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PRACA KAZUISTYCZNA

Neutrofilowe zapalenie grzbietow rak

Marta Kasprowicz-Furmanczyk, Anna Kruszewska, Agnieszka Owczarczyk-Saczonek,
Waldemar Placek

Klinika Dermatologii, Choréb Przenoszonych Drogq Piciowq i Immunologii Klinicznej

STRESZCZENIE

Neutrofilowe zapalenie grzbietow rak (NDH) jest rzadka, zlokalizowang odmiang zespotu Sweeta. W obu jednostkach choro-
bowych wystepuja: goraczka, neutrofilia, leukocytoza, podwyzszenie odczynu Bienackiego i poziomu biatka C-reaktywnego
oraz zmiany rumieniowo-naciekowe. W NDH dodatkowo moga wystepowac pecherze krwotoczne i martwica, podobne
jak w piodermii zgorzelinowej. Podobnie jak w zespole Sweeta NDH czesto wiaze sie miedzy innymi z nowotworami zto-
Sliwymi, chorobami zapalnymijelit, nietolerancja lekéw, chorobami autoimmunologicznymi (reumatycznymi). W artykule
omowiono przypadek pacjenta z neutrofilowym zapaleniem grzbietéw rak zwigzanym z choroba rozrostowa, zlokalizo-
wana w prawym ptucu. Pacjent wykazat dobra odpowiedz na leczenie ogélne kortykosteroidami i leczenie miejscowe.
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ABSTRACT

Neutrophilic dermatosis of the hand (NDH) is a rare localized variant of the Sweet’s Syndrome. Both diagnoses are cha-
racterized by fever, leukocytosis, neutrophilia, elevated erythrocyte sedimentation rate or C-protein level. Patients with
NDH present erythematous infiltrated plaques, bullae and ulceration, similar to those in pyoderma gangrenosum. As in
Sweet's syndrome, NDH is often associated with: malignancies, inflammatory bowel diseases, drug intolerance, autoim-
mune diseases, and others. The article discusses the case of a patient with neutrophilic dermatosis of the hand associated
with tumor of the right lung. The patient showed a good response to general corticosteroid and topical treatment.
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WSTEP

Neutrofilowe zapalenie grzbietéw rak (NDH, eutrophilic
dermatosis of the hand) jest rzadkim, zlokalizowanym wa-
riantem zespotu Sweeta. Zaréwno w NDH, jak i w zespole
Sweeta u pacjentéw wystepuja: goraczka, neutrofilia, leuko-
cytoza, podwyzszenie odczynu Biernackiego (OB) i stezenia
biatka C-reaktywnego (CRP, C-reactive protein) oraz zmiany
rumieniowo-naciekowe. W NDH moga réwniez wystepowac
owrzodzenia, pecherze krwotoczne i martwica, podobne do
tych w piodermii zgorzelinowej — w przeciwienstwie do ze-
spotu Sweeta, w ktérym pecherze sg dosyc¢ rzadkie, zwtaszcza

we wczesnym etapie [1]. Gtéwna réznicg miedzy zespotami
jest lokalizacja zmian chorobowych. W zespole Sweeta wy-
kwity wystepuja przede wszystkim na twarzy, ramionach
i szyi, natomiast w NDH — na grzbietowej powierzchni rak i,
znacznie rzadziej, na powierzchni dfoniowej. Zmiany — za-
réwno leczone, jak i nieleczone — ustepuja ostatecznie, nie
pozostawiajac sladu ani blizny [2]. Zwykle wystepuje poje-
dynczy epizod neutrofilowej dermatozy rak, ale u niektérych
pacjentéw obserwuije sie ich kilka. Jest to bardziej prawdo-
podobne u pacjentéw, u ktérych NDH towarzyszy zespotowi
mielodysplastycznemu lub chorobie nowotworowe;j [3].
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OPIS PRZYPADKU

Chory w wieku 72 lat zostat przyjety do Kliniki Derma-
tologii, Choréb Przenoszonych Droga Ptciowg i Immunolo-
gii Klinicznej (dalej zwana klinikg dermatologii) z oddziatu
chirurgii, gdzie byt hospitalizowany z powodu rozpozna-
nego przez chirurgdéw zapalenia tkanki podskdrnej obu ragk
i infekcji ukladu moczowego. W wywiadzie chorobowym
podawat przebyty udar mézgu, chorobe wiericowa serca
— klasy Il wedtug klasyfikacji Kanadyjskiego Towarzystwa
Kardiologicznego (CCS, Canadian Cardiovascular Society)
— i hipercholesterolemie. Przez wiele lat palit ogromne
liczby papieroséw (50 paczkolat). W czasie tego pobytu nie
uzyskano poprawy stanu ogélnego ani miejscowego.

W badaniu fizykalnym przy przyjeciu do Kliniki wyka-
zano rozlegle zmiany rumieniowo-naciekowo-obrzekowe
w obrebie skéry twarzy, uszu i szyi, z licznymi nadzerkami
pokrytymi strupami. Zmiany na szyi ostro odgraniczaty sie
od otoczenia (ryc. 1). Na skorze grzbietéw rak widoczne
byty dobrze odgraniczone od przedramion zmiany rumie-
niowo-naciekowo-obrzekowe z licznymi wielokomoro-
wymi pecherzykami wypetnionymi trescig surowicza. Na
powierzchni zmian wystepowaty ciemnobrunatne strupy
z zaschnietej wydzieliny i pokrywy pecherzy (ryc. 2). Poza
tym w badaniu przedmiotowym nie stwierdzono istotnych
odchylen.

W dniu przyjecia do kliniki dermatologii wykonano ba-
dania laboratoryjne i wiréd odchylen stwierdzono nastepu-
jace wartosci: CRP — 225,6 mg/I; biate krwinki (WBC, white
blood cells) — 9,98 10A3/l (NEU 91,2%; LIMF: 6,4%; MONO:
0,7%); hemoglobina (Hg) — 10,2 g/dl; hematokryt (Hct)
— 33,1%; $rednia objetos¢ erytrocytu (MCV, mean corpus-
cular volume) — 76,8 fL; sredni ciezar hemoglobiny w ery-
trocycie (MCH, mean corpuscular hemoglobin) — 23,7 pg;
OB — 82 mm; potas (K) — 2,82 mmol/I.

Wymaz do badania bakteriologicznego pobrano ze
zmian skérnych na powierzchni grzbietowej ragk — wy-
hodowano Staphylococcus haemolyticus. W wykonanych
wczesniej badaniach rentgenowskich (RTG) klatki piersiowej
stwierdzono zmiany zapalne okotooskrzelowe ptuc z po-
grubieniem optucnej sciennej pfata dolnego ptuca lewego
i przytartym obrysem w lewym kacie przeponowo-zebro-
wym oraz lekko wzmozony rysunek naczyniowy ptuc.

W badaniu ultrasonograficznym (USG) jamy brzusznej
stwierdzono ptyn w lewej jamie optucnej o grubosci okoto
5 cm; poza tym brak istotnych odchylen. Tomografia kom-
puterowa (TK) klatki piersiowej uwidocznita: ptyn w obu
jamach optucnej szerokosci do okoto 32 mm po stronie
lewej i 17 mm po prawej z zageszczeniami niedodmowymi
u podstawy obu ptuc; miazsz ptucny o pogrubiatym ry-
sunku okotooskrzelowym, ze zmianami wiéknistymi w po-
lach dolnych; na obwodzie pola srodkowego i dolnego
ptuca prawego drobne, okragte guzki — najwiekszy (9 mm)

Rycina 1. Wyglad pacjenta w dniu przyjecia do kliniki dermatologii

Rycina 2. Wyglad grzbietowej powierzchni rgk w dniu przyjecia
pacjenta do kliniki dermatologii

w segmencie lll, nieulegajacy wzmocnieniu kontrastowemu
— oraz dos$¢ liczne wezty chtonne przytchawicze, w oknie
aortalno-ptucnym i obu wnekach, oraz okotonaczyniowe
o wielkosci 13 x 11 mm.

W pobranym wycinku z okolicy srodkowego palca reki
prawej stwierdzono fragment skéry pokryty nieco pogru-
biatym naskérkiem bez cech hiperkeratozy, parakeratozy
i zgabczenia. W skérze wtasciwej obecne byty srednio ob-
fite okotonaczyniowe oraz rozproszone przewlekte nacieki
zapalne z licznymi granulocytami, ponadto pojedyncze
granulocyty wnikajgce do naskérka, bez tworzenia mikro-
ropni (ryc. 3).
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Rycina 3. Rozproszony naciek z granulocytéw w skorze
witasciwej z widoczng leukocytoklazja, pojedyncze granulocyty
penetrujace naskorek, srednio obfite okotonaczyniowe nacieki
granulocytowe

Rycina 4. Wyglad pacjenta w dniu wypisu z Kliniki Dermatologii.
W poréwnaniu z wygladem w dniu przyjecia widoczne ustepujace
z przebarwieniem zmiany na skérze twarzy, uszu i szyi

W leczeniu ogdlnym zastosowano prednizon (20 mg/d.
p.o.) oraz leki wtasne pacjenta (Nebilet, Prestarium, Acard,
Furosemid), a w leczeniu miejscowym — na twarz takro-
limus 0,1% 2 x dziennie, na rece propionian klobetazolu
w masci, mas¢ mocznikowg 5%, mas¢ salicylowg 10% i nad-
tlenek benzoilu 5%. Pod wptywem zastosowanego leczenia
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Rycina 5. Wyglad grzbietowej powierzchni rak w dniu wypisu
pacjenta z kliniki dermatologii. W poréwnaniu z wyglagdem w dniu
przyjecia na skorze grzbietéw rak widoczne stopniowe ztuszczanie
zZmian oraz zmniejszenie obrzeku i rumienia

Rycina 6. Wyglad grzbietowej powierzchni rak pacjenta 4 miesigce
po zakonczonej hospitalizacji. Widoczne przebarwienia pozapalne

zmiany ulegly czesciowemu ztuszczeniu, rumien i obrzek
ustapity (ryc. 4i5).

Ze wzgledu na stwierdzone w badaniach obrazowych
zmiany w ptucach, cechy niedokrwistosci mikrocytarnej
oraz nietypowy przebieg choroby skérnej wysunieto po-
dejrzenie zespotu paraneoplastycznego z kregu choréb
neutrofilowych. Pacjenta skierowano do dalszej diagnostyki
pulmonologicznej. W wykonanym badaniu PET-CT stwier-
dzono guzek ptuca prawego o charakterze aktywnego pro-
cesu rozrostowego; innych zmian podejrzanych o charakter
rozrostowy nie stwierdzono. Pacjent zostat skierowany na
oddziat kliniczny radioterapii w celu wdrozenia leczenia
choroby rozrostowej ptuca (ryc. 6).

DYSKUSJA

Termin ,dermatoza neutrofilowa” zostat przypisany do
grupy choréb skéry o réznych objawach klinicznych, ale
podobnych cechach histologicznych Ostra goragczkowa der-
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matoza neutrofilowa, opisana po raz pierwszy w 1964 roku
przez R. Sweeta, jest prototypem tej grupy [4].

Zesp6t Sweeta charakteryzuje sig ostrym gorgczkowym
poczatkiem, leukocytoza i obecnoscia tkliwych rumienio-
wych zmian naciekowo-obrzekowych, ktére moga sie zle-
wac. Zmiany skérne moga charakteryzowac sie pewnym
zréznicowaniem — od soczystych grudek, przez rumie-
niowe plamy, po krosty. Wykwity pecherzowe spotykane
sg rzadko [5]. W obrazie histologicznym dominuja nacie-
ki neutrofiléw, z leukocytoklazjg w skorze wiasciwej, ale
bez uszkodzenia naczyn krwionosnych. Zesp6t moze by¢
idiopatyczny lub zwigzany z nieswoistg infekcjg drég od-
dechowych lub przewodu pokarmowego oraz chorobami
rozrostowymi. Zmiany zazwyczaj obejmuja twarz, konczyny
i wykazujg doskonatg odpowiedz na kortykosteroidy [6].

W 1995 roku Strutton opisat przypadki szesciu kobiet
z wykwitami ograniczonymi do grzbietéw rak. Zmiany hi-
stologicznie charakteryzowaty sie gestym naciekiem neu-
trofilowym, podobnym do obserwowanego w dermatozach
neutrofilowych, oraz obecnoscia leukocytoklastycznego
zapalenia naczyn. Z tego wzgledu jednostke chorobowg
nazwano ,krostkowym zapaleniem naczyn rak” [7].

Podobnie w 2000 roku Galaria i wsp. opisali przypadki
dwoch kobiet i mezczyzny prezentujacych zmiany o charak-
terze grudek, krost i krwotocznych pecherzy zlokalizowa-
nych na grzbietach rak. Badanie histopatologiczne ujawnito
réwniez naciek neutrofilowy i leukocytoklazje, ale bez cech
zapalenia naczyn. Przypadki te odpowiadaty zespotowi Swe-
eta, réznily sie jedynie lokalizacjg zmian chorobowych. Dla-
tego tez, biorac pod uwage kliniczne podobienstwo miedzy
krostkowym zapaleniem naczyn rak a opisanymi przez Ga-
larie i wsp. przypadkami, ktére réznity sie tylko obecnoscia
zapalenia naczyn, autorzy zaproponowali nowg jednostke
nazwang ,neutrofilowym zapaleniem grzbietéw rak”[8].

W diagnostyce réznicowej NDH nalezy wzig¢ pod uwage
piodermie zgorzelinowa, infekcje skéry i tkanki podskérnej
oraz reakcje polekowe [9, 10]. W opisanym przypadku za-
kazenie zostato wykluczone (negatywne posiewy oraz brak
odpowiedzi na antybiotykoterapie). Wrzodziejace, krostko-
we wykwity moga wystepowac w reakcjach polekowych,
ale z reguty maja inng lokalizacje, ponadto przedstawiany
przez nas pacjent nie otrzymywat zadnych lekéw, ktére mo-
gtyby wywotaé niepozadang reakcje tego typu. Piodermia
zgorzelinowa jest z reguty ograniczona do jednego miejsca,
ale zdecydowanie czesciej zajmuje koriczyny dolne niz rece.
Dodatkowo zmiany sa bardziej przewlekte, gtebsze i uste-
puja z bliznowaceniem [11].

Czujno$¢ w ostatecznym rozpoznaniu jest wazna nie
tylko w celu unikniecia nieprawidtowego leczenia farma-
kologicznego czy chirurgicznego, ale takze aby rozszerzy¢
diagnostyke w kierunku choréb mogacych mie¢ powiazanie
ze sprawa zasadniczg, a w szczegdlnosci diagnostyka onko-

logiczng, NDH moze by¢ bowiem pierwsza manifestacjg cho-
roby nowotworowej. Warto podkresli¢, ze wiele przypadkéw
NDH jest btednie diagnozowanych jako choroby zakazne.
W analizie 7 pacjentéw chorych na, piodermie zgorzelinowa
rak” (w rzeczywistosci NDH), leczonych w dwéch duzych
osrodkach akademickich w Stanach Zjednoczonych, posta-
wiono 13 btednych rozpoznan skutkujacych 16 niepotrzeb-
nymi operacjami, w tym czterema amputacjami i dwoma
nieudanymi przeszczepami skéry. Natomiast sredni czas
niezbedny do uzyskania poprawy klinicznej po wtaczeniu
prawidtowego leczenia ogdlnego glikokortykosteroidami
wynosit 5 dni [12].

Dokfadna przyczyna NDH nie jest znana. Podobnie jak
w zespole Sweeta NDH ma powigzanie z nowotworami
ztosliwymi (szczegdlnie hematologicznymi — 21%, wsérdéd
ktérych najczestsza jest ostra biataczka szpikowa), choro-
bami zapalnymi jelit (19%), nietolerancja lekéw i szczepien
[m.in. czynnik stymulujacy tworzenie kolonii granulocytéw
(G-CSF, granulocyte colony-stimulating factor)], infekcjami
bakteryjnymi i wirusowymi oraz chorobami autoimmuno-
logicznymi [1].

Leczenie NDH jest analogiczne jak w przypadku zespotu
Sweeta. Zmiany skérne szybko odpowiadaja na leczenie
ogdlne kortykosteroidami, dapsonem albo obydwoma
lekami jednoczesnie. Stosowanie miejscowych sterydéw
moze by¢ efektywne w przypadku niewielkich zmian cho-
robowych [8, 13].

WNIOSKI

Neutrofilowe zapalenie grzbietéw rak jest rzadkim, zlo-
kalizowanym wariantem zespotu Sweeta.

Swiadomos¢ istnienia tej jednostki chorobowej jest
niezwykle wazna, poniewaz pozwala unikna¢ zbednego
(nieprawidtowego) leczenia farmakologicznego czy chirur-
gicznego, a takze sugeruje konieczno$¢ przeprowadzenia
odpowiednich badarn mogacych wykluczy¢ ewentualne
inne choroby, ktérych NDH moze by¢ rewelatorem — szcze-
golnie nowotwory ztosliwe.

Neutrofilowe zapalenie grzbietow rak moze by¢ pierw-
szg manifestacjg choroby nowotworowe;j.
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