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SZKLERODERMA

Mi ez?

A szkleroderma gorog eredetii sz9, amit ugy fordithatnank le, hogy ,,feszes, kemény bor". A bor
fényessé és feszessé valik. Sok kiilonféle betegség egyik legjellemzdbb tiinete a bor feszesedése,
keményedése, megvastagodasa. A szkleroderménak két kiilonbozé tipusa van: a lokalizalt (helyi) és
a szisztémas szkleroderma.

A lokalizalt szkleroderma esetében a betegség a borre és az érintett borfeliilet alatti szovetekre
korlatozédik. Foltokban (morfea) vagy sdvokban (linearis szkleroderma) jelenhet meg.

A szisztémas szkleroderma (vagy szisztémas szklerdzis) esetében a folyamat kiterjedt; nem csak a
bort érinti, hanem a test belsd szerveit is. Ez kiilonféle tiineteket eredményezhet, tigy mint
gyomoréges, 1€gzési nehézségek, vagy magas vérnyomas.

Milyen gyakori?

A szkleroderma ritka betegség. Becslések szerint az 0j esetek szdma nem 1épi tal a 3 esetet 100.000
kozil évente. Gyermekeknél a lokalizalt szkleroderma a leggyakoribb forma, amely féként lanyokat
érint. A gyermekeknél a szklerodermas betegségek minddssze 10 szazalékat teszi ki a szisztémas
szklerdzis.

Mik a betegség okai?

A szkleroderma gyulladdsos betegség, de a gyulladds oka még nem ismeretes. Valdsziniileg egy
autoimmun betegség, ami azt jelenti, hogy a gyermek immunrendszere sajat maga ellen mikodik. A
gyulladéas duzzanatot, melegséget €s tl sok rostos kotdszovet termelddését eredményezi.

Orokletes betegség?
Nem az. A szklerodermanak mindeziddig nincs bizonyitott genetikai tényezdje, bar van néhany
beszamolo a betegség csalddon beliili el6fordulasaval kapcsolatban.

Megel6zheto?
Ennek az allapotnak nincs ismeretes megeldzési modszere.

Fert6z6-e a betegség?
Nem az. Néhany fertézés ugyan eldidézheti a betegség kialakulisat, de maga a betegség nem
fert6zo, az érintett gyermeket nem kell elkiiloniteni a tobbiektol.

A) Lokalizalt szkleroderma

1) Hogyan diagnosztizalhaté a lokalizalt szkleroderma?

A feszes, kemény bor megjelenése sokat elarul. Gyakran piros, vagy lilds perem huzddik a foltok
koriil a kezdeti id6északban. Ez a bor gyulladdsat mutatja. A késébbi stddiumokban a bor eldszor
barna, majd fehér lesz (a fehér embereknél). A szines borli embereknél ugy néz ki, mint egy
z0z06das, mielott kifehéredik.

A tipikus latvany alapjan diagnosztizalhato.

A linearis szkleroderma egyenes savban jelenik meg a karon vagy a labon.
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A folyamat érintheti a bor alatti szoveteket, az izmokat vagy csontokat is. Esetenként a linearis
szkleroderma megtamadhatja az arcot vagy a fejbdrt is. A vérvizsgalatok eredménye altalaban
normalis. Jelentdsebb belsd szervi érintettség nem fordul eld a lokalizalt szkleroderma tipusainal.

2) Hogyan kezelik a lokalizalt szklerodermat?

A kezelés a gyulladas csokkentésére irdnyul, amilyen kordn csak lehetséges. Az ilyesfajta
kezelésnek nem sok hatasa van a mar kialakult rostos kotdszovetekre. Amint a gyulladas
megsziinik, a szervezet képes a rostos szovetek abszorbedldsara (felszivodasara), és a bor Ujra
lagyabba valik.

A gyogyszeres kezelés igen valtozatos: vagy nem alkalmaznak semmiféle kezelést, vagy
szteroidokat, illetve methotrexatot hasznalnak. Nem ismert olyan tanulméany, amely a lokalizalt
szkleroderma kezelésének hatékonysdgat vildgosan tudnd igazolni. Ezeket a kezelési mddokat
gyermekreumatologus €s/vagy gyermek-borgyogyasz irja el €s feliigyeli.

A folyamat altaldban magétol megoldodik, de ez eltarthat par évig, sdt, Gjra meg is jelenhet.

A linearis szkleroderma esetében agresszivebb kezelésre lehet sziikség.

A linearis szkleroderma esetében fontos a fizioterapia. Amikor a feszes, kemény bor egy iziilet
felett talalhato, fontos, hogy az iziiletet nyujtasokkal mozgasban tartsuk, és ahol indokolt, mély
kotoszoveti masszazst is alkalmazhatunk. Azokban az esetekben, ahol a lab érintett, a két lab
hosszkiilonbsége is el6fordulhat, ami santitast okozhat, megterhelve ezzel a hatat/gerincet, a csip6t
és a térdeket. Cipdmagasitas alkalmazasaval ezek a kovetkezmények elkeriilhetok.

Az elvaltozasok hidratald krémmel vald bemasszirozasa enyhiti a bor keményedését.

A bdrelvaltozas elfedése (esetleg alapozdval) segit a visszatetszd latvanyt elrejteni, elsdsorban az
arcon. A fehér embereknek ajanlatos a nap ellen napvédd krémmel védekezniiik, hogy a morfea
(ami nem tud lebarnulni) ne legyen olyan szembet{ing.

B) Szisztémas szklerodzis

1) Hogyan diagnosztizalhato a szisztémas szklerozis? Mik a fobb tiinetei?

Korai tiinet a kéz- és labujjak szinelvaltozéasa, (hideg-meleg) hémérséklet ingadozasok (Raynaud
tiinet), valamint fagydaganathoz hasonl¢ elvaltozas ¢és fekélyek az ujjvégeken. A kezek és a labak
ujjbegyei gyakran feszessé, keménny¢ és fényessé valnak, csakiigy, mint a bér az orrnyergen. A
borfeszesség ezutan terjedni kezd és végiil az egész testet elborithatja. A megduzzadt ujjak és az
érzékeny, gyulladt iziiletek mar a betegség kezdeti iddszakdban jelentkezhetnek.

A betegség lefolyasa alatt a bels6 szervek is érintetté valhatnak, és a betegség hossza tavu
prognozisa a belsd szervek érintettségének tipusatol és sulyossagatol lesz fliggdvé. Fontos, hogy
minden belsO szerv allapotat megvizsgaljak érintettség szempontjabol, és mas, az egyes szervek
miikodését  vizsgalod tesztek is sziikségesek. Mindazondltal sajnos nincs a szklerodermara
specifikusan jellemz6 vérvizsgalat.

A gyermekek tobbségénél a nyeldcso is érintett lehet, sokszor még a betegség kezdeti idészakaban.
Ez gyomorégést eredményezhet, amit az okoz, hogy a gyomorsav a nyeldcsobe jut. A késébbiekben
az egész gyomor-bél traktus érintett¢ valhat hasi puffadassal és emésztési zavarokkal. A tiidd
érintettsége gyakori, emellett f&6 meghatarozoéja a hosszii tava prognoézisnak. Mas szervek
érintettsége, mint példaul a szivé, vagy a veséké, szintén nagyon fontos tényezdje a prognozisnak.

2) Hogyan kezelik a szisztémas szklerozist gyermekeknél?

Annak eldontése, hogy milyen kezelés sziikséges, a szklerodermds betegségben tapasztalt
gyermekreumatologus és mas, mint példaul a sziv €s a vese betegségek szakembereinek a feladata.
A szteroidok, a methotrexat €s a penicillamin is hasznalatosak. Ahol érintett a tiido, vagy a vesék,
gyakran haszndlnak ciklofoszfamidot is. Ami a Raynaud szindromat illeti, kritikus a jo vérkeringés
fenntartdsa a végtag allanddé melegen tartasdval, ami megeldzheti a bor kisebesedését, valamint
értagitd gyogyszeres kezelésre is sziikség lehet. Nincs olyan terdpia, ami teljes egészében
hatékonynak bizonyult volna a szisztémas szklerozis kezelésében. Kutatasok folynak méas kezelési
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modok felderitésére; ezek arra koncentralnak, hogy az elkdvetkezendd néhany évben megtalaljak a
hatékony terapiat.

A fizioterapia és a feszes bor kezelése a betegség folyaman végig sziikséges, hogy az iziiletek ¢€s a
mellkasfal mozgékonysaga fennmaradjon.

Milyen idoszakos vizsgalatok, ellendrzések sziikségesek?

Az idészakos vizsgalatok azért kellenek, hogy meg lehessen allapitani a betegség progndzisat,
valamint az esetleges valtoztatisokat a kezelésben. Mivel a szkleroderma létfontossdgi belsd
szerveket érint (tlid6, gyomor-bél rendszer, vesék, sziv), a rendszeres szerv-funkcid vizsgalat
elengedhetetlen a lehetséges kdrosodasok korai felderitéséhez.

Bizonyos gyogyszerek hasznalatat, lehetséges mellékhatasaik miatt, szintén rendszeres kontrollok
segitségével kell figyelemmel kisérni.

Meddig fog tartani a betegség?

A lokalizalt szkleroderma lefolyasa altalaban néhany évre korlatozodik. A borfeszesedés gyakran a
betegség kezdetétdl szamitott két éven beliil abbamarad. Néha azonban ez eltarthat 5-6 évig is, és
né¢hany folt még szembetlindbbé valik, még azutan is, hogy a gyulladtsag megszint. Ez a
szinelvaltozasoknak rohato fel, de az is eléfordulhat, hogy a betegség rosszabbnak latszik az érintett
¢s a nem érintett testrészek egyenetlen novekedése kovetkeztében. A szisztémas szklerdzis egy
hosszl tavil, néha egész €letre sz610 betegség.

Milyen a betegség hosszu tava kimenetele?

A morfea altaldban csak kozmetikai jellegli borhibakat hagy maga utan. A linearis szkleroderma
sulyos kovetkezményeket okozhat az ¢érintett gyermeknél izomveszteség, visszaszorult
csontndvekedés és merev, deformalt iziiletek formajaban.

A szisztémas szklerozis az életre is potencidlis veszélyt jelentd betegség. A belsd szervek
érintettségének foka (sziv, vese és tiidd) valtozd az egyes betegek esetében, és f6 meghatarozodja a
betegség hosszu tava kimenetelének. A betegség néhany betegnél hosszabb iddtartamra
stabilizalodhat.

Lehetséges-e a teljes felépiilés?

A lokalizalt szklerodermas gyermekek felépiilnek. Bizonyos id6é utdn még a megvastagodott,
megkeményedett bor is meglagyul és normalisnak latszik majd. A szisztémds szklerdzisbol valod
felépiilés sokkal kevésbé valoszinii, de jelentds javulas, vagy mindenesetre a betegség stabilizaldsa
elérhetd itt is.
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