Sclerodermia si afectarea pulmonara
Simptome, diagnostic si abordare terapeutica

1. Ce este sclerodermia?

Sclerodermia este o boald autoimuna rara care determind o productie excesiva de
colagen, ce duce la ingrosarea si intarirea (fibrozarea) pielii si, uneori, afectarea
organelor interne (plamani, inima, rinichi, tub digestiv).

Forme de sclerodermie:

— Sclerodermia localizata este o forma care afecteaza de obicei doar pielea,
muschii sau oasele din anumite zone, fara a implica organele interne
- Morfeele sunt pete maronii pe piele, care nu ustura, nu dor, nu mananca
- Sclerodermia liniara, se caracterizeaza prin benzi sau linii de piele ingrosata,
de obicei pe un picior, pe un brat sau pe frunte

— Scleroza (sclerodermia) sistemica este o forma mai complexa si afecteaza nu doar
pielea, ci si vasele de sange si organele interne (pldmani, inima, tract digestiv,
rinichi). Se imparte in urmatoarele subclase majore:

- Scleroza sistemica limitata (fostul Sindrom CREST)
- Scleroza sistemica generalizata

- Scleroza sistemica sine scleroderma

- Sindrom overlap

2. Ce este boala interstiala pulmonara?

Boala pulmonara interstitiala (BPI) nu este o singura afectiune, ci un termen umbrela
pentru un grup de cateva sute de boli cronice care afecteaza interstitiul pulmonar.
Interstitiul este o retea fina de tesut care Inconjoara si sustine micii saci de aer ai
plamanilor (alveolele). In mod normal, acest tesut este elastic si subtire, permitand
oxigenului s treaca usor din alveole in vasele de sange. In cazul BPI, acest tesut se
inflameaza si, in timp, se transforma in tesut cicatricial rigid (fibroza). Plamanii 1si
pierd elasticitatea, devin rigizi, iar oxigenul patrunde mult mai greu in vasele de singe
si implicit in organism.

3. Ce este hipertensiunea pulmonara (HP)
Hipertensiunea pulmonara (HP) este o complicatie severa care afecteaza aproximativ
10-15% dintre pacientii cu sclerodermie. Ea apare atunci cand arterele care transporta
sangele de la inimad la plamani devin rigide si Ingustate, fortand ventriculul drept
(inima dreaptd) sa depuna un efort urias pentru a pompa sangele. Este caracteristica
pacientilor cu scleroza sistemica limitata. Acesti pacienti pot avea o afectare foarte
usoard a pielii timp de multi ani, insd vasele mici de sdnge din plamani sufera
modificari structurale silentioase in tot acest timp.



4. Legatura dintre sclerodermie si plaméani
Sclerodermia, in unele cazuri, afecteaza plamanul, tesutul elastic si sacii de aer
(alveolele) unde se produce schimbul de oxigen. Acest tesut se inflameaza si este
inlocuit treptat de cicatrici rigide, astfel plamanul isi pierde elasticitatea, iar oxigenul
nu mai poate trece usor in sange.

Pe masura ce fibroza avanseaza, ea nu distruge doar sacii de aer, ci Incepe sa
,»stranga” si sa distruga reteaua find de vase de sange care inconjoara acesti saci. Din
cauza distrugerii vaselor de catre fibroza si a ingustarii lor, spatiul prin care sangele
poate circula liber in plamani se micsoreaza foarte mult, arterele pulmonare devin
rigide, Inguste si blocate, astfel apare hipertensiunea pulmonara

Putem privi pldmanul ca pe o structurd complexa afectata de sclerodermie in doua
regiuni anatomice complet diferite, dar strins legate intre ele. Sclerodermia
transforma mai intai tesutul plamanului intr-o cicatrice rigida (fibroza), iar aceasta
stransoare structurald blocheaza si distruge vasele de sange din pldmani, ducand la o
presiune periculoasa in sistem (hipertensiune pulmonara).

Depistarea timpurie a afectarii pulmonare in sclerodermie imbunatateste semnificativ
prognosticul pacientului, deoarece permite initierea rapida a tratamentului, Tnainte ca
leziunile pulmonare sd devina ireversibile.

5. Simptome de urmarit

Sclerodermie:

Sindromul Raynaud este de obicei prima manifestare care poate precede afectarea
sistemicd cu multi ani, chiar 10 ani. In Sindromul Raynaud, degetele devin
albe/violacee la frig si/sau stres, cu furnicaturi si/sau durere. Netratat poate duce la
ulceratii, necroza si chiar amputarea degetelor.

Simptome gastrointestinale care se pot manifesta prin: disfunctie esofagiana
manifestata initial prin disfagie (dificultate la inghitire), reflux gastroesofagian,
balonare/constipatie, diaree cu malasorbtie cu deficit de vitamine si nutrienti.
Simptome cutanate precum: calcificari subcutane, ulceratii digitale, edeme la nivelul
pielii. Ingrosarea/intirirea pielii, luciu sau stringere a pielii pe degete/maini.
Simptome articulare, artrite mai des artralgii, mialgii si senzatie de aer intre piele si
tendoane - crepitatii Se pot dezvolta contracturi in flexie ale degetelor si articulatiilor
mainii si cotului.

Simptome cardio-pulmonare. Fibroza pulmonara este destul de frecventa si se
manifestd prin dificultati de respiratie si oboseald la efort. Hipertensiunea pulmonara
si insuficienta cardiacd pot sd apard si au prognostic scdzut. Pacientii mai pot prezenta
pericardita sau pleurezie, tulburdrile de ritm cardiac sunt dese.

Simptome renale, insuficienta renald severa debutatd brusc prin criza renala
sclerodermica, precipitatd de obicei de hipertensiune severa bruscd. Se Intalneste mai
frecvent la pacientii cu sclerodermie sistemica generalizata si cu anticorpi anti-ARN
polimeraza III prezenti.



Fibroza pulmonara (boala pulmonara interstitiala):

Dispnee (lipsa de aer) la efort, apoi si in repaus. Pacientul observa ca gafaie sau isi
pierde suflul la activitéti pe care Tnainte le tolera usor (de exemplu, urcatul unui etaj,
mersul in ritm alert sau o panta usoara).

Tuse seaca, iritativa: O tuse persistentd, care nu cedeaza la tratamentele obisnuite
pentru raceald si care nu este insotitd de expectoratie (sputd).

Oboseald accentuata, o senzatie de epuizare disproportionata fata de nivelul de
activitate fizica, cauzata de efortul suplimentar pe care organismul il depune pentru a
oxigena tesuturile.

Senzatia de constrangere sau discomfort toracic. O apdsare sau o jend in piept, in
special in timpul respiratiilor profunde sau Tn momentele de efort.

Hipertensiunea pulmonara

Dispnee de efort: Lipsa de aer care apare initial la activitati fizice intense, apoi la
eforturi minime.

Oboseald extrema si slabiciune: Provocate de oxigenarea insuficienta a corpului.
Ameteli sau sincope (lesin): In special in timpul unui efort fizic.

Durere sau presiune in piept.

Edeme: Umflarea picioarelor, gleznelor si, ulterior, a abdomenului (semn al
insuficientei cardiace).

Atentie! Simptomele pot fi nespecifice. Consultati medicul pentru o evaluare medical
completa.

Sfat - Chiar daca nu aveti afectare pulmonara, faceti un consult pneumologic cel putin
o data pe an sau ori de cate ori vd recomanda medicul reumatolog

6. Cum se pune diagnosticul?

Pentru Sclerodermie

Examinare clinica si istoricul pacientului.

Profilele imune de sclerodermie, testeaza anumiti anticorpi, ajutd In stabilirea
diagnosticului si au un rol prognostic major: ele pot prezice cu mare acuratete ce
organe vor fi afectate (daca pacientul va dezvolta fibroza pulmonara sau
hipertensiune pulmonara) si ce forma de boala se va manifesta:

o Anticorpii antinucleari (ANA) sunt prezenti in peste 90% din cazuri.

o  Factorul reumatoid este pozitiv la o treime din pacienti cu sclerodermie.

o Anticorpii anticentromer (ACA) sunt prezenti 1n serul unei proportii mari de
pacienti cu scleroza sistemica limitata.

o Anticorpi anti-Scl 70 (topoizomeraza I) se intalnesc mai frecvent in
sclerodermia generalizata

o Anticorpii anti-ARN polimeraza III sunt asociati cu sclerodermia sistemica
generalizatd, crize renale sclerodermice.

— Pot fi recomandate si alte investigatii medicale functie de manifestarile clinice

Vi

Pentru afectarea pulmonara in sclerodermie
— Examinare clinica si istoricul pacientului.



— Testul de mers de 6 minute, evalueaza toleranta la efort si desaturarea oxigenului
in timpul mersului.

— Tomografia computerizata CT torace de Tnaltd rezolutie — HRCT, este cel mai
sensibil test imagistic capabil sa detecteze semnele timpurii de fibroza pulmonara
(aspectul de ,,sticlda mata”), chiar si atunci cand radiografia toracica clasica pare
normald. Aceste teste se repeta periodic la recomandarea medicului
reumatolog/pneumolog.

— Ecocardiografie Doppler este utilizata ca instrument de screening anual pentru a
detecta semnele indirecte de hipertensiune pulmonara.

— Ecografia pulmonara, este o metoda de investigatie moderna, rapida si neinvaziva,

utilizatd in monitorizarea pacientilor cu sclerodermie si care poate fi facutd chiar

in cabinetul medicului reumatolog sau pneumolog.

In cazuri selectate: bronhoscopie sau biopsie pulmonara.

Explorari functionale respiratorii (EFR/spirometrie, capacitate de difuziune —

DLCO). Masurarea capacitatii de difuziune a monoxidului de carbon (DLCO) este

o investigatie importantd pentru evaluarea functiei pulmonare. Scaderea DLCO

poate fi un semn precoce al afectarii pulmonare, inclusiv in sclerodermie unde

poate sugera aparitia bolii pulmonare interstitiale sau a hipertensiunii pulmonare.

— Pot fi recomandate si alte investigatii medicale functie de manifestarile clinice

L

7. Optiuni de tratament

Sclerodermie:
Controlul simptomelor: imunosupresoare, vasodilatatoare pentru Sindromul Raynaud,
ingrijirea pielii, tratament pentru reflux gastroesofagian.

in boala interstitiald pulmonara asociata sclerodermiei (BIP-SSc), tratamentul va
include :

Antifibrotice, acestea Incetinesc progresia fibrozarii tesutului pulmonar
Reabilitare pulmonara: exercitii ghidate pentru rezistenta si respiratie.
Oxigenoterapie dacd saturatia este scazuta.

Vaccinari (antigripal, antipneumococic) pentru a preveni infectiile.

Evaluare pentru transplant pulmonar in cazuri avansate, la pacientii eligibili.

In hipertensiunea pulmonara:

Este folositd o combinatie de medicamente ce are ca scop reducea presiunii in arterele
pulmonare si imbunititirea fluxului sangvin. In cazuri severe, poate fi necesari
oxigenoterapia.

Atentie! Pot fi situatii n care sd prezentanti reactii adverse la tratamentul recomandat
de catre medic. Va rugam sa le comunicati medicului cat mai repede posibil.

Sfat: Notati intr-un jurnal tot ce se Intampla intre 2 vizite la medic: diferite reactii la
terapie, modificari ale simptomelor, alte stari care va pot deranja, de exemplu:
insomnie, diaree, greata, etc. La urmdtoarea vizita, comunicatii medicului toate aceste
schimbari.



8. Viata de zi cu zi si autoingrijire

Renuntati la fumat!

Cand faceti curat acasa, evitati sa folositi substante dezinfectante in exces, daca este
nevoie protejati-va cu o masca,

Protejati-va de frig (manusi/sosete groase) in special daca aveti sindrom Raynaud,

In cazul in care suferiti de reflux gastroesofagian, nu consumati alimente dupa ora 19
si dormiti cu capul usor ridicat pe o perna inaltd. Consumati alimente in portii mici si
frecvente.

Faceti activitate fizicd adaptatd; programe de reabilitare pulmonara.

Respectati intocmai recomandarile medicale privind monitorizare: EFR/CT, analize
de sange, tensiune arteriald, greutate,

Participati la intaniri cu alti pacienti sau la grupuri de suport.

9. Cand sa solicitati ajutor medical de urgenta

Cand nu mai puteti vorbi 1n fraze ci doar in propozitii scurte

Cand tusea devine obositoare

Daca aveti febra mare persistentd, edeme accentuate sau ameteli/lesin.
Cand oboseala extrema se instaleaza brusc

Nota: Tratamentul se personalizeaza de medicul curant
(reumatolog/pneumolog). Aceasta brosura are scop exclusiv informativ si nu
inlocuieste consultul medical de specialitate.



