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Twardzina uktadowa to choroba tkanki *gcznej o wcigz niejasnej
etiologii.

Etiologia 1 patogeneza

Mimo opisow rodzinnego wystepowania choroby (1) czy tez
zwigzku z uktadem antygendow klasy HLA (2) nie stwierdzono
jednoznacznie genetycznego tta schorzenia. Prawdopodobnie
przyczyna twardziny lezy u podtoza wzmozonej, niekontrolowanej
syntezy de novo biatek kolagenowych, a nie ich uposledzonego
rozpadu 1 nadmiernego gromadzenia (3). Badania
immunoenzymatyczne bioptatéw skéry pacjentdédw we wczesnej fazie
choroby ujawniajg nadmierne gromadzenie limfocytéw (zwtaszcza
CD4+) 1 makrofagow. Zjawisku temu towarzyszy zwiekszenie
stezenia krazacego receptora dla interleukiny-2 oraz
niektérych innych interleukin: IL-1, IL-2, IL-4, IL-6.
Zwiekszenie stezenia interleukiny-1 i interleukiny-4, ktére
wykazujg zdolno$¢ do pobudzania proliferacji fibroblastéw i
syntezy kolagenu, jak réwniez korzystne skutki leczenia
immunosupresyjnego mogg wskazywac¢ wudziat mechanizmow
autoimmunologicznych w rozwoju choroby (4).

W przebiegu twardziny uktadowej poza wystepowaniem przeciwciat
przeciwjadrowych (ANA), dochodzi do wytwarzania
autoprzeciwciat w stosunku do takich antygendw, jak
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topoizomeraza I (Scl-70), polimeraza RNA lub centromery. W
badaniach Hietarinta i wsp. (5) w grupie 32 chorych na
twardzine, wykazano zwigzek pomiedzy wystepowaniem objawdw ze
strony ukt*adu miesniowego i obwodowego uktadu nerwowego, a
zwiekszonym mianem przeciwciat U1RNP i prawdopodobnie
przeciwciat Scl-70. Grupa omawianych pacjentéw
charakteryzowata sie réwniez czestszym wystepowaniem antygendw
HLA B8 i HLA DR3. Ten ostatni zwigzany jest z wytwarzaniem
przeciwciat przeciw antygenom jaderkowym (PM-Scl), ktére
wystepuja w przypadkach twardziny naktadajagcej sie na
zapalenie wielomies$niowe.
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