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SKLERODERMA

Sta je skleroderma?

Skleroderma je re¢ grckog porekla koja se moze prevesti kao “tvrda koza”. Koza postaje sjajna i tvrda.
Postoji veliki broj bolesti kod kojih je najupecatljivija karakteristika tvrda koza. Postoje dve vrste
skleroderme: lokalizovana 1 sistemska skleroderma.

Kod lokalizovane skleroderme bolest je ograni¢ena na kozu i tkivo ispod zahvacenog dela koze.
Moze se pojaviti u obliku mrlja (morfea) i ¢vrstih traka (linearna skleroderma).

Kod sistemske skleroderme (ili sistemske skleroze) bolest je rasprostranjena i zahvata ne samo kozu,
ve¢ 1 unutrasnje organe. Ovo je uzrok pojave raznih simptoma kao $to su: gorusica, otezano disanje i
visok krvni pritisak.

Koliko je bolest ¢esta?

Skleroderma je retka bolest. Procenjuje se da nije ceS¢a od 3 nova slucaja na 100.000 godisnje.
Lokalizovana skleroderma je najcesc¢i oblik u de¢jem uzrastu i1 to kod devojcica. Od svih slucajeva
skleroderme kod dece, sistemska skleroza ¢ini tek oko 10% ili manje.

Sta je uzrok bolesti ?

Skleroderma je po svojoj prirodi upalni proces, ali uzrok zapaljenja jo$ uvek nije otkriven. Verovatno
da je u pitanju autoimunska bolest, §to znaci da imuni sistem reaguje protiv sopstvenog organizma.
Zapaljenje uzrokuje otoke, povecanje lokalne temperature koze, a zatim dolazi do stvaranja
prekomerne koli¢ine vlaknastog tkiva u koZzi i unutra$njim organima.

Da li je bolest nasledna?
Ne. Za sada nema podataka o tome da skleroderma ima naslednu osnovu, ali je bilo porodi¢nih
slucajeva bolesti.

Da li bolest moZe da se spre¢i?
Nisu poznati nacini spre¢avanja ovog stanja.

Da li je bolest zarazna?
Ne. Neke infekcije mozda mogu da deluju kao pokreta¢ bolesti, ali stanje samo po sebi nije zarazno i
obolela deca ne treba da budu izolovana.

A)Lokalizovana skleroderma

1) Kako se postavlja dijagnoza lokalizovane skleroderme?

Pojava tvrde, zadebljane koZe ve¢ moze ukaze na sklerodermu. U ranoj fazi bolesti najpre se primeti
crvena ili ruzicasta mrlja na obolelom mestu. To ukazuje da u kozi postoji zapaljenje. Kod belaca u
kasnijim fazama, koza postaje braon boje, a potom bela. Kod ostalih, ova promena moze da li¢i na
modricu pre nego Sto pobeli.
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Dijagnoza se uspostavlja na osnovu ovakvog tipi¢nog izgleda koze.

Linearna skleroderma daje promene na kozi gornjih ili donjih ekstremiteta u obliku traka.

Bolest moze da zahvati i tkivo ispod koZze, kosti i miSi¢e. Ponekad linearna skleroderma moze da
zahvati kozu lica i poglavine. Laboratorijske analize krvi su obi¢no normalne. Kod lokalizovane
skleroderme unutrasnji organi nisu zahvaceni upalom.

2) Kako se lec¢i lokalizovana skleroderma?

Cilj lecenja je da se Sto je moguce ranije zaustavi proces upale. Ako je vlaknasto tkivo ve¢ formirano i
nagomilano u kozi leCenje je manje efikasno. Kada se upala zaustavi, organizam je sposoban da
delimi¢no obnovi kozu i ona postaje meksa.

Postoji viSe mogucnosti za leCenje. U nekim slucajevima lekovi se ne primenjuju, kod drugih se
propisuju glikokortikoidi i metotreksat. Ne postoje jasni dokazi koji potvrduju da linearna skleroderma
moze efikasno da se leCi. Ovu terapiju treba da sprovodi i1 kontroliSe deciji reumatolog i/ili deciji
dermatolog.

Obicno dolazi do spontanog izle¢enja u toku nekoliko godina, ali bolest moze ponovo da se javi.

Kod linearne skleroderme potreban je agresivniji nacin lecenja. Fizikalna terapija je vazan oblik
lecenja. Kada tvrda koza zahvati predeo zgloba, bitno je da se zadrzi pokretljivost zgloba rastezanjem i
ako je potrebno, dubokom masaZzom vezivnog tkiva. Ako je skleroderma zahvatila kozu noge, kao
posledica mozZe se javiti razlika u duZzini nogu, Sto uzrokuje hramanje i dodatno opterecuje kicmu,
kukove i kolena. Cipela sa poviSicom moze da sprec¢i pomenute posledice.

Masaza vlaznim kremama pomaze da se proces stvrdnjivanja koZe uspori. Sminkanje moze da prikrije
ruzan izgled koze, posebno na licu. Kod belaca, koza treba da bude zasticena sredstvima za suncanje
kako bi promene na kozi (koje ne mogu da pocrne), bile manje upadljive.

B) Sistemska skleroza

1)Kako se postavlja dijagnoza sistemske skleroze? Koji su glavni znaci bolesti?

Rani znaci su promene u boji koze prstiju na rukama i nogama pri rashladivanju (Rejnoov fenomen),
promrzline i ranice na vrhovima prstiju. Koza na vrhovima prstiju ubrzo postaje tvrda i sjajna, kao i
koza na nosu. Vremenom, stvrdnjavanje koZe se Siri 1 na kraju moze da zahvati celo telo. U ranoj fazi
bolesti mogu da se jave otoci na prstima i bol u zglobovima.

Tokom bolesti mogu biti zahvacéeni i unutrasnji organi. Dugoro¢na prognoza bolesti zavisti od stepena
oStecenja unutrasSnjih organa. Veoma je vazno da svi unutrasnji organi budu detaljno pregledani i da se
urade testovi kako bi se utvrdilo koliki je stepen oStecenja njihove funkcije.

Ne postoje specificne laboratorijske analize za sklerodermu.

Kod veéine dece zahvaéen je jednjak, ¢esto ubrzo nakon pojave prvih znakova bolesti. Zeludaéna
kiselina se vra¢a u jednjak i zbog toga se javlja osecaj pecenja - gorusica. Kasnije moze doc¢i do osecaja
nadutosti stomaka i loSeg varenja hrane. Kod dece su pluca Cesto zahvacena upalom. Od stepena
ostecenja pluca, ali i drugih unutrasnjih organa kao Sto su srce i bubrezi, zavisi dugoro¢na prognoza
bolesti.

2) Kako se leci sistemska skleroza kod dece?

Odluku o nacinu lecenju donosi deciji reumatolog sa iskustvom u lecenju sklerodreme, zajedno sa
ostalim specijalistima, kardiologom i nefrologom. Primenjuju se glikokortikoidi, metotreksat kao i
penicilamin. Kada obole pluca ili bubrezi primenjuje se ciklofosfamid. Kod Rejnoovog sindroma,
dobra cirkulacija krvi se odrzava utopljavanjem kako bi se spreilo osSte¢enje koze. Nekada se
propisuju i lekovi za Sirenje krvnih sudova. Za sada ne postoji terapija koja se pokazala uspeSnom u
leCenju sistemske skleroze. Drugi nacini leCenja se ispituju i postoje ocekivanja da ¢e u narednih
nekoliko godina biti pronaden efikasan lek.
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Fizioterapija i nega tvrde koze su potrebni kako bi zglobovi i grudni ko$ ostali pokretni.

Koje vrste periodi¢nih pregleda su potrebne?

Periodi¢ne kontrole su potrebne da bi se utvrdilo napredovanje bolesti i korigovala terapija. U
sklerodermi mogu da obole vazni unutrasnji organi (pluca, zeludacno-crevni sistem, bubrezi, srce) pa
su potrebni redovni pregledi kako bi se blagovremeno otkrilo njihovo eventualno ostecenje.

Kada se za lecenje primenjuju imunosupresivni lekovi, potrebno je redovno pratiti bolesnike zbog
mogucih neZeljenih efekata.

Koliko ¢e dugo bolest da traje?

Napredovanje lokalizovane skleroderme je obi¢no ograni¢eno na nekoliko godina. Cesto se nakon dve
godine posle pocetka bolesti zaustavlja stvrdnjavanje koze. Ponekada je potrebno 5 do 6 godina, a
neke promene na kozi, kao §to je promena boje pri rashladivanju, mogu ostati vidljive i kada prode
upala. Ponekad se ¢ini kao da se bolest pogorsala usled nejednakog rasta zahvacenih delova u odnosu
na zdravu kozu. Sistemska skleroza je dugotrajna bolest i moze trajati celog zivota.

Kakva je dugoro¢na prognoza bolesti?

Morfea obi¢no ostavlja oSte¢enja na kozi koja su samo kozmeticke prirode. Linearna skleroderma moze
imati teze posledice usled gubitka miSicne mase i smanjenog rasta kostiju. Bolest moze da dovede do
ukocenosti i deformacije zglobova (kontraktura).

Sistemska skleroza moZze ozbiljno da ugrozi zivot bolesnika. Stepen oSte¢enja unutra$njih organa (srca,
bubrega i pluca) razlikuje se od bolesnika do bolesnika i presudan je za dugoro¢nu prognozu bolesti. U
nekim slucajevima bolest moze da zaustavi svoje napredovanje u toku duzeg vremenskog perioda.

Dali je mogu¢ potpun oporavak?

Deca sa lokalizovanim oblikom skleroderme mogu potpuno da se oporave. Posle izvesnog vremena ¢ak
i tvrda koza moze da omeksa i povrati normalan izgled. Oporavak od sistemske skleroze je manje
verovatan, ali se mogu posti¢i znacajna poboljsanja ili bar zaustavljanje daljeg napredovanja bolesti.
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