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A szisztémas sclerosis modern terapidja

SzZUCS Gabriella

A szisztémds sclerosis kronikus szisztémds auto-
immun betegség, amelynek patogenezisében ha-
rom tényez§ szerepel: kiterjedt fibrosis a bérben
és a belsd szervekben, a kiserek nem gyulladé-
sos, obliterativ vasculopathidja és kéros immu-
noldégiai aktivacio specifikus autoantitest-képzd-
déssel. A betegség kezelésében valodi betegség-
modosité terdpia (disease-modifying drug) nem
all rendelkezésiinkre. A szisztémds sclerosis ke-
zelésében cél a patogenezisben szereplé hdrom
tényezd befolydsoldsa. A vascularis terdpia al-
kalmazza a Raynaud-jelenség, a kritikus ujj-
ischaemia és a belsG szervek érszovédményei-
nek (példaul sclerodermdban fellépé renalis kri-
zis, pulmonalis hypertonia) kezelése soran hasz-
nélt, elsGsorban vasodilatator hatdsd gyogysze-
reket. Immunszuppressziv kezelést alkalmazunk
pulmonalis fibrosis, alveolitis és gyors progresz-
szi6ju bdrtiinetek esetében. Az antifibroticus te-
rapiara vonatkozé eredmények egyelére kétsé-
gesek, igazan hatékony gyogyszer nem éall ren-
delkezéstinkre. A betegség alapfolyamatdban
részt vevé tényezdk befolyasoldsa mellett sziik-
séges az egyes szervi tinetek kezelése, amely-
nek hatékonysdgdhoz szoros multidiszciplinéris
egyuttmikodésre van sziikség a szervi érintett-
ségnek megfelelGen. Végil a beteg sikeres keze-
léséhez és vezetéséhez mindenképpen indokolt
a beteg megfeleld felvildgositasa, képzése.
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UP-TO-DATE MANAGEMENT OF SYSTEMIC
SCLEROSIS

Systemic sclerosis is a chronic autoimmune
disease characterized by three major features:
widespread fibrosis in the skin and internal
organs, a non-inflammatory small vessel oblite-
rative vasculopathy and immunological activa-
tion with disease-specific autoantibodies. It is
necessary to take a systematic approach to the
diagnosis and evaluation of each case in order to
provide appropriate treatment. Disease-modi-
fying approaches can be classified according to
the underlying pathogenic process. Thus vas-
cular therapies include agents used for Ray-
naud’s phenomenon, critical digital ischaemia
and organ-based vascular complications such as
scleroderma renal crisis and pulmonary hyper-
tension. Immunosuppressive drugs are used in
lung involvement or rapid skin progression. The
results of different anti-fibrotic therapies are
controversial. Finally in managing organ-based
manifestations and complications a multidiscip-
linary approach to the therapy is useful with pa-
tient education as an integral component of
successful management.
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inhibition of fibrosis, organ-based therapy,
multidisciplinar cooperation
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szisztémas sclerosis (SSc) kot8szoveti prolife-
ricidval, fibrosissal jellemezhet8 szisztémis
autoimmun kérkép. Els@sorban nékon jelent-

kezik, altaldban 45-65 éves kor kozott.
Az SSc patogenezisét hirom tényez8 jellemzi parhu-
zamosan: 1. A microvasculatura és a mikrocirkulicié
abnormalitisai endotheldiszfunkciéval, a kiserek foko-

Elfogadva: 2009. marcius 17.

zott vasoconstrictiv hajlaméval, érocclusiokkal. 2. Im-
munpatolégiai véltozasok. 3. A kollagén és az extra-
celluldris mitrix kifejezett akkumuldciéja a b&rben és a
belss szervekben.

Az SSc klasszifikdciéja (1) alapjan két {8 csoport
kulonithets el. Diffiiz cutan szisztémds sclerosisban a
Raynaud-szindréma kialakuldsit kovetSen egy éven
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beliil megjelennek a bels& szervi manifeszticiok, ame-
lyek sdlyosabbak is a limitalt kérformaban észleltekhez
képest. A limitdlt cutan SSc-ben a Raynaud-fenomén
évekkel megel&zi az egyéb tiinetek kialakuldsat, és csak
ritkdn figyelhetd meg sdlyos tiid6-, sziv- vagy vesebe-
tegség, viszont gyakrabban alakul ki pulmonalis
hypertonia. Ritka forma a scleroderma sine scleroderma,
ahol sclerodermds bértiinetek nélkill vannak jelen a
bels8 szervi manifeszticidk, vascularis eltérések és sze-
rolégiai paraméterek.

Klinikai tiinetek

Bér és mozgdsszervek: A leggyakoribb kezdeti tiinet a
Raynaud-fenomén jelentkezése. Jellegzetes a sclero-
dactylia, a perioralis sclerosis és a szdjnyilas kisebbedé-
se. Difftaz cutan formdban (dcSSc) a sclerodermiés
bértiinet a végtagok proximalis teriiletét és a torzset is
érinti (1. dbra), csak az acralis részek érintettsége ese-
tén limitalt cutan forméardl van sz6 (1cSSc) (2. dbra).
Egyéb bértiinetként jelentkezhet hypo- és hyperpig-
mentatio, teleangiectasia, subcutan calcinosis, ujjbegy-
fekélyek, csillaghegek.

Tiid6: A pulmonalis fibrosis jelenléte gyakori, kiala-
kuldsit rendszerint megel6zi a fibrotizalé alveolitis. A
pulmonalis fibrosis elsésorban a tiidk basalis részét
érinti, késsbb diffuz fibrosis és 1épesméztiids jelent-
kezhet. A pulmonalis vascularis betegség pulmonalis
artérids hypertonia (PAH) kialakuldsit eredményezhe-
ti, ami az egyik f6 mortalitdsi tényez8 sclerodermaban.

Sziv: Pericarditis, congestiv szivelégtelenség, a myo-
cardium fibrosisa miatt ingerképzési és ingeriiletveze-
tési zavarok egyardnt eléfordulhatnak.

Vese: A veseérintettség legstlyosabb koévetkezménye
az akcelerélt hypertonia és rapid progressziv veseelég-
telenség kialakuldsa: a scleroderma okozta renalis kri-
zis, amelynek a hétterében a vesében zajlé vasculo-
pathia 4ll.

1. ABRA|

A kézujjak flexios kontraktirdja és ujjfekélyek diffiz

cutan szisztémds sclerosisban

2. ABRA]
—————eell

Perioralis sclerosis limitdlt cutan szisztémds sclerosis-
ban

Gyomor-bél rendszer: Gastrointestinalis érintettség a
betegek 80-90%-dban észlelhets. Leggyakoribb az
oesophagusdiszfunkcié, dysphagiival, gastrooesopha-
gealis reflux tiineteivel. A motilitdszavar érintheti a
gyomrot, a vékony- és vastagbeleket is, ami klinikailag
hanyinger, hdnyis, obstipatio, malnutritio formajiban
jelenik meg.

Kezelés

A terdpia hirom tdmaddspontja az immunmodulici6-
immunszuppresszid, a vascularis ischaemia csdékkentése
és a fibrosis folyamaténak lassitisa. Az egyes betegek te-
rapias tervének felallitdsakor altaliban kombindlt kezelé-
si stratégidt alkalmazunk. Korai dcSSc-s beteg esetében
jon széba az immunszuppressziv kezelés, késdi stadium-
ban inkabb az antifibroticus kezelés. A vascularis terdpia
a betegség teljes tartama alatt indokolt.

Immunmodulicié-immunszuppresszié
Cyclophosphamid

A cyclophosphamidkezelés javasolt pulmonalis fibro-
sis, fibrotizalé alveolitis esetén (2, 3), ahol ez az egyet-
len igazoltan hatékony terdpia. A kezelési forma lehet
napi 1-2 mg/ttkg cyclophosphamid adisa per os, vagy
ciklikusan intravénas formaban havonta 600-750 mg/
m?, 6-12 hénapon keresztiil. A kezelési forma megva-
lasztdsa egyéni; a per os kezeléssel kapcsolatban t5bb
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mellékhatis figyelhetd meg (példdul neutropenia), il-
letve a magasabb kumulativ d6zis miatt a hosszabb ti-
vi mellékhatdsokkal is jobban kell szimolni (péld4ul
szekunder tumorok). A cyclophosphamidkezelés 1d§-
tartamdra vonatkozéan nincsenek egyértelmd ajinla-
sok, a kezelést individudlisan, a beteg szervi manifesz-
tacidjinak a stlyossigihoz és a vilaszkészségéhez kell
adaptalni.

Methotrexat

Methotrexatkezelés olyan, korai diffdz bé&rtiinetekkel
jaré SSc esetén jon szdba, ahol az egyéb belss szervi
manifeszticidk alapjdn nincs szitkség mds immun-
szuppressziv terdpidra (példaul cyclophosphamidra)
(4, 5). Ugyancsak methotrexat javasolt, ha a szisztémads
sclerosishoz 4tfedd (overlap) tiinetként myositis, po-
lyarthritis tarsul, illetve ha a betegnek valédi szisztémds
sclerosis-rheumatoid arthritis (RA) overlap szindré-
mija van. A methotrexat alkalmazott dézisa 10-20
mg/hét, a kezelés idStartama individudlisan meghataro-
zott. A mellékhatdsok kivédésére folsavkiegészités ja-
vasolt.

Azathioprin

Els@sorban pulmonalis manifesztici6, fibrosis vagy
alveolitis esetén, a cyclophosphamidterdpia utdni fenn-
tarté kezelésként alkalmazhat6 az azathioprin igazolt
hatékonysiggal (3, 6). Cyclophosphamid adisinak
kontraindikiciéjakor vagy annak mellékhatidsai esetén
elst vélasztand6 terdpiaként is széba jon. Az alkalma-
zott dézis 1,5-2,5 mg/ttkg/nap per os, a terdpia 1d§-
tartama individudlis.

Kortikoszteroidok

Kortikoszteroidokkal (prednisolon, methylpredniso-
lon) végzett immunszuppressziv kezelésre a sclero-
derma bizonyos tiineteinek az esetében van sziikség —
példaul fibrotizdlé alveolitis, polyarthritis, pericarditis,
tarsul6 myositis. Ezekben az esetekben is csak kis d6-
zisd, rovid ideig alkalmazott szteroidkezelés ajinlott,
mivel nagyobb dézist (>15 mg/nap prednison), hosz-
szabb 1deig alkalmazott kortikoszteroidkezelés sclero-
derméban renalis krizist provokalhat (7). Ezek alapjan,
amennyiben szteroidkezelést alkalmazunk scleroder-
mids betegnél, mindenképpen javasolt a vérnyomds és a
vesefunkcié szoros monitorizélisa.

Egyéb immunszuppressziv-immunmoduldns kezelés

Korai dcSSc esetében, ahol a betegség progresszidjanak
kockazata kifejezetten magas és ennek alapjin rossz a
beteg életkilitisa, haemopoeticus &ssejtek autolog
transzplantici6ja ajanlhaté szigora kritériumok alapjan
(8). A kezelés eredményeként szignifikinsan javul a
betegek b&rpontszama, és lassul, illetve megill a belsd
szervi manifeszticiok progresszidja. A kezelés az arra
kijelslt centrumban térténhet.

Vascularis terdpia

A kezelés célja a microvascularis eltérések okozta ke-
ringési zavar kezelése, a tiinetek javitdsa. A vascularis
terdpia nem farmakolégiai része a dohdnyzas abbaha-
gyasa, a hidegtsl valo 6vakodis és védelem, a kezek
melegen tartdsa.

Kalciumcsatorna-blokkolok

A kalciumcsatorna-blokkolék alkalma-
zisa az els6 vonalbeli kezelés a

Raynaud-jelenség tiineteinek javitdsira. tamadaspontja

A dihidropiridin tipusa kalciumcsator— az immun-

na-blokkolok hatékonysiga igazolt, £z
e . : modulacio-

szignifikinsan csokkenti a raynaudos .

attakok szamit és stlyossigit (9). Az lmmunS.Z/upp-

adatok a nifedipin- (retard formula) és resszio,

nicardipinterdpidra vonatkoznak, de a
gyakorlatban alkalmazhatok az egyéb
dihidropiridinek is — példdul amlodipin,
felodipin, lacidipin. A gyégyszerdozist
lassan, a toleralhat6 legmagasabb dé6zis-
ra kell beéllitani (példdul nifedipin re-
tard 10-20 mg naponta kétszer-hirom-

A terapia harom

a vascularis
ischaemia
csokkentése
és a fibrosis
folyamatanak
lassitasa.

szor), és a hatékonysigot legaldbb ha-
romhetes kezelés utin sziikséges le-
mérni. Abban az esetben, ha a beteg egyidejlileg
tachycardia miatt is gyégyszeres kezelésre szorul, lehet
vélasztani frekvenciacsokkent8 kalciumantagonistat is
(diltiazem, verapamil retard).

Angiotenzinkonvertdz-gdtlok
és angiotenzin II-receptor-blokkolék

Az angiotenzinkonvertiz enzim (ACE) gitl6i és az
angiotenzin II-receptor-blokkolék (ARB) vasodilata-
tor hatdsuk révén javitjik a periférids keringést és csok-
kentik az ischaemiis tiineteket. Egyértelmi az ACE-
inhibitorok kedvez& hatdsa scleroderma okozta renalis
krizis esetén (10). A publikélt adatok els&sorban cap-
topril- és enalaprilterdpidra vonatkoznak. A tolerilhato
legmagasabb dézist kell alkalmazni, szorosan kévetve a
vesefunkciét. Természetesen az egyéb ACE-inhibito-
rok alkalmazasa is megengedett. ARB-kezelésre vonat-
koz6an még nem &ll rendelkezésre széles kort tapasz-
talat (11).

Egyéb vasodilatatorok

Az egyéb vasodilatatorok alkalmazasival kapcsolatban
sclerodermaban nem egyértelmtiek az eredmények, ke-
vés, nem kontrollalt adat 4ll rendelkezésre. Alfa-recep-
tor-blokkolék alkalmazasa (prazosin, doxazosin) sz6-
ba jon a Raynaud-szindréma kezelésében els@sorban
akkor, ha a betegnek egyidejtileg hypertonidja is van, il-
letve a kalciumcsatorna-blokkolé kezelés mellékhati-
sok miatt nem alkalmazhaté. Nitrogén-oxid-donorok
(isosorbid mononitrit, glicerin-trinitrat), nitroglycerin
alkalmazdsa ugyancsak megengedett a periférias ischae-
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mids tiinetek kezelésében per os vagy transzdermilis
tapasz formdjaban, de stlyos ujjfekélyek esetén infazi-
6s pumpéban, naponta hat-nyolc 6rin keresztiil ada-
golva is, a beteg vérnyomidsitdl fiigg&en. Egyes esetek-
ben j6 hatdsa lehet a naftidrofuryl alkalmazésa is.

Prosztanoidok, prosztaciklinanalégok

Szisztémds sclerosisban jelentkezd salyos Raynaud-
szindréma, digitalis fekélyek és IT1I-IV. NYHA-stadiu-
mt PAH esetén a prosztanoidok, prosztaciklinana-
l6gok hatékony értagiték. Az intravénis (iv.) iloprost
csokkenti a Raynaud-tiinetek stlyossigit és gyakorisa-
gat SSc-ben (12). Ezekben a vizsgélatokban az iloprost
alkalmazott dézisa intravéndsan 0,5-3 ng/ttkg/min ha-
rom-6t egymast kvet8 napon vagy per os naponta
2%50-150 ug volt. Osszességében az oralis készitmé-
nyek hatdsa egyértelmiien elmarad az intravénas alkal-
mazashoz képest. Az iv. iloprost javitja a mar meglévs
ulcusok gy6gyuldsi titemét is (13). Az alprostadil szin-
tén hatékony a Raynaud-jelenség kezelésében (14), és
az 4ra kedvez&bb, mint az iloprosté. A koltséghaté-
konységot figyelembe véve a Raynaud-tiinetek kezelé-
sében az els§ vélasztandé szer kalciumantagonista, és
annak mellékhatdsai vagy nem megfelel§ effektivitdsa
esetén sziikséges a prosztanoidkezelés. A prosztanoid-
terapidnak a PAH kezelésében is alapvets szerepe van
(I. késdbb). A mellékhatisai lehetnek vascularisak, il-
letve gastrointestinalisak, ezek altaliban dézisfiiggSek
és a dozis csokkentésével megszlinnek.

Foszfodiészterdz-gitlok

Az SSc patogenezisében jellemz8 a vasodilatator hata-
st nitrogén-monoxid (NO) csdkkent termel8dése. Az
NO lebontisiban részt vevd foszfodiészterdz enzim
(PDE) gitlésa (sildenafil, tadalafil, valdenafil) ennek
megfelelden hatékony terdpia mind pulmonalis hyper-
tensio, mind periférids vascularis tiinetek, stlyos Ray-
naud-szindréma és ujjfekélyek esetén (15, 16). SSc-hez
tarsul6 PAH esetén a retard hatdst sildenafilkészit-
mény (Revatio) kijeldlt intézmény szakorvosa altal fel-
irhatd, dézisa napi 320 mg. A kezelés sordn a mjj-
funkci6 ellendrzése sziikséges.

Endotelin-1-receptor-antagonistdik

Az endotelin-1 (ET-1) az egyik legpotensebb vaso-
constrictor molekula, amelynek szintje SSc-ben emel-
kedett. Az ET-1 hat4sit az endotelinreceptorok gyégy-
szeres blokkol4sa révén gitolni lehet.

A bosentan (Tracleer) az endotelinreceptorok mind-
két tipusit (A és B) gitolja (dual antagonista), ennek
révén javitja SSc-ben a PAH tiineteit, ezzel a talélést
(17). (Hagyomaényos terdpia és sildenafilkezelés mel-
lett sem javulé PAH eseteiben kijelolt intézmény szak-
orvosa a bosentant felirhatja.) Az alkalmazott dézis
2X62,5 mg négy hétig, majd tartésan 2X 125 mg per os.
Emellett igazolédott az Gjabb ujjfekélyek kialakuldsat
megel6z8 hatdsa scleroderméaban (18). Ebben az indi-
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kiciéban a kalciumantagonistik és a prosztanoidok
mogott harmadik vonalbeli kezelésként javasolhaté.
Mellékhatasként a méjtoxicitdsra és teratogenitasra kell
figyelni. A szelektiv endotelinreceptor- (ET ,-) blok-
koldk koziil a sitaxsentan ugyancsak javitja a PAH tii-
neteit és a talélést, az ambrisentan vonatkozasiban je-
lenleg vannak folyamatban multicentrikus vizsgalatok.

A vascularis tiineteket javité egyéb kezelések

A vordsvértestek flexibilitdsit fokozé pentoxifyllin
csokkenti a Raynaud-szindréma tiineteit. Erre vonat-
kozéan csak tapasztalati tények dllnak rendelkezésre,
kontrollalt vizsgilati eredmény nem (79). A kezelés
térténhet per os napi 2-3 X400 mg pentoxifyllin ad4sa-
val vagy salyosabb tiinetek esetén naponta infazié for-
méjiban (100-300 mg/500 ml — 1-3 ampulla/500 ml),
6t-hét napig.

Fibrosisgatlas

Az SSc tiineteinek progresszidjit elsésorban a fokozott
fibrosis okozza, amelynek gatlasaval lassithaté lenne a
betegség progresszidja. Kontrolldle vizsgalatokban iga-
zolt hatékonysigt gydgyszer nem &ll rendelkezésre. A
novényi alkaloida halofuginon experimentalis modellek-
ben hatékonynak latszik, human adat kevés van. Hason-
16an kevés adatunk van rapamycin vonatkozdsaban, elss-
sorban a toxikus mellékhatdsok miatt évatossig indo-
kolt. Igéretes lehet még a tirozinkindz-gatlé imatinib
mesylat (Glivec), ami csékkenti a fibrosist, a fibroblastok
TGF- ltal stimulalt kollagén- és fibronektin-1-termelés
gatlasa révén (20). Jelenleg folyik a kiprébalasa scleroder-
méban multicentrikus vizsgilat keretében.

A szervi manifeszticidk kezelése

Az SSc kezelésére vonatkozoéan ebben az évben késziilt
el az EULAR (European League Against Rheuma-
tism)/EUSTAR (EULAR Scleroderma Trials and Re-
search) ajanldsa, amely az SSc kezelésére vonatkozd,
evidenciaként alkalmazhaté irodalmi adatok teljes kori
attekintésén alapszik (21).

Bértiinetek, Raynaud-szindréma

Amennyiben a betegnek korai stddiumban gyors prog-
ressziéja diffaz bértiinetei vannak, a methotrexat-
kezelésnek van bizonyitott hatékonysiga az EULAR-
EUSTAR ajinlds szerint. Egyes tanulminyokban a
cyclophosphamid is javitotta a bértiineteket dcSS-ben.
A hatékonysidgira vonatkoz6 evidencidk dsszegytjtése
aj6v8ben varhat6. A Raynaud-szindréma és az ujjfeké-
lyek kezelésében a dihidropiridin tipust kalciumcsa-
torna-blokkoldk koziil a nifedipin, a prosztanoidok
koézill az iv. iloprost csdkkenti az ujjak ischaemids at-
takjainak szdmat és salyossagat (14). A kalciumcsator-
na-blokkolék az elsd vonalbeli kezelés, az iv. iloprost a
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stlyosabb 4llapotokban jon széba. Az aktiv digitalis
ulcusok kezelésében intravénds prosztanoid (els&sor-
ban iloprost) ajinlott, ami javitja a fekélyek gyogy-
hajlaméit. Az ajabb ujjfekélyek megelzésében bosen-
tan javasolt, elsgsorban dcSSc-ben t6bbszorss digitilis
ulceratio mellett, kalciumantagonista és prosztanoid
hatéstalansiga esetén. A gybgyszeres kezelés mellett
sziikséges a fekélyek lokilis kezelése, feliilfert6z8dés
esetén antibiotikum addsa. Nehéz terdpids probléma a
subcutan calcinosis, amely lokalis fijdalommal, moz-
gaskorldtozottsaggal jarhat. Egyes esetekben széba jo-
het sebészi kimetszés, de a tapasztalat szerint a tiinetek
dltaldban kigjulnak.

Pulmonalis fibrosis

A sclerodermaasszociilt interstitialis tiidSbetegség ke-
zelésében alveolitis esetén cyclophosphamid sziiksé-
ges, mint egyediili bizonyitottan hatékony terapia,
amely kombindlhaté kis dézist szteroidkezeléssel. A
cyclophosphamidkezelés dézisa és id8tartama indivi-
duilis, a beteg allapotatdl és a vilaszkészségtdl fiigg. A
gyogyszeres kezelés mellett fontos a gydgytorna, lég-
z8gyakorlatok végzése a pulmonalis kapacitds meg6r-
zése érdekében.

Pulmonalis artérids hypertonia

Szisztémds sclerosisban a haldlos sz6v8dmények legfon-
tosabbja a PAH. Limitalt cutan betegségben tigyneve-
zett primer formaban észlelhetd, szimottevs pulmonalis
fibrosis nélkiil, mig a difftiz cutan formédban els&sorban
szekunder PAH jelentkezik az el8rehaladott pulmonalis
fibrosis kovetkeztében. Alapvets cél a PAH korai felis-
merése, és ha a beteg klinikai tiinetei alapjan (fulladis, a
terhelhet8ség csokkenése) felmeriil a kérkép, akkor ja-
vasolt a sz{ir6vizsgalatok elvégzése (echokardiogrifia, a
szén-monoxid-diffaziés kapacitds vizsgilata stb.). A di-
agnozis igazoldsira jobbsziviél-katéterezés sziikséges. A
PAH diagnosztikdjinak és terdpidjinak algoritmusa a
Kardiol6giai Szakmai Kollégium ajinlésa alapjan torté-
nik. A kezelésben a hagyomdinyos gyogyszerek — kal-
ciumantagonista, diuretikum, digoxin, antikoagulans ke-
zelés —, tovibbd oxigénterdpia stb. sziikségesek. Az
EUSTAR ajinlds szerint SSc szév6dményeként kiala-
kult PAH-ban prosztaciklinanal6gok (iv. iloprost és
epoprostenol) (22), endotelin-1-receptor-antagonistak
(bosentan, sitaxsentan) (23) és foszfodiészterazgitlok
(sildenafil) (24) addsa javasolt. Az alkalmazott terdpidk
mellett szignifikins mértékben javult a PAH-ban szen-
veddk funkcionilis stidiuma és talélése. A legutobbi kli-
nikai eredmények alapjin a PAH tiinetei SSc-s betegek-
ben gyakran 4tfedSek a valédi ischaemids coronariabe-
tegség tiineteivel, igy a betegek szlirése a PAH mellett
coronariabetegség irdnyaban is fontos (25).

Cardialis érintettség

Cardialis érintettség a betegek jelent8s részében eld-
fordul kiilonb6z6 stlyossdgban, és a pulmonalis eltéré-

sekkel egytitt vezetd haldlok. A klinikai tiinetként
jelentkez8 ritmuszavarok, ingeriiletvezetési zavarok,
szivelégtelenség, pericarditis kezelésében az egyéb be-
tegségekben is alkalmazott megfeleld cardialis terdpia
szitkséges.

Gastrointestinalis érintettség

Leginkdbb az oesophagus diszmotilitdsa, gastrooeso-
phagealis reflux észlelhets, de érintett lehet a teljes
vékony- és vastagbél 1s. Bar specifikus randomi-
zalt, kontrolldlt tanulminy nem all

rendelkezésre, a gyakorlati tapasztala-
tok alapjidn a sclerodermis betegek
protonpumpagitlé (PPI) kezelése ja-
vitja a reflux tiineteit, megel8zi az
oesophagus ulceratiéjit és strictura ki-

alakuldsit. A vékony- és vastagbél gastrooeso-
hipomotilitdsa, pszeudoobstrukcidja, phagealis
illetve dysphagia tiinetei esetén proki- reflux

netikus gy6gyszerek alkalmazisa java-
solt (domperidon, metoclopramid).

Leginkabb
az oesophagus
diszmotilitasa,

észlelhetd.

Malabsorptiét okozé bakteridlis tal-
novekedésben hasznos az antibioti-
kum-kezelés (kinolonok vagy amoxicillin-klavulan-
sav). Malnutritio fennallisakor orélis tapszerek, vita-
minp6tlds vagy sulyos esetben parenteralis taplalas le-

het indokolt.
Veseérintettség

A legfontosabb vesemanifesztacié a scleroderma okoz-
ta renalis krizis (SRC), ami els@sorban a diffiz cutan
formaban, annak az elsé hirom évében alakul ki. Az
EUSTAR-ajanlds retrospektiv vizsgéla-

ta szerint az SSc-s beteg szteroidkeze-

lésével 6sszefiigg az SRC kialakulasa- Hosszabb
nak nagyobb kockizata. Ezért a na- ideig
gyobb dézist, hosszabb idejii szteroid-

alkalmazott

kezelést keriilni kell. SRC elsé tiinete
lehet a hirtelen, Gjonnan jelentkez& hy-
pertonia, emiatt lényeges a szoros vér-
nyomdskontroll és vesefunkci6-ellen-

8rzés. Terapiaként megfelels antitenziv ban renalis
terdpia sziikséges; elsddlegesen vélasz- krizist

tandé szerek az ACE-gitlok (esetleg
azok mellékhatdsa esetén ARB-k).

kortikoszte-
roidkezelés
scleroderma-

provokalhat.

Az igazolt hatékonysdgi captopril
és enalapril mellett javasolhaté a
quinapril, szitkség esetén az ACE-gitl6 kombinildsa
kalciumantagonistaval. Intravénds prosztaciklin gyor-
san javithatja a vese mikrocirkuldciéjit. Lehet8ség sze-
rint keriiljik az agressziv vérnyomascsékkentdk alkal-
mazasit, mivel aktudlisan ronthatjdk a vese keringését.
Sziikség esetén hemodializis, peritonealis dializis is al-
kalmazhaté, szerencsés esetben csak dtmenetileg. Az
SRC még adekvit terdpia mellett sem kedvezd kimene-
teld, a betegek koriilbeliil 30%-dban tartés veseelégte-
lenség alakul ki, és végleges dializiskezelés valik szik-
ségességé.
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A kezelés hatdsossiganak

A szisztémds sclerosis kezelési stratégidja

a lemérése, gondozis

betegségmdodosito

| A szisztémas sclerosis biztos diagndzisa

v

| alcsoport, stadium |
kezelés

A Dbetegség prognézisit és a kezelés
eredményességét a b8rpontszdm és a
szervi tiinetek egyes paramétereinek a
viltozdsa alapjan itéljik meg. Osz-
szességében megfigyelhets, hogy a
belsd szervi tiinetek salyossiga par-
huzamosan valtozik a bértiinetek ki-

- y

l terjedésével, igy a b8rpontszdm méré-

immunszuppressziv kezelés |

vascularis terapia |

szervspecifikus

| antifibroticus terdpia |

se (modifikdlt Rodnan skin score)

v

| riziko, progresszio felmérése, alcsoport, antitestprofil |

v

o | szervi szovédmények szlirése |
terapia

megfeleld timpontot adhat. Difftuz
formaban az aktivitist jelezheti a
gyorsult vordsvértest-siillyedés és a
magas C-reaktiv-protein-szint (egyéb
okok kizardsa mellett). A beteg kove-
tésére hasznilhat6 a SHAQ-index
(scleroderma  health  assessment
questionnaire). A sclerodermas beteg

: y

l életkilitdsal, életmin8sége az egyes

reflux (protonpumpa

gastrooesophagealis fibrotizal6 alveolitis

(cyclophosphamid, szteroid)

gatl6, prokinetikum)

pulmonalis hypertonia
(bosentan, sildenafil,
prosztaciklinanal6g)

szervi manifeszticioktdl, azok sa-
lyossigitol, a kezelés hatékonysigi-
t6l fiiggnek. Eppen ezért fontos a di-

A

agnézis mielébbi felallitdsa, az egyes
szervi manifeszticiék felmérése és a

myositis (szteroid,
methotrexat)

renalis insufficientia
(ACE-gatl6, ARB)

megfelel§ terdpids protokoll megter-
vezése. A szisztémis sclerosis kezelé-

A 4

belek (antibiotikum, prokinetikum)

si stratégidjit mutatja a 3. dbra.

A betegek mortalitdisa nagyobb,
mint az &tlagpopuldciéé. Rosszabb
prognozist jelent a diffdz forma. A

ACE: angiotenzinkonvertdlé enzim; ARB: angiotenzinreceptor-blokkolé

leggyakoribb haldlok a sclerodermis
cardiopulmonalis betegség. (A korab-

Mozgdsszervi tiinetek

Sok SSc-ben szenvedd beteg jelez arthralgiit, jelent-
kezhetnek kézt&alagtt-szindréma tiinetei, tendinitis.
A tiinetek kezelésében a koribbiaknak megfelelGen
lehetsleg keriilniink kell a szteroidterdpidt. Nem szte-
roid gyulladdsgitlok (NSAID) alkalmazhatok, de fi-
gyelembe kell venniink az egyéb szervi tiineteket (ref-
luxbetegség, veseérintettség stb.) a gydgyszer kivilasz-
tisakor. Az NSAID-kezelés csak dtmeneti legyen, ro-
vid ideig tartson!

bi években a vezetd haldlok a scle-
roderma okozta renalis krizis volt,
ami az ACE-gitlé terdpia alkalmazdsival visszaszo-
rult.) A talélés javithat6 a betegség belsd szervi tiinete-
inek minél koraibb felismerésével és korai kezelésével,
aminek feltétele a rendszeres kovetés. Az egyes szervi
manifeszticiék felmérése évenként indokolt, illetve a
panaszok valtozdsakor aktualisan. A szakorvosi gondo-
z4s, a hdziorvossal és a tirsszakmak képviselivel val6
egyiittm{kodés mellett alapvetd a beteg pszichés veze-
tése és képzése is, hiszen a betegség elnytelen kiillem-
viltozassal jar és jelent8sen megvéltoztatja a normilis
életvitelt.
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EUROPAI SCLERODERMA NAP

2009. junius 29-én tobb orszdgban egyidejtileg keriilt megrendezésre az elsé Eurépai Scleroderma
Nap, amelyet a 2007-ben alakult FESCA (Federation of European Scleroderma Associations) kez-
deményezett, szervezett és timogatott. A szdvetség célja, hogy az emberek vildgszerte minél t5b-
bet tudjanak meg a betegségril. Igyekszik eldmozditani, hogy a betegek ugyanigy profitaljanak a
kutatdsi és diagnosztikai lehet8ségekbdl, ugyantgy férjenek hozza a kezeléshez és gondozishoz,
mint a kevésbé ritka betegségben szenveddk. Szorgalmazza a kutatast és az informacié dramldsit
abban a reményben, hogy ez id&vel lehetségessé teszi a jelenleg nem gy6gyithatd, de kézben tart-

hat6 betegség korai diagnézisat.

A FESCA egyiittm{ikodést kezdeményezett a nemzeti betegszervezetekkel, hogy egymis kozt
megosszik az oOtleteket, projekteket és a munkdt. A Magyarorszdgon 2005-ben létrejott, pécsi
székhelyti Orszdgos Scleroderma Kézhasznt Egyesiilet a FESCA aktiv tagjaként csatlakozott az
Eurépai Scleroderma Nap megrendezéséhez. Ez az egyesiilet fogja 6ssze mindazokat, akik hazank-
ban ebben a ritka betegségben szenvednek, ellitja ket informiciéval, életmédbeli tandcsokkal,
klubtaldlkozoékat szervez, ismeretterjeszt8 fiizeteket, DVD-ket készit, figyelemfelkeltd kampa-
nyokat folytat, képviseli a betegek érdekeit, és tevékenykedik az eurépai szervezetben. A sclero-
dermanap keretében megrendezték a Sclerodermaval El8k Elsé Orszigos Konferencisjat Budapes-
ten. Az eseményen prof. Dr. Czirjdk LaszIl6, dr. Sziics Gabriella, dr. Varju Cecilia, tovabba Garay
Té6th Bedta, az egyesiilet elndke és Szabo Béla alelnok tartottak eldadist.

Az Orszigos Scleroderma Koézhasznt Egyesiilet elérhetdsége: 7632 Pécs, Aidinger J. u. 40.
VIII/31. Telefon: 72/445-501; 30/637-7491 vagy 20/540-1048 vagy 70/326-5223.
E-mail: scleroderma@freemail.hu. Weboldal: www.scleroderma.hu/
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