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1. Ml A SZKLERODERMA

1.1 Mi ez?

A ,szkleroderma" név a gorog nyelvbdl szarmazik, jelentése , kemény
bor". A bdr fényessé és feszessé valik. Két kiilonbozd tipusu
szkleroderma létezik: lokalizalt szkleroderma és szisztémas szklerdzis.
Lokalizalt szkleroderma esetén a betegség a bdérre és a bdr alatti
szdvetekre korldtozddik. Atterjedhet a szemre, és uveitiszt okozhat,
valamint érintheti az izlUleteket is, ahol artritiszt (iztleti gyulladast)
idézhet eld. Foltokban (morfea) vagy savokban (linearis szkleroderma)
jelenhet meg.

Szisztémas szklerézis esetén a folyamat kiterjedt, és nem csak a bért
érinti, hanem a test bels6 szerveinek egy részét is.

1.2 Milyen gyakori?

A szkleroderma ritka betegség. Becslések szerint az Uj esetek szama
évente nem haladja meg a 3-at 100 000 ember kézul. Gyermekeknél a
lokalizalt szkleroderma a leggyakoribb forma, amely féként lanyokat
érint. A szklerodermas gyermekeknek csak legfeljebb 10 szazalékat
érinti a szisztémas szklerdzis.

1.3 Mi a betegség oka?

A szkleroderma gyulladasos betegség, de a gyulladas oka még nem
ismert. Valdszinlleg autoimmun betegség, ami azt jelenti, hogy a
gyermek immunrendszerének mukodésesajat maga ellen iranyul. A
gyulladas duzzanatot, melegséget, majd hegesedést idéz elé.
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1.4 Orokletes ez a betegség?

Nem. A szklerodermanak mindezidaig nincs bizonyitott genetikai
tényezdbje, bar néhany esetben beszamoltak a betegség csaladon bellili
el6fordulasarol.

1.5 Megel6zhet6?

Ennek a kérképnek nincs ismert megel6zési médja. Ez azt jelenti, hogy
sem szlldéként, sem betegként nem tudtunk volna semmit tenni a
betegség kialakulasanak megel6zésére.

1.6 Fert6z6-e a betegség?

Nem. Néhany fert6zés ugyan eldidézheti a betegség kialakulasat, de
maga a betegség nem fert6z0, és az érintett gyermeket nem kell
elkUloniteni a tébbiektdl.

2. A SZKLERODERMA KULONBOZO TiPUSAI
2.1 Lokalizalt szkleroderma

2.1.1 Hogyan diagnosztizalhatdé a lokalizalt szkleroderma?

A bér megkeményedése lokalizalt szklerodermara utal. A folt széle
gyakran piros, lilds vagy depigmentalt a kezdeti idészakban. Ez a bér
gyulladasat mutatja. A késdbbi stadiumokban a bdr el6szor barna, majd
fehér lesz (a fehérb6rd embereknél). A szines bdri embereknél a korai
szakaszaban Ugy néz ki, mint egy zUzddas, mielbtt kifehéredik. A
betegség a jellegzetes bdrtliinetek alapjan diagnosztizalhato.

A linearis szkleroderma egyenes savban jelenik meg a karon, a
labszaron vagy a torzson. A folyamat érintheti a bér 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 fejbdrt is érinti. A vérvizsgalati leleteken az értékek altaldban nem
mutatnak rendellenességeket. Lokalizalt szklerodermanal jelentds belsd
szervi érintettség nem fordul el6. A diagnozis felallitasahoz gyakran
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bérbiopsziat végeznek.

2.1.2 Hogyan kezelik a lokalizalt szklerodermat?

A kezelés a gyulladas minél el6bbi megsziintetésére irdnyul. 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 megszUlinik, a szervezet képes a hegszévetek egy
részének abszorbedldsara (felszivasara), igy a bdr Ujra puhdava valik.

A gyébgyszeres kezelés keretében alkalmazhatnak kortikoszteroidokat,
metotrexatot vagy mas immunmoduldns szereket, de az is lehet, hogy
semmilyen gyégyszert nem hasznalnak. Vizsgalatokban igazoltak
ezeknek a gydégyszereknek a jétékony hatasait (hatasossagat) és
biztonsagossagat hosszu tavu terapia esetén. A kezelést
gyermekreumatologusnak és/vagy gyermekbdrgydgyasznak kell felirnia
és fellgyelnie.

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

Fontos a fizioterapia, kiilondsen linedris szkleroderma esetén. Amikor a
feszes bOr eqgy izllet felett van, fontos, hogy az izlletet nyujtasokkal
mozgasban tartsuk, és amikor indokolt, mély kétdszoveti masszazst is
alkalmazhatunk. A labszar érintettsége esetén eltérés jelentkezhet a két
lab hossza kozott, 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
terlUletek hidratalé krémmel valé masszirozasa lelassithatja a bor
keményedését.

A boérfelllet elfedése (kozmetikumokkal és borfestékkel) segithet a
visszatetszést keltd kllsé jelek (b&rpigment-elvaltozasok)
eltakarasaban, kilondsen az arcbdron.

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
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abbamarad, de akar sok évig is eltarthat. A korulirt morfea altaldban
csak kozmetikai bdrhibakat (pigmentvaltozast) hagy maga utan,
bizonyos id§ elteltével pedig a bérkeményedés is puhulhat, és a bdr is
egészségesnek tlnhet. Az elszinez6dések miatt néhany folt lathatéva
valhat a gyulladasos folyamat befejez6dése utan.

A linearis szkleroderma kovetkeztében a beteg gyermeknél problémak
merllhetnek fel az érintett és a nem érintett testrészek egyenlétlen
novekedése miatt, amit az izomtomeg csdokkenése és a csontndévekedés
lelassulasa okoz. Az iziilet feletti linearis elvaltozas izlleti gyulladast
idézhet eld, amely - ha nem kezelik - izomzsugorodashoz vezethet.

2.2 Szisztémas szklerozis

2.2.1 Hogyan diagnosztizalhaté a szisztémas szklerdzis? Mik a
fo tunetei?

A szkleroderma elsésorban klinikailag diagnosztizalhatd, vagyis a beteg
altal jelentett tlinetek 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, felmérheté a szkleroderma
aktivitasa, valamint megallapithatd, hogy a bdéron kivil mas szervek
érintettek-e. Korai tunet a kéz- és labujjak elszinez6dése a hdmérséklet-
valtozas (meleg utan hideg) hatdsara (Raynaud-jelenség), valamint az
ujjoegyeken megjelend fekélyek. Az ujjbegyeken és a labujjakon a bor
gyakran gyorsan megkeményedik és kifényesedik. Ez az orrbdron is
el6fordulhat. A b6rkeményedés ezutan elterjed, és sulyosabb esetekben
végll az egész testet érintheti. Az ujjak megduzzadasa és az izlleti
fajdalom mar a betegség kezdeti szakaszaban jelentkezhet.

A betegség lefolydsanak ideje alatt tovabbi bérelvaltozasok
alakulhatnak ki, példaul a hajszalerek lathatéan kitagulnak
(telangiektazia), a bor és a bér alatti szOvetek elsorvadnak (atréfia), és
a bor alatt kalcium halmozédik 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 mikodésliket egyéb tesztekkel is
felmérjék.

A gyermekek tobbségénél a betegség a nyeldcsoére is kiterjed, sokszor
mar a kezdeti szakaszban. Ez gyomorégést okozhat a nyel6cs6be keruld
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gyomorsav hatasara, és bizonyos tipusu taplalékok lenyelése
nehézséget jelenthet. A kés6bbiekben a teljes béltraktus érintetté
valhat, ami haspuffadasban és emésztési zavarokban nyilvanul meg.
Gyakori a tiudd érintettsége, ami jelent6sen befolyasolja a hosszu tavu
progndzist. Mas szervek érintettsége, mint példaul a szivé vagy a
veséké, szintén nagyon fontos a progndzis szempontjabdl. Nincs
azonban kifejezetten a szkleroderma jelenlétét kimutatd vérvizsgalat. A
szisztémas szklerodermaban szenvedd beteg kezelborvosa
rendszeresen ellendrzi a szervek mikodését, hogy megallapitsa, a
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 gyoégyitasaban tapasztalt
gyermekreumatologus dont mas, példaul a sziv- és vesebetegségek
terlletén jartas szakorvosokkal egylttmikodve. 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
megelézhetd a bor felrepedése és fekélyesedése, valamint bizonyos
esetekben értagitd gydgyszeres kezelésre is sziikség lehet. Nincs olyan
terapia, amelyrél egyértelmien bebizonyosodott, hogy hatdsos lenne
minden szisztémas szklerdzisos beteg kezelésében. Az egyes
betegeknél a leghatdsosabb kezelést Uugy kell meghatarozni, hogy olyan
gyogyszereket alkalmaznak, amelyek hatdsosak voltak mas szisztémas
szklerdzisos betegeknél, és annak alapjan megallapitjak, hogy az
hatdsos-e az adott betegnél is. Egyéb kezelési mdédok vizsgéalata
jelenleg is tart, és megalapozott a remény, hogy hatasosabb terapias
szereket is felfedeznek a jovoben. Nagyon sulyos esetekben
mérlegelhetd az autoldég csontvel§-atlltetés.

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

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

3. MINDENNAPI ELETVITEL

3.1 Mennyi ideig tart a betegség?

A lokalizalt szkleroderma lefolyasa altaldban néhany évre korlatozddik.
A bdr keményedése gyakran abbamarad néhany évvel a betegség
kialakulasa utan. Ez néha 5-6 évig is eltarthat, s6t néhany folt még
inkabb lathatéva valhat a gyulladasos folyamat megszinése utan az
elszinez8dések miatt. A betegség sulyosabbnak is tinhet amiatt, hogy
az érintett és a nem érintett testrészek nem egyforman fejlédnek. A
szisztémas szklerdzis tartds betegség, amely évekig tarthat. Korai
megfeleld kezeléssel azonban le lehet roviditeni a betegség lefolyasat.

3.2 Lehetséges-e a teljes felépilés?

A lokalizalt szklerodermas gyermekek altaldban felépllnek a
betegségbdl. Egy bizonyos idd utan még a megkeményedett bdr is
felpuhulhat, és esetleg csak a hiperpigmentalt bérfelilet marad tartds.
A szisztémas szklerdzisbodl vald felépilés sokkal kevésbé valdszind, de
jelentds javulas, vagy legalabbis a betegség stabilizdlasa és ezaltal az
életmindség javitasa elérhetd itt is.

3.3 Mi a helyzet a nem konvencionalis (nem szokvanyos),
illetve kiegészito terapiakkal?

Szamos kiegészitd és alternativ terdpia létezik, ami 6sszezavarhatja a
betegeket és csalddtagjaikat. Korultekintéen gondolja at e terdpiak
kiprébalasanak kockazatait és elényeit, mivel a jétékony hatas nem
kell6en igazolt, és ezek a kezelések megterhel6k lehetnek idében,
anyagilag és a gyermek szdmara is. Ha kiegészitd vagy alternativ
terapiakat szeretne kiprébalni, beszélje meg ezeket a lehet6ségeket a
gyermekreumatolégussal. Bizonyos terapiak és a hagyomanyos
gyogyszerek kozott kélcsdnhatasok Iéphetnek fel. A legtdbb orvosnak
nincs ellenvetése abban az esetben, ha tovabbra is kovetik a szakmai
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tanacsaikat. Nagyon fontos, hogy nem szabad abbahagyni az orvos altal
felirt gyogyszerek szedését. Amennyiben gydégyszerek sziikségesek a
betegség ellendrzés alatt tartasahoz, nagyon veszélyes lehet hirtelen
leallni ezekkel, amig a betegség még aktiv. Ha barmilyen aggalya van a
gyogyszerekkel kapcsolatosan, beszélje meg gyermeke
kezelGorvosaval.

3.4 Hogyan befolyasolhatja a betegség a gyermek és csaladja
mindennapi életét, és milyen rendszeres vizsgalatok
szukségesek?

Mint minden krénikus betegség, a szkleroderma is befolyasolja a
gyermek és csaladja mindennapi életét. Ha a betegség enyhe, és nem
érinti jelentés mértékben a szerveket, akkor a gyermek és csaladja
normalis életet élhet. Fontos azonban megjegyezni, hogy a
szklerodermas gyermekek gyakran faradtak, faradékonyabbak és
esetleg sUrln kell testhelyzetet valtaniuk vérkeringési problémak miatt.
Rendszeres vizsgalatok azért kellenek, hogy meg lehessen allapitani a
betegség elérehaladasat, valamint a kezelés mddositdasanak
szikségességét. Mivel a szisztémas szklerdzis a lefolyasa klilonb6zé
idépontjaiban fontos belsd szerveket (tidd, gyomor-bél traktus, vese,
sziv) érinthet, rendszeresen meg kell vizsgalni a szervek mikodését az
esetleges karosodas korai kimutatasa érdekében.

Lehetséges mellékhatdsaik miatt bizonyos gydégyszerek hasznalatat is
rendszeresen felul kell vizsgalni.

3.5 Mi a helyzet az iskolaval?

Nagyon fontos, hogy a krénikus betegségben szenvedd gyermekek
tanittatasa folytatdédjon. Van néhany tényez6, amely gondokat okozhat
az iskolaba jarast illetéen, ezért Iényeges, hogy elmagyarazzuk a
tanaroknak a gyermek esetleges sziikségleteit. Amikor csak lehetséges,
a betegek vegyenek részt a testnevelésérakon. Az aldbbiakban
ismertetett szempontokat figyelembe kell venni a sportolasnal is. A
betegség megfeleld kontrolldlasa utdn - ami a jelenlegi gyégyszerekkel
altaldban megoldhaté - a gyermeknek semmilyen problémat nem
okozhat, hogy részt vegyen az 6sszes olyan tevékenységben, amelyben
az egészséges tarsai is. Az iskola a gyermeknek olyan, mint a munka a
feln6ttnek: az a hely, ahol megtanulhatja, hogyan legyen 6nallo, tettre
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kész egyén. A szil6knek és a pedagdgusoknak minden téluk telhetét
meg kell tennitk annak érdekében, hogy a gyermek szamara lehetévé
tegyék az akadalytalan részvételt az iskolai tevékenységekben, nem
csupan azért, hogy sikeres legyen a tanulasban, hanem azért is, hogy a
tarsai és a feln6ttek egyarant elfogadjak és becsiiljék.

3.6 Mi a helyzet a sportolassal?

A sport nélklulézhetetlen eleme a gyermek mindennapi életének. A
terapia egyik célja, hogy a gyermekek amennyire csak lehetséges,
normalis életet éljenek, és ne gondoljak, hogy kildonbéznek tarsaiktdl.
Ennek megfelelden az altalanos javaslat az, hogy a betegeknek hagyni
kell, hogy azt a sportot (izzék, amelyet szeretnek, valamint bizni kell
bennlk, hogy abbahagyjak, ha fajdalom vagy kellemetlenség korlatozza
Oket a sportolasban. Ez a dontés egy altalanosabb nézet része, amely
szerint pszichésen batoritani kell a gyermeket, hogy 6nallé legyen, és
képes legyen egyedil megbirkdézni a betegségébdl adddd korlatokkal.

3.7 Milyen étrendet kell kévetni?

Nincs bizonyiték arra vonatkozdan, hogy az étrend befolyasolna a kér
lefolyasat. A gyermeknek azonban altaldnossagban a koranak
megfeleld, kiegyensulyozott étrendet kell kdvetnie. A kell§ mennyiségu
fehérjében, kalciumban és vitaminokban gazdag, egészséges,
kiegyensulyozott étrend minden, névésben |év6é gyermek szamara
ajanlott. A tulevést kerllnie kell azoknak a betegeknek, akik
kortikoszteroidokat szednek, mivel ezek a gyégyszerek fokozhatjak az
étvagyat.

3.8 Befolyasolhatja-e az éghajlat a betegség lefolyasat?
Nem bizonyitott, hogy az éghajlatnak hatdsa lenne a betegség
megnyilvanulasi formaira.

3.9 Kaphat-e védooltast a gyermek?

Szklerodermas betegeknél mindig egyeztetni kell a kezel6orvosukkal,
mieldtt barmilyen véddoltast kapnanak. Az orvosnak kell minden
esetben elddntenie, hogy a gyermek milyen véddoltasokat kaphat.
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Altaldban véve a védboltdsok nem fokozzadk a betegség aktivitasat, és
nem idéznek eld sulyos nemkivanatos hatasokat a szklerodermas
betegeknél.

3.10 Mi a helyzet a nemi élettel, a terhességgel és a
fogamzasgatlassal?

A nemi életet és a terhességet illetéen nincsenek korlatozasok a
betegség miatt. A gydgyszeres kezelés alatt allé betegeknek
ugyanakkor kiléndsen eldvigyazatosnak kell lennitk ezeknek a
gyogyszereknek a magzatra kifejtett esetleges hatasai miatt. Tanacsos,
hogy a betegek egyeztessenek kezel6orvosukkal a fogamzasgatlas és a
terhesség kérdésében.
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