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Poikiloderma congenitale opisana w r. 1936 przez Thomsona (11) jest scho-
rzeniem wrodzonym, dziedzicznym. czesto wystepujacym u rodzenstwa. Zmiany
skorne sg bardzo zblizone do stwierdzanych w zespole Rothmunda, nie wy-
stepuja jednak ani zaburzenia wewnatrzwydzielnicze ani zaéma. Na skorze widocz-
ne sa siatkowate rozszerzenia naczyn, zaniki, przebarwienia i odbarwienia. W okre-
sach poczagtkowych moze wspélistnie¢ obrzek i zaczerwienienie miejsc chorobowo
zmienijonych oraz rozmaitego typu osutki skorne. Zmiany chorobowe umiejsca-
wiaja sie na twarzy, tulowiu i konczynach. Rozpoczynajg sie wkrétce po urodze-
niu, zawsze przed koncem pierwszego roku zycia. Ogélny stan dzieci jest dobry,
nie stwierdza sie zadnych zaburzea hormonalnych. Do wyjatkéw nalezg przypad-
ki zakonczone émiercia (z powodu wodoglowia). Wiosy, paznokcie i zeby na ogot
zmian nie wykazujg. Zaburzenia rozwojowe dotycza najczeSciej ukladu kostnego
{Ch. Grupper i M. Zieller (4. Charakterystyczny jest ksztalt czaszki
i twarzy; dolna cze$é twarzy jest gorzej rozwinigta, malta, przypominajaca tréjkat
zwrocony wierzcholkiem ku dolowi, podczas gdy czaszka jest przerosta (pseudo-
hydrocephalus). _

Rozpoznanje ustala sie na podstawie: 1) siateczkowatych rozszerzen na-
czyh i zmian barwnikowych, 2) wezesnego wystepowania choroby w 1 roku zycia,
oraz 3) czesto wystepowania rodzinnego. Rozpoznanie réznicowe dotyczy gidwnie
zespolu Rothmunda, ktéry rézni sie nieco pdzniejszym wystgpieniem zmian
skérnych (ktore sa identyczne), obecnoscia dwustronnej zaémy 1 zaburzen wew-
natrzwydzielniczych (niedorozwoj narzadéw piciowych), Pierini i Bielini
(cyt. wg 2) opisali przypadek, u ktdérego obok uogdlnionych przebarwien, zanikéw
i rozszerzenia naczyn wystgpilo rogowacenie dloni, powiekszenie watroby oraz obu-
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stronne powigkszenie wezléw chionnych pachwinowych. W przypadku tym stwier-
dzono réwniez prochnice zebéw. U chorego opisanego przez Haileydéw (5) spo-
strzegano linijny zanik skoéry przebiegajacy wzdluz fulowia oraz brak 2 palcow
u reki prawej. Wedlug Gole (2) przypadki te nalezy zaliczyé do ,,Congenital ecto-
dermal dysplasia grup”. Pincelli (9) opisal u dziewczynki wkroétce po jej uro-
dzeniu po lewej stronie ciala obrzek, ktory stopniowo ulegal przeobrazeniu i wresz-
cie utworzy! sie linijny zanik z przebarwieniami i rozszerzeniem naczyn. Wedlug
autora obraz kliniczny byt bardzo podobny do znamienia. Zinnser (wg 9) spo-
strzegal wystapienie anemii w przypadku wrodzonego zaniku pstrego naczyniastego.

Niektoérzy autorzy uwazajg zespol Thomsona za odmiane zespolu Roth-
munda i twierdza, ze nie moze byé ostrej granicy pomiedzy obu zespolami.
Touraine (wg 9) umieszcza w tej grupie akrogerie Gottrona i progerig
Gilforda. Bettnam (wg 9) zalicza zanik pstry naczyniasty wrodzony do geno-
dermatoz. Uwaza on, ze zespol Rothmunda powstaje na skutek zaburzen
embrionalnych i zalicza wszystkie tego rodzaju anomalie do zmian aplastycznych.
Wodniansky (12) porownuje zanik pstry naczyniasty wrodzony do znamienia
uogdlnionego i dodaje, ze moze wspdlistnie¢ nadmierne rogowacenie dioni, zmiany
dotyczace paznokci i uzebienia, niekiedy brodawkowatosé kolo odbytu. Nieraz
spostrzegano obecno$é widkniakéw, wady rozwojowe cze$ci chrzestnei nosa lub
ucha oraz spina biffida. Damnajanovic (3) obserwowal siedmioletnig dziew-
czynke z typowymi objawami wrodzonego zaniku pstrego naczyniastego, u ktoérej
wspolisiniata spina biffida. Lutz (7) dodaje, ze nieraz ponad stawami skokowy-
mi moga wystepowaé wykwity krostkowe .0 charakterze przewleklym. Dotychczas
opisano jeden przypadek ze wspoOlistnieniem zaémy. W niektérych wypadkach obraz
chorobowy moze by¢ bardzo podobny do zespolu Ehlersa-Danlosa. Cala
skéra lub tylko w niektorych okolicach jest rozciggliwa, delikatna i cienka, latwa
do uszkodzenia.

W roku 1959 H, Cole, 1. N. Ccle jr. i W. P. Lascheid (2) opisali przy-
padek pod nazwa ,dyskeratosis ccngenita mit Pigmentierung Nagelkeratosis und
Leukokeratosis des Mundes”. Obraz kliniczny byl identyczny jak w zaniku Rstrym
naczyniastym wrodzonym, w przypadku tym stwierdzono jednoczesnie anemigz.
W przypadku Gruppera i Ziellera (4) wystapily réwniez zmiany w uze-
bieniu i na jezyku, a takze byly zajete spojéwki. Ostatnio Taylor (10) wysuwa
hipotezg, Ze zanik pstry naczyniasty Thomsona jest poronng odmiang zespotu
Rothmunda. .

PRZYPADKI WLASNE

W styczniu 1959 roku do Kliniki Dermatologicznej w Lublinie zglo-
sili sie 3 bracia, u dwoch z nich rozpoznano zanik pstry naczyniasty wro-
dzony, u trzeciego zas obserwowano zmiany skérne o charakterze wy-
prysku.

Wywiad rodzinny

Matka zdrowa, budowy prawidlowej. Ojciec, wzrostu malego, bez zmian na
skorze. Sposrdd 12 rodzenstwa sze§cioro zmarlo, w tym jedna siostra zmarla
w czternastym roku zycia, od urodzenia miala zmiany na skorze oraz zmiany
kostne. Jeden brat zmart w széstym miesigcu zycia bez zmian zewnetrznych cho-
robowych. Druga siostra zmarla w osiemnastym miesigcu zycia podobno z powodu
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Przypadek I. Chory S. J. lat 8 (nr hist. chor. 235/59), przyjety
do tut. Kliniki 2111959 r. Z przebytych chorob podat odre i zapalenie
pluc. Przed dwoma miesigcami przebywal na oddziale dziecigcym
w szpitalu w Stalowej Woli z rozpoznaniem: Pneumonia. Vitium cordis.
Glomerulonephritis. Diathesis exsudativa. Highmoritis, Wedlug slow
matki, dziecko rozwijalo sie normalnie, zaczelo chodzi¢ i méwi¢ po ukon-
czeniu drugiego roku zycia. Uczy si¢ zle, nie ma pamieci. Zmiany cho-
robowe na skorze pojawily sie wkroétce po urodzeniu.

Stan obecny: Wzrost 105 cm, waga 19 kg. Odzywienie mierne.
Badaniem fizykalnym nie stwierdza sie odchylen od normy w zakresie
narzadéw Kklatki piersiowej i jamy brzusznej. Klatka piersiowa kurza.
Znaczne znieksztalcenie mostka i kregostupa (ryec. 1). Twarz ksztaltu
trojkatnego, duza glowa. Na obu policzkach, brodzie, wardze gérnej, na
nosie i na brzegach malzowin usznych widoczne zmiany skérne o cha-
rakterze pstrym; siateczkowate rozszerzenie naczyn o kolorze czerwo-
nosinym i w oczkach siateczki brunatne plamy oraz lekkie odbarwic-
nia skoéry (ryc. 2). Podobne zmiany widoczne na grzbietowych powierz-
chniach obu rgk, na przedramionach oraz na grzbietach stop, podudziach
i wyprostnych powierzchniach ud. Na owlosionej skérze glowy, w oko-
licy czolowej i ciemieniowe]j zauwazono réwniez rozlegle ogniska cho-
robowe w postaci grubych, szarozoéttych strupéw i tuskostrupow, za$ na
prawym lokciu zapalne nacieczenie skéry wielkosci duzej monety, po-
kryte w srodkowej czesci grubym, brunatnym strupem.

Badania dodatkowe: OBW (—), OKEL (—). Badanie krwi ilosciowe
i morfologiczne: Hb. 679/, krwinki cz. 3900000, wskaznik barwny 0,85, krwinki
b. 5600, w tym pal. 1, wielojadrz. 62, kwasochl. 2, limf. 31, mon. 4. OB. 30/66.
Poziom bialek w surowicy krwi; bialka catkowite 7,41%, albuminy 3,90%, globu-
liny o 0,78%, {3, 0,78%, B, 1,04%, ~ 0,51%. Elektrolity: poziom wapnia w surowicy
krwi 8,7 mg®h, potasu 17,3 mg®e, sodu 309,0 mg®s, cholesterolu 164,22 mge/,. Poziom
cukru w surowicy krwi 78,2 mg9/,. Proby watrobowe: kadm. (+ ), tymol 6,16 j. ML.
Wynik badania moczu w normie, préba na obecno$é¢ porfiryn w moczu ujemna. Po-
ziom 17-ketosteroidéw w dobowej ilo$ci moczu 1,3 mg/24 godz. Rtg. klatki piersiowej:
miazsz plucny zmian naciekowych nie wykazuje. Zwapniale wezly chlonne we
wnekach. Rysunek plucny wzmozony. Przepona, serca bez zmian, Rig. koSci: zmiany
charakterystyczne dla pasmowatej postaci osteopoikilosis. Elektrokardiogram wyko-
nany w spoczynku aparatem ,,Triplex”: rytm zatokowy miarowy, prawidlowo cze-
sty. O§ elektryczna odchylona w Jewo, poziome polozenie serca. Zaznaczone cechy
niedotlenienia mies$nia sercowego. }

Badaniem okulistycznym, laryngologicznym i neurologicznym zmian przedmio-
towych nie stwierdzono.

Badanie histologiczne wycinka z grzbietowej powierzchni
skory reki prawej: naskérek wykazuje znaczny przerost warstwy rogo-
we], zcienczenie warstwy kolezystej oraz wygladzenie linii skoérno-na-
skorkowej. Warstwa ziarnista zachowana. W warstwie podstawnej wy-
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zewnetrznych obu stép widoczne brodawkowate wyrosla hiperkerato-
tyczne. Na dloniach i podeszwach zaznaczalo sie nadmierne rogowacenie
naskorka. Badanie psychologiczne wykazalo niedorozwéj umystu w gra-
nicach glebokiego debilizmu.

Badania dodatkowe: OBW (—), OKL (—). Badanie krwi ilociowe i mor-
fologiczne HB. 74v/,, krwinki cz. 3.730.000, wskaznik barwny 1, krwinki b. 7.600,
w tym wie_lojadrz. 60, kwasocht. 1, limf. 27, mon. 2. OB. 35/50. Poziom bialek w su-
rowicy krwi: biatka calkowite 7.05%. aiburiny 3,94%, globuliny ¢ 0,919/, globuliny
B 0,65%/¢, globuliny 3. 1,04%, globulinyy 0,91. Elektrolity: poziom wapnia w su-
rowicy krwi 9,15 mg%.. poziom potasu 18,6 mg%o, poziom sodu 314 mg®s, poziom
cholesterolu 157,08 mg®/,. Proby watrobowe: kadm. (+), tymol 6,16 j. ML. Wynik
badania moczu: bialko §lad, leukocyty 40—50 w p. w. Proba na porfiryny w moczi
ujemna. Poziom 17-ketosteroidow 3,9 mg®e/24 godz. Rtg. klatki piersiowej: migzsz
plucny bez zmian ogniskowych. Zwapniale wezly chlonne w prawej wnece. Prze-
pona, serce w granicach prawidlowych. Rtg. koséca: obok opdznionego wzrostu
kosci na dlugos¢ stwierdza sie w uvkladzie kostnym zmiany charakterystyczne dla
pasmowatej postaci osteopoikilosis, tu i o6wdzie wystepuja zmiany w postaci pla-
mistej. Elektrokardiogram wykonany w spoczynku aparatem ,Triplex”: rytm za-
tokowy nierdwny, przyépieszony. O$ elektryczna nie odchylona. Poziome potozenie
serca. Elektrokardiogram prawidiowy. Badanie laryngologiczne: blony bebenkowe
zgrubiate, bez refleksow, wydzieliny ropnej nie stwierdzono. W nosie skrzywienie
przegrody w prawo. Jama ustna bez zmian patologicznych. Badanie okulistyczne:
dno oczu normalne, .

Badanie histologiczne wycinka z grzbietowej powierzchni
reki prawej. Zmiany zanikowe i zapalne, jak w przypadku 1. Badanie
histologiczne wycinka z grudki z okolicy lokciowej prawej wykazalo:
wybitny przerost warstwy rogowej z drobnymi ogniskami parakeratozy.
Miejscami czopy rogowe wnikajg gleboko do naskorka, powodujgc duzego
stopnia przerost sopli naskérkcwych, ktore wnikaja gleboko do skéry
wlasciwej. Brodawki skéry wybitnie wydluzone, niekiedy znajduja sie
bardzo blisko powierzchni, oddzielone od niej waskim pasmem zciencza-
Yego naskorka. W rozrastajacym sie naskérku sg widoczne: komorki indy-
widualnego rogowacenia, zwyrodnienie wodniczkowe komoérek i jader
oraz pyknoza jader. Pod naskorkiem spostrzega sie silnego stopnia
zmiany obrzekowe, rozszerzenie naczyn, nacieki zlozone z komorek plaz-
matycznych, limfocytéw, histiocytéw, komoérek barwnikonosnych oraz
okecno$é barwnika pozakomoérkowo. Ponizej widoczne jest bliznowacenie
i zeszkliwienie podscieliska, wystepuja do$¢ liczne gruczoly potowe oraz
pojedyncze zanikajace torebki wlosa (Ryc. 7; J. Kudejko).

Przypadek III. Chory S. L. lat 17 (nr hist. chor. 357/59), brat
wyzej opisanych chorych, przybyt do Kliniki 14 I11959 r. Dotychczas,
jak podal, nigdy nie chorowal. Chory budowy prawidlowej, odzywienia
miernego, wzrost i waga odpowiednie dla wieku. Badaniem fizykalnym
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nie stwierdzono odchylenn od normy w zakresie narzadow klatki piersio-
wej i jamy brzusznej. Objawow typowych dla zaniku pstrego naczynia-
stego wrodzonego brak. Na prawym udzie wyprysk przyranny.

OMOWIENIE

W obserwac]ji naszej znajdowali sie trzej bracia. U jednego z nich
stwierdzono zmiany o charakterze wyprysku, u 2 pozostatych rozpoznano
zanik pstry naczyniasty wrodzcny na podstawie: 1) siateczkowatych roz-
szerzen naczyniowych i zmian barwnikowych na twarzy i konczynach,
2) wystapienia zmian chorobowych zaraz po urodzeniu, oraz 3) dos¢ cha-
rakterystycznych objawow chorobowych u kilku czlonkéw rodziny.
U milodszego z braci, obok typowych, opisanych przez Thomsona,
wystapily zmiany na owlosionej skorze glowy o charakterze zluszczania
tuszezycowatego, na tokciu prawym zas naciek zapalny. Obok tych zmian
wspélistniala anemia, znaczne zwiekszenie odczynu Biernackiego, niedo-
tlenienie miesnia sercowego oraz obnizenie poziomu 17-ketosteroidow
w moczu. U drugiego brata obok obrazu klasycznego obserwowano zmia-
ny o charakterze zluszczania luszczycowatego i wyprysku na owlosionej
czesci. glowy, na uszach i zgieciach podkolanowych. Na przedramieniu
prawym znajdowal sie guz sinoczerwony, zas§ w okolicy lokciowej prawej
byly wykwity przypominajace luszczyce wysiekowg. W okolicach kostek
zewnetrznych obu stép stwierdzono brodawkowate wyrosla, a na dlo-
niach i podeszwach nadmierne rogowacenie naskodrka; brak zarostu na
brodzie i brak owlosienia pod pachami i na wzgérzu lonowym; znaczne
obnizenie poziomu 17-ketosteroidow i miernego stopnia anemia. Bada-
nie psychiatryczne wykazalo niedorozwodj umyslu w granicach glebo-
kiego debilizmu.

Z wywiadu wiemy, ze dwoje rodzenstwa zmarlo w wieku 14 i 16 lat;
na ich skérze i w kosciach byly objawy chorobowe, typowe dla poikilo-
derma congenitale (Thomson). Czworo rodzehstwa zmarlo w pierw-
szym roku zycia, wedlug stéow matki zadnych zewnetrznych zmian cho-
robowych u nich nie spostrzegano. W obu naszych przypadkach stwier-
dzono zaburzenia w gruczolach wewnetrznego wydzielania, co je wyrdz-
nia od klasycznego opisu Thomsona.

Na podstawie spostrzeganych przez nas przypadkéw doszlismy do
wniosku, ze dzieci z zanikiem pstrym naczyniastym wrodzonym sg watle,
latwo zapadaja na rézne choroby i czesto umieraja w okresie pokwita-
nia, oraz ze powyzsze schorzenie mozna uwaza¢ za jedng z odmian
zespolu Rothmunda.
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PE3IOME

ABTOpaMy mpejicTaBJEHA KJIMHMUYECKAA KapTMHA BPOKIEHHON IONKU-
sonepmb!l (ToMcoHa), a TaKiKe NPUBEIEHBI BIIVIAALI HEKOTOPLIX aBTOPOB
OTHOCHUTENBHO 9TOro 3aboseBanua. Jlajee aBTOpaMM mNOAPOOHO OIMMCAHBI
coOcTBeHHbBIe coydyau. Ha m3jgedeHMM y HMX Haxoamuuces Tpu 6parta. ¥ ox-
HOTO M3 HMX OOHApPY2KEHO 9K3eMaTO3Hble M3MEHEHMA. ¥ ABYX OCTAJbHBIX
6bl7a pacrosHaHa BpoxkAaeHHadA noiikuaopepma (Poikiloderma congenitale).

Y maazpmiero 6pata KpoMe TMIIMYHBIX M3MEHEHMt, OrmMcaHHBIX Tomco-
HOM, OBLIM yCTaHOBJIEHbl M3MEHEHMs Ha IOKPBITOM BOJOCAMM KOXKe [OJIO-
BBI, UMEIOLIME XapaKTep IcopMa3ucopMHOro luejylleHusd, B JeBOM JIOKTe-
BOlt obJslacTu OOHapyXKeH BOCHAJUTENbHBIN MHPUALTpaT. Kpome ommcas-
HBIX M3MEHEHMIT OOHApyzKeHO ele aHeMMIO, 3HA4YMTEJIbHOe YBeJIMdeHue
peakumu Bepuauxoro (POQJ), HenoOKNMCIIEHMe cepAeYHOM MBIILILBIL, a TaK-
e CHMKeHue ypoBHA 17-um KetocTepoiiioB B Mmoue. Y Broporo Opara,
KpOMe KJaccmM4ecKoi KapTMHBI, YCTAaHOBJEHEI ellle M3MeHEeHMdA, MOoXoxue
Ha rcopra3udOopMHOe LIeyIlieHne, a TaKXKe SPUTEMATO3Hble U3MEHEHMA
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HA MOKPBITOM BOJOCAMM YacTM TOJIOBBI, Ha YIIHBIX PaKOBMHAX M IOJKO-
JeHHbIX 3arubax. Ha npaBoMm npepmnseube Haxogwica Gyrop cuuekpacHo-
ro IBeTa, a B IIpaBoil JIOKTeBOi 00JAcT¥ BBICBINL HAOMMHAIOLIAA
9KCYJATUBHBIA dellyidaThlii Jguinaii. B obsactu JjlaTepasbHBIX JOABIXKEK
obenx HMKHMX KOHeYHOCTell obHapyxeHbl GopojaBdaTble y3€jKM, a Ha
JaZOHAX ¥ TMOJOLUBaX TMIIEPKepaTo3; OTCYTCTBME BoJIoC Ha 6Oopoje,
OOAMBINIKaMM ¥ Ha Oyropke BeHepbl; 3HauYMTEJbHOE CHUIKEHNE
ypoBHA 17-M KeToCTEepoiiioB B Mode, a TaKxe He3HauuTeJbHasd
aHemus. Ilcuxmarpudeckue uccaefioBaHMM OOHAPYXKMIM YMCTBEHHYHO He-
IOPa3BUTOCTh B I'PaHULIaX TAxegoro Aebunmima. Ha ocHoBaHMM aHaMHe3a
aBTOpPaMy YCTAHOBJIEHO, YTO ABOE AETel 3TOM Ke CeMbM yMEpJo B BO3pa-
cre 14—16 Jger; y Hux OblaM oOHapy»KeHbI Ha KOXe€ M B KOCTAX CHMII-
TOMBI, XapaKTepuble nja poikiloderma congenitale (T homson) ~yerse-
po nereit yMepJio B IEPBOM TOAY KWU3HM, HO, 110 CJIOBAM MaTepy, HMKAKUX
BHeIIHUX 00JIe3HEHHBIX NPM3HAKOB y HUX He 00HapyzKeHO.

B oboux cayyasx aBropamm 6b1IM yCTAHOBJIEHBI PacCTPOMCTBA B Hed-
TEJBHOCTM SHAOKPMHHBIX KeJe3, M 9TMM ONMCAHHBIE CJAydayu OTJIMYAIOTCH
0T KJaccudeckoil kaptuubl poikiloderma congenitale, mpexpcraBJeHHOM
TomcoHOM.

Ha ocHoBaHuMM npoaHaJM3MpPOBAaHHBIX COOCTBEHHBIX CJy4YaeB, aBTOPBI
NpuIIM K 3aKJIOYeHMIO, YTO JeTM C IIOMKMJIIOAEPMOA BPOXKIEH-
Hoit TomcoHa, oTaAMYAIOTCA €JabBIM TEJIOCHOXKEHMEM, 3HAYUMTEJLHOII BOC-
OPUMMYMBOCTBIO K Pa3HBIM 00JIE3HAM U HacTO yMMPAIOT B IIEPUOJ TIOJIOBOIO
co3peBaHusa, M HakoHel, uto poikiloderma congenitale (Thomson)
MOXKHO CUMTaTbh OZHOM M3 Pa3sHOBMAHOCTEN cuHApoma PormyHza.

Puc. 1. Boabhoit C. 1. ner 8, Ne ncropun Gosesnn 235/59. T'pyanas kiaetka — KypH-
Has. 3HayuTenbHas medopMalHd IPyIAHHB U NO3BOHOUHHMKA (cayuyail 1).

Puc. 2. Boasuoit C. §l. ner 8, Ne ncropuu 6Go.e3nn 235/59. JIuuo TpeyroapHoil ¢dopMbl,
KpynHast rosioBa. Ha mexax, Gopoxe, Bepxueil ry6e, Ha HOCY M 1O KpasiM YIUHBIX DaKOBHH
ceTyaToe PaCLIMPCHHE COCYA0B KDacCHOCHHEro LBera, B SIMOYKAX CETOYKH KOpHYHeBHe MATHA,
a Takxke He3HauHTeJbHaf [eNHTMEeHTAlUs KOXH. AHaJOrHYHble H3MEHEHHs Ha IOp3aJsibHbLIX
NOBEPXHOCTAX KHUCTeHd M Ha npeanseubsax (caydait 1).

Puc. 3. Boabwofi C. §I. 8 ner, Ne ucropuu Gonesuu 235/59. BuoncuposaHHbil Kyco-
4ex KOXH M3 JOp3aJbHOil TOBEDPXHOCTH 7DaBOMl KHCTH 3HAuHTeJbHOE YTOJ/iLEHHe pPOroBore
€J10sl, HCTOHYEHHE LIHMOBHAHOTO CJIOSA, CIVIaXKeHHe KOMHO-HAAKOAKMICRO T JIMUMM, BaKyolb-
HOe TNepepoxpaeHne B 3apoisiiueBoM caoce. [lox anuaepMucoM pacluupeline COCyAoB, (0Jib-
Woe KOJIMYECTBO MNHIMEHTHLIX KJETOK, MaJsiellbKHe BOCnaJuTedbHble HHOUIbTpATH, pybue-
BaHHe mnojcTunatouleii TKauy. Ilpenapat okpals. TeMaTOKCHJAMHOM H 203HHOM. YBeJHu.
100 X (cayyaii 1).

Puc. 4. Boabuoit C. 3. 21 ner, Ne ucropun 6Gosnesnu 254/59. Ipymuas knerka apedop-
MHpOBaHHAas — KypuHada. Huxune koneunoctu ¢opmbl GykBol ,,X”, JeBasi KOHEYHOCTb CH/b-
Hee H3OrHyTa MeguasJbHO H HECKOJbKO ToJule (cayyaii 2).

Puc. 5. Boashoit C. 3. ner 21. Ne ucropun Gonesuu 254/59. Ha mokpbiToil BOJOCaMH
KOXKe TOJIOBHl MHOTOYHC/IEHHbIC 3DHTEMATO3HbLIE OYard, NOKPLITHIE TOJNCTHIM C/OEM KOPOYEK
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¢ uvelwyiikamu cepoxearoro usera. Ha Jesofi ywHoll pakesHue oTpyGerunHoe luenynleHHe
gemyfikaMi cepcxkenroro useta. Ha nesofi ywHoii paxoBire orpy6enuatoe LIeNyLi€HHE
snmugepMuca (caydait 2).

Puc. 6. Boasnoit C. 3. 21 ner, Ne ucropun Goseann 254/59. Ha npasoM npeanJeube, Ha
JIOP3aJIbHOH MOBEPXHOCTH BHAEH MIOCKHA Oyrop, oBasbHbiil MSrKHH, B HEKOTOPHIX MecTax
NOKPLITHIH KOPOYKOH ¢ uelnyiikamu. B nokresoil 0o6sacTH y3enku pO3CBOCHHETO 1Bera, No-
KpLIThie cepefpucrocepuiMu dellyiikaMd. B o6aactu seBofl slaTepanbHOH JOAEKKH Gopoaas-
yaTble THIEPKepaTOTHYeCKHe y3eJkH (caydail 2).

Puc. 7. Boabnoit C. 3. ner 21, Ne ucropun 6Gosesun 254/59. (Cayuait 2). OueHb CHJIb-
Hble H3MeHeHusi xapakrepa hiperkeratosis, acanthosis, papillomatosis. BugHel KieTku
HHAHBHAYAJBHOrO porosenusi. [1of SMHAePMHCOM OTeYHbie H3MEHEHMS, paculipeHHe COCyI0B,
HHOHILTPATH, COCTOSIME H3 IIA3MATHYECKHX KJIETOK, a TaKiKe HaJHUHe BHEKJIEeTOUHOTO
nurmenta. [lpenapaT OKpall., reMaTOKCHJIMHOM H 303HHOM. Ymeauu. 100 X.

SUMMARY

The authors describe poikiloderma congenitale from the clinical
point of view and quote the opinions of some authors on this disease.
Then follows the description of the authors’ observations concerning
three brothers, in one of whom changes of an eruptive character were
found. In the other two poikiloderma congenitale was diagnosed. In the
younger of these two, besides the typical changes described by Thom-
son, there were found changes on the scalp of the character of psoriatic
sloughing; on the right elbow an inflammatory infiltrate was found.
These changes were accompanied by anaemia, considerably increased
blood sedimentation rate, hypoxia of the heart muscle and decreased
level of 17-ketosteroids in urine. The second brother presented, besides
the classical symptoms, changes of psoriatic sloughing and eruption on
the scalp, ears and under the knees. On the right forearm a bluish-red
tumour was present, and near the right elbow an efflorescence of the
character of psoriasis exsudativa was observed. On the external parts
of the ankles of both legs wart-like excrescences were present; other
findings consisted in excessive keratinization of epidermis on the palms
and soles, lack of hair growth on the chin, in the armpits and on the
mons pubis, considerably decreased level of 17-ketosteroids in urine and
anaemia of moderate degree. Psychiatric examination revealed mental
underdevelopment equivalent to moronity. Two other children of the
same parents died at the age of 14 and 16 years; they also had changes
in the skin and bones typical for poikiloderma congenitale. Four other
children died in the first year of life, but the mother denies the
existence of external pathological changes in any of them.



346 Jadwiga Wojtkiewicz, Aleksandra Chibowska i Stefan Wilodarczyk

In both cases described above, disturbances in the function of endo-
.«crine glands were observed, which distinguishes them from the classical
form described by Thomson.

The authors arrive at the conclusion that children affected with
poikiloderma congenitale are weak and liable to all kinds of diseases;

they usually die at puberty. Poikiloderma congenitale may be regarded
.as a form of Rothmund’s syndrome.
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