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Erytrodermia rybioluskowata z nieprawidlowosciami uwlosienia
typu wloséw bambusowych i skreconych
(Zespot Nethertona)

Erythrodermia ichthyosiformis ¢ anomanuei BonocsaHoro nokposa Tuna 6ambykosbix
W CKpy4eHHbIx Bonoc (cuHapom HeteptoHa)

Ichthyosiform Erythrodermia and Trichorrhexis Invaginata
' (Netherton’s syndrome)

W ostatnich latach przedmiotem wielkiego zainteresowania w der-
matologii stat sie tzw. zesp6l Nethertona. Laczy on zmiany skérne o typie
erytrodermii rybioluskowatej lub ichtyhyosis linearis circumflexa z nie-
prawidlowosciami wloséw zwanymi rozszczepem wglobionym (trichorrhe-
xis invaginata). Wobec duzego podobienstwa tej nieprawidtowosci pod
wzgledem ksztattu do lodygi bambusa, tego typu wlosy znane sg w pis-
miennictwie jako wlosy bambusowe. Od roku 1958 czyli od pierwszego
opisu tego zespolu namnozylo sie na ten temat wiele dalszych obserwacji,
tak ze Orfanos, Mahrle i Salamon w roku 1971 zgromadzili z
piSmiennictwa 23 przypadki, z ktérych 19 wykazywalo pelng jego symp-
tomatyke. Dodajmy, ze zesp6l! Nethertona stosunkowo czesto wspélistnie-
je z chorobami alergicznymi i zaburzeniami wzrostu.

Poczatkowo sadzono, ze omawiany zespdl wystepuje u oso6b pilci zenskiej, lecz
ostatnie obserwacje wskazuja, ze zdarza sie réwniez (chociaz w mniejszym stopniu)
u plci meskiej. Zmiany opisywane na skérze jako erytrodermia rybioluskowata, jak
wynika z analizy opiséw klinicznych uprzednich obserwacji, byé moze nie zawsze
odpowiadaja obrazowi typowemu dla tej jednostki chorobowej, lecz raczej rybiej
lusce blaszkowatej (ichthyosis lamellosa). Rozrdznienie jednak tych dwdch standw
chorobowych zwlaszeza w okresie wezesnego dziecinstwa prawie jest niemozliwe.
Utrzymywanie sie jednak tych zmian w poOzniejszym okresie pozwala je sklasyfi-
kowaé jako erytrodermie rybiotuskowata.
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Nieprawidlowo$é wiloséw okre§lana mianem wloséw bambusowych objawia sie
nieregularnymi zgrubieniami trzonu wlosa powstalymi wskutek wglobienia & sie
cze$ci dystalne) wlosa w proksymalng. Ponadto stwierdza sig tego typu zmiany po-
ronne, slabo zaznaczone oraz guzki skretowe powstate z guzkéw poprzednio opisa-
nych wskutek skretu wlosa. Majg one ksztalt wrzecionowaty. Obok wlos6w bambu-
sowych zdarzaja sie wlosy skrecone (pili torti) oraz rozszczep poprzeczny (trichor-
rhexis nodosa). Wlosy bambusowe w miejscu wglobienia bardzo latwo sie oblamuja
stad tez osobnicy-z opisywang anomalig czesto wykazujg stabe owlosienie lub nawet
brak owlosienia (hypotrichosis lub alopecia). Wymieniona nieprawidlowosé uksztal-
towania wlosa — jak wynika z niektérych obserwacji — jest przemijajaca i na og6l
ustepuje po 15 roku zycia (Wilkinson, Curtis, Hawk; 1964), chociaz rozpo-
rzadzamy jeszcze malg ilo$cig obserwacji, azeby$émy mogli tak twierdzic.

Przyczyny zespolu Nethertona nie sg wyjasnione, w niektorych przy-
padkach stwierdzano aminoacydurie, lecz nie jest to objaw staly. W pol-
skim piSmiennictwie nie znamy opisu przypadku zespolu Nethertona i w
zwigzku z tym warto go nieco szerzej oméwié na podstawie obserwacji,
jaka poczyniliSmy w Klinice Dermatologicznej AM w Lublinie w roku
ubieglym. Jest to pierwszy przypadek, ktory zostaje opisany w polskim
piSmiennictwie. Dotyczy on chlopca, u ktérego od wieku 6 miesiecy ob-
serwowano do 20 miesiaca zycia zmiany na skérze pod wzgledem klinicz-
nym odpowiadajace rybiej lusce blaszkowatej. Ze wzgledu jednak na
dlugotrwaly przebieg zaklasyfikowaliSmy go do erytrodermii rybiolusko-
watej. W chwili, kiedy dziecko przybylo do naszej kliniki, bedac w wieku
6 miesiecy, stwierdzano uogélniong erytrodermie zluszczajgcg wraz z wy-
lysieniem glowy, brwi, rzes.

Przypadek wiltasny

Chlopezyk 6-miesieczny K. S., (hist. chor. 1588/72, zam. Piotrkéw, pow. Bycha-
wa). Rodzice dziecka mlodzi w wieku 22 i 24 lat, zdrowi. Dziecko z cigzy I, porodu
przedwczesnego w 7 mies. cigzy, o c¢. urodzeniowym 2080 g i wzroscie 51 cm. Nie
otrzymato dotychczas zadnych szczepien.

Wywiad chorobowy. Matka podaje, ze zauwazyla sinoczerwone zabar-
wienie skéry u dziecka zaraz po jego urodzeniu, a trzeciego dnia dolaczylo sie
ztuszczanie naskoérka. Nastepnie dwukrotne zapalenie ucha $rodkowego obustronne
i objawy wtérnej niedokrwisto$ci. Dnia 27 XI 1972 r. dziecko zostalo przyjete do
Kliniki Dermatologicznej AM w Lublinie. Status praesens. Dziecko budowy
ciala prawidiowe]j, proporcjonalnej o c. 6400 g. Glowa symetryczna, ciemie duze nie
zaro$niete o wymiarach 2 X 1,5 cm. W okolicy szezytu glowy i potylicy widoczny
meszek wlosowy i nieliczne kroétkie wlosy barwy jasnej. Brak brwi i rzes. Teczowki
niebieskie, nos drozny, blona §luzowa jamy ustnej r6zowa bez uchwytnych zmian
chorobowych. Uzebienia brak. Skoéra calego ciala barwy Zywoczerwonej, napieta,
Sciefniczala polyskujgca z kwadratowymi 1$nigcymi cienkimi luskami wielkosei réz-
nej od lupiezowatych do listeczkowatych, do§é mocno przytwierdzonymi do podloza
w czeéci $rodkowej, z odstajacymi brzegami wolnymi, barwy srebrzystej, o brze-
gach rownych, badz nieréwnych. Powyzsze zmiany szczegdlnie nasilone sg w dotach
pachowych, zgieciach lokciowych, dolach podkolanowych. Dlonie i stopy bez wy-
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nia, co nie nastapilo w naszym przypadku. Sklania to nas do zaklasyfi-
kowania tego przypadku do grupy erytrodermii rybiotluskowatej.

Badanie mikroskopowe wloséw wykazalo brak wloséw anagenowych
i niewielky liczbe wlosow telogenowych — 16% i przewazajgcg liczbe
wloséw dystroficznych — 84%. W tych ostatnich wystepuja charakterygs-
tyczne zmiany w obrebie trzonu w postaci zgrubien bambusowych wywo-
lanych zaburzeniem metabolizmu keratyny we wlosie. Wyrozniamy
wirod nich typowe wlosy bambusowe, wlosy bambusowe skrecone oraz
ich postaci poronne. Ponadto stwierdzaliSmy réwniez wlosy skrecone (pili
torti). Te przypadki wystepowania wlosé6w bambusowych z wlosami
skreconymi nie sg zbyt czeste. Wérdd 23 opisanych przypadkéw te kore-
lacje opisano tylko w pieciu (Alman i Stround, 1969; Dimitro-
wa i Georgiewa, 1961; Marshall i Brede, 1961; Salamoan
i wsp.; 1969; Schnyder i Wiegand, 1968). W ten sposéb nasz przy-
padek bylby szésty w pi$miennictwie. Wlosy bambusowe charaktery-
zujg sie znaczng lamliwodcia, stad tez w obrazie mikroskopowym spotyka
sie wiele wloséw oblamanych w miejscu znacznych zgrubien. Obrazy
oméwionych anomalii przedstawiaja ryc. 2, 3, 4, 5. Do rzadszych cech
naszego przypadku nalezy zaliczy¢ wystepowanie zespolu Nethertona
u niemowlecia 6-miesiecznego. Zadna z dotychczasowych obserwacji nie
podaje wystepowania omawianego zespolu w tak wczesnym wieku. Réw-
niez wystepowanie zespolu Nethertona u plci meskiej nalezy zaliczyé do
zdarzen rzadszych; wystepuje on czeciej u pleci zenskiej w stosunku jak
10:7 (Schnyder i Wiegand. 1968). Opisany przypadek zespolu
Nethertona stanowi przedmiot dalszych obserwacji, ktére bedg tematem
nastepnej publikacji.
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EXPLANATION OF FIGURES

Fig. 1. K. S. at 20th month of age (hist. 1588/72). Note the hypotrichosis, alopecia
of eyebrows and lamellar desquamation of the skin.

Fig. 2 a, b, c. Trichorrhexis invaginata: the different forms of bamboo hair.
Note the keratin vortical in shape in the zone of the bamboo defect (fig. a, b).

Fig. 3 a, b, c¢. Trichorrhexis invaginata: the different forms of torsion nodules

of bamboo hair.
Fig. 4 a, b. Trichorrhexis invaginata: note the shape of fracture of the shaft in

the zone of the bamboo defect and the leucodystrophia (fig. a).
Fig. 5. Trichorrhexis invaginata: bamboo hair and pili torti.

PE3OME

Hactosuian paborta sensetcs nepebim B Jlonblue onucaHuem cuHAPOMA
HeteptoHa, kotopeii Habmogancs B [epmartonoruueckoi knuHuxe Meawm-
UmMHcKoM Axkaaemum B Jllobnune y b-mecsuHoro manbumka. Habnoaenus npo-
goaunuck Ao 20-ro mecsua xusHu pebenka. Uamerenus tuna erythrodermia
ichthyosiformis accouuupoBanucbh ¢ aHomanuei sonoc Tvna trichorrhexis
invaginata (6ambykossle sBonocel), trichorrhexis invaginata torta wu pili torti.
MecTHOe neyeHwe C yyeTOM KOPTMKOCTEPOMAOB He Aano pesynsratos. Ha
MecTe nbICMHEI FONOBLI MOSBMAMCE HEMHOrouucneHHbie Bonockl. Poautenu
pebeHra He ABASIOTCA PORCTBEHHUKAMM,

SUMMARY

In a 6 months old boy ichthyosiform erythroderma and trichorrhexis
invaginata were associated. Hair showed different bamboo defects and
pili torti. Apart from ichtyosiform erythroderma alopeca of head and
eyebrows was important. The hair of head partially regrew within
14 months but not the eyebrows. Topical applications, also topical cor-
ticosteroids, were of little value. There was no consanguinity between
the parents of patient. This case of Netherton’s syndrom:z is the first
described in Polish literature.






