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Generalizalt morphea gyermekkorban
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{sszefoglalas: Generalizalt morphea esetét 6 éves gyermekben ismertetik a
szerzék. Elsé klinikai felvételkor mindkét bokaiziiletben a bértiinetek mozgas-
korlatozottsagot okoztak. A penicillin infuziés kezelés mind a morhea, mind a
kovetkezményes jardsképtelenséget kedvezden befolyasolta.

Kulesszavak: Generalizdlt morphea, mozgdskorlatozottsdyg, penicillin, antimaldrids
kezelés

A scleroderma etiologidja ma sem tisztazott. A gyermekkorban eldforduld
esetekre valtozatos klinikai megjelenés jellemz8. A belsS szervi manifestacio,
tiidéfibrosis, Raynaud tiinetek ritkan fordulnak els [4]. A plakkok beszlirtsége
esetenként valtozé [1, 3]. A klinikai megjelenést tekintve gyakori a linedris,
plakkos és ritkabb a generalizilt forma [2, 10]. Egyes szerzdk a generalizalt
morpheis eseteket Atmeneti formanak tekintik a progressziv szisztémas
sclerosisba [5], azonban ilyenkor a bértiinetek mellett a laboratériumi eredmé-
nyek is utalnak belsd szervi manifestaciora [9].

Hsetismertetés

6 éves lednygyermek elsé klinikai felvétele 1987. mdrcius.

Anamnézis: 1984 6ta allergids bronchitis miatt pulmonolégiai gondozds alatt all,
Zaditen kezelést kap. 1986 oktéberében mindkét ldbszédrdn és a bokaiziiletek felett
sargasfehér tomott plakkok jelentek meg. 1986 decemberében varicella zajlott le.
\ varicella hegeiben hasonlé bértiinetek alakultak. ki. A bokafziiletekben mozgaskor-
l4tozottsdg mutatkozott. A bér szovettani vizsgdlata morphedt igazolt.

Statusz : Koranak megfelel fejlettség(i, sovdny, enyhén sdpadt gyermek. Fizikalis
vizsgalattal sziv, tiid6, has koros eltérés nélkiil. Mindkét alsé végtag és a gluteus bére
lkdrtyalapszertien, diffuse besz(irt, tomott tapintata, fényes, feszes, enyhén hdamlo,
helyenként hypo- illetve hyperpigmentalt plakkok. Az Achilles in felett a béron fissu-
rdk és hamlés. Torzson és a végtagokon varicella hegekben fehér tomott besziirédéselk
észlelhetéek. Mindkét bokaiziiletben mozgédskorldtozottsdg. A bokidk 616t a bor feszes
atrophids (1., 2. dbra).

Klinikas vizsgalatok : Goéevizsgdlat: negativ. Mellkas-rtg.-felvétel: Szabdlyos rekesz,
norm. hilusok, tiszta tiidék. Kozép-drnyék negativ. Fibrosisra utal6 jel nem lithato.
(Osszehasonlité rtg-felvétel mindkét lébszéarrol és labrol: A felvételek csontszerkezeti
eltérést nem mutatnak.

Laboratériumi vizsgdalatok: Serum Total protein 67 g/l, glucose 4,3 mmol/l, urea
3,8 mmol/l, bilirubin 11 wmol/l, creatinin 66 wmol/l. ndtrium 139 mmol/l, kdlium 4,8
mmol/l, chlorid ion 112 mmol/l, gamma GT 5 U/, GPT 12 U/, GOT 16 U/l, CK 25
U/l, We 10 mm/h, vizelet dltaldnos és iiledékvizsgdlat negativ, Fvs 7 G/1, Hgb 118 g/l,
Htk 0,35, Le-sejt negativ, ANF negativ, anticytoszkeletalis antitest(HEp2, mef sejt-
kulturdn): negativ, Borrelia Brugdorferi antitest titer 1 : 128 (negativ), serum fibro-
nectin meghatdrozas ELISA technikdval: 218 ug/ml, (A kontroll 96,6 pg/ml-hez viszo-
nyitva emelkedett.)

Terdpia: Havonta 10 napig, napi 5 ME kristdlyos penicillin Salsol infuzioban, 0ssz-
dézisban 60 ME. Heti egy alkalommal 1 kapszula E vitamin, médsnaponta 1 kapszula
A vitamin. Lokslisan a besz{irédést mérséklé externdk. Féléves penicillin infazios
kezelés utdan harmadnaponként fél tabletta Plaquenilt dllitottunk be.

A kombindlt penicillin+antimaldrids kezelés hatdsdra a plakkok nagyrésze felpu-
hult, a bokaiziiletek mozgdskorldtozottsdga megsziint. Jdrdsa teljes értékiivé valt.
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1., 2. dbra. Mindkét alsé végtag és gluteusok bdrén feszes, kartyalapszeriien besziirt, hyper-,
és hypopigmentdlt plakkok

1988 oktéberében a kontroll vizsgalat alkalmaval tobb Gj plakk megjelenését észlel-
tiik, a bdrtiinetekhez nyelési nehezitettség tdarsult. Ismételt klinikai felvétel 1988.
november.

Bérstatusz: Alsé végtagok bére korkorosen feszes, kartyalapszeriien besziirt fénylo
indurdlt plakkokkal. T6rzson tobb tenyérnyi teriileten lividvoros foltok, mindkét fel-
karon korkorss, minimélisan stranguldlé plakkok.

Oesophagus passage : negativ.

Terdpia: Penicillin infuzids kezelés az el6z6 felvételhez hasonlé dézisban. A kezelés

hatasdra a plakkok nagy része felpuhult.

Megbeszélés

A scleroderma kezelésében nincs egységes allaspont. Ez egyarant vonatkozik
a diffaz és lokalizalt formakra. A betegség lefolyasat tekintve a spontan
remissioval, valamint az eredményes kezelés hatasara is fennmaradé hyper-
pigmentaciéval is szamolni kell [7].

A generalizalt tobb plakkos morpheas esetek kezelésében alkalmazott gy6gy-
szereket tartésan kell adni ahhoz, hogy a klinikai tiinetekben a kedvezs§ hatast
elérjiik. Jelen esetben a generalizalt bdrtiinetekhez belsG szervi fibrosis nem
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tarsult, az immunszeroligiai vizsgalatok sem jelezték a PSS-be valé dtmenetet,
bar az irodalomban ilyen esetek eléfordulnak [8].

1975 6ta a Borklinika sclerodermas betegeit rendszeresen gondozzuk. A
gondozott gyermekek koziil a jelenleg kozolt eset volt a legstilyosabb és leg-
nagyobb kiterjedésti.

A régebben feldolgozott 17 eset kisplakkos morpheas gyermek volt. Csak
a bérre lokalizalt scleroderma formakban penicillin, penicillin + antimalarids
terapiat alkalmazunk [6]. Eszlelt esetben is a hosszan tarté penicillin és
penicillin + antimaldrids kezelés kedvezden befolydsolta a bdrsclerosist és
ezaltal a gyermek mozgaskorlatozottsigat megsziintette. A nagyfoki javuldst
kovetSen 1989-t6l a gyermek gondozéson nem jelent meg.

TRODALOM:1.Christianson, H. B.,S. D. Cletis, P. A. O’ Leary and R. R. Kierland :
Arch. Derm. 74, 629 (1965). — 2. Jablonska, S., B. Bubnow and A. Szezepanski: Der-
matologica 125, 140 (1962). — 3. Kass, H., V. Hanson and J. Patrick : The Journal of
Pediatrics 68, 243 (1966). — 4. Larregue, M., C. Canvel and .J. M. Bressieux: Rev.
Pediatr. 20/3, 147 (1984). — 5. Luderschmidt, Ch.: Hautarzt 36, 516 (1985). — 6. Nagy
E. und Laddnyi E.: Hautkr. 62, 547 (1987). — 7. Serup, J.: Acta Derm. Venereol. 64,
485 (1984). — 8. Serup, J., Staun Olsen, P.: Allergy. 41, 452 (1986). — 9. Sonnichsen,
N.: Derm. Mschr. 169, 385 (1983). — 10. Szodoray, L.: Derm. Wschr. 151, 847 (1965).

Erkezett: 1989. 12. 05.

Kizlésre elfogadva: 1990. 09. 26.

Erdei, I.,Laddny i, E.: Generalized morphea in childhood

The case of a 6 year old child suffering from generalized morphea was reviewed. The
skin lesions caused limitation of motion in ankle joint at the first admission. Penicillin
infusion treatment had a favourable effect both on the morphea and on the consecutive
abasia.
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A, frankfurti beszélgetések’ sorozatban megjelent jabb kinyv a bérgydgydszat és a
rheumatologia kapesolatdnak sokszin(, sokoldali bemutatdsat adja. A téma Osszetett-
sége miatt a szerzok szdamos kozrem{ikoddt vontak be az interdiszeiplindris kérdések
targyaldsdba, amely a bér és a kiotdszoveti betegségek pathogenezisétdl, a klinikumon
keresztiil a terapidig terjed. A konyv a kovetkezo fejezetekre oszlik: 1. Pathogenezis és
diagnosztika, 2. A rheumds betegségek bérgyogydszati manifesztdcidi. Ezen beliil
foglalkozik a seropozitiv és a seronegativ arthritisekhez tdrsulé bértiinetekkel, az tn.
kollagenosisok koziil a sclerodermdval részletesen, a bakteridlis és a virdlis arthritisek-
hez tdrsulé bérbetegségekkel és a polietiologidaju gyulladdsos dermatosisokkal egytitt
eléfordulé iziileti affectiokkal. A harmadik rész targyalja a terdpids kérdéseket, amelyek
kozt helyet kapnak a belsd gyulladdsesokkentd gydgyszerek, mint a retinoidok, és
érinti az antireumds gyogyszeres kezelés mellékhatasait is. A konyvet elsésorban azok
részére lehet ajanlani, akik a korreldcids dermatolégidval foglalkoznak mind bérgyé-
gydszati, mind belgyogydszati részrol.

Torék Ldszlo dr.
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