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Ichthyosis Congenita Gravis

Uwaza sie, ze ichthyosis foetalis (congenita) jest nieprawidlowo$cig bardzo
rzadkg. Nazwa tego schorzenia nie jest odpowiednia, pozwala bowiem przypusz-
czaé, Ze chodzi tu o odmiane rybiej luski co bynajmniej nie zostalo udowod-
nione (6). Pierwszy przypadek ichthyosis congenita gravis ogloszony zostal przez
Richtera w 1792roku (14). Riecke w roku 1920 podzielil ichthyosis congenita
na 3 grupy: (15) najciezsza, konczgcyg sie w ciggu niewielu dni $miercig (Ichthyosis
congenita gravis) oraz lzejsze postacie; osoby dotknigte tym schorzeniem pozostaig
przy zyciu (Ichthyosis congenita larvata, Ichthyosis congenita tarda). Pewne trudno$ci
klasyfikacyjne moga wystepowaé odnoS$nie ichthyosis congenita i erythrodermia
ichthyosiformis. Brocq uwaza je za odrebne jednostki chorobowe, podczas gdy
wiekszo$é autoré6w laczy erytrodermie wrodzong ichtiotyczng z drugg lub trzecig
grupg ichthyosis congenita (4). W piémiennictwie polskim mamy kilka opisanych
przypadkow rybiej luski plodowej (3, 8, 9, 10, 11, 12 i 13).

Obraz kliniczny ciezkich postaci tego schorzenia jest podobny. Dzieci tych
dotad zazwyeczaj nie udaje sie utrzymaé przy zyciu. Najczestszg przyczyng zgonu
sa: krwotoczne zapalenie ptuc, wylewy krwawe do nadnerczy, posocznica. U dzieci
tych brak jest bariery obronnej ustroju, jakg jest skéra. Nie spelnia ona tu
swego zadania w tak waznych czynnosciach zyciowych jak: przemiana wodno-
elektrolitowa, ochrona przed zakazeniem, regulacje cieploty, procesu oddychania,
wydalania i wydzielania. Sgdzi sie, Ze cierpienie to wystepuje na skutek braku
odpowiednich enzymoéw, ktére hamujg prawidlowe przejscie komoérek kolezastych
w komoérki warstwy rogowej (2), wzglednie z powodu zaburzen hormonalnych u ko-
biet w czasie cigzy (7). Cze$¢ autor6w wskazuje na niedobdér w zywieniu matek
w czasie cigzy, szczegblnie za§ na brak witaminy A lub doszukuje sie przyczyny
w procesach zapalnych, jakie mogg powstawaé w zZyciu plodowym, lub tez
w zaburzeniu rozwojowym ektodermalnej blaszki zarodkowej (1, 7).
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cieploty ciala oraz drgawek dziecko zmarlo w 3 dobie zycia. Nie
zauwazono poprawy stanu skoéry. Dziecko bylo konsultowane z doc.
Romanem Michatowskim, ktéry rozpoznal ichthyosis congenita gravis.

Badania dodatkowe: grupa krwi matki ,,B”, Rh +, odczyn Wasser-
mana oraz odeczyn Nelsona ujemny, grupa krwi dziecka ,,B”, Rh +.
Morfologia krwi: typowa dla okresu noworodkowego. Analiza moczu
bez odchylen od normy. Posiew krwi dziecka oraz z wymazu z roz-
padlin jatowy. Badania krwi matki i dziecka w kierunku toksoplazmozy
i listeriozy ujemne. Plyn mdzgowo-rdzeniowy: Pandy +, Nonne Apelt +,
biatko 0,15, cukier 100 mg., pleocytoza 10.

Badanie sekcyjne: noworodek pici meskiej, wzrost 54 cm., obwoéd
glowy 34 cm, klatki piersiowej 33 cm. Ciemigczka nie zrosniete.
Glowa miernej wielkosci pokryta zgrubialym i popekanym naskérkiem.
Wlosy skape, delikatne. Oczy otwarte, powieki nieco wywiniete i nie-
wyksztalcone. Galki oczne nieco wystajg z oczodotow. Malzowiny uszne
nieuksztaltowane. Narzady plciowe zewnetrzne niedorozwiniete. Wyglad
skory przypomina pancerz. Poszczegdlne ,plytki” zrogowacialego na-
skorka pooddzielane bruzdami do$¢ szerokimi, glebokimi i nieré6wnymi.
Barwa skory szaro-brgzowo-czerwona. Mézgowie odpowiedniej do wieku
wielko$ci, ksztaltu 1 spoistosci. Zakrety nieco splaszczone, rowki
mézgowe nieco splycone, na przekrojach kora stabo odgraniczona od
istoty bialej, namiot mézdzku i sierp zachowane. Pluca dos$¢ duze,
ogniskowo spoistosci wybitnie wzmozonej. Wyczuwalne ogniska wiel-
kosci orzecha laskowego zlewajgce sig ze sobg. Na przekrojach ciemno
szare, suche, nieznacznie ziarniste i wynioste ponad poziom w prze-
kroju, miejscami pstre z ciemnowi$niowymi punkcikami. Pluca w calosci
ciezkie. Rzucone na wode tong zaréwno w kawalkach, jak i w calosci.
Nad oplucnami sciennymi i trzewnymi liczne punkcikowate wybroczyny
krwawe. Serce odpowiedniej do wieku wielkosci, ksztaltu, spoistosci
i budowy. Pozostate narzady wewnetrzne bez zmian. Badania histo-
patologiczne potwierdzily istnienie wieloogniskowego zlewajacego sie,
cze$ciowo krwiotocznego obustronnego zapalenia pluc.

Rozpoznanie anatomopatologiczne: Ichthyosis congenita gravis. Pneu-
monitis multifocalis, confluens bilateralis partiam hemorrhagica. Hyper-
aemia passiva omnium organorum. Ecchymoses punctatae subpleurales.
Oedema cerebri.

Badanie histopatologiczne wycinka pobranego ze skory klatki pier-
siowej: wybitny przerost warstwy rogowej z drobnymi ogniskami
parakeratozy, blaszki rogowe ulozone gesto i rownolegle do powierzchni.
Brak warstwy ziarnistej, wystepuje ona tylko miejscami w postaci
szczatkowej. Sople naskérka i brodawki skory splaszezone. Duzo komoérek
warstwy kolczastej wykazuje zwyrodnienie wodniczkowe. W warstwie
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brodawkowej i podbrodawkowej skory wlasciwej naczynia krwionosne
silnie rozszerzone i wypelione czerwonymi krwinkami. Gruczoly po-
towe liczne, gruczoly lojowe i mieszki wlosowe znajdujg sie w zaniku
i sg nieliczne. Podscielisko lekko obrzekle zawiera liczne fibroblasty
oraz komorki tuczne, ilos¢ ich jednak wydaje sie byé¢ odpowiednia
do wieku. ' |

OMOWIENIE PRZYPADKU

Przypadki ichthyosis congenita nalezy réznicowaé z seborrhoea oleosa
neonatorum, dermatitis exfoliativa nmeonatorum i epidermolysis bullosa.
Réznicowanie z ichthyosis vulgaris nie wchodzilo by w gre, zmiany
chorobowe pojawiajg sie bowiem poézniej i majg inny charakter.
W naszym przypadku obraz kliniczny przypominal postaé suchg za-
palenia zluszczajgcego noworodkéw z powodu silnego wisniowego za-
barwienia skéry. Z drugiej strony barwa czerwona skéry jest uwazana
za ceche, ktéra przemawia w kierunku erytrodermii ichtiotycznej (5).
Opierajac sie na naszych obserwacjach, jak tez Stapinskiego
i Tor. Piektowej wydaje sig, ze poglad ten nie jest stuszny (16).
W obrazie histopatologicznym wycinka pobranego ze skéry klatki
piersiowej zwracal uwage zanik sopli naskérkowych i zanik warstwy
ziarnistej, obecno$¢ duzej ilosci gruczoléw potowych, zanik i bardzo
mala ilo§¢ gruczoléow lojowych i mieszkéw wlosowych oraz wystepowanie
ziarenek prawdopodobnie keratohyaliny pomiedzy blaszkami warstwy
rogowej. Mozliwe, ze dzialo sie to wskutek rozpadu komoérek warstwy
ziarnistej, co tlumaczyloby brak warstwy ziarnistej lub pojawienie sie
jej w postaci szczatkowej. Brak warstwy ziarnistej przemawialby za
podobienstwem obrazu mikroskopowego ichthyosis congenita do ichthyosis
vulgaris, a przeciwko erythrodermia ichthyosiformis.

Bardzo ciekawe perspektywy ma przed sobag leczenie rybiej tuski
plodowej kortikosteroidami. Hanssler uzyskal w jednym przypadku
cofniecie sie¢ objawdw po zastosowaniu kortizonu (7). W naszym przy-
padku pomimo natychmiastowego podania enkortonu (3Xdz. 1 mg)
nie zauwazono poprawy stanu miejscowego jak i ogélnego. Pomimo to
sukces Hansslera upowaznia do dalszych préb w tym zakresie.
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PESIOME

Onmucan cayuait ichthyosis congenita gravis y HOBOPOKAEHHOI'O MyK-
CKOTO ITOJIa, KOTOPBIM OKOHYMJICA CMEepTeNbHBIM MCXOAOM, HECMOTpPSa Ha
IpuMeHeH)e SHKOPTOHA M aHTHMOMoTMKOB. OOpaliaj Ha ceba BHUMaHME
CHMJIBHO KpAacCHBIM IIBET KOXXM NAHMEeHTa. B I'MCTONaTOJIOrMYeCcKOoM KapTUHe
Cpe3Ka B3ATOr0 M3 KOXM TPYIOHONM KJETKM YCTAHOBJIEHA HEODBIKHOBEHHO
CMJIBHAA TUIIEPTPodMA POTOBOTO CJOA € odYaramMm napakeparosa, arpodpus
COCYyJIEK SOMAEPMICA U 3€pPHMUCTOTO CJIOA, NMPUCYTCTEMe GOJIBIIOr0 KOJIM-
YeCcTBA MOTHBIX KeJe3, aTpoPud M OYeHb MaJoe KOJIMYECTBO CaJIbHBIX
KeJye3 M BOJIOCAHBIX (POJIIIUKYJI, a TaKKe HaJU4YMe 3epPHBILIEK, BEPOATHO
KepaTorvaJsiMHa, MeXXAy IJACTMHKAMM POTOBOTO cJxod. AHAaTOMONATOJIO-
IMHUEeCKOS MecJenoBanme OOHapyxuio: pnrneumonitis wmultifocalis, con-
fluens bilateralis partiam hemorrhagica, hyperaemia passiva omnium
organorum, ecchymoses punctatae subpleurales, oedema cerebri.

Puc. 1. Ichthyosis congenita gravis. HoBopoxjewHblI MYIKCKOro mnoja. Koxa
HanpAKeHHas, IIOKPbITasg TOJCTBIM ITUIIEPKEePaTOTUUECKMM CJIOEM, JOCHAINAACA, Kak
6ymro Obl JaKMpOBaHWadA, KPACHOIO I[BETA, Koe-rje BUAHC nepudeprdyecKoe OTTOD-
KeHMe delnyu. JIamoHy M ctonkl pefeHKa B COCTOAHMM KOHTPAKTYDPBI.

Puc. 2. T'mcTonarojyormdyeckas KapTHMHA cpe3Ka B3ATOTO M3 MHMUIBLTPAara ouara
rpy}moﬁ TKaHu., VI3MEHEHMA B CBOMCTBaAX reMOoparn4yecxoro BoOCrnajJeHmuA JIETKUX.
OxpaluMBaHue TeMaTOKCMJIMHOM M 5S03mHoM. 120 X,

Puc. 3. TwucronaroyoruiecKas KXapTHHa Ccpe3Ka B3ATOr0 M3 KOXKMU TIDPYAHOU
RJIeTKN: TMIEePTPOodMA POroBOTC CJOA M 3€PHHUCTBIN CAOM BLICTYNaeT TOJbKO MeCcTa-
MM B OCTaTO4YHOM BHIe, aTpohusa COCYyJeK SNMAEpMINCca, BaKyOabHaA JereHepanms
KIIeTOK ILUMITIOBUIHOTQO CJIOs. KpOBeHOCHbIe COCYyAbl PpPacCLIMpPeHHble ¥ HAIlOJHEeHHbIE
KPACHLIMM KPOBAHBIMM HIAapMKaMy, CallbHAfA JKeJe3a M BOJOCAHOI (DOJIMKYJI B CO-
croguun arpodpmm. 100 X.
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SUMMARY

The paper deals with ichthyosis congenita gravis in a newborn male,
who died in spite of treatment with corticosteroides and antibiotics.

Strong red colour of the skin was observed in the patient. Histo-
pathological examination of the skin specimen, taken from the area
of the chest, revealed very strong hyperkeratosis with small areas
of parakeratosis, atrophy of rete redges and the granular layer, a great
amount of sweat glands, atrophy of the sebaceous gland and hair follicles,
and the appearance of granules, possibly of keratohyaline, in the
keratotic layer. The anatomopathological examination revealed: pneu-
monitis multifocalis, confluens bilateralis partim hemorrhagica, hyper-
aemia passiva omnium organorum, ecchymoses punctatae subpleurales,
oedema cerebri.

Prace otrzymano 19 IV 1964.
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