Allandé rovat

Betegtajékoztato

Szisztémas szklerozis

A szisztémas szklerdzis, mas néven szkleroderma, az egész szervezetre kiterjed6

autoimmun betegség. A szkleroderma elnevezés szé szerint , kemény bért” je-

lent, és a bor gyulladast kovetd sorvadasara, majd megvastagodasara utal.

A betegség két formajat kiilonboz-
tetjik meg, elkiilonitésiik a bértiine-
tek jelentkezésén alapul: a behatarolt
(limitalt kutdn) forma kisebb, a dif-
fz kutan forma jelentds borteriiletet
érint.

Az autoimmun betegségekben a sa-
jat szervezetet megtamadd ellenanya-
gok jelennek meg. Az ellenanyagok
jellemz6k az egyes korképekre, és je-
lentGs szerepet jatszanak a kialakuld
kérosodasokban.

El6fordulas, tiinetek

Ez a nem gyakori betegség inkabb

a ndket érinti, alattomos lefolyasu, fo-
kozatosan romlik, a tobbi autoimmun
rendszerbetegségben észlelhetd hul-
lamzo lefolyas nem jellemz6 ra. A tii-
netek altalaban a 40-es vagy 50-es
évek tajan kezdédnek.

Els6ként szazbdl 90-95 betegnél az
ujjak hidegre valo érzékenysége, faj-
dalma, az Gn. Raynaud-jelenség ész-
lelhetd. Emiatt elsésorban a kéz, de
gyakorta a labujjak is el6bb fehérré,
majd lilava, végiil pirossa valnak. A fo-
lyamat altaldaban zsibbadassal, eset-
leg még fajdalommal is jar, kezdetben
csak hideg hatasdra, kés6bb mér anél-
kil is jelentkezik.

A bér fokozatosan elsorvad, majd
megkeményedik, megvastagszik, ne-
hezen elemelhetévé valik (ezt a tii-

Ez a tajékoztaté nem helyettesiti az orvosi
kezelést. A betegek szamara készitett maso-
latoktol eltekintve felhasznalasa csak a kiadé
irasos hozzajarulasa nyoman engedélyezett.

netet szklerodaktilidnak nevezziik).
A bér merevsége miatt az ujjak behaj-
litasa is egyre nehezebb lesz, az ujjak
vége elvékonyodhat (1. abra), és sebek
jelenhetnek meg rajtuk, melyek csil-

lag alaku heggel gyogyulnak (2. abra).

Ugyanilyen elvaltozasok az orron,

a fiileken, a sz4j koriil is kialakulhat-
nak, jellegzetesen megvaltozik az arc
(3. dbra). Tovabbi gyakori bérelvalto-
zasok a kisértagulatok, a bér vilagos
vagy sotét elszinezddései, a bor alatti
porckemény csomok és a bérfekélyek.
A jellegzetes bértiinetek miatt a ,,ki-
fejlett” betegség szinte elsé latasra fel-
ismerhetd.

A betegek kb. 30%-4nal a ,,szdrazsag
szindroma” tiinetei (szem- és szdjsza-
radas) is jelentkeznek, kb. 10-15%-ban
pedig izomgyengeség, izomfajdalom
1ép fel a tarsuld izomgyulladas kovet-
kezményeként. Nem ritka az iziileti
féjdalom. Altalanos tiinet lehet a gyen-
geség, faradtsag, kimeriiltség, fogyas.

A belso szervek megbetegedése

A bels6 szervek kozil a tiidé6 érin-
tettsége a leggyakoribb. Az elvaltozas
a tudé alapallomanydnak gyullada-
saval kezd6dik, majd az ebbdl eredd
kotészovetes elfajulassal (fibrozissal)
folytatédik, amely szazbdl 70-80 eset-
ben észlelhetd. Ez elsésorban a tiid
bdzisat érinti mindkét oldalon, de
kiterjedhet a teljes tiidére is. Csok-
ken a tiid6 kapacitdsa, a terhelhet6-
ség. A masik jellegzetes tiid6elval-
tozas, hogy megemelkedik a tiid6
ereiben a nyomas, ez megterheli a jobb

szivfelet, és rovid id6n belill szivelégte-
lenséget okozhat.
A szklerodermads vesekrizis (vese-

elégtelenség) a masik sulyos, életet

Az ujjak vége elvékonyodik, a bére nehezen
elemelhetdvé valik, sebek alakulhatnak ki

Az ujjbegyen kialakulé jellegzetes seb (fekély)

Az arcon kialakulé jellegzetes elvaltozasok
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veszélyeztet$ szovédmény. Mind-

két esetben az érrendszer elvaltoza-
sa, az érfal jelents megvastagodasa,
ezzel egylitt az ératmérd beszukiilé-
se, a szervek elégtelen vérellatasa all

a hattérben. A fibrozis mellett ez az
éreltérés a szisztémas szklerdzis donté
tényezdje.

A szivburok gyulladasa is el6for-
dul, ez gyakran folyadékképz&déssel is
jar. Emellett a szivizomzat kotdszove-
tes atalakulasa ritmuszavarok kiala-
kuldsahoz vezethet, és a szivkoszoru-
erek elmeszesedése, karosodasa is elég
gyakori. A betegek szapora szivve-
rést, idénként egy-egy plusz titést vagy
mellkasi fajdalmat érezhetnek.

Az emésztérendszer is érintett az
esetek dont6 tobbségében. A nyels-
csében, de akar a teljes bélrendszer-
ben is csokkenhet a perisztaltikus
mozgas. Ilyenkor felszivodasi zavar
vagy bélrendszeri kitiiremkedések
(gurdélyok) is kialakulhatnak, ame-
lyekben a pangé béltartalom elfertd-
z6dhet, a gyulladds fdjdalmat okoz-
hat. A nyel6csé és a gyomor hataran
1év6 zarégytirt rossz miikodése miatt
refluxbetegség 1ép fel: a gyomorsav, il-
letve a gyomorsavval keveredett gyo-
mortartalom visszadramlik a nye-
16csébe, ez mellkasi fajdalmat, égd
érzést kelt.

Diagnozis, hattérben allé tényezok

A jellegzetes bortiinetek miatt a ki-
fejlodott betegség szinte elsé la-
tasra felismerhetd. A szisztémas
autoimmun betegségek nagyon val-
tozatos tlinetcsoporttal jarhatnak -
olykor nagyon enyhe tiinetek észlel-
het6k, maskor életet veszélyeztetd
szovédmény is létrejohet. Ezért az
ilyen betegségek igazoldsdhoz spe-
cidlis kritériumrendszerek allnak
rendelkezésre. A szisztémas szkle-
rozis e tekintetben fontos tiinetei:

A szkleroderma elsé tiinete altalaban a Ray-
naud-jelenség: a beteg ujjai — féleg a kézujjak —
fehér, majd lila, végiil piros szint 6ltenek

szklerodaktilia (az ujjak bére feszes,
nem elemelhetd), az ujjak végén ki-
alakul6 csillag alakt hegek és a tiid6
kétoldali kotészovetes elfajulasa.

A szervi tinetek feltérképezése a pa-
naszok alapjan torténik. A kivizsga-
lasban altalaban szerepet kap a kor-
el6zmény részletes felvétele, fizikalis
vizsgalat, hasi ultrahangvizsgalat,
mellkasi rontgen, nagy felbontasu
komputertomografia (CT), légzés-
funkcids vizsgalat, szivultrahang. Az
erekre jellemzd elvaltozdsok a haj-
szalereken is észlelhet6k, amit a ko-
romagy vizsgalataval lehet kimutat-
ni (kapillairmikroszkopos vizsgalat).
A koromagy hajszalerein a vizsgalat
a kapillarisok tagulatat és kdrosodasat,
esetleg hianyat mutatja, ezek az eltéré-
sek a Raynaud-jelenséghez tarsulnak.

A szisztémas szklerdzis tiinetei-
nek hatterében harom jellegzetes el-
térés all: (1) a kotdszovet burjanzasa
(fibrézis); (2) az érrendszeri kdroso-
désok; (3) az immunrendszer akti-
vaciodja, melynek része a jellegzetes

ellenanyagok (antinuklearis antitest)
termelése.

A betegség oka ismeretlen. A fogé-
konysag genetikai tényezékkel ma-
gyarazhato, genetikai hajlam fenn-
allasa esetén valamilyen kornyezeti
tényez0 valtja ki a betegség kiala-
kuldsat. A kdrnyezeti tényezd vegy-
szer (pl. a PVC-gyartashoz hasznalt
vinil-klorid, epoxigyanta), valamilyen
gyogyszer, kornyezeti artalom (szili-
koézis) vagy mas betegség (daganatos
megbetegedés) is lehet.

Kezelés

A betegséget a tudomany mai alla-

sa szerint nem tudjuk meggyogyita-
ni. Hosszu lefolyast, meg kell tanulni
egyiitt élni vele, alkalmazkodni a ki-
alakult tiinetekhez, korlatozottsaghoz.
A kezeléssel késleltethetd, szerencsés
esetben atmenetileg meg is allitha-

t6 a tiinetek kialakuldsa, javithato az
életmindség, enyhithetd a karosoda-
sok mértéke. A gyogyszeres kezelés
egyrészt a hattérben allo, fokozott ko-
tdszovetes atalakulast kivaltéo immu-
noldgiai folyamatok megfékezésére,
masrészt a szervi tiineteknek megfe-
lel6en azok csokkentésére iranyul. Ez
utdbbit szolgalja a gydgytorna és az
egyéb fizikoterapiak beiktatdsa, a be-
tegek megtanitasa a helyes életmddra,
életvezetésre (pl. az ujjak hidegt6l valo
védelme, helyes taplédlkozas, bérpuhitd
krémek haszndélata stb.).

Mivel a kialakulo tiinetegytittes na-
gyon valtozatos lehet, a beteg az alla-
potanak megfeleld, személyre szabott
kezelést kell hogy kapjon. Ehhez az
kell, hogy héaziorvosi beutaldval {6l-
keresse a legkozelebbi immunologiai
kozpontot, ahol minden feltétel adva
van a betegek rendszeres, gondos
nyomon kovetésére, gondozasara.
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