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Streszczenie

Pachydermodaktylia (PDD) jest rzadkim schorzeniem o tagodnym przebiegu zaliczanym do fibromatoz. Charakte-
ryzuje ja wystepowanie symetrycznego, wrzecionowatego pogrubienia i obrzeku w obrebie tkanek miekkich pal-
cow rak. Najczesciej dotyczy bocznych powierzchni stawéw miedzypaliczkowych blizszych palcéw [I-1V u mtodych,
dorastajacych mezczyzn. Przyczyna choroby sg najprawdopodobniej mikrourazy powstate na skutek wielokrotnie
powtarzanych czynnosci manualnych. Poprzez szybkie postawienie rozpoznania mozna uniknaé czesto zbednej
i kosztownej diagnostyki w kierunku choréb reumatoidalnych. Niestety nie istnieje jeszcze efektywna metoda lecze-
nia PDD. Mozna jedynie zredukowac jej objawy poprzez eliminacje czynnikéw chorobotwérczych.

Ze wzgledu na rzadkie wystepowanie tego schorzenia przedstawiamy przypadek 21-letniego pacjenta z symetrycz-
nym pogrubieniem palcéw ragk. Na podstawie obrazu klinicznego oraz charakterystycznego obrazu histopatolo-
gicznego skory u pacjenta rozpoznano PDD. Niniejszy artykut przedstawia dane z wywiadu oraz wyniki badan dia-
gnostycznych, a takze analizuje podobne przypadki opisane w literaturze.

Stowa kluczowe: fibromatoza, pachydermodaktylia, zachowania psychosomatyczne.

Abstract

Pachydermodactyly (PDD) is a rare, benign form of digital fibromatosis. It is characterized by symmetrical fusiform
soft tissue swelling around the digits of the hand. Mostly it affects the skin of the lateral aspects of the proximal
interphalangeal joints of fingers II-IV of young adolescent males. It has been suggested that repeated mechanical
trauma leads to the development of this cutaneous thickening. The rapid clinical recognition of PDD would avoid
pointless and expensive diagnostic tests according to the rheumatic condition.

There is no effective medical treatment for PDD, only discontinuation of mechanical traumatisation that leads to
stopping progression of the disease. We present a case report of a 21-year-old patient with a symmetrical diffuse
swelling around the digits of the hand. Based on the clinical picture and characteristic histopathological examina-
tion pachydermodactyly was diagnosed. The collected data from anamnesis and outcomes of diagnostic tests are
presented, and also similar cases from the literature are discussed.

Key words: fibromatosis, pachydermodactyly, psychosomatics.

Wstep Po raz pierwszy schorzenie to zostato opisane przez Baze-

Nazwa pachydermodaktylia (PDD) pochodzi od greckich ~ xa i wsp. w 1973 r.[1], a nastepnie 2 lata pdzniej przez Ver-
stow pachy (zgrubienie), dermo (skéra) i dactylos (palce).  bova [2].
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Na obraz PDD sktadaja sie bezobjawowe, tagodne
zmiany w postaci cebulkowatych badz wrzecionowatych
pogrubien i obrzeku tkanki miekkiej w obrebie blizszych
paliczkéw palcéw II-V rgk. Czasami powierzchownie moz-
na zauwazyc lichenifikacje badz hiperkeratoze. Zmiany
wystepuja symetrycznie na obu koriczynach gérnych. Cho-
roba dotyka zazwyczaj mtodych mezczyzn, w wieku oko-
to 21 lat [3].

Obowiazujacy podziat PDD zaproponowali Bardazzi
i wsp. w 1998 r. Podzielili oni jednostke na 5 typdw [4]:
a) postac klasyczng, najczesciej spotykang u mtodych mez-
czyzn, dotyczacg wielu palcéw, zwigzang z mechaniczny-
mi urazami skory, b) postac izolowana, réwniez mecha-
nicznego pochodzenia, c¢) posta¢ obejmujaca stawy
Srodreczno-paliczkowe reki, d) postac rodzinna, e) postac
zwigzang ze stwardnieniem guzowatym (chorobg
Bourneville’a-Pringle’a). W schorzeniu nie wystepuja ani
zmiany w obrebie ko$éca, okostnej, ani stany zapalne
btony maziowej czy deformacje w obrebie stawow.

Obraz kliniczny PDD jest bardzo charakterystyczny,
wielu autoréw uwaza zatem, ze do postawienia rozpo-
znania nie jest konieczna biopsja, a jedynie dane zebra-
ne podczas badania podmiotowego dotyczace przewle-
ktych mikrourazéw powstatych na skutek wykonywania
powtarzajgcych sie czynnosci manualnych.

Opis przypadku

Do przyklinicznej poradni dermatologicznej zgtosit sie
21-letni pacjent z powodu symetrycznych pogrubien pal-
cow rak. Proces powiekszania sie obwodu palcéw rozpo-
czat sie u niego w 14. roku zycia i postepowat do ukon-
czenia 18 lat. Zmianom nie towarzyszyty zadne
dolegliwosci podmiotowe, u zadnego z cztonkdéw rodziny
pacjenta nie obserwowano podobnych zmian.

Od 13. roku zycia do chwili obecnej mezczyzna regu-
larnie trenuje tai-chi oraz wschodnie sztuki walki, gdzie

Ryc. 1. Badanie histopatologiczne
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jednym ze statych elementéw Ewiczen jest przesuwanie
pomiedzy palcami drewnianych pateczek. Pacjent choro-
wat na astme oskrzelowa o tagodnym przebiegu oraz ato-
powe zapalenie skory rozpoznane w 17. roku zycia, byt
pod stata kontrolg poradni alergologicznej. W badaniu
fizykalnym nie stwierdzono odchylen od stanu prawidto-
wego. W wykonanych badaniach laboratoryjnych warto-
sci morfologii, rozmazu, OB, badanie ogdlne moczu, proé-
by watrobowe, nerkowe, proteinogram, ASO, CRP, RF,
odczyn Waalera-Rosego, ANA, kwas moczowy, TSH oraz
fT4 byty w granicach normy. Stwierdzono jedynie pod-
wyzszony poziom IgE catkowitego — 326 IU/ml. Elementy
kostne i szpary stawowe rak w obrazie RTG byty prawi-
dtowe. Z uwagi na wywiad alergologiczny u pacjenta
wykonano testy ptatkowe, standard I i Il. Po 48 i 72 godz.
ich odczyty byty ujemne. Wyniki silnie dodatnie w poréw-
naniu z préba dodatnia zanotowano natomiast w testach
punktowych w przypadku Dematophagoides pteronyssi-
nus oraz Dermatophagoides farine. Pobrano takze wyci-
nek ze zmiany skérnej do badania histopatologicznego
(ryc. 1.). W obrazie stwierdzono znaczne pogrubienie war-
stwy rogowej, miernego stopnia rozrost naskérka, pogru-
bienie wigzek kolagenu skéry wtasciwej, rozdzielonych
przez ptyn obrzekowy. Stwierdzono réwniez pomnozenie
fibroblastow w skorze wtasciwej. Na podstawie powyz-
szego obrazu badania tkankowego oraz danych klinicz-
nych postawiono rozpoznanie: pachydermodactylia —
postac klasyczna.

Zmiany chorobowe nie powodowaty u pacjenta zad-
nych innych dolegliwosci. Nie ograniczaty takze rucho-
mosci palcow (ryc. 2.). Badanie radiologiczne nie wyka-
zato zajecia koscca (ryc. 3.). Wydaje sie zatem wysoce
prawdopodobne, ze jednym z czynnikéw wywotujacych
opisane zmiany mogty by¢ powtarzajace sie od wielu lat
urazy mechaniczne — ucisk drewnianych pateczek. Ponad-
to pte¢, wiek chorego oraz obraz kliniczny byty zgodne
z wynikami badan innych naukowcéw.

Ryc. 2. Zmiany w postaci cebulkowatych pogrubien palicz-
kow palcow 1=V
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Ryc. 3. Badanie radiologiczne

Omoéwienie

Ze wzgledu na rzadkie wystepowanie PDD czesto nie
zostaje rozpoznana. Wielu autordw opisuje to schorzenie
jako objaw skérny w przebiegu innej choroby. Podawano
przypadki wspétistnienia ze stwardnieniem guzowatym
[5, 6], syndromem Aspergera — jako wynik zaburzonej psy-
chomotoryki [7], przykurczem Dupuytrena czy zespotem
ciesni nadgarstka [8]. Podobne zmiany mozemy zaobser-
wowac réwniez w przebiegu schorzef endokrynologicz-
nych, takich jak choroby tarczycy czy ginekomastia.
W réznicowaniu PDD nalezy uwzgledni¢ mtodzieficze idio-
patyczne zapalenie stawéw [9], palce poduszeczkowate
(Garrod’s pads) [10], guzki dnawe, pachydermoperiosto-
sis (zespot Touraine-Solente-Gole) oraz paraneoplastycz-
na postac akropachydermodaktylii [11]. Niektorzy autorzy
[12] uwazaja jednak, Ze palce poduszeczkowate, chewing
pads i pachydermodaktylia to terminy opisujace ten sam
obraz kliniczny u réznych pacjentéw. W rozpoznaniu nale-
zy bra¢ pod uwage te jednostki chorobowe, w przebiegu
ktérych moga dominowac nawyki obsesyjno-kompul-
sywnego splatania i rozplatywania palcow rak, poniewaz
uraz mechaniczny stanowi bezposrednig przyczyne zmian.
W opisywanym przez nas przypadku byty to czynnosci
zwigzane z trenowaniem wschodnich sztuk walki.

Pomimo iz wielu autoréw poddaje w watpliwosc
zasadnos¢ wykonania biopsji w celu ustalenia rozpozna-
nia PDD, obraz histologiczny jest charakterystyczny. Moz-
na zauwazyc orto-, hiperkeratoze, akantoze, a takze prze-
rost brodawek skérnych. Skéra wtasciwa jest pogrubiata,
z tagodnym ogniskowym rozrostem fibroblastéw i przy-
padkowa przebudowa wtdkien kolagenowych, réwniez
w tkance podskdrnej. Dominuje tu kolagen typu 111V [3].
Witdkna kolagenu majg zmienna srednice, lecz czesto wiek-
sza niz w skorze wtasciwej, bez zmian patologicznych [13].
Cechy te zauwazono réwniez w obrazie histologicznym
wycinka skéry omawianego pacjenta.

Literatura fachowa podaje, ze u diagnozowanych
pacjentéw obraz koscca w badaniach radiologicznych byt
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prawidtowy. Nie zauwazano anomalii w zakresie struktur
kostnych badz stawowych [3, 7, 11-13]. W niektoérych przy-
padkach wykonywano rezonans magnetyczny [14], w kté-
rym wykazano typowe wrzecionowate pogrubienia okoto-
stawowej tkanki miekkiej paliczkdw blizszych palcéw rak.

Nie istnieje skuteczne leczenie zmian w przebiegu
PDD. Opisywano pojedyncze przypadki, w ktérych uzy-
skano poprawe po miejscowym podaniu triamcynolonu
[15] badZ po miejscowym wycieciu nadmiaru tkanki [3].
Zaprzestanie wykonywania powtarzajacych sie czynnosci
manualnych prowadzacych do mikrourazéw w obrebie
tkanek miekkich palcéw rak z uwagi na etiologie scho-
rzenia przynosi poprawe, a w niektérych przypadkach cat-
kowita regresje zmian [16-20]. Zaleca sie zatem jak naj-
mniej inwazyjne postepowanie [3]. Nie bez znaczenia
pozostaje fakt zasadnosci wtgczenia wsparcia psycholo-
giczno-psychosomatycznego jako jednej z form leczenia.
Coraz wieksze znaczenie w powstawaniu schorzenia przy-
pisuje sie emocjonalnym dolegliwosciom pacjentéw [12,
16, 21].

Jakkolwiek PDD jest schorzeniem rzadkim i tagodnym,
wazne jest jego rozpoznawanie i prawidtowe réznicowa-
nie z jednostkami chorobowymi, ktére réwniez przebie-
gaja z zajeciem tkanek miekkich palcéw rak. Dzieki
wtasciwemu rozpoznaniu mozemy uniknaé czesto trau-
matycznej dla pacjenta i kosztownej diagnostyki, a takze
obciagzajacego leczenia.
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