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Streszczenie

Zespot Lassueura-Grahama-Little’a-Piccardiego (ZLGLP) jest chorobg skory charakteryzujaca sie wspétistnieniem po-
stepujacego bliznowaciejgcego tysienia skéry owtosionej gtowy, niebliznowaciejacej utraty owtosienia tonowego i pa-
chowego oraz liszaja ptaskiego mieszkowego. Nie wszystkie objawy wystepuja jednoczesnie, u niektérych chorych mo-
ga dodatkowo pojawiac sie zmiany skérne o charakterze brunatnych plam na twarzy, tutowiu i konczynach oraz klasyczny
liszaj ptaski. Etiopatogeneza choroby nie jest w petni znana. Zwigzek ZLGLP z liszajem ptaskim jest powszechnie ak-
ceptowany. Czes¢ autorow uwaza ten zesp6t obok frontal fibrosing alopecia i klasycznego liszaja ptaskiego mieszko-
wego (LPP) za jedng z postaci LPP. W niniejszej pracy przedstawiono przypadek ZLGLP u chorego na atopowe zapale-
nie skory oraz alergiczne zapalenie btony sluzowej nosa. Przypadek ten zastuguje na szczeg6lng uwage ze wzgledu na
brak doniesief o wspétistnieniu tych choréb. Chorego przyjeto do kliniki z powodu ognisk bliznowaciejacego tysienia
na skorze owtosionej gtowy, utraty owtosienia wzgdrka tonowego i dotéw pachowych oraz LPP okolicy brzucha, karku
i kregostupa. Zesp6t Lassueura-Grahama-Little’a-Piccardiego rozpoznano na podstawie obrazu klinicznego oraz w wy-
niku badania histopatologicznego. W leczeniu zastosowano skojarzone leczenie miejscowe 0,1-procentowym takroli-
musem i fototerapig UVB 311 nm, uzyskujac zahamowanie postepu choroby.

Stowa kluczowe: zespét Lassueura-Grahama-Little’a-Piccardiego, atopowe zapalenie skéry, alergiczne zapalenie
btony sluzowej nosa.

Abstract

Lassueur-Graham-Little-Piccardi syndrome (LGLPS) is a skin disease characterized by the coexistence of progressive
cicatrical head skin alopecia, non-cicatrical loss of pubic and axillary hair and lichen planopilaris. Not all of the symp-
toms mentioned above occur simultaneously. There are additional symptoms such as: spots and patches located on
the face, trunk and limbs and typical lichen planus type of lesions. The aetiopathogenesis is not fully known yet,
but relation of this syndrome to lichen planus is commonly accepted. Many authors believe that LGLPS is a variety
of lichen planopilaris (LPP) as well as frontal fibrosing alopecia and classical LPP. This paper presents a case of
Lassueur-Graham-Little-Piccardi syndrome in a patient with atopic dermatitis and allergic rhinitis. This case seems
to be interesting as no previous evidence of coexistence of these diseases has been published. The 29-year-old
patient was admitted to the hospital with progressive cicatrical head skin alopecia, loss of pubic and axillary hair
and lichen planopilaris of the abdomen and back. Lassueur-Graham-Little-Piccardi syndrome diagnosis was based
on the clinical symptoms and histopathological characteristics. Clinical improvement has been achieved with com-
bined topical treatment with 0.1% tacrolimus and UVB 311 nm irradiation.
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Wstep

Zesp6t Lassueura-Grahama-Little’a-Piccardiego (ZLGLP)
jest chorobg skory charakteryzujaca sie wspotistnieniem
postepujacego bliznowaciejacego tysienia skory owtosio-
nej gtowy, niebliznowaciejgcej utraty owtosienia tonowe-
go i pachowego oraz liszaja ptaskiego mieszkowego
[1-3]. Etiopatogeneza choroby nie jest w petni znana, jed-
nak wiekszos¢ autoréw uwaza ZLGLP za mieszkowa od-
miane liszaja ptaskiego (LP) [1]. Pierwszy przypadek cho-
roby opisat Piccardi w 1913 r. [4]. W 1915 r. Graham-Little
opublikowat podobny przypadek obserwowany przez Las-
sueura. Od tego czasu opublikowano wiele doniesien do-
tyczacych tego zespotu [5]. Poza wymienionymi trzema
klasycznymi objawami niektérzy autorzy opisuja jako ob-
jaw dodatkowy zmiany o charakterze plam na twarzy, tu-
towiu i konczynach [5, 6]. Nie wszystkie objawy zespotu
musza wystepowac jednoczesnie, a u niektérych chorych
moze takze wspotistniec klasyczny LP [4]. W przeciwien-
stwie do niego $wiad nie jest objawem statym ZLGLP
[6, 7]. W diagnostyce réznicowej przy rozpoznaniu ZLGLP
nalezy bra¢ pod uwage m.in. tuszczyce, tupiez rézowy
mieszkowy (pityriasis rubra pilaris) oraz liszajopodobne
osutki w przebiegu choréb infekcyjnych [4, 5, 8, 9].

W pracy przedstawiono przypadek ZLGLP u chorego
z atopowym zapaleniem skéry oraz alergicznym zapale-
niem btony sluzowej nosa.

Opis przypadku

Chory, lat 29, zostat przyjety do Kliniki Dermatologii
CSK MON Wojskowego Instytutu Medycznego w pazdzier-
niku 2008 r. z powodu postepujacej utraty wtoséw oraz
rozsianych grudkowych zmian skérnych. Pierwsze zmia-
ny o charakterze czerwonobrazowych hiperkeratotycznych
grudek umiejscowionych wokoét mieszkéw wtosowych po-
jawity sie w kwietniu 2007 r. na skérze okolicy pach i klat-
ki piersiowej. Zmiany stopniowo ulegaty nasileniu i roz-
przestrzenieniu, zajmujac boczne okolice tutowia, brzuch
i plecy. W czerwcu 2008 r. pojawito sie pierwsze ognisko

A

oraz okolicy czotowo-ciemieniowej (B)

Ryc. 1. Obraz kliniczn)‘/l Ognféka l.orliznowaciejqcego tysienia na skérze ow{-sidﬁej gtowy w okolicy kroniowej prawej (A)

tysienia na skorze owtosionej gtowy. Z tego powodu pac-
jenta leczono ambulatoryjnie miejscowymi lekami gliko-
kortykosteroidowymi, jednak bez poprawy.

Przy przyjeciu do Kliniki Dermatologii stwierdzono na
skorze owtosionej gtowy okolicy skroniowej prawej oraz
okolicy czotowo-ciemieniowej dwa ogniska bliznowacie-
jacego tysienia z obecnoscig na ich czesci brzeznej nacie-
kow i grudek wokot mieszkow wtosowych (ryc. 1.). Na ské-
rze tutowia, w szczegblnosci na przedniej i bocznych
powierzchniach brzucha, karku i okolicy kregostupa, za-
obserwowano wiele czerwonobrgzowych grudek wokot
mieszkow wtosowych o Srednicy 1-2 mm z tendencja do
zlewania sie i tworzenia wiekszych ognisk (ryc. 2.). Stwier-
dzono ponadto przerzedzenie owtosienia wzgérka tono-
wego i dotow pachowych. Nie odnotowano zmian na bto-
nach sluzowych jamy ustnej oraz w okolicy narzadéw
ptciowych.

Na podstawie danych uzyskanych w badaniu podmio-
towym stwierdzono, ze pacjent od 1. roku zycia choruje
na atopowe zapalenie skory (AZS) oraz alergiczne zapa-
lenie btony Sluzowej nosa (ANN). Rozpoznanie AZS usta-
lono na podstawie kryteriow Hanifina i Rajki [10]. Ostat-
nie zaostrzenie choroby wystapito w 15. roku zycia,
a zmiany skérne dotyczyty zgie¢ stawowych tokciowych
i kolanowych. Alergiczne zapalenie btony $luzowej nosa
rozpoznano na podstawie charakterystycznego wywiadu
i objawow klinicznych potwierdzonych wynikami testow
skérnych wykonanych z wyciggami alergenéw roztoczy
kurzu domowego, siersci kota oraz pytkow traw [11]. Ba-
dania przeprowadzono przed przyjeciem do Kliniki. Dole-
gliwosci zwigzane z ANN miaty tagodny charakter, dlate-
go tez pacjent z tego powodu nie stosowat zadnych lekow.

W zakresie wynikéw podstawowych badan laborato-
ryjnych z odchyleh od normy stwierdzono jedynie nie-
znaczng eozynofilie (5,7%) w rozmazie krwi. Catkowite
stezenie immunoglobuliny E wynosito 1099 IU/ml. Pozo-
state badania laboratoryjne (AST, ALT, bilirubina, profil li-
pidowy, proteinogram, przeciwciata przeciwjgdrowe) oraz
rentgenograficzne klatki piersiowej i ultrasonograficzne
jamy brzusznej nie wykazaty zadnych nieprawidtowosci.
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Badania serologiczne na obecnos¢ przeciwciat przeciwko
HIV, wirusowi zapalenia watroby typu C, antygenu wirusa
zapalenia watroby typu B, odczyn USR (Unheated Serum
Reagin Test) byty ujemne.

W badaniu histopatologicznym bioptatu uzyskanego
ze zmian na tutowiu stwierdzono przerost warstwy rogo-
wej, nieregularny przerost warstwy ziarnistej, przerost war-
stwy kolczystej oraz zwyrodnienie wodniczkowe warstwy
podstawnej. W gérnej czesci skory wtasciwej zaobserwo-
wano naciek zapalny wzdtuz granicy skérno-naskorkowej
przylegajacy scisle do naskaérka i ztozony gtéwnie z limfo-
cytow (ryc. 3.).

Na podstawie catosci obrazu klinicznego oraz badania
histopatologicznego u pacjenta rozpoznano ZLGLP W le-
czeniu zastosowano fototerapie UVB 311 nm oraz na ogni-
ska w okolicy skory owtosionej gtowy masé zawierajaca
0,1% takrolimusu, uzyskujac zahamowanie powiekszania
sie ognisk tysienia i poprawe stanu skoéry tutowia.

Omoéwienie

Zespot Lassueura-Grahama-Little’a-Piccardiego jest
czesciej opisywany u kobiet w okresie okotomenopauzal-
nym [5, 12-15]. Objawy moga pojawiac sie stopniowo, a li-
szaj ptaski mieszkowy (LPP) moze poprzedza¢ nawet o wie-
le miesiecy bliznowaciejace tysienie skory owtosionej
gtowy [5]. Patogeneza choroby nie jest doktadnie znana.
Zwiazek ZLGLP z LP jest powszechnie akceptowany [1]. Nie-
ktérzy autorzy uwazaja ZLGLP, obok frontal fibrosing alo-
pecia (FFA) i klasycznego LPP, za jedna z trzech postaci
LLP [16]. Przypadek rodzinnego wystepowania zespotu
u matki i corki opisat Viglizzo i wsp. [6]. U czesci chorych
z ZLGLP wykazano zwiazek z antygenem zgodnosci tkan-
kowej HLA-DRL. Istnienie zwigzku miedzy antygenem
HLA-DR1 obserwowano réwniez w przypadku rodzinnego
wystepowa-nia LP, co potwierdza etiologiczny zwigzek
ZLGLPiLP 5, 7]. W pismiennictwie opisano zwigzek wspot-
istnienia ZLGLP z wirusowym zapaleniem watroby typu B [5]
oraz przypadek wystapienia zespotu po szczepieniu prze-
ciwko wirusowemu zapaleniu watroby typu B (WZWB) [17].

Rodriguez-Bayona i wsp. wykazali mozliwe autoimmu-
nologiczne tto ZLGLP [18]. W wykonanych u 45-letniej
chorej badaniach immunopatologicznych zaobserwowali
obecnos¢ autoprzeciwciat skierowanych przeciwko kom-
pleksowi biatkowemu INCENP (inner centromere protein).
Biatko INCENP jest gtéwng sktadowa centromeru i uczest-
niczy w mechanizmach regulujacych mitoze [19]. Odpo-
wiedZ immunologiczna zwigzana z obecnoscia przeciw-
ciat przeciw centromerom (anticentromere antibody — ACA)
jest podobna do reakcji wystepujacej w twardzinie
uktadowej. Dodatnie wyniki badania immuno-
fluorescencji bezposredniej sa wynikiem obecnosci kom-
pleksu przeciwciato—-biatko INCENP [18]. W badaniu immu-
nopatologicznym u chorych na ZLGLP wykazano ztogi IgG,
IgA i IgM na granicy skérno-naskérkowej oraz linijne zto-
gi fibrynogenu w skérze wtasciwej [5].
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Ryc. 2. Obraz kliniczny. Liszaj ptaski mieszkowy na przed-
niej i bocznych powierzchniach brzucha (A) oraz w okolicy
kregostupa (B)
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Ryc. 3. Obraz histologiczny bioptatu uzyskanego ze zmian
skornych
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Obraz histopatologiczny ZLGLP odpowiada mieszko-
wej odmianie LP i stwierdza sie zbity okotomieszkowy na-
ciek limfocytarny, pogrubienie naskérka oraz podnaskor-
kowy naciek scisle przylegajacy do warstwy podstawnej
[5, 8, 20].

W opisanym w pracy przypadku ZLGLP rozpoznano
u chorego na AZS i ANN. Ze wzgledu na brak doniesien
o wspbtistnieniu tych choréb przypadek ten zastuguje na
szczegblng uwage. U chorego nie stwierdzono jednak ko-
relacji miedzy wystgpieniem pierwszych objawoéw ZLGLP
a zaostrzeniem objawow AZS czy ANN. U pacjenta usta-
lono dodatni rodzinny wywiad atopowy, natomiast nie
odnotowano rodzinnego wystepowania ZLGLP oraz LP,
W reakcji immunologicznej prowadzacej do rozwoju
zmian skérnych, zaréwno o charakterze AZS [21], jak i LPP,
podkresla sie role limfocytow T [16]. Wydaje sie, ze obja-
wy LPP i ZLGLP sa wynikiem mediowanej przez limfocyty T
odpowiedzi immunologicznej stymulowanej nieznanym
czynnikiem. W jej trakcie dochodzi do uszkodzenia kera-
tynocytéw, a nastepnie ekspresji na ich powierzchni swo-
istych antygenéw [5, 16]. Antygeny te nastepnie induku-
ja powstanie autoprzeciwciat. Czynnikami wyzwalajacymi
reakcje immunologiczng moga by¢ zakazenia wirusowe,
w tym WZWB i WZWC, leki, zaburzenia hormonalne oraz
niedobory witamin [3, 5, 6]. W przypadku pacjenta leczo-
nego przez autoréw niniejszej pracy powyzsze czynniki
zostaty wykluczone.

Zespodt Lassueura-Grahama-Little’a-Piccardiego jest
choroba bardzo trudng w leczeniu. Podstawa terapii sa
zwykle stosowane ogélnie i miejscowo glikokortykoste-
roidy, retinoidy oraz fotochemoterapia PUVA [5, 7]. W pis-
miennictwie pojawity sie takze doniesienia 0 mozliwosci
zastosowania cyklosporyny A [22, 23]. Bianchi i wsp. [22]
wykazali w leczeniu skutecznos¢ cyklosporyny A w daw-
ce dobowe]j wynoszacej 4 mg/kg m.c. Autorzy uwazaja,
ze wczesne leczenie cyklosporyng A moze zapobiegac bli-
znowaceniu i trwatej utracie wtoséw A. Pojedyncze do-
niesienia donosza réwniez o skutecznosci w przypadku
leczenia talidomidem oraz stosowanego miejscowo ta-
krolimusu i pimekrolimusu [2, 8]. W opisywanym przypad-
ku zastosowane skojarzone leczenie fototerapia UVB
311 nm i 0,1-procentowym takrolimusem w postaci masci
zahamowaty postep choroby. Pacjent pozostaje pod sta-
ta opieka Poradni Przyklinicznej WIM i dotychczas nie ob-
serwowano u niego zaostrzen choroby.
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