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SANTRAUKA

Sisteminé skleroz¢ yra nepagydoma jungiamojo audinio liga, kurios viena i§ patogenezés
grandziy yra smulkiyjy kraujagysliy vaskulopatija. Kapiliary pazeidimas, pasireiskiantis Reino
sindromu, neigiamai veikia serganéiyjy gyvenimo kokybe, nes sglygoja skausmg, ranky funkcijos
sutrikima, pirSty galy opéjima, galint] komplikuotis gangrena bei amputacijomis ir sukelti nejgaluma.
Tradicinis imunosupresinis gydymas stabilizuoja liga, bet Zenklesnio teigiamo poveikio vaskulopatijai
neturi. Yra zinoma, kad autologiné kraujodaros kamieniniy lasteliy transplantacija stabdo fibrozés
progresavimg, autoimuninés sitemos aktyvacija, stabilizuoja vidaus organy funkcijg, taciau iki Siol
nedaug zinoma kaip ji veikia mikrocirkuliacija, kapiliary regeneracija. Siame darbe aprasomas
Klinikinis atvejis, kai sistemine skleroze serganciai pacientei dél sparciai progresuojancio plauciy
funkcijos pazeidimo, blogéjancios odos ir plauciy biiklés bei blogg prognoz¢ lemianciy imunologiniy
rodikliy nusprgsta taikyti autologiniy kraujodaros kamieniniy lasteliy transplantacija. Po
transplantacijos pageréjo ne tik klinikiné pacientés buklé, sustojo intersticinés plauéiy ligos progresija,
sumazéjo odos induracija, sugijo pirSty galy opos, bet ir nustatytas Zymus mikrocirkuliacijos
pageréjimas — kapiliaroskopiniuose vaizduose akivaizdziai padidéjo kapiliary tankis, iSnyko anks¢iau
stebéti platis avaskuliniai plotai, nebeaptikta gigantiniy kapiliary, mikrohemoragijy, normalizavosi
kapiliary architektiira. Kapiliaroskopinis vaizdas pakito i§ vélyvo sisteminei sklerozei biidingo i
normaly. Sis klinikinis atvejis ir darbe aptariami literatiiros duomenys rodo, kad autologiné kraujodaros
kamieniniy lgsteliy transplantacija turi Zenkly teigiamg poveikj mikrocirkuliacijai, kapiliary
morfologiniam vaizdui ir regeneracijai.
RaktazZodziai: autologiné kraujodaros kamieniniy lgsteliy trasplantacija, kapiliaroskopija, sisteminé

sklerozé.

SUMMARY

Systemic sclerosis is an incurable connective tissue disease with small vessel vasculopathy as
one of the main aspects in its pathogenesis. Capillary damage adversely affects the quality of life by
causing pain, impairment of hand function and ulceration of the fingertips, which can lead to gangrene,
amputations and disability. Conventional immunosuppressive treatment stabilises the disease, but has
no significant beneficial effect on vasculopathy. Autologous haematopoietic stem cell transplantation
modifies fibrosis, activation of the autoimmune system and stabilises the function of the internal
organs, but its effect on microcirculation and capillary regeneration is still largely unknown. In this

paper, we report a clinical case of a patient with systemic sclerosis who, due to rapidly progressive lung



and skin damage and positive immunological markers, was treated with autologous haematopoietic cell
transplantation. After transplantation, the microcirculation significantly improved, with a marked
increase in capillary density, the disappearance of the wide avascular areas, the absence of giant
capillaries, microhaemorrhages and normalisation of capillary architecture. The capillaroscopic pattern
changed from late to normal. Also possitve effect on skin fibrosis and fingertip ulcers was noticed. This
clinical case and literature data show that autologous haematopoietic stem cell transplantation has a
significant beneficial effect on microcirculation, capillary morphology and regeneration.

Keywords: autologous haematopoietic stem cell transplantation, capillaroscopy, systemic sclerosis.

IVADAS

Sisteminé sklerozé (SS; sklerodermija) yra nepagydoma autoimuniné jungiamojo audinio liga.
Nustatyta, kad jos paplitimas siekia 23 atvejus 100 tukst. gyventojy (1). SS neigiamai veikia tiek fizing,
tiek psiching pacienty sveikata, bendrg buklg ir gyvenimo kokybe (2). SS yra heterogeniskas
susirgimas, kurio patogenezei budingi trys pagrindiniai komponentai: smulkiyjy kraujagysliy
vaskulopatija, autoantikiiny gamyba ir fibroblasty disfunkcija, dél kurios padidéja ekstralgstelinio
matrikso kaupimasis (3). Tradiciskai yra laikoma, kad SS sukelia sutrikes jungiamojo audinio
metabolizmas, kliniSkai pasireiSkiantis skirtingo laipsnio odos ir vidaus organy fibroze, taiau
pastaruoju metu ji vis dazniau apibiidinama kaip kraujagyslin¢ liga. Esant genetinei predispozicijai,
imuninés sistemos defektyvumui, veikiant iSoriniams veiksniams (Saltis, rukymas, stresas ir pan.),
vystosi mikrovaskuliniai poky¢iai, kurie savo ruoztu aktyvina uzdegiminj procesg ir skatina audiniy
fibrozg (4). Nors Sios ligos etiologija iki §iol néra aiSki, taiau manoma, jog endotelio lasteliy
pazeidimas ir apoptozé yra vieni i§ esminiy veiksniy SS patogenezéje (4). Kraujagyslinés kilmés
hipotezg patvirtina faktas, jog sergant SS Reino fenomenas (RF) daZniausiai yra ankstyviausias
simptomas, kuris pasireiSkia netgi daugiau nei 95% atvejy ir paprastai yra asocijuotas su kapiliary
morfologiniais pakitimais (5). RF apie sisteming jungiamojo audinio liga gali perspéti metais ir netgi
desimtmeciais iki pirmyjy ligos simptomy pasireiskimo (6). Varginantis Reino fenomenas, blogéjanti
ranky funkcija — tai vieni dazniausiai iSsakomy pacienty nusiskundimy. Dél RF, odos fibrozés pirsty
galuose neretai iSsivysto opos — tai sukelia stiprius skausmus, kartais pazeidimas progresuoja iki
gangrenos bei pirSty amputacijy. Tai salygoja nejgalumg, o normalios ranky funkcijos praradimas
apriboja kasdieniy gyvenimo veikly atlikimg (7). Dél $iy priezasCiy savalaiké RF diagnostika ir
gydymas yra ypatingai svarbs.



Periferinei mikrocirkuliacijai jvertinti naudojamas neinvazyvus, lengvas ir greitas metodas —
nago guolio kapiliaroskopija (8). Jis leidzia ne tik diferencijuoti pirminj RF nuo antrinio, taciau yra
svarbus ir ankstyvoje SS diagnostikoje, ligos sunkumo prognozavime bei gydymo efekto vertinime (9).
Sergant SS tokie kapiliaroskopiniai pakitimai kaip gigantiniai, neoangiogeniniai kapiliarai,
hemoragijos, avaskuliniai plotai, kapiliary morfologiniai poky¢iai yra specifiniai ir gali bti aptikti
didZigjai daliai pacienty (8). Su SS asocijuota intersticiné plauciy liga, plautiné hipertenzija ir Sirdies
pazeidimas yra trys pagrindinés pacienty serganéiy sunkia SS forma mirties priezastys (10). Siai dienai
SS pilnai i8gydyti galimybés néra, todé¢l taikomas ligos progresavimag stabdantis gydymas (11). Visgi
autologiné kraujodaros kamieniniy lasteliy transplantacija (AKKLT), taikoma gydyti sunkig ir
progresuojanc¢ig SS, smarkiai prailgina kliniking remisijg, pacienty iSgyvenamumg ir pagerina
gyvenimo kokybe (11,12). AKKLT modifikuoja fibrozg ir imuninés sistemos aktyvacijg bei, lyginant
su imunosupresine terapija, efektyviau mazina odos induracija, stabilizuoja vidaus organy funkcija,
taciau iki Siol nedaug zinoma apie AKKLT poveikj mikrovaskulinei morfologijai, endotelio pazeidimui
ir kraujagysliy regeneracijai (12—15). Pastaraisiais metais siekiama geriau suprasti, kokj efektg AKKLT
turi SS sukeltai vaskulopatijai ir vienas i§ geriausiy buidy tai padaryti — nago guolio kapiliaroskopijos
vertinimas dinamikoje. UZzsienio autoriy literatiiroje $ia tema pateikiami negausis, taciau tikétina, labai
reik§mingi duomenys, ateityje leisiantys patobulinti SS gydymo efekto vertinima. Siame darbe
aprasomas sistemine skleroze sergancios pacientés, kuriai vertinta kapiliaroskopiniy poky¢iy dinamika

pries ir po AKKLT, klinikinis atvejis ir pateikiama literatros apzvalga.

KLINIKINIS ATVEJIS

2017 mety vasario ménesj j Vilniaus universiteto ligoninés Santaros kliniky (VUL SK)
Reumatologijos skyriy hospitalizuota 55 mety pacienté, kuri skundési dusuliu fizinio kriivio metu,
kosuliu, ranky pirSty balimu, kartais atsiverianCiomis opelémis pirSty galinése falangose, veido
odos tempimo pojuciu. Paciente simptomai vargino jau keleta mety, taciau iki tol niekur nesikreipé.
Vertinant bukle nustatyta, kad veido ir galtniy oda induruota, blizga, ranky pir$tai cianotiski, II pir§to
gale opa, aplink lGpas matomos radialinés raukslés, sgnariai neskausmingi, patinimo néra. Bendras
kraujo, bendras Slapimo tyrimas, C reaktyvus baltymas (CRB), eritrocity nusédimo greitis (ENG),
kepeny fermentai, kreatininas, glomeruly filtracijos greitis — visi tyrimai be pakitimy. Autoantikiiny
tyrimuose rasti stipriai teigiami SS-A, Ro0-52, Scl-70 bei teigiami SS-B antikiinai. Kriitinés lgstos
rentgenografijoje nustatytas abipus fibrozuotas plauciy pieSinys, pakitimai rySkesni apatinése skiltyse.

Plastaky rentgenografijoje stebéti apkalkéjimai desSinés plastakos II, IV pirsto distaliniy falangy
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projekcijoje. Pacienté konsultuota gydytojo pulmonologo; atlikus plauc¢iy funkcinius testus nustatytas
lengvo laipsnio dujy difuzijos sutrikimas (anglies monoksido difuziné plauciy talpa (DLCO) 64%;
norma >75%). Remiantis pacientés skundais, anamneze ir tyrimy rezultatais pacientei diagnozuota létai
progresuojanti sisteminé sklerozé. Paskirtas gydymas metotrexatu 15 mg/sav. bei diltiazemu 90 mg/d.

2018 mety kovo ménesj pacienté j Reumatologijos skyriy hospitalizuota gydymo korekcijai dél
progresuojancio dusulio fizinio kriivio metu. Apzitiros duomenys nuo 2017 mety nepakito — veido,
galliniy oda induruota, blizga, ranky pirstai cianotiski, lupy ,,Kisetas”. Tiriant dél plautinés hipertenzijos
(PH), duomeny uz reikSmingg PH nepakako. Pakartotinai vertinta plauciy funkcija — lyginant su 2017
metais tyrimai be dinamikos, islicka lengvo laipsnio dujy sutrikimas (DLCO 61%). Atlikta kratinés
lastos kompiuteriné tomografija (KT) — abiejy plauciy apatinése skiltyse, subpleurinése dorzalinése
dalyse bei bazaliai matyti susiliejantys, neaiskiy riby, i$plit¢ "matinio stiklo" vaizdo plotai, biidingi SS.
Pacient¢ konsultuota angiochirurgo, dél blogéjancios mikrocirkuliacijos skirtas vazodilatatorius
prostaglandino E1 analogas alprostadilis 20 pg j/v pradzioje, véliau po 40 pg/d.

2019-02-28 VUL SK Reumatologijos skyriuje paciené skundési epizodiSkai atsiverianéia
desinés rankos II pirSto distalinés falangos Zzaizdele, dazniau pasikartojan¢iu Reino fenomenu,
kietéjancia plastaky oda, blogéjancia jy funkcija, sustipréjusiu dusuliu, bendru silpnumu. Apzitirint
matomos islygintos veido raukslés, nusmailéjusi nosis, liipos suplonéjusios, aplink jas matomos
radialinés raukslés. Sukietéjusi, induruota ranky pirSty oda, sutrumpejusios distalinés pirSty falangos
(sklerodaktilija). Auskultuojant plau¢ius nustatytas susilpnéjes vezikulinis alsavimas abipus. Opelé
desinés rankos II pirsto distalinéje falangoje. Atliktoje nago guolio kapiliaroskopijoje matyti vélyvieji
SS budingi pokyciai — keli gigantiniai kapiliarai, pavienés mikrohemoragijos ir Sakoti kapiliarai,
sumazéjes kapiliary tankis, matomi platiis avaskuliniai plotai. Spirometrijoje taip pat nustatyta
neigiama dinamika — forsuota gyvybiné plauciy talpa (FVC) — 69% (norma >80%) (2017 m. 80%),
DLCO — 49% (2017 m. 64%), vidutinis dujy difuzijos sutrikimas. Kriitinés lgstos tomografijoje —
abiejy plauciy apatinése skiltyse iSplit¢ ,,matinio stiklo® vaizdo plotai. [vertinus tai, kad pacientés
imunologiniuose tyrimuose rasti stipriai teigiami anti-Scl-70 antik@inai, kurie yra blogos prognozés ir
agresyvios eigos intersticinés plauciy ligos zymuo, taip pat kadangi nepaisant gydymo metotreksatu
stebimas Zenklus ligos progresavimas — blogé¢jantys plauciy funkcijos rodikliai, zenkldis odos bei
plauciy pakitimai, taciau nestebima Zenkli gretutiné¢ patologija (PH, Zenklaus vir§kinamojo trakto
pakenkimo nenustatyta), gydytojy konsiliumo metu nuspresta, jog siekiant sustabdyti ligos
progresavima, efektyviausias gydymas bty AKKLT. 2019-04-12 VUL SK Kauly Cdciulpy

transplantacijos skyriuje atlikta periferiniy kamieniy kraujodaros Iasteliy (PKKL) mobilizacija



ciklofosfamidu (2g/m? (3500 mg)), 0 po savaités pacienté hospitalizuota PKKL stimuliacijai bei
rinkimui. 2019-04-30 atlikta AKKLT. Procediira pra¢jo be komplikacijy.

Po 7 ménesiy po transplantacijos pacientés bendra biiklé pageréjo, sumazéjo dusulys. PirStuose
opelés uzgijo, sumazgjo odos induracija. Atliekant kapiliaroskopija dél sumazéjusios iSemijos,
regresuojancios odos induracijos pageréjo kapiliary vizualizacija. Kapiliaroskopiniuose vaizduose
akivaizdziai padidéjo kapiliary tankis, iSnyko anksCiau stebéti platiis avaskuliniai plotai, taip pat
nebeaptikta nei gigantiniy kapiliary, nei mikrohemoragijy, pasitais¢ ir kapiliary architektiira.
Kapiliaroskopinis vaizdas i§ vélyvojo SS pakito j normaly, sveikiems zmonéms buidingg vaizda. Beje,
toks iSliko ir pakartojus tyrimg po mety. Taip pat pageréjo ir plauciy funkcijos rodikliai — FVC — 90%
(pries transplantacijg — 69%), DLCO — 56% (prie§ transplantacijg — 49%). Kriitinés lgstos KT isnyko
,matinio stiklo“ vaizdo plotai, liko tik kiek fibrozuotas plauciy pieSinys bazaliniuose segmentuose. Po
3 mety po AKKLT pacient¢ dusulio nebejaucia, dar labiau sumazé¢jo pirSty induracija, nustatyta
teigiama plauciy funkcijos tyrimy dinamika — DLCO padid¢jo iki 72%. Plauciy fibroziniai pakitimai

rentgene islieka be neigiamos dinamikos.

1 lentelé. Kapiliaroskopiniy poky¢iy dinamika prie§ ir po gydymo autologine kraujodaros kamieniniy

lasteliy transplantacija.

Pacientés kapiliaroskopiniai vaizdai prieS ir po AKKLT*

Prie§ AKKLT Po 7 ménesiy po AKKLT Po 1 mety po AKKLT

Pirstas

i
kairys

kairys




desinys

kairys

*AKKLT — autologiné kraujodaros kamieniniy Igsteliy transplantacija.

1) Prie§ AKKLT — III ir IV kairés rankos pirSty vaizduose matomos issiplétusios kapiliary kilpos, IV deSiniame —
mikrohemoragija, Sakotas kapiliaras su dviem vir§tinémis, visuose vaizduose matomas stipriai sumazéjes kapiliary tankis,
avaskuliniai plotai. Vaizdas biidingas vélyviems SS pokyciams;

2) Praéjus 7 ménesiams po AKKLT - gigantiniy kapiliary, mikrohemoragijy néra, kapiliarai morfologi§kai normalios
(,,plauky segtuko) formos, akivaizdziai padidéjes juy tankis, iSnyke avaskuliniai plotai. Vaizdas biidingas normaliai
mikrovaskuliarizacijai;

3) Praéjus 1 metams po AKKLT — gigantiniy, Sakoty kapiliary, mikrohemoragijy néra, normalus kapiliary tankis. Vaizdas

iSlieka blidingas normaliai mikrovaskuliarizacijai.

LITERATUROS APZVALGA

Mikro ir makro kraujagyslés yra tiesioginis SS taikinys. Sergant SS endotelio lasteliy
lygmenyje fiksuojama daug jvairiy pokyCiy — angiogeneze skatinanCiy ir slopinanciy mediatoriy
disbalansas, suaktyvéjusi adhezijos molekuliy ekspresija, trombocity aktyvacija, kraujagysliy tonuso
disreguliacija, pakitusi kompensatoriné vaskulogenezé ir angiogenez¢ bei reaktyviy deguonies radikaly
gamyba (16). Sergant Sia liga kraujagysliy pazaida sglygoja daugelio organy pazeidimus, jskaitant
plaucius, inkstus, $irdj ir galtiniy, ypac pirSty kapiliarus, todél pacientams gali pasireiksti jvairtis
klinikiniai pozymiai (16). Reino fenomenas (kitaip dar vadinamas Reino sindromu, Reino liga) yra
epizodinis vazospastinis sutrikimas paprastai pazeidziantis pir§ty kraujagysles veikiant Sal¢iui ir/ar
emociniam stresui (17). Jj sukelia laikinas kraujagysliy susiauréjimas, sglygojantis odos spalvos
poky¢ius, paZeistos vietos tirpimag, dilgciojimg ir skausmg (18). Skirtingy Saltiniy duomenimis Sios
buklés paplitimas skiriasi, ta¢iau dazniausiai nurodomas apie 5% bendroje populiacijoje (17). Kiti

autoriai, remdamiesi apklausy duomenimis skaiciuoja, kad bendroje populiacijoje RF patiria apie 5-
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20% motery ir 4-14% vyry. Tarp 60 mety ir vyresniy gyventojy paplitimas svyruoja nuo 0,1 iki 1%
(19). Dazniausiai §is fenomenas pasireiskia ranky, reciau — kojy pirStuose, o kartais paveikia nosj, ausis
ir kruty spenelius. Klasikiniam pasireiskimui yra biidingas vadinamasis ,,trispalvis fenomenas®. PirStai
pirmiausia pabgla arba iSblyksta (iSeminé fazé), tuomet pamélsta, tampa cianotiSki (deoksigenacijos
fazé) ir galiausiai parausta, tampa eritemiski (hiperemijos/reperfuzijos fazé) (19). Svarbu paminéti, jog
RF diagnozei nebiitinas visy trijy faziy pasireiSkimas. Mokslinéje literatroje pastebéta, kad pirsty
cianoz¢ be iSblyskimo yra dazniau asocijuojama su SS diagnoze, o ne su pirminiu RF. Be to Siam
susirgimui gali bati ir ne tokia rySki hiperemijos fazé (17). RF gali prasidéti viename pirSte ir
simetriskai i8plisti j kitus, dazniausiai nepaveikdamas tik nyks¢iy. Si vazospastiné ataka vidutiniskai
trunka apie 20 min, taciau gali uztrukti ir iki vienos valandos ar zymiai ilgiau (6,19). Heidrich ir kt.
tyrimo duomenimis apie 60% pacienty patiria bent po vieng atakg kasdien, 10% nuo vienos iki trijy
ataky per ménesj, 0 1% — epizodiskai (6). Tikslas patofiziologiniai mechanizmai, salygojantys RF
atsiradima iki Siol néra nustatyti, taiau panasu, kad juos lemia sudétinga sgveika tarp genetiniy,
nerviniy, kraujagysliniy ir intravaskuliniy faktoriy (17).

Klinikinéje praktikoje itin svarbi diferenciacija tarp pirminio ir antrinio RF — pirminis yra
gerybinis ir nesukelia rimtos grésmés paciento sveikatai, o $tai antrinis gali komplikuotis pir$ty iSemija
ir gangrena (19). 80-90% atvejy pasireiskia pirminis, dar kitaip vadinamas idiopatinis, RF. Siuo atveju
paciento iStyrimo metu nenustatoma jokios sindromg sukelian¢ios patologijos (20). Pirminis RF yra
diagnozuojamas atsizvelgiant j Siuos kriterijus: simetriski epizodiniai pir§ty blySkumo ar cianozés
priepuoliai; néra periferiniy kraujagysliy ligy pozZymiy; néra audiniy nekrozés, opé&jimo, ar gangrenos
pozymiy; normaliis nagy guoliy kapiliarai; neigiamas antinuklearinis testas; normalus ENG (21,22).
Visgi pirminio RF diagnozés metu yra sunku pasakyti, ar tikrai néra kitos ligos, sglygojancios Sio
sindromo atsiradimg ir, ar ilgainiui pirminis RF netaps antriniu RF. D¢l Sios priezasties nago guolio
kapiliaroskopijg pirminj RF turintiems pacientams yra patariama atlikti kas 6 ménesius (22). Esant
pirminiam sindromui, kapiliarai jprastai biina normaliis, be jokiy specifiniy pakitimy (22). Pirminis RF
tipiSkai prasideda 15-30 mety amziuje ir dazniau paveikia moteris, be to yra budinga Seiminé
anamnezé tarp pirmos eilés giminai¢iy (19). Taip pat Zinoma, kad pirminis RF su laiku gali iSnykti
savaime. Viename perspektyviniame tyrime nustatyta, kad per septyneriy mety laikotarpj savaiminé
remisija pasireiSké 64% tirtyjy (23). Nepaisant to, visiems pacientams, turintiems RF yra
rekomenduojamos nemedikamentinés gydymo priemonés. Pacientus svarbu Sviesti gyvenimo bido
klausimais — patarti vengti faktoriy, galin¢iy provokuoti RF atakas: streso, Salio, staigiy temperattiros

poky¢iy, skatinti déveti pirstines, apriboti kavos bei energiniy gérimy vartojimg, mesti rikyti, nes tai



skatina vazokonstrikcijg (7). Taciau jei konservatyvios priemonés neveikia, gali bati skiriami
kraujagysles pleCiantys vaistai, i$ kuriy pirmo pasirinkimo yra kalcio kanaly blokatoriai (pavyzdziui,
nifedipinas). Kitos pirminio RF gydymui naudojamos vaisty Klasés: angiotenzino receptoriaus 1l
antagonistai (pavyzdziui, losartanas), angiotenzing konvertuojancio fermento inhibitoriai, selektyviis
serotonino receptoriy antagonistai (pavyzdziui, fluoksetinas) (17).

Antrinis RF jprastai yra susijes su sisteminémis jungiamojo audinio ligomis, taciau kartais gali
buti salygotas ir skydliaukés patologijy, hematologiniy susirgimy, neurologiniy sutrikimy, vartojamy
vaisty bei toksiny (Zr. 2 lentele) (24). Jei RF pasireiSkia vyresniame nei 40 mety amzZiuje, pacientas
vyriskos lyties, matomas pirSty opéjimas, iSemija proksimaliau ranky ar kojy pirSty, vazospastinés
atakos nesimetriskos ir stebimi kapiliaroskopiniai poky¢iai, tikétina, kad RF yra antrinis. Taip pat,
palyginus su pirminiu RF, Siems pacientams atakos trunka ilgiau ir yra skausmingesnés (19). Pirsty
opos yra daznas radinys pacientams sergantiems SS ir nemaza dalimi prisideda prie ligos sukeltos
negalios. Netgi pusé pacienty pazymi opy turéj¢ bent vieng karta, o iStyrimo metu jos randamos 5-10%
serganciyjy (24). Kiti radiniai rodantys antrinio RF tikimyb¢ — onicholizé, nagy duobutés, pterygium
inversum unguis (nago patologija, kai nago guolis lieka prisikabings prie ventralinio nago plokstelés

pavirsiaus) (25).

2 lentelé. Buklés asocijuotos su antriniu Reino fenomenu.

Ligos / buklés / vaistai, kuriems biidingas Reino fenomenas

Autoimuninés Sisteminé sklerozé

Sisteminé raudonoji vilklige

Sjogreno sindromas

Dermatomiozitas

Misri jungiamojo audinio liga
Nediferencijuota jungiamojo audinio liga
Persidengimo sindromai

Idiopatinés uzdegiminés miopatijos

Kraujagyslinés Ateroskleroze
Kriitinés angos sindromas

Vaskulitai

Hematologinés / onkologinés POEMS sindromas

Paraproteinemija




Krioglobulinemija
Kriofibrinogenemija

Paraneoplastiniai sindromai

Vaistai Amfetaminai
Beta-blokatoriai
Bleomicinas
Cisplatina
Ciklosporinas
Ergotaminas
Interferonai
Klonidinas
Nikotinas

Polivinilo chloridas

Endokrininés Hipotiroidizmas
Hipertiroidizmas

Autoimuninis tiroiditas

Susijusios su darbu Plastaky — ranky vibracinis sindromas

Kapiliary morfologijos pasikeitimy vertinime per kelis pastruosius deSimtmecius padaryta
jspudinga pazanga. Atliktos tarptautinés apklausos rezultatai rodo, kad nuo 2017 mety i§ visy
neinvazyviy mikrocirkuliacijos (tiek morfologinio, tiek funkcinio) vertinimo metody naudojamy
pacientams su RF vertinti, nago guolio kapiliaroskopija buvo naudojama dazniausiai, o dauguma
apklausty gydytojy patvirtino ja naudojantys kasdien¢je klinikingje praktikoje (26). Nago guolio
kapiliaroskopija — lengvai taikomas, neinvazyvus, saugus, patikimas ir pigus metodas morfologiniam
nago mikrocirkuliacijos jvertinimui (27). 2013 metais jis buvo jtrauktas j Amerikos reumatology
kolegijos/Europos lygos prie§ reumatizma (angl. American College of Rheumatology (ACR)/ European
League Against Rheumatism (EULAR)) SS klasifikacijos kriterijus dél savo svarbos ligos progresavimo
vertinime (zr. 3 lentelg). Kapiliaroskopija reumatologams tapo vienu svarbiausiy tyrimy padedanciu
diferencijuoti pirminj ir antrinj RF, SS diagnozei, ligos progresavimo prognozei nustatyti, gydymo
efektyvumui vertinti (9).




3 lentelé. 2013 mety Amerikos reumatology kolegijos/Europos lygos prie§ reumatizmg sisteminés

sklerozés klasifikaciniai kriterijai.

2013 mety ACR-EULAR™* sisteminés sklerozés klasifikaciniai kriterijai

PoZymis Sub-pozymis Svarba/balas

Abiejy pirsty odos sustoréjimas plintantis 9
proksimaliau nuo MKF** sanariy (pakankamas

kriterijus diagnozei)

Pir$ty odos sustoré¢jimas (skaiciuojamas tik [Spurte pirstai 2
didesnis balas) Sklerodaktilija (distaliau MKF** 4
sgnariy, taciau proksimaliau

PIF*** sanariy)

Pirsty pagalvéliy pazeidimas (skaiciuojamas tik Pirsty pagalvéliy opos 2
didesnis balas) Pisty pagalvéliy duobutés/randai 3
Teleangiektazijos 2
Pakite nago guolio kapiliarai 2
Plauciy arterijos hipertenzija ir/arba intersticiné 2
plauciy fibrozé (maksimalus balas — 2)

Reino fenomenas 3
Sisteminei sklerozei biidingi antiktinai (bet kurie 3

anticentromeriniai, prie§ topoizomeraze-1 (anti-
Scl-70), pries RNR polimeraze IIT) (maksimalus
balas — 3)

Pacientai i8 viso surinke 9 ir daugiau baly yra klasifikuojami kaip neabejotinai sergantys SS.

*ACR-EULAR — Amerikos reumatology kolegija/Europos lyga prie§ reumatizmag (angl. American College of Rheumatology
(ACR)/ European League Against Rheumatism (EULAR)).
**MKF — metakarpofalanginiai.

***P|F — proksimaliniai interfalanginiai.

Kapiliaroskopijos istakos siekia 1663—iuosius metus, kai gydytojas Johan Christophorous
Kolhaus pirmasis panaudojo mikroskopa kapiliarams, matomiems aplink naga jvertinti (28). Véliau,
XIX a. pradzioje, kapiliaroskopijos metodg plétojo italy fiziologas Giovanni Rasori, Kuris kapiliary
kilpy morfologija vertino naudodamasis padidinamuoju stiklu (28,29). Laikui bégant buvo bandoma
turimg informacijg susisteminti, atrasti skirtingoms ligoms specifinius Kkapiliaroskopinius pozymius
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(28). Pirmasis kapiliaroskopiniy poky¢iy sergant SS apibadinimas buvo pateiktas 1925 m. Browno ir
O‘Leario (8). 1973 m. Maricq ir Carwile LeRoy aprasé specifinius SS budingus kapiliaroskopinius
pakitimus ir apibuidino kraujo tékmés pokycius pirminio ir antrinio RF atveju veikiant Sal¢iui (29).
Kapiliaroskopinis vaizdas jvertinamas pagal keturias charakteristikas: kapiliary diametras,
tankis, morfologija (forma) ir hemoragijos. Pacienty, turin¢iy pirminj RF kapiliaroskopiniuose
vaizduose matomi lygiagreciai ir taisyklingai iSsidéste ,,plauky smeigtuko™ formos kapiliarai arba
nespecifiniai pakitimai — turtuoziniai arba persikryziuojantys kapiliarai. Toks vaizdas yra normalus,
budingas ir sveikiems, RF neturintiems Zmonéms. Sveiki kapiliarai yra morfologiskai ir struktiiriSkai
homogeniski, jy tankis varijuoja nuo 10 iki 12 milimetre, kapiliary Saky diametras yra <20 pm ir néra
specifiniy patologiniy pakitimy (30,31). Tuo tarpu SS budingi pokyciai — iSsipléte kapiliarai,
avaskuliniai ploteliai (kilpy ,,iSkritimas®), hemoragijos ir nenormali kapiliaro struktiira (zr. 4 lentelg)

9).

4 lentelé. Kapiliaroskopiniy charakteristiky, budingy sisteminei sklerozei, apraSymai.

Parametras | Skleroderminis pokytis | Aprasymas

Tankis Avaskuliniai plotai Kapiliary nykimas, tankio sumazéjimas. Atstumas tarp

gretimy kapiliary > 500 pm. Maziau nei 30 kapiliary / 5 mm.

Morfologija | Neoangiogenezé Susisuke arba ,,kriimiski* kapiliarai: naujy kraujagysliy
Sakoti kapiliarai formavimasis, labai nevienalyté forma, i$sisakojimai;
Yra nenormaliy jungéiy tarp arterijy ir veny arba tarp atskiry

kapiliary.

Hemoragijos | Mikrohemoragijos Kraujavimas i§ kapiliary: hemosiderino sankaupos atrodo
kaip tamsios démes. Eritrocity mikrovaskuliné

ekstravazacija.

Diametras Gigantiniai kapiliarai: i$siplétusios visos trys kapiliary

galtinés, jy skersmuo > 50 pm.

Siuo metu SS kapiliaroskopiniams poky¢iams jvertinti yra naudojama 2000-aisiais metais
Cutolo ir kt. pasitlyta klasifikacija. Joje yra skiriami trys pagrindiniai SS budingi kapiliary vaizdali
aptinkami kapiliaroskopiskai:

e ankstyvas — matomi pavieniai gigantiniai kapiliarai, pasitaiko hemoragijy, néra akivaizdaus

kapiliary tankio sumazéjimo, nepakitusi/mazai pakitusi kapiliary architektiira;
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e aktyvus - daugybiniai gigantiniai kapiliarai, hemoragijos, vidutinis kapiliary tankio
sumazéjimas, néra/nedaug pakitusios formos (iSsiSakojusiy) kapiliary su nezymiais jy
architektiiros pokyciais;

e Velyvas — néra gigantiniy kapiliary ir hemoragijy, mazas tankis, matomos didelés avaskulinés
zonos (27,9,32).

Sie SS biidingi kapiliaroskopiniai vaizdai yra nustatomi 82-97,2% pacienty, turinéiy kliniskai
iSreikstg ligg (33-35). Reikia atkreipti démesj, jog kapiliaroskopiniai radiniai ne visada yra
homogeniski. Maricq ir kt. aprasé SS atvejj, kuomet paciento vieno pirSto kapiliaroskopinis vaizdas
buvo normalus, be pakitimy, o $tai kitame nustatyti SS tipiski kapiliary poky&iai (36). Sis atvejis
pabrézia, kad svarbu jvertinti visy pirSty nago guoliy kapiliary morfologija.

Kapiliaroskopija yra vertinga ne tik kaip diagnostinis jrankis, nes atlikti moksliniai tyrimai
rodo, kad kapiliaroskopiniai vaizdai koreliuoja su ligos aktyvumu ir sunkumu. PavyzdZziui, Marino
Claverie ir kt. bei Caramashi ir kt. nustaté, jog pacientams, turintiems vélyvajj kapiliaroskopinj vaizda,
SS dazniau yra aktyvi, dazniau nustatomi pirSty iSopéjimai bei yra didesné odos, plauciy, Sirdies,
stemplés pazeidimy rizika nei pacientams, turintiems ankstyvajj ar aktyvyjj vaizdus (37,38). Caramashi
ir kt. studijoje taip pat pastebéta, kad vidaus organy, odos ir periferiniy kraujagysliy pazeidimo
sunkumas laipsniskai didéja nuo ankstyvojo iki vélyvojo vaizdy (37). Kity autoriy tyrimai parodé, kad
vélyvasis kapiliaroskopijos vaizdas susijes Su vyresniu paciento amziumi, ilgesne ligos trukme bei
labiau isplitusia ligos forma (37,39). Nustatyta, kad i§ visy keturiy charakteristiky, biitent kapiliary
tankis yra svarbiausias veiksnys prognozuojant sunkios SS i$sivystyma (32).

Kapiliaroskopinio vaizdo pokytis gali buti matomas pradéjus sisteminés sklerozés gydyma.
Iprastai SS gydymas parenkamas pagal ligos 1Splitimg ir jtrauktas organy sistemas. Pavyzdziui, difuziné
odos sklerozé gydoma mikofenolato mofetiliu, ciklofosfamidu arba AKKLT, o RF ir pir§ty opos —
kalcio kanaly blokatoriais, fluoksetinu, sildenafiliu, iloprostu, bosentanu. Intersticinei plauciy ligai
gydyti taip pat naudojami ir biologiniai vaistai tocilizumabas, rituksimabas. | kliniking praktikg ateina
antifibrotiné terapija nintedanibu (40). SS gydymo taktikos pasirinkimui taip pat labai svarbus ir
paciento imunologinis fonas. 15-20% pacienty, serganéiy SS, yra aptinkami antikinai prie$
topoizomeraze-1 (anti-Scl-70) (41). Moksliniais tyrimais jrodyta, kad anti-Scl-70 antik@inai yra blogos
prognozés zymuo. Jie yra siejami su difuziniu odos pazeidimu, virSkinamojo trakto pazeidimu ir
periferine vaskulopatija. Taip pat pastebéta, kad pacientams turintiems anti-Scl-70 nustatoma prastesné
plauciy funkciné buklé, agresyvesnés eigos intersticiné plauciy liga. Turint Siuos antikiinus, plauciy

pazeidimas progresuoja greiciau, stipriau mazéja forsuota gyvybiné plauciy talpa. Guillen-Del Castillo
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ir kt. lygino anti-PM/Scl ir anti-Scl-70 antiktiny reikSme intersticinés plauciy ligos iSsivystymui bei
progresavimui ir rado, jog anti-PM/Scl pacientams per 10 mety nuo intersticinés plauciy ligos
diagnozés, progresavimas stebétas 24% atvejy, kai tuo tarpu Scl-70 grupéje liga progresavo net 71%
pacienty (42). Kity autoriy atlikto tyrimo rezultatai panaSis — i§ visy SS pacientams nustatomy
antikiiny, anti-Scl-70 budingas didziausias kliniskai reik§mingos plauciy fibrozés daznis (apie 85%),
maziausias 20 mety iSgyvenamumas (32,4%) bei antras pagal daznj Sidies pazeidimas (43). Antik@inai
prie§ RNR polimeraze yra nustatomi reciau, taiau taip pat stipriai siejami su difuzine SS forma ir
sisteminiu ligos pasireiSkimu, prastesne plauciy funkcine bikle bei didesniu mir§tamumu (41). SS
pacientali, turintys antikiinus prie§ RNR polimeraze, turi didelg rizikg i$sivystyti skleroderminei inksty
krizei (28,1% 20 mety laikotarpyje) (43). Atsizvelgus | tai, kad anti-Scl-70 ir anti-RNR polimerazés
antik@inai jspéja apie sunkesne, greiCiau progresuojancia liga, Siuos imunologinius Zymenis turintiems
pacientams daznai svarstoma dél agresyvesnés gydymo taktikos taikymo.

Siuo metu skirtingy autoriy tyrimuose pateikiami duomenys apie teigiama efekta
kapiliaroskopiniams poky¢iams gydymui naudojant kai kuriuos imunosupresinius vaistus, endotelino-1
receptoriy antagonista bosentang bei AKKLT. Viename i$ pirmyjy tyrimy nustatyta, kad ilgalaikis SS
gydymas bosentanu kombinacijoje su vazodilatatoriumi iloprostu 3 mety stebéjimo laikotarpiu sulétino
ligos mikrovaskuliniy pokyc¢iy progresavima. Grupg¢je pacienty, gydyty bosentano ir iloprosto deriniu,
statistiSkai reikSmingai padidéjo kapiliary skaiCius, reikSmingai ir laipsni$kai aktyvéjo angiogenezé,
sumazéjo gigantiniy kapiliary. Tuo tarpu, grupéje, gydytoje tik iloprostu stebéta neigiama kapiliary
skaiciaus dinamika (44). PanaSts rezultatai stebéti ir kitoje studijoje, kai kombinuota terapija iloprostu
ir ciklosporinu A pagerino kapiliaroskopijos vaizda jau po 1 mety po gydymo, 0 gydant tik iloprostu
jokio efekto nebuvo (45). Dar viename tyrime Cutolo ir kt. vertino ilgalaikj entodelio-1 receptoriy
antagonisty efekta periferinei mikrocirkuliacijai (lazerinio tekmés Doplerio metodu) bei kapiliary
morfologijai (kapiliaroskopijos metodu). Atlikus morfologine ir funkcing mikrovaskuling analize,
nustatyta, kad padidéjo kapiliary skai€ius ir iSsiplétimo pajégumas, taip pat pageréjo pirSty galiuky
kraujo perfuzija (46). Dar vienas galimai efektyvus medikamentinis derinys — bosentanas ir
fosfodiesteraziy inhibitorius sindenafilis. Italy atliktoje studijoje Sio gydymo fone sumaZzéjo pacienty,
turinéiy aktyvy ir vélyva kapiliaroskopinius Vvaizdus, kapiliaroskopiniai pokyciai daugiau buvo
apibiidinami kaip ankstyvieji. Taip pat stebétas statistiSkai reikSmingas RF ataky sumazéjimas (47).
Tuo tarpu Smith ir kt. pacientams su ankstyva difuzine SS skyré du rituksimabo kursus su metotreksatu
fone ir taip pat nustaté teigiamg efektg tiek odos buklei, tiek vidaus organy pazeidimo progresavimui
bei mikroangiopatijai (48).
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AKKLT yra rezervinis SS gydymo metodas ir taikomas tik tada, kai medikamentinis gydymas
yra nepakankamai efektyvus, kai grésmingai progresuoja vidaus organy pazeidimas. Kita vertus,
manoma, kad tradicinis imunosupresinis gydymas gali turéti efektg stabilizuojant liga, taciau Jis
nepagerina bendro isgyvenamumo. AKKLT yra pirmasis gydymo metodas, galintis modifikuoti greitai
progresuojancia SS (49). Pacientams, sergantiems sunkia SS pirmosios AKKLT pradétos taikyti
deSimtajame praeito amziaus deSimtmetyje, kuomet atliekant transplantacijas dél hematologiniy
priezaséiy pastebéta, kad $is gydymas duoda teigiama efekta ir lydin¢ioms autoimuninéms ligoms (50).
AKKLT susideda i§ keturiy etapy: kraujodaros kamieniniy Igsteliy mobilizacijos naudojant
chemoterapija, pavyzdziui, ciklofosfamidg, ir augimo veiksnius (granuliocity kolonijas stimuliuojantj
faktoriy (G-KSF)); kondicionavimo naudojant mieloablatyvius arba nemieloablatyvius rezimus, kad
buty iSnaikintos autoreaktyvios imuninés lastelés; autologiniy kamieniniy lasteliy reinfuzijos ir
imuninés sistemos atktirimo (51). Su transplantacija susijes mirtingumas yra aukstas, taciau niekada
nepasiekia 10-30% — 5 mety mirtingumo, bidingo sergant rezistentiSka gydymui greitai
progresuojancia SS (52). Sergant su SS asocijuota intersticine plau¢iy liga 3 mety i§gyvenamumas
siekia vos 52% (10). Tuo tarpu tyrimai rodo, kad AKKLT stabilizuoja plauciy funkcijg, stabdo
intersticinés plauciy fibrozés progresavima, mazina odos induracija, pagerina paciento funkcinj
pajéguma. Atlikus ilgalaikio stebé&jimo tyrimus nustatyta, jog Sis klinikiniy parametry pageréjimas
islicka ir pragjus 5-7 metams po transplantacijos (49). Siuo metu Vokietijoje yra atlickamas
randomizuotas kontroliuojamas tyrimas UPSIDE (UPfront autologous hematopoietic Stem cell
transplantation vs Immunosuppressive medication in early DiffusE cutaneous systemic sclerosis),
kuriame bus siekiama jvertinti, kada AKKLT atlikti geriau — ar ankstyvoje ligos stadijoje, prie$
pasireiskiant iSplitusiam organy pazeidimui, ar visgi taikyti kaip rezervinj gydymo metoda, kai visi
medikamentinio gydymo variantai jau iSbandyti. Mokslininkai kelia hipoteze, kad ankstyva AKKLT
galimai sukelia mazesnj toksinj poveikj pacientui, anksti sustabdo ligos progresavima, 0 be to
ilgalaikéje perspektyvoje sumazina medicinines islaidas. Tyrime dalyvauja 120 pacienty, serganciy
ankstyva SS. Gydymo efektas bus sekamas atliekant plauc¢iy funkcijos tyrimus, didelés raiSkos krutinés
lastos KT, sirdies magnetinius rezonansus ir sekant kapiliaroskopiniy poky¢iy dinamika (53). Tyrimas
ateityje gali suteikti daug vertingos informacijos ir netgi radikaliai pakeisti dabar vyraujancia gydymo
taktikg.

Kadangi AKKLT sisteminés sklerozés gydymui taikoma santykinai mazai, todél ir duomenys
apie poveikj vaskulopatijai, kapiliaroskopinius poky¢ius po transplantacijos yra riboti, taciau esami

moksliniai tyrimai vienareiksmiskai rodo mikrocirkuliacijos pageré¢jima, fibrozés sumazéjima (46).
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Miniati ir kt. studijoje nustatyta, jog SS pacientams taikytas gydymas AKKLT ne tik sustabdé
mikrocirkuliacijos blogé¢jima, taCiau sugeb¢jo ir dalinai atstatyti buvusig kapiliary struktiira.
Kapiliaroskopijos vertintos praéjus 3, 6, 12 ir 24 mén. po gydymo ir nustatyta Zymiai maziau kapiliary
delecijy, Sakoty kapiliary ir pageréjusi kapiliary architektira dinamikoje. Pastebéta, jog pacientams
vélyvasis kapiliary vaizdas po AKKLT keitési | ankstyvajj, kai tuo tarpu ciklofosfamidu gydomiems
pacientams tokiy poky¢iy nebuvo nustatyta (54). Boonstra ir kt. taip pat lygino mikrovaskulinius
pokycius tarp pacienty gydyty transplantacija ir tradiciniais vaistais bei gavo panaSius rezultatus —
kapiliaroskopija buvo atlikta pra¢jus dviems metams po gydymo ir parodé¢, kad 33% pacienty gydyty
AKKLT kapiliarai i§ skleroderminiy tapo normalis, kai tuo tarpu tradicing terapijg gavusiy pacienty
normalizavosi tik 6%. Be to, lyginant su medikamentiniu gydymu, po AKKLT statistiskai reikSmingai
sumazéjo kapiliary delecijy kiekis ir pager¢jo kapiliary architektiira, nors tarp kapiliary tankio,
gigantiniy kapiliary bei mikrohemoragijy kiekio reik§mingy skirtumy nenustatyta (55). Santana-
Gongalves ir kt. tyrime kapiliaroskopijos vertintos po 6 ir 12 mén. po transplantacijos. Nustatyta
kraujagysliy remodeliacija — kapiliary tankis statistiskai reikSmingai padidéjo po 12 mén. po AKKLT ir
taip pat reikSmingai sumazéjo gigantiniy kapiliary skai¢ius tiek po 6, tiek ir po 12 mén. Kiti rodikliai
(delecijos, padideje, Sakoti kapiliarai, mikrohemoragijos) Zymiai nepakito. Tyréjai jvertino, jog
vélyvasis kapiliary vaizdas pasislinko j ankstyvojo arba aktyviojo pus¢ (12). Japonijoje atlikto tyrimo
metu stebétas stiprus teigiamas poveikis SS pacienty periferinei kraujotakai — netrukus po gydymo
pakilo odos temperatira, padidé¢jo pratekancio kraujo turis galiinése. Aiskinantis, kodé¢l jvyko Sie
poky¢iai, kapiliaroskopiskai aptikta, kad jau po 2 savaiciy po transplantacijos pradéjo formuotis nauji
kapiliarai. Be to AKKLT sumazino ilgai negyjancias opas, skausmg (56). Prie pateikty moksliniy
duomeny prisideda ir §veicary straipsnis, kuriame apraSoma, jog AKKLT gavo du pacientai — vienas
sergantis SS, o kitas miSria jungiamojo audinio liga. Abiejy tiriamyjy kapiliaroskopijos 1§ sunkiy
skleroderminiy pokyciy pasikeité | normaly/nezymiai pakitusj kapiliary vaizda. Pageréjimas, kaip ir
kity autoriy studijose, jvyko labai greitai — vertinimas atliktas po 1 ir po 5 mén. nuo transplantacijos
atlikimo. Taip pat pazymeéta, jog Siems pacientams po gydymo palengvéjo ir RF (57). Bellis ir kt. taip
pat apra$é klinikinj atvejj, kai pacientui po AKKLT skleroderminis kapiliaroskopijos vaizdas visiskai
normalizavosi, sumazéjo sklerodaktilija (58).

Deja, bet AKKLT ne visada ilgam sustabdo ligos progresavima. Skaic¢iuojama, kad praéjus 2
metams po transplantacijos ligos progresavimas atsinaujina iki 12 % atvejy, o po 10 mety — iki 40%
atvejy (59,60). Haverkort ir kt. tyrime praéjus 4 metams po atliktos AKKLT pacientui sustipréjo Reino

atakos, vel pradéjo blogéti odos biikle ir plauciy funkcijos rodikliai, pastebétas intersticinés plauciy
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ligos progresavimas, o skyrus medikamentinj; gydyma, jis nebuvo veiksmingas, todél buvo nuspresta
AKKLT pakartoti. Prie§ pirmaja transplantacijg kapiliaroskopiskai buvo nustatytas vélyvasis kapiliary
vaizdas bei sumazéjes tankis, o vertinant 6 ir 9 mén. po gydymo — mikrocirkuliacija pageréjo, vaizdas
pasikeité ] aktyvy bei padidéjo kapiliary tankis. Prie§ antrgja AKKLT Sie rodikliai buvo vél grize |
pradinj lygmenj. Idomu tai, kad po antrosios transplantacijos stebétas mazesnis efektas — kapiliary
tankio rodmenys pageréjo, taciau nebe taip stipriai, o jau po 12 mén. pasieké priestransplantacinj lygj.
Aktyvusis vaizdas fiksuotas tik po 6 mén., o vertinant véliau vél grjzo j vélyvaji. Taip pat fiksuotas ir
mazesnis plauciy funkcijos pageréjimas. Visgi $is atvejis rodo, kad nesant kity gydymo galimybiy,
pakartotiné AKKLT yra galima ir bent laikinai pagerina odos, plau¢iy bei mikrocirkuliacijos bikle
(61).

Nors beveik visi duomenys vieningi, ta¢iau yra ir skeptiSky autoriy. Fleming ir Kt.
transplantacijos gydymo efektyvumo jvertinimui atlikinéjo odos biopsijas, nes kélé hipoteze, kad
kapiliaroskopinis metodas gali bati netikslus — galbtt tai, kas vertinama kaip kapiliary praradimas,
skaiiaus sumazéjimas, yra tiesiog Reino sindromo ir kraujagysliy endotelio augimo faktoriaus (KEAF)
kiekio padidéjimo sukelty poky¢iy pasekmé — kapiliarai yra per daug susitrauke, kad juos pamatyti
kapiliaroskopiskai, bet tai nereiSkia, kad jy néra (62). Taip pat zinoma, kad Kapiliary vizualizacija
priklauso nuo odos strukttros, kuri gali biti veikiama jvairiy faktoriy — odos spalvos, hiperkaratozés,
edemos ir fibrozés (28). Taigi atlickant kapiliaroskopija reikia atkreipti démesj, kad esant iSemijai,
pirsty odos induracijai kapiliary vizualizacija blogéja. Tuo tarpu po AKKLT fibrozé¢ mazéja ir iSeminés
atakos lengvéja, todél kapiliaroskopinis jvertinimas tampa paprastesnis.

Taigi Siuo metu AKKLT yra bene efektyviausias metodas SS mikroangiopatijai gydyti, odos
biklei pagerinti. Siame darbe pristatytas klinikinis atvejis paremia literatiiroje apraomus duomenis,
rodancius teigiamg transplantacijos efekta vaskulopatijai. Pacientei po AKKLT kapiliaroskopiniuose
vaizduose padidéjo kapiliary tankis, iSnyko avaskuliniai plotai, nebeaptikta gigantiniy kapiliary,
mikrohemoragijy, pageréjo kapiliary architektiira. Tokius pacius pokycius aprasé ir kiti tyréjai
(12,54,55). Pries transplantacijg kapiliaroskopijoje buvo matomas vélyvos SS vaizdas, tadiau vertinant
po 7 ménesiy po AKKLT, vaizdas tapo normalus. Tuo tarpu literatiiroje dazniau apraSomas poslinkis ]
akstyva/aktyvy vaizda ir tik keli autoriai apraso vaizdo normalizavimasi (55,57,58). Kapiliaroskopinis
iStyrimas po transplantacijos pacientei buvo atliktas du kartus — 7 ir 12 ménesj. Daugumos autoriy
tyrimuose kapiliaroskopiniai vaizdai vertinti panaSiu laikotarpiu (6 ir 12 mén.), taciau kai kurie
poky¢ius aptiko jau po 2 savai¢iy ar 1 ménesio, tad galbiit Siuo atveju anstyvesnis Kapiliaroskopinis

iStyrimas taip pat galéjo buti naudingas gilesniam kapiliary regeneracijos proceso supratimui
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(12,54,56,57). Be teigiamos kapiliaroskopinés dinamikos, pacientei nustatytas pirSty induracijos

sumazéjimas, sugijo opelés pirty galuose. Sie pasikeitimai svarbiis, nes tokiu biidu mazéja skausmas,

geréja ranky funkcija, 0 tai teigiamai veikia paciento gyvenimo kokybe.

ISVADOS

1. Literatiros duomenimis autologiné kraujodaros kamieniniy Igsteliy transplantacija yra
veiksmingas sisteminés sklerozés gydymo metodas, stabdantis odos fibrozés progresavima,
mazinantis Reino sindromo pasireiS$kimg ir smulkiyjy kraujagysliy struktirinj pazeidima.

2. Kapiliaroskopiniy tyrimy dinamika prie§ ir po autologinés kamieniniy kraujodaros lgsteliy
transplantacijos pateiktame klinikiniame atvejyje parodé, kad kapiliary struktiriniai poky¢iai
regresavo iki normaliy ir, kad $is gydymo metodas yra veiksmingas stabdant vaskulopatijos

progresavima.
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