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A Scleroderma
megeértéséehez és gondozasahoz

Ennekakiadvanynak célja, hogy segitse asclerodermaval egyiitt él6 embereket, csaladtagjaikat
és mindazokat az érintetteket, akik szeretnék a sclerodermét jobban megérteni: azt, hogy
a betegségnek milyen hatésai lehetnek, és miképp tudnak sajat maguk és kezelGorvosuk
segitségére lenni betegségiik gondozasaban. A kiadvany valaszt ad néhany, a sclerodermaval
kapcsolatban gyakran feltett kérdésre is.

Az Orszagos Scleroderma KozhasznU Egyesiilet koszonetet mond azoknak a szervezeteknek,
akik hozzajarultak a kiadvany magyar nyelv(imegjelenéséhez: Scleroderma Society - Egyesiilt
Kiralysag, Scleroderma Foundation — Amerikai Egyesiilt Allamok, és Scleroderma Australia.
Tovabba szeretnénk koszonetet mondani a Pécsi Tudomanyegyetem Klinikai Kdzpont
Immunoldgiai és Reumatolégiai Klinikanak, Prof. Dr. Czirjak Laszlénak, Dr. Kumanovics
Gabornak hogy a konyv forditdsaban, lektoraldsaban és szerkesztésében segitségiinkre
voltak. Kiilon koszonet Farkas Helka gydgytornasznak, aki nagy szakértelemmel forditotta le
a kiadvanyt, valamint minden olyan sclerodermaval él6 tarsunknak, aki hozzajarult fényképe
kozléséhez.
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Kozhasonu Egyvesilet

Nyilatkozat

Ez a flizet nem szolgaltat orvosi kezelésmaddokat, és nem kotelezi el magat az itt emlitett gydgyszeres
kezelések mellett. A konyv tartalma csak altalanos tajékoztatast nyUjt. Nem szandékozik orvosi tanacsot
adni, valaszt adni egyes személyek konkrét allapotéra vagy probléméjara vonatkozo kérdésekre, és
semmiképp sem kivanja helyettesiteni a szakorvosi véleményt, vagy a képzett szakorvos altal nyuitott

kezelést.

Koszonet az Abbott Laboratories Hungary Kft.-nek a kiadvany megjelenéséért.
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Mi a scleroderma?

A sclerodermat, vagy mas néven szisztémas sclerosist legtobbszor az autoimmun
megbetegedések korébe tartozo, kronikus kotoszoveti korképek kozeé soroljak.

A scleroderma két gorog eredet(i szobol szarmazik: a ..sclero” jelentése kemény, a .derma”
jelentése pedig bdr. A betegség egyik legszembetlindbb tlinete a bér megvastagodasa.
A megbetegedésnek tobbféle fajtaja ismert, és a szisztémas, egész testre kiterjedd forma
gyakran bels6szervi érintettséggel is jar. A kor tiinetei és hatasai betegenként nagymeértékben
mas és mas lehet. Példaul borérintettség esetén latvanyos lehet a betegség megjelenési
formaja, ugyanakkor belsészervi elvaltozasnal nem lathatoak kiilsé jelek.

Ami a sclerodermara nem igaz
A scleroderma nem ragalyos, nem fertéz, nem rakos vagy rosszindulati megbetegedés, és
altaldban nem oroklédik.

Milyen sulyos betegség a scleroderma?

Barmely kronikus megbetegedés lehet slyos. A scleroderma tiinetei egyénenként nagyban
kilonbdzhetnek, hatasai pedig a nagyon enyhe megjelenési formatdl az életveszélyes allapotig
terjedhetnek. A kor stlyossaga részben fiigg attdl, hogy a szervezet mely részét tdmadta meg
a betegség, részben pedig fiigg a megbetegedés szervrendszerre gyakorolt kiterjedésének
nagysagatol. Helytelen kezelés esetén a betegség enyhe forméja is valhat egyre sllyosabba.
Gyors és megfeleld diagnozis felallitasa révén, valamint a képzett szakorvosok altal nyujtott
kezelések hatasara a scleroderma tlinetei cstkkenhetnek, illetve ezaltal annak az esélye is
csokken, hogy visszafordithatatlan karosodasok alakuljanak ki.

Kikre és mely korosztalyra jellemzo a scleroderma kialakulasa?

Az Egyesiilt Kirdlysagokban hozzavetdlegesen minden 10000 emberbdl 1 f6 szenved
sclerodermaban, melynek eldforduldsa ndk korében négyszer gyakoribb, mint férfiaknal.
Hazankban a betegség valdszindleg valamivel még
gyakoribb: felmérésiink szerint 10000-b6l 9 ember
sclerodermas. Emellett hazankban a néi dominancia
még kifejezettebb: 9:1 aranyd. Ez azt jelenti, hogy
az Egyesillt Kiralysagokban megkdzelitdleg 6000-
7000 sclerodermas ember él, és a betegek szama
Magyarorszagon is ezres nagysagrend(. A betegség
sokszinlisége miatt sokszor félrediagnosztizaljak a
kort, igy a sclerodermaval él6 emberek szama az
eddig nyilvantartott adatoknal valdszin(leg sokkal
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magasabb. A scleroderma megjelenése 25-55 éves kor kozott a leggyakoribb, de barmely
korosztalyt megtémadhatja a kisgyermekkortol kezdve az dregkorig. Kiilonbozé tények
mint a nem, rassz vagy etnikai kiilonbségek, befolyasolhatjak a scleroderma kialakulasanak
esélyét, de ugyanuigy hatassal lehet ra a kor is. Ennek az okai még nem tisztazottak. Habar
a scleroderma kdzvetleniil nem 6roklédik, egyes kutatdk azonban azt allitjak, hogy azokban
a csaladokban, ahol reumatikus koérképek megjelenése kimutathato, azok hajlamositd
tényezdként hatnak a scleroderma kialakulasara.

Mi okozza a sclerodermat?

A scleroderma tényleges okozdjat vagy okozdit még nem ismerjik, de tuddsok és orvos
kutatok kemény munkaval széleskorl vizsgalatokat végeznek annak érdekében, hogy a
kérdésre valaszt adhassanak.

A scleroderma kialakulasi folyamataban harom jellemz6 tényez6 szerepel:
1. Autoimmun folyamat
2. Kollagén tdltermelédés
3. Vérerek kdrosodasa

Testiink kotdszoveti allomanyaban lévé kollagén rostokban taldlhatdé a szervezet
legnagyobb fehérje készlete, melyet a bor, az iziiletek, az inak és a bels6 szervek egyes
részei is tartalmaznak. A kollagén apro rostokbol épdil fel, melyek egymassal legtobbszor
csavarszer( alakzatban fonddnak ssze. Ha a kollagén tultermelddik, akkor az érintett
régiok megvastagodnak és megkeményednek,
ezdltal pedig akadalyozzak az addig ép testrészek
mUkodését.

A kollagén tiltermelés folyamatara vonatkozoan
tobb elmélet is létezik. Az ,autoimmun elmélet”
szerint a szervezet sajat immunrendszere vesz
részt a folyamatban. Normalis esetben a szervezet
bizonyos kémiai jeleket, citokineket termel és juttat a vérbe, mely a test védekezdképességéért
felel a baktériumok, virusok és egyéb kiilsé betolakoddk ellen. Tovabba egyes citokinek,

kollagén  rostok  termel6désével
segitik a sebek begydgyulasat, melyek A scleroderma tenyleges okozojat

vagy okozoit még nem ismerjiik, de
tudosok és orvos kutatok kemény
munkaval széleskorii vizsgalatokat
végeznek annak érdekében, hogy
a kérdésre valaszt adhassanak.
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hegképzddést okoznak. Tobb elmélet
allitdsa szerint az immunrendszer
rendellenes mikodése okozza a
citokinek ~ mennyiségének  tulzott
termelését. Ekkor az immunrendszer
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viszont nem a kiilsé betolakoddk ellen indit tamadast, hanem a test egészséges szdvetei ellen
fordul. Ezaltal pedig serkenti a kollagén tultermelddést olyan helyen is, ahol a szervezetet
nem is érte kiilsG tdmadas (nem volt seb).

Egy masik elmélet a ,.vascularis tedria”, mely a vérerekkel valé dsszefliggésben latja az okot.
Az érkarosodas, kivalt képp a kisereké sclerodermaban jellemz6 elvaltozas. Karosodasuk
kovetkeztében az erek Osszehlzddnak, érfaluk merewvvé valik, és hideg illetve stressz
hatasara tllreagalassal valaszolnak. Ez a reakcit az erek, és az altaluk ellatott szervek tovabbi
kérosodasahoz vezethet. Ezzel és a tobbi elmélettel kapcsolatban is folynak a kutatasok.
Remélhetéleg, ha kizelebb keriiliink a sclerodermét kialakitd ok megértéséhez, akkor idével
ez az ismeret az egyre jobb kezelési mddszerekhez és véglil a betegség meggyogyitasanak
képességéhez fog vezetni.

Léteznek-e a sclerodermanak kiilonb6zo formai?

A sclerodermanak két nagy csoportja van: a lokalizalt scleroderma (pl. morphea) és
a szisztémas scleroderma (szisztémas sclerosis, SSc). Az SSc tovabb oszthatd limitalt
szisztémas sclerosisra és diffiz szisztémas sclerosisra. Ez a kiadvany a szisztémas sclerosis
kifejezést a tovabbiakban kovetkezetesen szisztémas sclerodermaként fogja emliteni. Létezik
egy harmadik csoport is ,scleroderma, scleroderma nélkil” nev(i csoport, melyet egyes
szakorvosok hasznalnak. Ez az elnevezés a szisztémas scleroderma (mikor a betegség
megtamadja a belsé szerveket) bérérintettség nélkiili forméjara utal.

Scleroderma
|
Lokalizalt Szisztémas
Scleroderma Scleroderma
Morphea Linearis Limitalt Diffuz

Morphea vagy lokalizalt scleroderma

A scleroderma ezen formajanal a bdron itt-ott foltokban jelentkezik a megvastagodas.
A megbetegedett bor gyakran fényes, viaszos feliilet(ivé valik, és piros vagy barnas
szinelvaltozast kdlcsonozhet. Az elvaltozas altaldban csak a bér egyes részein tapasztalhato,
és csak ritkan terjed tovabbi bdrfeliiletekre. A foltok ndvekedhetnek vagy vissza is
hizddhatnak, és gyakran spontan teljesen el is tinhetnek. Leggyakrabban 20 és 50 év kozott
jelentkezik a morphea, de akar a kisgyermekek korében is eléfordulhat.

©
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A morpheds betegeknél Raynaud-jelenség nem mutatkozik (lasd 16. oldal) és nagyon ritka
a belsGszervi érintettség is. Hosszu tavu életkilatasaik nagyon jok. Ezeknél a be tegeknél
ritkan fejlédik tovabb a morphea szisztémas sclerodermava. Mig szisztémas sclerodermaval
élok vérében legtobbszor kimutathatdak antinuclearis antitestek, addig a morpheds vagy
lokalizalt sclerodermas emberek vérébdl altaldban hianyzik ez a faktor.

A linearis morphea a sclerodermanak azon formaja, amely gyakran csik- vagy vonalszer(
megvastagodassal kezd6dik, valamint fényes bérfelilet lathato az egyik karon, labon vagy az
arcon. A betegség ezen tlinete néha hosszl vagasszer( formét 6lt a fejen vagy a nyakon. Ezt
francia kifejezéssel élve ,encoup de sabre” jelenségnek nevezziik, mivel nagyon hasonlit egy
szablya vagy kard altal felsértett bor felliletéhez. A linearis sclerodermaban mind a mélyebb,
mind pedig a felliletesebb bdrrétegek is érintettek, és az elvaltozas néha még az alatta fekvd
izliletek mozgasait is korlatozza. A linearis scleroderma altaldban gyermekkorban alakul ki.
Naluk a ndvekedésben Lévé végtagok valhatnak érintetté.

Szisztémas scleroderma [szisztémas sclerosis)

Szisztémas sclerodermaban az elvaltozas tobb testrész kit6szoveti allomanyat is érintheti.
A szisztémas scleroderma megtamadhatja a bdrt, a gastrointestinalis tractust (nyelGcsovet,
gyomrot és a beleket), a tiidét, a veséket, a szivet és egyéb belsé szerveket. Réaterjedhet a
vérerekre, az izomzatra és az izliletekre is. Az érintett szervek szdvetei keménnyé valnak
hegesedés révén, ezaltal a mikodésiik kevésbé lesz hatékony. A szisztémas sclerosis
kifejezés arra mutat ra, hogy a .sclerosis” (megkeményedés és hegesedés) a test belsd
szerveit is érintheti. A szisztémas sclerodermanak két nagy csoportja van: a limitalt és a
diffiz. A két csoport kozti kiilonbséget a bérérintettség kiterjedése hatarozza meg. Limitalt
cutan szisztémas sclerosis (limitalt scleroderma) csoportba tartoznak azok a betegek,
akiknek borfeszességiik csak az arcon, kdnyokoktdl lefelé a karokon, illetve térdektol lefelé
a labakon jelenik meg. Azok a betegek, akiknek bérfeszességiik a felkarokon, a combokon és
torzson is megnyilvanul, a diffdz cutan szisztémas sclerosis (diffuz scleroderma) csoportba
tartoznak.

Limitalt scleroderma (limitalt cutan szisztémas sclerosis)

Limitalt sclerodermaban &ltalaban a Raynaud-jelenség is jelen van, valamint a kezek, néha
az alkarok, a lab és a labszar megvastagodottsag. Az arc bdre és abrazata majdnem mindig
megvaltozik. Gyakoriak a gyomor-bélrendszeri gondok és egyéb belsé szervi elvaltozasok
is jelen lehetnek. Habar ezek az elvaltozasok gyakran csak enyhék és a betegség kezdete
utdn sokszor évek telnek el, mig kialakulnak, néha azonban sulyosak és életveszélyesek
is lehetnek ezek a tlinetek. Ez az oka annak, hogy rendszeres, a belsé szerveket ellendrzé
vizsgalatokon kell részt venni, amit altaldban az On kezel6orvosa szervez meg Onnek.
A limitalt scleroderma kialakulasa gyakran nagyon lassu folyamat, ezért eldfordulhat, hogy

()
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egy jellegzetes belsd szervi komplikacio fellépéséig rejtve marad a megbetegedés. Sok

paciens mar honapokkal vagy évekkel a bdrtlinetek kialakuldsa el6tt tapasztalja magan
a Raynaud-jelenség hatdsait. A borérintettség altaldban enyhe formajd, és az évek soran
legtobbszor nem valtozik nagymeértékben az allapota. A szisztémas sclerodermasok
korilbelll 70%-anak van limitalt sclerodermaja, a megmaradt 30%-nal alakul ki a betegség
diffz forméja.

A limitalt scleroderma helyett néha hasznéljak a CREST vagy CREST szindroma kifejezést
is. Ez a mozaikszd a kovetkezG klinikai tinetek kombinacidjabdl all Gssze: Calcinosis (b6r
alatti kalciumlerakddas), Raynaud-jelenség, Emésztészervi problémak, Sclerodactylia
[merev, bekététt ujjak) és Teleangiectasia (a bérben kitagult kiserek). Ennek a kifejezésnek

belsd szervi érintettséghez nem feltétleniil parosul a CREST kifejezés mindegyik eleme.

Diffuz scleroderma (diffuz cutan szisztémas sclerosis)

DiffGz sclerodermaban nemcsak a kezek, alkarok, labfejek és labszarak bére érintett,
hanem a felkarok, combok és a torzs bére is. A scleroderma megnyilvanuldsa gyakran
kiterjedt megjelenési format 6lt azokndl az érintetteknél, akik ebbe a csoportba tartoznak,
melynek soran az elvaltozas hatdssal lehet egyes belszervekre, ami életveszélyes allapottal

is jarhat. Ez a tipusu scleroderma a kezel8orvostdl sokkal agresszivabb kezelési mddot kivan
meg, immunszuppressziv (immunrendszert gyengit6) gydgyszerek adasaval, még akkor
is, ha nem all fenn belsé szervi érintettség. Diffiz sclerodermaban a bér megvastagodasa
rendszerint meglehetdsen gyorsan alakul ki, mellyel egy iddben vagy réviddel a tiinet
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megjelenését kovetéen észlelhetévé valik a Raynaud-jelenség is. A bér lefesziilése és
megvastagodasa a betegség kezdetét6l szamitott par hdnapon belil test-szerte megjelenhet.
A betegség aktivitdsa azonban par év elteltével visszahlzddhat, lecsillapodhat, igy a bdr
visszapuhulhat és a mozgasterjedelemben is jelent6s javulds alakulhat ki. A kéz-ujjak b6rén
azonban a folyamat altalaban kifejezett marad.

Fontos megemliteni, hogy mind a limitalt, mind pedig a diffiz sclerodermaban kialakulhatnak
bels6 szervi elvaltozasok, melynek soran a bdr allapotvaltozasa nem feltétlendil koveti a
belszervi allapotvaltozasokat.

Habar a legtdbb érintett ember besorolhaté a diffiz vagy a limitalt csoportba, vannak azonban
olyanok is, akiknél a betegségilk egyéb tiineteket és tiinetegyitteseket produkalhat.

Milyen gyakran lehet hatassal a scleroderma a test egyes részeire?

A scleroderma megnyilvanulasi formaja rendkivil valtozatos, de egyes jellemzdi, mint a
Raynaud-jelenség vagy a gyomorbdl a nyeldcsébe bekovetkezd reflux sokkal gyakrabban
el6fordulnak, mint példaul a tiidében kialakuld magas vérnyomas, vagy mint a sulyos
veseérintettség. A scleroderma f6bb jellemzdinek hozzavetdleges megjelenési gyakorisagat
a lenti tablazatban foglaltuk Ossze. A scleroderma egyes tiinetei kozil egyértelm(ien
latszik, hogy melyik tiinet milyen kiilonbséggel fordul el6 a limitdlt és a difflz forma kozott.
Megemlitenénk, hogy a felsorolt tlinetek koziil vannak olyanok, melyek egyes esetekben
viszonylag enyhe megnyilvanulasi format mutatnak. Ezek az esetek nem feltétlendl
kivanjak meg a specidlis gyogymaddok alkalmazasat. Minden esetben fontos a rendszeres
ellendrzd vizsgalatok elvégzése az esetleges Uj komplikaciok kialakulasanak kovetése
érdekében. Javasoljuk a szivre, tlidore és vesékre iranyuld vizsgalatok elvégzését évente
legaldbb egyszer, még abban az esetben is, ha a korabban vizsgalt paraméterek normalis
eredményeket mutattak.

Raynaud-jelenség

>90% >95%
Gastro- intestinalis reflux 40% 60%
Tiid6 fibrosis 60% 80%
Sziv érintettség 40% 60%
Pulmonalis hypertensio 10-15% 5-10%
Vese érintettség <5% 10%
Telangiectasia 50% 40%
Calcinosis 15% 10%

A scleroderma fdbb jellemzdinek hozzavetdleges megjelenési gyakorisaga

1. tablazat:

(z)
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Hogy diagnosztizalhato a scleroderma?

A scleroderma diagnosztizalasa néha nem konny(,
kivaltképpen a betegség korai stadiumaban.
Szémos megbetegedés, féleg az autoimmun
kotGszoveti betegségek, a rheumatoid arthritis és a
szisztémas lupus erythematosus (SLE vagy lupus)
a sclerodermaval sok hasonld tiinetet produkal.
Létezik olyan eset is, amikor a scleroderma a fent
nevezett betegségek valamelyikével egyiittesen,
atfedésben jelentkezik a pacienseknél. Habar
a scleroderma fennalldsét latvanyos tiinetei
miatt gyakran konny( kimondani, mégsincs
olyan egyszer(i vizsgalati modszer, amely
bebizonyithatna jelenlétét. A diagndzist altaldban
az On orvosa allitja fel a kovetkezd szempontok
szerint: kortorténet - beleértve a mdultbeli és
jelen panaszokat is; széleskor( fizikdlis vizsgalat;

Habar a scleroderma
fennallasat latvanyos
tiinetei miatt gyakran
konnyii kimondani ,
mégsincs olyan egyszerii
vizsgalati modszer,
amely bebizonyithatna
jelenlétét.

kiilonbdz6 laboratoriumi vizsgalatok, tobbek kozdtt kapillaris mikroszkopia, vérvétel és
egyéb mas vizsgalat. A diagndzis feldllitdsdhoz nagyon fontos, hogy ne csak a scleroderma
megléte legyen alatamasztva, hanem fontos a betegség kiterjedésének és stlyossaganak a
meghatarozasa is, kivaltképp a belsd szervi érintettségre vonatkozoéan.

A VEDOSS ([the Very Early Diagnoses clinics for
Systemic Sclerosis) angol kifejezés roviditéséb6l
szdrmazd mozaiksz6, mely a szisztémas
scleroderma  nagyon  korai, iddben  vald
diagnosztizalasaért kiizdé klinikdk gy(ijténeve.
Ezt a torekvést az EUSTAR (az EULAR=
Eurdpai Reumaellenes Liga egyik vizsgalati- és
kutatécsoportja az EUSTAR) kezdeményezte. Célja,
hogy Eurdpaszerte a szisztémas sclerodermat
minél korabban diagnosztizaljak. A VEDOSS klinikak
beinduldsa 2009. jUnius 29-én lesz, mely egybeesik
az els6 Europai Scleroderma Nappal. Az alapdtlet
az lenne, hogy ha valakin Raynaud-jelenséget és

duzzadt ujjakat diagnosztizalnak, akkor vessék kapillarmikroszkdpikus és anti-nuclearis
antitest vizsgalat ald. Amennyiben valakinél a vizsgalatot pozitivnak értékelik, a megfeleld
betegfelvilagositast kdvetden utaljak be egy kotdszoveti betegségekkel foglalkozo klinikara.
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Anti-nuclearis antitest és extrahalhato, elkiilonitheto nuclearis antigén tesztek
A kiilonbozé betegségcsoportok elkiilonitésére és a specidlis bels6 szervi problémak
lehetséges kockazati kimutatasara, a célzott, specidlis vérvizsgalatok nagyon hasznosak
lehetnek. Ezek az immunoldgiai tesztek az antinuclearis antitesteket (ANA) és az elkiilonithetd
nuclearis antigéneket ([ENA) vizsgaljak. Ezeknek a faktoroknak az eléforduldsa jelezheti az
autoimmun betegség fenndllasat. Az antinucledris antitesteknek kiilonbdz6 tipusai jelennek
meg a scleroderma egyes alcsoportjainal.

Anti-topoizomeraz-1 (Scl 70) antitest - erésen kotédik tiidd fibrézishoz és veseérintett-
séghez, az SSc mindkét formajanal.

Anti-centromer antitest (ACA) - &ltaldban csak limitalt scleroderméval élék kdrében
fordul eld. Noveli a pulmonalis hypertensio (a tidGartériakban jelentkez6 magas vérnyomas)
kialakulasanak kockazatat, de viszonylagos védelmet nyUit a tid6 fibrézissal és a kifejezett
veseérintettséggel szemben.

Anti-RNA polimeraz | és Ill antitest - diffiz sclerodermaban fordul el§ kifejezett vese-
érintettséggel.

Anti-fibrillarin (U3RNP) antitest - jelenléte szivérintettség, pulmonalis hypertensio, vese-
érintettség és myositis (izomgyulladas) esetén mutathatd ki.

Anti-PM-Scl antitest - erdsen Gsszefligg a myositis és a scleroderma egytittes megjele-
nésével.

Anti-U1RNP (nRNP) antitest - iziileti érintettséghez, valamint t6bb betegség egyidejl fenn-
allasahoz kéthetd.

Koromagy kapillarmikroszkopia

A scleroderma szisztémas formaja a bdrben futo kapillaris erek méretét és szamat rend-
szerint megvaltoztatja. Ezek az elvaltozasok néha meg is el6zhetik a kitészoveti betegségek
tlineteit, igy ha csak mint a Raynaud-jelenség tiinetét, megvizsgaljak a kapilléris ereket,
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irényadd lehet a szakorvos szamara, hogy mekkora a kockazata annak, hogy iddvel
scleroderma alakuljon ki. A kapillarmikrosz-képia mikroszkdpikus felbontasban vizsgalja a
koromagy tovénél Lév bérfeliiletet. Az illusztracio mutatja, hogy sclerodermaban (a kép alsd
része) a kapillarisok kitagulhatnak, és szabalytalanna valhatnak a normal allapottal szemben
(a kép felsd része).

A lokalizalt scleroderma kezelési madja

Morpheas elvaltozas esetén nincs mindig szilkség beavatkozasra, akar magétol is javulhat
az érintett személy allapota. Ugyanakkor erds steroid krémeket és kendcsoket esetenként
alkalmaznak az esetleges gyulladas csokkentésére és a betegség progresszidjanak
megakadalyozasa érdekében. A krémet naponta egyszer, vékonyan kell felvinni az érintett
testrészre, igy hetekig biztonsaggal alkalmazhato. A krémek hasznalhatdak kiilséleg oltczék
ald is, de injekcid formajaban is |étezik kezelési lehetdség. Utdbbit az érintett borfelilet széli
részébe kell beadni. Egyéb krémekrél - beleértve a D-vitamin szarmazéku készitményeket
is — szintén leirtak a morphea elvaltozasaira gyakorolt pozitiv hatasokat. Immunszuppressziv
kendcsok hasznalata —mint a tacrolimus is - néha szintén ajanlott lehet.

Abdrt megtamadd morphea esetén azimmunrendszer miikddésének csokkentése, elfolytasa
érdekében - de csak ritkan, sulyos esetekben, oralisan tabletta formajaban vagy intravénasan
is beadhatd steroid. Mas gydgyszerek, mint példaul a hydroxychloroquine, a cyclosporin,
a methotrexate vagy a mycophenolate mofetil szintén hatékony kezelési médnak bizonyultak
morphedban. Generalizalt morphea esetén a fényterapia, mint példaul a PUVA (ultraviola A
fény segitségével torténd gydgyitas) szintén a hatasos gydgymaddok kizé sorolhatd. Az UVA1,
a fényterapia egy masik formaja, de ezt a lehetdséget nem tudjdk széleskorien alkalmazni,
és hatdsa még nem bizonyitott a morphea kezelésében.

Ha az izliletekben kontraktdra, mozgasbeszikiilés alakul ki, sebészeti beavatkozas jelentheti
a megoldast, vagy hosszu tavon végzett gydgytorna lehet célravezetd. Morpheds egyéneknél
a plasztikai sebészet lehetdségeinek igénybevétele a mélyebb hegekre indokolt lehet,
kiilondsen az en coup de sabre formanal.

A kezelési mddok hatasait és mellékhatasait minden esetben az érintettnek és kezeldor-
vosanak kell mérlegre tenni. Ha a betegség enyhe formaju vagy nem progredial, akkor
nem feltétlendl ajanlott specidlis terdpia alkalmazasa. Kiterjedt morpheandl, illetve ndvés-
ben évoknél, ahol az elvaltozas kiterjedése is néhet - mint ahogy ez gyermekkorban
bekovetkezhet - a kezelés is joval szélesebbkori format dlthet.

A vildg szdmos centrumaban Uj vizsgalati modszerek utan kutatnak, ami Ugy tlnik, igéretes
lehet a morphea aktivitdsanak megallapitasara. Azon felil, hogy a kezel8orvos altal végzett
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rendszeres klinikai ellendrzés megtorténik (legtobbszor bérgydgyasz vagy reumatoldgus
szakorvos dltal), nincs mas altalanosan elfogadott, bevett médja a morphea progresszidjanak
és a kezelésre adott valaszanak kdvetésére.

Mik a szisztéemas Scleroderma tiinetei es kezelési
madjai?

Ebben a fejezetben a scleroderma leggyakoribb tiineteirdl lesz sz6, és néhany olyan kezelési
modjardl, melyek hatékonyak lehetnek a megbetegedésre.

A scleroderma egy komplex, sokrétii betegség, mely a szervezet tobb szervrendszerét
érintheti kiilonféle tiinetek kiséretében. A legtobb embernél az emlitett tiinetek kozil csak
egy par alakul ki. Minden paciensnél mas és mas a tiinetek kialakuldsanak id6tartama
és sllyossaga. Jellemzden a betegség eldrehaladasa és sulyosbodasa révén a tlinetek is
valtozhatnak. A scleroderma dsszes tiinetének és kezelési madjanak ismertetése meghaladja
ennek a kis kdnyvnek a terjedelmét. Rengeteg fajta kezelési maddot és gydgyszert tettek
prdbara az elmult években, és Ujabbak kutatasa és vizsgalata van jelenleg is folyamatban. Az
itt emlitett tlinetekrél és kezelési madokrol egy, a sclerodermaban jartas orvossal ajanlott
konzultalni, valamint azokrél a tiinetekrél is,
A SCle':ogerma egy komplex, melyeket On esetleg sajat magan tapasztalt.
sokretuPetegseg, mely a : Annak ellenére, hogy a scleroderma nem
szervezet tobb szervrendszerét I . ; .
. . e s » gyogyithatd betegség, sok tiinete kézben
DT LA O M tarthatd gyogyszerek segitségével és élet-
kiséretében. S 9 93,/ 91seg
mod valtoztatassal.

Raynaud-jelenség

Szisztémas sclerodermaban a Raynaud-jelenség a korai tiinetek kozll a leggyakoribb, mely
a betegek tobb mint 90%-anal idészakosan megjelenik. A legnyilvanvalébb megjelenése a
kéz- és labujjakon mutatkozik, de a fiileket, az orrot és a nyelvhegyet is érintheti. Raynaud-
jelenségben az erek falai Gsszehlzddnak vagy Osszeszlkiilnek, hidegre vagy érzelmi
hatasokra és stresszre adott valaszreakcioként. Az ily modon kialakult vérkeringési zavar
komoly szinelvaltozast okoz a béron: csokkent keringés esetén fehér, halovany, vagy fako
szint kolcsonoz. A kék szin azt jelzi, hogy az érintett terilet nem jut elég oxigénhez a csokkent
vérataramlas miatt. Elénk piros vagy kipirult, amikor a vérkeringés Gjra beindul és az érintett
bor visszamelegszik. Végiil, mikor a roham lecsillapodik és a keringés normalizalodik,
rendszerint helyredll a bdr szine. A fehér” vagy a .kék” fokozatban bizsergés, zsibbadas és
hidegérzet tapasztalhatd. A ,piros” fazis meleg, égetd vagy liktetd érzetet valthat ki. Vannak
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olyanok, akiknél a Raynaud-roham |
fajdalmat okoz.

Habar a Raynaud-szindréma orvos
altal felallitott diagnézis alapjan mond-
hat6 ki, vannak olyan kérhazban végzett
vizsgalatok is, melyek meg tudjak
allapitani a Raynaud suUlyossagét és
segitenek abban, hogy az orvosok a
legmegfeleldbb  kezelési modot va- 2. kép

laszthassak. Talan a leginkabb elterjedt

vizsgalati mod a hidegprovokaldssal torténd hotérkép vizsgalat. Ez a vizsgalat Ugy torténik,
hogy a kezeket hideg vizbe teszik, ezutdn megmérik a kezek visszamelegedését egy
infravéros hékameraval. Raynaud-jelenségnél a sclerodermas kezek visszamelegedésének

mértéke joval elmarad egészséges tarsaikétol, ha dsszehasonlitjuk azokat.

A 2-es szamu kép egy Raynaud-os ember kezeinek hideg vizben valé provokalds utani
hétérképét mutatja: a sotétkék terliletek a kéz leghidegebb részeit jelzik.

Akik hajlamosak arra, hogy Raynaud-jelenség alakuljon ki naluk, azoknal az embereknél
tobbszor kellene ezt az egyszer(, érzeten alapuld megel6zo vizsgalatot elvégezni.
A legnyilvanvalobb tény, hogy minimélisra kell csokkenteni azokat a helyzeteket, amikor
On hidegnek van kitéve. llyen lehet a kinti idSjaras, a légkondicionald vagy a hiitébe, illetve
mélyh(itébe vald benyllas. A test melegen tartdsa nagyon fontos szempont. Nemcsak
a kezeket és labakat kell ovni a hidegt6l, hanem az egész testet melegen kell tartani.
Cérnakeszty(it vagy vastagabb keszty(t mindenképpen ajanlatos hordani, illetve léteznek
olyan eszkozok is, melyek 6vjak a hidegtél a kezeket. A test megfeleld hémérsékletének
megorzése érdekében hordjon sapkat, fillvéddt, vastag zoknit és melegen, rétegesen
6ltozkadjon selyembdl, pamutbdl vagy gyapjubdl késziilt ruhakkal. Fontos keszty(it huzni a
kezek védelme érdekében, amikor hiitébe vagy fagyott dolgokhoz nydlunk. Otthonunkban
elektromos radiatorokkal és elektromos, melegitd takarokkal novelhetjilk a hdmérsékletet.
Az egész test melegen tartdsdval megeldzhetjik a Raynaud-jelenség provokalta
allapotokat.

Akik hajlamosak arra, hogy
Egy melegvizes fiirdével vagy tusoldssal, Raynaud-jelenség alakuljon ki
fitott Uléssel vagy a hatunkra tett forrd naluk, azoknal az embereknél
vizes palackkal konnyebben elkerilhetjiik | tobbszor kellene ezt az egyszerd,
egy roham bekovetkeztét, mintha csak a érzeten alapulé megel6zo
kezeinket tartandnk melegen. Az érzelmi vizsgalatot elvégezni.
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tultelitettség és stressz keriilése is segithet, de ezek nem mindig védhetdek ki. A kiilonboz6
relaxacios technikak elsajatitdsa akar onalléan, akar csoportos foglalkozas keretén belil,
hatékonynak bizonyult olyan embereknél, akik stresszes életet éltek. Egy kiilonleges technikat,
biofeedbacket (=visszacsatolast) alkalmaztak, ami megndvelte az ujjak hémérsékletét.

A dohanyzas egyértelmiien rontja a Raynaud-jelenséget. Ezen okok és egyéb okok miatt sem
ajanlott sclerodermaval éldknek a dohanyzas.

Ha Raynaud-jelenség fenndlldsara gondolunk, ovatosan kordzziink karokkal vallakbdl
inditva a mozgast, ami segithet a vérkeringés helyredllitdsaban. A kezek és labak dorzsolése
vagy masszirozasa szintén segithet. Forro radidtorra vagy forro vizbe ne tegylk a kezeket,
mert a roham kovetkeztében kialakuld zsibbadtsag, dermedtség miatt eléfordulhat, hogy a
hémérsékletet nem tudjuk pontosan felmérni, igy megégethetjiik magunkat.

A Raynaud-jelenség hatasainak vagy eléfordulasi gyakorisaganak csokkentésére illetve
megelézésére az On kezelSorvosa kiilonbozé gydgyszeres kezeléseket ajanlhat. Enyhe
esetekben a vér kiserekben torténd aramlasat eldsegitd pentoxifillin tartalmud gydgyszerek
adasa jon szoba. Komolyabb tiinetek esetén tdbbnyire értagitd hatasu gyogyszerek adasara
lehet sziikség, ha a beteg vérnyomasa ezt lehetdvé teszi. A leggyakrabban hasznélt és
az érintettek korében leginkabb toleralhatd gyogyszerek a kalcium csatorna blokkolok,
mint példaul a nifedipin és diltiazem, illetve az angitensin Il receptor antagonistak, mint a
losartan. Egyes tuddsok véleménye szerint egy antidepresszans szer: a Fluoxetin szintén
jo hatasfokkal birt a Raynaud-jelenség kialakuldsanak megakadalyozasaban. Ezeknek a
gyogyszereknek lehetnek mellékhatasaik is, ezaltal okozhatnak heves szivdobogasérzést,
az arc kipirosodasat, fejfajast, enyhe zavartsagot, a bokak feldagadasat és székrekedést.
Szamos vérkeringést javitd gydgyszer létezik még, melyeket itt nem emlitettiink, azonban
tobb-kevesebb sikerrel a legtobb Raynaud-os ember meg fogja taldlni a szamara megfeleld
gydgymaodot.

Sulyos esetekben, féleg ha ujjfekélyek vagy fertézések is fennallnak, ajanlott a szintetikus
prostacyclin analdgok (példaul iloprost) valasztasa. Ezt a szert vénasan adjak 3-5 napon &t,
de sUlyosabb és komplikaltabb esetekben folyamatosan is adhaté hosszabb id6n keresztiil.
A gydgymadd a Raynaud tiineteket 3 vagy anndl akar tobb honapon at is csokkenthetik, és
azt tapasztaltak, egyeseknél hogy az ujifekélyek begyodgyulasat is segitette. Az iloprost a vér
atjarhatésagat segiti és javitja a vérelldtast az ujjakban.

A Raynaud-jelenség nemcsak a sclerodermaval él6ket érinti. Lupusban, myositisben,
Sjogren szindrémaban és egyéb kotdszoveti megbetegedésekben is eldfordulhat. Rdadasul
sok ember tapasztalja magan a Raynaud-jelenséget anélkiil, hogy barmi egyéb betegsékik

(=)



A Scleroderma megértéséhez és gondozasahoz

lenne. Ebben az esetben .elsddleges, primer Raynaud-jelenségrél” beszélink. Azoknak az
embereknek, akiknek a Raynaud-jelenségilk a sclerodermajuk miatt, vagy mas tényezok
kovetkeztében alakult ki, ,masodlagos, secunder Raynaud-jelenségiik” van.

A kezek megdagadasa vagy puffadasa, megvastagodasa

A scleroderma masik tipikus korai tiinete a megdagadas, ami leginkabb reggel felkelés
utdn tapasztalhatd az izmok éjszakai inaktivitdsa, nyugalma miatt. Az ujjakon lévé bor
teltnek latszhat és kolbaszszer(ien megvastagodhat, melynek kdvetkeztében az ujjakat csak
nehezen lehet dkolbe zarni. llyenkor a kéz- és labujjak tornaztatasaval segithetiink. Az On
orvosa gyulladascsokkentd gydgyszereket ajanlhat a gyulladas mértékének csokkentése
érdekében.

Az iziiletek és izmok fajdalma és merevségérzése

Fajdalom, merevség érzés, duzzadas érzése, melegség és gyengeségérzet kisérheti az
arthritist, ami az iziiletek gyulladasat jelenti, és gyakran a scleroderma tiinete lehet. Az izmok
fajdalma és gyengeségérzése egy masik fontos tiinetegyiittes. Ebben az esetben receptre
felirhato gyulladascsokkent6 szerek segithetnek a fajdalom csillapitasaban, melyek viszont a
lehetséges mellékhatasok miatt nem alkalmazhatdak minden paciensnél.

Tovabbi gyogymadok és javaslatok megtaldlhatoak a .Mozgasterapia és tornagyakorlatok”,
valamint ,Az izliletvédelem” cim{ fejezetekben. KezelGorvosaval folytatott konzultacio utan
gydgytornasza dsszedllithat Onnek egy tornagyakorlatsort.

Borproblémak

Bérvastagodas

A scleroderma a b8r megvastagodasa és megkeményedése utan kapta a nevét (kemény
bér). Eddig nem voltak olyan bizonyitott gydgymaodok, amik altalanosan egy megelGzést vagy
modositott kezelési tervet kindltak volna a scleroderma bdrelvaltozasaira. Habar a gyorsan
progrediald diffiz sclerodermaval élok kezelGorvosainak ajanlott immunszuppresszans
kezeléssel probalkozni, mint a mychophenolate vagy a cyclophosphamid. Vannak olyan
diffiz sclerodermas péciensek, akik barmiféle gydgymod nélkil is par év mulva bérik
visszapuhulasat tapasztaljak.

Borfekély
Sebek jelenléte az ujjvégeken gyakori tiinet szisztémas sclerodermaban, melyeket gyakran
fekélyeknek neveziink. A szegényes vérkeringés kovetkeztében ezek a sebek sokszor
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nagyon lassan és nehezen gydgyulnak be. A fekélyek eléfordulhatnak az ujjpeceken,
konyokokon, labujjakon vagy a test olyan egyéb részein, ahol a bor kivaltképp feszes
és letapadt. A véraramlas javitdsa érdekben az érintett teriletet melegen kell tartani és
lekiismeretesen, precizen tisztitani a befert6zédés elkeriilése érdekében. Recept nélkiil
kaphato hidratald krémek hasznélata segithetik a gydgyulast, ha naponta kétszer, vékony
rétegben felvive a fekély kornyéki bort bekenjiik vele. Ha a fekélyes bdr fajdalmat vagy
fert6zottségét ezzel a gydgyirrel nem tudja csillapitani, kezelGorvosa felirhat ordlis, szajon at
szedhetd antibiotikumokat, vagy egyéb intézkedéseket tehet, ami sulyos esetben akar korhazi
beutalast is jelenthet, hogy Ont valamelyik bevalt keringést javité (pl. iloprost) kezelésben
részesithesse. Orvosaval vald miel6bbi konzultacié nagyon fontos, ha fert6zétt fekély gyandja
lép fel, mert a korai beavatkozas tovabbi karosodasokat elézhet meg. Egy tiszta, szaraz
ruhdval szilkséges a fekélyt védeni, bar az eddigi tapasztalatok szerint a szabadon hagyott
fekély eldsegitette a seb gydgyulasat.

Calcinosis
Ezazallapotabdrbenvalékalciumlerakddassal
jellemezhet6, mely fajdalmas is lehet. A
kélciumlerakddasok kozvetlen a bér felszine
alatt helyezkednek el kemény csomoként
vagy gobként. At is torhetik a bor felszinét, és
igy kifakadva lathatjuk ezt a krétaszer( fehér
anyagot, mely be is tud fert6zédni. Nagyon
kell figyelni arra, hogy nehogy belissik
vagy megsértsilkk az érintett teriletet. A
kéz zsiros krémmel vald dpoldsa segithet az allapoton. Receptre felirt antibiotikumokkal
tudjuk megelézni vagy kontrollalni a fert6zést. Sulyosab esetekben a kalciumlerakodasok
eltavolitasa kisebb sebészeti beavatkozas révén sziikségessé valhat.

Telangiectasia

Ez a rendellenesség a kis vérerek kitagulasabol
alakul ki a bdrfelszinhez kozel, melynek soran
apro kis foltok alakulnak ki, melyek altalaban
az ujjakon, a tenyereken, az arcon és szajakon
jelentkeznek. Ha ranyomunk a foltocskakra
elhalvanyulnak azok, de felengedve a nyomast
Ujra pirossavalnak. Ezek a foltok rendszerint nem
artalmasak. Specidlis kozmetikai eljarasokkal a
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foltok elkendézhet6ek vagy kevéshé feltlindvé alakithatoak. Sulyos esetekben, vagy ha az
illet6t jelentSsen érinti a teleangiectasia, lézerterapiaval el lehet tavolitani a piros foltokat,
habdr a beavatkozas kellemetlenségekkel jarhat, és nem biztos hogy tartds marad.

Szaraz bér

A bor kifejezett szarazsaga, annak roncsolodasahoz és bérfekélyek kialakulasahoz vezethet.
A tllzasbha vitt firdést és kézmosast ajanlott elkerdilni, valamint javasolt a gumikeszty(i
viselése a hdztartasi vegyszerek kizvetlen bérérintettségének elkeriilése érdekében. Fontos
a bor nedvességtartalmanak megdrzése, ezért alaposan kenjik be, hogy a szaraz bér okozta
komplikaciokat elkeriilhessiik. Ajanlott inkdbb a fird6olajokat és hidratalé szappanokat
hasznalni -ilyenek a Neutrogena® és a Dovemw-, mint durva szappanokat, melyek kiszaritjak
a bort. Javasolt a hidratalé krémek gyakori hasznalata, bar a valaszték nagy, mégis fontos,
hogy az Onnek legmegfeleldbb terméket valassza ki.

Borviszketés

Ha a hidratald krémek nem hasznalnak, akkor az On kezelSorvosanak lehet8sége van
felirni helyileg hasznalando cortizon krémet, amit ha a bérbe beddrzsdl, elkerilheti annak
viszketését (habar ez a készitmény hosszitavon nem hasznalhatd). Antihisztamin tablettak
egyes betegeknél hatasosak voltak, féként éjszakai hasznalat soran.

Egyéb bértiinetek

Az érintett borfeliileten el6fordulhat csokkent sz6rndvekedés, valamint csokkent verejtékezési
képesség. Raadasul fokozott pigmenttermelés is bekovetkezhet (a bért barnéva valtoztatva)
vagy foltos pigmenthiany is kialakulhat.

Sclerodactylia és iziileti kontraktarak

A sclerodactylia egyszer(en az ,.ujjak kemény bérét” jelenti, ami a kéz- és labujjakat is érinti.
Jellemzden fényes, feszes bor alakul ki az ujjakon. Az érintett ujjak mozgasa nehezitett lehet
és hajlitott helyzetben rogziilhetnek is, melyet . flexiés kontraktiranak” neveziink. A bor és az
izliletkdrnyéki szovetek megvastagodasa miatt nehezitetté valhat a csuklokban, konyokdkben
és egyéb iziiletekben tortén6 mozgas.

Izlileti mozgésterjedelmet” ndveld gyakorlatok napi szinten valé végzése nagyon fontos
a fent emlitett kontrakturak kialakulasanak megelézésére vagy lassitasara, és az iziiletek
rugalmassaganak megorzésére. A szovetek vérelldtdsanak javitdsat is segitik ezek a
gyakorlatok. A tornagyakorlatok konnyen elsajatithatéak és otthon is végezhetdek. Egy tipikus
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gyakorlat tartalma abbol all, hogy az egyik kezet az asztallapra szoritva tartjuk amnnyire
csak birjuk, mig a masik kéz tenyérgydkeét a szoritva tartott ujjakra helyezziik és dvatosan
nyomjuk le az ujjakat, ezaltal egyenesitve azokat. Egy gyakorlott gydgytornasz, az On orvosaval
torténd egyeztetés utdn dssze tud Onnek allitani egy gyakorlatsort. Gydgytornasza esetleg
tanacsokkal is tud szolgalni, hogy az onellatasat megkonnyitse és a haztartasi munkakat joval
konnyebben el tudja végezni.

Az emésztoszervrendszer- és a gyomor-bélrendszer problémai

Szisztémas sclerodermaval élé embereknél alakulhatnak ki rendellenességek az emésztd-
szervrendszereikben és a gyomor-bélrendszerben a szajtol a végbélcsatornaig. A tipikusan
sclerodermaban kialakuld kollagéntltermelés a szovetekben vastagodast és fibrosist (vagy
hegesedést) alakit ki. Ennek a jelenségnek révén gyengiilnek meg azizmok, és ez eredményezi
azt, hogy kérosan lassan mozog a taplalék (..dysmotilitas”) az emésztési folyamat alatt.

Nyel6cs6 rendellenesség

Az étel a szajbol a garaton at a gyomorba jut a nyel6csdn keresztiil. Normalis esetben
az alsd nyel6cs6gylrl vagy szelep kapuként miikddik, amely kinyilik, hogy beengedje az
ételt a gyomorba, majd rogton be is csukaddik, hogy megakadalyozza a taplalék nyeldcsébe
vald visszajutasat. Szisztémas sclerodermaban ez a kapu nem zar tokéletesen, melynek
kovetkeztében savas és égetd érzés kiséretében (.gyomorégés”) taplalékot és savat
tartalmazd visszaaramlo folyadék keriil a nyeldcsébe. A sav felmarhatja a nyeldcsé also
szakaszanak véddrétegét, ezéltal a csatorna hegesedését és sziikiiletét .stricturajat”) okozva.

A savképzddés mértéke, ezaltal a savas reflux és a gyomorégés problémai csokkenthetdek,

NYELGCSO

Limitalt és difflz sclerodermaban is gyakran érintett
VASTAGBEL T a nyeldcs6. A leggyakoribb problémak a nyelési ne-
Vastagbél érintettség esetén a bél meg- [ hezitettség és a gyomorsav refluxa. A gyomorsav ter-

szokott miikodése megvaltozhat, mely
szorulast vagy puffadast eredményezhet. A
tiinetek csokkentése érdekében érde-mes
rostban gazdag étrendet kovetni, vagy enyhe
hashajtokat alkalmazni.

melésének ellensllyozasara gyakran segitenek egyes
gyogyszerek, mint példaul a lansoprazole.

VEKONYBEL

Sclerodermaban a vékonybél is érintetté
valhat a fibrosis okozta megvastagodas,
illetve a neuropathia, beidegzési zavar okozta
megvaltozott bélmozgasok miatt. Ezek az
elvaltozasok a tapanyagok és vitaminok
nehezitett felszivodasahoz vezetnek, és egyes
esetekben  bakté-riumok  tulszaporodasat

AVEGBEL ERINTETTSEGE R
Végbél érintettség esetén székletinkontinencia,
vagyis széklettartdsi képtelenség alakulhat

ki, féleg hasmenés esetén. Ajanlott ilyenkor r okozhatjak. Téaplalékkiegészitdkkel, vénan
a bélmozgdsok  szabalyozdsat helyredllité keresztili  taplalassal, vagy id6szakos
gyogyszerek alkalmazasa. Esetleg sebészeti antibiotikumos kirakkal lehetiink urra a
beavatkozas indokolt lehet. tiineteken.
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ha az alkohol, a zsiros, a fliszeres ételek, a csokoladé, a cigaretta és a koffein fogyasztasat
keriljik ([@amennyire csak lehetséges). Sokuknak szilksége lehet gyomorsavcsokkentd
szerek haszndlatara, hogy ily modon az esetlegesen visszadramlé gyomornedv artalmatlan
legyen a nyeldcsore.

Szamos gyogyszer |étezik, mely megelézi a gyomorsav tultengését. Manapsag a legismertebb
gydgyszerek kozé a protonpumpa géatlok tartoznak. llyenek a lansoprazole, omeprazole
és esomeprazole. A H2 receptor antagonistdk (ranitidine) szintén hasznosak lehetnek a
savképz6dés csokkentésében. Sulyos esetekben két, kiilon csoportba tartozo gydgyszer
kombinacidja is alkalmazhaté. Az On kezelSorvosa alkalmanként metoclopramide-ot vagy
domperidone-t is felirhat a gyomorban és nyel6csében miikddd izmok aktivizalasara,
stimuldlasara.

A gravitavid ereje segit a gyomorban tartani a taplalékot és a savat; ennek kovetkeztében
étkezések utdn az egyenes, fliggbleges testtartdas az el6nyGs pozicio. Kiprobalt, bevalt
vizsgalatok alapjan javasoljuk a savvisszaaramlas megeldzésére, hogy gyakrabban, egyszerre
kevesebbet étkezzen, lefekvés eldtt par 6raval mar ne egyen, és emelje meg az agy fejrészét
falapokkal, deszkakkal 15-20 cm-rel. Tulsulyos allapot szintén ronthatja a reflux mértékét,
ezen kivll 6v és szoros, feszes ruhak hordasa is kerilendgd.

A taplalék renyhe mozgasa és a nyeldcs6 szikiilete nyelési nehezitettséget okozhat. Nagyon
fontos, hogy lassan egylink és a taplalékot alaposan ragjuk meg. Puhabb, omldsabb ételeket
kdnnyebb lenyelni és megeszmészteni (sok étel elkészitéséhez lehet turmixgépet haznalni),
ezdltal elkeriilhetjiik annak a lehetGségét, hogy a taplalék megakadjon a torkunkon. A fent
emlitett, receptre felirhatd metoclopramide és domperidone segithet ebben is. Amennyiben
jelentds nyeldcsébesziikiilésrdl van sz, sziikségessé valik, hogy id6szakosan kitagitsak
nyeldcsovét, hogy ezdltal konnyebbé valhasson a nyelés.

Vékonybél-érintettség

Szisztémas sclerodermaban karosodhatnak a vékonybelek izmai. A meggyengilt izmok nem
képesek elég hatékonyan miikadni ahhoz, hogy a tdpanyagot atjuttassak a bélrendszeren. A
megfeleld miikodés helyett, inkabb hagyjak ..pangani, megiilni” a tapanyagot. Ennek egyik
kovetkezménye a természetes bélbaktériumok tilszaporodasa, mely hasmenéshez vezet.
A megfesziilt bélfalak miatt puffadast, telitettségérzetet is tapasztalunk a fajdalom mellett.
A megbetegedés masik hatasa a vékonybélre, hogy a tapanyag tapértéke a bélben marad
ahelyett, hogy a szervezetben felszivodva hasznosulna. Ezt az allapotot ,malabsorptionak”
hivjuk, ami sUlyvesztéshez és székletproblémakhoz vezethet.
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Orvosanak modjaban all antibiotikumok felirdsdra a hasmenés vagy malabsorptio
problémaira, és esetenként kiegészitésképpen vitaminokat és vasat is szilkséges potolni.
Orvosa felhivhatja figyelmét arra, hogy étkezése soran csokkentse a zsiros ételek
fogyasztasat, és inkabb a szénhidrat dis ételeket részesitse eldényben. Bizonyos esetekben
kezelGorvosa egy dietetikus felkeresését is ajanlhatja.

Vastagbél-érintettség

A vastagbél faldban elhelyezkedd izmok renyhesége vagy hegesedése megneheziti a
bélmUkodést, melynek soran székrekedés vagy egyéb vastagbél rendellenességek alakulnak
ki. Rostban gazdag diéta kdvetése és legalabb hat-nyolc pohar folyadék - elsGsorban viz-
fogyasztasa segit a székrekedés kialakulasanak megel6zésében. Friss gylimolcsok és
z0ldségek természetes székletlazitoként, hashajtoként szolgalnak. Fizikai tevékenységek,
tornagyakorlatok végzése szintén segitenek a bélm{ikddés szabdlyozasaban. KezelGorvosa
ajanlhat Onnek székletlazitokat és széklettsmegndveld, allagjavitd szereket, mint a lactulose
vagy Fybogel.

Véghél és véghélnyilas

Ha a vastagbél utolso szakasza érintetté valik a betegség révén, székletinkontinencia alakulhat
ki. Ez az allapot sulyosbodhat, ha a paciensnek hasmenése van. A bélmozgasok lassitasara
léteznek gydgyszerek, sulyosabb esetekben viszont sebészeti beavatkozas is indokolt lehet.

Sjogren szindroma

Néhény sclerodermaval él6 embernek lehetnek
egyéb olyan tlinetei, melyek bizonyos kot6szoveti
elvaltozasokra is jellemzbek (overlap szindréma).
Az egyik ilyen példa a Sjogren szindréma. Ez a
megbetegedés |étezik 6nalld formaban is (primer,
elsédleges megjelenési forma), de eléfordulhat

A szdjiireg megfeleloen
nedvesen tartasa szintén
fontos feladat, melyet napunk
soran kortyolgato folyadékkal
tudunk biztositani.

mas kotdszoveti betegségekhez kapcsolddva is, mint példaul a scleroderma (secunder,
masodlagos megjelenési forma).

Sclerodermaval tarsult Sjogren szindromaban eléforduld legjellegzetesebb vonasok a
szem- és szdjszarazsag (sicca tiinetek). Ezek a tlinetek a konny- és nyalmirigyek csokkent
elvalasztasanak kovetkezményéhdl adddnak, melyek a szem és szaj nedvesitéséért felelnek.
Emiatt a megvaltozott allapot miatt kialakult szokatlan szemszarazsag sulyos irritacidhoz,
a szem izgalmi allapotahoz és gyulladasahoz vezethet. A kifejezett szdjszarazsag neheziti
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a nyelést és a beszédet, a fogak romlasa és szuvasodasa neheziti az artikulalast, valamint
csokkent izérzékelés mellett az étkezést is. A valadék elvalasztasi nehezitettség érintheti
a hiivelyt és egyéb testrészeket is, mely gyakori fertdzéshez is vezethet a kellemetlen
szubjektiv panaszok mellett.

A szdraz szem nedvesitésére mikonny és szemkrémek ajanlottak gyakori hasznalatra,
melyek kozil néhany, recept nélkil is kaphaté. Fontos, szemész altal végzett gyakori
ellendrzésen is részt venni. A szdjlireg megfeleléen nedvesen tartasa szintén fontos feladat,
melyet a napunk soran kortyolgatd folyadékkal tudunk biztositani (egy vizzel megtoltott
mianyag palack hasznos lehet). Cukormentes ragégumi fogyasztasa és cukormentes
cukorka szopogatasa serkenti a nyalelvalasztast. Mlinyal hasznlatara szintén lehet6ség van.
(Lasd a kovetkez6 fejezetben: a fogproblémak megel6zésénél).

Sikosito termékek segithetnek a hiively nedvesitésében és a szexualis életet megkdnnyithetik.
Sz(ik, szoros, testhezalld ruhazat elkerilésével lecsokkenthetjiik az irritacid kialakulasanak
lehet6ségét és megeldzhetjik a fertdzések megjelenését. Nejlon helyett inkabb valasszon
pamutbdl késziilt alsénemdit.

Arc elvaltozasai

Szisztémas sclerodermaval élok korében gyakori a jellegzetes arc elvaltozas kialakulasa.
Az orr formaja szllkebbé, vékonyabba valhat és szajnyitasi nehezitettség is kialakulhat a sz4j
kisebbé valasa miatt (.microstomia” vagy .kis szgj"). A felsGajak folotti b6r rancossa valhat
bardzdakat kialakitva. Kitagult kiserek -teleangiectasiak- megjelenhetnek az arcon vagy mas
testrészeken is. A szemek kiilsé megjelenése is megvaltozhat.

Szajapolasi- és fogaszati problémak

Abdr altalanos fesziilése az arcon kiviil az ajak- és szajmozgasokat épplgy megneheziti, mint
a szdjapolast. A fogapolashoz elengedhetetlen megfeleld szajnyitasi képesség csokkenhet
a microstomia kovetkeztében, emiatt a fogselyem gyakori hasznélata, a fogmosas és az
étkezések utani ragégumi fogyasztasa nagyon fontos szerepet tolt be a fogaszati problémak
kialakulasanak megelézésében.

A kezelés legjobb maddja a grimaszolé- és szajtagité gyakorlatok végzése napi gyakorisaggal.
A fogszuvasodas megelézése érdekében a gyakori fogaszati ellendrzés szintén fontos
feladat. Az On fogorvosa is adhat j6 tanacsokat szajapolaséra vonatkozéan. A kézfunkcicban
érintett paciensek szamara ajanlott a fogselyem hasznalata, az adagolés fogkrémtubus és a
fogantyUs fogkefe, valamint az elektromos fogkefe alkalmazasa.
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Veseérintettség

Szisztémas sclerodermaban a veseérintettség természeténél fogva enyhe is, de nagyon
sulyos is lehet. A veseérintettség korai jelei kozott szerepelhet az enyhe hypertensio (magas
vérnyomas), a vizeletben taldlhato fehérje és a vérképben valé eltérés. . Renalis krizis” (a vese
stlyos miikédészavara) a szisztémas scleroderma rendkiviil veszélyes szévédménye, mely
viszonylag hamar ki is alakulhat. A legfontosabb figyelmeztet6 jele a hirtelen vérnyomas
emelkedés. Diffiz sclerodermasok korében koriilbeliil 10%-os gyakorisaggal fordul eld a
vese sulyos m(ikddészavara és leggyakrabban a betegség els6 négy évében alakul ki. Limitalt

sclerodermasok korében ennél kisebb gyakorisaggal fordul eld a vese miikodészavara.

- ; A tiinetek kozott megjelenhet az erés fejfajas,
A paciensek sikeresen

felépiilhetnek a vesekrizisbol,
de csak abban az esetben,

ha az emberek a problémat
felismerik és gyorsan mikodészavara veseelégtelenséghez vezet, mely

orvosoljak. allapotban a vesék elvesztik azon képességiiket,
hogy a testbél a salakanyagot kivalasszak. Ennek
a kezelésére az ACE gatlokat valaszthatjak, melyek a vérnyomascsokkentd gydgyszerek
csoportjaba tartoznak. Ezek a gyogyszerek igen hatékonyak a vérnyomas kontrolldldsaban
és stabilizalasaban, valamint a vesefunkcidk javitdsaban. Sulyos veseelégtelenség kiala-
kulasanal dializis valhat sziikségessé. Szisztémas sclerodermaval éloknek ajanlott a
vérnyomasértékeket és vesefunkciokat rovid idokozonként nyomon kovetni. Azok a
szisztémas sclerodermaval éldk, akiket vesemiikodési zavar kialakuldsanak kockazata
fenyeget, .vesekartyahoz” juthatnak. Ezek a kartyak informacidkat tartalmaznak siirgdsségi
helyzetekben vald teenddkre vonatkozéan mind a betegeknek, mind pedig az orvosoknak.
A péciensek sikeresen feléplilhetnek a vesekrizisbdl, de csak abban az esetben, ha az
emberek a problémét felismerik és gyorsan orvosoljak.

|&taszavar, feliletes légzés kialakuldsa, mellkas
fajdalma vagy kellemetlen érzése és mentdlis
érintettség. Azonnali kezelés hidnydban a vese

Tldoérintettség
Sclerodermaban a tiidé harom kiilonbczé miikddési folyamataban lehet érintett:

1. Akollagén, beépiilése révén vastagitja a tlid6 szoveteit és fibrosist azaz hegese-
dést okoz, mely altal a vérben vald oxigénaramlast jelentésen megnehexziti. Ezt
a jelenséget pulmonalis [tiid6) fibrosisnak vagy interstitialis (szovetek kozotti)
tuidébetegségnek nevezik (ILD).

2. Az arteria pulmonalis hypertensio (PAH] a tiidGartéridkban valé megemelkedett
vérnyomas allapotat jelenti, melynek kovetkeztében a vérerek karosodasatol a
sziv megndvekedett terhelésén at, szivelégtelenség alakul ki.

3. A meggyengiilt légzéizmok kovetkeztében csokkenhet a légzésfunkcids érték.
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A tidGérintettség tlnetei kozé tartozik a fizikai tevékenységek végzése soran fellépd
nehézlégzés és az allandd kohogés. Orvosanak madjaban all kérni mellkasrontgen és/vagy
mellkas CT vizsgélatot, echocardiographidt (a sziv ultrahangos vizsgélata) vagy specialis
légzésvizsgalatot (légzésfunkcids vizsgalat) a tidéérintettség kimutatasa és megerdsitése
érdekében, valamint azért is, hogy megallapitsa, a fenti harom folyamat kozil melyik felelds
az elvaltozas kialakulasaért.

A tiidéfibrosis nagyon korai stadiumaban On gyulla-

dascsokkent gyogyszereket kaphat, melyek a ti- A dohanyzassal valé
d6 hegesedésének folyamatat akadalyozzdk meg. felhagyas alapvetd
A legUjabb kutatasok kimutattak, hogy tliddfibrosisban fontossagu, mely
szenvedd emberekre jotékony hatassal birnak az a tiidébetegségek
immunszuppressziv ~ (immunrendszert  legyengitd) legfobb okozdja.

szerek, mint példaul a cyclophosphamid.

Egy sclerodermaval élének fontos arrdl tudnia, hogy milyen teenddi vannak arra
vonatkozoan, hogy a tlid6 tovabbi kdrosodasat elkeriilhesse. A dohanyzassal valé felhagyas
alapvet6 fontossagu, mely a tiidobetegségek legfébb okozoja. A légzési problémakon ronthat
a légszennyezettség, ezért amennyiben lehetséges, kerllje a légszennyezett terileteket.

A tiid8artériakban kialakult magas vérnyomas (PAH) a sclerodermas emberek kézel 10-
15%-at érinti. A PAH ma mar kezelhet6 specidlis gyogyszerekkel, melyek az erek jobb
atjarhatosagat és tagitasat célozzak meg és megvaltoztatjgk az alapbetegség folyamatat.
A scleroderma ezen szovédményére kifejlesztett Uj gyogyszerek sikeresnek bizonyultak.
Jelenleg vildgszerte,s igy Magyarorszagon is szamos gyogyszer hasznalata engedélyezett a
PAH kezelésére. Uj gydgymaddok allnak fejlesztés alatt, melyek talan par éven beliil elérhetdk
lesznek. A bosentan és a sitaxsentan endotelin receptor antagonistak (érfalakra hatnak],
melyek tabletta formajaban szedhetdk. A sildenafil egy erds értagité, mely naponta haromszor
szajon at bevéve fejti ki hatasat. Az iloprost egy prostacyclin szarmazék, melyet egy specials
kézi porlasztd segitségével kell belélegezni nappali id6szakban hozzavet6legesen harom
oranként. Az epoprostinol szintén prostacyclin szarmazék mely centralis vénas katéteren
keresztil folyamatos inflzidban adhatd. Magyarorszagon jelenleg a fenti termékek koziil
— otthon, a beteg altal alkalmazhaté mddon - a sildenafil, bosentan és az iloprost adhatd
tamogatassal.

Ezeknek a gydgyszereknek a hatékonysagat klinikai kisérletek tamasztjgk ald, melyet
sulyos PAH-ban szenvedd emberek megndvekedett teherbird képességei igazolnak. A fenti
gydgyszereket csak olyan szakorvosok irjak fel, akik tapasztalattal rendelkeznek az emlitett
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Szivérintettség

A szivérintettség egy fontos és potencidlisan életveszélyes szovédménye az SSc-nek.
A szivizomzat gyulladdsba kerllhet (myocarditis), ezaltal heges szovetek alakulhatnak
ki. Ez a folyamat végeredményben szivelégtelenséghez vezethet. A sziv kiils burkanak
gyulladasét pericarditisnek nevezzik, mely fenntarthatja a fajdalmat és szivburok korili
folyadékgyiilemet okozhat. Rendetlen szivverés szintén tapasztalhato. Ezek a koriilmények
teszik sziikségessé, hogy az On kezel8orvosa egy széleskorii, alapos kivizsgalast végezzen
és célzott kezelési modot kovessen.

Nem-specifikus tiinetek

Szisztémas sclerodermas emberek egy j6 par nem-specifikus tiinettel is szembestilhetnek,
beleértve a kimeriiltséget (az enyhe formatdl a sdlyosig terjeden), az energia hidnyt, az
altalénos gyengeséget, a sulyvesztést és az izmok, iziiletek és csontok bizonytalan fajdalmat.
Orvosa altal ajanlott gyégymaddok vagy gydgyszerek fajtaja attél is fiigg, hogy az On kivizsgalasa
soran milyen okora vezette vissza a tiineteket.
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A scleroderma gondozasa

A scleroderma gondozasardl az olvasd esetleg
mas modszerekrdl vagy egyéb kezelési lehe-
t6ségekrdl is hallhatott, mint amit ebben a kis
konyvben olvas. A scleroderma olyan betegség,
amelyet nehéz tanulmanyozni valtozatos ter-
mészete és elhlizodo folyamata miatt, valamint
azért, mert a megbetegedés viszonylag ke-

vés embert érint. llyen korilmények kozott
meglehetdsen nehéz tudomanyos tanulmanyokat folytatni bizonyos gydgyszerek vagy gydgy-
modok hatasossaganak vizsgélatara vonatkozdan. Ennek kivetkeztében az On orvosanak
gyakran hidnyos informaciok alapjan kell a kezelési modrol dontenie. Mérlegelnie kell a
lehetséges eldnydk és a felmerild kockazatok, mellékhatasok kozott. Tovabbi kutatasokra
van sziilkség, melyek majd meghatarozzak, mely gyogymodok hasznosak és melyek nem.

A scleroderma folyamata

A sclerodermanak sok formaja és szamos kii-
6nbdz6 tiinete van, melyek a betegség folyamata
soran kiilonbdzé id6szakokban ondlléan vagy
egyiittesen jelentkezhetnek. Néhany tiinet vi-
szonylag hirtelen alakul ki, mig mas tiinetek
kifejlodése évekbe is telhet. A betegség pontos
kimenetele megjosolhatatlan és a progndzis (a
betegség folyamatara vonatkozo elérejelzés) l

egyénenként eltérd. A szisztémas scleroderma

egy kronikus, egész életen &t tartd megbetegedés. Jelenleg nem gydgyithato meg teljesen a
betegség, de mint mas kronikus megbetegedésre, erre is szamos lehetdség létezik, mellyel
a tuneteket kontrollalni és kezelni tudjuk. Ez segithet abban, hogy a betegséget megfeleld
maodon értékeljik. Sok olyan ember él ezzel a betegséggel, akiknek csak néhany, vagy nagyon
kevés tiinetiik van, és képesek normalis vagy kozel normalis életet élni. A sclerodermaval
élé6 embereknek lehetnek tiinetmentes idészakaik, amikor teljesen jol vannak, maskor
viszont meglehetdsen betegnek érezhetik magukat. Spontan javulasok is bekdvetkezhetnek.
Kiilondsen a bdr puhul néha vissza, és sokkal kezelhetdbbé, rugalmasabba valik akar évek
elteltével is. A betegség spontan remisszidja, visszahtzédasa, -amikor a tiinetek gyakorlatilag
eltlinhetnek- szintén el6fordulhat, és hosszu idén keresztiil kitarthat. A sclerodermaval
éloknek ovatosan kell véleményt alkotniuk arrol, hogy a javulast vagy remissziét, vajon a
kiilonleges kezelésmaodnak, a diétanak vagy az Ugynevezett ,.gyogyulasnak” tulajdonitjak.
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Legyiink éberek a tiinetek jelzéseire
Ez a flizet szdmos tinetrél beszamol, habar

) Ez’a’ufijzet ’SZémos : a scleroderméaval él6 embereknél altalaban
tiinetrol beszamol, habar

a sclerodermaval élo
embereknél altalaban
a felsoroltak koziil csak
néhany alakul Ki.

a felsoroltak kozil csak néhany alakul ki.

Ennek nem az a szandéka, hogy elrettentse a

sclerodermasokat vagy azokat az embereket,

akik azt sejtik, hogy esetleg sclerodermajuk
~ van. Inkabb az a célja, hogy hasznos informaciok
birtokaba jussanak arra vonatkozolag, hogy mire ligyeljenek, hogy mifordulhat elé a betegség
elérehaladasa soran és mi a teendt, ha a tiinetek kialakultak.

Az aktiv betegség korai tiinetei felismerésének megtanuldsa a scleroderma betegség
korai észleléséhez és diagnosztizaldsdhoz vezethet, valamint a kezelés azonnali, gyors
elkezdéséhez. A forgalomban lévé legigéretesebb gydgyszerek kozil néhany lassan fejti
ki hatdsat, viszont minél eldbb elkezdddik az érintettek kezelése, anndl jobb eredmények
varhatéak. Amennyiben valakit mar diagnosztizaltak sclerodermaval, akkor kiilondsen
fontos, hogy figyelemmel kdvesse és jelezze kezelGorvosanak, ha Uj tlineteket, vagy az
eddigiek megvaltozasat észleli magan. A korai kezelés elkezdése megeldzheti a tlinetek
elérehaladasat és lecsokkenti annak az esélyét, hogy a szdvetekben vagy a szervekben
maradandé karosodas alakuljon ki.

A panaszok és tiinetek figyelemmel kisérése kozben hiba lenne, ha minden panaszrol és
tlinetrdl vagy kialakult helyzetr6l azt feltételeznénk, hogy szilkségszeriien dsszefiigg a
sclerodermaval, vagy annak eredményeképp ot létre. Sclerodermas és nem sclerodermas
emberek is szenvedhetnek balesetet, elkaphatnak fert6z6 betegségeket és egyéb
betegséqiik is kialakulhat. Az On orvosa vagy hozzaértd apoléndje tud abban segiteni, hogy
megkiilonboztethesse, mi az ami kapcsolatba hozhaté sclerodermaval, és mi az ami nem.
Ezt kovetden helyes lépések- és kezelési modok kdvetését ajanlhatjak.

Egyéni kezelési terv kialakitasa
Bar a sclerodermara nincs bizonyitottan gyégyszer, ami végleg meggydgyitand az azzal
éloket. A legtobb, amit tenni tudunk, hogy a tiineteket megel6zziik, hatasaikat csokkentjiik
vagy csillapitjuk. A scleroderma tiinetei egyénenként
nagyban eltérd, dgy mint a kezelésekre adott va-
laszreakci6 is, minden egyes személynél jelentésen
kilonbozhet. A kezelési maddok tarhaza viszont
széleskorl. Ennek kovetkeztében fontos az, hogy
a scleroderma gondozasaban jartas szakorvos
dolgozzon ki egy egyénre adaptalt kezelési tervet,
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akinek tapasztalata van abban, hogy a betegségben a pacienseknek milyen specidlis
sziikségleteik vannak. Ha kezelGorvosaval szorosan egyiittmikadik, akkor segiti 6t abban,
hogy Onnek minél személyre szabottabb kezelési tervet alakithasson ki.

A Mk a szisztémas scleroderma tiinetei és kezelési modjai” cim{ fejezetben tobbféle
kezelési modot emlitettiink mar. A kovetkezd hat bekezdés egyéb fontos alapfogalmakat fog
targyalni a scleroderma gondozasaval kapcsolatos kezelési tervek kapcsan.

Mozgasterapia és tornagyakorlatok

Sclerodermas emberek részére gyogytornaszok segiteni tudnak megfelelden kialakitott
mozgasprogrammal. Ennek a programnak ,,ROM", azaz iziileti mozgasterjedelmet megtarté
gyakorlatokat kell tartalmaznia (amint azt az el6zé fejezet ,Sclerodactylia és izlileti
kontraktirak” cim( bekezdésében emlitettiik). Tovabba jo hatast a paraffin-, viaszfiirds,
hidroterapia vagy vizitorna a gyengdilt izmokra iranyuld erdsité gyakorlatok és a kiméletes
masszazs is. Ezek a kezelési modok kiilonboz6 helyeken is kivitelezhetdek, beleértve a
korhazi tornatermet és az otthoni kdrnyezetet is.

KezelGorvosa olyan tornaprogramot is ajanlhat, mely magaba foglal bizonyos mozgas-
formakat is, mint a nyUjtas vagy streching gyakorlatok, a séta vagy gyaloglas és az Uszas.
Sclerodermaval élék esetenként azt tapasztalhatjdk, hogy az aktivitdssal és a mozgassal
kapcsolatos tlréképességiik, tolerancidjuk a normal értékhatar alatt van, ezért a mozgasokat,
tornagyakorlatokat visszafogott, mérsékelten nehéz formaban sziikséges kivitelezni, faradas
esetén pedig pihendidoket kell beiktatni. Az egyénre kialakitott gyakorlatokat dvatosan, kelld
eldvigyaztosaggal kell végrehajtani, és a fokozatossag elvének figyelembe vétele mellett kell,
hogy felépiiljon a mozgasprogram.

iziiletvédelem

Az izliletvédelem célja a tovabbi karosodasok, valamint a bdrfekélyek és fert6zések
kialakuldsi esélyének a lehetd minél kisebbre valé csokkentése. Alapelvei kizé tartozik
az iziiletekben létrejové nyomasfokozodas és fesziilés elkeriilése vagy minimalizalasa
azaltal, hogy helyesen hasznaljuk, terheljik az iziileteinket és megtartjuk a mobilitasukat,
elmozdithatdsagukat és funkcidjukat, nydjto- illetve izlleti mozgasterjedelmet megtartd”
gyakorlatok segitségével. Onellatashoz hasznalalhaté segédeszkdzok és egyénre adaptalhatd
gépi berendezések tarhaza létezik mar manapsag, hogy az iziiletvédelem megtartasaban
és az izliletekben megndvekedett nyomas csillapitasaban segitsenek a mindennapi teenddk
végzése kozben. Szakavatott gydgytornaszok szemléltetni tudjak ezeket a segédeszkozoket,
és tovabbi Utmutatasokkal tudnak szolgdlni az iziiletek dvasa érdekében.
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Gyogyszerszedés

Alapvet6 fontossagu dolog, hogy a sclerodermasok bevegyék az dsszes gydgyszeriiket; csak
azokat szedjék be, amiket receptre felirtak nekik; olvassak el a figyelmeztetést és kdvessék
gondosan az utasitasokat. A gyogyszereit pontosan akkor szedje be, amikor kell, annyi ideig
szedje, ameddig eldirta az On orvosa és abban az adagban, ahogy azt a kezel6orvosa kiirta
Onnek. Sclerodermaval él6 embereknek fontos tajékoztatniuk kezel8orvosukat arrél, ha
a felirt gyogyszereiken kiviil bizonyos kérilmények miatt egyéb orvossagokat is szednek,
beleértve a recept nélkill kaphatd gyogyhatasu készitményeket, a gydgyndvénytartalmu
szereket és a vitaminokat is. Ha barmilyen mellékhatast észlel, érdemes azt orvosanak
azonnal jelezni és a teenddket megbeszélni vele.

Ne aggddjon, ha kezel8orvosa, szintén sclerodermaval él6 tarsainak kiilonbdz6 gyogyszereket
ir fol. A scleroderma tiinetei egyénenként eltéréek lehetnek, ami kiilonbdzo kezelési mddokat
igényelhet. Egyeseknél hatékony lehet bizonyos orvossag, mig masoknal nem. Tovabba a
sclerodermaban hasznalatos orvossagokra vonatkozd egyéni tlréképesség nagymértékben
kiilonbozhet. Kezeldorvosa ennek megfelelden allitja be gydgyszeradagjat.

Jo tanacsok

A specidlis tiinetekre vonatkozd gydgymaodokrdl mar volt szd ennek a kiadvanynak egy
masik fejezetében. Ezen kivil van egy j6 par olyan altaldnosan kdvetendd tanacs, melyeket
a sclerodermaval él6 embereknek érdemes megfogadni j0 kozérzetik kialakitdsanak
érdekében. A kovetkezd Gtleteket ajanljuk:

e Ne farassza ki magat tdlzottan, hagyjon maganak elég id6t a pihenésre; annak
tudataban tegye mindezt, hogy a sajét korlatai nem jelentik azt, hogy On lusta
lenne.

e Tanulja meg befolyasolni és minimalizalni a stesszhelyzeteket.

e Kdnnyen emészthetd ételeket fogyasszon és tartsa meg testtomegét egy idedlis,
egészséges hataron beldl.

e Valjon szokasava a megfeleld higiénia betartasa kifejezetten a bdrre, fogakra,
inyre és talpakra vonatkozéan (beleértve a puha bélés, labra jol illeszkedd cipdk
hordasat is).

Mar az elbbiekben is emlitett, kulcsfontossagu tényezd a dohanyzas elkeriilése. A dohanyzas
egészségre gyakorolt kockazata mindenki altal ismert tény, ezt viszont gyakran figyelmen
kivill hagyjuk. Sclerodermas emberek esetében a dohanyzas kiilondsen veszélyes, mert
kihatassal lehet a vérkeringésre és a tiidéfunkciora is.
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A scleroderma érzelmi vonatkozasai

Ha valakirdl kiderdl, hogy sclerodermaja van, altaldnos reakcioként a ,Miért pont én?”
kérdés mertdil fel benne. A betegség kifejlédésének oka nem ismert, hogy mi alapjan alakul
ki egyesekben a kor, mig masokban nem. Egyesek nem torédnek sclerodermajukkal, igy
elérik azt, hogy nem éreznek blintudatot vagy feleldsséget betegséglikkel kapcsolatban.

A frissen diagnosztizalt sclerodermasok sokszor egyediil, elhagyatottnak érzik magukat és
bizonytalanok abban, hogy kihez vagy hova fordulhatnak segitségért. Id6rél-idére szamtalan
hangulati- és érzelmi reakciot élhetnek meg, beleértve a kezdeti sokkot, megrazkadtatast, a
hitetlenkedést, félelmet, haragot, tagadast vagy a betegség kétségbevonasat, az 5nvadaskodast,
blntudatot, fajdalmas banatot, szomoruisagot és depressziot. A csaladtagoknak hasonlo
érzéseik lehetnek.

Ha valakit teljes értékii
embernek tekintiink, aki
teljes életet él, segithetiink

emberekkel osztjak meg, akik mar éltek at hasonld Lt a[,),bani ho’gy .
megfeleloen éertekelje

hely%etek.eF. Azokna.k a sclerodermaso!malk ?s sclerodermajat, és hogy
csaladtagjaiknak, akik nem tudnak megbirkdzni a betegségéhez pozitivan

’
betegség feldolgozasaval, szakmai tandcsadas is de reélisan viszonyuljon.
segitséglikre lehet.

Kialakulo érzéseik se nem jok se nem rosszak...
csak egyszerlien .vannak”. Segitség lehet, ha
érzéseiket csaladtagokkal, baratokkal vagy olyan

A sclerodermaval él6 emberek” kifejezést végig kdvetkezetesen hasznaltuk a ,.sclerodermas
betegek” kifejezés helyett. Sclerodermaval él6 ember az orvosi rendeldben, kdrhazakban
vagy klinikakon lehet hogy .beteg”, de ezen felill sokkal tobb, mint ,.beteg”. Ha valakit teljes
értékl embernek tekintiink, aki teljes életet él, segithetlink neki abban, hogy megfelelen
értékelje sclerodermajat, és hogy betegségéhez pozitivan, de redlisan viszonyuljon.

Betegszervezeti halézat kiépitése

Sclerodermaval él6 emberek szamara elsddleges fontossagu, hogy aktivan részt vegyenek
sajat betegségik gondozasaban. Ugyanolyan fontossaggal bir a betegség gondozasat
végz6 orvossal vald hatékony egyiittmikodés és kommunikacid. Bar mig 6k ketten -a
scleroderméval él6 személy és orvosa- allnak a figyelem kozéppontjdban a ..csapaton”
beliil, addig rengeteg ember munkaja és anyagi javakkal vald hozzajarulas teszi lehetévé a
betegszervezetek haldzatanak mikodését.

A sclerodermaval élk csaladjai és baréatai érzelmileg tudjak tdmogatni tarsukat, batoritani
tudjak a javasolt kezelési terv kovetésére és segithetnek azon tevékenységeik elvégzésében,

melyeket nem tudnak kivitelezni.
©
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Az egészséqiigyi csapatban az On orvosa az elsd, de sok mas egészséqligyi szakembert is
magaba foglalhat, mint egyéb szakorvosokat, névéreket, gydgytornaszokat, szakterapeutakat,
pszicholégusokat és mas szakképzett tanacsadokat.

Allami és onkéntes szervezetek kindlnak egészségligyi, szocidlis és rehabilitacios
szolgaltatasokat, melyek a sclerodermaval él6 embereket segitik. Egy, a sclerodermasokat
tdmogatd csoportba vald bekapcsolédas, mint példaul az .Orszadgos Scleroderma
Kozhaszn Egyesiilet” megteremti annak a lehetdségét, hogy a sclerodermaval él6 emberek
talalkozhassanak egymassal, és informéciét cserélhessenek azokkal a tarsaikkal, akiknek
hasonld problémajuk van, valamint azért is, hogy még tobb mindent megtudhassanak a
sclerodermardl. A betegszervezet kiterjedésének csak a képzelet szabhat hatart, valamint
azoknak az embereknek a segit6készsége, akik lehetdvé teszik a szervezet létrejottét.
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Kutatasok nyomaban

Van-e remény és segitség a sclerodermaval él6 emberek szamara?

Hatarozottan igen!

Mint ahogy ez a flizet is targyalta, ma mar sok
kezelési mod és gydgyszer elérhetd, hogy ezaltal
segithessiink a sclerodermaval éléknek, valamint
egyre tobb orvos érdeklddik a betegség irant.

Vildgszerte megfeszitett munkaval dolgoznak a kutatok azon, hogy megértsék a scleroderma
természetét és okat, valamint azért, hogy a kor megel6zésére és kezelésére hatékonyabb
eszkozoket fejleszthessenek ki, és megtaldlhassak ra a gydgymddot. Ezek a torekvések az
Gsszes kotbszoveti- és reumatikus megbetegedésre fokozott figyelmet forditanak.

A kutatasok eredményeképpen a jobb felszereltségl laboratériumokban lehet6ség nyilt arra,
hogy a sclerodermat korai stadiumban felismerijék, és a tovabbfejlesztett eljarasmadokkal a
betegség progressziojanak felmérését és a kezelések eredményességeit értékeljék. Szamos
allatkisérletet is végeztek a sclerodermara vonatkozéan.

Az immunrendszer, sclerodermaban betdltd szerepét jelenleg is vizsgaljgk a kutatok a
vérerek és a fibrosis kialakulasanak kapcsolatat figyelve és keresve a .jeleket”, melyek
a scleroderma valtozatos formait és csoportjait meghatarozzak. A sok folyamatban lévé
tanulmany kozil csak néhanyat emlitettiink.

A scleroderma sok kérdést vet fel. A valaszok talan a gydgyitasi- és kutatasi teriiletek fel6l
varhatdak, de akar teliesen mas jellegl, nem is sejtett korokbdl is érkezhetnek... de jonni
fognak!
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Hazai kutatasok

A magyarorszagi kutatdsok a betegek életkilatasiahoz, életmindségéhez kapcsolddnak.
Nemzetkozileg elismert kutatasok folynak a korkép sziv-tiidd, izlleti, illetve bdrtiineteit
tekintve is. Mellékeljlik a magyar részvétellel késziilt legutobbi, orvosi szaklapokban jelentés
megjelent munkak listajat:

Czirjak L, Pakozdi A, Kumanovics G, Varju C, Szekanecz Z, Nagy Z, Sziics G. Survival and causes of death in
366 Hungarian patients with systemic sclerosis. Ann Rheum Dis 2008; 67: 59-63.

Szabo A, Czirjék L, Sandor Z, Helyes Z, Laszld T, Elekes K, Czompdly T, Starr A, Brain S, Szolcsanyi J,
Pintér E. Investigation of sensory neurogenic components in a bleomycin-induced scleroderma model
using transient receptor potential vanilloid 1 receptor- and calcitonin gene-related peptide-knockout mice.
Arthritis Rheum. 2008; 58: 292-301.

Kumanovics G, Minier T, Radics J, Pélinkés L, Berki T, Czirjak L. Comprehensive investigation of novel
serum markers of pulmonary fibrosis associated with systemic sclerosis and dermato/polymyositis. Clin
Exp Rheumatol. 2008; 26: 414-420.

Khanna D, Lovell DJ, Giannini E, Clements PJ, Merkel PA, Seibold JR, Matucci-Cerinic M, Denton CP, Mayes
MD, Steen VD, Varga J, Furst DE; Scleroderma Clinical Trials Consortium co-authors. Development of a
provisional core set of response measures for clinical trials of systemic sclerosis. Ann Rheum Dis. 2008;
67: 703-709.
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Orszagos Scleroderma Kozhasznu Egyesiilet

Az Orszagos Scleroderma Kozhasznu Egyesiilet 2005 majusaban alakult k6zhasznU, non-profit beteg-
szervezetként. Az Egyesiilet kiildetése: sclerodermdval egyiitt él6 betegek életminéségének javitasa,
megfeleld informéacioval valé ellatasa az élhetdbb jovéért.

A legfébb célja, hogy ebben a ritka betegségben éldket dsszefogja, elldssa megfeleld tajékoztatassal
a betegséglikrdl, életmaddbeli tanacsokkal, illetve rendszeres dsszejovetelek alkalmaban a legljabb
informacidkhoz jussanak. Masrészrél megfeleld érdekképviseletet lasson el és képviselje orszagunkat
az eurdpai szervezetben (FESCA] és figyelemfelkelté kapmanyok révén elérje, hogy a tarsadalom,
egészségligyi dontéshozok és orvosok, egészségligyi dolgozok korében is ismert legyen a betegség.

Az egyesiilet a céljait azaltal éri el, hogy egy sor fontos szolgaltatast ny(it a tagjai részére:

Honlap hirekkel, eseményekkel és informéacidkkal: www.scleroderma.hu, ahol linkeket
(kapcsolatokat) is lehet talalni egyéb hazai, nemzetkdzi beteg- és orvosegyesiiletekhez;

Evente haromszor megjelend Hirlevél, melyet ingyen kapnak a tagok és azok az egészséqiigyi
dolgozdk, akik ez irant érdeklédnek;

Elémozditjuk, hogy a tagjaink egymast megismerhessék;

A sclerodermaval egyditt élk szamara megfeleld tajékoztatd irodalmat biztositunk;
Helyi klubtalalkozokat és dsszejoveteleket szerveziink;

Evente kétszer rendezvényt szerveziink a tagok szamara aprilisban és decemberben;

Junius 29. - Scleroderma Nap - Orszagos Konferencia nemcsak tagok részére elismert
szaktekintély( orvosi és tudomanyos eldaddkkal, illletve beteg elGadasokkal.

Oruzagos Sclercderms

Harhanrnu Egyenilet

Székhely, levelezési cim: Birésagi nyilvantartasi szam: 2554,
7632 Pécs, Aidinger J. U. 40. VIII/31. KozhasznUsagi végzés birdsagi hatarozatanak
Tel.: 72/445-501 a széma:
Mobil: 30/63-77-491vagy 20/540-1048 vagy K- 60-123/2008/4/1.

30/210-6769 Bankszamla szamunk: Raiffeisen Bank:
E-mail: sclerodermal@freemail.hu 12072507-00124973-00100009

Kérijiik gondoljon Rank! Szivesen vessziik ADOJA 1% -at, mellyel a
betegtarsaink érdekében végzett egyesiileti munkankat segitheti.

Orszagos Scleroderma Kozhasznu Egyesiilet
Addészamunk: 18326639-1-02
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Szoszedet

A kovetkezokben néhany hasznos orvosi szo és kifejezés definicidjat, meghatarozasat
ismertetjik:

Analgeticum: olyan fajdalomcsillapitd gyogyszer, mely csokkenti, vagy megszlinteti a
fajdalmat. Példaul: paracetamol és nem-steroid gyulladascsokkentdk.

Antibiotikum: Baktériumok altal kivaltott fertdzés kezelésére haszndlatos gyogyszer.
Minden antibiotikumfajta mas és mas mikroorganizmust pusztit el vagy gatolja novekedését,
ezért az antibiotikumokat az aktualis fert6zés fajtajatol fliggden irjak fel.

Arteria pulmonalis hypertensio: Megemelkedett nyomas a tiiddartéridkban, lecsokkentve
a vérben év oxigénszintet a jobb szivfél tilterhelése mellett.

Arthralgia: iziileti fajdalom.

Autoimmun: Olyan folyamat, melyben a szervezet sajat szovetei ellen fordul. (Lasd
immunrendszer.)

Betegség progndzisa: A betegség progresszidjanak, elérehaladasanak az elérejelzése és a
betegség végkimenetele vagy a felépiilés esélyének valdszinlisége.

Biofeedback: Olyan folyamat, mely a test miikodését szabdlyozza gyakori akaratlan
ellendrzésekkel, mint példaul az ujj hdmérséklet vagy a pulzus sebesség. Ha egy gépen
monitorizaljuk, lathatéva tessziik a folyamat mikodését, akkor az illeté gyakorolhatja
a relaxacios technikikat és megtanulhatja a miikédés kontrollalasat. igy késdbb a gép
sziikségtelenné valik. (Lasd relaxaciés technikak.)

Biopszia: A testbdl szarmazo szdvetek, sejtek vagy folyadék eltdvolitasa és vizsglata.

Borfekély: A bor folytonossaganak megszakadasa szoveti felilet elvesztése mellett.
Gyulladas, kalciumlerakddas és fert6zés kapcsan is kialakulhat.

Calcinosis: A bdrben lévé kalcium mennyiségének koros felhalmozodasa.
Constrictio (ereknél), strictura (nyeldcsdnél): Kéros dsszehlizodas, 6sszeszikiilés.

Contractio (bélben lévo simaizmoknal): a bélfalakban lév izmok ritmikus dsszehlzddasa,
amely atjuttatja a taplalékot a szervrendszeren. Perisztaltikanak is hivjak. (Lasd motilitas,
azaz akaratlan izommozgas.)

Coronaria artériak: Azok a vérerek, melyek magat a szivet latjak el vérrel.

CREST: A scleroderma egy formajanak roviditése, mely a tiinetegyiittes kezddbetdibdl all:
Calcinosis, Raynaud- jelenség, oEsophagealis dismotilitas, Sclerodactylia és Telangiectasia.

Mar elavult kifejezés.
(41}
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Cutan: Bor

Cyanosis: A vérben taldlhato kevés oxigén miatt kialakulo kék vagy lila szinelvaltozas.
Raynaud-jelenségben a kéz- és labujjak, cianézis kivetkeztében inkabb halovannyd, sapadtta
valtoznak.

Cytokinek: A vérben aramlé kémiai jelek.
Digitalis: Kéz- és labujjra vonatkozo.
Dilatatio [nyeldcsénél, vérereknél): Kiszélesedés vagy kitagulas.

Diureticum: Olyan gydgyszer, mely meggyorsitja a vizelet kiliritését, ami altal lecsokkenti a
folyadék pangasat a szdvetekben. Vizhajténak is nevezik. (Lasd oedema.)

Dysfunctio: Karosodott, vagy koros, rendellenes miikddés.
Dysphagia: Nyelési nehezitettség.

Elhalvanyult: fehérré vagy sapadtta valt. Raynaud-jelenség soran a kéz- és labujjak bdre
elhalvanyul az elégtelen vérkeringés kdvetkeztében.

En coup de sabre: A lokalizalt scleroderma egyik forméja, mely a fényes, viasszer( bron
egy hosszU, bardzdalt csikot formal altaldban az arcon vagy a nyakon, mely egy szablya vagy
kard altal okozott sebre, sériilésre hasonlit.

Fatigatio: Elfaradas, tdlzott kifaradas, kimeriiltség érzése.
Fibrosis: A rostos szovetek rendellenes, tulzott termelGdése.
Fibrotikus: Rostokbdl allé vagy rostokra hasonlito.

Fizioterapia, gyogytorna (lasd ugyanitt foglalkozasterapia): A betegségek és sériilések,
kérosodasok mechanikai értelembe vett kezelési modjai, mint a masszézs, a célzott
gyakorlatok, a viz-, fény-, hd- és elektroterapia. Gyakran elsddlegesen az iziileti mozgasokra,
a nagyizmokra és egyéb mozgasformakra iranyul a hangsuly. llyenek a séta, az aerobic és az
izometrias, megtartott gyakorlatok végzése.

Foglalkozasterapia (lasd ugyanitt mozgasterapia): ElGirt terapias mozgasforma a
feléplilés vagy rehabilitalodas el6segitése érdekében. A foglalkozasterapeuta gyakran névelni
tudja az ember képességét abban, hogy a mindennapi teenddit sikeresen elvégezhesse. llyen
lehet a takaritas, evés és a kéz kisizmainak Uigyességi fejlesztése.

Gastrointestinalis tractus, bél, diarrhoea (hasmenés), constipatio (székrekedés):
A gastrointestinalis tractus, vagyis a gyomor-bélrendszer feladata a taplalék lebontasa,
és a korilmény megteremtése, hogy a tdpanyagok fel tudjanak szivodni. A sejtek altal
termelt salakanyagok eltavolitdsa is az emésztérendszer hataskdre. A tractus a szdjjal és
nyelécsével indul, és a gyomorhoz vezet. A vékonybél a duodenumot, a jejunumot és az
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ileumot tartalmazza. Végiil a vastagbél a végbélbe torkollik. A végbél zardizma a széklet
kitriilését vezérli. A diarrhoea korosan gyakori vagy a bélrendszeren gyorsan atfolyo
székletiritési forma, mely altaldban hig allagu. A constipatio kdrosan elhlizodd, késleltetett
vagy ritka székletiritési forma, mely altalaban széraz, megkeményedett allagu salakanyagot
tartalmaz. Normalis bélmozgasok egyénenként eltérek lehetnek, és befolyasolja az
esetleges diétas étrend kovetése is.

Gyulladas, gyulladascsdokkentdk: Sejtszint(i rongalddas kovetkeztében szoveti reakcio
indul be, mely fokozott vérataramlassal (pl. bron kipirosodassall, duzanattal, fajdalommal,
és gyakran funkcidvesztéssel, miikddészavarral jar. Sulyosabb vagy kiterjedtebb esetben
laz is felléphet. Normalis esetben a hajszalerek kitagulasa kovetkeztében fehérvérsejtek
szabadulnak fel, melyek a szovetek kdzé jutva segitenek abban, hogy az idegen behatoldkat
és a karosodott szdvetrészt meg tudja semmisiteni. Tehdt maga a gyullasdas a gyogyulasi
folyamat természetes része. Tul kifejezett, vagy indokolatlan gyulladas azonba karosodasokat
okoz. A gyulladasgatlo szerek ellensulyozzak, megakadalyozzak a gyulladas folyamatat.

Hypertensio, anti-hypertensiv szerek: Rendellenesen magas vérnyomas. A vérnyomas-
csokkentd szerek mérséklik a magas vérnyomast.

Immunrendszer: Szervekbdl, sejtekbdl és fehérjékbdl allé rendszer, mely megvédi a testet
az idegen betolakododktél immunvalasz adasaval. Az immunrendszer szervei kizé tartozik a
csecsemdmirigy, a ép, a nyirokcsomok és a csontveldallomany. A sejtek fehérvérsejteket
tartalmaznak [neutrofileket, eosinofileket, basofilokat, monocytakat és lymphocytakat (T és
B sejteket]]. Az immunglobulinok (antitestek) olyan fehérjék, melyek képesek reagalni és/
vagy semlegesiteni a célzott, antigénnek nevezett fehériéket (amik éltalaban karosito- vagy
idegen anyagok]. Az immunrendszer alapvetSen a testet védi és segiti, de okozhatja egy
betegség vagy allergén is azt, hogy a test sajét szervei koziil egyes részeket megtamad, amit
autoimmun folyamatnak hivunk.

iziileti kontraktira, flexiés kontraktira: Az iziileteknek egy bizonyos helyzetben valé
rogziilése a teljes mozgasterjedelem elérése nélkil. Sclerodermaban ez az allapot gyakran
érinti a kézujjakat az izliletek korili bor feszessége és megkeményedése miatt. Flexios
kontrakturak esetében az ujjak hajlitott helyzetben rogzilnek.

Kapillarisok: A test legkisebb véredényei, melyek az artériakat és a vénakat kotik dssze.

Kevert kitoszoveti betegség: Tobb klasszikus autoimmun betegség tiineteinek egyidejli
megjelenése, mely jellegzetes imunszeroldgiai eltéréssel jar. (Lasd kollagén és kétészovet.)

Kollagén: A test kotszoveteiben talalhatd természetes rostos fehérje.
Konnyelvalaszto mirigyek: Konnytermelésért felelds mirigyek.

Kotdszovet: Olyan szdvet, mely atjdrhatéva teszi, megtdmasztja és Gsszekoti egymassal
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a tobbi szovetet, beleértve a nyalkahartyat, a rostos szdveteket, a haloszer( szdveteket,
a zsirszoveteket, a porcokat, a bort és a csontokat. A kotGszoveti betegségek, a megbete-
gedéseknek egy olyan csoportjat alkotjak, melyben egymashoz hasonlé madon, sejtszinten
kovetkezik be az elvaltozas, igy a rendellenesség eldforduldsanak helye hatarozza meg
a kor sajatossagat. llyenek példaul a scleroderma, a szisztémas lupus erythematosus, a
dermatomyositis és a rheumatoid arthritis.

Laxativumok, hashajtok: Olyan gyogyszerek, melyek a belek kitiriilését serkentik.

Malabsorptio: A bélsejtek csokkent képessége ahhoz, hogy az emésztészevrendszerbdl a
tapanyagokat felszivja.

Mellhartya, mellhartyagyulladas: A mellhartya a tidGt koriloleld valasztoburok, melynek
a gyulladasat mellhartyagyulladasnak nevezziik.

Microstomia: Csokkent szajnyitasi képesség.

Morphea: A lokalizalt scleroderma egyik formaja.

Motilitas, dysmotilitas: Az emésztGszervrendszer izmainak ritmikus, hullamzé 6sszehlzé-
dasa a taplalék tovabbhajtasaban, a tapanyagok felszivodasanak érdekében és a salakanyag
eltavolitdsaban. A csokkent mozgasképesség gyenge vagy hidnyzé hulldmzo dsszehlizédasokat
eredményez, melynek kovetkeztében a taplalék és a széklet kdrosan lassi mozgassal halad.
(Lasd malbsorptio, gyomor-bélrendszer, contractio.)

Nyalmirigyek: Olyan mirigyek, melyek a valadékot (nyélat) elvalasztjak a szjiiregbe.

Nyeldcs6, nyeldcsdgyulladas: A szijat a gyomorral dsszekdts izmos szerv a nyeldesé.
Ha kifogastalanuk mikodik, akkor egy egyenletes, finom hulldmmozgassal a taplalékot a
gyomorba juttatja. A nyel8csé alsd részén talalhato egy gydriiszer(i izomkdteg, a sphincter,
mely kinyilik, hogy beengedje a taplalékot a gyomorba, de azonnal vissza is csukadik,
hogy megelézze a gyomorsav és a részben megemésztett taplalék nyeldcsdbe valo
visszaaramlasat. A nyeldcsdgyulladas a nyeldcsonek a gyulladasat, izgalmi allapotat jelenti.

Oedema: A testben kdrosan felszaporodott, kifejezett folyadékgyiilem a szovetekben.
Ophthalmikus: szemhez tartozo-, vagy szem kornyékén elhelyezked6-.

Overlap szindrémak: Tcbb, mint egy, kotdszoveti betegségre utald jellegzetes tiinetek
egyideji megjelenése a betegen.

Pericardium, Pericarditis: A szivet koriilvevé hartydt pericardiumnak hivjak, ennek a
gyulladasa, pedig a pericarditis.

Periférias vérkeringés: A karokhoz és labakhoz foly vér.

Phenomena, jelenség: Egy szokatlan, fontos vagy rejtélyes tényez6nek vagy eseménynek
tartott, tudomanyos érdekl6dést felkeltd jelenség.
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Pulmonalis fibrosis (alveolitis fibrosis): A szovetek hegesedésének folyamata kialakul a
tlid6kben is, ezaltal megnehezitve a vér oxigénszallitd képességét.

Raynaud-jelenség: Hideg hémérsékletnek kitett kiserek ismétlédé Gsszehizddasanak
elvaltozasa. Jellemzden a kéz- és labujjak fehér- és kék szinlivé véltoznak el, majd vorossé
valnak, a vérkeringés vészreakcidja altal. Erzelmi tultelitettség szintén kivalthat rohamot. Egy
francia orvos (Dr. Maurice Raynaud, ejtsd: ..Ray-nod”) volt az elsé, aki leirta ezt a jelenséget.
Eredetileg a Raynaud (kordbban Raynaud betegségnek hivtak) egy gyakori, jéindulatu
elvaltozas, mely mdgott nem all semmilyen egyéb kdr. Ha viszont a Raynaud-jelenség a
scleroderma vagy mas megbetegedés kovetkeztében alakul ki, akkor azt masodlagos
Raynaud-jelenségnek nevezziik.

Relaxacios-, lazitd technikak: Olyan stresszcsokkentd folyamatok, melyek a test sza-
balyos miikodésében is tudnak segiteni, mint példaul az ujj hémeérséklet vagy a pulzus
szabdlyozas. Ezek a kovetkezdk: az izomzat megfeszitésének és ellazitasanak képessége,
a képzel6erd befolyasolasa, a légzéstechnikak hasznalata vagy a gydgyszerek hatasara valo
reagalas. (Lasd a Biofeedback-nél is.)

Remisszid, spontan remisszid: Olyan periddus, mely alatt a betegség tiinetei csokkennek
vagy megszlinnek. Ha a megbetegedés visszahlzddasa nem magyarazhat6 kezeléssel, és
Ugy tlnik nincs nyilvanvald magyarazat és ok a javuldsra, akkor a jelenséget spontannak
nevezzik.

Renalis: Vesékkel 6sszefliggd kifejezés.
Respiratorikus: A légzésre vagy a tiidére vonatkozo kifejezés.
Ruga (=ranc, redd): A felsGajak bérének Gsszerancolddasabdl kialakuld redd.

Savas reflux, gyomorégés: gyomorsav, mely kéros (tiranya soran visszafolyva a nyel6-
csGbe, ingerli azt. (A gyomorban torténd savképzédés természetes része az emésztésnek.)
A savas reflux miatt kialakuld gyomorégés a mellkas kozepében okoz fajdalmat. (Lasd
nyel6cs6gyulladas.)

Sclerodactylia: A kéz- és/vagy labuijjak vastag, feszes bére. (Lasd iziileti kontraktdra.)
Sclerosis: A szdvetek koros, rendellenes megkeményedése.

Sicca tiinetek: A sicca sz6 szerint szarazat jelent, a szaraz szem vagy szdj stb. leirasanal
gyakran hasznalatos kifejezés, mely a sclerodermaval vagy egyéb kotdszoveti betegségekkel
él6 embereknél észlelhetd.

Sikositok, nedvesitok: Bizonyos anyagok segitségével, egyes testfellileteket cslszossa,
sikoss3, olajozotta lehet tenni akar mesterséges nedvesitd folyadékokkal, akar a valadék
természetes kivalasztddasa céljabol, sejtek altal vezérelve. Példaul: kdnnycseppek.
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Sjogren szindroma: A Sjogren szindréma egy kronikus autoimmun megbetegedés, ami
a kiils6elvalasztast mirigyek (konny, nyal) gyulladasaval jellemezhetd, és csokkent konny-
és nyalelvalasztashot vezet. A mirigyek érintettségén kivil egyéb elvaltozas, dgy mint az
iziileti fajdalom, a kimeriiltség és a belsészervi elvaltozasok, ritkabbak ennél a kérnal. Onallo
megbetegedésként is eléfordulhat (elsédleges), de egyéb kotdszoveti megbetegedésekhez is
kapcsolddhat (masodlagos).

Spazmus: Az izmok akaratlan, kdros 6sszehlzodasa.

Stasis: A testvaladékok csokkent vagy megsz(int aramlasa, vagy a belek csokkent mozgas-
képessége, mely székrekedéshez vezet.

Szisztémas: A test egyes részei helyett, az egész testet érinté fogalom. A lokalizalt (=helyhez
kotott, behatarolt) kifejezés ellentéte.

Telangiectasia: A bdrben futd kapillariserek koros kitagulasa, melynek kdvetkeztében a
b6ron piros pottydk, foltok alakulnak ki.

Vascularis: Vérerekkel kapcsolatos, vagy vérerekbdl allé meghatarozas.
Vasodilatator: Olyan gyogyszer [vagy egyéb hatdanyag), mely a vérerek kitagitasat végzi.

VEDOSS: Mozaiksz6, a .Very Early Diagnoses clinic for Systemic Sclerosis” angol kifejezés
roviditése, mely a szisztémas sclerosis nagyon korai diagnosztizalasat jelenti. Eurdpai szintl
kezdeményezés.
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Tovabbi irodalom és forrasok

Az aldbbiakban néhany megbizhato és jo informaciét talal a sclerodermardl a betegséggel
egyltt élok és csaladtagjaik szdmara, de tobbségben sajnos angol nyelven. Nem orvosi
szakirodalom.

Kiadvanyok, konyvek:
SCLERODERMA - Betegtajékoztato a szisztémas szkelrozisrol

Szerz6: Kisné Balint Zséfia, Pécsi Immunolégiai és Reumatolégiai Klinika, kiadd A Magyar
Reumatoldgia Haladasaért Alapitvany, 2006. Az egyesillet tagjai belépéskor kapjdk kézhez a
fiizetet, interneten is kérhetd ingyenesen www.scleroderma.hu, sclerodermal@freemail.hu,
elérheté még a DOTE Reumatoldgia Tanszékén és a Pécsi Immunolégia és Reumatoldgia
Klinikan.

Angol nyelvii megjelenések:
A kovetkezo konyveket az www.amazon.co.uk vagy a www.amazon.com rendelheték meg:

The Scleroderma Book

By Maureen Mayes, M.D., M.P.H.

ISBN 0-19-516940-9

Egy nagyon jol attekinthetd segédlet, kiilondsen a betegek és csaladtagjaik szamara.

Voices of Scleroderma Volumes 1 - 3

By ISN

Ez egy harom kotetes kdnyv, amelyben a sclerodermaval egyditt él6 emberek és gondozéik
torténeteit irjak le az egész vilaghal.

Scleroderma - The Inside Story
By Anne H Mawdsley MBE
ISBN 0-9538297 15
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Egyéb hasznos angol internetes elérhetoségek

Egyesiilt Kiralysag:

The Scleroderma Society
Advice Line: 0800 311 2756
Office: 020 7000 1925
www.sclerodermasociety.co.uk
infoldsclerodermasociety.co.uk

Raynaud’s & Scleroderma Association
Tel.: 01270 872776

www.raynauds.org.uk
infof@raynauds.org.uk

Irorszag:

Irish Raynaud’s & Scleroderma Society
Tel.: 00 353 12020184
www.irishraynauds.com/raynauds.htm
info@raynauds.com

Europe

FESCA (Federation of European Scleroderma Associations) - Eurdpai Scleroderma
Szervezetek Szovetsége: az Gsszes tagszervezet honlapja elérhetd innen.

www .fesca-scleroderma.eu

EUSTAR (EULAR scleroderma trials and research group) - EULAR scleorderma
vizsgalati és kutatdsi csoportja: az EUSTAR tagjainak listdja taldlhato ezen az oldalon és
egyéb Eurdpai Scleroderma Szervezetek (orvosi) listdja:

www.eustar.org
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Australia
Scleroderma Australia - ausztral tagszervezetek listéi tolthetdk le innen

www.sclerodermaaustralia.com.au

USA & Canada

Arthritis Foundation
www arthritis.org

Scleroderma Foundation
www.scleroderma.org

Scleroderma Research Foundation
www.sclerodermaresearch.org

International Scleroderma Network (ISN)
www.sclero.org

Scleroderma Society of Canada
www.scleroderma.ca
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Orszagos Scleroderma

Kézhasznu Egyesiilet

Alakulas éve: 2005

s

.Kéz a kézben egy élhetobb jovoert”

Kiildetésiink:

A sclerodermas betegek életmindségének javitasa,
megfeleld informaciokkal valo ellatasa egy élhetobb jovoert

Szivesen latjuk tagjaink kozott, varjuk jelentkezeset!

Orszagos Scleroderma Kozhasznu Egyesiilet

Székhely, levelezési cim:
7632 Pécs, Aidinger J. U. 40. VIII/31.
Tel.: 72/443-501
Mobil: 30/63-77-491 vagy 20/540-1048 vagy 30/210-6769
E-mail: sclerodermal@freemail.hu
honlap: www.scleroderma.hu

Gondoljon Rank! Szivesen vessziik ADOJA 1%-at, mellyel a betegtarsaink
érdekében végzett egyesiileti munkankat segitheti.
Orszagos Scleroderma Kozhasznu Egyesiilet
Addszamunk: 18326639-1-02



