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Abstract

Systemic sclerosis, popularly referred to as scleroderma, is a chronic connective tis-
sue disease with present autoantibodies against platelet-derived growth factor receptor.
These antibodies activate directly fibroblasts causing the dermis and internal organs’
fibrosis and vascular damage. Additionally, calcific collections, including hydroxyapatite
crystals, may develop in subcutaneous tissue and juxta-articular soft tissue. Herein, we
report a case of a 72-year-old woman, referred by a rheumatologist for plain radiography
and ultrasound examination of hands due to pain and swelling of the fourth finger of the
left hand. Dermal induration affecting hands, especially fourth finger on the left side and
the Raynaud phenomenon were observed on physical examination. Furthermore, the
patient had noticed periodic discharge with a toothpaste consistency from a tiny fistula
localised in the vicinity of the fourth finger alterations. The paper emphasises a possible
application of the twinkling artefact and MicroPure option on ultrasound examination
in differential diagnosis of soft tissue calcifications. Making the correct diagnosis can
attribute to precise planning of surgical treatment.

Streszczenie

Twardzina uktadowa (systemic sclerosis, SSc), potocznie zwana skleroderma, jest
przewlekta uktadowa choroba tkanki tacznej, w ktérej wystepuja autoprzeciwciata
skierowane przeciwko receptorom plytkowego czynnika wzrostu, odpowiedzialne
za bezposredniag aktywacje fibroblastéw, a co za tym idzie — postepujace widknienie
skoéry i narzadéw wewnetrznych oraz uszkodzenie naczyn krwiono$nych. Oprécz tego
w tkance podskoérnej i tkankach miekkich okolostawowych moga odkladaé sie sole wap-
nia, w tym krysztaly hydroksyapatytéw. Przedstawiamy przypadek 72-letniej kobiety
skierowanej na badanie radiograficzne i ultrasonograficzne rak przez reumatologa
z powodu bélu i obrze¢ku palca czwartego reki lewej. W badaniu fizykalnym stwier-
dzono pogrubienie skéry palcéw rak, zwlaszcza palca czwartego reki lewej, oraz objaw
Raynauda. Ponadto chora zglaszata obecno$é¢ periodycznie pojawiajacej sie przetoki na
wysoko$ci zmian zlokalizowanych w tym palcu, z ktérej obserwowata okresowy wyciek
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gestej tresci o konsystencji pasty do zebow. Praca podkresla przydatnosé¢ nadal mato
znanego zjawiska artefaktu migotania oraz opcji MicroPure w badaniu ultrasonogra-
ficznym w diagnostyce réznicowej zwapnien w tkankach migkkich na przyktadzie twar-
dziny ograniczonej. Doktadna diagnostyka zmian pozwala na precyzyjne zaplanowanie

zabiegu operacyjnego.

Introduction

Systemic sclerosis (SSc), popularly referred to as sclero-
derma, is a chronic connective tissue disease with pres-
ent autoantibodies against platelet-derived growth factor
receptor. These antibodies activate directly fibroblasts caus-
ing the dermis and internal organs’ fibrosis and vascular
damage .

Variants of scleroderma are the following:

1. limited cutaneous SSc (formely CREST syndrome);
2. diffuse cutaneous SSc;
3. SSc without skin involvement®.

The disease can manifest itself as skin changes only or
may lead to multiple organ failure, i.e. pulmonary arte-
rial hypertention, interstitial lung disease, renal failure,
gastrointestinal disease, which depends on the clinical
variant.

Clinical features of the former - limited systemic scle-
rosis (formely CREST syndrome), according to the acro-
nym ‘CREST’, are: calcinosis, Raynaud phenomenon,
esophageal dysmotility, sclerodactyly (thickening involv-
ing the skin of the fingers) and teleangiectasias (dilated
capillaries).

According to the diversity of clinical manifestations and no
radical treatment available for scleroderma, of the highest
importance is early detection of internal organ involve-
ment and adequate staging. Local surgical treatment for
limited cutaneous SSc is based on the relation between
calcifications and digits’ soft tissue, especially tendons and
nerves.

Case report

A 72-year-old female patient with a clinical diagnosis of
systemic sclerosis and Sjogren syndrome was referred by
a rheumatologist for plain radiography and ultrasound
examination of hands due to painful thickening and red-
ness of the skin over the distal interphalangeal joint of
the fourth finger of the left hand. The patient observed
periodic discharge with a toothpaste consistency from
a tiny fistula localised in the vicinity of the fourth finger
alterations. Morover, dermal induration of the hands and
the Raynaud phenomenon were discovered on physical
examination.

Plain film radiography (PA projection) of the hands
revealed a collection of coarse-grained calcifications in the

Wstep

Twardzina ukltadowa (systemic sclerosis, SSc), potocznie
nazywana skleroderma, jest przewlekta uktadowa choroba
tkanki Iacznej, w ktérej wystepujg autoprzeciwciala skiero-
wane przeciwko receptorom plytkowego czynnika wzrostu,
odpowiedzialne za bezpos$rednia aktywacje fibroblastéw, co
prowadzi do postepujacego widknienia skéry i narzadéw
wewnetrznych oraz uszkodzenia naczyn krwiono$nych®.

Wyréznia sie kilka postaci tej choroby:

1. postaé ograniczona SSc (dawniej zesp6t CREST);
2. postaé¢ uogdlniona SSc;
3. twardzina ukladowa bez zmian skérnych®.

W zalezno$ci od postaci klinicznej choroba moze obejmo-
waé wylacznie skére albo prowadzi¢ do niewydolnosci
wielu narzadéw, w tym do nadci$nienia plucnego, choroby
srédmiazszowej ptuc, niewydolnosci nerek i choréb uktadu
pokarmowego.

W pierwszym przypadku, czyli w twardzinie ograniczonej
(dawniej zespét CREST), charakterystycznymi zmianami
sa: ogniskowe zwapnienia (calcinosis, C), objaw Raynauda
(Raynaud, R), zaburzenia czynnosci przelyku (esophageal
dysmotility, E), stwardnienie palcéw skéry (sclerodac-
tylia, S) i rozszerzenie drobnych naczyn krwiono$nych
(telangiectasia, T).

Ze wzgledu na trudnos$ci diagnostyczne zwigzane ze zr6zni-
cowaniem obrazu klinicznego twardziny oraz brak swoistego
leczenia niezwykle wazna jest wczesna identyfikacja powi-
ktan narzadowych, wlacznie z ocena ryzyka postepu choroby.
Z kolei w przebiegu sklerodermii ograniczonej istotna jest
ocena stosunku zwapnien do tkanek migkkich palca, zwlaszcza
Sciegien i nerwéw, w celu zaplanowania leczenia operacyjnego.

Opis przypadku

72-letnia chora z rozpoznaniem zespotu Sjogrena oraz
twardziny ukladowej zostala skierowana przez reumato-
loga na badanie radiograficzne i ultrasonograficzne rak
z powodu bolesnego pogrubienia i zaczerwienienia skory
w obrebie palca czwartego reki lewej. W wywiadzie chora
zglaszala okresowe wydzielanie si¢ bialej tresci o konsy-
stencji pasty do zebéw z malej przetoki zlokalizowanej
w okolicy zmian. Ponadto skéra obydwu rak byla stward-
niala oraz wystepowal objaw Raynauda.

Na radiogramie w projekcji tylno-przedniej (posterior-ante-
rior, PA) uwidoczniono skupisko gruboziarnistych zwapnien
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soft tissue of the fourth finger of the left hand: over the dis-
tal phalanx, on the ulnar side of the distal interphalangeal
(DIP) joint and over the distal part of the middle phalanx
(Fig.1, Fig. 2 A). Minor calcifications were visible on the
ulnar side of the middle phalanx distal part in the corre-
sponding finger of the right hand. Otherwise the image did
not demonstrate any pathology.

Afterwards, ultrasound examination of the hand was per-
formed with Toshiba Aplio 500 using a linear PLT probe
with a frequency of 18 MHz.

Standard B-mode ultrasonography revealed a 23 mm in
lenght collection of hyperechogenic calcifications in the
soft tissue on the palmar side of the fourth finger on the
left side (Fig. 2 B). Fibers of flexor tendons of the fourth
finger, flexor tendons sheath, retinacula, volar plates,
proximal interphalangeal joint, distal interphalangeal
joint and metacarpophalangeal joint were unremarkable.

In addition to standard B-mode imaging, colour and power
Doppler were applied, which as a result of the twinkling
artefact demonstrated colour pixels in the area of calcifica-
tions (Fig. 2 C).

Furthermore, modern MicroPure option available on
Toshiba ultrasound scanners, which can be useful in
detecting clustered microcalcifications not seen in
B-mode imaging®, was adapted (Fig. 3). This option also
allows differential diagnosis of microcalcifications in

w tkankach miekkich paliczka dystalnego palca czwartego
reki lewej, po stronie tokciowej dalszego stawu miedzypa-
liczkowego (distal interphalangeal, DIP) oraz w tkankach
miekkich dalszej potowy paliczka srodkowego (ryc. 1, 2 A).
Dyskretne zwapnienia widoczne byly réwniez w korespon-
dujacym palcu reki prawej, w tkankach miekkich konca dal-
szego paliczka srodkowego po stronie lokciowej. Poza tym
obraz RTG rak byl prawidlowy.

W nastepnej kolejnosci wykonano badanie ultrasonogra-
ficzne sonda liniowa o czestotliwosci 18 MHz aparatem
Toshiba Aplio 500.

W tkankach miekkich paliczka dystalnego palca czwartego
reki lewej po stronie dloniowej uwidoczniono konglome-
rat hiperechogenicznych drobnych zwapnien na tacznej
dtugosci 23 mm (ryc. 2 B). Sciegna zginaczy czwartego
palca, pochewka, troczki zginaczy, plytki dloniowe, staw
miegdzypaliczkowy blizszy i dalszy oraz staw $rédreczno-
-paliczkowy nie wykazywatly patologii.

Poza standardowg prezentacja B do oceny wyzej wymie-
nionych zmian wykorzystano opcje kolorowego i power
dopplera, w ktérych w rzucie uwidocznionych zwapnien
stwierdzono obecno$¢ kolorowych pikseli (ryc. 2 C). Byl to
tzw. artefakt migotania (twinkling artifact).

Nastepnie zastosowano funkcje MicroPure dostepna
na aparatach Toshiba, ktéra pozwala na uwidocznie-
nie mikrozwapnien niewidocznych w prezentacji B®,

Fig. 1. Plain film radiography (AP projection) of the hands reveals a collection of coarse-grained calcifications in the soft tissue of the left
hand fourth digit and minor calcifications in the corresponding digit of the right hand (arrows)

Ryc. 1. Zdjecie RTG poréwnawcze rgk w projekcji PA uwidacznia skupisko gruboziarnistych zwapnieit w tkankach migkkich paliczka
dystalnego palca czwartego reki lewej oraz dyskretne zwapnienia w korespondujgcym palcu reki prawej (strzatki)
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soft tissue. In our case, as the lesion was seen as slightly
hyperechoic structures, it was not composed of microcal-
cifications (on the contrary to hyperechoic microcalcifica-
tions on MicroPure option imaging). Considering medical
history, i.e. periodic discharge with a toothpaste consis-
tency from a tiny fistula, hydroxyapatite (HA) deposits
were suspected.

No other pathologies of the hand were found.
Consulting orthopedist qualified the patient for surgical

removal of lesions.

Discussion

Systemic sclerosis is a chronic connective tissue disease
affecting the skin or internal organs. A clinical variant with
a benign course is called limited systemic sclerosis (formely
CREST syndrome). In our case, 3 out of 5 aforementioned fea-
tures of a “CREST” syndrome were present (except E and T).

Fig. 3. MicroPure option, ultrasound examination of the left hand
fourth digit: soft tissue deposits (on the left) seen as slightly
hyperechoic structures on MicroPure option imaging (on
the right, in blue)

Ryc. 3. Badanie USG palca czwartego reki lewej z zastosowaniem
funkcji MicroPure: ztogi w tkankach migkkich (strona lewa)
uwidaczniajqce sig jako stabo hiperechogeniczne struktury
w opcji obrazowania MicoPure (strona prawa, na niebiesko)

a ponadto umozliwia ich diagnostyke réznicowsa (ryc. 3).
Opisywane zmiany nie miaty charakteru mikrozwap-
nien, gdyz prezentowaly sie jako stabo hiperechogeniczne
struktury (w przeciwienstwie do mikrozwapnien, ktére
w opcji MicroPure majg intensywna, wysoka echogenicz-
no$é). Na podstawie danych z wywiadu, tj. wyciekajacej
przez przetoke bialej tresci o konsystencji pasty do zebdw,
wysunieto podejrzenie obecno$ci krysztaléw hydroksy-
apatytéw (HA).

Innych patologii w zakresie reki nie stwierdzono.

Konsultujacy ortopeda zakwalifikowatl chorg do chirurgicz-
nego usuniecia zmian.

Omoéwienie

Twardzina uktadowa jest przewlekla, uktadowa chorobg
tkanki tacznej, zajmujaca skére lub narzady wewnetrzne.
Odmiang o tagodnym przebiegu klinicznym jest postaé

Fig. 2. Comparison of the left hand fourth digit lesions: A. plain
film radiography (AP projection) reveals a collection of
coarse-grained calcifications in the soft tissue: at the distal
phalanx, on the ulnar side of the DIP joint and the distal
part of the middle phalanx; B. standard B-mode ultrasonog-
raphy reveals a collection of minute hyperechogenic calci-
fications in soft the tissue on the palmar side of the fourth
digit; C. positive power Doppler in the area of calcifications
— the twinkling artifact

Ryc. 2. Poréownanie zmian palca czwartego reki lewej: A. zdjecie
RTG w projekcji PA uwidacznia skupisko gruboziarnistych
zwapnien w tkankach migkkich paliczka dystalnego palca
czwartego re¢ki lewej, po stronie tokciowej stawu DIP oraz
w dystalnej czesci tkanek migkkich paliczka srodkowego;
B. prezentacja B-mode w badaniu USG uwidacznia konglo-
merat hiperechogenicznych drobnych zwapnien na tqcznej
dlugosci 23 mm w tkankach migkkich paliczka dystalnego
palca czwartego reki lewej po stronie dloniowej; C. w bada-
niu dopplerem mocy obecnoscé kolorowych pikseli — artefakt
migotania
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Plain radiography, as far as systemic sclerosis is concerned,
plays a crucial role in the diagnosis of soft tissue calcifi-
cations and acroosteolysis. Radiographs of our patient’s
hands revealed a collection of coarse-grained calcifications
in the soft tissue of the fourth finger of the left hand and
less pronounced lesions in the corresponding finger of the
right hand.

As far as limited cutaneous SSc is concerned, soft tissue
calcific collections are typically para-articular, i.e. they do
not communicate with the joint. According to the literature
they have amorphous appearance®, yet in our own practice
we have usually observed coarse-grained lesions (unlike
linear deposits along muscles and fasciae observed in der-
matomyositis). In about 25% of patients with scleroderma
they are composed of hydroxyapatites that can be released
from calcific collections®. Most commonly they deposit in
the areas of repeated microtrauma (compression), i.e. digi-
tal pulp, buttocks, the elbow region, posterior part of the
forearm or in the prepatellar area.

The presence of calcifications, seen on X-ray as hyperecho-
genic lesions, can be confirmed with the use of MicroPure
option, which has already been used in detecting microcal-
cifications in breast tissue and monosodium urate crystals
in gouty arthritis®®. In our case, application of MicroPure
option on ultrasound examination allowed detection of
‘soft’ calcifications, which was indicative of HA rather than
calcific deposits. Thus, MicroPure option can be adapted to
differentiate HA crystals from other calcifications, yet the
final diagnosis would only be available when comparing
the ultrasonographic image with the chemical composition
analysis of the lesion.

Furthermore, colour and power Doppler examination
detected colour pixels, which was an effect of the twin-
kling artefact rather than soft tissue inflammation caused
by crystal deposits. The twinkling artifact is the phenom-
enon observed on colour and power Doppler examination
immediately behind a stationary echogenic surfaces, such
as urinary tract stones, soft tissue calcific deposits or bones,
acquiring a false appearance of blood flow. However,
inability to detect a flow on spectral Doppler indicates its
artifactual nature. This phenomenon, considering uneven
and rough surface, usually occurs when Doppler scale set-
tings are high and ultrasound beams of low-frequency are
being transmitted”. According to Wei Lu et al., this effect is
caused by small air bubbles entrapped in cracks and crev-
ices of rugged surfaces®.

Application of the twinkling artifact (‘colour comet-tail
artifact’) in clinical practice allows urinary tract depos-
its detection or, less frequently, cholelithiasis and bili-
ary lithiasis®. It also provides detection of minute cal-
cific deposits before their size is capable of eliciting an
acoustic shadow. As it can mimic blood flow on ultra-
sound examination, the twinkling artifact effect is worth
remembering"?.

Subcutaneous HA deposits can lead to local inflamma-
tion, if severe to ulceration or as we present in our case to

ograniczona twardziny (dawniej zespét CREST). U oma-
wianej pacjentki stwierdzono trzy z pieciu powyzszych cech
klinicznych choroby (poza E i T).

Badaniem wyj$ciowym w diagnostyce zwapnien w obrebie
tkanek miekkich oraz akroosteolizy jest badanie radiogra-
ficzne. Na radiogramie rak opisywanej chorej stwierdzono
obecno$¢ gruboziarnistych zwapnien w tkankach miek-
kich palca czwartego reki lewej i mniej nasilonych zmian
w palcu czwartym reki prawe;.

Skupiska zwapnien w obrebie tkanek miekkich rak i innych
stawéw niezajmujace bezposrednio samych stawoéw sa
charakterystycznym obrazem postaci ograniczonej SSc.
Wedtug literatury najcze$ciej maja charakter bezposta-
ciowy®, natomiast z naszych wtasnych obserwacji wynika,
ze zazwyczaj maja charakter gruboziarnistych zwapnien
(w przeciwienstwie np. do linijnych, uktadajacych sie
wzdluz mie$ni i przestrzeni powieziowych w przebiegu
dermatomyositis). W okolo 25% przypadkéw zawieraja
hydroksyapatyty, ktére moga uwalniac¢ sie ze zwapnien®.
Najczesciej wystepuja w miejscach podatnych na mikro-
uszkodzenia (ucisk), np. w opuszkach palcéw, poslad-
kach, tokciu, na tylnej czesci przedramienia czy w okolicy
przedrzepkowe;j.

Obecnos$é zwapnien, widoczna w badaniu radiograficz-
nym jako obszary zacienienia, moze by¢ potwierdzona za
pomoca opcji MicroPure, ktéra umozliwia wykrycie mikro-
zwapnien w obrebie piersi i moczanéw jednosodowych
w dnie moczanowej®®. Badanie USG z opcja MicroPure
w omawianym przypadku potwierdzilo obecno$é¢ ,miek-
kich” zwapnien, co bezblednie nasuneto podejrzenie
HA, nie za$ zwapnien. Zatem opcja MicroPure moze by¢
pomocna w odréznianiu krysztaléw HA od innych zwap-
nien, jednak ostatecznie rozpoznanie moze by¢ dokonane
wylacznie po poréwnaniu obrazu ultrasonograficznego ze
sktadem chemicznym zmian.

Ponadto w badaniach dopplerem kolorowym i mocy
stwierdzono obecno$¢ kolorowych pikseli, ktére nie Swiad-
czyly o zapaleniu tkanek miekkich otoczenia krysztatow,
lecz wynikaty z artefaktu migotania. Artefakt migotania
jest zjawiskiem obserwowanym w badaniu dopplerem
kolorowym lub mocy, za mocno odbijajacymi fale ultra-
dZzwiekowe powierzchniami, takimi jak ztogi w drogach
moczowych, zwapnienia w tkankach miekkich, kosci, imi-
tujacymi obecno$é¢ drobnych naczyn. Jednak brak cech
przeplywu w badaniu dopplerem spektralnym wskazuje
na jego artefaktyczny charakter. Artefakt ten powstaje
wowczas, gdy do nieréwnej powierzchni ciata stalego przy
wysokich ustawieniach skali Dopplera docieraja fale ultra-
dzwiekowe o niskich czestotliwosciach®. Wedtug Wei Lu
i wsp. zjawisko to powstaje w przypadku obecno$ci matych
pecherzykéw powietrza nieruchomo osadzonych na nie-
réwno$ciach powierzchni®.

W praktyce artefakt migotania (artefakt Swietlika, artefakt
typu ,warkocza komety”) jest wykorzystywany do identy-
fikacji zlogéw w drogach moczowych, rzadziej w diagno-
styce kamicy pecherzyka zo6lciowego i drog zotciowych®.
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dermal fistula. However, other features of limited sclero-
derma, such as acroosteolysis (resorption of distal bony
phalangeal tuft) associated with calcinosis or soft tissue
atrophy most frequently observed with the Raynaud phe-
nomenon, were not reported.

Conclusion

The course of the disease is rather benign and depends on
organ involvement. Subcutaneous tissue deposits occur as
calcifications and hydroxyapatites crystals. Imaging modal-
ity of choice is plain radiography. Clinically indicated,
ultrasound examination reveales the relation between cal-
cifications and soft tissue of the hands, especially tendons,
retinacula and neurovascular bundles.
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atrofii tkanek migkkich dystalnych cze¢sci palcow.

Podsumowanie

Choroba ma zwykle tagodny przebieg kliniczny, ktéry
zalezy od zajecia narzadéw wewnetrznych. Obserwowane
na radiogramach zlogi w tkance podskérnej mogg odpowia-
daé zwapnieniom oraz zlogom hydroksyapatytéw. Metoda
z wyboru w ich diagnostyce sg radiogramy. Badanie ultra-
sonograficzne pozwala na doktadne okreslenie lokalizacji
zmian, zwlaszcza rozleglych, w tym ich stosunku do $cig-
gien, troczkéw, peczkéw naczyniowo-nerwowych.
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