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Przebieg ciazy oraz mozliwe powiklania
u pacjentki z twardzing uktadowa
— opis przypadku

Pregnancy and possible complications in a patient
with Systemic Sclerosis — a case report
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Streszczenie
Opis przypadku dotyczy 28- letnigj pacjentki z wieloletnim wywiadem twardziny uktadowej, ktora pomimo silnie
wyrazonych objawow choroby podstawowej, wieloletniego leczenia i licznych hospitalizacji, zaszla w cigze i urodzita
zdrowe dziecko.
Opisano problemy zdrowotne pacjentki. Zwrdcono uwage na koniecznos¢ objecia ciezarnej interdyscyplinarng
opiekg specjalistow potoznika, reumatologa i dermatologa. Skupiono sie na objawach, problemach towarzyszgcych,
leczeniu i konsekwencjach choroby, z ktérg moze spotkac sie kazdy potoznik podczas opieki przedkoncepcyjnej
prowadzenia cigzy oraz podczas laktacji.
Aby zwiekszy¢ wartos¢ merytoryczng | edukacyjng artykutu, wiadomosci rozszerzono o dane z dostepnego
pismiennictwa. Pomimo braku nasilenia objawow chorobowych u naszej chorej i braku koniecznosci stosowania
lekdw, pokazano moZliwosci terapeutyczne u takiej pacjentki.

Stowa kluczowe: twardzina / twardzina ukladowa / twardzina ograniczona /
/ cigza / choroby autoimmunologiczne /

Abstract
The report describes a case of a 28-year-old woman who, despite many problems with scleroderma, was able to
conceive and deliver a healthy baby.
The main symptoms, problems, treatment and consequences of the disease that the patient experienced were
presented. The authors paid attention to interdisciplinary medical care that such a patient should get. Apart from a
gynecologist, a rheumatologist and a dermatologist should be involved in medical treatment.
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Although our patient did not demonstrate intensified symptoms of the main disease and did not need drugs, the
authors showed problems, possible difficulties of treatment and consequences of sclerosis that every obstetrician

can encounter in such cases.

To increase the value of this article the authors included data from available literature to lay emphases on problems
with scleroderma that can be met with a patient who needs treatment with a preconception, during pregnancy and

afterwards, during lactation.

Key words: scleroderma / multiple sclerosis / morphea / pregnancy

autoimmune diseases

Wstep

Twardzina uktadowa (SSc) nalezy do jednej z czgstszych
chorob tkanki tacznej [1]. W populacji wystepuje z czgstoscia
8/100000 przypadkow, a okoto 75% chorych to kobiety w wieku
30-50 lat [2].

Objawy skorne sa bardzo charakterystyczne i to one decy-
duja o rozpoznaniu choroby. W postaciach skapoobjawowych,
a takze do monitorowania postgpu choroby badane jest miano
przeciwcial przeciwjadrowych (ANA). Jest to czuly ale o niskiej
swoisto$ci parametr biochemiczny. Znamienna warto$cia s mia-
na powyzej 1/160 a wg niektorych autorow 1/320 [3, 4].

W zaleznosci od objawow wystepuje kilka postaci choroby:

1) Posta¢ ograniczona (ISSc), dawniej okreslana jako zespot
CREST. Do objawdw naleza: stwardnienia i zmiany sko-
ry twarzy i obszarow potozonych dystalnie od tokci i ko-
lan, teleangiektazje, zwapnienienia w tkankach migkkich,
zmiany w przetyku. U wigkszosci chorych wystgpuje
objaw Raynauda, ktéry zwykle wyprzedza wystapienie
pierwszych objawdw twardziny. Ta posta¢ ma zazwyczaj
przewlekly, bardzo powolny, jakkolwiek stale postgpujacy
przebieg. W surowicy krwi badane sa przeciwciala ANA
iich podtyp — przeciwciata antycentromerowe (ACA).

2) Posta¢ uogolniona (dSSc) przebiega znacznie cigzej
i gwaltowniej, poza zmianami skérnymi dotyka prze-
wodu pokarmowego, oddechowego, nerek, jak rowniez
moze wigzacé si¢ z wystgpowaniem nadci$nienia ptucnego
i pierwotnej marskos$ci watroby. We krwi mozna stwier-
dzi¢ obecnos$¢ przeciwcial ANA — i ich podtyp przeciw-
ciata przeciwko topoizomerazie I (Scl-70).

3) Posta¢ twardziny ukladowej bez zmian skornych, nazy-
wana postacia naktadania. Wspdtistnieje z reumatoidal-
nym zapaleniem stawow, zapaleniem skorno-migsnio-
wym i toczniem uktadowym uogdélnionym.

Wedlug Amerykanskiego Towarzystwa Reumatologicznego
do postawienia diagnozy upowaznia spetnienie jednego duzego
lub dwdch matych kryteriow, do ktérych zaliczamy:

Kryteria duze: stwardnienie skory, obejmujace obszary po-
lozone proksymalnie od stawdw $rédreczno-paliczkowych lub
$rodstopno-palcowych.

Kryteria male: sklerodaktylia (stwardnienie skory zloka-
lizowanej dystalnie od stawow $rodrgczno-paliczkowych), na-
parstkowate blizny lub ubytki tkanek na opuszkach palcow, przy-
podstawne widknienie ptuc [2].

Do najczegsciej wystepujacych objawdéw choroby nalezy ob-
jaw Raynauda, czyli napadowy skurcz tetnic rak, wystgpujacy
pod wptywem zimna, emocji, a czg¢sto bez uchwytnej przyczyny.
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Zmiany skorne bywaja r6znie wyrazone, od obrzegku, stwardnie-
nia, do teleangicktazji, zwapnien, owrzodzen, a nawet zaniku
skory i paznokci. Cechami charakterystycznymi zmian stawo-
wych jest zapalenie symetryczne stawéw obwodowych, sztyw-
nos$¢ poranna oraz silne bole o zmiennej lokalizacji. Do powiktan
dotyczacych uktadu pokarmowego naleza sztywnos$¢ przetyku
i zespot ztego wchtaniania. Z kolei glowna dolegliwos$cia ze stro-
ny uktadu oddechowego jest dusznos¢ spowodowana $rédmiaz-
szowa choroba ptuc.

Zmiany w ukladzie krazenia dotycza zaburzen rytmu serca
(tzw. kotatania serca), zmian miazdzycowych i zapalenia osier-
dzia. Zajecie nerek powoduje nadcis$nienie tgtnicze i niedokrwi-
sto$¢ nerkopochodna [2].

Cel pracy

Celem pracy jest zwrocenie uwagi na problemy opieki le-
karskiej nad pacjentka chorujaca na twardzing uktadowa. Opi-
sujemy powiklania narzadowe, komplikacje potoznicze i prob-
lemy diagnostyczno-terapeutyczne, z ktérymi moze spotkac sig
ginekolog-potoznik. Zwracamy uwage na najwazniejsze aspekty
tej choroby, co moze pomdc w objgciu takiej chorej wielokierun-
kowa opieka specjalistyczna.

Opis przypadku

Pierwsze zmiany chorobowe pojawily si¢ u pacjentki w wie-
ku 14 lat. Wowczas, ze wzgledu na niecharakterystyczne obja-
wy skorne, pacjentka trafita do oddzialu dermatologii dziecigcej
w Warszawie przy ulicy Leszno, gdzie rozpoznano chorobg pod-
stawowa — Twardzing uktadowa.

Poziom badanych wowczas przeciwcial przeciwjadrowych
ANA byl niski (ANA — typ homogenny-miano 1/40, norma do
1/160). Pacjentka zglaszata bole skory, glownie okolicy twarzy
iszyi. W tym czasie byta kilkakrotnie hospitalizowana, wiaczono
leczenie przeciwzapalne (3 kursy 30-dniowej terapii Penicyling
prokainowa w dawce 1x1.2mlnj, Encortonem — prednizon 50mg/
dobg i Piascledine 2x300mg — preparat zawierajacy olej z awo-
kado i olej sojowy).

W wieku 15 lat zmiany skorne na twarzy nasility si¢ i przy-
braty obraz twardziny linijnej nazywanej sclerodermia en coup
de sabre. Towarzyszyty jej bole gtowy oraz mimowolne skurcze
migéni twarzy. Nastgpowat progresywny zanik twarzy. Zmiany
skorne dotyczyly skory owlosionej glowy, twarzy, szyi i tutowia
po stronie prawej. Mialy charakter stwardnien 1 zanikow.

W badaniach laboratoryjnych stwierdzano podwyzszone
warto$ci OB — 52-105, przeciwciat ANA - typ homogenny —
miano 1/320.
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W 16-tym roku zycia pacjentka z nawracajacymi bolami
skory twarzy i szyi oraz zanikiem twarzy przebywata w Klini-
ce Dermatologicznej przy ulicy Koszykowej w Warszawie. Do
wczesniejszych objawow dotaczyty bole w obrgbie weztow
chlonnych podzuchwowych, powigkszenie i rozpulchnienie mig-
dalkow podniebiennych, oraz zmiany wsteczne w obrgbie prawej
$linianki 1 prawego mig$nia zwacza. Rozwoj choroby podstawo-
wej wywolal stan zapalny weztéw chtonnych i naciek wzdtuz
naczyn szyjnych, skutkujacy uciskiem na zakonczenia nerwowe
w mig$niach odpowiedzialnych za zucie.

W wieku 19 lat pacjentke hospitalizowano w Klinice Chi-
rurgii Szczgkowej w Warszawie z powodu zaburzenia wzrostu
1 wyrzynania zgbow, a pézniej w Klinice Chorob Wewngtrznych
i Endokrynologii z podejrzeniem niedoczynnos$ci przytarczyc,
zaburzen lipidowych i zaburzen miesiaczkowania.

3 lata pozniej, z powodu szczgkoscisku przyjeta zostata
do Kliniki Neurologii Centralnego Szpitala Klinicznego w War-
szawie, gdzie poza dotychczasowym rozpoznaniem stwierdzono
zapalenie zatok obocznych nosa, ostabienie odruchu rzgskowe-
g0, hipoplazj¢ prawej tetnicy przedniej mozgu i tetnicy taczacej
tylnej prawej oraz obustronne, miernie nasilone uszkodzenie ner-
wu twarzowego z dodatnia proba ischemiczna.

W trakcie licznych hospitalizacji, z powodu postgpu choro-
by, pacjentka wymagata agresywnej terapii kortykosteroidami,
antybiotykami i lekami przeciwzapalnymi.

Z wywiadu ginekologicznego ustalono, ze pierwsza mie-
sigczka wystapita w 14 r.z. rownoczes$nie z pojawieniem si¢
pierwszych objawow choroby podstawowej. W kolejnych latach
zwracata uwagg nieregularno$¢ cykli miesiaczkowych od 20 do
60 dni. W wykonywanych w latach 2000, 2002, 2003, 2009 USG
narzadu rodnego uwidoczniono cechy morfologiczne zespotu po-
licystycznych jajnikow (PCOS) (oba jajniki z licznymi drobnymi
pecherzykami w warstwie korowej), w badaniach biochemicz-
nych poziomy hormonéw plciowych nie odbiegaty od normy.
W 2008 i 2009 roku wykonywano badania kontrolne przeciwciat
przeciwjadrowych — ANA- homogenne - miano 1/160. Od 2008
roku pacjentka probowata zajs¢ w ciazg. Od czerwca 2009 od-
stawiono leczenie przeciwzapalne (Piascledine). Ze wzgledu na
obecnos¢ cykli bezowulacyjnych podawano Clostilbegyt w spo-
sob typowy i w drugim cyklu leczenia doszto do zaptodnienia.

W trakcie ciazy wykonano szereg badan kontrolnych hormo-
néw — wyniki byly prawidlowe.

Na poczatku ciazy pojawito si¢ plamienie z droég rodnych,
z towarzyszacymi bolami podbrzusza. Z tego powodu byta ho-
spitalizowana 2-krotnie w Szpitalu Powiatowym w Minsku Ma-
zowieckim. Kolejne tygodnie ciazy przebiegaly prawidlowo.
W tym okresie poproszono o konsultacj¢ dermatologiczna w Kli-
nice Dermatologii przy ulicy Koszykowej w Warszawie, w trak-
cie ktorej nie stwierdzono odchylen w badaniach laboratoryjnych
ani progresji zmian skornych. Przeciwciala ANA homogenne
byty w mianie 1/160, a wigc na poziomie sprzed ciazy. W trakcie
catej ciazy, ze wzgledu na dobry stan og6lny i brak dolegliwosci
ze strony skory twarzy, nie stosowano lekow.

W 35 tygodniu ciazy samoistnie pgkl pgcherz owodniowy.
Pacjentka zgtosita si¢ do oddziatu Ginekologiczno-Potozniczego
w Minsku Mazowieckim, gdzie w wyniku samoistnej czynnosci
skurczowej urodzita dziecko w dobrym stanie — 8 pkt w skali Ap-
gar (ocena w 1 minucie po porodzie 1pkt. — napigcie mig§niowe,
1pkt — reakcja na cewnik), o masie ciala 2150g i 47cm diugosci.

66

Rycina 1. Zmiany skorne u pacjentki z twardzing linijng sclerodermia en coup de
sabre.

Rycina 1. Charakterystyczne zmiany skory plecow u pacjentki z twardzing.

Po kilkudniowym pobycie w oddziale potozniczym pacjent-
ka zostata wypisana do domu w dobrym stanie ogdlnym, bez do-
legliwosci, ze zdrowym dzieckiem.
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Dyskusja

Cecha charakterystyczna chorob ukladowych tkanki tacz-
nej jest mechanizm wytworzenia odpowiedzi immunologicznej
W postaci przeciwciat taczacych si¢ z odpowiednimi antygena-
mi i nadwrazliwos$ci limfocytoéw Th. W rezultacie dochodzi do
ograniczenia funkcji, badz catkowitego uszkodzenia dotknigtego
organu, tkanki, a czasem catego organizmu. W dostgpnym pis-
miennictwie nie opisywano zwiazku pomigdzy wystgpowaniem
twardziny, a chorobami ginekologicznymi, czy ktopotami pro-
kreacyjnymi. U kobiet planujacych ciaz¢ wymagana jest jednak
weryfikacja stosowanych lekow, ktore zmniejszajq ptodnos¢ lub
dzialaja toksycznie na ptod.

W okresie przedkoncepcyjnym i w ciazy stosowanie lekow
jest ograniczone i wymaga podejscia interdyscyplinarnego. Kon-
sultacja reumatologiczna ma na celu oszacowanie ryzyka i stop-
nia rozwoju choroby oraz koniecznosci stosowania lekow, w tym
potencjalnie teratogennych jak metotrexat (kat. X).

W tagodzeniu dolegliwos$ci wynikajacych z objawu Raynau-
da, ktory dotyczy niemal wszystkich chorych skuteczna i chgtnie
stosowana jest nifedypina (C). Wsrod lekéw sterydowych, jezeli
ich stosowanie jest konieczne, preferowany w sytuacji dtuzszego
leczenia jest methyloprednizolon (C), ktéry w przeciwienstwie
do deksametazonu (C) nie przechodzi przez tozysko. Cyklofo-
sfamid (D) i azatiopryna (D) moga powodowac wady ptodu i nie
powinny by¢ stosowane [5].

Z kolei lekiem uzywanym w niektorych osrodkach klinicz-
nych w Stanach Zjednoczonych i Wielkiej Brytanii jest cyklospo-
ryna A (C) [5].

Trwaja badania i proby podawania Interferonu(C), rowniez
zachgcajace wyniki uzyskano po leczeniu immunoglobuling ludz-
ka — IVIg. (C) [5]. Nie stwierdzono negatywnego wplywu stoso-
wania immunoglobuliny ludzkiej na rozwoj ptodu. Zauwazono
korzystny wplyw dziatania immunomodulujacego na zdrowie
matki, zmniejszenie odsetka poronien u kobiet z nawracajacymi
poronieniami i zwigkszenie odsetka zdrowych dzieci [6].

Decyzja o sposobie rozwigzania cigzy powinna by¢ po-
dejmowana indywidualnie w zalezno$ci od stanu klinicznego.
Twardzina uktadowa, szczeg6lnie jesli objawy nie s mocno na-
silone, nie jest wskazaniem do cigcia cesarskiego. Rdoznice do-
tyczy¢é moga sposobu znieczulenia pacjentki. Lepszym wydaje
si¢ znieczulenie zewnatrzoponowe niz podpajgczynéowkowe, co
thumaczy si¢ mniejsza koncentracja leku wptywajacego na rdzen
kregowy [5].

Laktacja u pacjentki nieprzyjmujacej lekow immunosupre-
syjnych nie rézni si¢ od laktacji zdrowej potoznicy. Gdy wyma-
gane jest stosowanie lekow powinno si¢ ograniczy¢ karmienie,
a nawet zakonczy¢ laktacjg. Jedynym lekiem o potwierdzonym
braku wptywu na dobrostan dziecka jest IVIg i jako jedyny moze
by¢ stosowany w czasie laktacji [5, 6].

Wedhug cze¢sci dostgpnego pismiennictwa cigza nie wplywa
znaczaco na przebieg i rozwoj choroby. W jednym z badan 39%
pacjentek zgtaszato pogorszenie stanu ogélnego, a 22% wrecz
zmniejszenie dolegliwosci i poprawe samopoczucia [7].

U cigzarnych stwierdzano czgstsze wystgpowanie zgagi,
zapalenia przelyku, zapar¢ oraz nadci$nienia tetniczego [8].
U pacjentek w ciazy istnialo zwigkszone ryzyko powiktan
nerkowych [1, 8, 9]. Ciaza zmniejszala objawy zwiazane
z zespotem Raynouda [9].
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U pacjentek z twardzina nie stwierdzono wigkszego odsetka
poronien. Porody przedwczesne wystgpowaly u 29% chorych
[10].

U dzieci urodzonych w terminie porodu przez matki z rozpo-
znang twardzing czgsciej stwierdzano nizsza wagg urodzeniowa.
co potwierdzito si¢ u naszej pacjentki [9]. W jednym z badan za-
uwazono zwigkszone ryzyko wystapienia u matki w III tryme-
strze: nadci$nienia tgtniczego, niewydolnosci nerek i niewydol-
nosci ptuc [1]. Z kolei inne badanie pokazato, ze odsetek pacjen-
tek ze stanem przedrzucawkowym i rzucawka jest zblizony do
$redniej w populacji [10].

Nalezy zwro6ci¢ uwagg, ze u czgsci pacjentek z nasilonymi
zmianami twardzinowymi skory moga wystapi¢ ktopoty z na-
kluciem zyly, oraz prawidlowym pomiarem ci$nienia t¢tniczego
krwi obwodowej [11].

Whnioski

Twardzina jest choroba tkanki facznej wystgpujaca 3 razy
czgsciej u kobiet niz u mezczyzn. Objawy wystepuja czgsciej po
zakonczonym okresie rozrodczym jednak w czgsci przypadkoéw
tak jak u naszej pacjentki objawy pojawiaja si¢ juz w dziecin-
stwie. W wielu przypadkach przebiega skapoobjawowo.

Wedlug dostgpnego pismiennictwa przebieg i rozwdj choro-
by nie wigze si¢ ze zmianami w narzadach plciowych. Pacjentka
z twardzing niepowiktang o lekkim przebiegu powinna by¢ po-
informowana, ze jej choroba nie wplywa znaczaco na przebieg
cigzy i porodu. Nie zwigksza ryzyka poronien, wad ptodu, czy
czgstosci martwych urodzen plodu [5]. Nie powoduje rowniez
nasilenia objawow choroby i nie zmienia jej naturalnego prze-
biegu. Taka pacjentka ma statystycznie rowne szanse na posia-
danie zdrowego potomstwa. W postaciach cigzkich istnieje sze-
reg zagrozen zwiazanych ze zmianami narzadowymi, ktére po
modyfikacji leczenia w cigzy moga znaczaco wptynac na rozwdj
choroby i zdrowia kobiety. Pacjentka powinna by¢ poinformowa-
na o mozliwych powiktaniach dotyczacych stosowanych lekow
i konsekwencji ich odstawienia. Wymaga Scistej opieki interdy-
scyplinarnej ginekologa-potoznika, dermatologa, reumatologa,
czy internisty.
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