Sclerodermia (Scleroza sistemica progresiva)

Definitie: Sclerodermia sau scleroza sistemica este o afectiune in care pielea, articulatiile, si
vasele de sange sunt inlocuite cu tesut gros, fibros. Se crede ca sclerodermia este cauzata de
sistemul imunitar al organismului, care ataca propriile tesuturi. Tesuturile apoi devin
inflamate sau umflate si produc prea mult colagen (un tesut fibros, dur).

Exista doua tipuri de sclerodermie: localizata - care afecteaza in special pielea, dar poate
afecta si muschii si articulatiile; si generalizata - care afecteaza pielea si organe cum ar fi
inima, plamanii si rinichii. Sclerodermia localizata se poate dezvolta incet si sa nu determine
probleme grave, dar sclerodermia generalizata se poate agrava in timp.

Cauze: Supraproductia de colagen si alte proteine ale tesutului conjunctiv este principala
caracteristica a sclerodermiei, dar nu este clar ce provoaca aceasta supraproductie.
Defectiuni ale sistemului imunitar pot contribui la productia de colagen in exces. De
asemenea, exista dovezi ca sclerodermia poate rezulta din anomalii vasculare.

Factori de risc: Acesti factori cresc riscul de dezvoltare a sclerodermiei.

- Sex: Feminin.

- Varsta: 30-50 ani

- Expuneri ocupationale (de exemplu, clorura de vinil sau praful de siliciu)
- Predispozitia genetica (cazuri in familie)

Simptome

Sclerodermia localizata

Simptomele sunt de obicei limitate la piele. Afectiunea de obicei nu progreseaza astfel incat
sa implice organele interne. Leziunile cutanate pot involua complet in cateva luni sau cativa
ani. n unele cazuri, acestea conduc la modificari permanente. Simptomele includ: Arii de
ingrosare ale pielii, cel mai adesea pe fata sau pe trunchi (morfee). Linii de ingrosare a pielii,
care se pot extinde la muschii si oasele subjacente (sclerodermie sau morfee liniare).
Sclerodermia sistemica

Aceasta forma a bolii este de obicei clasificata fie ca boala limitata, fie difuza. Multe cazuri
de boala limitata incep treptat cu fenomenul Raynaud. Acesta implica tumefiere, furnicaturi,
amorteala, modificarea culorii in alb sau albastru si durere in degetele de la maini si picioare.
Declansarea are loc la rece sau stres emotional. Dupa ani, boala poate progresa catre
ingrosarea pielii.

Figura: Fenomenul Raynaud
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Sclerodermia difuza survine mai brusc si poate progresa asrfel incat sa implice nu doar
pielea, ci si organe interne. Alte simptome de sclerodermiei difuze pot include:

- Ingrosarea si intdrirea difuza a pielii.

- Dureri, rigiditate si tumefactie musculara si articulara.

- Probleme cu respiratia, inghitirea si digestia alimentelor din cauza ingrosarii si rigidizarii
tesuturilor pulmonare, esofagiene si intestinale.

-Inflamarea si ingrosarea vaselor de sange mari si mici.

Complicatiile sclerodermiei difuze pot afecta aproape fiecare sistem al organismului, iar cele
importante includ:

- Sangerari

- Hipertensiune pulmonara

- Tulburari de ritm cardiac

- Insuficienta cardiaca

- Insuficienta renala

- Hipertensiune arteriala

- Gangrena

Diagnostic

Medicul va va intreba despre simptomele si istoricul medical, si va efectua un examen fizic.
Diagnosticul se bazeaza pe modificarile pielii. Alte teste pot include:

- Analize de sange

- Studiul motilitatii esofagiene (tranzit cu bariu)

- Tomografie computerizata -un tip de raze X care utilizeaza un computer pentru a crea
imagini ale structurilor din interiorul corpului.

- Biopsii ale pielii si a altor tesuturi — se ,ciupeste” o mostra de tesut pentru a vedea
modificarile

- Probe ventilatorii (veti sufla printr-un tub pentru a vedea functia pulmonara)

- capilaroscopia (se va uita cineva la microscop la vasele de pe marginile unghiilor)

Tratamentul

Nu exista nici un tratament care sa vindece sclerodermia. Tratamentele sunt menite sa aline
simptomele.

- Pentru articulatii: aspirina, antiinflamatoare nesteroidiene, corticosteroizi (prednicon,
metil-prednicolon)

- Pentru esofag si tractul digestiv:



Medicamente pentru a limita productia de acid in stomac (omeprazol, pantoprazol etc.),
medicamente pentru cresterea motilitatii (metoclopramid, dromperidona);

Mese mici, frecvente

Dormi cu capul ridicat pentru a evita reflux| acid din stomac in esofag.

- Pentru piele si organele interne:

Corticosteroizi, imunosupresoare (medicamente care scad imunitatea): metotrexat sau
azatioprina.

Fototerapie

- Pentru probleme renale si / sau hipertensiunea arteriala:

Inhibitori ai enzimei de conversie a angiotensinei (ECA) (enalapril, perindopril etc.) si alte
medicamente antihipertensive.

- Pentru tratamentul hipertensiunii pulmonare: bosentan, sildenafil.

- Pentru fenomenul Raynaud:

Blocante ale canalelor de calciu, cum ar fi nifedipina - pentru a dilata vasele de sange ale
mainilor sau picioarelor.

Adapost si imbracaminte corespunzatoare pentru a evita frigul.

Fumatul este interzis!

- Preventia: Nu exista linii directoare pentru prevenirea sclerodermiei, deoarece cauza este
necunoscuta.

RESURSE:
Fundatia pentru sclerodermie: http://www.scleroderma.org/
Fundatia de cercetare a sclerodermiei: http://www.srfcure.org/

De Rick Alan
Last reviewed August 2010 by Rosalyn Carson-DeWitt, MD
Copyright © 2010 EBSCO Publishing


http://www.srfcure.org/

