UNIVE,
S L]
'\’\) <1579+ J‘/

m

&, N
et

VILNIAUS UNIVERSITETAS
MEDICINOS FAKULTETAS

anh W{A‘f
8, »
Vg . g

Medicinos studijy programa

Infekciniy ligy ir dermatovenerologijos klinika, Klinikinés medicinos institutas

Julija Pargaliauskaité, VI kursas, 13 grupé

VIENTISUJU STUDIJU MAGISTRO BAIGIAMASIS DARBAS

Lokali skleroderma: klinikinis atvejis ir literatiiros apzvalga

Localized Scleroderma: Case Report and Literature Review

Dr. Inga Kisieliené

Darbo vadovas
Prof. dr. Ligita JanCoriené

Klinikos vadoveée

Vilnius, 2025

Studento elektroninio pasSto adresas julija.pargaliauskaite@mf.stud.vu.lt



TURINYS

SANTRUMPOS ..ottt 3
SANTRAULKA ...t 4
SUMDMARY ..ottt 6
TVADIAS oo 8
1. KLINIKINIS ATVEIILS ..o 9
2. LOKALI SKLERODERMA: LITERATUROS APZVALGA ........oooooooeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeses 13
2.1, PAPLILIMIAS ..ot 13

2.2. Etiologija, patogeneze ir epiZenetiKa ........cocoooiiiiiiiiieieee e 14

2.3, KIASTIKACIJA ..ot 17

2.4, Lokalios SKIErodermos tIPAT .........ccceuiueieeierieiiiieieieieeee et 19

2.5. Ekstrakutaninés manifestacijos ir SIMPLOMAL ...........cco.covrurierieeieeiiniieieie e 23

2.6. Histopatologinial PAKIIMAL ...........cccoeviueieiiiiieiieieicicieee et 24

2.7. Diferencing dia@nOStIKA ...........coocoiuiiiiiiniieiieiieieeie e 27

2.8, DIAGNOSTIKA ...t 29

2.9. Ligos simptomai ir aktyVUumo VEItINIMAS .........cccevuererrerririririieierieessseesesssse e sesessssssesssessessessees 33
2.9.1. Klinikiniai vertinimo MEtOAAI ...........ccoiuiuriieiiree e 33

2.9.2. Instrumentiniai vertinimo METOAAL ..ot 35

2.10. Lokalios sklerodermos SYAYMAS .........cccoocoiriiiiiiiiiieieieeiei e 37

3. APTARIMAS Lottt 46
ISVADIOS .o 49
LITERATURA ... 50
PADEKA oo 54
PRIEDAL ..ottt 55



SANTRUMPOS

AHA — antihistoniniai antiktinai

ANA - antinukleariniai antikiinai

CNS — centriné nervy sistema

ECDS — en coup de sabre arba kardo kircio

EKM - ekstrakutaninés manifestacijos

HLA - Zmogaus leukocity antigenai

IL-3 - interleukinas 4

IL-5 - interleukinas 5

IRT — infraraudonyjy spinduliy termografija

JLS — jaunatviné lokali skleroderma

KT — kompiuteriné tomografija

LoSCAT - lokalios odos sklerodermos vertinimo skalé (angl. Localized Scleroderma
Cutaneous Assessment Tool)

LoSDI — lokalios odos sklerodermos pazeidimo indeksas (angl. Localized Scleroderma Skin
Damage Index)

LS — lokali skleroderma

mLoSSI — modifikuotas lokalios sklerodermos aktyvumo indeksas (angl. Modified Localized
Scleroderma Severity Index)

MMF — Mikofenolato mofetilis

MRT — magnetinio rezonanso tomografija

MTX — metotreksatas

OKT — optin¢ koherentin¢ tomografija

PVH — progresuojanti veido hemiatrofija

SS — sisteminé skleroderma

ssDNA — viengrandés DNR antikiinai

TGF-p - transformuojantis augimo faktorius beta

TLR - Toll tipo receptoriai

TNF-a - naviky nekrozés faktorius alfa

UG - ultragarsinis tyrimas



SANTRAUKA

Darbo pagrindimas. Lokali skleroderma — reta autoimuning, létiné uzdegiminé liga,
priskiriama sklerozuojanc¢iy odos ligy spektrui, galinti iSsivystyti bet kurio amziaus pacientams,
dazniau nustatoma moteriSkos lyties baltaodziams. Lokali skleroderma daro jtakg pacienty
kasdieniam gyvenimui bei jo kokybei. Ligos iSsivystymo rizika, patogenetiniai mechanizmai ir
etiologija néra tiksliai i$aiskinti, nepakankamai aprasyti mokslingje literatiiroje. Saltiniy duomenimis,
diagnostika remiasi klinikiniu vertinimu, laboratoriniais ir instrumentiniais tyrimais, taciau néra
vieningo visuotinio ligos gydymo sutarimo. Sitlomi jvairis gydymo budai — vietinis,
imunomoduliacinis, sisteminis imunosupresinis, fototerapija, fiziné medicina — praktikoje pasirinktas
gydymo metodas priklauso nuo specialisto. Darbas paraSytas, siekiant kuo geriau apraSyti ligos
mechanizmus, pateikti naujausias mokslines Zinias apie lokalios sklerodermos pasireiskima,
diagnostika, eiga, gydyma ir kontrolg, uzkertant kelig ligos progresavimui.

Klinikinis atvejis. Darbe aptariamas septyneriy mety pacientés, gydytos Vilniaus universiteto
ligoninés Santaros klinikose, jaunatvinés lokalios sklerodermos atvejis. Pacientei diagnozuota lokali
skleroderma, atlikus klinikinj vertinimg ir laboratoring diagnostika, skirtas sisteminis ir vietinis
gydymas, po kurio odos pazeidimai regresavo. Pacientés odos pazeidimai buvo aktyviai gydomi 4
metus pries pasiekiant ligos remisijg, Siuo metu ji toliau aktyviai sekama.

Literaturos apzvalga. Darbui pasirinkta ir analizuota mokslin¢ literatira lokalios
sklerodermos tema. Analizuotas paplitimas, etiologija, patogenezé, klasifikacija, diagnostika,
simptomai ir vertinimas, gydymas.

Darbo tikslas. ISnagrinéti lokalios sklerodermos klinikinj atvej; ir pateikti naujausios
mokslinés literatiiros apie lokalig sklerodermg informacijos apzvalga.

Darbo metodai. Literatiiros paieSka atlikta elektroniniu biidu, naudojantis tarptautinémis
duomeny bazémis ,,PubMed", ,,Google scholar®, ,,Cochrane Library*, raktazodziais ir aktyvuotais
filtrais. Raktazodziai: ,,localized scleroderma®, ,,morphea®, ,juvenile localized scleroderma‘,
derinant su: ,,extracutaneous involvement®, ,treatment®, ,diagnosis®, ,,imaging*. Atrinkti straipsniai
angly kalba, nagrinétos publikacijos, laikotarpiu 2015-2025 metai, pirmenybe teikiant paskutiniy
penkeriy mety publikacijoms. Papildomai jtraukti keletas senesniy, tafiau metodologiskai
reik§mingy, Saltiniy. IS viso perziiirétos 366 publikacijos, i$ jy 150 - atrinktos iSsamiai analizei,
perzitrint pilnus tekstus. Literatiiros apzvalgai pasirinktos 52 aktualiausios publikacijos. Klinikinio
atvejo apraSymui naudoti retrospektyviai surinkti duomenys i§ ambulatoriniy ir stacionariniy

apsilankymy, gavus rastiska tévy sutikima (Priedas Nr. 1). Atvejis analizuotas laikantis profesinés



Darbo rezultatas. Atlikus klinikinio atvejo ir moksliniy literatiros Saltiniy analize,
susisteminta informacija apie lokalig skleroderma, pateikiant naujausias mokslines Zinias.

ISvados. Lokali skleroderma — reta, autoimuniné, kliniskai jvairi liga, kurios etiologija ir
patogeneze néra iki galo iSaiSkinta. Klinikin¢ klasifikacija sudétinga dé¢l daznai persidengianciy tipy
ir neapibréZzty riby tarp jy. Diagnozé daZniausiai grindZiama klinikiniu jvertinimu, nes laboratoriniy
ir instrumentiniy tyrimy reikSmé bei taikymas klinikin¢je praktikoje iSlieka ribotas. Gydymo
pasirinkimas labai priklauso nuo gydytojo specialybés ir pricinamy priemoniy — dazniausiai taikomi
vietiniai gliukokortikosteroidai ir fototerapija, taCiau greitai progresuojan¢ioms formoms btinas
sisteminis gydymas, pirmo pasirinkimo vaistas — metotreksatas, daznai derinyje su sisteminiais
gliukokortikosteroidais. Siekiant uZtikrinti ankstyva diagnostikg ir veiksminga gydyma, ypac¢ vaiky
populiacijoje, butinas diagnostikos ir gydymo gairiy standartizavimas bei tarpdisciplininis specialisty
bendradarbiavimas.

Raktiniai Zodziai. Lokali skleroderma, morphea, odos skleroderma, vaiky odos skleroderma



SUMMARY

Background. Localized scleroderma is a rare chronic autoimmune inflammatory disorder,
belonging to the spectrum of sclerosing skin diseases, affecting patients of any age, more frequently
Caucasian females. Localized scleroderma affects patients' daily quality of life. The risk of
developing the disease, pathogenetic mechanisms and etiology remain poorly understood and are
insufficiently described in the scientific literature. According to literature, diagnosis is based on
clinical evaluation, laboratory and instrumental diagnostic tests, however there is no universal
consensus on the treatment. Various therapeutic approaches are proposed — topical,
immunomodulatory, systemic immunosuppressive, phototherapy and physical medicine — in practice,
the choice of treatment largely depends on the specialist. This work aims to describe the mechanisms
of the disease and to provide latest scientific data on presentation, diagnosis, course, treatment and
management of localized scleroderma to prevent the progression of the disease.

Clinical case. This work presents a case of juvenile localized scleroderma in a seven-year-old
female treated at Vilnius University Hospital Santaros Clinics. The patient was diagnosed with
localized scleroderma after clinical evaluation and laboratory diagnostics, both systemic and topical
treatments were administered, resulting in regression of skin lesions. Active treatment was
administered for four years before disease remission was achieved. Patient is currently under follow-
up during remission.

Literature review. Scientific literature on localized scleroderma was selected and analyzed.
The review focused on prevalence, etiology, pathogenesis, classification, diagnostics, symptoms and
assessment, treatment.

Objective. To present a clinical case of localized scleroderma and to provide an overview of
current scientific literature on localized scleroderma.

Methods. Search was conducted electronically using international databases ‘“PubMed”,
“Google scholar”, “Cochrane Library”, keywords and active filters. Keywords: “localized
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scleroderma”, “morphea”, “juvenile localized scleroderma”, in combination with: “extracutaneous
involvement”, “treatment”, “diagnosis”, “imaging”. Articles published in English from 2015 to 2025
were selected and analyzed, preference given to those published within the last five years. Additional
older but methodologically relevant sources were included. 366 publications were reviewed in total,
of which 150 were selected for full-text review. 52 publications were used for the literature review.
Clinical case description was based on retrospectively collected data from outpatient and inpatient

visits, obtained with written parental consent (Appendix No. 1). The case was analyzed in accordance

with principles of professional ethics. Clinical data was compared with recent scientific literature.



Results. The analysis of the clinical case and scientific literature allowed the systematization
of information on localized scleroderma, presenting latest scientific insights.

Conclusions. Localized scleroderma is a rare, autoimmune disease with significant clinical
heterogeneity and poorly understood pathogenesis. Classification remains complex due to
overlapping types and unclear distinctions between them. Diagnosis is typically based on clinical
evaluation, as laboratory and instrumental assessments have limited prognostic value and are rarely
applied in clinical practice. Treatment depends on physician specialization and resource availability.
Topical corticosteroids and phototherapy are commonly used, while systemic therapy is
recommended for rapidly progressing or widespread forms. First-line agent for systemic treatment is
methotrexate, often administered together with systemic corticosteroids. To ensure timely diagnosis
and effective treatment — particularly in the pediatric population — standardized diagnostic and
treatment guidelines and interdisciplinary collaboration is essential.

Keywords. Cutaneous scleroderma, localized scleroderma, morphea, pediatric cutaneous

scleroderma



JVADAS

Skleroderma klasifikuojama j dvi pagrindines grupes: lokalig ir sisteming. Lokali skleroderma
(LS), dar vadinama morféja, — létiné jungiamojo audinio liga, kuriai biidingas odos sustoré¢jimas dél
uzdegimo ir padidéjusios kolageno turinCios ekstralgstelinés matricos sankaupos. Priklausomai nuo
ligos potipio, pazeidimo vietos, gali biti jtraukta oda ir gretimos struktiiros — poodinis riebalinis
audinys, raumenys, sanariai bei kaulai (1-3). LS priskiriama retoms ligoms; paplitimas jvairiuose
Saltiniuose svyruoja nuo 0,3-3 atvejy 100 000 gyventojy per metus iki mazdaug 27 atvejy 1 milijonui
gyventojy (2—4). Ligos daznis panasus tiek vaiky, tiek suaugusiyjy grupése, dazniau nustatoma
moterims nei vyrams, dazniau diagnozuojama baltaodziams (2,3).

Tiksliis LS patogenezés mechanizmai néra isaiskinti, histopatologiniai pokyciai nepakankamai
apraSyti mokslinéje literatiroje (1). Dauguma patogenezés teorijy grindziamos sisteminés
sklerodermos (SS) tyrimais (4), taip nurodant placios apimties tyrimy poreikj, siekiant geriau suprasti
LS vystymosi mechanizmus. Siuo metu LS jvardinama autoimunine liga, kurios atsiradima gali
iSprovokuoti radiacija, vaistai, traumos (4,5). Literatiiros Saltiniuose klasifikacija aprasoma skirtingai
— remiamasi skirtingais kriterijais (3,4), kas rodo platy fenotipinj spektrg ir pagrindzia biitinybe
atidziai vertinti kiekvieng atveji, individualiai atsizvelgiant j gretutinius pazeidimus bei ligos eiga (3).
Diagnostikai rekomenduojama atlikti baziniy laboratoriniy rodikliy (bendrg kraujo tyrimg ir
biocheminius parametrus) bei ANA antikiniy tyrimus (3). Ligos aktyvumui vertinti placiausiai
taikomas ultragarsinis tyrimas (4,6), taCiau pastaraisiais metais iSryskéjusi biitinybé jtraukti paciento
perspektyva i ligos klinikinj vertinima (7), kadangi dabar klinikiniam vertinimui naudojamos skalés
vertina ligos aktyvuma, pazeidimo poZymius ir yra pildomos gydancio gydytojo. LS gydymas taip
pat iki $iol iSlieka nepakankamai efektyvus, néra patogenetinio gydymo metodo, vieningo visuotinio
sutarimo d¢l ligos gydymo. Atsitiktiniy imc¢iy kontroliuojamy tyrimy atlikta labai nedaug, dauguma
publikacijy yra atvejy apraSymai. Nors sitilomi jvairlis gydymo biidai — vietinis, imunomoduliacinis,
sisteminis imunosupresinis, fototerapija bei fizinés medicinos, praktikoje pasirinktas gydymo
metodas priklauso nuo specialisto (2—4,8).

Darbe apraSomas 7 mety pacientés, gydytos Vilniaus universiteto ligoninés Santaros klinikose,
jaunatvines lokalios sklerodermos atvejis atskleidZia jauny pacienty, serganciy lokalia skleroderma,
ligos valdymo aktualuma ir gydymo ypatumus Lietuvoje. Darbas ir jame pateikta naujausia moksliné
informacija apie lokalig sklerodermg aktualtis atpazjstant liga, skiriant gydyma ir siekiant iSvengti
ligos progresavimo.

Darbo tikslas — iSnagrinéti lokalios sklerodermos klinikinj atvejj ir pateikti naujausios

mokslinés literatiiros apie lokalig sklerodermg informacijos apzvalga.



1. KLINIKINIS ATVEIJIS

2018 metais septyneriy mety pacienté atvyko pirminei dermatovenerologo konsultacijai i
Vilniaus universiteto ligoninés Santaros kliniky Pediatrijos centrg. 2018 m. lapkri¢io ménes;j tévai
pastebéjo hipopigmenting déme kairiojo uzausio srityje. Pirminés apziiiros metu stebéta labai sausa
kiino oda, zasty ir Slauny odoje — folikulinés keratozés pozymiai, perifolikulinés hiperkeratotinés
papulés. Kairiojo uzausio srityje — apie 1,5 cm diametro hipopigmentiné¢ démé, ¢iuopiant odos
tekstiros pokyc€iy nestebéta. KliniSkai démeé vertinta kaip galima baltmé (vitiligo) arba
hipopigmentacija buvusio sausos odos dermatito vietoje, taip pat jtarta lokali skleroderma. Po
apziuros skirtas pradinis gydymas: odos drékinimas emolientais su 10 proc. §lapalo 2-3 k./d. viso
kiino odai, hipopigmentinei démei: cr. Elidel® (10 mg/g pimekrolimus) 1k./d. 1 ménes]. Pacientei
atliktas Mantu meéginys tuberkuliozés infekcijai jvertinti; gautas neigiamas rezultatas. Rekomenduota
atlikti laboratorinius tyrimus: ANA antikiiny, Laimo ligos serologija. Biopsija tuo metu
neindikuotina, nes nuo ploksteleés atsiradimo praéjo maziau nei 1 ménuo. Nuspresta kito vizito metu
pakartotinai jvertinti odos pakitimus, atsaka 1 gydyma ir spresti dél odos biopsijos
tikslingumo. Paskirta pakartotiné dermatovenerologo konsultacija po laboratoriniy tyrimy atsakymy.

Po 2 ménesiy pacienté atvyko kontroliniam vizitui pas gydytoja dermatovenerologa. ApZiiiros
metu nustatyta, kad pirminé plokstelé kairiojo uzausio srityje padidéjo iki 8x3 cm (1 pav.), atsirado
nauji odos pazeidimai: 10x6 cm plokstele pilvo srityje ir 6,5x4 cm kairés blauzdos lateralinéje puséje
(2 pav.), nauji pazeidimai atsirado iki kontrolinio vizito, pra¢jus 1-2 mén. nuo pirminio pazeidimo
kairiojo uzausio srityje. Visos plokstelés melsvo atspalvio, su balk§vu blizgesiu, paryskéjusiu odos
piesiniu. Laboratoriniuose tyrimuose pakitimy nerasta: skydliaukés funkcija, ANA, CRB — normos
ribose, Ak prie§ Laimo liga — neigiami. Remiantis klinikiniais duomenimis, nustatyta odos
sklerodermos diagnoz¢ (lot. morphea). Lokaliai plokSteléms skirtas vietinis gydymas: cr. Elidel® (10
mg/g pimekrolimus) ryte, cr. Elocon® (1mg/g mometasonum furoatum) vakare, derinant su UVB
311nm fototerapija vietiSkai. Rekomenduojamas vaiky reumatology steb¢jimas dél sisteminés

sklerodermos i§sivystymo rizikos.



1 pav. Odos pazeidimas kairiojo uzausio srityje: plokstelés melsvo atspalvio, su balksvu

blizgesiu, paryskéjusiu odos pieSiniu.

2 pav. Odos paZeidimai: (a) plokstele pilvo srityje; (b) plokstelé kairés blauzdos lateralinéje

puséje.

Po ménesio, nuo dermatovenerologo kontrolés, pacienté stacionarizuota vaiky reumatologiniy
ir autoimuniniy ligy skyriuje i$tyrimui ir gydymui dél sklerodermos.

Hospitalizavimo metu pacientés svoris 34 kg, figis 138 cm — atitinka amziaus normas. Kairio
uZausio srityje iSlieka 8x3 cm, pilve — 10x6 cm, kairés blauzdos lateralin¢je puséje 6,5x4 cm rausvos
spalvos iskilios, aiskiy riby plokstelés. Pacientei taikytas vietinis gydymas bei fototerapija, todél
pazeidimy srityje stebimas odos Serpetojimas. Stebimas ligos progresavimas, pastebétas naujas 2x1,5
cm dydzio rausvo atspalvio odos pazeidimas kairés pédos nugariniame pavirSiuje (3 pav.), be aiskiy
riby. Katariniy reiskiniy néra. Tonzilés, ryklé neparaude. Periferiniai limfmazgiai nepadidéje. Sirdies
veikla ritmiska, SSD 74 k./min., AKS 116/66 mmHg, atitinka amZiaus normas. Plau¢iuose alsavimas

iSklausomas abipus, simetriskai, be karkaly. Pilvas minkstas, neskausmingas.

10



3 pav. Naujas odos pazeidimas kairés pédos nugariniame pavirsiuje.

IS gyvenimo anamnezés zinoma, kad Seimoje, gimingje serganciy skleroderma ar kitomis
autoimuninémis reumatinémis ligomis néra.

Atliktame vitamino D tyrime, nustatytas deficitas, skirta vartoti vitamino D 4 laSus x 4k./d., po
meénesio pakartotas tyrimas - vitamino D koncentracija didéja — pasiekta suboptimali koncentracija.

Hospitalizavimo metu pacienté¢ konsultuota fizinés medicinos ir reabilitacijos gydytojo.
Laikysena, motorika ir pusiausvyra normali, stuburo judesiai laisvi, sgnariy judesiy amplitudés
normos ribose, eisena nesutrikusi, palpuojant skausmingumo nenurodo. Apsitarnauja pagal amziy
savarankiSkai. Rekomenduota kineziterapija ir kontrolé po procediiry. Atlikti iSsamus laboratoriniai
tyrimai. Bendro kraujo tyrime visi rodikliai normos riboje. Atliktuose biocheminiuose tyrimuose —
kreatininas, =~ komplementas C3c,  komplementas  C4, alaninaminotransferazé¢  ir
aspartataminotransferaz¢ — rodikliai taip pat normos ribose. IS imunologiniy tyrimy ANA — neigiama,
istirti ENA antik@inai i§ kuriy nukleosomos, PCNA, CENP-B, SS-A, SS-B, Ro-52, PM-Scl, Scl-70,
histonai, AMA-M2, nRNP/Sm, DFS70, Sm, rib. P.-Baltymas, Jo-1 — neigiami. Nustatytas ribinis
dsDNR. Atliktas pilvo ultragarsinis tyrimas, vidaus organai be sonoskopiniy poky¢iy. Stacionare
taikyta 3 dieny sisteminiy kortikosteroidy pulsterapija, skirtas methylprednisoloni 500 mg kartu su
NaCl 0,9 proc. 250 ml j/v. ISrasant gydymas tgsiamas geriamu metotreksatu po 12,5 mg 1 k./sav.
Kartu su folio riig§timi 5 mg/sav. Rekomenduota paciente toliau stebéti dél sisteminés jungiamojo
audinio ligos d¢l rasty ribiniy dsDNR, atvykti | stacionarg metilprenizolono pulsterapijos tesimui.
Paskirtas gydymas metilprenizolono pusterapija taikytas kas 1 mén. viso 3 kartus, kartu t¢siant vietinj
dermatovenerologo paskirta gydyma.

Po 7 ménesiy nuo hospitalizavimo pacienté atvyko vaiky reumatologo kontrolei. Stebimas
teigiamas atsakas | gydyma, geréjanti odos biikle: iSlieka besitraukianti démé pilvo srityje,

maz¢jancios ir nykstancios plokstelés kairés blauzdos lateralingje puséje, kairés pédos nugariniame

11



pavirsiuje, kairiojo uzausio srityje, naujy pazeidimy ir bérimo elementy, biidingy sklerodermai,
nestebéta.

Paimti laboratoriniai tyrimai: BKT, ENG, ALT, AST, kreatininas, ANA, ligos sekimui. Kadangi
pacienté gerai toleruoja gydyma metotreksatu, jis tesiamas pagal schema: metotreksatas 12,5 mg 1
k./sav. kartu su folio rigStimi 5 mg/sav.

Pratestas vietinis pazeidimy gydymas pagal dermatology rekomendacijas — cr. Elidel® (10
mg/g pimekrolimus) ryte, cr. Elocon® (1mg/g mometasonum furoatum) vakare, derinant su UVB
311nm fototerapija. Pacientei taikyta UVB 311 nm fototerapija, pradedant nuo 200 mJ/cm? ir didinant
dozg 10 % kiekvieno seanso metu; i§ viso atlikta 40 seansy, o bendra gauta UVB 311 nm spinduliuotés
dozé sudaré 88 J/cm?.

Po 6 ménesiy pacient¢ atvyko vaiky reumatologo kontrolei, skleroderminiai zidiniai
neprogresuoja. Gydoma tik vietiniu gydymu, sisteminis gydymas nebetgsiamas. Dinamikoje visi
pazeidimai regresuoja, plokstelés pilkSvos, traukiasi. Naujy pakitimy néra. Atlikti laboratoriniai
tyrimai: bendras kraujo tyrimas ir biocheminiai tyrimai: komplementas C3c, komplementas C4 —
normos ribose, dsSNDR — tapo neigiamas. Rekomenduojama vaiky reumatologo konsultacija po mety
arba biiklei pablogéjus, tgsiamas vietinis gydymas.

Po mety vaiky reumatologo kontroléje pazymima, kad biklé lieka stabili, skleroderminiai
zidiniai — su nerySkia hiperpigmentacija. Pakartoti laboratoriniai tyrimai — biocheminiai tyrimai:
komplementas C3c, komplementas C4, iSlieka normos ribose. Imunologiniuose tyrimuose atsirado
pakitimai — nustatytas teigiamas ANA, Svytéjimo tipas — nuklearinis, Svytéjimo potipis — griidétas.
Rekomenduojamas tolimesnis bérimy dinamikos stebéjimas, kontrolé biiklei pablogéjus. Po 3
ménesiy papildomai iStirti ENA antikiinai i§ kuriy nukleosomos, PCNA, CENP-B, SS-A, SS-B, Ro-
52, PM-Scl, Scl-70, histonai, AMA-M2, nRNP/Sm, DFS70, Sm, rib. P.-Baltymas, Jo-1, dsDNR —
i8lieka neigiami, bendras kraujo tyrimas — normos ribose, paciente toliau stebima. Pra¢jus pusei mety
nuo paskutiniy tyrimy atliktas pakartotinas iStyrimas, naujy odos pazeidimy nestebima,
laboratoriniuose tyrimuose: bendras kraujo tyrimas — normos ribose, biocheminiai tyrimai:
komplementas C3c, komplementas C4, LDH — normos ribose, ANA — vél nustatomas neigiamas.
Gydymui — tik cr. Elidel® (10 mg/g pimekrolimus) pazeistoms kiino vietoms. Toliau tris metus
kontroliniuose vizituose biikl¢ iSlieka stabili, naujy bérimo elementy nestebima, hiperpigmentacija
buvusiy pazeidimy vietose mazéja (4 pav.), laboratoriniuose tyrimuose pakitimy nenustatyta,

gydymas nebeskiriamas, toliau vykdomas aktyvus steb¢jimas 1 kartg per metus.
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4 pav. Pazeidimo vietos po taikyto gydymo, iSliekanti hiperpigmentacija: (a) kairés blauzdos
lateralingje puséje; (b) kairiojo uzausio srityje; (c) kairés pédos nugariniame pavirsiuje; (d) pilvo

srityje.

Pacientei klinikiné remisija pasiekta per ketverius metus taikant vietinj ir sisteminj gydyma, o

bendra gydymo ir steb&jimo trukmé, aprasyta klinikiniame atvejyje, sudaré SeSerius metus.

2. LOKALI SKLERODERMA: LITERATUROS APZVALGA

Skleroderma klasifikuojama j dvi pagrindines grupes: lokalig ir sisteming. LS, dar vadinama
morféja (lot. morphea), — 1étiné jungiamojo audinio liga, kuriai biidingas odos sustor¢jimas dél
uzdegimo ir padidéjusios kolageno turindios ekstralastelinés matricos sankaupos (1,2). Si buklé
priskiriama sklerozuojanciy odos ligy spektrui, priklausomai nuo potipio ir pazeidimo vietos, gali
biti jtraukta oda ir gretimos struktiiros — poodinis riebalinis audinys, raumenys, sanariai bei kaulai
(3). Skirtingai nei SS, kuriai biidingas odos sukietéjimas kartu su vidaus organy — ypac stemplés,
plauciy ir kraujagysliy sistemos — pazeidimu, LS formai biidinga gerybing, savaime ribojanti eiga,
apsiribojanti oda ir (ar) poodiniais audiniais; jai nebiidingas Sirdies, plauciy, inksty ar vir§Skinamojo
trakto paZeidimas, taip pat lokali forma néra linkusi progresuoti j sisteming ligos forma (2,3).
Literattiroje randama apraSyty pavieniy vidaus organy pazeidimy, s3sajy su kitomis jungiamojo
audinio ligomis bei i$skirtiniai peréjimo  SS atvejai, daugiausia tarp suaugusiyjy, — Sie atvejai laikomi

iSimtiniais ir nekei¢ia bendros ligos eigos prognozés (2).

2.1. Paplitimas

LS yra reta liga, kurios paplitimas jvairiuose Saltiniuose svyruoja. Daznis nurodomas: nuo 0,3—

3 atvejy 100 000 gyventojy per metus iki mazdaug 27 atvejy 1 milijonui gyventojy (2—4). Vaiky
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populiacijoje atliktas tyrimas Anglijoje ir Airijoje nustaté jaunatvinés lokalios sklerodermos (JLS)
formos sergamumo rodiklj — 3,4 atvejo 1 milijonui vaiky per metus (3). Paplitimas yra panasus tiek
vaiky, tiek suaugusiyjy grupése, taCiau suaugusiesiems sergamumo pikas stebimas penktajame
gyvenimo deSimtmetyje, o vaikams —net 90 proc. atvejy — diagnozuojama nuo 2 iki 14 mety amziaus
(2). Liga dazniau nustatoma moterims nei vyrams, nurodomas motery ir vyry santykis svyruoja nuo

2,6:1 iki 6:1, dazniau diagnozuojama baltaodziams (2,3).

2.2. Etiologija, patogeneze ir epigenetika

Etiologija.

Siuo metu LS jvardinama autoimunine liga, o §ig hipoteze pagrindZia serologiniai bei klinikiniai
jrodymai. Autoantikiiny buvimas, padid¢j¢ cirkuliuojantys citokinai, jy receptoriy bei lasteliy
adhezijos molekulés rodo aktyvy imunologinj atsaka (5). DaZzniausiai nustatomi padidéje
antinukleariniai antiktinai (ANA); daznai nustatoma kity autoimuniniy ligy gretutiné¢ diagnozé tiek
patiems pacientams, tiek jy Seimos nariams (2,4). 10 — 30 proc. pediatriniy LS pacienty Seimos
anamneze¢je nurodo buvusias ar esamas autoimunines ligas (5). ApraSyta nemazai gretutiniy
autoimuniniy bikliy, pasireiSkian¢iy kartu su LS, jskaitant atopinj dermatita, genitalijy
sklerozuojancig ir atrofing kerplige (lot. lichen sclerosus et atrophicus) bei ploksc¢iaja kerplige (lot.
lichen planus), sistemine¢ raudongjg vilklige, reumatoidinj artritg ir sistemine skleroze, galimas rySys
su skersiniu mielitu, endokrininémis ar metabolinémis biiklémis — II tipo cukriniu diabetu,
metaboliniu sindromu, osteoporoze (2,9). Genetinio polinkio reikSmé patvirtinama zmogaus
leukocity antigeny (HLA) asociacijomis — neseniai atliktas tyrimas parodé stipriausig sgsaja su HLA
II klasés DRB104:04 ir [ klasés HLA—-B37 aleliais (4). Cirkuliuojanc¢iy autoantikiny buvimas daznai
siegjamas su gilesniy audiniy pazeidimu ir iSplitusia jungiamojo audinio patologija (10). Stipri
asociacija su I klasés HLA aleliais patvirtina CD8+ T limfocity imuninés reakcijos svarbg ir leidZia
manyti, jog liga i§sivysto dél imuninés tolerancijos praradimo (5).

Papildomai nurodoma, kad ligos atsiradimg gali iSprovokuoti radiacija, taip pat vaistai, tarp jy
naviky nekrozés faktoriaus alfa (TNF-a) inhibitoriai. Spinduliné terapija taip pat gali biti
sklerodermg sukeliantis veiksnys. Manoma, kad radiacijos poveikis skatina T pagalbininkiy Igsteliy
(Th) lasteliy 2 tipo citokiny — interleukino 4 (IL-4) ir interleukino 5 (IL-5), sekrecija, o Sie aktyvuoja
transformuojanc¢io augimo faktoriaus beta (TGF-P) sukelta fibrogenezg, vedancig i kolageno
kaupimasi ir odos sukietéjima. Nors kai kuriais atvejais pastebétas TNF-a blokatoriy vartojimo rysys
su sklerodermos iSsivystymu, kiti tyrimai aprasé Siy vaisty teigiamg poveikj gydant sunkig LS. TNF-
o vaidmuo LS patogenezeje iSlieka priestaringas, nors padidéjusi TNF-a koncentracija serganc¢iyjy

kraujyje aktyvios ligos metu gali reiksti jo reikSme uzdegiminiame procese. Be TNF-a inhibitoriy,
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literatiiroje aptarta ir daugiau vaistu, susijusiy su vaisty sukeltos sklerodermos i§sivystymu. Si forma
yra itin reta, nutraukus vaisto vartojimg dazniausiai nepasiekiama remisija, o kai kurie vaistai gali
turéti tiesioginj poveikj jungiamojo audinio metabolizmui (4).

Traumos vaidmuo literatiroje vis dazniau akcentuojamas, kaip galimas LS ligos atsiradimo
veiksnys. Mazdaug 13-16 proc. pacienty sklerodermos iSsivystymas yra susijes su mechaniniu
kaip ilgalaikis spaudimas, 1étiné trintis, injekcijos ar vakcinacijos. Kai kuriais atvejais, sklerodermos
zidiniai i8sivysto tiesiogiai traumuotoje vietoje, taciau tai labiau biidinga vaikams, paaugliams.
Stipriausia sgsaja stebima su progresuojancios veido hemiatrofijos (PVH) vystymusi (2,4). Naujausi
duomenys patvirtina, kad tiek Giminé kompresin¢ trauma, tiek pasikartojantis mikrotrauminis
poveikis, pavyzdziui, trintis odos raukslése ar spaudimas aptemptais drabuziais, gali biiti susij¢ su
pazeidimy atsiradimu (9).

Taip pat aptartos Borrelia burgdorferi infekcijos sasajos su liga, taCiau, dél prieStaringy
rezultaty skirtinguose regionuose, $is rySys laikomas mazai tikétinu (2,4). Kita svarbi teorija — jgimtas
imuninis atsakas ir Toll tipo receptoriy (TLR) vaidmuo, kuriuos galimai aktyvuoja endogeniniai
ligandai, tokie kaip mitochondrijy DNR ar fibronektinas, — taip biity paaiskinama TGF-B aktyvacija
ir fibrozés vystymasis (4).

Analizuojant 65 vaiky su linijine skleroderma klinikinius duomenis, nustatyta LS pazeidimy
iSsidéstymo koreliacija su Blaschko linijomis. Kai kuriy odos ligy, pasiskirstanc¢iy pagal Blaschko
linjjas, atveju manoma, kad tai yra genominio mozaikiSkumo jrodymas: reiskinys, kai somatiné
mutacija ankstyvoje embriogenezéje sukuria du genetiskai skirtingus lasteliy tipus. Si teorija galéty
paaiskinti daugybiniy frontoparietaliniy pazeidimy atsiradimg. Tai taip pat gali paaiSkinti LS
iSsidéstyma bei dazng centrinés nervy sistemos (CNS) pazeidimg, tacCiau teorija Siuo metu
molekuliniu lygmeniu dar néra patvirtinta (2,5).

Vaiky, serganCiy LS, daznesnés ekstrakutaninés manifestacijos (EKM) ir autoimuniniai
poZzymiai gali buti susij¢ su amziui biidingais imuninio atsako ypatumais, jskaitant reguliaciniy T

lasteliy sumaz¢jima, padidéjusi Th1/Th2/Th17 aktyvuma (5).

Patogenezé.

Tiksliis LS patogenezés mechanizmai néra iSaiskinti. Manoma, kad pagrindiniai patogenetiniai
procesai yra pernelyg didelé ekstralgstelinés matricos (kolageno) gamyba, kaupimasis bei
autoimuniniai sutrikimai. Sie mechanizmai taip pat laikomi esminiais SS patogenezéje. Dél klinikiniy
ir imunologiniy panaSumy tarp Siy dviejy ligy kilo daugybé teorijy apie jy galimg tarpusavio rysj.

Atsizvelgiant | §ig galimg sasaja, dauguma LS patogenezés teorijy yra grindziamos SS tyrimais (4).

15



Dazniausiai jvardijami pagrindiniai patogenezés mechanizmai yra endotelio disfunkcija,
imuninés sistemos disreguliacija ir per didel¢ kolageno sintezé (2,4). Pastaraisiais metais moksliniai
tyrimai, susij¢ su SS, pad¢jo geriau suprasti Siuos pagrindinius patogenetinius procesus bei jy
tarpusavio sasajas (4). Endoteliné disfunkcija, gerai Zinoma SS kontekste, pasireiSkia Raynaud
fenomenu bei kapiliaroskopiniais pakitimais nago guolio srityje. LS atveju toks aiSkus klinikinio ir
patologinio ryS$io patvirtinimas dar nenustatytas. Vis délto, aktyviuose sklerodermos paZeidimuose,
stebima pericity hiperplazija kapiliary ir venuliy sienelése bei padidéjes kapiliary tankis, kas leidzia
jtarti ir Sios patologijos dalyvavima ligos mechanizmuose (4). Imuninés sistemos disreguliacija
laikoma vienu svarbiausiy sklerodermos patogenezés elementy. Tai patvirtina autoantikiiny radimas
dalies pacienty tyrimuose bei padid¢jes kity autoimuniniy ligy daznis sergantiems bei pirmos eilés
giminaiciy tarpe. Didelés apimties genetiniai tyrimai parodé, kad sklerodermai biidingas tam tikry
HLA T ir II klasés aleliy daznis. Stipriausia sgsaja su skleroderma nustatyta HLA II klasés aleliui
DRB104:04 ir I klasés aleliui HLA-B37. Lyginant sklerodermos grupés rizikos alelius su kity
autoimuniniy ligy aleliais, tik vienas alelis sutapo su sisteminés sklerozés profiliu, tac¢iau dauguma
kity aleliy buvo biidingi kitoms autoimuninéms ligoms, tokioms kaip reumatoidinis artritas (4,5).

Manoma, kad LS patogenezéje esminj vaidmenj atliecka T helper (Th) lgsteliy — Thl, Th2 ir
Th17 — subpopuliacijy disbalansas: ligos pradzioje vyrauja Thl ir Thl7 atsakas, susijes su
uzdegiminiu procesu, o velyvoje stadijoje dominuoja Th2 Igstelés, skatinancios fibroze (4,10).
Pacienty, serganciy LS, periferiniame kraujyje nustatytas reikSmingas Thl ir Th17 citokiny bei jy
chemokiny (CXCL9, CXCL10, CXCLI11) padid¢jimas, o CXCL9 ir CXCL10 koncentracijos
Th1, tieck Th17 atsako linijoms, koncentracija yra padid€jusi aktyvios ligos stadijos metu, palyginti
su remisijos biisena (4).

Kai kurie autoriai i$skiria papildomg patogenezés mechanizma, susijusj su vienpusg rostralinio
nervinio vamzdelio malformacija bei ipsilateraliniu galvos smegeny parenchimos paZeidimu,
sukelian¢iu neurokutaninj sindroma, kai pazeidimai déstosi pagal Blaschko linijas ir yra lokalizuoti
veido srityje (2).

Vienu svarbiausiy fibrozés mediatoriumi laikomas transformuojantis augimo faktorius beta
vienas (TGF-B1), kuris skatina jvairiy kolageno tipy sintez¢, slopina kolageno irimg ir palaiko
jungiamojo audinio pertekliy. Sisteminés sklerodermos tyrimai leidzia manyti, kad TGF-$
signalizacija gali aktyvuoti TLR sistema, j kurig jsijungia tokie endogeniniai ligandai kaip
mitochondrijy DNR, fibronektinas ar tenaskinas C. Tai rodo, jog igimto imuniteto komponentai gali
biti tiesiogiai susij¢ su fibrogenezés mechanizmais. Nors Siy procesy reikSmé sklerodermos atveju
néra galutinai patvirtinta, tam tikri duomenys, pavyzdziui, padidéjes tenaskino C kiekis odos

pazeidimy vietose, leidZia manyti, jog ir €ia gali biiti svarbus jgimtos imunings sistemos ind¢lis (4).
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Epigenetika.

Mazas autoimuniniy ligy sutapimo daznis tarp monozigotiniy dvyniy rodo, kad genetiniai
veiksniai negali pilnai paaiSkinti ligos iSsivystymo, vis didesnj démesj jgauna epigenetiniai
mechanizmai. Epigenetiniy tyrimy pradzia sklerodermos kontekste siejama su 2013 m., kai pirma
karta nustatyta let-7a miRNR raiSkos sumaz¢jimas sklerodermos pazeistame audinyje ir cirkuliacijoje
(4).

Dvyniy tyrimuose LS sergamumo atitikimas siekia tik 4,7 proc., o pirmos eilés giminai¢iy tarpe
— 1,6 proc. (2). Siuo atzvilgiu reik§me gali turéti epigenetiniai mechanizmai, ypaé mikroRNR (miR)
veikla: nustatyta, kad sklerodermos odos meéginiuose ir kraujyje sumaz¢jes miR-let-7a kiekis. Be to,
miR-155 padidéjimas siejamas su padidéjusiu fibroblasty aktyvumu, kolageno kaupimu ir odos
sustoréjimu, o §iy molekuliy blokada eksperimentiniuose modeliuose sumazina fibroze (4). Sie
duomenys rodo, kad epigenetiniai veiksniai gali turéti reikSminga jtaka LS patogenezei, tolimesni
tyrimai Sioje srityje padéty geriau suprasti ligos mechanizmus, jvertinti epigenetikos svarba

patogenezeje bei atrasti naujus terapinius taikinius.
2.3. Klasifikacija

Literattros Saltiniuose klasifikacija aprasoma skirtingai ir néra vieninga — skirtingi Saltiniai
remiasi skirtingais klinikiniais kriterijais (3,4). [vairiy klasifikacijy atsiradimg lémé plati LS klinikiné
raiSka. Pirmiausia buvo naudojama Mayo klinikos Peterson ir kt. klasifikacija, kurioje LS skirstoma
1 penkias pagrindines formas:

e ploksteliné skleroderma (angl. Plague morphea),

e pisliné skleroderma (angl. Bullous morphea),

e ¢ilioji skleroderma (angl. Deep morphea),

e generalizuota skleroderma (angl. Generalized morphea),

e linijiné skleroderma (angl. Linear scleroderma) (2,11).

2004 m. Europos vaiky reumatology draugijos (angl. Paediatric Rheumatology European
Society) darbo grupé pateiké naujg JLS klasifikacijos sitilymg ir 2006 m. publikavo tyrima, kuriame
pabrézta bitinybé oficialiai jtraukti misrios sklerodermos sgvoka. Klasifikacija i§skyré Siuos tipus:

e ploksteliné (angl. circumscribed) skleroderma (priskirtos, pagal ankstesne klasifikacijg

buvusios atskiros, ploksteliné, gilioji ir linijiné sklerodermos formos),

e pansklerotiné skleroderma,

e generalizuota skleroderma,

e misri skleroderma.
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Sis klasifikavimo principas Zinomas kaip Padua kriterijai (12).

2017 m. Europos dermatology forumas pasitlé atnaujintg klasifikacija, kurioje pateiktas
skirstymas:

e ribota skleroderma (dar vadinama plokstelin¢ klasikiné skleroderma, guttate skleroderma,

pavirSiné idiopatiné atrofoderma),

e generalizuota skleroderma (dar vadinama pansklerotiné skleroderma),

e linijiné skleroderma (galiiniy skleroderma, "en coup de sabre" (ECDS) ir PVH),

e gilioji skleroderma,

e miSrioji skleroderma (apima keliy potipiy derinj, dazniausiai linijinés ir ribotos formos arba

linijinés ir generalizuotos formos kombinacija),

e cozinofilinis fascitas.

Si klasifikacija leidZia struktiirizuotai jvertinti klinikines i$raiskas ir taikyti individualy gydyma
(13).

Smriti Prasad ir kt. atliktame didelés apimties retrospektyviame tyrime buvo lyginamos
Peterson, Padua ir Europos dermatology forumo LS Kklasifikacijos. Tyrime dalyvavo 944
respondentai, 1§ kuriy net 95 proc. (900 pacienty) buvo s€kmingai priskirti LS potipiui, taikant Padua
kriterijus. Atitinkamai: 56 proc. - pagal Peterson kriterijus ir 52 proc. - pagal Europos dermatology
forumo klasifikacijg. Pateikta iSvada: norint uztikrinti vieningg klasifikavimo sistema, biitinos
konsensusu paremtos tarptautinés iniciatyvos (14).

Naujausios tarptautinés rekomendacijos (Wollina et al., 2023) sitilo taikyti labiau struktiirizuotg
klasifikacija, kurioje LS suskirstyta | keturis pagrindinius tipus pagal paZeidimo vieta, kuriy
kiekvienas turi atskirai iSskiriamus potipius:

1. Ribotasis tipas:
1.1. Ploksteliné skleroderma.
1.2. Guttate skleroderma (dar vadinama laSine skleroderma).
1.3. Atrophodermia (atrofiné dermopatija) Pierini—Pasini skleroderma.
1.4. Gilioji skleroderma.
2. Generalizuotasis tipas:
2.1. Bent trijy anatominiy sriciy skleroderma.
2.2. Pansklerotiné skleroderma.
3. Linijinis tipas:
3.1. Linijiné LS.
3.2. ECDS (dar vadinama ,,kardo kir¢io*).
3.3. PVH (dar vadinama Parry—Romberg sindromu).

3.4. Eozinofilinis fascitas (dar vadinama Sulmano sindromu).
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4. MiSrusis tipas. Vienu metu pasireiSkiantys keli skirtingi potipiai (3).

Si naujausia klasifikacija leidZia geriau jvertinti klinika, pazeidimo gylj ir funkcines pasekmes,
yra laikoma tinkamesne diagnostikos ir gydymo planavimo tikslais (3). Ji atspindi skirtingg kiekvieno
potipio kliniking eigg. Ribotojo varianto atveju, mazdaug 50 proc. pacienty registruojama regresija
po apytiksliai 2,5 mety. PrieSingai, generalizuotasis ir linijinis potipiai pasiZymi ilgesne vidutine
trukme — apie 5,5 mety. Taciau tai néra pagrindinis kriterijus, kadangi antriniai pakitimai, tokie kaip
hiperpigmentacija, depigmentacija, kontraktiiros ir atrofiniai poky¢iai, dazniausiai regresuoja menkai
ir/ar labai létai. Skirtingy potipiy pasireiSkimo daznumo modeliai priklauso nuo amziaus — vaikysteje
zymiai dazniau nustatomas linijinis potipis. Biitent vaikams daznai stebimas keliy potipiy derinys,

pavyzdziui, linijinio kartu su ribotojo tipo skleroderma (3).

2.4. Lokalios sklerodermos tipai

Ribotasis LS tipas.

Ploksteliné skleroderma — dazniausia LS forma, ypa¢ suaugusiyjy populiacijoje (2,3). Budingi

pazeidimy lokalizacijos taSkai: liemuo, ypac pokriitininé sritis, bei pereinamoji zona tarp kluby ir
kirk$niy (3,4), gali apimti vieng ar kelias anatomines sritis (2). Budinga: aiskiai apribotas, dazniausiai
tik dermg pazeidziantis odos sukietéjimas. Daznai ribotos, apvalios arba ovalios formos pazeidimai
(2,3) ankstyvose ligos stadijose gali biiti eriteminiai, véliau - centrinéje dalyje progresyviai kietéti,
1gyti balkSva ar dramblio kaulo spalva. Aktyviems paZeidimams budingas aplink fibrotinj centra
esantis alyvinés spalvos ziedinis kraStas. Ligai progresuojant, sklerotiniai pazeidimai daznai
suminkstéja, kartais tampa atrofiniai ir gali jgyti hipo- arba hiperpigmentacija. Priklausomai nuo
fibrozes lokalizacijos, liga gali lemti plauky ir odos priedy netekimg paZzeistoje srityje (3).

Lasin¢ skleroderma pasizymi daugiausiai liemens srityje iSplitusiais gelsvai balk§vos spalvos,

blizgiu pavirSiumi, mazais (<l cm) sklerotiniais pazeidimais. Klinikinis aktyvumas apibréziamas
»alyvineés spalvos ziedo formos bérimu®. Pradzioje pazeidimai gali pasireiksti tik kaip eriteminés
démés.

Atrophodermia Pierini—Pasini skleroderma gali biiti latkoma ankstyva ar nepilnai i$sivysciusia

laSinés sklerodermos forma. Klinikinis S§io potipio vaizdas, daznai pasireiSkiantis vaikystéje,
pasizymi: simetriSkais pazeidimais liemens srityje, kuriy skersmuo mazesnis nei 1 cm, kartais
eriteminiais, sukeliant odos jdubimg dél jungiamojo audinio nykimo. HistologiSkai $is potipis atitinka
vélyvaji atrofinj LS etapa (3).

Gilioji skleroderma — reciausia ribotojo tipo variacija tiek suaugusiyjy, tiek pediatringje

populiacijose (4), sudaranti maZiau nei 1 proc. visy atvejy. Sio potipio fibrotinis procesas vystosi

gilesniuose jungiamojo audinio sluoksniuose — poodiniame riebaliniame audinyje, fascijose ar po
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jomis esanciuose raumenyse (3). Pazeistos srities oda gali biiti normali, atrofiSka arba sukietéjusi,
taiau beveik visada jdubusi arba tvirtai prisitvirtinusi prie gilesniy audiniy (2). PaZeidimai
dazniausiai vienpusiai arba i$sidéste simetriSkai, vyrauja galtiniy bei virSutingje liemens srityje, netoli
stuburo. Gali pasireiksti ir vaikystéje, kai kuriais atvejais gali atsirasti be ankstesnés uzdegiminés
reakcijos, odos spalvos poky¢iy ar sklerozes, skirtingai nuo kity sklerodermos formy (2,3). Paprastai
$1 forma besimptomé ir néra susijusi su vidaus organy pazeidimu. Kai kurie autoriai teigia, kad PVH
gali buti laikoma giliosios sklerodermos variantu. Aprasyti pavieniai atvejai ar panasiis odos

pazeidimai, atsirade po vakcinacijos arba po vitamino K intramuskulinés injekcijos (2).

Generalizuotasis LS tipas.

Mayo klinikos klasifikacijoje, generalizuota skleroderma apibréziama kaip daugiau nei keturiy

pazeidimy, kuriy kiekvieno skersmuo didesnis nei 3 cm, buvimas bent dviejose i septyniy kiino
sri¢iy: galvos ir kaklo, deSiniosios virSutinés galiines, kairiosios virSutinés galiinés, deSiniosios
apatinés galiinés, kairiosios apatinés galiinés, priekinés liemens dalies ar uzpakalinés liemens dalies
(2). Naujesnése klasifikacijose generalizuotas tipas apibréziamas kaip pazeidimas bent trijose
anatominése kino srityse, nenurodant konkretaus ploksteliy skaic¢iaus ar dydzio. Klinikinéje
praktikoje $i forma dazniausiai apima liemenj, Slaunis bei juosmens—kryzkaulio sritj. Pazeidimai
daznai pasireiSkia simetriSkai, gali susilieti ] didesnius zidinius ir buti skirtingose ligos stadijose —
nuo aktyviy iki regresuojanciy (3). DaZnesnis suaugusiyjy populiacijoje (4) ir moterims, o fizinis
aktyvumas kartais jvardijamas kaip galimas provokuojantis veiksnys. PazZeistos vietos gali biiti Siek
tiek uzdegiminés, pigmentuotos, neaiskiy riby, sustoréjusios, kartais prisitvirtinusios prie gilesniy
audiniy, jskaitant fascijg ir raumenis. Sklerozés progresavimas yra laipsniskas, bet gana greitas — per
kelis ménesius. Uminio uzdegimo poZymiai, tokie kaip edema ar eritema, gali biiti nery3kis arba
visai nepasireiksti (2).

Pansklerotiné skleroderma - ypatingas ir itin retas generalizuotos LS potipis. Tai sunki ligos

forma, kuriai budingi linijinio tipo, iSplit¢ LS odos paZeidimai ir itin menka fibrozés regresijos
tendencija. Biitinas pozymis — eksrakutaninis pazeidimas, gretimy strukttry jtraukimas, pvz., fascijy,
raumeny ar kauly paZeidimas. Liga daznai sukelia sunkias sgnariy kontraktiras, Zaizdy gijimo
komplikacijas ir kartais net iSplitusias opas (3). Budingas beveik viso kiino odos jsitraukimas,
dazniausiai nepazeidziant ranky ir kojy pirSty. Progresuoja 1étai, neretai diagnozuojama pavéluotai
(15).

Literatiroje generalizuota ir gilioji morféja kartais vartojamos kaip sinonimai, nes abiem
atvejais sklerotiniai pokyciai apima ne tik giligja derma ir poodinj riebalinj audinj, bet ir fascijg bei

pavir$inius raumenis. Sgvoka ,,generalizuota skleroderma“ labiau apibiidina pazeidimy i$plitima, tuo
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tarpu ,,gilioji skleroderma* pabrézia histopatologinius radinius — fascijos, pavir§iniy raumeny,
poodzio ir giliosios dermos jtraukima j procesa (2).

Generalizuota skleroderma skiriasi nuo sistemingés sklerozés. Nors gali biiti paZzeidZiami pirstai,
dazniausiai ant jy nebiina opy, falangy rezorbcijos, nagy volelio kapiliariniy poky¢iy ar Reino
fenomeno, biudingy sisteminei sklerozei. Veido oda paprastai lieka nepaZeista. Tac¢iau daznos
lenkiamosios sanariy kontraktiiros bei raumeny ir sgnariy pazeidimo simptomai. Kartais gali

pasireiksti plauciy, stemplés, inksty ar Sirdies funkcijos sutrikimai (2).

Linijinis LS tipas.

Linijiné LS - viena daZniausiy formy vaikystéje ir paauglystéje, diagnozuojama net 40—70 proc.
vaiky, serganciy Sia liga, o apie 67 proc. atvejy nustatoma iki 18 mety amziaus. Nors vaikai serga
dazniau nei suaugusieji, liga pasitaiko abiejy ly¢iy asmenims vienodai daznai (2,4). Buidinga viena ar
kelios linijinés, juostinés ar sistemingai i§sidésciusios odos induracijos juostos, dazniausiai vienpusiai
galiniy, veido ar skalpo srityje. Sios juostos neretai seka Blaschko linijas, progresuojant gali apimti
gilesnius audinius (poodinj riebalinj audinj, raumenis ir kaulus), sukeldamos augimo sutrikimus,
kontraktiiras ar ankiloze (2,3). Daugumai pacienty ligos eina biina vienpusé (4). Pradzioje lengvesnés
formos paZeidimai gali buti nedideli, su minimalia pigmentacija, gali sugyti palikdami
hiperpigmentacijos zymes, taciau uzdegimingje fazéje susidaro kieti, sklerozuojantys ruozai, kurie,
kirsdami sgnarius, gali lemti reikSmingg judéjimo apribojima (3). DaZznu atveju stebima ir raumeny
bei kauly atrofija pazeistose vietose (2,3). Mazdaug pusé pacienty, serganciy linijine skleroderma,
taip pat turi plokstelinés sklerodermos pazeidimy, o misrios formos (pavyzdziui, veido lokali
skleroderma kartu su linijine ar plokSteline forma kitose kiino vietose) daznesnés vaikams nei
suaugusiesiems. Vaikystéje prasidéjusi liga daZniausiai trunka dvigubai ilgiau, dazniau kartojasi
patimeéjimai ir stebima létiné aktyvi eiga (3,4).

ECDS - retas, klinikai i8skirtinis potipis, pirma karta aprasytas Addisono 1854 m. Budinga:
létai progresuojanti eiga, dazniausiai pazeidZianti vieng veido puse, taciau retais atvejais gali biiti
dvisalé. Dazniausiai pazeidimas iSsidésto frontoparietaliai, paramedialiai nuo antakio iki
plaukuotosios galvos dalies, sudarydamas jdubusig, randing vaga, kurios lokalizacija ir forma
primena kardo kirtj. Vaga daznai plinta | galvos oda, sukeldama linijing alopecija, o kai kuriais
atvejais tesiasi iki nosies srities, virSutinés liipos ir net danteny (2,3,16). Pazeidimas dazniausiai
prasideda vietiniu sustingimu ir audiniy retrakcija, gali biiti stebima ir ipsilateraliné liezuvio atrofija,
dél kurios atsiranda danty tarpai, pakitusi jy kryptis, o isitraukus apatiniam zandikauliui ir kaukolés
kaulams — formuojasi netinkamas sakandis, danty $akny atrofija ir uZdelstas danty i$dygimas (2). Sis
potipis dazniau pasireiskia vaikams ir moterims (16); motery ir vyry sergamumo santykis siekia 2:1-

3:1 (17). Daznesnis ligos pasireiSkimas stebimas menarchés laikotarpiu, o vidutinis ligos pradZios
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amzius — apie 13 mety. Odos pazeidimy aktyvioji fazé paprastai trunka 2—5 metus, taciau, kai kuriais
atvejais, gali pereiti j 1éting eiga su atkrygiais (2). Si forma neretai susijusi su centrinés nervy sistemos
pazeidimu ir gali lemti pasikartojancius galvos skausmus, traukulius, veido paresteze (3,16). Vaikams
dazniau stebimi ekstrakutaniniai pazeidimai, ypac¢ ortopediniai, neurologiniai ar oftalmologiniai,
bitinas tarpdisciplininis pacienty vertinimas ir steb¢jimas (2,4).

PVH —reta, pirma kartg apraSyta Parry 1825 m. ir Rombergo 1846 m., 1étai progresuojanti liga,
kuriai budinga vienpusé poodinio audinio, raumeny ir po jais esanciy kauliniy struktiiry atrofija.
Dazniausiai paZeidziami vienas ar keli triSakio nervo dermatomai, ypac skruosto, periorbitalingje ar
zandikaulio srityse (2). Dazniausiai prasideda vaikystéje ar paauglystéje — tarp pirmojo ir antrojo
gyvenimo deSimtmecio — ir progresuoja palaipsniui keleta mety (vidutiniSkai nuo 2 iki 20 mety), o
véliau dazniausiai stabilizuojasi (2,3,16). Motery ir vyry sergamumo santykis siekia 3:1 (17).
Klinikinei eigai biidingas poodinio riebalinio audinio, raumeny ir po jais esan¢iy kauliniy struktiiry
atrofijos vystymasis, tac¢iau daugeliu atveju néra pastebima rySki odos uzdegiminé reakcija, odos
sukietéjimas ar fibrozés pozymiai, kas skiria Sig bukle nuo kity LS potipiy (2,3,17). Kai kuriais
atvejais ligos pradzioje gali pasireiksti lengva dermos induracija ar odos spalvos pokyc¢iais —
depigmentacija, hiperpigmentacija (2,17). DaZniausiai pazeidziama sritis po akimi, taciau procesas
gali apimti ir liezuv] ar apatinius zandikaulio kaulus, sukeldamas danty Sakny atrofija, sagkandzio
pakitimus, netaisyklingg danty iSdygima bei pastebimg veido asimetrijg (2,3).

PVH glaudZiai susijusi su ECDS. Sios dvi biklés daznai pasireiskia kartu — apie 20—40 proc.
atvejy — ir jy diferenciné diagnostika gali bti sudétinga dél klinikinio panasumo, taciau PVH, bet
kuriame jos eigos etape, dazniausiai nepasizymi odos skleroze (2,3,16). Nors PVH daZniausiai
nepasireiSkia dermos ar hipodermos skleroze, kai kurie autoriai yra apras¢ atvejus, kai ECDS
transformavosi | PVH. Manoma, kad paciento amzius diagnozés metu gali buti reikSmingas
diferencijuojant Sias dvi bukles (2). Dalis autoriy PVH ir ECDS priskiria to paties ligy spektro tipui.
Pavyzdziui, Wartenberg teige, kad ECDS yra PVH forma, o Wolf ir Ehrenclou PVH laiké ne atskira
liga, o sindromu, galin¢iu iSsivystyti dél linijinés sklerodermos (2). PVH atvejais histologiskai
stebimas reik§mingas poodinio riebalinio audinio nykimas, sumazéjes odos priedy skaicius, o ECDS
labiau biidingas ryskus kolageno kaupimasis, dermos ir hipodermos sklerozé, odos priedy atrofija bei
mononukleariniy lgsteliy infiltracija (16), tac¢iau histopatologiniai kriterijai, leidziantys aiSkiai atskirti
PVH nuo linijinés sklerodermos, §iuo metu néra nustatyti (2).

PVH, kaip ir linijiné skleroderma, gali prasidéti kaip pavirSinis procesas, véliau apimantis
gilesnius audinius, arba nuo pat pradziy pasireiksti poodinio audinio ir gilesniy struktiiry jsitraukimu.
PVH sunkesni atvejai dazniau btna susij¢ su centrinés nervy sistemos pazeidimu, ypac kai liga
prasideda ankstyvame amziuje arba jei prie§ pazeidimo atsiradima buvo patirta lokali trauma (2,3).

Iki 40 proc. pacienty, serganc¢iy PVH, taip pat turi LS bidingy pokyc¢iy uz veido riby (2).
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Eozinofilinio fascito klinikinei iSraiSkai budinga ligos pradzia dazniausiai pasireiSkianti imiu

arba poiimiu edemos ir eritemos atsiradimu. Ligai progresuojant, pradiné edema palaipsniui pereina
1 vadinamajj ,,apelsino zievelés* (peau d’orange) odos vaizda, atspindi prasidéjusig gilesniy audiniy
skleroze (4). Vystosi progresuojanti galiiniy (proksimaliniy ir/ar distaliniy) fascijy ir poodiniy
pertvary fibroze, lydima odos retrakcijos, neigiamo veninio zenklo (angl. groove sign) ir ,,¢iuzinio
fenomeno. Sios apraiskos atsiranda dél giliojo fibrozés proceso fascijose ir poodinése pertvarose.
Liga neretai iSsivysto po traumos, o ankstyvosiose stadijose nustatoma eozinofilija kraujyje ir
audiniuose (3). Paprastai paZeidZiamos gallinés, pazeidimas yra simetriSkas, taciau daZniausiai
neapima plastaky ir pédy. Esant iSplitusiai ligai, apraSomas ir kaklo bei liemens audiniy jsitraukimas.
Odos pazeidima daznai lydi ir sisteminiai simptomai, tokie kaip svorio kritimas, mialgija bei astenija

4.

MiSrus tipas.

Nedidelei daliai pacienty iSsivysto LS odos pazeidimai, kuriuos galima priskirti keliems
skirtingiems §ios ligos potipiams. Si klinikiné jvairové ypa¢ budinga vaikystéje prasidéjusiai ligos
formai, kai dazniausiai pastebima linijinés sklerodermos kombinacija su ploksteline skleroderma arba
linijinés formos derinys su generalizuota forma. Tokie miSrios eigos atvejai parodo LS fenotipinj
spektrg ir pagrindzia biitinybe atidziai vertinti kiekvieng atvejj individualiai — ne tik pagal klinikinj

vaizda, bet ir atsizvelgiant | gretutinius pazeidimus bei ligos eiga (3).

2.5. Ekstrakutaninés manifestacijos ir simptomai

Ekstrakutaniniai paZeidimai, sergant LS, ilga laikg buvo laikomi retu reiskiniu, tafiau yra
duomeny, kad ekstrakutaninis jsitraukimas nustatomas iki 22 proc. JLS serganciy pacienty, o keliy
sistemy pazeidimas pasitaiko iki 4 proc. atvejy (18). Dazniausiai sisteminés apraiSkos atsiranda per
kelis ménesius nuo odos pazeidimo pradZios, nors ne visada koreliuoja su ligos aktyvumu ar eiga (2).
ApraSomi Sie ekstrakutaniniai pazeidimai: artritas ir kiti sgnariy judrumo apribojimai; kontraktiiros
lemiancios eisenos sutrikimus; miozitas; akiy paZeidimai; neurologiniai sutrikimai; lokalizuotas
plauky slinkimas pazeistoje vietoje; Reino fenomenas; fascijy ar raumeny pazeidimas;
gastroezofaginio refliukso liga; ezofagitas (diagnozuotas atliekant virSutinés virSkinamojo trakto
endoskopija); nenormalus plauciy funkcijos tyrimo rezultatas; restrikciné plauciy liga; kosulys ar
dusulys; specifiniai kompiuterinés tomografijos (KT) ar rentgenologiniai plauciy pakitimai;
vaskulitas; aritmijos; gilus kriity audinio pazeidimas ir kiti pokyc¢iai. Danty pazeidimas gali pasireiksti

iki 50proc. serganciyjy ir pokyciai daznai pasireisSkia sergant linijine skleroderma ir PVH, o tai gali
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lemti netinkamg sgkandj, liezuvio ir danty Sakny atrofijg, malokliuzija (2,10). 20 — 70 proc. pacienty
vystosi artritas, traukuliai, uveitas ir kt. (2,10).

Tyrimy duomenimis, daZzniausiai ekstrakutaniniai pazeidimai apima sgnariy ir neurologinius
sutrikimus, akiy ir neurologinius sutrikimus bei Reino fenomeno ir sanariy patologijos sgveika (2).

LS taip pat gali biiti susijusi su kitomis dermatologinémis ligomis, tokiomis kaip kerplige,
baltmeé ir Zidinin¢ alopecija (2).

Didesnis nei vieno ekstrakutaninio pazeidimo nustatymas neatrodo esgs reik§mingas sisteminés
sklerozés vystymosi rizikos veiksnys. Linijinés sklerodermos progresavimo i SS daznis siekia apie
0,9-1,3 proc. Vis délto pacientams, kuriems nustatytas ekstrakutaninis pazeidimas, liga dazniausiai
biina agresyvesn¢, pasizymi sisteminiu uzdegimu ir dazniau reikalauja gydymo imunosupresiniais
vaistais. Siai pacienty grupei kity organy jtraukimas ir pazeidimas yra lengvesnis nei sisteminés
sklerozés atveju ir nekelia tiesioginio pavojaus gyvybei (2).

Vertinant bendrai, kuo didesnis skleroderminio proceso iSplitimas ir gylis, tuo didesné tikimybé,
kad bus nustatytos susijusios vidaus organy anomalijos. Tokie pazeidimai ypac budingi linijinei
sklerodermai, generalizuotai sklerodermai ir giliai sklerodermai (2). Ekstrakutaniniai pazeidimai,
jskaitant giliyjy audiniy pazeidimus (raumeny, fascijy, sanariy kontrakttras), nors ir laikomi ligos
sunkumo Zymenimis, néra susij¢ su padidéjusia atkrycio rizika, o atvirk§¢iai — gali buti susij¢ su
mazesne atkryCio tikimybe po remisijos pasiekimo. Tai gali buti paaiSkinama intensyvesne $iy

pacienty gydymo taktika (19).

2.6. Histopatologiniai pakitimai

Histopatologiniai poky¢iai, sergant LS, ir jy klinikiniai atitikmenys yra nepakankamai aprasyti
mokslinéje literatiiroje. Vis délto, odos biopsijos duomenys gali biiti lengvai prieinamas ir naudingas
jrankis diagnozei nustatyti, pacienty biiklés vertinimui, ligos aktyvumui bei gyliui jvertinti, ypac¢ kai
klinikinis vertinimas néra aiSkus. Biopsija gali suteikti papildomos informacijos apie uzdegimo
buvimg ar pazeidimo gyli (1). Rekomenduojama atlikti diagnosting odos biopsija ir tais atvejais, kai
sklerodermos klinikinis vaizdas néra aiSkus, o vaizdiniai tyrimai, tokie kaip ultragarsinis tyrimas
(UG) ar MRT neprieinami. Siekiant uZtikrinti optimaly klinikinj ir patologinj koreliavima, patologui
turéty buti aiSkiai nurodyta biopsijos vietos klinikiné charakteristika — ar méginys paimtas i$
uzdegiminio pazeidimo krasSto, ar 1§ sklerozés centro (1,3,4).

Histopatologiniai poky¢iai priklauso nuo ligos stadijos bei audiniy pazeidimo gylio. Daugeliu
atvejy morfologiniai pakitimai rySkiausi dermos ir poodinio audinio sandiiroje, norint atlikti

diagnostikai tinkama odos biopsija, méginys privalo apimti ir poodinj riebalinj audinj (2).
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Histopatologiniame tyrime, kurj atliko V. D. Walker su bendraautoriais analizuodami LS nustaté
sklerozés pobidj ir pazeidimy iSsidéstyma biopsijose (5 pav.), daugumoje biopsijos méginiy buvo
nustatytas lengvas (47 proc.) arba vidutinio sunkumo (34 proc.) uzdegimas, kuris buvo tolygiai
pasiskirstes tarp visy potipiy. Kai buvo aptinkamas uzdegimas, limfocitai sudaré vyraujancia lasteliy
populiacija (91 proc.), o plazmocitai buvo antras pagal daznuma tipas (75 proc.). 21 proc. méginiy
buvo nustatyta eozinofily. UZdegiminés lastelés buvo randamos pavir§ingje ir gilumingje
perivaskulingje dermoje (atitinkamai 97 proc. ir 90 proc.), dermos ir poodzio sandiiroje (64 proc.) bei
periadneksinése srityse (65 proc.) (1). Naujame H. Pathave ir kt. tyrime nustatyta, kad daZzniausiai
pasitaiké pilng odos storj apimanti (angl. ,.full-thinckness ), re¢iau — gilioji (angl. ,,bottom-heavy )
ir pavirSine (angl. ,,fop-heavy ) LS bei apraSyti biopsijose stebimi pokyciai (6 pav.). Uzdegiminis
infiltratas buvo stebimas visuose atvejuose: lengvas — 50 proc., vidutinis — 22,2 proc., sunkus — 27,8

proc. Dominuojancios lastelés buvo limfocitai (100 proc.), plazmocitai (72,2 proc.) ir eozinofilai
(44,4 proc.) (20).

5 pav. (a) PavirSiné (angl. ,,fop-heavy*) LS. Vidutiné — sunki sklerozé ryski papilingje ir
pavirSing¢je retikulingje dermoje, tuo tarpu viduriné ir gilioji dermos dalys iSlieka santykinai
nepazeistos. (b) Gilioji (angl. ,,bottom-heavy*) LS. Vidutiné — sunki sklerozé ryski vidurinéje ir
giluminéje dermoje, o pavirSiné bei papiliné dermos dalys iSlieka santykinai nepaZeistos (adaptuota

pagal V. D. Walker ir kt. (1).

6 pav. (a) sustoréje, homogeniski, kompaktiskai iSsidéste kolageno pluostai virSutiné€je ir

giluminéje dermoje, apimantys dalj poodinio riebalinio audinio; atrofisSkas plok$¢iasis epidermis su
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zenkliai sumazéjusiu odos priedy skai¢iumi; (b) sustoréje kolageno pluostai giluminéje dermoje su
perivaskuliniu uzdeiminiu infiltratu virSutin¢je dermoje; (c) sustoréje, homogeniski kolageno pluostai
su perivaskuliniu uzdeiminiu infiltratu virSutinéje dermoje ir zenkliai sumazéjusiu odos priedy
skai¢iumi; papiliné derma nepakitusi; (d) edemiSka, mazai lgsteliy turinti papiliné derma, suplokstéjes
epidermis, hiperkeratozé ir sustor¢je, kompaktiski kolageno pluosStai viduringje ir giluminéje

dermoje, sumazgjes odos priedy kiekis (adaptuota pagal H. Pathave ir kt. (20).

Ankstyvoje, uzdegiminéje stadijoje, kuri daznai kliniSkai pasireiSkia eritema, histologiniai
poZzymiai néra specifiniai, galuting diagnoze nustatyti sudétinga. Siame etape gali biti stebimas
tankesnis, homogenizuotas, Siek tiek labiau eozinofilinis kolagenas, ypa¢ aplink kraujagysles ir odos
priedus. Limfohistiocitinis infiltratas su fibroblastais dazniausiai iSsidésto perivaskuliariai ir aplink
odos priedus, tuo pat metu stebima riebalinio sluoksnio redukcija ar iSnykimas. Naujos kolageno
skaidulos gali skverbtis i poodinj riebalinj audini, jas daznai lydi uzdegiminis infiltratas (2).
Kraujagyslés tiek dermoje, tiek poodyje gali rodyti endotelio paburkima ir susiauréjusj spindj (2,4).
Atitinkamai, aktyviy pazeidimy metu stebima padidéjusi angiogenezé, dél kurios iSsivysto eritema
bei padidéja kraujotaka, palyginti su aplinkine sveika oda, o neaktyviis pazeidimai paprastai pasizymi
mazesne perfuzija (21). Toks uzdegiminis infiltratas, lokalizuotas perivaskuliariai ir aplink nervus
esanciuose odos regionuose su neurovaskuliniy pluosty ir limfocity sgveika literatiiroje apibiidinamas
kaip limfocitinis neurovaskulitas (5).

Kai buvo stebima apatinés dermos arba viso storio skleroze, uzdegiminés lgstelés daznai buvo
randamos biitent dermos — poodzio sandiiroje (67,2 proc.). Uzdegimas ir sklerozé buvo nustatyti 46,2
proc. atvejy (1). Taip pat stebétas ir poodinio audinio jsitraukimas, dazniausiai pasireiSkiantis
panikulitu (20).

Ligai progresuojant, dominuoja sklerotiniai pakitimai, o uzdegimas maz¢ja. Dermoje stebima
ryski fibroze, kuri palaipsniui pakeicia poodinj riebaly sluoksnj, tuomet galima tikslesné histologiné
diagnostika. Kolagenas tampa tankus, homogenizuotas, eozinofilinis ir sklerotinis, uzdegiminiy
lasteliy infiltracija Sioje stadijoje beveik nestebima. Progresuojant ligai, odos priedai atrofuojasi ir
ilgainiui gali biiti visiS8kai pakeisti fibroziniu audiniu. Hipodermos kraujagysliy sienelés sustor¢ja, o
spindis reikSmingai sumaZzéja. Riebalinio audinio pakeitimg sklerotiniu kolagenu geriausia jvertinti
lyginant su prieSingos pusés sveikos odos fragmentu. Kliniskai stebimas odos jdubimas dél poodinio
riebalinio sluoksnio praradimo (2).

V. D. Walker ir bendraautoriy atliktame tyrime nustatyta, kad tam tikri histologiniai pozymiai
koreliuoja su sklerodermos potipiu bei pacienty jvardijamais simptomais. Pacienty jvardijami
simptomai, tokie kaip skausmas ir tempimas, dazniau pasireiske esant giliajai (angl. ,,bottom-heavy*)

sklerozei — atitinkamai 62 proc. ir 56 proc. Tuo tarpu pacientai, kuriy méginiuose buvo pavirSiné
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(angl. ,,fop-heavy*) skleroze, reciau skundési skausmu (25 proc.) ar jtempimu (17 proc.). Tai leidzia
manyti, kad sklerozés gylis, labiau nei klinikinis potipis, gali prognozuoti ligos sunkuma, pazeidimy
patogenezeéje gali biti reikSmingas létinis mechaninis dirginimas. Gili skleroze¢, ypa¢ esanti
perineuraliai, kai kuriais atvejais gali biiti skausmo ir funkciniy sutrikimy priezastis (1). Naujausi
duomenys taip pat parodé, kad niezulys ir jtempimo pojutis dazniausiai pasireiSké esant intensyviam
uzdegimui, kuriame dominuoja eozinofily ir plazmocity infiltracija (20).

Jeigu kliniskai jtariama gilioji, generalizuota ir (arba) linijin¢ sklerodermos forma, d¢l gilesniy
audiniy pazeidimo rekomenduojama atlikti ekscizing biopsija, apimancig poodinj riebalinj audinj (3).
Gili eksciziné biopsija, apimanti fascijg ir raumenj, laikoma diagnostiniu aukso standartu nustatant
eozinofilinj fascitg (3,4). Histologiniame preparate dazniausiai stebima sustor¢jusi fascija, infiltruota
limfocitais, kartu su eozinofilais, plazmocitais ir makrofagais. Eozinofily buvimas yra laikinas
reiSkinys ir jy gali nebiti, jei pacientas serga jau ilgg laika ar gauna sisteminj gydyma
gliukokortikoidais arba imunosupresiniais vaistais. Gana daznai stebima ir gretutiné miozito raiska.
Sustoréjusios dermos kolageno skaidulos gali rodyti kartu esancig pavirSing skleroderma (4).

Remiantis V. D. Walker ir bendraautoriy atliktu histopatologiniu tyrimu, plazmocity buvimas
kartu su limfocitais (aptinkami atitinkamai 91,2 proc. ir 74,7 proc. atvejy) atitinka dabartines fibrozés
patogenezés teorijas, kurios nurodo Th2 imuninés reakcijos dominavimga. Si iSkreipta adaptacinés
imuninés sistemos aktyvacija, pasizyminti Th2 dominuojanciu citokiny profiliu, laikoma svarbia
fibrozés mediacija ir siejama su plazminiy lgsteliy gaminamais antikiinais. Tai rodo, kad kai kuriems
pacientams vyksta ilgalaikis uzdegimas, palaikantis uzsitgsusig skleroze (1).

Sergant LS su CNS pazeidimu, smegeny biopsijose taip pat randamas létinis perivaskulinis
limfocitinis infiltratas, intimos sustor¢jimas ir kraujagysliy hialinizacija (5).

Apibendrinus, sklerozés pobiidis — o ne vien klinikinis potipis — gali biiti svarbus prognozinis
klinikinio sklerodermos sunkumo rodiklis. Tai taip pat galéty paaiSkinti klinikinj sklerodermos
heterogeniSkumg — nuo nezymaus kosmetinio defekto iki itin stipraus skausmo bei nejgalumo, net ir
esant tam paciam potipiui. Tokie rezultatai pagrindZzia histologinio sklerozés pasiskirstymo modelio
audiniuose ir pazeidimo vertinimo — greta klinikinio potipio ir pazeidimo lokalizacijos bei iSplitimo

— svarbg vertinant ligg klinikinéje praktikoje (1).

2.7. Diferenciné diagnostika

LS gali buiti susijusi su kitomis autoimuninémis ar sisteminémis ligomis, bitina i§samiai
surinkta anamnezé¢, klinikinis iStyrimas, siekiant nustatyti galimas gretutines ar j diferencing
diagnostika jtrauktinas biikles. Diferencing diagnostikg galima atlikti atsizvelgiant j klinikinius

pozymius bei stebimg sklerodermos potipj. Jei anamnezéje ar apziiiros metu jtariami kiti susirgimai,
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turi buti atlieckamas tikslingas iSpléstinis diagnostinis iStyrimas (3). Jvertinant odos pazeidimus,
svarbu nepamirsti skleroderma imituojanciy bikliy (angl. scleroderma-like disorders), kurios
pasizymi skleroziniais dermos ar poodZio pakitimais, kartais apimanciais gilesnius audinius —
raumenis ar kaulus. Siekiant tiksliau apibrézti Siy bukliy klinikines ir histopatologines ypatybes, jos
klasifikuojamos pagal vyraujancius patogenetinius mechanizmus: uzdegimines, mucinozes,

genetines, vaisty sukeltas, toksines, metabolines ir paraneoplastines formas. Diferenciné diagnostika

e ankstyva uzdegiminé lokalios plokstelinés sklerodermos stadija diferencijuojama nuo:
lichen sclerosus, erythema chronicum migrans, odos mastocitozes, granuloma annulare,
radiacinio dermatito, mycosis fungoides, vaisty sukeltos reakcijos.

e Velyva lokalios plokstelinés sklerodermos stadija su vyraujania hiperpigmentacija
diferencijuojama nuo: uzdegiminés hiperpigmentacijos, lichen planus actinicus, ,,Café au
lait** démiy, erythema dyschromicum perstans.

e Vélyva stadija su vyraujancia atrofija diferencijuojama nuo: acrodermatitis chronica
atrophicans, lipodistrofijos, lichen sclerosus, rando.

e Vélyva stadija su vyraujancia skleroze diferencijuojama nuo: necrobiosis lipoidica,
pretibialinés miksedemos.

e Generalizuota LS diferencijuojama nuo: sisteminés sklerozes, pseudosklerodermos, Buschke
skleroderma adultorum, skleromiksedemos, transplantato prie§ Seimininkg ligos, miSrios
jungiamojo audinio ligos, nefrogeninés sisteminés fibrozes.

e Linijin¢ LS (ECDS potipis) diferencijuojama nuo: panikulity, progresuojancios dalinés
lipodistrofijos, zidininés dermalinés hipoplazijos, steroidy sukeltos atrofijos, [upus
erythematosus profundus (3).

Pagal vyraujancius patogenetinius mechanizmus:

e uzdegiminés kilmés: transplantato prie§ Seimininka liga.

e Sklerodermiforminés mucinozés: skleromiksedema, Buschke sklerodema, nefrogeniné
sisteminé fibrozé, odos amiloidozé.

e Genetinés ligos: Vernerio sindromas, Huriez sindromas, sustingusios odos sindromas (angl.
stiff-skin syndrome), meloreostozé.

e Vaisty sukeltos: pentazocinas, bleomicinas, vitaminas K, interferonas Bla, peplomicinas,
kokainas, D-penicilaminas, vitaminas B12, uracil-tegafuras, metisergidas, gemsitabinas,

paklitakselis.
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e ToksiSkos kilmés: toksinio aliejaus sindromas, eozinofilija — mialgijos sindromas,
vinilchlorido sindromas.

e Metabolinés biiklés: porfirija cutanea tarda, cukrinis diabetas, fenilketonurija.

e Paraneoplastinés biikleés: POEMS sindromas, mieloma su skleroderminiais odos pakitimais,
karcinoido sindromas, sklerodermg primenantys reiSkiniai esant mieloproliferacinéms
eozinofilijoms (22).

papildomi tyrimai néra biitini, jei néra jtarimo dél sisteminés sklerozés. Biitina atidziai surinkti
anamneze dé¢l galimy sisteminés sklerozés pradziai budingy simptomy, tokiy kaip Reino fenomenas
ar virSkinamojo trakto veiklos sutrikimai. Klinikinio iStyrimo metu svarbu atmesti tokius SS budingus
pozymius kaip: sklerodaktilija, opos, kalcinozé odoje, teleangiektazijos ir difuziné veido sklerozé —
Sie pozymiai LS atvejais pasitaiko itin retai (4). Taip pat rekomenduojamas klinikinis anogenitalinés
srities iStyrimas, ypac pacientams, sergantiems plokstelinés ar generalizuotos LS potipiu, siekiant

atmesti arba patvirtinti genitalijy srities sklerozuojancia ir atrofing kerplige (3).

2.8. Diagnostika

Rekomenduojama, kad LS diagnostika ir gydymas bty vykdomi bendradarbiaujant su Siy
sri¢iy specialistais — dermatovenerologais, vaiky dermatovenerologais, vaiky reumatologais ir (ar)
reumatologais. Pacientams, sergantiems linijine LS, ypa¢ jos potipiais ECDS ir PVH,

rekomenduojama atlikti placig tarpdisciplining diagnostika (3).

Dermatoskopija.

Neinvazinis, greitas ir lengvai prieinamas metodas, taikomas diagnostikoje bei stebésenoje.
Tipiniai sklerodermos dermatoskopiniai pozymiai apima: balksvos spalvos tinklelj (Wickham’o
tinklelis), pigmentines strukttras be aiskios architektiiros arba tinklo struktiiros bei linijines Sakotas
kraujagysles. Sie pozymiai koreliuoja su histopatologiniais pakitimais. Be to, gali padéti atskirti LS
nuo kity uzdegiminiy odos ligy (23). Pazeistose vietose be tipiniy poZymiy stebimas odos priedy
(liauky, plauky folikuly) netekimas, pazeidimus geriausia vizualizuoti poliarizuotu rezimu (7 pav.)
(24). Dermatoskopija taip pat gali padéti diferencijuoti aktyvias ir neaktyvias ligos stadijas. Tipiniai
sklerodermos dermatoskopiniai pozymiai, tokie kaip balkSvos spalvos tinklelis (Wickham’o
tinklelis), baltos ,,debesy“ struktiiros (mazi, nerySkiai apriboti, balkSvi plotai, histologiskai
atitinkantys dermos sklerozg ir sustoréjusiy kolageno skaiduly sankaupas), laikomi potencialiu ligos
aktyvumo zymeniu (8 pav.). Pigmentinés struktiiros neturincios aiskios architekttiros, daznesnés

neaktyviuose pazeidimuose ir koreliuoja su lokalios odos sklerodermos pazeidimo indeksu (LoSDI),
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ypac esant rudoms beforméms struktiroms. Linijinés Sakotos kraujagyslés, kurios siejamos su
dermos vazodilatacija ar neovaskulizacija, dazniau stebimos spaudimo srityse, koreliuoja su

modifikuotu lokalios sklerodermos aktyvumo indeksu (mLoSSI) (23,25).

7 pav. LS dermatoskopiniai pozymiai: baltos fibrotinés linijos (mélynos zvaigzdutés), linijinés
i§siSakojancios kraujagyslés (juodos rodyklés), plauky folikuly netekimas pazeistoje srityje (Zalios
rodyklés) lyginant su nepaZeista sritimi (mélyna rodykl¢); pavieniai pigmentiniai taskai (raudona

rodykl¢) (adaptuota pagal Y. J. Bhat ir kt. (24).

8 pav. a. neaktyvaus paZeidimo vaizdas, tinkliné¢ ruda pigmentacija b. aktyvaus paZeidimo
vaizdas, taskinés kraujagyslés, placiai iSsidésCiusios baltos ,,debesy” struktiiros c. aktyvaus
pazeidimo vaizdas, baltos ,,debesy* struktiiros (raudonos Zvaigzdutés), pavienés linijinés Sakotos

kraujagyslés (adaptuota pagal P. Szczepanik-Kutak ir kt. (25).

Laboratoriniai tyrimai.
Rekomenduojama atlikti kraujo tyrimus visy LS potipiy atvejais, jvertinant bazinius
laboratorinius rodiklius (bendrg kraujo tyrimg ir biocheminius parametrus) bei ANA buvima (3).

Bazinis laboratorinis tyrimas turéty apimti:
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e Dbendrg kraujo tyrimg (ypac svarbu linijinés formos ir eozinofilinio fascito atvejais, kai gali
biiti nustatoma eozinofilija).

e Biocheminius parametrus: kepeny transaminazes (AST, ALT), cholestazés rodiklius (y-GT ir
Sarmin¢ fosfataze), laktatdehidrogenaze (LDH), keatining, kreatinkinazg¢ (ypac jtariant
gretutinj miozitg), eritrocity nusédimo greitj (ENG) ir/arba C-reaktyvy baltyma (CRB) (3).

e ANA tyrimas, atlickamas netiesioginés imunofluorescencijos metodu ant HEp-2 lasteliy
(3,10).

Lyginant tik odos pazeidimg turinius pacientus su tais, kuriems nustatytos ekstrakutaninés
manifestacijos (EKM) eritrocity nusédimo greitis (ENG), C reaktyvusis baltymas (CRB),
imunoglobulinas G (IgG) buvo reikSmingai labiau padidéje pacientams, kuriy liga apémé ir gilesnes,
ekstrakutanines strukttiras (10). Mazdaug 30 proc. pacienty buvo uzfiksuotas raumeny fermenty —
kreatinkinazés ir aldolazés — padidéjimas, stebima asociacija su vykstancia raumeny atrofija (5,19).
Pacientams, sergantiems ankstyva eozinofilinio fascito stadija gali buti nustatoma periferiné
eozinofilija bei padid¢j¢ uzdegimo rodikliai, tokie kaip CRB ar eritrocity nusédimo greitis, taciau Sie
poky¢iai yra laikini — jie daznai iSnyksta ligai progresuojant arba pacientams pradéjus gydyma.
Rekomenduojama pradiniy ligos faziy metu bei jtariant ligos reaktyvacija reguliariai tirti absoliuty
eozinofily kiekj kraujyje bei uzdegiminius rodiklius (4).

LS atvejais autoantikiiny reik§mé klinikinéje praktikoje iSlieka ribota, kintanti, o rySys su
pagrindine liga néra aiSkus (1 lentel¢). D¢l Sios priezasties, platus autoantikiiny tyrimas bei vertinimas

néra rekomenduojamas nei diagnostikai, nei ligos aktyvumo ar sunkumo vertinimui (2,4).

1 lentelé. Autoantikiiny iStyrimo rekomendacijos

Autoantikiinai Daznis ir rekomendacijos Klinikinés sasajos

ANA Nustatomas 5,9—68 proc. | Imunings sistemos hiperaktyvumo Zymuo
(4,5,10). Rekomenduojamas | (19); randami sunkesnése LS formose,
iStyrimas visoms LS formoms | rySys su gilesniu jsitraukimu, EKM (10);
(4). 55 proc. atkry€io atvejy ANA teigiami

(19).

AHA Nustatomas linijinés formos | Koreliuoja su pazeidimy skaic¢iumi,

(antihistoniniai) atvejais 18—47 proc. (4,10). | iSplitimu, raumeny jsitraukimu;
Nerekomenduojamas iStyrimas | nepatikimas atkryc¢io Zymuo (10).
visiems sergantiems LS (2,4).

ssDNA Nustatomas 8-51 proc. | Siejamas su sgnariy kontraktiromis,

(viengrandés DNR) Nerekomenduojamas iStyrimas | aktyvia ilgalaike liga, gilesniy raumeny
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1 lentelé. Autoantikiiny iStyrimo rekomendacijos (tesinys)

visiems  sergantiems LS, | bei fascijy pazeidimu, vaikystéje
vertinimas prieStaringas | prasidéjusia liga (10).
(2,4,10).
Dvigubas ~ ANA, | Gali biiti naudingas gydymo | Siejamas su didesniu ir sunkiu odos
AHA, ssDNA | poreikio bei trukmés vertinime | pazeidimu (10).
pozityvumas (10).
Kiti autoantikiinai | Nerekomenduojamas iStyrimas | Néra specifiniai LS, nereikSmingai
(kardiolipino, visiems  sergantiems LS. | koreliuoja su ligos aktyvumu (4).
fosfolipidy, U1/U3 | Duomenys riboti (4).
RNP, MMP-1,
antinukleosominiai)
ENA (anti-dsDNA, | Nustatomas 1-15 proc. | Ribota diagnosting ir prognosting reikSme
SSA/B, Sm/RNP, | Rekomenduojamas  iStyrimas | LS (10).
anti-Scl-70, tik jtarus kitg autoimuning liga
anticentromeriniai) | (3,10).
Reumatoidinis RF nustatomas 3-29 proc. | RF laikomas rizikos veiksniu sgnariy
faktorius (RF) ir|(2,5,10). Rekomenduojamas | paZeidimui, nustatomas pacientams su
ciklinio citrulininio | iStyrimas esant artrito | EKM (2,5,10).
peptido (CCP) | simptomams ar EKM (3).
antiklinai
Gama-globulinai, Nerekomenduojamas iStyrimas | ReikSmé nejrodyta (2).
komplementas, visiems  sergantiems LS.
antifosfolipidiniai Sitlomi kaip galimi sunkumo
AK, I11 tipo | Zymenys (2).
prokolagenas
CREST sindromo | Nerekomenduojamas iStyrimas | Gali atsirasti prie§ sisteming ligg (2).
Zymenys (anti- | visiems  sergantiems LS.
centromeriniai, Sitilomi steb¢jimui del

Ro/La, Scl-70 ir kt.)

sisteminés ligos iSsivystymo,

esant EKM (2).

Borrelia (Laimo

liga)

Nerekomenduojamas iStyrimas

be klinikiniy pozymiy (3).

Nerekomenduojama  diagnostika

simptomy (3).

be
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1 lentelé. Autoantikiiny iStyrimo rekomendacijos (tesinys)

IgG, IgA, IgM Nerekomenduojamas iStyrimas | Didesnés vertés esant linijinei, giliai ar

visiems sergantiems LS (5). pansklerotinei sklerodermai (5).

2.9. Ligos simptomai ir aktyvumo vertinimas

Klinikiniams pazeidimo pozymiams priskiriama:

l.
2.
3.
4.

Dermos atrofija.
Poodinio audinio atrofija.
Pazeidimo vietos hiper- ar hipopigmentacija.

Infiltruota oda pazeidimo centre.

Gydymo pasirinkimg lemia ligos aktyvumo buvimas. Ligos aktyvumo kriterijai apima:

1.

woA e

R e

Naujy pazeidimy atsiradimg per paskutinius 3 ménesius — dokumentuota gydytojo.
Esamy pazeidimy plitima per paskutinius 3 ménesius — dokumentuota gydytojo.
Vidutinio ar sunkaus laipsnio eritemg ar odos paZeidimus su eriteminiu krastu.

Violeting pazeidimo ar jo krasto spalva.

Gydytojo dokumentuotg ligos progresavimg ] giliuosius audinius (nustatoma pagal
paciento nuotraukas, MRT ar ultragarsa).

Didéjantj odos pazeidimo ir pazeidimo kraSto sukietéjima/induracija.

Didéjantj plauky slinkimg galvos, antakiy ar blakstieny srityse — dokumentuota gydytojo.
Izoliuotg kreatininkinazés koncentracijos padidé€jimag be kity naujy pakitimy.

Aktyvy uzdegima patvirtinancig biopsija (2).

2.9.1. Klinikiniai vertinimo metodai

LS vertinti siilomos kelios klinikinés metodikos ir vertinimo skalés, tarp jy: depigmentacijos,

induracijos, eritemos ir teleangiektazijy skalé (DIET), modifikuotas Rodnano odos pazeidimo balas

(mRSS) ir LS odos sunkumo indeksas (LoSSI) (2,4). Visos Sios metodikos vienu metu vertina tiek

ligos aktyvuma, tiek pazeidimo pozymius, taciau remiasi ribotu klinikiniy parametry kiekiu, todel jy

jautrumas ligos dinamikos vertinimui yra ribotas (2). Tai geriausiai iliustruoja DIET skalé, kuri, kaip

nustatyta, nepakankamai aiskiai atskiria ligos aktyvuma nuo paZeidimo — tg patj jvertinimg gali lemti

tiek aktyvios, tiek regresuojancios ligos formos (4).

2008 — 2014 m. Arkachaisri ir kt. klinikiniam vertinimui suktiré sudétinj LS odos vertinimo

jrankj LoSCAT vaikams, sergantiems LS, parodydami patikimuma ir tinkamuma vertinti ligos
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aktyvuma ir pazeidimus. Véliau skalé buvo pritaikyta suaugusiems — pirminio validavimo tyrime
patvirtintas patikimumas ir validumas (26). Siuo metu manoma, kad tai tinkamiausias klinikinis
jrankis pavirS§inés LS vertinimui (3,4), nes LoSCAT jungia du komponentus: mLoSSI ir LoSDI.
mLoSSI vertina ligos aktyvuma, atsizvelgiant | paZeidimo plitima, eritemg ir odos induracija; skalés
baly skaicius 0—162; vertinamos 18 anatominiy sri¢iy, kiekvienai sri¢iai skiriant 0-9 baly, o LoSDI
— ligos padarytg zala, jskaitant odos bei poodinio audinio atrofija ir pigmentacijos poky¢ius; skalés
baly skai¢ius 0—162 (4,27). Naujausi duomenys patvirtina, kad LoSCAT indeksas yra jautresnis nei
mRSS, Tognetti ir kt. atliktame prospektyviniame tyrime, kuriame dalyvavo 16 pacienty, serganciy
lokalia skleroderma, LoSCAT indeksas gerai koreliuoja tiek su klinikiniu atsaku, tiek su dermos storio
poky¢iais, vertintais auks$tos raiSkos ultragarsu. PrieSingai, mRSS pasirodé maZziau jautrus stebint
ligos eiga, ypac¢ ankstyvose stadijose (9). LoOSCAT patikimuma patvirtino ir kitas 47 pacienty imties
prospektyvinis tyrimas, atliktas Agazzi ir kt. mLoSSI rezultatas mazai priklauso nuo gydytojo
klinikinés patirties, yra patikimas net sudétingesnése lokalizacijose, pavyzdziui, kakle. LoSDI
pasizymi didesne rezultaty variacija tarp skirtingy tyréjy, tikétina dél subjektyvesnio kriterijy.
Vertinant visg LoOSCAT jrank], jis pasizymi dideliu patikimumu, vertinant odos pazeidimus, taciau
yra ribotas, vertinant giluminius pakitimus ir ekstrakutaning ligos eigg, rekomenduojama papildomai
taikyti instrumentinius metodus, siekiant tiksliau jvertinti audiniy pazeidima (28).

Papildomai vertinimui gali biiti taikomos ir bendrojo vertinimo skalés PhysGA-A (Gydytojo
bendras ligos aktyvumo jvertinimas, angl. physician global assessment of disease activity) ir
PhysGA-D (Gydytojo bendras ligos zalos jvertinimas, angl. physician global assessment of disease
damage), kurios leidzia integruoti kliniking patirtj su objektyviais vertinimo duomenimis (4). Nors
PhysGA-D vertina tik odos bikle, kartais gali padéti vertinti ir ekstrakutanines manifestacijas, taip
papildant LoSCAT vertinima. Skrzypek-Salamon ir kt. pradinis LoOSCAT skalés validavimo tyrimas
rodo, kad PhysGA-A ir PhysGA-D reik§meés koreliuoja su LoOSCAT komponentais, nors koreliacija
buvo silpna ar vidutiné: tarp mLoSSI ir PhysGA-A — vidutiné teigiama koreliacija, o tarp LoSDI ir
PhysGA-D — silpna teigiama koreliacija (26). Lis-Swiety ir kt. tyrime papildomai patvirtintas $iy
skaly patikimumas, vertinant tam paciam ar skirtingiems gydytojams — tiek PhysGA-A, tieck PhysGA-
D parodé reikSminga patikimuma (29).

Literatiiroje apraSyti keli vienmaciai ir dvimaciai vertinimo metodai, tokie kaip
kompiuterizuotas odos balas (CSS), taciau jy pagrindinis trikumas — vertinama tik odos sklerozé,
todel jie nepakankamai atspindi visg ligos aktyvumo ar Zalos spektra (4). Naujausias sukurtas
vertinimo jrankis, kuriam Siuo metu atliktas pradinis validavimas, - Sklerodermos aktyvumo
vertinimo skal¢ (angl. Morphea Activity Measure), skirta pediatrinés sklerodermos aktyvumui
jvertinti vienkartinio vizito metu. Sukurtas eksperty konsensuso buidu, apima 10 klinikiniy pozymiy,

i§ kuriy 4 sutampa su LoSCAT, o kiti 6 yra unikalas. Pradinio pilotinio Garcia-Romero ir kt. tyrimo
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rezultatai parodé¢, kad sklerodermos aktyvumo vertinimo skalé¢ yra patikimas, validus ir tinkamas
instrumentas pediatrinés sklerodermos aktyvumui vertinti, taciau reikalingi papildomi tyrimai,
siekiant jvertinti jo jautrumg bei plataus pritaikymo galimybes (30).

Gyvenimo kokybés vertinimas sergant LS buvo vertinamas tik Dermatologiniu gyvenimo
kokybés indekso (DLQI) klausimynu. Ilgg laika buvo paskelbta vos 15 publikacijy Sia tema,
dazniausiai su nedidelémis tiriamyjy imtimis. Taciau Szczgch ir kt. atliktas tyrimas pabréze, kad,
vertinant su DLQI, gyvenimo kokyb¢ reik§mingai koreliuoja tik su ligos aktyvumu, o ne ligos zala
pacientui (31). Todél pastaraisiais metais iSrySkéjo butinybé jtraukti paciento perspektyva j LS
klinikinj vertinima, ypa¢ vaiky populiacijoje. Nors ligos aktyvuma ir zala galima vertinti jvairiais
specifiniy validuoty paciento savarankiSkai pildomais klausimynais pagristy metody. Zigler ir kt.
atliktame kokybiniame tyrime autoriai sukiiré¢ nauja ligai specifinj LS gyvenimo kokybés vertinimo
klausimyng (angl. Localized Scleroderma Quality of Life Instrument) (LoSQI). Klausimynas
pasizymi aukStu turinio validumu (7). Tolesnéje to paties autoriaus komandos publikacijoje buvo
atlikta kiekybiné LoSQI skalés validacija, jtraukiant 110 vaiky ir paaugliy. Rezultatai dar karta
patvirtino LoSQI validuma klinikinéje aplinkoje ir parodé, kad $i skalé reikSminga priemoné pacienty
gyvenimo kokybei vertinimui tiek klinikiniuose tyrimuose, tiek kasdien¢je praktikoje (32).
Naujausioje mokslingje literatiroje LoSCAT, kartu su bendrais vertinimais (PhysGA-A ir PhysGA-
D), rekomenduojami kaip pagrindiniai klinikiniai rezultaty vertinimo metodai pavirSiniy LS formy

stebésenai (4).

2.9.2. Instrumentiniai vertinimo metodai

Placiai taikomas ir apraSomas, kaip vienas pagrindiniy metody LS aktyvumui vertinti - UG
(4,6). Sis neinvazinis metodas, leidZia stebéti odos dermos storio ir echogenidkumo poky¢ius jvairiose
ligos fazése (aktyviis pazeidimai gali biiti storesni ir sukietéje, tuo tarpu atrofiniai — suplonéje (27),
apraSytas retrospektyviniame Taraneh Yazdanparast ir kt. tyrime, kuriame tirtos histologiSkai
patvirtintos LS paZeistos odos sritys, nustatant struktiirinius skirtumus uzdegimingje stadijoje.
Autoriai nurodo, jog aukStos raiSkos ultragarsas iSlieka vienu jautriausiy metody ligos aktyvumui
vertinti (6). Panasias iSvadas pateikia ir Murray ir kt., kurie savo tyrime nurodo, kad aukstos raiskos
ultragarsas leidzia tiksliai jvertinti epidermio ir dermos storio skirtumus tarp pazeistos ir sveikos odos,
ypac¢ aktyvios ligos fazés metu, epidermio storis aktyviose plokstelése reikSmingai maZesnis, o
dermos echogeniskumas — sumazgjes, patvirtinant aukstos raiskos ultragarso jautruma uzdegiminio
aktyvumo vertinimui (21). Vertinimo tikslumg patvirtina atliktas prospektyvinis Pain CE ir kt.

tyrimas, kuriame dalyvavo 25 pacientai, sergantys JLS: nustatyta teigiama koreliacija tarp LoOSCAT
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aktyvumo indekso ir dermos storio, vertinto auksStos raiSkos ultragarsu, patvirtinant Sio metodo
patikimuma vaiky populiacijoje (27). Vis délto, ultragarsinio vertinimo rezultaty palyginamuma tarp
skirtingy tyrimy riboja naudotos jrangos ir metodikos jvairové. Siekiant standartizuoti duomeny
rinkimg, LS klinikiniy ir UG grupé (LOCUS) pasiiilé vieningg ultragarsinio vaizdinimo protokola,
kuris padéty uztikrinti tyrimy duomeny harmonizacijg (33), ta¢iau protokolo naudojimas tyrimy metu
iSlieka ribotas.

Dél neurologiniy simptomy, tokiy kaip migrena, hemiparezé ar epilepsija, kurie gali pasireiksti
LS atveju, ypa¢ budinga ECDS potipiui ar su juo glaudziai susijusiai PVH, rekomenduojama
pacientams atlikti neurologinj iStyrimg bei atlikti galvos smegeny MRT, siekiant atmesti CNS
pazeidimg (3). Maloney ir kt. retrospektyvinéje studijoje, dazniausios indikacijos buvo galvos
skausmai ir traukuliai. Reik§minga dalis pacienty turéjo progresuojancius pakitimus, tac¢iau pokyciai
ne visada koreliavo su klinikine simptomatika (34). PanaS$ius rezultatus pateikia ir Knights ir kt., kurie
retrospektyviniame tyrime parodé, kad net 50 proc. vaiky, serganc¢iy ECDS ar PVH, nustatyti MRT
pakitimai statistiSkai reikSmingai susije su traukuliy pasireiSkimu. Autoriai taip pat pazymi, kad MRT
gali neatskleisti poky¢iy, nepaisant esamy neurologiniy simptomy (35).

Kadangi vaikai daznai negali tiksliai apibiidinti neurologiniy, sgnariy ar akiy simptomuy,
sprendimas dél radiologinio iStyrimo poreikio ir jo stebésenos turéty biti priimtas bendradarbiaujant
su gydanciais gydytojais bei tévais (3).

MRT yra naudingas tyrimas patvirtinti raumeny ir skeleto sistemos pazZeidimus visiems
pacientams, kai yra klinikinés indikacijos, ypa¢ ECDS potipiui - ne tik siekiant atmesti CNS
pazeidima, bet ir planuojant chirurgines intervencijas (3,4). Retrospektyvinis Eutsler ir kt. tyrimas,
kuriame jvertinti MRT pacienty, serganciy JLS. Giliyjy audiniy pazeidimas nustatytas 65 proc. atvejy,
o fascijy sustoré¢jimas — 50 proc. (36). Panasius rezultatus pateiké Abbas ir kt., MRT pagalba taip pat
buvo nustatyta, kad pazeidimo iSplitimas yra platesnis nei vertinta klinikinio iStyrimo metu, todél
MRT radiniai gali keisti gydymo taktika: testi arba intensyvinti gydyma. Taip pat pastebéta, kad
indukcija, jtraukta ] mLoSSI vertinimo skale, geriausiai atspindi giliyjy audiniy aktyvumg MRT
tyrimuose (37). Vis délto, rutininis MRT atlikimas visiems pacientams néra rekomenduojamas (4).

Optin¢ koherentiné tomografija (OKT) yra papildomas metodas odos struktiiriniams
pokyciams vertinti. Pasizymi didele raiska, nors jsiskverbimo i odos sluoksnius gylis ribotas. Murray
ir kt. prospektyviniame tyrime, kuriame dalyvavo 32 pacientai, OKT jautriau nei UG fiksavo
reik§mingg epidermio sustoréjimo sumazéjima plokstelés centre. Tai leidZia manyti, kad OKT gali
biiti naudingas jrankis ankstyvam strukttriniy pakitimy identifikavimui (21).

Vis dazniau taikoma metodika — infraraudonyjy spinduliy termografija (IRT), netiesiogiai
vertinanti odos bei po ja esan¢iy raumeny perfuzija (27). Keliuose tyrimuose nustatyta, kad pazeidimo

vietos temperatiiros pokyciai koreliuoja su klinikiniu ligos aktyvumu (3,4). Yra duomeny
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patvirtinan¢iy IRT derinimg su lazerine Doplerio vaizdine analize (LDI), kuri vertina mikrovaskuline
perfuzija (27) ir jos jautruma. Murray ir kt. prospektyviniame tyrime, giluminé kraujotaka buvo
reikSmingai padidéjusi ploksteliy centre, tiek aktyvios, tiek neaktyvios sklerodermos atvejais (21).
Pain CE ir kt. prospektyviniame tyrime, kuriame dalyvavo 25 pacientai, sergantys JLS, nustatyta
neigiama koreliacija tarp LoSCAT aktyvumo indekso ir kraujotakos intensyvumo, matuotu LDI
metodu. IRT kol kas néra daznas klinikinis tyrimas, nes linkes pateikti ,klaidingai teigiamus*
rezultatus (27).

Durometrija gali buti pritaikyta sklerodermos sukietéjusios odos jvertinimui (3). Tyrime,
kuriame dalyvavo 23 pediatriniai pacientai, gauti rezultatai parodé, kad tai patikimas matavimo
jrankis, nepriklausomai nuo tyr¢jo klinikinés patirties bei gebé&jimo skirti pazeista oda, koreliuodamas
pokyciams. Negalima naudoti vertinant pazeidimus vir§ kauliniy pavirSiy (4,38). Nauji duomenys
rodo, kad durometrija yra patikima klinikiniam naudojimui, taciau silpnai koreliuoja su klinikinémis
odos vertinimo skalémis (39).

Viename atlikty tyrimy pabrézta papildoma elektromiografijos (EMQG) verte, diagnozuojant
raumeny funkcijos sutrikimus pacientams, sergantiems linijine skleroderma. Raumeny pazeidimy
stebéjimui, tokiu atveju, vis tiek taikomas UG (4). Papildomai iSskiriamas odos elastingumo
vertinimas, pasitelkiant kutometra, taciau naudojimas islieka ribotas (3). Taip pat pritaikytas naujas
indentometrinis metodas, leidZia objektyviai jvertinti odos induracijos laipsnj. Nustatyta, kad
indentometriniai rodmenys reik§mingai neigiamai koreliuoja su klinikiniais odos induracijos balais

(39).

2.10. Lokalios sklerodermos gydymas

LS gydymas iki Siol iSlieka nepakankamai efektyvus. Atsitiktiniy imc¢iy kontroliuojamy
terapiniy tyrimy atlikta labai nedaug. Nors siiilomi jvairs gydymo biidai — vietinis,
imunomoduliacinis, sisteminis imunosupresinis, fototerapija bei fizinés medicinos — visuotinio
sutarimo dél ligos gydymo néra. Dauguma publikacijy yra klinikiniy atvejy apraSymai arba steb¢jimo
tyrimai; palyginamyjy ar placebu kontroliuojamy tyrimy beveik néra. Praktikoje taikomi gydymo
metodai priklauso nuo specialisto: vaiky reumatologai dazniausiai naudoja metotreksatg (MTX) arba
sisteminius kortikosteroidus, dermatologai dazniau skiria vietinj gydyma ar fototerapija (2,4,8). Siuo
metu néra ir patogenetinio gydymo metodo, galin¢io visiskai iSgydyti LS. Vis délto, ypac¢ aktyvioje
ligos fazéje, egzistuoja efektyviy gydymo strategijy, kurios leidzia suvaldyti simptomus ir sustabdyti

ligos progresavima (3).
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Gydyma biitina pradéti kuo anksciau, siekiant iSvengti komplikacijy ir sumazinti ilgalaikj
sergamumg, ypa¢ funkciniy sutrikimy, sgnariy kontraktiiry bei deformacijy (2,4). Pasirenkant
gydymga svarbu atsizvelgti ] klinikinj ligos potipj, aktyvuma, pazeidimy gylj, iSplitimg ir jtaka
paciento gyvenimo kokybei (3,4). Toks individualizuotas poZiiiris ] gydyma yra itin svarbus, kadangi
kai kurios riboto tipo formos daznai nesukelia objektyviy nusiskundimy ir laikomos tik estetine
problema. PrieSingai, tam tikros linijinés formos gali sukelti itin stipriy bei ilgalaikiy fiziniy ir
psichologiniy pasekmiy, tod¢l Siais atvejais bitinas sisteminis gydymas, pradedamas ankstyvojoje
ligos fazeje (3).

Kai uzdegiminé fazé suvaldoma, sisteminis gydymas turi biti tesiamas dar bent 12 ménesiy,
siekiant stabilizuoti rezultata ir sumazinti atkry¢io rizikg. Klinikinio pageréjimo atveju galima
svarstyti palaipsnj vaisty dozés mazinimg. Taciau, vertinant terapijos efektyvuma, svarbu atsizvelgti
1 tai, kad sklerozés sumaz¢jimas dazniausiai pasireiskia tik po 8—12 savai¢iy nuo gydymo pradzios

3).

Vietinis gydymas.

Gliukokortikosteroidai yra dazniausiai taikomas pirmos eilés vietinis gydymo metodas sergant
LS (3). Vietinis gydymas rekomenduojamas pavirS§inéms ir riboto iSplitimo formoms, ypac
plokstelinei sklerodermai (2,4). Ankstyvose uzdegiminése stadijose, esant lokalizuotam ir riboto
iSplitimo pazeidimui, rekomenduojami vidutinio ar didelio stiprumo vietiniai kortikosteroidai. Aiskiy
klinikiniais tyrimais patvirtinty jy veiksmingumo jrodymy néra, bet klinikin¢je praktikoje stebimas
gydymo veiksmingumas (2—4). Ekspertai rekomenduoja stiprius vietinius kortikosteroidus naudoti
vieng kartg per dieng iki 4 sav., vidutinio stiprumo — iki 12 sav., siekiant sustiprinto poveikio ir
pagerinti veikliyjy medZiagy prasiskverbima  oda, svarstyti taikyma su okliuzija, véliau pereinant
prie intervalinio rezimo (3,4).

Ilgalaike vietiniy gliukokortikosteroidy terapija turéty biti atliekama intervaliniu rezimu, kad
buty sumazinta nepageidaujamy reiSkiniy rizika, odos atrofija ir i§laikytas gydymo efektyvumas (3).

Vietinio gydymo alternatyvos:

e Takrolimuzo 0,1 proc. tepalas. Nedidelio masto tyrimai rodo teigiama poveikj plokstelinei
sklerodermai, odos sukietéjimo mazéjima ir eritema. Rekomenduojamas vartojimas 2 k./d. su
ar be okliuzijos (2-4). Siam gydymo metodui taikyta dvigubai akla, atsitiktiniy iméiy,
kontroliuojama studija, kurioje dalyvavo 10 pacienty, sergan¢iy LS. Taip pat atliktas atviras
tyrimas, kuriame 7 pacientai buvo gydomi takrolimuzo 0,1 proc. tepalu su okliuzija bei
tyrimas, kuriame dalyvavo 13 pacienty, takrolimuzo 0,1 proc. tepalas buvo taikomas su arba
be okliuzijos, o stebéjimo laikotarpis truko net 4 metus. 9 pacientams i§ 13 buvo nustatytas

reikSmingas klinikinis atsakas j gydyma. Ypac tinkama, kai vietiniai gliukokortikosteroidai
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sukelia nepageidaujamy reakcijy arba kai ilgalaikis jy vartojimas yra ribotas dél anatominiy
viety (pvz., veidas) (3).

e Vietinio pimekrolimuzo 1 proc. taikymo LS atvejais klinikiniy tyrimy atlikta néra. Siuo metu
literatiiroje pateikiami tik pavieniy atvejy apraSymai (3).

e Kalcipotriolio 0,005 proc. tepalas, naudotas vienas ar kartu su betametazonu, pasiZzyméjo
teigiamu klinikiniu efektu (2—4). Literatiiroje pateikiami du terapiniai tyrimai, kuriuose viso
dalyvavo 31 pacientas ir kuriy rezultatai patvirtino vietinio kalcipotriolio 0,005 proc. tepalo
veiksmingumg gydant LS (3). Pastebéta, kad vaiky sklerodermg galima sékmingai gydyti
vietiniu kalcipotrioliu kartu su mazy doziy UVA fototerapija (2,3). Ypac tinkama, kai vietiniai
gliukokortikosteroidai sukelia nepageidaujamy reakcijy arba kai ilgalaikis jy vartojimas yra
ribotas d¢l anatominiy viety (pvz., veidas), taCiau gali biiti derinamas su vietiniais
gliukokortikosteroidais, sustiprinant poveiki (3).

e Imikvimodo 5 proc. kremas reikSmingai sumazina eritemg ir induracijg, taiau jo naudojimas,
kai kuriuose centruose, nerekomenduojamas dél patirties trilkumo. Dél priestaringy klinikiniy
rezultaty Sis gydymo biidas néra jtrauktas j standartines gydymo rekomendacija (2,4).

e Nauji preparatai, pavyzdziui, 8 proc. pirfenidono gelis, parodé perspektyvius rezultatus (4).

Lokalios gliukokortikosteroidy injekcijos j pazeidimo vietas rekomenduojamos tik iSskirtiniais
atvejais, sergant reta LS forma ECDS, aktyviame pazeidimo kraste. DaZniausiai naudojama
triamcinolono acetonido injekcija 1040 mg dozémis, vartojama gryna forma arba praskiedus
lidokainu santykiu 1:2—1:4. Nepaisant §io metodo daznumo klinikinéje praktikoje, Siuo metu

tarptautinéje literatiiroje néra publikuoty klinikiniy tyrimy, pagrindzianciy jo veiksminguma (3).

Fototerapija.

Fototerapija yra vienas efektyviausiy gydymo metody, sergant sklerozinémis odos ligomis,
jskaitant LS, jvardinama pirmo pasirinkimo metodu suaugusiy pacienty iSplitusios pavir§inés
sklerodermos gydymui, taCiau gali buti taikoma ir pediatrinei populiacijai (2,4). DazZniausiai
rekomenduojama: pavirSiniams pazeidimams, ypa¢ plokStelinés ar riboto iSplitimo sklerodermos
atvejais. Ji gali buti taikoma ir kaip priedas prie sisteminio gydymo, kai liga apima tiek pavirSinius,
tiek giliuosius audinius (2,4). Si terapija pasizymi tiek prie$uzdegiminiu, tiek antifibroziniu poveikiu.
Pagrindinis veikimo mechanizmas grindziamas tarplastelinés matricos metaloproteinaziy (ypac
MMP-1) indukcija, kurios slopina kolageno sintezg ir sumazina kryZzminius kolageno rySius — Sie
ry$iai yra itin iSreiksti LS atvejais. Be to, UV spinduliuoté skatina dermos T limfocity apoptoze,
Langerhanso lasteliy sumazéjima ir regulivoja daugelj uzdegiminiy citokiny (3).

UVA1 (340400 nm) fototerapija — dazniausiai naudojama fototerapijos forma LS gydyme,

rekomenduojama suaugusiesiems ir vis dazniau — vaikams. Yra iSskiriamos trys dozés: maza dozé:

39



>10-20 J/cm?, vidutiné dozé: >30-80 J/cm?, didelé dozeé: >80-130 J/cm? (3). Tyrimai rodo, kad
vidutinés ir didelés dozés UVA1 efektyviausios gydant, ypa¢ plokstelinés ar generalizuotos formos
atveju, taikant vidutines bei dideles dozes (2,4). TipiSkai taitkoma vidutiné dozé 3—5 kartus per savaite,
iki 30 procediry (3). Tognetti ir kt. atlikto prospektyvinio klinikinio tyrimo metu, pacientams,
sergantiems LS, taikant vidutinés dozés UVA-1 fototerapija (36 seansai po 60 J/cm?, 3—4 kartus per
savaitg) po 9 ménesiy remisija pasiekta 95 proc. atvejy, o dermos storis sumazejo vidutiniskai 60 proc.
Be to tyrime nustatyta reikSminga TGF-B1, TGF-B receptoriaus II, Grb2 ir Smad2/3 ekspresijos
slopinimo tendencija, patvirtinanti UVA-1 terapijos antifibrozinj poveikj (9).

UVA1 spinduliuoté néra tinkama giliyjy audiniy pazeidimams, kai jtraukiamas poodinis
riebalinis audinys, fascijos, raumenys ar kaulai (3). Reikia atkreipti démesj ] auksta atkryCiy daznj —
iki 45 proc. pacienty, per 2-3 metus po gydymo, gali pasireiksti ligos atsinaujinimas. Tokiems

pacientams fototerapijos procediiros turéty biti skiriamos ir tgsiamos pakartotinai (3,4).

PUVA terapija.

PUVA terapija (psoralenas + UVA) taikoma su psoraleno vonelémis arba tabletémis. Poveikis
siejamas su antifibroziniu veikimu, dazniausiai naudojama ankstyvoje uzdegimingje stadijoje, kai
uztikrinama geresné ligos regresija (2,4). Retrospektyviniai tyrimai rodo, kad: 39 proc. pacienty
pasiekée visiSka remisija, 50 proc. — klinikinj pager¢jima, tik 10 proc. — jokio atsako. Kontroliuoty
tyrimy triksta, taciau PUVA efektyvumas vertinamas kaip panaSus | UVAIL. TipiSkai
rekomenduojama apie 30 procediry, 2—4 kartus per savaite (3).

Pladiabangé UVA.
Placiabangé UVA (320—400 nm) buvo vertinta trijuose prospektyviniuose tyrimuose, i$§ kuriy
didZiausiame dalyvavo 63 pacientai. Si terapija laikoma maZiau efektyvia nei PUVA ar UVAL. Ji gali

biiti taikoma tik tuo atveju, jei pirmo pasirinkimo metodai yra neprieinami (3).

Siaurabangé UVB (NB-UVB).

Siaurabange UVB (311 nm), placiai naudojama psoriazés gydymui, gali buti taikoma LS
atvejais, ypac jei UVALI terapija neprieinama. Viename atsitiktiniy im¢iy tyrime, lyginant siauro
spektro UVB, mazos ir vidutinés dozés UVAL, terapija UVB spinduliais buvo efektyvi, taciau siauro
spektro UVB pasirodé maziau veiksminga nei vidutinés dozés UVA1. D¢l prieinamumo, siaurabangé

UVRB gali biiti svarstomas kaip alternatyva (3).
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Sisteminis gydymas.

Sisteminis gydymas rekomenduojamas, kai yra iSplite, greitai progresuojantys arba gilieji ligos

pazeidimai. DaZniausiai taikomas:

1.

Metotreksatas (MTX). Sisteminis gydymas MTX, su ar be intraveniniy arba geriamyjy
kortikosteroidy, laikomas efektyviausiu pirmo pasirinkimo sisteminiu vaistu, esant
sunkioms LS formoms, giliai, greitai progresuojanciai ligai ir/arba skeleto — raumeny
sistemos jtraukimui (2—4,40). Skeleto — raumeny sistemos jtraukimas apima artritg, miozita,
osteitg bei ligos salygota skeleto — raumeny skausmg (3). Tai dazniausiai naudojamas
sisteminis vaistas. Suaugusiems rekomenduojama MTX dozé yra 12.5-25 mg/sav. po oda
(iki 25 mg/sav.), vaikams 15 mg vienam kiino pavirSiaus ploto kvadratiniam metrui per
savaite (iki 25 mg/sav.), visiems pacientams papildomai skiriant folio ruigstj (0,4—1 mg per
dieng arba 5-10 mg/sav.) (2—4). Tyrimy duomenimis, MTX efektyvumas siekia apie 80-94
proc., taciau nutraukus gydymg 28—44 proc. atvejy stebimi atkrycCiai per 16-20 ménesiy
laikotarpj, ypaC esant trumpesnei gydymo trukmei (3,41,42). Suaugusiems pacientams,
kuriems liga prasidéjo vaikystéje, Sis daznis siekia apie 59 proc. Nuolat aktyvi liga fiksuota
30 proc. suaugusiyjy, kuriems skleroderma prasidéjo vaikystéje, ir 20 proc. pacienty,
kuriems liga prasidé¢jo po 20 mety amziaus (2). MTX rekomenduojama skirti bent 12
ménesiy po remisijos pasiekimo, o, pasiekus terapinj tikslg, galima svarstyti palaipsninj
dozés mazinima (3,43).

Sisteminiai kortikosteroidai. Dazniausiai naudojami kartu su MTX aktyvioje ligos fazéje,
ypac sunkiais, greitai progresuojanciais ar kontrakttras sukelianciais atvejais (2—4). Nors
veiksmingumas timioje ligos fazéje jrodytas tiek mono, tick kombinuotoje terapijoje,
rekomenduojami tik kaip papildomas gydymas su MTX (3,42). Gydant tik sisteminiais
kortikosteroidais, stebimas didelis atkryCiy daznis ir nepalankus ilgalaikis Salutiniy poveikiy
profilis, ribojantis naudojima. Todél naudojimas ilgalaikei terapijai nerekomenduojamas (2—
4). Sisteminiai kortikosteroidai turéty biiti taikomi tik trumpai, iimioje sunkiy potipiy fazéje,
pavyzdZiui, progresuojancios generalizuotos ar linijinés formos (3,43). Suaugusiesiems
anksciau rekomenduojama pradiné geriamyjy sisteminiy kortikosteroidy dozé¢ buvo 0,5-1
mg/kg prednizolono per parg (maksimali dozé — 60 mg per para); gydymo trukmé — ne ilgiau
kaip 3 ménesiai, po to palaipsniui mazinant dozg. Vaikams 1-2 mg/kg per para (maksimali
doz¢ — 60 mg per parg), taip pat po to palaipsniui mazinant (4). Naujausiose gairése Sis
gydymo rezimas ir dozuotés buvo pakeistos: suaugusiesiems rekomenduojama skirti 0,5-2
mg/kg prednizolono per para; gydymo trukmé — ne ilgiau kaip 2-4 savaites, po to palaipsniui
mazinant doz¢. Vaikams — 0.5-2 mg/kg per parg (maksimali dozé — 60 mg per parg),

iSdalinant pilng doz¢ dalimis ir vartojant 2—3 kartus per parg lygiomis dalimis, ne ilgiau kaip
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2-4 savaites, po to palaipsniui mazinant (3). Intraveninio metilprednizolono dozavimas
suaugusiems yra 250-1000 mg per para, skiriant 3 dienas i$ eilés karta per ménesj, nuo 3 iki
6 ménesiy. Vaikams dozé yra 30 mg/kg per parg (maksimali dozé¢ — 1000 mg), skiriant 3
dienas i§ eilés karta per meénesj, i§ viso 3 ménesius, po kuriy taip pat galimas geriamyjy
kortikosteroidy vartojimas (3,4).

3. Mikofenolato mofetilis (MMF). Veikia slopindamas limfocity proliferacija bei fibroblasty
aktyvumg (3,44). Alternatyvus vaistas pacientams, netoleruojantiems ar neatsakantiems j
MTX gydyma (2,4). Tyrimais pagrjstas reikSmingas klinikinis pageréjimas, leidZiantis
sumazinti ar net nutraukti gliukokortikoidy ir MTX vartojima. Geras atsakas ir toleravimas,
sergantiems sunkiai gydoma LS, turintiems ekstrakutaniniy manifestacijy, leidZiantis
iSlaikyti ilgalaike ligos kontrole, ilgesnj laika iki atkryCio po gydymo pradzios ir maza
Salutiniy poveikiy daznj (44,45). Suaugusiems rekomenduojama doz¢ — 1000 mg du kartus

per parg. Vaikams — 600—1200 mg/m? per para, iSdalijant j dvi dalis (4).

Abataceptas.

Biologinis vaistas, rekombinantinis baltymas, T limfocity aktyvacijos inhibitorius, naudojamas
reumatoidiniam artritui ir kitoms autoimuninéms ligoms gydyti, derinyje su MTX. Gali biiti skiriamas
stebint iSliekant] ligos aktyvumg arba paiiméjimg, po gydymo MTX ir MMF (3,46). Esami atvejy
analizémis pagristi duomenys rodo, kad abataceptas yra veiksmingas ir saugus gydant LS tiek
suaugusiesiems, tiek vaikams, nors gydymo dozé néra standartizuota ir skiriama nuo 500 mg
pacientams < 60 kg ir 750 mg > 60 kg, skiriant 1, 15, 30 dienomis, véliau kas 4—6 savaites arba 125
mg/sav. po oda (47). Efektas stebimas 83 proc. pacienty po 12 meén., o 61 proc. po 18 men., 44 proc.
po 24 mén. Daugumai pacienty, kuriems yra raumeny ir skeleto sistemos pazeidimas, aktyviis
simptomai zZymiai sumaz¢ja. Gali biiti naudojamas monoterapijoje arba kartu su MTX, MMF,

steroidais (3,46).

Janus kinazés inhibitoriai (JAK inhibitoriai).

Tofacitinibas, ruksolitinibas ir baricitinibas sékmingai naudoti pavieniuose LS atvejy
apraSymuose. Veikimo mechanizmas apima TGF-beta signaly slopinima per JAK/STAT kelia,
mazinant fibrozg¢. Janus kinazé dalyvauja TGF-f signaliniame kelyje, o aktyvavus JAK/STAT
kaskada, indukuojama fibroze. Be to, JAK stimuliuoja STAT baltymy fosforilinima, o tai skatina
profibroziniy ir prouzdegiminiy geny transkripcija. Dél $iy mechanizmy JAK inhibitoriai tampa
patrauklia alternatyva gydant sklerozuojan¢iy odos ligy atvejus, tokius kaip LS. Neseniai
publikuotoje apzvalginéje analizéje buvo apibendrinti visi iki tol aprasyti JAK inhibitoriy taikymo

atvejai. Nustatyta, kad gydant tokiais JAK inhibitoriais kaip tofacitinibas, ruksolitinibas ar
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baricitinibas, kai kuriais atvejais, buvo pasiektas geresnis atsakas nei taikant tradicinius gydymo
metodus, tiek eritemos, tiek sklerozés komponentuose. Nors perspektyviy ir kontroliuojamy tyrimy
vis dar triiksta, JAK inhibitoriai gali biiti svarstomi kaip gydymo pasirinkimas atskirais atvejais,

jvertinus visas galimas rizikas, jei LS yra atspari gydymui MTX, MMF ar abataceptu (3).

Tocilizumabas. Anti-IL-6 monokloninis antikiinas.
Irodytas veiksmingumas sisteminés sklerozés odos pazeidimams. ApraSyti atvejai rodo
veiksminguma LS gydyme, ypac esant kartu ekstrakutaninéms apraiSkoms (pavyzdziui, artritui), kai

kiti gydymo metodai buvo neveiksmingi ar kontraindikuoti (3,48).

Literatiiroje pateikti atskiri atvejai ir nedidelés studijos apie vietinio arba geriamojo vitamino
D, D-penicilamino, fenitoino, ciklosporino ir interferono naudojima lokalizuotos sklerodermos
gydymui. Vis délto Siy preparaty efektyvumo ir saugumo jrodymai yra riboti. Todél jie

rekomenduojami tik tais atvejais, kai visas kitas gydymas neefektyvus arba netoleruojamas (2).

Hidroksichlorokvinas.

Hidroksichlorokvinas anks¢iau buvo naudojamas LS gydymui, taciau naujy tyrimy apie vaisto
veiksmingumg nepakanka. Remiantis ankstesniy tyrimy duomenimis, dalinis pageréjimas stebimas
didziajai daliai pacienty, serganciy jvairiomis LS formomis, i§ kuriy geriausias atsakas — plokstelinés
LS formos atvejais (49). Taciau, dé¢l didelés atkrycCio rizikos, riboty duomeny apie efektyvumg ir
prieinamy efektyvesniy gydymo metody, hidroksichlorokvinas néra jtrauktas i naujausias gydymo
rekomendacijas ir gali biiti skiriamas tik individualiais atvejais, kai kiti gydymo budai negalimi ar

neveiksmingi.

Fiziné terapija.

Fizin¢ terapija yra esmin¢ kompleksinio LS gydymo dalis ir daZnai taikoma klinikingje
praktikoje. Fiziné terapija ir manualiné terapija turéty biiti taikomos visy LS potipiy atvejais, kai
pasireiskia judesiy apribojimas, pavyzdziui, sgnariy kontrakttiros, raumeny disbalansas (atrofija ar
hipotrofija), taip pat siekiant uzkirsti kelig sgnariy kontraktiiroms, kai skleroziniai odos pazeidimai
tesiasi per sanarius (2,3). Ypa¢ rekomenduojamas fizioterapinis gydymas linijinés, generalizuotos,
gilios ir mirios formos atvejais. Sios priemonés turéty biiti taikomos kaip papildomas gydymo
metodas kartu su vietiniu arba sisteminiu gydymu (3). Jungiamojo audinio masazas bei manualinis
limfodrenazas turéty buti taikomi lygiagreciai su sisteminiu gydymu arba po jos sklerozés stadijoje.
Fizioterapijos reikéty vengti iminés uzdegiminés fazés metu (3). Rekomenduojamas terapijos daznis

— viena ar dvi procediiros per savaite, bent 3 ménesius is eilés (3).
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Chirurginés intervencijos.

Funkciskai biitinos chirurginés intervencijos, sergant linijinés formos LS, turéty biiti atliekamos
tik neaktyvioje stadijoje (3). Plastinés chirurginés intervencijos, estetinés veido derformacijy
korekcijos, gali biiti naudingos ir svarstomos neaktyvioje LS stadijoje, esant ryskiai veido
deformacijai, taciau tik sergantiems linijiniu ECDS potipiu, PVH, ir taikomos kaip paliatyvus
rekonstrukcinis gydymas (2,3). Ortopedinés — chirurginés intervencijos, tokios kaip Achilo
sausgyslés pailginimo operacija, yra indikuotinos tik esant linijinei LS. Itin svarbu $ias intervencijas
atlikti tik ligos remisijos laikotarpiu, geriausia kelerius metus po aktyvios ligos eigos pabaigos,
siekiant sumazinti atkryCio rizikg. Jei jtariamas ligos aktyvumas, rekomenduojama apsvarstyti
perioperacing imunosupresing sisteming terapija. Epifiziodezés sveikojoje kojoje, siekiant sulyginti
galiinés ilgio skirtuma, turi atlikti ir stebéti vaiky ortopedijos specialistas vaiko augimo periodo metu
(3). Kai stebimos kaulinio audinio asimetrijos, efektyvi ivairiy burnos ir Zandikauliy chirurgijos
procediiry kombinacija. Patvirtinus kliniking kaulinés asimetrijos diagnozg, atlickama vizualizacija
(KT 1 mm pjiiviais), kuri leidzia tiksliai nustatyti kaulinio deficito apimtj. Pagal Siuos duomenis
sukuriamas 3D planas, simetriskai atvaizduojant sveikaja puse i pazeistaja. Pagal §j plang gaminamas
individualus paciento implantas i§ biologiSkai suderinamy medziagy (pvz., Bioverit II,
polietereterketonas/PEEK). Tokie implantai jau daug mety sékmingai naudojami neurochirurgijoje
bei burnos ir zandikauliy chirurgijoje trauminio ar jgimto kaukolés kauly deficito korekcijai. Po
s¢kmingos implantacijos, prireikus, galima atlikti ir mink$tyjy audiniy kontiiravimo procediirg, ypac
kai pirminio kaulinio deficito nenustatoma. Suplonéjusios atrofinés odos sritys gali biiti sulyginamos

injekciniu biidu, perkeliant audinius i§ aplinkiniy dermos sriciy (3).

Autologiné riebaly transplantacija.

Taikymg rekomenduojama svarstyti minks$tyjy audiniy defekty korekcijai galvos srityje, esant
linijinés LS formai. Proceduira gali biiti atliekama tiek aktyvioje, tiek neaktyvioje ligos faz¢je, taip
pat gydant pacientg sistemine terapija. Ypac tinkama atvejais, kai pazeidimas pasireiskia galvos ir
veido srityje. Be estetinés korekcijos, $i procediira taip pat pasizymi imunomoduliaciniu ir
angiogeniniu poveikiu. [rodyti antifibroziniai efektai, susij¢ su tarplastelinés matricos baltymy
ekspresijos slopinimu ir padidé¢jusia kolagenazés aktyvacija. Nors, norint pasiekti norimg rezultata,
ypa¢ esant rySkesniems minkStyjy audiniy pazeidimams, daznai reikia keliy (paprastai 2-3)
procediiry, Sis metodas turi dideliy pranaSumy. Palyginti su minkStyjy audiniy augmentacija
hialurono riigSties pagrindu, kuri paprastai visiSkai rezorbuojasi per 3—6 ménesius, riebaly
transplantacija uztikrina ilgalaikj rezultaty iSlikimg bei teigiamg poveikj odos kokybei. Nors biity
tikslinga atlikti daugiau tyrimy dél optimalios dozés ir taikymo laiko, transplantacija gali biti

laikomas papildomu gydymo metodu pacientams, sergantiems linijine forma galvos srityje (3,50).

44



Lazerinis gydymas.

Esant lokalizuotoms odos pazeidimo formoms, kai standartinés fototerapijos ar vietinio
gydymo metodai yra kontraindikuotini arba neefektyvis, LS atvejais gali buti svarstomas impulsinio
dazy lazerio (PDL, angl. Pulsed Dye Laser) ar frakcinio CO2 lazerio taikymas. Toks gydymas turéty
buti taitkomas tik neaktyvioje ligos fazéje (3,51). Mokslingje literatiiroje apraSytas ir jvairiy kity tipy
lazeriy taikymas, jskaitant eksimerinj lazerj, frakcinius lazerius ir erbio:YAG (Er:YAG), taip pat
aleksandrito ir neodimio-YAG lazerius (3).

Impulsinio dazy lazerio (PDL) (585 nm, 5 J/cm?, 2 kartus per ménesj) naudojimo s¢kmé pirma
kartg aprasyta daugiau nei prie§ 20 mety. Pradzioje, remiantis patirtimi gydant hipertrofinius randus.
Iki Siol yra paskelbti aStuoni praneSimai apie PDL taikyma. Be klinikinés naudos, histologiskai
nustatytas sumazgjes kolageno skaiduly storis — Sis efektas buvo interpretuojamas kaip lazerio
sukeltas kolageno pluosty susitraukimas. Taip pat, po PDL terapijos, reikSmingai padidéjo dermoje
esan¢iy CD34+ dendritiniy lasteliy skaiCius. Vis délto biitina kritiSkai pazyméti, kad, kai kuriais
atvejais, veido srities LS pazeidimai 1§ pradziy buvo klaidingai interpretuoti kaip kraujagysliniai
dariniai ir gydyti PDL — nors eritema sumazg¢jo, sklerozés progresijos iSvengti nepavyko (3).

Frakciniai CO: lazeriai veikia vandens absorbcijos principu, sukuria mikroterminio pazeidimo
zonas (angl. microthermal treatment zones), kurios inicijuoja dermos remodeliacija: sumazina TGF-
B1, suaktyvina metaloproteinazes (MMP-1, -3, -9, -13), skatina kolageno tipy pokytj (Il — I) ir HSP
baltymy (HSP-72, HSP-47) raiska. Tokiu budu paSalinamas fibrozinis audinys, maZzinamas odos
jtempimas, didinama elastingumas ir mazinamas dermos storis. Toks gydymas gali biiti derinamas su
injekcijomis, siekiant koreguoti deformacijas. Literatliroje apraSyti sékmingi gydymo atvejai,
pacientams sumaze¢ja LoSDI balas (51). Viename 1§ tyrimy, kuriame dalyvavo 17 pacienty, buvo
lyginami CO- lazerio ir mazy doziy UVAL terapijos rezultatai — gauti geresni rezultatai CO- lazerio
grupéje (52). Be to, gydymas CO: lazeriu pasizyméjo didesniu pacienty pasitenkinimu ir mazesne
potrauminés hiperpigmentacijos rizika, nors pirmaja para po procediiros skausmo intensyvumas buvo
didesnis nei UVA1 grupéje (3).

Frakciniai Erbium-YAG lazeriai, kurie veikia dar pavirSutiniSkiau nei CO- lazeriai, literattiroje
aprasyti tik keli pavieniai atvejai, kai pacientams buvo pasiekta ilgalaiké remisija arba kliniSkai
reik§mingas pageréjimas. Aprasyti du atvejai su pazeidimais kojose ir vienas Parry—Rombergo

sindromo atvejis (3).
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3. APTARIMAS

Klinikinis atvejis, pristatytas darbe, atskleidzia JLS pasireiSkimo, diagnozavimo ir gydymo
ypatumus vaiky populiacijoje.

Norint, pagal naujausig klasifikacija, klasifikuoti pacientei diagnozuotg LS forma, kyla ligos
klinikinio kompleksiskumo ir LS pazeidimy priskyrimo tipui riby neapibréztumo konfrontacija. Pagal
ligos dinamika, Sis klinikinis atvejis, pirmiausia, galéty biiti priskiriamas ribotajam LS tipui:
ankstyvose stadijose stebéti eriteminiai pazeidimai, veliau jgij¢ balk8va atspalvi, o progresuojant ligai
— hiperpigmentacijg. Remiantis naujausia literatiira, riboto tipo LS gali paZeisti kelias anatomines
sritis, taip apsunkinant aisky priskyrima. Tac¢iau, jvertinus tai, jog, pacientés atveju, pazeistos keturios
anatomings sritys, atvejis labiau atitinka generalizuotos LS forma (stebimas 4 sri¢iy pazeidimas).
Klinikiné eiga taip pat atitinka §j tipg — pazeidimai buvo skirtingose aktyvumo stadijose: vieni —
aktyvis, eriteminiai, kiti — regresuojantys, su hiperpigmentacija. Nors ligos progresavimas buvo
laipsnisSkas, jis vyko greitai — nauji paZeidimai atsirado per kelis ménesius nuo pradinio odos
pazeidimo. Lokalizuotame paZeidime uZausio srityje nebuvo stebéta tipiSky aktyvios fazés pozymiy,
tokiy kaip eritema, kas taip pat gali biiti biidinga generalizuotai formai. Kadangi abiems, ribotajam ir
generalizuotam, tipams yra buidinga pazeidimy lokalizacija liemens srityje, aiski riba tarp $iy tipy ne
visuomet gali buti lengvai apibréziama ir daznai priklauso nuo vertinancio specialisto klinikinés
patirties. Atsizvelgiant | daugybinius odos pazeidimus, jy stadijy ivairov¢ bei anatominiy sriciy
skaiCiy, $is atvejis labiausiai atitinka generalizuotg LS tipa, nepazeidziant] gilesniy struktiiry, nors

Diagnoz¢ pacientei nustatyta remiantis klinikiniais duomenimis; vadovaujantis naujausiomis
pradinio paciento iStyrimo rekomendacijomis, atlikti laboratoriniai bendro kraujo ir biocheminiy
rodikliy tyrimai (alaninaminotransferaze¢, aspartataminotransferazé, kreatininas, CRB); atliktas
autoantikiiny ANA tyrimas, kuris, nepriklausomai nuo LS tipo, §iuo metu rekomenduojamas visiems
pacientams. Literatliros duomenimis, ANA turéty biiti randama sergant generalizuotu tipu, dazniau —
mergaitéms. Taigi, moksliniuose Saltiniuose jvardijamas pacientas atitinka apraSyto klinikinio atvejo
pacienta: gydoma 7 mety mergaité, kurios LS gali biiti klasifikuojama kaip generalizuotas ligos tipas.
Idomu tai, kad pacientés ANA tyrimo rezultatai svyravo. Pirmus 3 ligos metus ANA buvo neigiami,
o teigiamas rezultatas stebimas tik pusmetj, po skirto sisteminio gydymo metilprednizolono
pulsterapija bei metotreksato. Literattiros duomenimis, po gydymo padidéje ANA rodikliai indikuoja
galimg ligos atkrytj 55% atvejy, taciau, stebint pacient¢ remisijoje sekancius 2 metus, klinikinis
atkrytis nefiksuojamas. Taigi, patvirtinamas autoantikiiny titry prognostinés reikSmés ribotumas ir tai,
kad, sergant LS, galimi laikini autoimuniniai pakitimai, kurie nebiitinai progresuoja j sisteming liga.

Atliekant diferencine diagnostika ir vertinant sisteminés jungiamojo audinio ligos tikimybe, pacientei
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buvo papildomai istirti ir kiti autoantiktinai (ENA, dsDNR), kurie, literatiiros duomenimis, turi labai
ribotg reikSme¢ ir, klinikingje praktikoje, visiems pacientams rutiniSkai nerekomenduojami. ENA
rekomenduojama tirti tik jtarus kitg autoimuning ligg. Aptariamame klinikiniame atvejyje, pacienté
netur¢jo indikacijos placiam autoantikiiny iStyrimui, o hospitalizacijos metu rasta ribiné dsDNR
reikSme, véliau randant neigiamus titrus, pabrézia ribota diagnosting reikSme. Nustaius ribinj
dsDNR, buvo pradétas sisteminis gydymas, kuris galéjo lemti titro maz¢jima ir normalizavimasi.
Pacientei reguliariai buvo atliekami komplemento C3c¢ ir C4 tyrimai, nors, literatiiros duomenimis,
turéty buti uzsakomi tik iSplitusios ar giligsias struktiiras, pavyzdziui, fascijas, apimancios
sklerodermos atveju. Truksta jrodymy, kad komplemento iStyrimas ir gauti rezultatai, neatitinkantys
normos, duoda klinikinés ir diagnostinés reikSmés ar lemia gydymo pasirinkimg. Pacientés
komplemento tyrimai visus 6 metus liko normos ribose, pagrindziant duomenis, kad ligos atveju, kai
pazeidimas apsiriboja oda ir nejtraukia gilesniy struktiiry, komplemento poky¢iai gali buti rutiniSkai
nesekami. Gydymo pradzioje atlikta Laimo ligos serologija remiasi senesnémis diagnostikos
rekomendacijomis. Siuo metu sergant LS, jei néra klinikiniy Borrelia infekcijos pozymiy, Laimo
ligos diagnostika nerekomenduojama.

tyrimais, taciau literatiiroje vis dazniau akcentuojama instrumentiniy metody svarba LS aktyvumo ir
pazeidimy iSplitimo vertinimui. Metodai, tokie kaip UG, OKT ar MRT, laikomi vertingais
papildomais tyrimais. Ypatingas démesys turi biiti skiriamas UG, kuris yra lengvai prieinamas, greitas
ir neinvazinis. Jis patrauklus taikyti vaiky populiacijoje ir leidziantis tiksliai jvertinti pazeistos —
sveikos odos epidermio bei dermos storio skirtumus, pazeidimy uzdegiminés stadijos struktiirinius
poky¢ius. Siuo atveju instrumentiniai tyrimai nebuvo taikyti dél aiskios klinikos. Kitais atvejais,
nepasirinkus papildomy tyrimo metody, LS vertinimo specialisty, galimi pacienty iStyrimo ribojimai,
lieka neZinomas ar nejvertintas ploksteliy gylis, struktiiriniai poky¢iai, dinamika. Klinikinéje
praktikoje, ypac stebint pacientus gydymo metu, vertinant progresuojancius atvejus, kurie gali apimti
gilesnes struktiras, ar pokyCius laboratoriniuose rodikliuose, rekomenduotina svarstyti
instrumentinio iStyrimo integravima i klinikine praktika.

Pacientés gydymui taikyta kombinuota terapija: pradétas sisteminis gydymas metotreksatu ir
pulsterapija metilprednizolonu, derinant su vietiniais gliukokortikosteroidais, imunomoduliatoriais ir
fototerapija. Toks gydymo planas atitinka literatiiroje pateikiamus duomenis, jog praktikoje taikomi
gydymo metodai daznai priklauso nuo gydancio specialisto — vaiky reumatologai daZzniau renkasi
sisteminj gydyma, o dermatologai — vietinj gydyma ir fototerapija. Sis principas aiskiai atsispindi
pacientés gydymo eigoje. Taciau pradzioje, gydytojo dermatovenerologo skirtas, vietinis gydymas
pimekrolimuzu neatitinka naujausiy rekomendacijy. Sio vaisto veiksmingumas, sergant LS, néra

pagristas klinikiniais tyrimais, taciau tokj pasirinkimg galimai lémé tai, kad pirmo vizito metu dar
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nebuvo nustatyta tiksli diagnozé, jtariant baltme, pouzdegimi¢ hipopigmentacijg. Véliau gydymo
schema buvo koreguota, jtraukiant pirmo pasirinkimo vietinius preparatus — vietinius
gliukokortikosteroidus — bei pradéjus sisteminj gydyma. Fototerapijos pasirinkimas rodo
efektyviausio gydymo prieinamumo problematika: literatiiroje UVA1 rekomenduojama kaip pirmo
pasirinkimo fototerapija, taciau Sis gydymo biidas pacientams Lietuvoje neprieinamas. Todél taikyta
siaurabangé UVB (311 nm) terapija, kuri taip pat laikoma veiksminga, taciau turi biiti pasirenkama
tik tuo atveju, kai UVAT1 negali buti atliekama. Tai pabrézia butinybe taikyti individualizuota gydyma
ir gydymo rekomendacijy pritaikymo ribotumga Salies kontekste. Sisteminis gydymas pacientei buvo
pradétas metotreksatu — pirmo pasirinkimo vaistu esant aktyviai, greitai progresuojanciai ligai per
pirmus 4 ménesius — kartu su folio rlig§timi, pagal literatiiroje pateikiamas rekomendacijas. Gydymas
papildytas trijy ménesiy intraveninio metilprednizolono pulsterapija, pagal vaiky gydymo
rekomendacijas. Pasiekus remisija, siekiant stabilizuoti rezultata ir sumazinti atkrycio rizika,
gydymas metotreksatu tesési dar 12 ménesiy. Ankstyvas sisteminio gydymo taikymas, tikétina, lémé
greitg ligos kontrole, minimalias likutines odos pazaidas ir gali biiti jvardinamas Sio atvejo stiprybe.
Nors literatiiroje nurodoma, kad, nutraukus sisteminj gydyma, 28 — 44 % pacienty patiria atkrytj per
16 — 20 ménesiy laikotarpj, Siuo atveju atkrytis nestebétas net praéjus 4 metams nuo sisteminio
gydymo pabaigos. Tai rodo, kad yra atvejy, kai remisija galima iSlaikyti t¢siant tik vietinj gydyma,
taCiau taip pat akcentuoja nuolatinés stebésenos ir individualaus gydymo reikSminguma.

Siame atvejyje svarbu paminéti tai, kad ligos eiga buvo palanki: nuo gydymo pradzios, po 1,5
mety pasiekta stabili eiga, neliko aktyviy pazeidimy, buvusiy pazaidy vietos gyjancios, stebéta
hiperpigmentacija, o pilna remisija - po 4 mety. Literatiiros duomenimis, vaikams prasidéjusi LS
daZnai biina létine, o remisija gali uztrukti iki 5 mety ar ilgiau. Atvejyje, pasiekus remisijg, aktyvus 2
mety stebéjimas nurodo trumpesng kliniking eiga, tikétina, dél anksti pradéto kompleksinio gydymo,
galinio lemti geresne ligos iSeit] ir prognozg.

Apibendrinant, pristatytas klinikinis atvejis iliustruoja, kad vaikams, kurie serga LS, taikant
ankstyva, kombinuota gydyma, uztikrinant ilgalaike stebéseng, galima pasiekti ligos remisijg ir
iSvengti ilgalaikiy komplikacijy. Ligos diagnostikoje svarbus kuo tikslesnis pazeidimy vertinimas,
pasitelkiant papildomus instrumentinius metodus. Galimos vélyvos autoimuninés ir/ar

ekstrakutaninés manifestacijos reikalauja testinio budrumo ir stebésenos.
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ISVADOS

. Lokali skleroderma — reta, 1étiné autoimuniné uzdegiminé liga, kurios patogeneze néra iki galo
iSaiSkinta. Naujausi tyrimai pabrézia genetiniy, epigenetiniy ir imuniniy veiksniy sgveika,
taCiau triiksta vieningos etiologinés ir patogenetinés koncepcijos.

. Lokali skleroderma pasizymi didele klinikine jvairove, nevienodu pazeidimy gyliu ir i§plitimo
pobudziu, todél jos klasifikacija sudétinga, tipai praktikoje daznai persidengia, o aiskiy riby
tarp jy triiksta.

. Lokalios sklerodermos diagnostika dazniausiai remiasi klinikiniu jvertinimu, nes laboratoriniai
ir imunologiniai tyrimai daznai nespecifiniai, turi ribotg reikSme¢ prognozei. Instrumentiniai
vertinimo metodai - vertingi, ta¢iau néra placiai taikomi praktikoje.

. Lokalios sklerodermos gydymas labai priklauso nuo gydytojo specializacijos, patirties ir
gydymo prieinamumo galimybiy. Rekomenduojama tarpdisciplininé diagnostika ir jvairiy
sriciy specialisty bendradarbiavimas.

. Dazniausiai taikomas pirmos eilés vietinis gydymo metodas — vietiniai gliukokortikosteroidai.
Vienas efektyviausiy gydymo metody — fototerapija. Esant iSplitusiai, greitai progresuojanciai
ligai rekomenduojamas sisteminis gydymas: pirmo pasirinkimo vaistas — metotreksatas, daznai
derinamas su sisteminiais gliukokortikosteroidais. Alternatyviai, kai metotreksatas
netoleruojamas ar neveiksmingas, gali buti skiriamas mikofenolato mofetilis, o sudétingais
atvejais — kiti imunosupresantai ar biologiné terapija.

. Biitina siekti lokalios sklerodermos diagnostikos ir gydymo gairiy standartizavimo, didesnio
tarpdisciplininio bendradarbiavimo. Tai ypac¢ svarbu vaiky populiacijoje, kurioje ankstyva
diagnostika, laiku pradétas gydymas — reikSmingi remisijos ir visiSko pasveikimo faktoriai.

. Pristatytas klinikinis atvejis atitinka naujausias lokalios sklerodermos diagnostikos ir gydymo
rekomendacijas: taikytas ankstyvas kompleksinis gydymas, pasiektas ilgalaikis atsakas ir

remisija.
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Man nepaprastai pasiseke, kad studijy metu galéjau ne tik studijuoti, bet ir vykdyti moksling
veikla, lydima dr. Ingos Kisielienés. Esu nuosirdziai dékinga savo baigiamojo darbo vadovei, uz
pagalba, geranoriska, Siltg ir nuoSirdy bendravima, jzvalgas raSant darbg. Esu giliai sujaudinta ir
jauciu begalinj dékinguma uz tai, kad Ji rodé kelig, atsaké i nesuskaiiuojamus elektroninius laiSkus.
Zvelgdama atgal suprantu, koks svarbus tais metais buves nenutriikstamas Jos palaikymas.

Dékoju Vilniaus universiteto Medicinos fakultetui, kad galéjau mokytis, tirti tai, kas man
idomu, kad galéjau augti kaip asmenybé.

Dékoju Vilniaus universiteto Santaros kliniky Dermatovenerologijos centrui uz suteiktas

praktines Zinias, atsakymus j klausimus.
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