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2. A SZKLERODERMA KULONBOZzZO TiPUSAI
2.1 Lokalizalt szkleroderma

2.1.1 Hogyan diagnosztizalhato a lokalizalt szkleroderma?

A bdr megkeményedése lokalizalt szklerodermara utal. A folt széle
gyakran piros, lilds vagy depigmentalt a kezdeti idészakban. Ez a bér
gyulladasat mutatja. A késébbi stadiumokban a bdr el8szér barna, majd
fehér lesz (a fehérbdri embereknél). A szines bord embereknél a korai
szakaszaban Ugy néz ki, mint egy zUzddas, mielbtt kifehéredik. A
betegség a jellegzetes bdértliinetek alapjan diagnosztizalhato.

A linearis szkleroderma egyenes savban jelenik meg a karon, a
labszaron vagy a torzson. A folyamat érintheti a bor alatti szoveteket,
beleértve az izmot és a csontot is. Esetenként a linearis szkleroderma
megtamadhatja az arcot vagy a hajas fejbdrt is. Fokozott az uveitisz
kockazata azoknal a betegeknél, akiknél a betegség az arcbdért vagy a
hajas fejbOrt is érinti. A vérvizsgalati leleteken az értékek altaldban nem
mutatnak rendellenességeket. Lokalizalt szklerodermanal jelentds belsé
szervi érintettség nem fordul el6. A diagnozis felallitasdhoz gyakran
bérbiopsziat végeznek.

2.1.2 Hogyan kezelik a lokalizalt szklerodermat?

A kezelés a gyulladas minél el6bbi megszintetésére iranyul. A
rendelkezésre allé kezelések igen kis hatast fejtenek ki a hegszovetre,
miutan az kialakul. A hegszovet a gyulladas végsd stadiuma. A kezelés
célja a gyulladas enyhitése, ezaltal a hegszovet-képzddés csokkentése.
Amint a gyulladds megszlnik, a szervezet képes a hegszdvetek egy
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részének abszorbealasara (felszivasara), igy a bdr Ujra puhava valik.

A gydgyszeres kezelés keretében alkalmazhatnak kortikoszteroidokat,
metotrexatot vagy mas immunmodulans szereket, de az is lehet, hogy
semmilyen gyégyszert nem hasznalnak. Vizsgalatokban igazoltak
ezeknek a gyégyszereknek a jétékony hatasait (hatasossagat) és
biztonsdgossagat hosszu tavu terdpia esetén. A kezelést
gyermekreumatolégusnak és/vagy gyermekbdrgydgyasznak kell felirnia
és fellgyelnie.

Sok betegnél a gyulladasos folyamat magatél megszinik, de ez akar
néhany évig is eltarthat. Egyes betegeknél a gyulladdsos folyamat sok
évig fennallhat, masoknal inaktivva valik, majd kidjul. A sulyosabb
esetekben agresszivabb kezelésre lehet szlikség.

Fontos a fizioterapia, kilonosen linearis szkleroderma esetén. Amikor a
feszes bOr egy izllet felett van, fontos, hogy az izlletet nyujtasokkal
mozgasban tartsuk, és amikor indokolt, mély kétészdveti masszazst is
alkalmazhatunk. A labszar érintettsége esetén eltérés jelentkezhet a két
lab hossza kozo6tt, ami santitast okozhat, tovabb terhelve ezzel a hatat,
a csipdt és a térdet. A rovidebb labon cipdbetét hasznalataval
kiegyenlithetd a labak funkcionalis hossza, ezzel elkerllhetd az
esetleges meghuzdédas jaraskor, allaskor, illetve futdskor. Az érintett
terUletek hidratalé krémmel valé masszirozasa lelassithatja a bor
keményedését.

A boérfelllet elfedése (kozmetikumokkal és borfestékkel) segithet a
visszatetszést keltd kllso jelek (bérpigment-elvaltozasok)
eltakarasaban, kiléndsen az arcbéron.

2.1.3 Hogyan alakul hosszu tavon a lokalizalt szkleroderma?

A lokalizalt szkleroderma lefolyasa altaldban néhany évre korlatozodik.
A bor keményedése gyakran a betegsége kezdete utan par évvel
abbamarad, de akar sok évig is eltarthat. A koralirt morfea altaldban
csak kozmetikai bérhibakat (pigmentvaltozast) hagy maga utan,
bizonyos id§ elteltével pedig a bérkeményedés is puhulhat, és a bdr is
egészségesnek tlinhet. Az elszinez6dések miatt néhany folt lathatéva
valhat a gyulladasos folyamat befejez8dése utan.

A linearis szkleroderma kovetkeztében a beteg gyermeknél problémak
merulhetnek fel az érintett és a nem érintett testrészek egyenldtlen
novekedése miatt, amit az izomtdémeg csdkkenése és a csontndévekedés
lelassulasa okoz. Az izilet feletti linearis elvaltozas izlleti gyulladast
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idézhet el§, amely - ha nem kezelik - izomzsugorodashoz vezethet.

2.2 Szisztémas szklerodzis

2.2.1 Hogyan diagnosztizalhato a szisztémas szklerdzis? Mik a
f6 tunetei?

A szkleroderma elsésorban klinikailag diagnosztizalhatd, vagyis a beteg
altal jelentett tinetek és a fizikalis vizsgalat alapjan allapithaté meg
leginkdbb. A szkleroderma diagnézisat nem lehet egyetlen
laboratériumi vizsgalat alapjan felallitani. A laborvizsgalatok alapjan
kizarhatok mas, hasonldé betegségek, felmérhet6 a szkleroderma
aktivitdsa, valamint megallapithatd, hogy a béron kivil mas szervek
érintettek-e. Korai tunet a kéz- és labujjak elszinez6dése a hdmérséklet-
valtozas (meleg utan hideg) hatasara (Raynaud-jelenség), valamint az
ujjoegyeken megjeleno fekélyek. Az ujjpegyeken és a labujjakon a bor
gyakran gyorsan megkeményedik és kifényesedik. Ez az orrbdron is
el6fordulhat. A bérkeményedés ezutan elterjed, és sulyosabb esetekben
véqul az egész testet érintheti. Az ujjak megduzzadasa és az izlleti
fajdalom mar a betegség kezdeti szakaszaban jelentkezhet.

A betegség lefolydasanak ideje alatt tovabbi bérelvaltozasok
alakulhatnak ki, példaul a hajszalerek lathatéan kitagulnak
(telangiektazia), a bor és a bdr alatti szOvetek elsorvadnak (atréfia), és
a bor alatt kalcium halmozdédik fel (meszesedés). A betegség a belsé
szerveket is érintheti, és a hosszU tavu prognézis ennek tipusatél és
sulyossagatol fligg. Fontos, hogy minden belsd szerv (tidd, belek, sziv
stb.) érintettségét megvizsgaljak, és mldkodésliket egyéb tesztekkel is
felmérjék.

A gyermekek tobbségénél a betegség a nyeldcsoére is kiterjed, sokszor
mar a kezdeti szakaszban. Ez gyomorégést okozhat a nyel6csébe kerild
gyomorsav hatdsara, és bizonyos tipusu taplalékok lenyelése
nehézséget jelenthet. A kés6bbiekben a teljes béltraktus érintetté
valhat, ami haspuffaddsban és emésztési zavarokban nyilvanul meg.
Gyakori a tudd érintettsége, ami jelent6sen befolyasolja a hosszu tavu
progndzist. Mas szervek érintettsége, mint példaul a szivé vagy a
vesékeé, szintén nagyon fontos a prognézis szempontjabdl. Nincs
azonban kifejezetten a szkleroderma jelenlétét kimutaté vérvizsgalat. A
szisztémas szklerodermaban szenvedd beteg kezel6orvosa
rendszeresen ellendrzi a szervek midkodését, hogy megallapitsa, a
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betegség atterjedt-e azokra, vagy hogy a szervek érintettsége
rosszabbodott vagy javult.

2.2.2 Hogyan kezelik a szisztémas szklerozist gyermekeknél?
A legmegfelel6bb kezelésrdl a szkleroderma gyoégyitasdban tapasztalt
gyermekreumatolégus dont mas, példaul a sziv- és vesebetegségek
terlletén jartas szakorvosokkal egyuttmuikodve. A betegnek
kortikoszteroidokat, valamint metotrexatot vagy mikofenolatot szoktak
adni. A tidé vagy a vese érintettsége esetén ciklofoszfamidot is
alkalmazhatnak. Ami a Raynaud-jelenséget illeti, kulcsfontossagu a
megfelel6 vérkeringés fenntartasa allandé melegen tartassal, amivel
megel6zhet6 a bor felrepedése és fekélyesedése, valamint bizonyos
esetekben értagitd gydégyszeres kezelésre is szliikség lehet. Nincs olyan
terapia, amelyrél egyértelmien bebizonyosodott, hogy hatasos lenne
minden szisztémas szklerdzisos beteg kezelésében. Az egyes
betegeknél a leghatasosabb kezelést Ugy kell meghatarozni, hogy olyan
gyogyszereket alkalmaznak, amelyek hatdsosak voltak méas szisztémas
szklerdzisos betegeknél, és annak alapjan megallapitjak, hogy az
hatasos-e az adott betegnél is. Egyéb kezelési mdédok vizsgalata
jelenleg is tart, és megalapozott a remény, hogy hatasosabb terdpias
szereket is felfedeznek a jovében. Nagyon sulyos esetekben
mérlegelhetd az autoldég csontveld-atlltetés.

A fizioterapia és a bérkeményedés kezelése a betegség folyaman végig
szUkséges, hogy az izlletek és a mellkasfal mozgékonysaga
megmaradjon.

2.2.3 Hogyan alakul hosszu tavon a szisztémas szkleroderma?
A szisztémas szklerdzis életveszélyes betegség lehet. A belsd szervek
(sziv, vese, tudd) érintettségének foka valtozd az egyes betegek
esetében, és leginkabb ez hatarozza meg a betegség hosszu tavu
alakulasat. A betegség egyes betegeknél hosszu idészakokra
stabilizalédhat.
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