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1. Abrevieri
e ACR: American College of Rheumatology
e AINS: Antiinflamatoare nesteroidiene
e ANA: Anticorpi antinucleari
e BNP: B-type Natriuretic Peptide
e cclSSe: Scleroza Sistemicd Cutanata Limitata
e ccISSc/deSSc: Scleroza Sistemicd Cutanatd Difuza

e CPT: capacitate pulmonara totala

o DLCO: Capacitatea de Difuziune a Monoxidului de Carbon prin Membrana Alveolo-

Capilara



o ERA: Antagonisti ai receptorilor de endotelind (ex: Ambrisentan, Macitentan)
o EULAR: European Alliance of Associations for Rheumatology

e EUSTAR: European Scleroderma Trials and Research group

e FCYV: Capacitatea Vitala Fortata

e FR: Fenomen Raynaud

« HRCT: Tomografie Computerizati de Inaltia Rezolutie

o HTAP: Hipertensiune Arteriala Pulmonara

e IECA: Inhibitori ai Enzimei de Conversie a Angiotensinei

e PDEIiS5: Inhibitori ai Fosfodiesterazei de Tip 5

e MMEF: Micofenolat Mofetil

e MTX: Metotrexat

e NT-proBNP: N-terminal pro B-type Natriuretic Peptide

e PCA: Analogi de prostaciclind (Prostacyclin Analogs)

o PID: Pneumopatie Interstitiala Difuza (afectare pulmonara interstitiala)
e PF: Fibroza progresiva

e SSec: Scleroza Sistemica (Sclerodermie Sistemica)

o UD: Ulcere Digitale

2. Introducere si obiectivul ghidului

Sclerodermia sistemica (scleroza sistemicd - SSc) reprezintd o boald multisistemicd rard a
tesutului conjunctiv, caracterizatd prin vasculopatie si inflamatie, ce determind fibroza
tegumentara si afectare viscerald majora (cardiacd, pulmonard, renald, gastrointestinald).

Obiectivul acestui ghid este de a defini parcursul clinic si traseul de Ingrijire optim al pacientului
adult suspectat sau diagnosticat cu SSc. Documentul standardizeaza pasii de diagnostic precoce,
evaluarea afectarii viscerale si aplicarea directd a schemelor de tratament, avand ca scop reducerea
mortalitdtii si imbunatatirea calitatii vietii.

3. Metodologie

Elaborarea prezentului ghid se bazeaza pe cele mai recente recomandari clinice internationale, in
special pe actualizarea recomandarilor EULAR pentru tratamentul sclerozei sistemice, alaturi de



criteriile comune de clasificare ACR/EULAR. Au fost integrate date clinice publicate in literatura
de profil pentru a asigura o abordare moderna si fundamentata stiintific.

Un ghid clinic reprezintd un cadru general de recomandari si nu poate aborda fiecare caz specific
in parte, variabilitatea individuald a comorbiditatilor sau protocoalele logistice de ingrijire
spitaliceasca locala. Recomandarile din acest ghid nu pretind a fi exhaustive in acoperirea tuturor
abordarilor terapeutice posibile si nu Tnlocuiesc responsabilitatea juridica si clinica individuala a
medicului curant fata de pacientul sau.

4. Definitia bolii

Scleroza sistemica (SSc) este o afectiune multisistemica heterogena, de etiologie necunoscuta,
definita prin triada patofiziologica:

e Vasculopatie obliterantd a vaselor mici.

e Productie excesiva de autoanticorpi (fenomene de autoimunitate).

o Fibroza marcata cutanata si viscerald (plamani, tract digestiv, inima, rinichi).
5. Tablou clinic

In functie de extinderea leziunilor tegumentare, se pot diferentia doud subtipuri de boala:
sclerodermie sistemicd cu afectare cutanatd limitata si sclerodermie sistemica cu afectare cutanata
difuza. Diferentierea intre cele doud subtipuri de boald are implicatii prognostice legate de

afectarile viscerale specifice.

Caracteristicile celor doua subseturi ale bolii:

SSc cu afectare cutanata difuza SSc cu afectare cutanata limitata

Modificari tegumentare difuze la nivelul Modificari tegumentare limitate la nivelul
membrelor, afectarea fetei, trunchiului, degetelor, extremitatilor distale ale membrelor (nu
abdomenului depésesc cot, genunchiul), fetei, dar fara implicarea

trunchiului sau abdomenului

Fenomen Raynaud care precede cu scurt Durata indelungatd a sindromului Raynaud pana la
timp sau debuteaza concomitent (chiar aparitia manifestarilor nonRaynaud, progresie lenta
ulterior) cu afectarea cutanatd sau a altor a bolii

organe

Telangiectazii si calcinoza - rar, tardiv Telangiectaziile si calcinoza - comune




Aparitia

interstitiale

precoce, frecventd, a bolii Aparifia tardiva a hipertensiunii pulmonare (cu sau

pulmonare, crizei renale fara interesare interstitiald pulmonard), nevralgiei

sclerodermice, afectdrii gastrointestinale trigeminale

difuze si afectarii miocardice

Anticorpi anti-topoizomerazad 1 (antiSCL- Anticorpi anti-centromer (70-80%)

70)

Prognostic prost, mortalitate 40-60% la 10 Prognostic bun, supravietuire peste 70% la 10 ani,

ani

* entitate distinctd - sindromul CREST
(Calcinoza+Raynaud+disfunctie

Esofagiand+Sclerodactilie +Teleangiectazii)

Simptomatologia de debut si constituire

Simptome generale: oboseald marcatd, scadere ponderald involuntara, redoare articulara.

Fenomenul Raynaud: modificari de culoare trifazice (paloare, cianoza, hiperemie) ale
extremitatilor la expunerea la frig sau stres. Reprezinta manifestarea initiala in peste 95%

din cazuri.

Manifestari cutanate: afectarea cutanata constituie marca bolii.

o

Modificarile tegumentare constau initial in edematierea acestora (faza edematoasad),
urmata de indurarea si infiltrarea (faza indurativa) si in final de atrofia tegumentului
(faza atroficd). Modificarile tegumentare au evolutie centripetd: degete, apoi
maini/antepicioare, antebrate/gambe, brate/coapse, ulterior afecteaza fata,
trunchiul, abdomenul. Ingrosarea progresiva a pielii (sclerodactilie), pierderi de
substanta la nivelul pulpei degetelor, prurit intens in fazele edematoase. Edemul
indurat (,,puffy fingers”) si tumefierea difuza si simetricd a degetelor de la maini
sunt specifice stadiului precoce. In dinamica, tegumentul initial edematiat capata
un aspect ceros, rigid, cu pierderea elasticitatii, stergerea pliurilor si aderarea la
planurile profunde. Afectarea tegumentelor mainii reduce mobilitatea 1in
articulatiile interfalangiene, méana capatand un aspect de gheara. La nivelul fetei se
remarca stergerea pliurilor tegumentare de la nivelul fruntii, nasul subtiat, buzele
subtiate, care impiedica deschiderea largd a gurii (microstomie), pliuri radiare
periorale (fata in “icoand bizantina”).

Alte modificari tegumentare includ anomalii ale pigmentarii, telangiectazii si
calcificari subcutanate. Anomaliile de pigmentare constau in zone de



hiperpigmentare (mai ales in teritoriile de indurare), depigmentari regionale sau
alternanta zonelor de hiper si hipopigmentare (cu aspect de ,,sare si piper”).

e Ulceratiile ischemice digitale sunt o complicatie frecventa a bolii, afecteaza 35-60%
dintre pacienti, Sunt recurente, multiple si de regula foarte dureroase, iar vindecarea lenta
are un considerabil impact functional. Frecvent se suprainfecteaza, putandu-se complica
cu osteomielitd, gangrend, amputatie sau chiar septicemie. Ulceratiile digitale sunt
predictive pentru alte ulceratii digitale, hipertensiune pulmonard, mortalitate crescuta.

o Calcificarile, depozite tisulare de cristale de pirofosfat de calciu, apar mai ales la
nivelul degetelor, distal, dar si periarticular sau la nivelul proeminentelor osoase.
Ocazional pot deveni coalescente (tumoral calcinosis) mai ales la nivelul feselor,
regiunii ischiogluteale, coatelor. Uneori pot fistuliza sau se pot suprainfecta. in
evolutie, din cauza ischemiei cronice, este posibila resorbtia structurilor osoase si a
partilor moi de la nivelul falangelor distale (acroosteoliza).

o Telangiectaziile pot aparea pe mucoase si pe tegument, cu localizari preferentiale
pe fata, torace si palme.

Afectarea digestiva - poate fi afectat intregul tract gastrointestinal, de la cavitatea bucala pana

la nivelul rectului. Afectarea gastointestinalda este consecinta atrofiei musculaturii netede,

factorilor neurogeni si fibrozei mucoasei. Xerostomia, limitarea aperturii bucale, subtierea
buzelor reprezintd probleme frecvente.

o Afectarea esofagiana este foarte frecventa, prin afectarea musculaturii netede in 2/3
inferioare si determind disfagie si pirozis prin reflux gastroesofagian. Esofagita de
reflux poate determina eroziuni §i sangerari, stricturi si metaplazie Barrett.
Dismotilitatea esofagului distal determind aspectul specific la tranzitatul baritat de
“esofag in sticla”.

¢ Insuficienta pancreaticd exocrind este frecventa si contribuie la denutritia cronicd a
pacientilor. Ficatul este rar afectat in sclerodermie. Existd o asociere intre colangita
biliard primitiva si forma limitata de SSc.

Afectarea musculoarticulara
e Mialgiile si artralgiile apar precoce. Pot aparea crepitatii din cauza inflamatiei si

fibrozei tecii tendoanelor la nivelul gleznelor, pumnului, genunchiului.



o Crepitatiile tendinoase sunt mai frecvente la pacientii care asociaza anticorpi anti ARN
IIT polimeraza si considerate factor de prognostic negativ, fiind asociate cu risc crescut
de criza renala sclerodermica. Contracturile articulare sunt marca bolii severe,
avansate, si au un considerabil impact functional.

e In stadiile tardive apar slibiciunea, apoi atrofia musculara secundare contracturilor
articulare, deconditionarii fizice si uneori malnutritiei. Mai ales la pacientii cu dSSc
poate aparea crestere modestd a creatinkinazei (CK) serice; afectarea musculara
importanta e rard si asociatd sindroamelor overlap cu miozite, cu anticorpi anti UIRNP,
anti Pm-Scl sau antifibrilarina.

Afectarea pulmonara reprezintd cauza principala de morbiditate si mortalitate la pacientii cu
SSc. Cele doud afectari majore pulmonare sunt pneumopatia interstifiald si hipertensiunea
arteriala pulmonara. Pneumonia de aspiratie, emfizemul, afectiuni pleurale (fibroza pleurala,
pleurezii, pneumotoraxul spontan), hemoptiziile secundare teleangiectaziilor, pneumonia de
organizare, fibroelastoza pleuroparenchimatoasa reprezinta complicatii relativ rare.

Afectarea pulmonara interstitiala apare de obicei precoce, in primii 2 ani de la diagnostic.

Factorii de risc pentru dezvoltarea bolii pulmonare interstitiale sunt: forma cutanata difuza

a SSc, progresia rapida a afectarii cutanate, etnia afro-americana, istoricul de fumat, sexul
masculin, durata scurta a bolii, varsta mai Tnaintatd la debutul bolii si prezenta anticorpilor anti-
Scl-70. Diagnosticul precoce este extrem de important pentru un tratament adecvat. Consensul
European recomanda screeningul tuturor pacientilor cu sclerodermie la evaluarea initiala prin
anamnezd, examen fizic, probe functionale respiratorii si HRCT.

o Simptomatologia este nespecifica (scaderea tolerantei la efort, dispnee, dureri
toracice, tuse) si apare tardiv. La examenul obiectiv pot fi evidentiate raluri
crepitante bazal bilateral.

o Probele functionale respiratorii obiectiveazd sindrom restrictiv (scaderea
capacitatii vitale fortate, scaderea capacitatii pulmonare totale, cresterea
indicelui Tiffneau) insotit de scadderea precoce a factorului de transfer
alveolocapilar (DLCO)

o Standardul de aur pentru diagnostic precoce este tomografia computerizata de
rezolutie inaltd (HRCT). Patternul uzual este cel de pneumopatie interstitiala

nonspecifica (NSIP), mult mai rar cel de pneumopatie interstitiald uzuald (UIP)



Un sistem simplu de stratificare a severitatii utilizdnd probele functionale respiratorii si
gradul de extensie la HRCT poate fi folosit pentru a stabili severitatea, si implicit pentru a

stratifica decizia de initiere a tratamentului.

Algoritm de stratificare a severitatii afectarii pulmonare interstitiale

Extensia fibrozeila HRT ﬁ




Algoritm de monitorizare a progresiei afectarii pulmonare

Declin FVC

Declin Declin
DLCO<15% DLCO215%

Afectare pulmonard Afectare pulmonara
nonprogresiva progresiva

Examenul clinic pe aparate si sisteme:

Tegumente: scleroza cutanata (proximala sau distala de articulatiile metacarpofalangiene),
microstomie (reducerea deschiderii gurii), stergerea ridurilor faciale (“facies de icoana
bizantind”), telangiectazii faciale/palmare si calcinoza subcutanata.

Sistemul musculo-scheletic: limitarea mobilitatii articulare (contracturi in flexie),
frecaturi tendinoase palpabile sau audibile, atrofie musculard (miozitd secundard).

Aparat respirator: dispnee de efort progresiva, tuse seaca, raluri crepitante bazale de tip
“Velcro” (sugestive pentru PID).

Aparat cardiovascular: tulburari de ritm sau de conducere, semne de insuficientd cardiaca
dreapta (edeme, turgescenta jugulard) secundare HTAP.

Tract gastrointestinal: disfagie pentru solide si lichide, pirozis sever, regurgitatii, satietate
precoce, constipatie  alternand cu  diaree  (sindrom de  malabsorbtie).




6. Investigatii paraclinice

Analize de sange (laborator):

o Imunologie: ANA prin imunoflurenta indirecta (pozitiv in >90% din cazuri).

e Profil specific:

= Anti-Scl70 (anti-topoizomeraza I — asociat cu forma difuza si PID).
= Anti-centromer (ACA — asociat cu forma limitata si HTAP).

* Anti-ARN polimeraza III (asociat cu evolutie rapida si risc crescut de criza

renala sclerodermica).

Anto Ro, anti La

J

SSc specifici

Anticentromer 30 Forme cutanate limitate, ischemie digitala, HTP
Anti topoizomeraza (SCL-70) 20 Forme cutanate difuze, Boala interstitiala pulmonara
Anti ARNIII polimeraza 10 Criza renala, afectare cutanata difuza

Anti U3RNP 5 Hipertensiune pulmonara, boala scheletala

Anti Th/To 5 Boala cutanata limitata, boala interstitiala pulmonara
BSc asociati

Anti PM-SCL 5 Overlap cu miozite

Sjogren secundar

Anti UIRNP Degete pufoase, overlap cu boala mixta tesut conjunctiv
Anti Ku <5 Overlap cu lupus eritematos, miozita

Anti Jo-I si alte antisintetaze <5 Overlap cu miozita

Antifosfolipide variabil schemie digitala

Antimitocondriali <5 Overlap cu ciroza biliara

Anti Ul1/U12 Boala interstitiala pulmonara

\Anti Nor-90 N Afectare pulmonara

7 J

o Hematologie si biochimie: hemograma (anemie de boald cronica sau microangiopaticd),

uree si creatinind sericd (evaluarea functiei renale), sindrom biologic inflamator (VSH,

PCR — adesea normale sau discret crescute).

Tehnici imagistice

~~



o Capilaroscopia periunghiala: Capilaroscopia unghiala este o metodd noninvaziva,

validata, utild 1n diagnosticul diferential (primar/secundar) al sindromului Raynaud, in

diagnosticul precoce al SSc. Permite evaluarea calitativa sau semicantitativa a alterarilor

microvasculare. Modificari specifice SSc sunt: megacapilare, hemoragii capilare, scdderea

densitatii capilare, ramificatii capilare (neovascularizatie) si dezorganizarea arhitecturii

normale.

e Evaluarea afectarii cardiace si a hipertensiunii pulmonare

O

BNP si NT-proBNP sunt utile pentru screening-ul, diagnosticul si prognosticul HTP si
al afectdrii cardiace globale in SSc. Valorile troponinei si ale enzimelor cardiace nu
cresc de regula 1n cazul afectdrii cardiace de tip miocardofibroza, ci doar in caz de
miocardita.

Electrocardiograma este utild pentru evidentierea tulburdrilor de ritm si conducere, a
semnelor de suprasolicitare atriala/ventriculara dreapta, a modificarilor nespecifice de
polarizare, a microvoltajului QRS sugestiv pentru miocardofibroza.

Ecocardiografia Doppler permite evaluarea de rutind a disfunctiei sistolice, diastolice
a ventriculului drept sau stang, a pericardului, bolilor valvulare si pentru screeningul
hipertensiunii pulmonare.

PET/SPECT (positron emission tomography scanning) cu stimuli vasoactivi /substante
de contrast si IRM cardiac reprezintd metodele de electie pentru diagnosticul precoce
al afectarii cardiace.

Cateterismul cardiac drept reprezintd standardul “de aur” pentru diagnosticarea HTP.
Cateterismul trebuie efectuat pentru excluderea si pentru a incadra HTP in grupuri
specifice si alegerea strategiilor terapeutice.

HRCT, scintigrafie ventilatie-perfuzie, angioCT — pentru excluderea altor cauze de

dispnee.

e Evaluarea afectarii pulmonare include

O

Probe functionale respiratorii, care evidentiaza sindrom restrictiv (reducerea CPT si a
FVC) si alterarea DLCO. Scaderea DLCO este considerata unul dintre dintre cele mai
sensibile semne ale afectarii pulmonare. Se recomandd explorare functionalad
respiratorie de screening la toti pacientii cu SSc, monitorizare ulterioara la intervale

regulate de timp, 3-6 luni, mai ales n primii 5 ani de evolutie a bolii.



O

Lavajul bronhoalveolar in faza de alveolita fibrozantd evidentiazd cresterea
celularitdtii, cu cresterea neutrofilelor, eozinofilelor si mastocitelor. Aceasta metoda de
investigatie alaturi de biopsia pulmonara nu mai sunt incluse in evaluarea de rutind a
pacientilor, fiind mai degraba utilizate In scopuri de cercetare si pentru excluderea
patologiilor asociate.

Radiografia pulmonara standard are o sensibilitate §i o specificitate scazutd in
depistarea stadiilor initiale ale pneumopatiei interstitiale.

HRCT evidentiazd infiltrate interstitiale Tn “sticla matd” in regiunile bazale si
subpleurale, brosiectazii de tractiune, benzi fibrotice caracteristice patternului NSIP
(pneumonie interstitiala nespecificd), dezorganizare arhitecturala difuza, benzi dense
de fibroza, modificari chistice/cavitare cu aspect de “fagure de miere” in patternul UIP

(pneumonie interstitiala uzuald).

e [Evaluarea afectarii gastrointestinale

O

Tranzitul baritat poate evidentia tulburari ale peristalticii si unele complicatii (stricturi,
ulcere esofagiene). In stadiile avansate, imaginea radiologici tipici este cea de “tub de
sticla”, esofagul fiind dilatat si complet lipsit de peristaltism.

Endoscopia gastroesofagiand permite obiectivarea esofagitei erozive, stricturilor,
dilatatia gastrica, metaplazia Barrett, telangiectazii ale mucoasei antrale (“watermelon
stomach”/ “stomac 1n pepene rosu” — GAVE - Gastric Antral Vascular Ectasia).
Manometria esofagiand este consideratd cea mai importantd metodd de diagnostic
precoce pentru afectarea esofagiana.

Explorarea intestinului - radiografie abdominala simpla, tranzit baritat cu dublu
contrast sau tomografie computerizata abdominala. Se evidentiaza dilatatia duodenului
si a jejunului proximal, cu scaderea peristaltismului §i staza substantei de contrast,
aspectul de valvule comprimate, chisturile pneumatoide sau pneumoperitoneu.
Malabsorbtia poate fi obiectivata prin testul de digestie In scaun, testul respirator cu D-
xiloza marcata cu carbon radioactiv ("*C-D-xiloza) cu sensibilitate si specificitate foarte
bune sau testul respirator cu hidrogen.

Disfunctia colonica - radiografie abdominald simpla si prin irigografie cu dublu
contrast sau colonoscopie, care pot evidentia dilatatie, hipotonie, diverticuli si saculatii.

Manometria ano-rectald si ecografia endoluminala aduc informatii suplimentare.



e [Evaluarea afectirii musculo-articulare
o Radiografia osoasad poate evidentia osteopenie, resorbtie osoasd (acroosteolizd) si
calcificari subcutanate.
o Ecografia musculoscheletalda si IRM-ul sunt investigatii complementare pentru
evaluarea sinovitei, tenosinovitei, mult mai rar a eroziunilor articulare.
e Diagnosticul crizei renale sclerodermice se bazeazd pe evidentierea retentiei azotate rapid
progresive. Sumarul de urind este de reguld minim modificat, cu proteinurie minima, hematurie
microscopicd si cilindri granulosi. Ocazional apare anemie hemoliticd microangiopatica cu

schizocite si reticulocitoza.

7. Diagnosticul pozitiv

Un pacient este clasificat cu SSc definitd daca intruneste un scor total > 9 puncte.

Criteriile de clasificare SSc ACR/EULAR 2013

Criteriu clinic / paraclinic Scor
puncte
Ingrosarea pielii degetelor ambelor maini, extinsi proximal de articulatiile 9
metacarpofalangiene (criteriu suficient)
Ingrosare tegumentari la nivelul degetelor
,,Puffy fingers” 2
Sclerodactilie (ingrosare tegumentara a degetelor distal de 4
metacarpofalangiene)
Leziuni ale pulpei degetelor
Ulceratii digitale 2
Cicatrici stelate 3
Teleangiectazii 2
Anomalii specifice la capilaroscopia unghiala 2
Hipertensiune pulmonara 2
Boala interstitiald pulmonara 2
Fenomen Raynaud 3
Autoanticorpi (anti topoizomerazal, anticentromer sau antiARN polimeraza III) 3

8. Diagnosticul diferential



Diagnosticul diferential initial este cel al sindromului Raynaud primar, ulterior cu afectiuni

care pot determina leziuni tegumentare asemandtoare (scleroderma-like), dar si cu alte

afectiuni vasculoconjuntive.

Sindromul Raynaud poate fi idiopatic sau secundar expunerii la substante chimice,
vibratii, medicamente (betablocante, cisplatin, ergotamind, bleomicind), distrofie
simpatica reflexa, ateroscleroza, sindroame de hipervascozitate etc.

Morfea sau sclerodermia localizata este o afectiune dermatologica caracterizata de
depozitarea excesiva de colagen la nivelul dermului, tesutului subcutanat sau ambelor.
sub forma de placi circumscrise, initial violacee sau eritematoase, ulterior netede si
stralucitoare, cu pierderea parului si a glandelor sudoripare. Dispozitia leziunilor poate
fi in placi sau liniar. Pacientii nu asociaza fenomen Raynaud, afectare a organelor
interne, anomalii capilaroscopice sau imunologice. Sindromul Parry-Romberg sau
morfeea “en coupe de sabre” este o forma severa de morfee cranio-faciala liniara mai
frecventad la copii.

Scleromixedemul (lichenul mixedematos sau mucinoza papuloasd) este caracterizat
prin aparitia de papule ceroase, distribuite liniar cu implicarea mainilor, bratelor, fetei
si sclerodactilie. Histopatologic se observa depozite de mucopolizaharide in derm.
Scleredemul (scleroedema adultorum Buschke) se caracterizeazad printr-o ingrosarea
dermului secundar unor depuneri de proteoglicani, acid hialuronic si colagen, cu
afectari minime ale epidermului. Clinic, se observd dezvoltarea rapidd a edemului
indurat la nivel nucal, umar, centuri, ocazional trunchi si in portiunea proximala a
membrelor cu crutare acrala. Poate fi implicata si limba. Aproape jumatate din pacienti
au diabet zaharat.

Sindromul POEMS este caracterizat de Polineuropatie, Organomegalie,
Endocrinopatie, gamapatie Monoclonald, modificari tegumentare (Skin) reprezentate
de hiperpigmentare localizata sau generalizata si modificari scleroderma-like.

Fasciita difuza cu eozinofile (sindrom Shulman) survine in special la barbati, posibil
dupd un efort fizic intens. Boala debuteaza cu durere si tumefactie la brat, antebrat,
coapsd, gamba, in absenta fenomenului Raynaud. Indurarea tesutului subcutan poate
avea aspect de “coajd de portocalda”. Venele superficiale din zonele afectate capata

aspectul de “vene ingropate”. Paraclinic se evidentiaza eozinofilie,



hipergamaglobulinemie policlonald, cresterea VSH. La biopsie se observa colectii
focale de eozinofile.

e Boala mixta de tesut conjunctiv este o entitate clinicd care sumeaza caracterele tipice
ale sclerodermiei cu elemente miozitice si cu elemente de lupus eritematos sistemic,
alaturi de titruri mari de anticorpi cu specificitate inalta, Ac anti-ribonucleoproteinal
(anti UI-RNP). Principalele caracteristici clinice ale MCTD sunt fenomenul Raynaud,
aspectul de ,puffy hands”, artralgii/artrite, reflux esofagian sau dismotilitate,
sclerodactilie, miozitd usoara si afectare pulmonara de tip pneumopatie interstitiala.
Caracteristicile clinice suplimentare includ rash malar, alopecie, anemie, leucopenie,
limfadenopatie si nevralgie trigeminala.

e Anomalii tegumentare de tip scleroderma-like pot aparea In neoplazii, boli cu depozite
de mucind (boli tiroidiene, acromegalie, dermopatia fibrozantd nefrogenica),
sindroame progeroide mostenite (sindromul Werner, etc), boli ereditare cu ingrosarea
tegumentului (meloreostoza, porfirie, fenilcetonuria) si atrofie tegumentara
(atrophoderma Pasini-Pierini, sindrom Huriez).

9. Tratament

Managementul terapeutic actual este ghidat de recomandérile EULAR, fiind orientat pe
organul/sistemul afectat.

Profilaxia bolii si obiectivele tratamentului

Nu existd masuri de profilaxie primara (boala nu poate fi prevenita).
Obiectivele tratamentului:

e Modularea raspunsului imun si oprirea progresiei fibrozei.

e Vasodilatatia optima pentru prevenirea ischemiei periferice si a ulcerelor.

e Mentinerea functiei organelor vitale (plamani, rinichi, inima).

e Heterogenitatea clinica este caracteristica pacientilor cu SSc. Diagnosticul prompt, precoce
si screeningul proactiv al afectdrii de organ cu instituirea terapiei adecvate constituie cheile
unui tratament eficace la pacientii cu sclerodermie. Abordarea trebuie sa fie
individualizata, stratificarea terapeuticd facandu-se in functie de durata bolii, extinderea
afectarii cutanate, profilul imunologic, identificarea si rata de progresie a afectarii de organ.

Multi pacienti necesitd doar terapie simptomaticd (sindrom Raynaud, reflux



gastroesofagian, artralgii/tendinite, oboseald, sindrom Sicca). Identificarea afectarii majore
de organ prin explorari aditionale, alaturi de durata bolii stabileste nivelul de activitate sau
de distructie (damage) si impune terapii modificatoare de boala.

Terapiile modificatoare de boaldi - nici un agent terapeutic nu aduce beneficii inechivoce
pentru afectarea cutanata sau afectarea de organ, dovezile din studiile clinice trebuie puse
in balantd cu toxicitatea medicatiei in contextul evolutiei naturale a bolii.
Imunosupresoarele sunt lipsite de beneficii in forme limitate de boala fara afectare majora
de organ sau chiar forme difuze ale bolii in faze tardive.

Terapia vasodilatatoare are ca scop stabilirea unui echilibru intre excesul de substante
vasoconstrictoare (endotelind) si deficitul de vasodilatatoare (prostaciclind, NO). Clasele
de medicamente sunt reprezentate de blocante de calciu (de tip dihidropiridinic),
antagonisti de endotelind (Bosentan, Macitentan), analogi de prostacicline (Iloprost,
Treprostenil, Epoprostenil), inhibitori de fosfodiesteraza (Sildenafil, Tadalafil).
Tratamentul sindromului Raynaud incepe cu masuri generale recomandate pacientilor,
cum ar fi oprirea fumatului, purtarea de manusi in sezonul rece, hidratare si igiena adecvata,
evitarea microtraumatismelor si a medicamentelor care pot promova vasospasmul

(decongestionante nazale, antimigrenoase, chimioterapie, contraceptive, betablocante).
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o Tratamentul medicamentos de prima linie consta in blocante de canale de calciu
tip dihidropiridinic (nifedipina, amlodipind), dovedite a reduce frecventa si
severitatea episoadelor de Raynaud. Titrarea dozelor se va face in functie de
toleranta pacientilor si aparitia efectelor secundare: hipotensiune, flash, cefalee,
edeme, tahicardie.

o Inhibitori de fosfodiesteraza-5 (sildenafil, tadalafil) sunt terapii eficiente de linia
2 pentru formele mai severe ce nu raspund la blocante de calciu. In cazurile grave
cu episoade frecvente de fenomen Raynaud sau neresponsive la terapiile
mentionate se recomandd administrarea de analogi sintetici ai prostaciclinei
(prostanoizi) intravenos. Fluoxetine (inhibitor selectiv de recaptare al serotoninei)
poate fi o alternativd in caz de intoleranta la vasodilatatoare. Terapii aditionale
individualizate, cu dovezi limitate din studii clinice, pot fi antiagregantele,

anticoagulantele, antioxidantele, alfablocantele, aplicatiile topice cu nitroglicerina,



inhibitorii enzimei de conversie/antagonisti ai receptorilor de angiotensina,

simpatectomia digitala cu sau fara injectare de toxind botulinica, statine.

e Ischemia criticd impune excluderea bolii tromboembolice si a unei vasculite asociate.

Aceasta categorie de pacienti poate beneficia de anticoagulare.

o

o

o

Inhibitorii de fosfodiesteraza-5 amelioreaza vindecarea ulceratiilor digitale si
previn recurenta.

Analogii de prostaciclind, cu predilectie cei cu utilizare intravenoasa de tipul
Iloprost 0,5-2 ng/kg/min timp de 3-5 zile, au rol cert in vindecarea ulceratiilor
digitale, insa rol echivoc 1n ceea ce priveste profilaxia.

Antagonistul dual al receptorilor de endotelind 1, Bosentan 125-250mg/zi, s-a
dovedit eficient in profilaxia ulceratiilor digitale, mai ales la pacienti cu ulceratii
multiple sub terapii vasodilatatoare clasice, scade numarul de ulceratii noi dar nu
influenteaza vindecarea proriu-zisa a acestora. Precautiile sunt legate in primul rand
de hepatotoxicitate, teratogenicitate.

Ulceratiile zonelor cu contracturi sunt greu de tratat din cauza modificarilor
cutanate supraiacente (tegumente atrofice, avasculare), necesitind mai degraba
terapii locale, asepsie, debridare, antibioterapie locald, pansamente ocluzive
specifice, analgezie. Pentru pacientii cu ulceratii recurente in ciuda celor
mentionate se poate lua in discutie simpatectomia digitald, microrevascularizatie,

transplant autolog de celule adipoase.

e Tratamentul afectirii cutanate — 1n stadiile initiale, edematoase, dominate de prurit si

xeroza cutanatd, pot fi utile creme emoliente, antihistaminice, gabapentin si fototerapia.

o

Metotrexatul, Micofenolatul si Ciclofosfamida sunt optiuni terapeutice pentru
tratamentul afectdrii cutanate in forme cutanate difuze precoce de SSc, mai ales
rapid progresive. Ocazional poate fi utilizat si la pacientii cu forme cutanate limitate
sau morfee generalizata.

Teleangiectaziile, corelate cu durata bolii si inconstant cu risc de HTP, pot avea

impact estetic si pot beneficia de terapii cu laser cosmetic.

Tratamentul hipertensiunii pulmonare necesitd stratificarea grupului de HTP, terapii

vasodilatatoare specifice pulmonare fiind rezervate pacientilor cu HTP precapilard (grup 1).



Tratamentul pacientilor cu SSc trebuie sd urmeze acelasi algoritm de tratament ca si

hipertensiunea pulmonara idiopatica. Pacientii cu HTP-SSc sunt in general ceva mai putin

responsivi la terapie comparativ cu HTP idiopatica si au o mortalitate semnificativ crescuta.

o

Tratamentul suportiv include: oxigenoterapie (clasa functionala III-IV OMS, PaO>
<60mmHg la repaus sau 1n cazul desaturarii la efort), controlul anemiei, gimnastica
respiratorie, diuretice, anticoagulante orale, digoxin (mai ales in cazul asocierii
aritmiilor supraventriculare). Blocantele de calciu in doze mari pot fi folosite pe
termen lung pentru ameliorarea parametrilor hemodinamici, dar la o categorie
redusd de pacienti, respectiv pacientii care raspund la testul de vasodilatatie cu
NO/adenosind la cateterism).

Antagonistii de endotelind (Bosentan, Ambrisentan, Macitentan), inhbitorii de 5-
fosfodiesteraza (Sildenafil, Tadanafil), Riociguatul (stimulator solubil de guanilat
ciclaza) sau analogii de prostaciclind (Epoprostenol iv continuu pe cateter central,
Iloprost inhalator, Trepostinil iv, sc sau inhalator) pot fi fi folosite in tratamentul

HTP in acord cu ghidurile internationale de tratament a HTP.

La pacientii cu HTP severa, progresivd, trebuie luate in considerare combinatii ale

diferitelor clase de vasodilatatoare, in acord cu ghidurile internationale de tratament.

Tratamentul necesita colaborare cu medici cardiologi si pneumologi din centre de referinta.



Clase terapeutice folosite in tratamentul hipertensiunii pulmonare

Clasa

Denumire Mod de administrare Efecte secundare
Oral Inhalator IV/sC
Ambrisentan 5-10 mg/zi Risc mai mic de anomalii enzime hepatice, retentie fluide, anemie,
Antagonisti de receptori de efect teratogen, NU interactioneaza cu anticoagulante
endotelind
Bosentan 62.5-125 mg Anomalii enzime hepatice, potential teratogen, retentie fluide,
X 2/zi anemie, reduce eficienta anticoagulantelor
Macitentan 3-10 mg/zi Cefalee, nazofaringitd, anemie, NU anomalii enzime hepatice, mai
putin predispus la interactiuni medicamentoase, efect teratogen
Sildenafil 20 mg x 3/zi po Cefalee, flushing, diaree, agravare reflux
Inhibitori de fosfodiesteraza-5
Tadalafil 40 mg o data/zi
Stimulator solubil de guanilat Riociguat 1mgx2/i Cefalee, flushing, hipotensiune, congestie nazald, sincopd,
ciclaza hemoptizii
Agonist receptor de prostaciclind | Selexipag 200-1600 mcg Cefalee, diaree, durere la nivelul maxilarului, greata, varsaturi
x2/zi
Epoprostenol iv 1-12----20-40
Analogi de prostaciclind ng/kg/min Cefalee, crampe musculare, diaree, flash facial, durere mandibulare
pompi infuzie/cateter Agravare severd daca se intrerup brusc
ompa,obstructie cateter
D a la locul administrarii
loprost 25:5.0megx \dem epoprostenol urere severa la locul administrarii
69 /zi
Treprostinil 40 mgo data/zi | 3-9X54mcg/zi 0.625-1.25---20-80
ng/kg/min
micropompé
infuzie/cateter sc
Iv-




Ghid de tratament pentru SSc-HTP

PCA

Categoria de Evaluare Monitorizare | Evaluare risc si Decizie terapeutica
pacient initiala / (3-6 luni) clasa functionala ulterioara
Decizie
terapeutica
Pacient fara Combinatie Monitorizare | ¢ Clasa OMS II sau Continuarea
tratament initiala la 3-6 luni Risc tratamentului si a
pentru HAP (Upfront) de scazut/intermediar monitorizarii
ERA si PDESi ERS
* Clasa OMS III/IV | Se ia in considerare
sau Risc adaugarea/trecerea la
intermediar/inalt Riociguat sau
ERS adaugarea de PCA
Pacient deja Se ia In Monitorizare | * Clasa OMS III/IV | Se ia in considerare
sub tratament [ considerare la 3-6 luni sau Risc administrarea de PCA
cu PDESi adaugarea sau intermediar/inalt pe cale intravenoasa
si/sau trecerea la ERS (Iv)
Bosentan Riociguat sau
pentru DU adaugarea de

Afectarea pulmonara interstitiala (SSc-PID)

Decizia de initiere, de schimbare sau de oprire a terapiei trebuie sd tina seama de statusul

bolii combinat cu ritmul de progresie. Tratamentul farmacologic include terapii imunosupresoare

(ciclofosfamida, micofenolat mofetil), terapii antifibrotice (Nintedanib), terapii biologice

(Tocilizumab) si terapii de rezerva (transplant de celule stem, Rituximab off label).



._Pozitiv . Negativ Negativ
ILD dg pe HRCT- evaluarea severitatii Pozitiv Monitorizare in fct de factorii de risc - J
HRCT, FVC, DLCO, Sa02 postefort, simptome, calitatea vietii FVC, DLCO, simptome, +/- HRCT

Tratament farmacologic

Ciclofosfamids Tratament n?n—famlacologlc
) Monitorizare
Microfenolat
Nintedanib

|_. Monitorizarea progresiei

J

FVC, DLCO, simptome, Sa02 postefort, /- HRCT




Algoritm de tratament pentru SSc-ILD

Starea initiala a | Tratament initial | Evaluarela 6 | Status la Decizie / Pasul
pacientului recomandat luni reevaluare urmator
(Control)

Pacientul Luati In Monitorizare NU este | Continuati tratamentul
urmeaza deja considerare la 6 luni PF-ILD si monitorizarea.
tratament cu Nintedanib cu/ fara

MMF MMF
ESTE PF- Luati In considerare
ILD Rituximab.
Pacientul NU se Luati In Monitorizare NU este | Continuati tratamentul
afla sub considerare MMF la 6 luni PF-ILD si monitorizarea.
tratament si/sau Rituximab
imunosupresor si/sau
Ciclofosfamida
ESTE PF- Se reevalueaza
ILD optiunile (se trece la
schema cu
Nintedanib).
Forma Luati in Monitorizare NU este | Continuati tratamentul
»inflamatorie considerare la 6 luni PF-ILD si monitorizarea.
precoce” Tocilizumab
ESTE PF- Se reevalueaza
ILD optiunile (se trece la

schema cu Nintedanib

sau imunosupresoare -
MMF).




Ciclofosfamida este folosita sub forma de pulsuri lunare (10-15mg/kg) timp de 6-12 luni.
Doua studii randomizate, placebo-controlate, sugerecaza prezervarea parametrilor
functionali pulmonari, insa beneficiile se pierd la 12 luni de la intreruperea Ciclofosfamidei
si in plus administrarea este grevata de efecte secundare cumulative importante (intoleranta
digestiva, infertilitate, cistitd hemoragicad, supresiec medulara, risc neoplazic crescut).
Imunosupresia cu Ciclofosfamida (6-12luni) poate fi continuatd cu imunosupresie de
intretinere cu Azatioprind, in doze de 50-100 mg oral zilnic.

Micofenolatul mofetil in doza mare de 3g/zi, 24 luni, reprezintd o alternativa terapeutica,
cu eficacitate similara Ciclofosfamidei oral, dar cu un profil de siguranta ceva mai bun.
Utilizarea corticoterapiei pentru tratamentul afectarii pulmonare este discutabila, se va
prefera utilizarea dozelor mici (10 mg echivalent Prednison).

Nintedanib, un inhibitor de tirozinkinazd initial aprobat pentru tratamentul fibrozei
pulmonare idiopatice, si-a demonstrat efectul de reducere a ratei anuale a declinului FVC
in comparatie cu placebo la pacientii cu SSc, beneficii mai mari avand pacientii ce au
asociat si micofenolat. Evenimentele adverse cele mai frecvente sunt diareea si citoliza
hepatica.

Tocilizumabul, anticorp monoclonal anti I1-6, a fost investigat la pacientii cu SSc in cadrul
a doua studii randomizate, placebo controlate - FaSScinate (faza IT) si FocuSSced (faza I1I).
In ambele studii s-a observat incetinirea declinului parametrilor functionali respiratori, mai
ales la cei cu forme precoce, sindrom inflamator si afectare articulara. Momentan, exista
doar aprobarea FDA pentru utilizarea Tocilizumab in tratamentul afectdrii pulmonare
interstitiale. EULAR a introdus recomandarea folosirii lui pentru afectarea pulmonara si
cutanata.

Rituximab este considerat terapie de rezerva, ce a dovedit beneficii In tratamentul afectaii
cutanate si pulmonare, desi meta-analiza studiilor nu aratd diferente semnificative statistic
comparativ cu Ciclofosfamida, momentan utilizarea sa fiind aprobatd doar in Japonia.
Transplantul de celule stem si transplantul pulmonar sunt terapii de rezerva, la pacientii
selectati, care se fac doar in centre de referintd cu experienta, grevate de multiple
complicatii si mortalitate crescuta.

Abordarea terapeutica a afectarii pulmonare interstitiale la pacientul cu SSc trebuie sa fie

una holisticd, ce include reabilitare respiratorie, oxigenoterapie, consiliere psihologica,



vaccinare, tratamentul adecvat al afectarii esofagiene, tratament antitusiv, nutritie

adecvata.

Tratamentul crizei renale sclerodermice — urgentd majora!

Este recomandata initierea imediatd a dozelor mari ale inhibitorilor enzimei de conversie
(IEC). Administrarea IEC creste semnificativ supravietuirea pacientilor cu crizd renala
sclerodermica. Ca terapii aditive se pot utiliza blocante de calciu, antihipertensive cu
actiune centrald, analogi de prostaciclind. Recuperarea functiei renale poate continua pana
la 2 ani. Studii prospective recente au demonstrat efecte asemanatoare si pentru antagonistii
receptorilor de angiotensina.

Pacientii cu SSc, mai ales difuza cu scor cutanat mare, contracturi articulare si terapie cu
steroizi, trebuie cu atentie monitorizati In directia hipertensiunii arteriale si a functiei
renale, deoarece sunt considerati pacienti la risc pentru criza renala slerodermica.

Atentie: evitarea corticoterapiei in doze mari (> 15 mg/zi Prednison), deoarece reprezinta
un factor de risc major declansator pentru SRC. Nu este recomandabild utilizarea
profilactica a IEC deoarece mascheaza debutul crizei renale si reduc potentialul reversibil
al acestei complicatii. 50% dintre pacienti rdman insa dependenti de terapie de substitutie

renala.

Tratamentul afectdrii gastrointestinale

o Masurile nonfarmacologice au o importanta deosebita: pacientii sunt sfatuiti sa aiba
mese mici si dese, sd evite 3-4 ore decubitul dorsal postprandial, sa ridice capul patului,
sa evite consumul alimentelor care ar putea promova reflux gastro-esofagian (cafea,
ceai, ciocolata, condimente, bauturi efervescente etc.).

o Inhibitorii de pompa protonica (IPP) sunt recomandati in tratamentul bolii de reflux
gastroesofagian si pentru profilaxia ulcerelor esofagiene si stricturilor. Trebuie tinut
cont de consecintele utilizarii cronice ale IPP: malabsorbtie, hipomagneziemie,
osteoporoza. Stricturile esofagiene severe beneficiaza de dilatatii endoscopice.

o Medicamentele prokinetice (metoclopramid, domperidon, trimebutinum) trebuie
folosite pentru tratamentul tulburarilor de motilitate (reflux gastro-esofagian,
disfagie, satietate precoce, balonare, pseudo-obstructie). Utilizarea prokineticelor
trebuie individualizatd, in raport cu balanta riscuri-beneficii, mai ales cu potentialul

cardiotoxic.



o  Sindromul de malabsorbtie necesitd administrarea prin rotatie citeva zile pe luna
a antibioticelor cu spectru larg (rifaximina, metronidazol, chinolone, amoxicilina-
acid clavulanic, neomicind, doxiciclind). Regimul alimentar trebuie sa fie unul de
crutare, cu evitarea consumului de fibre sau grasimi. Pacientii cu malabsorbtie pot
necesita suplimentarea dietei cu vitamine liposolubile, calciu, vitamina B12 si
trigliceride cu lant mediu. Pseudo-obstructia trebuie tratatd medical prin aspiratie
naso-gastrica si alimentare parenterald pentru repaus intestinal, administrare de
octreotide, evitandu-se pe cat posibil interventia chirugicald din cauza mortalitatii
ridicate.

o Ectaziile vasculare antrale pot beneficia de fotocoagulare laser.

o Afectarea musculoarticulard usoara beneficiaza de tratament simptomatic cu
antiinflamatoare nonsteroidiene. Glucocorticoizii in doze mici vor fi utilizati doar la
pacientii cu artritd francd, tenosinovite sau miozita. Afectarea articulard severa, mai ales
din cazul sindroamelor overlap, permite folosirea MTX, hidroxiclorochind. Preventia
contracturilor articulare trebuie efectuata sustinut, prin terapie fizicala si ocupationala care
sd includd predominant exercitii de stretching. Contracturile articulare severe sunt greu
corectabile cu tratament ortopedico-chirurgical, pentru a ameliora functionalitatea si a
reduce riscul ulceratiillor de presiune. Afectarea musculard wusoara necesitd
imunosupresoare de tipul MTX sau azatioprind si optional doze mici de corticosteroizi,
doar formele severe de miozitd, asociate de reguld sindroamelor overlap, impun
administrare de imunoglobuline iv si doze mari de corticosteroizi cu monitorizare riguroasa
a pacientilor, tindnd cont de riscul de criza renald sclerodermica.

o Tratamentul calcificdrilor subcutanate este inca o problemd majord, nici un
tratament nefiind cu adevarat eficace. Se pot tenta blocante ale canalelor de calciu
de tipul diltiazemului, colchicind, bisfosfonati, minociclina, warfarina, hidroxid de
aluminiu, tiosulfat de sodiu, excizii chirurgicale pentru cele de mari dimensiuni,
laser cu monoxid de carbon, dar nu existd un consens al recomandarilor in aceasta
privinta.

e Tratamentul manifestirilor cardiace din SSc nu este specific. Tulburarile de ritm
semnificative hemodinamic sunt tratate cu antiaritmice, iar tulburarile de conducere severe

beneficiaza de implantarea de pacemaker. Insuficienta cardiacd din SSc se trateaza dupa



principiile generale de tratament ale insuficientei cardiace, cu excluderea fortarii diurezei,

avand in vedere pericolul de precipitare a crizei renale sclerodermice. Dacd miocardita este

cauza insuficientei cardiace, existd indicatie de tratament cu imunosupresoare sau

glucocorticoizi. Aparitia pericarditei simptomatice poate fi tratatd cu AINS sau

glucocorticoizi. Tamponada cardiaca ce necesitd pericardiocenteza este rara.

Transplantul de celule stem hematopoietice (HSCT) trebuie luat in considerare in

tratamentul unor cazuri selectionate cu SSc precoce, rapid progresiva, cu risc de insuficiente de

organ. Tinand cont de efectele secundare legate de tratament si de mortalitatea crescuta asociata

procedurii, HSCT este rezervat cazurilor selectionate si echipelor si centrelor medicale

experimentate.

Tratament nonfarmacologic

e Maisuri comportamentale: oprirea absolutd a fumatului (nicotina accentueaza
vasoconstrictia); evitarea expunerii la frig (utilizarea de manusi Incalzite, haine groase care
mentin temperatura centrald).

o

o

Fizioterapie si Kinetoterapie: exercitii regulate de stretching si mobilizare pentru
mentinerea flexibilitdtii articulare, prevenirea contracturilor si mentinerea deschiderii
cavitatii bucale.

ingrijirea pielii: utilizarea zilnica de emoliente hidrofile pentru combaterea xerozei si
pruritului cutanat.

o Evolutie. Prognostic

o

Varsta avansatd, sexul masculin, rasa afro-americand, statutul socio-economic precar
si afectarea specificaA de organ (in special cea pulmonard si cardiacd) dicteaza
prognosticul. Proteinuria, sindromul inflamator, anticorpii anti-SCL70, cei anti-ARN-
IIT polimeraza constituie factori aditionali nefavorabili. Pacientii cu afectare cutanata
difuza rapid progresiva, cu afectare pulmonara severd (FVC<55%, extensie
HRCT>30%), cu afectare digestivd ce include malabsorbtie, pseudoobstructie, cu
afectare cardiaca asociind aritmii severe sau insuficientd cardiacd, cu criza renald
sclerodermicd, au prognosticul cel mai sever. Supravietuirea la 10 ani este 39%,
comparativ cu pacientii fara/cu afectare minora de organ, care au o supravietuire de

72%. Cauza principala de mortalitate raimane afectarea pulmonara.



10. Complicatii

Necroze si gangrene digitale: secundare ulcerelor ischemice suprainfectate, necesitand
uneori amputatii digitale.

Insuficienta respiratorie cronica: determind o morbiditate crescutd in stadiile avansate de
SSc-PID.

Insuficienta cardiaca dreapta: secundarda HTAP netratate sau neresponsive la tratament.
Boala cronica de rinichi.

Malnutritie severd: prin casexie sclerodermica secundard afectarii severe a motilitatii
intestinale si malabsorbtiei.

11. Monitorizarea pacientului

Frecventa evaluarilor depinde de subtipul bolii (difuza vs. limitatd) si rata de progresie.

Clinic: monitorizarea tensiunii arteriale la domiciliu (esential pentru detectarea precoce a
SRC) si evaluarea greutdtii corporale.

Evaluare functionald pulmonara (spirometrie + DLCO): la fiecare 3-6 luni in primii ani
pentru formele difuze, ulterior anual.

Imagistica (ecocardiografie Doppler & HRCT): ecocardiografie anuald pentru screeningul
HTAP. HRCT repetat la 1-2 ani in caz de PID stabila sau la 3-6 luni daca se suspecteaza
progresie rapida.

Monitorizarea tratamentului: evaluarea efectului terapeutic si a toxicitatii medicamentelor
la 3-6 luni de la initierea oricdrei terapii imunosupresoare sau vasodilatatoare.



Recomandari de monitorizare a pacientului cu sclerodermie
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