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DEFINICJA

« Choroby tkanki tacznej (dawnie] kolagenozy)

— réznorodne pod wzgledem obrazu klinicznego
| przebiegu
— prawdopodobnie o podtozu autoimmunologicznym




KLASYFIKACJA

Jedng z najbardzie; znanych ukladowych choréb tkanki taczne) jest
reumatoidalne zapalenie stawow (rzs), zwane dawnie; gosceem
przewleklym postgpumjacym. Chorobie te; poswiccony zostanie
osobny rozdzial, takze dlatego Ze rzs najmnie; pasye do grupy
objete) terminem L kolagenozy™.

Do tych , klasycznych™ uktadowych choréb tkanki taczne) zaliczane sg:

« toczen rumieniowaty uktadowy

« Zespot Sjégrena

« guzkowe zapalenie naczyn (guzkowe zapalenie okototetnicze)
+ twardzina ukfadowa

« zapalenie skérno-miesniowe {(wielomiesniowe)

« fzw. zespoty naktadania (mieszana choroba tkanki tacznej)



Cechy wspodlne

wystepuja w réznym wieku

wiekszos¢ chorych to kobiety

skionnos¢ do nich moze by¢ uwarunkowana genetycznie
etiologia nie zostata do konca wyjasniona

— udzial zakazenia wirusowego 7
— wplyw czynnikéw srodowiskowych 7

— predyspozycja genetyczna ?

Udziat mechanizmow autoimmunologicznych



Cechy wspodlne

proces zapalny obejmuje kilka narzadow
wewnetrznych

objawy miejscowe wystepuja z roznym nasileniem

czeste objawy: goraczka lub stany podgoraczkowe,
ogolne ostabienie, utrata masy ciata

objawy skérne, boéle | zapalenie stawéow, bole 1 zaniki
migsni, stany zapalne obejmujace blony surowicze,

zmiany dotyczace tkanki podskornej, ptuc, ukladu
nerwowego | nerek

przyspieszony OB, zmiany skladu bialek osocza

(spada stezenie albumin, a wzrasta stezenie globulin),
niedokrwistosé




Cechy wspodlne
« W obrazie histologicznym:

— zwyrodnienie wloknikowate substancji podstawowe]
tkanki tacznej

— hacieki z komorek jednojadrzastych

« Leczenie: podawanie lekow
iImmunosupresyjnych — kortykosteroidy



TOCZEN RUMIENIOWATY
ADOWY

« przewlekta choroba o
podtozu
autoimmunologicznym

* przebiega z zajeciem
wielu tkanek | narzadow
(skora, stawy, nerki,
uktad oddechowy, uktfad
Sercowo-naczyniowy,
osrodkowy | obwodowy
uktad nerwowy)

« charakterystyczne
Zzaburzenia

hematologiczne
(cytopenie)




TOCZEN RUMIENIOWATY
UKLADOWY

moze rozpoczac sie w kazdym wieku

szczyt zachorowan - miedzy 14 a40r.z.
kobiety choruja 9 razy czesciej niz mezczyzni
przebieg choroby: okresy zaostrzen | remis|l
etiologia ?

— SLE a: zakazenia, zabieg operacyjny, ciaza, stres,
ekspozycja na promienie stoneczne, przyjmowanie
niektorych lekow (sulfonamidy) 1 srodkéw anty-
koncepcyjnych lub hormonalnej terapii zastepcze)



TOCZEN RUMIENIOWATY
UKLADOWY

« Patogeneza:
— Zjawisko autoimmunizacji

» Przeciwciata skierowane przeciw antygenom
Jadrowym, rzadzie] przeciw antygenom
cytoplazmatycznym

« Nadreaktywnos¢ limfocytéw B
« Zaburzenia na poziomie komérek pnia 7

« Nieprawidlowo nasilona czynnos¢ pomocniczych
limfocytow T

« Miano autoprzeciwcial ma zwiazek z nasileniem
choroby



TOCZEN RUMIENIOWATY
UKLADOWY

« Obraz histopatologiczny:
— uogolnione zapalenie naczyn

N — zakrzepica, zmiany martwicze

| bliznowacenie
\\ — W éclanach naczyn. martwica
oo 1 widknikowata
~ © _ ciatka hematoksylinowe
S W gledzionie: wisknienie okototetnicze
jego obraz podobny do ,.lusek cebuli”



TOCZEN RUMIENIOWATY
UKLADOWY - kryteria diagnostyczne

« 1. Rumien twarzy w ksztatcie motyla
« 2. Rumien krgzkowy

« 3. Nadwrazliwos¢ na swiatto

« 4, Owrzodzenia jamy ustne]

« 5. Zapalenie lub bol stawdw - dotyczace co najmnigj
dwoch stawow, bez nadzerek w obrazie rig

6. Zapalenie bton surowiczych - optucnej lub osierdzia



Toczen, kryteria diagnostyczne cd.

/. Zmiany w nerkach - proteinuria powyzej 0,5 g/dobe
I/lub obecnos¢ wateczkéw nerkowych w moczu

8. Zaburzenia neuropsychiatryczne - napady drgawek
lub psychoza

9. Zaburzenia hematologiczne - anemia hemolityczna
z retikulocytozg lub limfopeniag, lub leukopenia, lub
trombocytopenia

10. Zaburzenia immunologiczne - obecnosC¢ komorek
LE lub przeciwciat przeciw nDNA, Sm, lub fatszywie
dodatnie serologiczne testy kitowe

11. Przeciwciata przeciwjadrowe - w mianie uznanym
Za nieprawidtowe



TOCZEN RUMIENIOWATY
A-D@Woznanie

tocznia - spetnienie co
najmniej czterech
sposrod 11 kryteriow

« spetnienie dwoéch lub
trzech kryteriow pozwala
ha rozpoznhanie choroby
toczniopodobnej (lupus-
like disease)




ZESPOL SJOGRENA

« choroba o podlozu
Immunologicznym

- ¢ Charakterystyczne:
przewlekle zapalenie
| uszkodzenie
gruczolow
wydzielania
zewnetrznego




ZESPOL SJOGRENA

Zmiany obejmuja gléwnie gruczoly tzowe |
slinowe

moze wystepowac sam lub towarzyszy¢ innym
kolagenozom

Kobiety chorujg 9-krotnie czescie]

Zachorowanie zwykle nastepuje miedzy 40 a 60
rokiem zycia



ZESPOL SJOGRENA

« Czynnik wywolujacy chorobeg nieznany
— Infekcja wirusowa 7
— predyspozycje genetyczne ?
« 0soby wykazujace HLA-B8, -DR3 1 -Drwd3
— wystepuje w rodzinach, w ktorych wystepuja juz inne
choroby reumatyczne | zaburzenia serologiczne
« Patogeneza
— ZWiazana z procesami autoimmunologicznymi

— pobudzone limfocyty T 1 B



ZESPOL SJOGRENA

« Obraz histopatologiczny:

— zanik nablonka gruczolow
egzokrynnych

— hacieki z limfocytow 1| komoérek
plazmatycznych w licznych narzadach

(gtownie w élinlankach, wezlach
chtonnych i watrobie)



ZESPOL SJOGRENA

Test Schirmer’a

o Objawy:

dotycza gtownie oczu | bion sluzowych
jJamy ustnej] (m.in. niedostateczne
wydzielanie tez )

suchosé¢ blon sluzowych jamy ustnej
powiekszone gruczoly slinowe
suchos¢ nosa, gardla, tchawicy

bole stawowe, zmiany skorne
(vasculitis), objaw Raynauda
(napadowy skurcz tetnic palcow dtoni)

zwiekszona sklonnos¢ do zakazen
| rozwoju howotworow ziosliwych
(chioniak ztosliwy)!l|



GUZKOWE ZAPALENIE
OKOLOTETN ICZE

« dotyczy srednich
| malych tetnic wielu
narzadow

* Zmiany w narzadach
wewnetrznych,
rowniez w stawach,
nerwach obwodowych
| migsniach




GUZKOWE ZAPALENIE
OKOLOTETN ICZE

« Atakuje 2,5-krotnie
czegscle] mezczyzn

» poczatek przypada
migdzy 35 a 50 r.z.




GUZKOWE ZAPALENIE
OKOLOTETNICZE

« Etiopatogeneza nie zostala jeszcze poznana

— czynnik zakazny

« wystepowanie guzkowego zapalenia tetnic (w 30%
przypadkow) U osob posiadajacych w surowicy antygen HB_
oraz kompleksy tego antygenu z przeciwcialem

— zastosowanie niektorych lekéw (sulfonamidy,
antybiotyki, jod )

— W surowicy czasem obecny jest czynnik reumatoidalny



GUZKOWE ZAPALENIE
OKOLOTETNICZE

« Obraz histopatologiczny:

— ogniskowe | segmentarne
zmiany w matych i srednich
tetnicach

— Zmiany ostre: nacieki
wielokomorkowe
(komorki jednojadrzaste,
eozynofile | neurtofile)
obejmujace cala sciane
naczynia

— Obecna martwica
wloknikowata, niekiedy
zakrzepica
wewnatrznaczyniowa




GUZKOWE ZAPALENIE
OKOLOTETNICZE -
obraz kliniczny

poczatek ostry (goraczka) lub przewlekly (utrata masy
clata, zle samopoczucie, oslabienie, stany
podgoraczkowe, wysypki skorne, napady dychawicy
oskrzelowej)

objawy ze strony nerek (oliguria, cigzkie nadcisnienie
tetnicze 1 azotemia)

bole | zapalenie stawow, bole brzucha, zmiany w
tetnicach wiencowych, zapalenie nerwéw obwodowych

rzadko guzki pod skora na przebiegu tetnic obwodowych



TWARDZINA UKLADOWA

« choroba przewlekla

« Zajmuje tkanke taczna
skory, tkanke podskorng
oraz narzady wewnetrzne

(przewod pokarmowy,
pluca, serce, nerki)

« Zmiany w mikrokrazeniu

« dochodzi do masywnego
odkladania kolagenu




TWARDZINA UKLADOWA

» obrzek | zwyrodnienie substancji podstawowej
— prowadza do wioknienia i zaniku

przebieg choroby jest powolny, prowadzi do
- wyniszczenia

Isthieje takze postaé ograniczona (zajcte sa
tylko niewielkie obszary skory)

Hwystepuje dwa razy czesciej od tocznia

ukladowego

2-3 krotnie czescie] chorujg kobiety, poczatek

przypada pomicdzy 30 a 50 r.z.




TWARDZINA UKLADOWA

+ etiologia nie jest wyjasniona
— nadmierna produkcja kolagenu przez fibroblasty
— zaburzenia immunologiczne ?
— predyspozycja genetyczna

, — czynniki srodowiskowe
. -~

b + Patogeneza — nie do konca poznana
k _ﬂA — uszkodzeniu ulegaja srodblonki matych tetniczek
| — agregacja pitytek, namnazanie komorek
warstwy wewnetrzne| | wytwarzanie zlogow
glikozaminoglikanow w scianach naczyn

— ZWezenie swiatla naczynia, odczyn zapalny
wOKol naczynia



TWARDZINA UKLADOWA

« QObraz histopatologiczny:

sclenczenie naskorka, wygtadzenie granicy
skorno-naskorkowe|, zanik przydatkow skornych,
wzrost 1losci wiokien kolagenowych

obrzek | wloknienie

sciany tetnic o rozrosle] blonie wewnetrzne
| zgrubiate] btonie srodkowej

w przewodzie pokarmowym: biona sluzowa
sclenczala, zanika biona miesniowa, nacieki
limfocytow | komorek plazmatycznych w blaszce
wlasciwe]

Ogolnie zmiany typu wloknienia, zakrzepow |
zawalow w naczyniach we wszystkich narzadach
wewnetrznych



TWARDZINA UKLADOWA - objawy

zespol Raynauda

Poczatek choroby zwykle skryty,

moze go wyprzedzac¢ zespol Raynauda,
uogolniony obrzek tkanki podskorne),
teleangiektazje

charakterystyczne zmiany w obrebie
skory (sclerodactylia , ,twarz
maskowata”, mikrostomia, brunatne
przebarwienia)

dysfagia

dusznosé | kaszel

nadcisnienie tetnicze

béle | obrzek stawow rak | kolan



ZAPALENIE WIELOMIESNIOWE
(SKORNO — MIESNIOWE)

« choroba zapalna migsni
szkieletowych, czasami moze
obejmowac takze micsien
Sercowy

« zwykle przewlekta
| wyniszczajaca

« brak objawéw skornych
- Zapalenie wielomigsniowe

« Jezeli przy objawach
migsniowych wystepuja takze
zmiany skorne - zapalenie
skorno-migsniowe




ZAPALENIE WIELOMIESNIOWE
(SKORNO — MIESNIOWE)

« choroba ta moze by¢ jednostka
towarzyszaca innym kolagenozom
(twardzina, toczen ukladowy)

« takze postac towarzyszaca nowotworom

o wystcpuje rzadziej od SLE, czescigj
zapadaja na nig kobiety, szczyt
zachorowan pomigdzy 30 a 50 r.z.



ZAPALENIE WIELOMIESNIOWE
(SKORNO — MIESNIOWE)

* Przyczyny ani mechanizm choroby nie sa znane

— tlo autoimmunologiczne 77
» duzaj liczby przeciwcial przeciwjadrowych w surowicy
 |imfocyty ,.miotoksyczne”

« cechy Immunologicznego zapalenia naczyn mikrokrazenia
w miesniach przy udziale litycznego kompleksu C5b-9
ukladu dopelniacza

— Infekcja wirusowa

« Ekspozycja na promienie stoneczne moze by¢
czynnikiem utatwiajacym zachorowanie



ZAPALENIE WIELOMIESNIOWE
(SKORNO — MIESNIOWE)

« Obraz histopatologiczny:

— nacieki zapalne z limfocytéw, makrofagow,

, komaérek plazmatycznych oraz pojedynczych
¥ S =t ey granulocytow kwaso- i obojetnochtonnych
“2dd L miedzy wioknami migsniowymi

'w*f--:'a: csef" == martwica i fagocytoza wiokien miesniowych
REL e . — zanika pragzkowanie, wlokna tkanki

:ﬁg ETRUm T migsniowe) ulegaja wakuolizaci
ftass W _-° V- zwiekszona ilosé tkanki laczne]
- -3‘.“:!‘;' R e gt =



ZAPALENIE WIELOMIESNIOWE
(SKORNO — MIESNIOWE)

-3 NIRRT

& + goraczka, bole migsniowe,

postepujace symetryczne
oslabienie proksymalnych migsni
konczyn | SZVyi

« Nieprawidiowy wynik badania
elektromiograficznego

« 2ZWickszona aktywnosé enzymow
typowych dla uszkodzenia migsni

« bole stawowe
+ oObjawy skorne




MIESZANA CHOROBA TKANKI
| . Zespoty naktadania)

« zespoly nakladania si¢
objawow roznych
kolagenoz

« laczy w sobie objawy
tocznia
rumieniowatego,
twardziny ukltadowe]
| zZapalenia
wielomiesniowego,

a czasem rownilez
reumatoidalnego

—marnAalania ctfAavariaag




MIESZANA CHOROBA TKANKI

1LACZNEJ

« Charakterystyczna
cecha tej choroby sa
obecnhe w surowicy
przeciwciala
skierowane przeciw
rybonukleoproteinie
Jadrowe] (RNP)
W wysokim
(wielotysiecznym)
mianie)




MIESZANA CHOROBA TKANKI
LACZNEJ

« Etiologia nie zostala poznana
— udzial zakazenia wirusowego 7

+ Patogeneza takze nie zostala wyjasniona
— Zwlgzek z autoimmunizacija *?

« Obraz histopatologiczny:

— W wielu tkankach | narzadach rozlegte nacieki
Z komérek led nojqdrzastyoh

= . -ﬁ

kKlebuszkow nerkowyoh oraz w sarkolemmie
obecnos¢ zlogow iImmunoglobulin | skladnikow
4l dopetniacza
& — proliferacja srédblonka i przerost blony

A srodkowej w wielu naczyniach tetniczych



MIESZANA CHOROBA TKANKI
LACZNEJ -

Objawy
« przebieg lagodny, trwajacy wiele lat
« wysokie miano przeciwcial przeciw

rybonukleoproteidowi (RNP )

« bole, zapalenie stawow (w obregbie
rak), obrzek caltych palcow i grzbietu
rak oraz objaw Raynauda

« trudnosci w polykaniu, bole migsni,
oslabienie sity migsniowej, dusznosé

« wysypki skorne, teleangiektazje,
rumien, stwardnienie skory,

powickszenie watroby, sledziony
| wezlow chionnych
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