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Zmiany paznokciowe i uszne w przebiegu epilepsji u 6-letniego dziecka
Horresnie u YUIHLIC A3MEHCHHUA Y 6-TH JIETHETO peGeHxa B XOIC SNMHIICTICHH

Onychodystrophy and Auricular Deformation in 6 Years Old Child

Duza grupa zmian dystroficznych paznokci moze by¢ wrodzona lub nabyta.
Poréwnujac liczbe nabytych schorzen paznokci z wrodzonymi stwierdzono, ze
anomalie rozwojowe sa rzadkie (3). Cze¢$¢ z nich opisana zostala jako pachy-
onychia congenita, defekty ektodermalne, leukonychia, paznokcie dodatkowe
i koilonychia. Zmiany zanikowe polegaja na Scienczeniu piytki paznokcia
réznych rozmiarow i roznego stopnia, az do zupelnego zaniku. Bywaja pierwotne
i wtorne.

Do zmian pierwotnych naleza: anonychia aplastica oraz anonychia atrophica,
przy czym obie te postacite maja charakter genetyczny i sa wyrazem defektu
ektodermalnego, w ktérym obok zmian paznokciowych wystepuja zmiany
wlosow, stawow i inne (2). .

Klinicznie podobne zmiany stwierdzono w dystrophia ungium mediane
canaliformis Hellera (1). Wystepuja one symetrycznie na paznokciach kciukdw,
a w linii $srodkowej stwierdza si¢ glebokie rozszczepienie lub kanat, od ktorego
odchodza drobne rysy skierowane w dol, co przypomina rysunek odwrocone;j
jodelki. Etiologia jest niejasna, w nielicznych przypadkach znajduje si¢ wzmianke
0 urazie.

Zespot paznokiec-rzepka (nail-patella syndrom) cechuje brak lub niedorozwoj
rzepki, wystepuja zmiany zanikowe paznokci réznego stopnia, przy czym zanik
przewaznie nie jest calkowity, gdyz pozostaja nienaruszone fragmenty macierzy,
ktora wytwarza szczatki tkanki paznokciowej. Niedorozwoj rzepki powoduje
niestabilno$¢ kolan (3). '

Regularne wglebienia w obrebie paznokci (regular pitting of the nail) — wiele
przypadkow tych zmian dotyczy glownie psoriasis lub alopecia areata. W przy-
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padku wykluczenia obu chor6b pozostaje grupa niewyjasnionych przypadkow,
ktore czesto zalicza si¢ do wrodzonych nieprawidtowosci.

Weglebienia w obrebie ptytek paznokciowych moga pojawiac sie we wczes-
nym dziecinstwie lub w dalszych latach zycia i utrzymywaé przez pewien
okres. Moga dotyczy¢ jednego lub kilku paznokci. W rdéznicowaniu zmian
chorobowych nalezy wzia¢ pod uwage pachyonychia congenita Jadassohn-
-Lewandowsky— uwarunkowana genetycznie anomali¢ rozwojowa. Pazno-
kcie sa $rednio zgrubiale, zdeformowane w osi poprzecznej. Powyzszym
zmianom towarzysza: przymieszkowe ogniskowe rogowacenie skory okolicy
lokci, rogowacenie dloni oraz blon Sluzowych.

Autorzy niemieccy (4) opisali zesp6t Zinsser-Engeman-Cole u 2 chlopcow
z klasyczng triada objawow: siateczkowate przebarwienia (potkilodermia),
leukoplakia i onychodystrofia. W dostepnym piSmiennictwie nie spotkano
wspolistnienia wrodzonych znieksztalcen matzowin usznych, dystrofii ptytek
paznokciowych i epileps;i.

OPIS PRZYPADKU

Chlopiec M. W. lat 6 (hist. chor. nr 402/86). Przyjety do Kliniki w marcu 1986 r. Rodzice:
nie spokrewnieni, w wicku 41 i 46 lat. Rodzenstwo: siostra lat 9, zdrowa. Przebieg ciazy i porodu
dziecka prawidlowy. Karmiony piersia do 3 miesiaca Zycia, potem sztucznie. Rozwoj fizyczny dziecka
prawidlowy. .

W 9 miesiacu zycia dziecka matka zauwazyla epizody drgawkowe, ktoére nastgpnie badaniem
neurologicznym i po obserwacji klinicznej w Centrum Zdrowia Dziecka zakwalifikowano do
napadow padaczkowych. Stwierdzono zmiany w zapisie eeg, ktore utrzymuja si¢ do chwili obecne;j.
W leczeniu od 5 lat chiopiec otrzymuje luminal. Od 3 1at objaw6w klinicznych padaczki nie stwierdza
sie. Nadal przebywa pod stala kontrola neurologa i otrzymuje leczenie. Z chordb przebytych matka
podaje osp¢ wietrzng w r. 1985. Od sierpnia 1985 r. zauwazono u dziecka wyrazne znieksztalcenia
plytek paznokciowych palcow rak i stop, istniejace prawdopodobnie wczesniej, ale w postaci mniej
nasilonej, dlatego nie zauwazone przez matke.

Stan dermatologiczny: w chwili badania stwierdzono zmiany dotyczace wszystkich ptytek
paznokciowych dloni i stop (ryc. 1 i 2), polegajace na Scienczeniu i skroceniu ptytek paznokciowych,
pobruzdowanych podluznie, z nieregularnymi wglebieniami biegnacymi az do wolnego brzegu
paznokcia. Wolne brzegi plytek paznokciowych krotkie, nieréwne, miejscami wykazujace nie-
znaczne rogowacenie (ryc. 3). Barwa plytek od szarej do szarobrunatnej w obrebie stop. U dziecka
stwierdzono rowniez anomali¢ rozwojowa uszu od urodzenia. Obie matzowiny uszne, prawa i lewa,
znieksztalcone w calosci, w postaci calkowitego odgiecia ku przodowi, uwidaczniajace z tylu
wyrostki sutkowate (ryc. 4). Obrabki uszne lekko przylegajace do skéry na poziomie stawu
skroniowo-zuchwowego, zastaniajace catkowicie przewod stuchowy zewnetrzny.

W obrebie narzadéw wewnetrznych w badaniu klinicznym nie stwierdzono odchylen od normy.
W badaniach laboratoryjnych brak odchylen od normy. Badania mikologiczne ujemne. Wynik
badania izotopowego hormonu tarczycy wskazuje na eutyreoz¢. Konsultacja endokrynologiczna:
badaniem przedmiotowym odchylen nie stwierdzono.
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OMOWIENIE

W dostepnym piémiennictwie nie opisano przypadkéw epilepsji z dystrofia
paznokci i znieksztalceniem malzowiny usznej. Na uwage zashuguja przypadki
zespotu Zinsser-Engeman-Cole, gdyz w nich obok leukoplakii i poikilodermii
stwierdza si¢ anomali¢ chromosoméw. Swiadczy to o zajeciu ukladu wegetatyw-
nego, jednak w tym zespole brak jest powigzania z centralnym ukladem
nerwowym. W opisywanym przypadku wczeSniej wystapily ataki padaczki,
a nastgpnie zmiany dystroficzne plytek paznokciowych, malzowiny uszne
znieksztalcone byly od urodzenia, co przemawialoby przeciwko wptywowi leku
padaczkowego — luminalu, stosowanego w tym przypadku.
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PE3IOME

Omnucan ciy4aii OJHOBPEMEHHOTO Pa3BHTHSA SMWIENICHH, AMCTPOGHH HOTTeH M BPOXAEHHOH
JAebopManyy YHIHRIX PAKOBHH Y 6-TH JIETHErO MalTb4uKa.

SUMMARY

A case of concomitant epilepsy, onychodystrophy and congenital auricular deformation has been
described. :
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