (PZ, pyoderma gangrenosum)
jest chorobg skory o przewlektym i nawrotowym charakte-
rze, cechujaca sie obecnoscia petzakowato szerzacych sie
zmian wrzodziejacych z tendencja do szybkiego powiek-
szania sie. W wiekszosci przypadkéw (50-70%) [1, 2] stwier-
dza sie wspotistnienie innych choréb uktadowych (tab. 1.).
Zmiany umiejscawiaja sie gtéwnie w obrebie skéry, jednak
w niewielu przypadkach moze im towarzyszy¢ zajecie na-
rzadow wewnetrznych (ptuca, watroba, Sledziona, kosci)
w postaci pojedynczych, rzadziej mnogich guzéw [3-5].
U 1/3 chorych na PZ opisywano zjawisko patergii charakte-
ryzujace sie zmieniong odczynowoscig skory, prowadzace
do powstawania nowych zmian skornych w miejscu nawet
niewielkich urazéw. Doktadna etiopatogeneza zmian typu
PZ, a takze zjawiska patergii obserwowanego u chorych nie
jest znana. Uwaza sie, ze w obu przypadkach zaburzenia
immunologiczne i naczyniowe odgrywaja istotna role.

Opis przypadku

Do Kliniki Dermatologii Collegium Medicum Uniwer-
sytetu Jagiellonskiego w czerwcu 2006 r. przyjeto 48-let-

Tab. 1. Najczestsze schorzenia wystepujace wraz z PZ wg
Provost TT, Flynn JA. Cutaneous Medicine. BC Decker Inc,
Hamilton, London 2001

Schorzenie Czestosé [%]
colitis ulcerosa 30-60
choroba Leéniowskiego-Crohna 10-15
arthritis 30-40
monoklonalne gammapatie 10-20
mielodysplazje, réznego typu biataczki 10
postacie idiopatyczne do 50

Ryc. 1. Rozlegte owrzodzenie z bujajacg ziarning i charakte-
rystycznym uniesionym brzegiem obejmujace dolng 1/3
przednia powierzchnie podudzia prawego

;

[t

niego pacjenta z powodu rozlegtego owrzodzenia z buja-
jaca, tatwo krwawiaca ziarning, zlokalizowanego na przed-
niej powierzchni podudzia prawego. Pierwsze zmiany skor-
ne pojawity sie 14 mies. wczesniej. Pacjent byt woéwczas
leczony w rejonie duzymi dawkami kortykosteroidow
(prednizon 80 mg/dobe), z okresowym ustapieniem
zmian. Po 2-miesiecznej remisji, mimo zastosowanej ste-
roidoterapii, nastapit nawrét zmian skérnych oraz stop-
niowe pogarszanie sie stanu miejscowego.

W chwili przyjecia do Kliniki stwierdzono rozlegte
owrzodzenie z bujajacg ziarning i charakterystycznym
uniesionym brzegiem, obejmujgcym dolng 1/3 przednia
powierzchnie podudzia prawego (ryc. 1.). W biopsji z brze-
gu zmiany odnotowano rozlegte ognisko martwicy z ob-
fitym naciekiem leukocytarno-limfocytarnym na obwodzie
(ryc. 2.). W wykonanych badaniach rentgenograficznym
klatki piersiowej, ultrasonograficznym jamy brzusznej, la-
boratoryjnych i biochemicznych (morfologia z rozmazem,
elektroforeza biatek, poziom immunoglobulin, badania en-
zymatyczne watroby, czynnosciowe nerek) poza nieco pod-
wyzszonym odczynem Biernackiego (20/40) nie odnoto-
wano zadnych nieprawidtowosci. W badaniu fizykalnym
zwracata uwage tachykardia (125/min) oraz splenomega-
lia ($ledziona wystajaca ok. 5 cm spoza pierwszego tuku
zebrowego), rozpoznawana przez hematologéw jako pro-
ces wtorny do przebytego w 2004 r. zapalenia wsierdzia.
W leczeniu zastosowano prednizon w dawce 70 mg/do-
be. Ze wzgledu na rozlane dolegliwosci bélowe w obrebie
przewodu pokarmowego, wtaczono sulfasalazyne
a500 mg 2 x 2 tabletki, a takze z uwagi na bél podudzia
prawego podawano chlorowodorek tramadolu 2 x 200 mg
i doksepine 50 mg. Miejscowo stosowano oktady z wody
borowej, mas¢ borowg, Argosulfon i Clobederm mas¢. Do-
legliwosci bolowe w obrebie jamy brzusznej znacznie sie
nasility, wystapity dreszcze i skoki temperatury do 39°C.
Po analizie obrazu badania metoda tomografii kompute-
rowej (TK) jamy brzusznej wykonanego podczas hospita-

ey

it X

Ryc. 2. Rozlegte ognisko martwicy z obfitym naciekiem leu-
kocytarno-limfocytarnym na obwodzie. Barwienie HE
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b,
Ryc. 3. Na skoérze brzucha w miejscu ciecia operacyjnego
niegojace sie owrzodzenie z postepujaca martwica. W gor-
nym biegunie widoczne petle jelit

lizacji w szpitalu rejonowym i dostarczonego na ptycie CD
przez rodzine chorego (badanie oceniono w rejonie jako
bez odchylen od normy), rozpoznano ropien przestrzeni
zaotrzewnowej. Chorego w trybie pilnym przeniesiono
do Kliniki Chirurgii Gastroenterologii UJCM, gdzie usunie-
to wyrostek robaczkowy i ropien przestrzeni zaotrzewno-
wej. W posiewie bakteriologicznym z jamy ropnia wyka-
zano obecnos¢ Pseudomonas aeruginosa. W 6. dobie
pooperacyjnej rozpoznano pekniecie sledziony i wykona-
no splenektomie. W badaniu histopatologicznym $ledzio-
ny opisano wiele ognisk martwicy otoczonych naciekami
neutrofilowymi z rozsianymi ogniskami ziarniny olbrzy-
miokomaorkowej. W tkance ttuszczowej wneki sledziony
stwierdzono dwa mate wezty chtonne z ogniskami ziarni-
ny nabtonkowatokomarkowej i obecnosé komoérek wielo-
jadrowych — histopatolog sugerowat rozpoznanie PZ lub
ropnia Sledziony. Na skérze brzucha w miejscu ciecia ope-
racyjnego powstato niegojace sie owrzodzenie, ktére stop-
niowo ulegato postepujacej martwicy, powodujac ewen-
tracje. Ostatecznie pozostawiono otwartg rane do gojenia
przez ziarninowanie (ryc. 3.). Stan pacjenta, mimo inten-
sywnej terapii wyréwnujacej bilans elektrolitéw, antybio-
tykoterapii, zywienia pozajelitowego, pogarszat sie, po-
stepowata takze niewydolnos¢ wielonarzadowa. Pacjent
zmart, mimo zastosowanego leczenia.

Omoéwienie

Piodermia zgorzelinowa moze wystepowac w kilku po-
staciach klinicznych: wrzodziejacej, krostkowej, pecherzo-
wej, powierzchownej ziarniniakowej i ztosliwej. Najcze-
Sciej obserwuje sie jednak postac klasyczng wrzodziejaca.
Zmiany o charakterze owrzodzenia o ostrych i uniesionych
brzegach, zazwyczaj pojedyncze, umiejscawiaja sie naj-
czesciej, podobnie jak u przedstawionego chorego, na kon-
czynach dolnych lub rzadziej na tutowiu [6]. Zmianom
skérnym czesto towarzysza silne dolegliwosci bolowe,
a takze ogolne zte samopoczucie, goraczka, béle stawo-
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we i miesniowe [7]. Uwaza sie, ze krostkowa PZ w posta-
ci pojedynczych lub mnogich krost najczesciej towarzy-
szy chorobom zapalnym przewodu pokarmowego [choro-
ba Lesniowskiego-Crohna (ChLC) i wrzodziejace zapalenie
jelit (WZ))][8, 9]. W pecherzowej postaci PZ zmiany skor-
ne zwykle dotycza konczyn gornych i twarzy. Ten typ cze-
Sciej wspotistnieje z chorobami limfoproliferacyjnymi
[8, 10]. Posta¢ powierzchowna ziarniniakowa charaktery-
zuje sie obecnoscig powierzchownych owrzodzen z buja-
jaca ziarnina, najczesciej jest ograniczona wytacznie
do skoéry i nie wigze sie z chorobami systemowymi. Do rza-
dziej spotykanych postaci naleza: posta¢ ztosliwa umiej-
scowiona na skorze gtowy i szyi, PZ narzagdéw ptciowych
oraz pyostomatitis vegetans [6].

Rozpoznanie PZ ustala sie przede wszystkim na pod-
stawie charakterystycznego obrazu klinicznego zmian
skérnych. Obraz histopatologiczny jest mato charaktery-
styczny, a badanie stuzy gtéwnie wykluczeniu innych cho-
rob skéry o podobnym obrazie klinicznym, tj. zapalenia
naczyn i zmian nowotworowych infekcji skornych [11].
Stwierdzane w biopsji zmiany w duzej mierze zaleza
od czasu trwania choroby, a takze od miejsca, z ktérego
pobrano wycinek [12, 13]. W przypadku biopsji pobranych
we wczesnym stadium choroby stwierdza sie mieszkowe
i okotomieszkowe nacieki zapalne z obecnoscig srodskor-
nych ropni. W pézniejszych zmianach obserwuje sie cze-
Sciej martwice zlokalizowang w naskérku i powierzchow-
nych warstwach skéry wtasciwej oraz tworzenie sie
owrzodzen, w dnie ktérych stwierdza sie mieszany naciek
zapalny. W niektérych przypadkach w obrebie zmiany ob-
serwuje sie komorki olbrzymie, szczegélnie u pacjentéw
z ChLC. Proces moze takze rozprzestrzenia¢ sie w obrebie
tkanki podskérne;.

Najbardziej kontrowersyjnym aspektem zmian histo-
logicznych jest obecnos¢ tych o typie vasculitis. Chociaz
zapalenie naczyn o typie leukoklastycznym czy limfocy-
tarnym stwierdzano az w 73% biopsji pobranych z unie-
sionego brzegu zmiany, to jednak wielu autoréw uwaza,
ze zmiany naczyniowe w PZ maja charakter wtérny [13].

U 20-30% pacjentow z PZ obserwuje sie zjawisko pa-
tergii polegajace na powstawaniu nowych zmian skérnych
w miejscu urazu [14], podobnie jak u opisywanego pacjen-
ta. U chorych na to schorzenie stwierdzono zaburzenia od-
czynowosci komérkowej z brakiem reakcji skornej w sto-
sunku do typowych alergenéw bakteryjnych i grzybiczych,
zaburzenia fagocytozy, zmniejszenie produkgji niektérych
limfokin (MIF), nadekspresje IL-8 w zmianach skérnych
[15, 16], zaburzenia odpornosci humoralnej i wspomniane
juz wspétistnienie wielu schorzen o prawdopodobnym tle
autoimmunologicznym. Czes¢ autordw sugeruje, ze w etio-
patogenezie PZ i zjawisku patergii duze znaczenie moga
miec zaburzenia naczyniowe. W obrazie histologicznym
stwierdza sie nierzadko cechy zapalenia naczyn z zakrze-
pami w Swietle, a w badaniu immunofluorescencji bezpo-
Sredniej ztogi IgM i komplementu w Scianach naczyn
[17,18]. Uwaza sie, ze u 0s6b w aktywnym stadium choro-
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by lub u tych z dodatnim wywiadem nalezy unikac nieuza-
sadnionych interwencji chirurgicznych. Ze wzgledow zy-
ciowych u przedstawionego chorego odstapienie od zabie-
gu chirurgicznego byto niemozliwe.

Z powodu czesto towarzyszacych PZ schorzen jelit
(WZJ, ChLC) chorzy wymagaja niekiedy ostrej interwencji
chirurgicznej. Powstawanie ognisk typu PZ w okolicy ské-
ry, gdzie wykonano zespolenie z jelitem (ileostomia, kolo-
nostomia), wykazano az u 13% chorych operowanych z po-
wodu WZJ i ChLC [19]. Opisywano takze ognisko PZ skéry
w przypadkach wykonywania zespoleh z powodu raka zo-
tadka i pecherza moczowego [20, 21]. W pismiennictwie
istniejg réwniez opisy zmian o typie PZ, ktére wystapity
u dotychczas zdrowych pacjentéw w miejscu zatozenia
cewnika dializacyjnego [22], wszczepienia rozrusznika ser-
ca [23], zabiegu cesarskiego ciecia [24], splenektomii [25]
czy redukgji piersi [26, 27]. Pojawienie sie zmian skdrnych
niejednokrotnie stanowito duzy problem diagnostyczny
i byto mylnie rozpoznawane jako nadkazenie bakteryjne
czy martwica, opézniajac wdrozenie prawidtowego lecze-
nia i prowadzac do powstania rozlegtych zmian skérnych
[26]. Z tego tez powodu podejrzenie tego schorzenia po-
winno by¢ brane pod uwage u kazdego pacjenta, u ktére-
go po urazie tkankowym lub zabiegu operacyjnym wysta-
pity zmiany o charakterze bolesnych, aseptycznych,
niepoddajacych sie leczeniu antybiotykami owrzodzen.

W pismiennictwie spotyka sie niewiele opiséw przy-
padkéw chorych na PZ o lokalizacji pozaskérnej. Najcze-
sciej zmiany dotyczyty ptuc i przyjmowaty postac ropni,
zmian naciekowych, wysieku optucnej lub zmian imituja-
cych proces nowotworowy [3, 4, 28, 29]. Opisano takze
kilka przypadkoéw zajecia $ledziony w postaci aseptycz-
nych ropni [5, 30], ale nigdy nie obserwowano pekniecia
Sledziony. Zajecie narzadéw wewnetrznych w przebiegu
PZ nalezy do rzadkosci. W celu wykluczenia tej postaci kli-
nicznej PZ, ze wzgledu na podobienstwo w badaniach ob-
razowych zmian narzagdowych do ropni, konieczna jest
biopsja zmian, a nastepnie przeprowadzenie badan bak-
teriologicznych i histologicznych.

Dotychczas nie opracowano standardéw postepowa-
nia terapeutycznego w przypadkach PZ. Mata liczba ba-
dan z randomizacjg obejmujacych tylko nieduze grupy
chorych, u ktérych stosowano rézne schematy leczenia,
nie pozwala na obiektywna ocene wynikéw. W przypad-
ku niezbyt nasilonych zmian skérnych stosuje sie apliko-
wane miejscowo silne kortykosteroidy [19, 31]. Jako mo-
noterapie lub w potgczeniu z leczeniem ogélnym
wykorzystuje sie triamcynolon (40 mg/ml) podawany
w brzeg zmiany [20]. Wykazano takze skutecznos¢ miej-
scowo stosowanego takrolimusu [32]. W wiekszosci przy-
padkéw w celu uzyskania remisji konieczne jest jednak
wdrozenie leczenia ogolnego. Najczesciej jako leki pierw-
szego wyboru stosuje sie kortykosteroidy — prednizolon
(60-120 mg/dobe) [31, 33]. U pacjentéw z nasilonymi zmia-
nami szybka poprawe obserwowano po podaniu dozyl-
nych wlewéw z metyloprednizolonu w dawce 1 g/dobe
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przez 3-5 dni [7, 31]. W przypadku braku odpowiedzi na le-
czenie ogodlne steroidami lub w celu zmniejszenia dawek
(z uwagi na wystapienie dziatan niepozadanych) zastoso-
wanie znalazta cyklosporyna w dawce 3-5 mg/kg m.c.
U wiekszosci pacjentéw poprawe stanu miejscowego uzy-
skuje sie po 3 tyg. leczenia [34, 35]. Opisywano przypad-
ki remisji zmian skornych po stosowaniu innych lekdw im-
munosupresyjnych, takich jak azatiopryna [31], takrolimus
podawany ogblnie [36] czy mykofenolan mofetilu [37], jed-
nak ze wzgledu na dotychczasowe doswiadczenia oparte
na obserwacjach grup z niewielka liczba chorych leki te
moga by¢ uwazane jedynie za terapie eksperymentalna.
W pojedynczych przypadkach stwierdzono korzystny
wptyw podawanych dozylnie immunoglobulin w daw-
ce 0,5 g/kg m.c./dobe przez 5 dni [38, 39].

Kolejng grupa preparatéow stosowanych w ostatnich
2 latach w terapii PG sg leki biologiczne. Pierwsze spostrze-
zenia dotyczace ich skutecznosci w leczeniu PZ dotycza
pacjentéw z chorobami zapalnymi jelit, u ktérych wraz
z poprawa choroby podstawowej obserwowano ustepo-
wanie towarzyszacych zmian skornych o charakterze PZ
[40]. Najczesciej stosowanym lekiem jest infliksymab
w dawce 5 mg/kg m.c. [41-43]. Opisano takze duzg sku-
tecznos¢é podanego podskérnie adalimumabu u pacjent-
ki opornej na leczenie infliksymabem [44] czy u pacjenta,
u ktérego po dozylnym podaniu anty-TNF wystapita reak-
cja anafilaktyczna [45].
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