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Klinikiniai issukiai gydant
greitai progresuojancia
sistemine skleroze

Santrauka

Sisteminé sklerozé — viena sunkiausiu ir lemtingiausiy autoimuniniu
reumatiniy ligu. Vaskulopatija, progresuojanti fibrozé ir pakites imuni-
nis atsakas —tai pagrindinés ligos patogenezés grandys, lemiancios ligos
heterogeniskuma. Didelei daliai ligoniy sisteminé sklerozé pasireiskia
Reino (Raynaud) sindromu, progresuojanéia odos, plaudiu, inkstu, Sir-
dies, virSskinamojo trakto fibroze. Greitai progresuojancia sistemine
skleroze serganciy pacienty 3—5 mety iSgyvenamumas yra 50-80 %. Pa-
grindiné mirties priezastis — plauéiu pazeidimas. Aprasoma pacienté —
44 mety amziaus moteris, besiskundzianti nuovargiu, viso ktino, ypa¢
galtniu, odos kietéjimu, sanariu skausmu, svorio kritimu, dusuliu, riji-
mo sutrikimu bei iSmatu nelaikymu. Apzitrint paciente pastebéta odos
hiperpigmentacija ir difuziné induracija, Reino fenomenas, akrocianoze,
kalcinatai plastaku pirstuose, daugybiniai randai ir opelés pirsty galuo-
se. Trukmé nuo pirmuju simptomu iki sisteminés sklerozés diagnozeés
buvo 6 ménesiai. Dél greito ligos progresavimo ir jauno pacientés am-
ziaus buvo keliamas klausimas dél autologinés kraujodaros kamieniniy
lasteliu transplantacijos, taciau ivertinus didele rizika gydymui pasi-
rinktas metotreksatas. Po 6 mén. gydymo, progresuojant dusuliui, plau-
¢iy kompiuterinés tomografijos tyrimu patvirtinus plauciu fibroze, pra-
déta pulsiné terapija ciklofosfamidu. Po antros ciklofosfamido infuzijos
pacientei atsirado tminés kvépavimo takuy infekcijos klinika, karséiavi-
mas, todél imunosupresiné terapija buvo sustabdyta.

Autoimuniniy ligu atveju, ypac¢ skiriant imunosupresini gydyma,
padidéja ivairiu infekcijy rizika. Aprasomas klinikinis atvejis rodo, kad
siekiant sustabdyti intersticini fibrozini plauciu ir Sirdies pazeidima ba-
tina agresyvi imunosupresija, taciau aktyvi infekcija ar kitos gretutinés
ligos riboja terapines galimybes. Tinkamas §ia liga sergancio paciento
gydymas reikalauja daznu gydytojo reumatologo konsultaciju ir atidaus
vidaus organu pazeidimo vertinimo.

Reik$mingi Zodziai: greitai progresuojanti sisteminé sklerozé, intersti-
ciné plauciy liga, plauéiy funkciniai tyrimai, vidaus organu pazeidimas.

IVADAS

ta, sukietéjus pirstu, galuniu, veido ir
liemens oda) bei dar ankstyvuoju ligos

Sisteminé sklerozé (SS) — viena sun-
kiausiu ir lemtingiausiu autoimuniniu
reumatiniy ligu. Vaskulopatija, pro-
gresuojanti fibrozeé ir pakites imuninis
atsakas — tai pagrindinés patogenezés
grandys, lemiancios ligos heterogenis-
kuma. Dizufinei SS formai budinga
platus tipinis odos pazeidimas (itemp-
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periodu pasireiskianti vidaus organu
fibrozé. Plauciu funkcijos pazeidimas
atsiranda dél progresuojandéios inters-
ticinés plaudiu ligos bei plaudiu arteri-
nés hipertenzijos. Serganciu greitai
progresuojancia sistemine skleroze
3-5 mety iSgyvenamumas yra
50-80 %. Plauciu fibrozé yra dazniau-
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sia difuzine sisteminés sklerozés forma
sergancéiu pacientu mirties priezastis
[1]. Esant sisteminei sklerozei, uzdegi-
minis ir fibrozinis procesas pazeidzia
visa vir§kinamaji traktg (ypa¢ stemp-
le), nukendia inkstai ir Sirdis. Nors sis-
temineé sklerozé yra sunki, invaliduma,
sukelianti liga, kuria daznai suserga
darbingo amziaus moterys, gydymo
pasirinkimo galimybés bei veiksmin-
gumas vis dar yra labai riboti.

Straipsnyje apraSome paciente,
kuriai pasireiske ypac greito progresa-
vimo difuziné SS forma. Nuo pirmuju
simptomu pasireiSkimo iki ligos diag-
nozavimo praéjo 6 meénesiai. Nusta-
tant diagnoze buvo rastas ne tik pla-
tus odos pazeidimas, bet ir plauciu
funkcijos pablogéjimas, virskinamojo
trakto organu pazeidimas. Dél itin
greito ligos progresavimo buvo svars-
tyta atlikti autologine kraujodaros ka-
mieniniy lasteliy transplantacija (au-
toKKLT). Dél prehipertenzinio spau-
dimo plauéiu arterijoje bei didelés su
transplantacija susijusios rizikos au-
tologinés kamieniniu lasteliu transp-
lantacijos atsisakyta. Esant netipinei,
greitai progresuojandéiai ligos eigai,
pacienté buvo kryptingai tirta dél gali-
mo paraneoplazinio sindromo. Nera-
dus onkologinio proceso, pradétas gy-
dymas metotreksatu (MTX), kuris su-
stabdé odos induracija, taciau éme
smarkiai blogéti plauciu funkcija, is-
rySkéjo Sirdies pazeidimas. Gydyma
pakeitus ciklofosfamidu (CF), atsirado
infekciniy komplikaciju. Aprasomas
klinikinis atvejis iliustruoja isstukius,
su kuriais susiduriama gydant greitai
progresuojandéia SS.

KLINIKINIS ATVEJIS

Pacienté — 44 metu amziaus moteris.
2016 m. rugpjacio mén. darbe nuside-
ginusi rankas cheminiais garais pa-
stebéjo, kad émé kristi svoris, atsirado
bendras silpnumas, dusulys. 2016 m.
spali éemé karséiuoti iki 38 °C, pradéjo
balti, mélynuoti rankos Saltyje (Reino
fenomenas), atsirado sunkiai gyjan¢iu
opeliu pirstuose bei viso ktino odos pa-
tamséjimas. 2016 m. lapkriti pacienté
buvo gydoma Kauno klinikinégje ligoni-
néje nuo uminio pielonefrito. Dél dis-
pepsijos buvo atlikta fibroezofagogast-
roduodenoskopija ir diagnozuota diaf-
ragminé I° stemplés iSvarza, refliuksi-
nis ezofagitas bei antralinés skrandzio
dalies erozinis gastritas. Kardioechos-
kopiskai buvo nustatyta Sirdies IF —
55 %, normali diastoliné funkcija, ne-
hipertenzinio tipo kraujotaka plauciu
arterijoje. Gydyta antibiotikais. Maz-
daug po savaités karSciavimas atsi-
naujino, pradéjo springti valgydama,

ypaé kieta maista, émé intensyviai
kristi svoris (po 2-3 kg per savaite).
2017 m. vasario ménesj Lietuvos svei-
katos mokslu universiteto ligoninés
Kauno klinikuy (LSMUL KK) Reuma-
tologijos skyriuje diagnozuota SS. Tuo
metu atlikus plauciu tyrimus nustaty-
tas restrikcinis plauciu funkcijos su-
trikimas (Zr. lentele).

Lentelé. Plaué¢iu funkciniuy tyrimu ro-
dikliu dinamika

Table. Pulmonary function tests chan-
ges

Rodiklis | 2017-02-24 | 2017-10-24
FEV1 45 47
FVC 56 50
DLCO 49 27
TLC 70 44

FVC - forsuota gyvybiné plauciu talpa
(angl. forced vital capacity), FEV1 — forsuo-
tas iSkvépimo taris per pirma sekunde
(angl. forced expiratory volume for 1 sec-
ond), TLC — bendroji plauc¢iu talpa (angl.
total lung capacity), DLCO - plau¢iy difuzi-
né geba (angl. lung diffusing capacity).

Atliktoje kratinés lastos kompiute-
rinéje tomogramoje (KT) pastebéti rys-
ks plauciu audinio pakitimai — daug
,matinio stiklo“ vaizdo plotu, fibrozés
pozymiai. Paskirtas gydymas metil-
prednizolonu 16 mg/d., nifedipinu
20 mg/d. bei omeprazoliu 20 mg 2 k./d.

2017 m. kovo ménesi pacienté buvo
tirta Vilniaus universiteto ligoninés
Santaros kliniku (VUL SK) Sirdies
chirurgijos skyriuje. Sirdies ultragar-
sinio (UG) tyrimo metu rasta plauti-
nés hipertenzijos pozymiu, todél atlik-
ta Sirdies ertmiu manometrija ir ven-
trikulografija. Nustatytas vidurinis
spaudimas plauéiu arterijoje buvo
21 mmHg, buklé apibrézta kaip plau-
¢iy arteriné prehipertenzija.

Esant greitam ligos progresavi-
mui, 2017 m. geguZés ménesi pacienté
is§ LSMUL KK atsiusta i VUL SK gy-
dytojo hematologo konsultacijos dél
gydymo autoKKLT. Greitai progre-
suojanti netipiné ligos eiga sukéle ga-
limo paraneoplazinio sindromo itari-
ma. VUL SK Reumatologijos skyriuje
pacienté skundési plastaku, keliu, pe-
¢iu, éiurny sanariy skausmu, sukiete-
jusia viso ktno, ypaé galuniu, oda, ju-
desiu ribotumu, opelémis pirstu galuo-
se. Taip pat vargino dusulys, bendras
silpnumas, plauku slinkimas, galvos
skausmai, sutrikes maisto rijimas, is-
matu nelaikymas. Pacientés Sirdies
veikla buvo ritmiska, girdéti pavieniai
fibroziniai karkalai desSiniojo plaucio
apatinéje skiltyje. Pastebéta ryski
odos hiperpigmentacija (oda igavusi
bronzinj atspalvi), difuziné odos indu-
racija —ryskiausia galtnése, bet mato-

1 pav. Plastaku pazeidimas: sklerodak-
tilija, kalcinatai, daugybiniai rande-
liai, Zaizdelés pirstu galuose

Fig. 1. Hand involvement: sclerodact-
yly, calcinosis, multiple digital ulcers
and scars

ma ir veido, kratinés bei liemens srity-
je. Pacienté negaléjo iki galo sulenkti
ir istiesti ranku pirstu del odos sukie-
téjimo, tempimo. Pirstu galuose buvo
matomos zaizdelés, daugybiniai ran-
dai, pavieniai kalcinatai (1 pav.). Zioji-
masis ribotas (mikrostomija), lapos
suplonéjusios, veide pavienés telan-
giektazijos (2 pav.). Laboratoriniais
tyrimais nustatyta leukocitozé (leuko-
city 15,06 x 109/1) ir padidé¢jes eritroci-
tu nusédimo greitis (ENG) -
35 mm/val., padidéjusios kreatino ki-
nazés MB izofermento (11,11 pg/l, nor-

2 pav. Veido pazeidimas sergant siste-
mine skleroze: mikrostomija, suploné-
jusios lapos, nusmailéjes nosies galiu-
kas, telangiektazijos

Fig. 2. Facial involvement in systemic
sclerosis: microstomia, thin lips,
pointed nose tip, facial telangiectasias

LABORATORINE MEDICINA « 2018, t. 20, Nr. 1(77)



Klinikiniai i§$ukiai gydant greitai progresuojandéia sistemine skleroze

ma iki 3,1 ng/l), tropinino I (163,9 ng/l,
norma iki 15,6 ng/l) bei D-dimeru
(800 pg/l, norma iki 250 pg/l) koncen-
tracijos kraujyje. Rasti teigiami an-
ti-Scl-70 antiktGnai kraujyje. Odos hi-
perpigmentacija, bronzinis jos atspal-
vis kelé antinkséiy funkcijos sutriki-
mo itarima, todél tirta adrenokortikot-
ropinio hormono (AKTH) koncentraci-
ja. Gautas AKTH rezultatas buvo nor-
malus — 18,3 ng/l (norma iki 46 ng/l).
Atliktas kapiliaroskopinis tyrimas an-
giogenezé bei avaskulinés zonos
(3 pav.).

Paraneoplaziniam sindromui at-
mesti pacienté buvo tikslingai tirta (at-
liktas kratu ultragarsinis tyrimas, pil-
vo ir dubens organu KT, kolonoskopija,
skydliaukés ir kaklo limfmazgiuy UG
tyrimas, onkologo ginekologo konsulta-
cija), onkologinés patologijos nerasta,
nustatyta sisteminés sklerozés diagno-
zé. Testas gydymas metilprednizolonu
(8 mg/d.), nifedipinu ir omeprazoliu,
pradéta terapija MTX (i§ pradziu
10 mg/sav.). Israsant rekomenduota
padidinti MTX doze iki 15 mg/sav.

Po triju ménesiu, rugpjuati, pacienté
atvyko gydymo efektyvumui ivertinti.
Odos induracija buvo sumazéjusi, pa-
didéjusi galtniu, ypac plastaku pirstu,
judesiu amplitudé bei pageréjusi fizi-
nio kravio tolerancija. Toliau testas gy-
dymas metiprednizolonu (8 mg/d.),
MTX dozé buvo padidinta iki
20 mg/sav., paskirta subkutaniné vais-
to forma (pacienté skundési pykinimu).

Sustipréjus dusuliui, blogéjant fi-
zinio kravio tolerancijai, spalio ménesi
buvo pakartoti plauciu funkciniai tyri-
mai bei kratinés lastos KT (4 pav.).
Plauc¢iu funkciniai tyrimai parodé
sunku plauéiu restrikcijos ir duju difu-
zijos sutrikima (Zr. lentele), Sirdies
UG tyrimas — isliekanc¢ius plautinés
hipertenzijos pozymius (saikinga desi-
niuju Sirdies kameru dilatacija,
I laipsnio triburio voztuvo nesandaru-
mas). Sirdies magnetinio rezonanso
tomografijos (MRT) tyrimu vizuali-
zuoti fibroziniai pakitimai priesirdziu
sienelése, atrioventrikulinio mazgo
srityje, skilveliu pertvaroje, kairiojo
skilvelio papiliniuose raumenyse. Be
to, vidutiniskai prasiplétes plaudiu ar-
terijos kamienas (plauciu arterinés hi-
pertenzijos poZymis).

Deél ryskiai progresuojancio plau-
¢iuy pazeidimo buvo indikuojamas gy-
dymas CF. EKG buvo registruotas
priesirdziu virpéjimas (neaisku, kada
sutriko Sirdies ritmas). Sumazinus ta-
chisistolija bei pasalinus infekcijos Zzi-
dinius (pasalintas dantis), buvo nu-
spresta skirti CF. Pirmas dvi CF infu-
zijas paciente toleravo gerai, ta¢iau po
antros infuzijos, iSrasius i$ ligoninés,
pasireiské kvépavimo taky infekcijos

3 pav. Kapiliaroskopinis tyrimas: kairéje - angiogenezé, avaskulinés zonos; desi-

néje - norma

Fig. 3. Capillaroscopy: left - angiogenesis and avascular zones; right - normal

capillaroscopic pattern

simptomai. Prasidéjo subfebrilus
karsciavimas, sustipréjo rijimo sutri-
kimai, atsirado stiprus pykinimas,
pacienté atkoséjo bespalviu tirstu
skrepliu, nusilpo balsas. Pacientes
buklé buvo sunki, ji duso kalbédama,
kalbéjo tik pasnibzdomis. Kraujo tyri-
mais nustatyti smarkiai padidéje uz-
degimo rodikliai (leukocitu -
19,92 x 10%, neutrofilu — 15,55 x 1071,
ENG - 51 mm/val., C reaktyviojo bal-
tymo — 21,7 mg/l). Atliktoje kratinés
lastos rentgenogramoje zidininiy infil-
traciniu plau¢iu audinio poky¢iu ne-
rasta. Skrepliu mikrobiologiniame pa-
sélyje patogeniniu bakteriju augimo
nebuvo. Paskyrus i vena leidziama
amoksiciling su klavulano ragstimi, li-
gos dinamika buvo teigiama — mazéjo
kraujo uzdegiminiai rodikliai, labai
pageréjo pacientés bendra savijauta, ji
nustojo karscéiuoti. Dél isryskéjusios
infekcijos poZymiu imunosupresini gy-

dyma, stabdanti intersticini plauciu,
fibrozini Sirdies, odos ir kitu organu
pazeidima, teko nutraukti.

LITERATUROS APZVALGA

SS yra reta (0,01 %, t. y. 1 atvejis i$
10 000 gyventoju) liga. Dazniausiai Sia
liga serga darbingo amziaus (35-55 m.)
moterys. Vaskulopatija, progresuojan-
ti fibrozé ir pakites imuninis atsakas —
tai pagrindinés ligos patogenezés gran-
dys, lemiancios ligos heterogeniskuma.
Serganciu greitai progresuojancia SS
pacientu 3-5 metu iSgyvenamumas
siekia 50-80 %. Pagrindiné mirties
priezastis yra plauciu pazeidimas. Pa-
gal odos pazeidimg SS yra skirstoma i
ribota SS — kai pazeidziama tik dista-
liau alktiniu ir keliu esanti oda, bei i di-
fuzine SS — kai odos induracija pasi-
reiskia visame kune. Pastarajai formai

4 pav. Kratinés lastos kompiuteriné tomografija. Difuzinis plau¢iu audinio tan-
kio padidéjimas, matinio stiklo vaizdas

Fig. 4. Chest computed tomography. Diffuse increased lung density, ground glass
changes
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taip pat budingas rySkesnis vidaus or-
gany pazeidimas. Dauguma greitai
progresuojancios SS atveju priskiria-
ma difuzinei SS [2]. Nors visuotinai né-
ra tiksliai apibrézta, ka reikétu vadinti
greitai progresuojancia SS, literataroje
galima rasti bandymu §j terming su-
konkretinti. Remiantis 2015 m. atlikta
sistemine analize [3], SS vadinama
greitos eigos, kai:

- pradinis mRSS (modifikuotos
Rodnano odos pazeidimo skalés) balas
didesnis nei 12 pacientams, kuriems
neseniai pasirei§ké (prie§ maziau nei
12 mén.) odos pazeidimas;

- daugiau nei 12 balu mRSS padi-
déjimas per 6 ménesius;

- forsuotos gyvybinés plauciy tal-
pos (FVC) ar bendrosios plaudiu talpos
(TLC); sumazéjimas daugiau nei 15 %
per 6 ménesius.

Rysku neigaluma ir dideli ligai ba-
dinga mir§tamuma lemia vidaus orga-
nu pazeidimas. Vir§kinamasis traktas
pazeidziamas mazdaug 80 % visu SS
pacientu. DaZniausias yra stemplés
pazeidimas, pasireiskiantis GERL ir
disfagija [4]. SS ypa¢ pazeidzia kineti-
ne virskinamojo trakto funkecija, suke-
lia gastropareze, pazengusios ligos
metu dél funkcinio Zarnu nepraeina-
mumo gali atsirasti zZarny pseudoobs-
trukcijos pozymiu. Kiti simptomai —
pilvo patimas, tempimo pojutis, vidu-
riavimas, dvokiancios iSmatos — gali
atsirasti del bakteriju pertekliaus sin-
dromo plonojoje zarnoje. Sio sindromo
pasekmés — malnutricija, svorio nete-
kimas. Remiantis Europos Sajungos
lygos pries reumata (EULAR) reko-
mendacijomis, sergantys SS pacientai
turétu profilaktiSkai vartoti protonu
siurblio inhibitorius, kad batu iSveng-
ta GERL, stemplés iSopéjimo ir strik-
taruy [5].

Intersticinis plauciu pazeidimas,
iki isryskéjant plaudiu fibrozei, daznai
vystosi nesukeldamas simptomu. Pir-
mieji plauciu pazeidimo simptomai
paprastai yra dusulys (ypaé iskve-
piant) ir sausas kosulys. Auskultuo-
jant abieju plauc¢iu pamate girdimi ba-
dingi fibroziniai karkalai. Krutinés
lastos rentgenogramoje intersticinis
plaudiu pazeidimas néra gerai vaizdi-
namas. Esant pazengusiai ligai mato-
mas simetriskas retikulonodulinis pa-
tamséjimas, ypaé apatinése plauéiuy
dalyse. Plauciu pazeidimo progresavi-
mui sergant SS vertinti atliekami
plaudiu funkciniai tyrimai bei krati-
nés lastos KT. DLCO rodiklis yra svar-
biausias funkcinis méginys, parodan-
tis intersticinio tarpo tarp alveolés ir
endotelio pakitimus, taip pat smulkiu-
ju plauéiu kraujagysliu pazeidima.
70 % pacientu, serganciu difuzine SS
(iskaitant ir besimptomius pacientus,

kuriems krutinés lastos rentgenogra-
ma be poky¢iu) randamas sumazéjes
DLCO [6]. Plauciu fibrozé yra negriz-
tamas ligos padarinys, todél butina
kuo ankstesné diagnostika. Didelés
skiriamosios gebos plauc¢iu KT islieka
auksiniu standartu ankstyvai plauéiu
fibrozei nustatyti [7].

Plaucdiu arteriné hipertenzija
(PAH) sergant SS gali pasireiksti izo-
liuotai arba kartu su intersticiniu
plauciu pazeidimu. PAH diagnozuoja-
ma intrakardinio tyrimo budu nusta-
Gius didesni nei 25 mmHg vidutini
spaudima plauciu arterijoje [8]. PAH
pasireiskia sergant tiek ribota, tiek di-
fuzine SS. Klinigkai pirmiausia pasi-
reiskia dusulys uzsiimant fizine veik-
la, re¢iau vargina krutinés skausmas
ar sinkopés. Izoliuotas DLCO sumazé-
jimas esant iSsaugotiems plauciu ta-
riams (FEV/DLCO santykis > 1,4-1,6)
yra PAH buadingas pozymis [9]. PAH
galima itarti atlikus EKG, kardioe-
choskopija, ta¢iau diagnozei patvirtin-
ti butina deSiniuju Sirdies ertmiuy ka-
teterizacija [10]. Kateterizacija leidzia
atpazinti plauciu venine hipertenzija
ir nustatyti tikslu plauciu kraujagys-
liu rezistentiSkuma, Sirdies indeksa
bei slegi plauéiu arterijoje.

SS miokardo pazeidimo patogene-
ziniai mechanizmai yra fibrozeé, mio-
kardo iSemija ir miokarditas. Miokar-
do iSemija pasireiskia del smulkiu ko-
ronariniuy arteriju ir arterioliy spazmo
(vadinamojo miokardinio Reino feno-
meno). Mozaikiskas, ,démétas” fibro-
ziniu ploteliu iSsidéstymas miokarde
yra patognomoninis SS pozymis [11].
2007 metais vykusiame tyrime 36 SS
pacientams atlikus Sirdies MRT buvo
pastebéta, kad ne ligos forma (ribota
ar difuziné SS), o Reino fenomeno
trukmé lemia miokardo fibrozinio pa-
zeidimo dydi [12]. Manoma, kad auto-
imuninis uzdegimas taip pat turi svar-
bia reik§me miokardo pazeidimo pato-
genezéje. SS sergancéiy pacientu endo-
miokardo bioptate daznai aptinkama
histologiniu autoimuninio pazeidimo
pozymiu, kartu ir aktyvuoty T limfoci-
tu infiltracija [13].

Literattros duomenimis SS, ypac
pasireiskiancios vidaus organu pazei-
dimu, gydymo galimybés yra labai ri-
botos. Musu aprasSytu atveju, esant
ypac greitai progresuojanciai ligos ei-
gai, buvo sprendziama dél gydymo au-
toKKLT. Esant didelei su autoKKLT
susijusiai rizikai ir dominuojant odos
induracijai, buvo nuspresta skirti me-
dikamentini gydyma MTX. Remiantis
naujausiomis EULAR pateiktomis SS
gydymo rekomendacijomis, MTX pa-
gristai pagerina pazeistos odos bukle,
jei difuziné SS yra ankstyvos stadijos
[5]. Odos induracija ir hiperpigmenta-

cija po 3 ménesiu MTX vartojimo su-
mazéjo ir musy aptartai pacientei. Ne-
paisant to, teigiamo MTX poveikio vi-
daus organu pazeidimui mazinti nebu-
vo irodyta. Vartojanc¢iai MTX musu
pacientei labai pablogéjo plauéiu funk-
cija, todel MTX buvo pakeistas ciklo-
fosfamidu (CF). Remiantis atsitiktiniy
iméiu studijomis, CF yra veiksmingas
preparatas SS sukeltos intersticinés
plaudiu ligos progresavimui stabdyti
ir mazina odos paZeidima [5]. 2006 m.
atliktame atsitiktiniu imé¢iu dvigubai
aklame tyrime buvo irodytas CF efek-
tyvumas gydant SS sukelta interstici-
ne plauciu liga. Tiesa, vidutinis FVC
skirtumas po 12 ménesiu gydant CF
buvo tik 2,53 % (didesnis FVC isliko
CF grupéje) lyginant su kontroline
grupe. Nepaisant nedidelio FVC skir-
tumo, CF grupés pacientams labai su-
mazéjo dispnéja ir pageréjo su liga su-
sijusi gyvenimo kokybé bei suminkste-
jo oda [14]. Siuo metu ieskoma nauju
SS pazeistu organu gydymo galimy-
biu. Vienas i$ tiriamu preparatu — chi-
merinis monokloninis antiktnas pries
CD20 molekuliy turinéias lasteles — ri-
tuksimabas. EUSTAR (angl. Euro-
pean Scleroderma Trials and Re-
search) grupé 2013 m. atliko daugia-
centri atvejo ir kontrolés tyrima, ku-
riuo nustaté, kad rituksimabas efekty-
viai mazina odos induracija, apsaugo
nuo tolesnio intersticinés plauciu ligos
progresavimo [15]. Panasus rituksi-
mabo efektyvumas buvo irodytas ir ki-
to tyrimo duomenimis [16].

Masu aprasytu klinikiniu atveju
daugiausia i§stkiu sukeélé greitai pro-
gresuojantis vidaus organu funkcijos
pazeidimas. Be progresuojancios gala-
niy iSemijos, odos induracijos, ligos
pradzioje paciente vargino rijimo su-
trikimai, véliau pilvo patimas, vidu-
riavimas ir iSmaty nelaikymas. Gana
greitai vyraujanc¢iu simptomu tapo du-
sulys, blogé¢janti fizinio kravio tole-
rancija, vaizdiniais tyrimais nustaty-
tas intersticinis plaudiu, fibrozinis
miokardo pazeidimas, pasireiSkiantis
nuolatiniu prie§irdziu virpéjimu. Gy-
dymas metotreksatu turéjo teigiama
poveiki odos induracijai, ta¢iau pro-
gresuojant vidaus organu paZeidimui
paskirta pulsiné terapija ciklofosfami-
du. Deél isryskéjusios infekcijos pozy-
miy imunosupresini gydyma, stab-
dantj inersticini plauéiu, fibrozini Sir-
dies, odos ir kitu organu pazeidima, te-
ko laikinai nutraukti. Nesant kon-
traindikaciju, gydyma ciklofosfamidu
batina pratesti. Pacientés bukle yra
per sunki, kad buty galima atlikti au-
toKKLT, o biologinei SS terapijai kol
kas néra patvirtinty indikaciju. ¢
Gauta: 201802 14
Priimta spaudai: 20180312
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monary function tests at which point
cyclophosphamide therapy was com-
menced. After the second cyclophospha-
mide infusion, patient developed acute
respiratory tract infection symptoms.
Therefore, immunosuppressive therapy
was suspended.

Summary

CLINICAL CHALLENGES IN RAPIDLY PROGRESSIVE SYSTEMIC SCLEROSIS

Gintaré Baranauskaité, Rita Rugiené

Raynaud’s phenomenon and digital stiff-
ness with calcinosis and intermittent ulcer-
ation. The duration between the first symp-
toms and diagnosis of systemic sclerosis
was 6 months. Due to rapid progression of
the disease and young age, autologous
hematopoietic stem cell transplantation
was considered, however, given high risks,
the initial therapy of methotrexate was
chosen. After 6 months of treatment, the
patient developed significant breathless-
ness due to rapid pulmonary fibrosis as evi-
denced by high-resolution computed to-

Systemic sclerosis is one of the most se-
vere and fatal autoimmune disease, char-
acterized by fibrosis, vasculopathy and
impaired immune response. Most com-
mon clinical signs of systemic sclerosis
include Raynaud syndrome and progres-
sive fibrosis of the skin, lungs, kidneys,
heart and gastrointestinal tract.

We report a case of a 44-year-old fe-
male who presented with fatigue, joint
pain, weight loss, shortness of breath,
dysphagia and faecal incontinence. Clini-
cal signs included hyperpigmentation

This case report highlights the neces-
sity of aggressive immunosuppressive
treatment in rapidly progressive internal
organs fibrosis. Appropriate manage-
ment requires frequent consultations
with rheumatology specialists and care-
ful evaluation of visceral organ
involvement.

Keywords: interstitial lung disease, in-
ternal organ involvement, pulmonary
function tests, rapidly progressive sys-

and widespread thickening of the skin,
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