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Sis te mi në skle ro zë – vie na sun kiau siø ir lem tin giau siø au to imu ni niø
reu ma ti niø li gø. Vas ku lo pa ti ja, pro gre suo jan ti fib ro zë ir pa ki tæs imu ni -
nis at sa kas – tai pa grin di nës li gos pa to ge ne zës gran dys, le mian èios li gos 
he te ro ge nið ku mà. Di de lei da liai li go niø sis te mi në skle ro zë pa si reið kia
Rei no (Ra y naud) sin dro mu, pro gre suo jan èia odos, plau èiø, inks tø, ðir -
dies, virð ki na mo jo trak to fib ro ze. Grei tai pro gre suo jan èia sis te mi ne
skle ro ze ser gan èiø pa cien tø 3–5 me tø ið gy ve na mu mas yra 50–80 %. Pa -
grin di në mir ties prie þas tis – plau èiø pa þei di mas. Ap ra ðo ma pa cien të –
44 me tø am þiaus mo te ris, be si skun dþian ti nuo var giu, vi so kû no, ypaè
ga lû niø, odos kie të ji mu, sà na riø skaus mu, svo rio kri ti mu, du su liu, ri ji -
mo su tri ki mu bei ið ma tø ne lai ky mu. Ap þiû rint pa cien tæ pa ste bë ta odos
hi per pig men ta ci ja ir di fu zi në in du ra ci ja, Rei no fe no me nas, ak ro cia no zë, 
kal ci na tai plað ta kø pirð tuo se, dau gy bi niai ran dai ir ope lës pirð tø ga luo -
se. Truk më nuo pir mø jø simp to mø iki sis te mi nës skle ro zës diag no zës
bu vo 6 më ne siai. Dël grei to li gos pro gre sa vi mo ir jau no pa cien tës am -
þiaus bu vo ke lia mas klau si mas dël au to lo gi nës krau jo da ros ka mie ni niø
làs te liø transp lan ta ci jos, ta èiau áver ti nus di de læ ri zi kà gy dy mui pa si -
rink tas me tot rek sa tas. Po 6 mën. gy dy mo, pro gre suo jant du su liui, plau -
èiø kom piu te ri nës to mog ra fi jos ty ri mu pa tvir ti nus plau èiø fib ro zæ, pra -
dë ta pul si në te ra pi ja cik lo fos fa mi du. Po ant ros cik lo fos fa mi do in fu zi jos
pa cien tei at si ra do ûmi nës kvë pa vi mo ta kø in fek ci jos kli ni ka, karð èia vi -
mas, to dël imu no sup re si në te ra pi ja bu vo su stab dy ta.

Au to imu ni niø li gø at ve ju, ypaè ski riant imu no sup re si ná gy dy mà,
pa di dë ja ávai riø in fek ci jø ri zi ka. Ap ra ðo mas kli ni ki nis at ve jis ro do, kad
sie kiant su stab dy ti in ters ti ci ná fib ro zi ná plau èiø ir ðir dies pa þei di mà bû -
ti na ag re sy vi imu no sup re si ja, ta èiau ak ty vi in fek ci ja ar ki tos gre tu ti nës
li gos ri bo ja te ra pi nes ga li my bes. Tin ka mas ðia li ga ser gan èio pa cien to
gy dy mas rei ka lau ja daþ nø gy dy to jo reu ma to lo go kon sul ta ci jø ir ati daus
vi daus or ga nø pa þei di mo ver ti ni mo.

Reikð min gi þo dþiai: grei tai pro gre suo jan ti sis te mi në skle ro zë, in ters ti -
ci në plau èiø li ga, plau èiø funk ci niai ty ri mai, vi daus or ga nø pa þei di mas.

ÁVADAS

Sis te mi në skle ro zë (SS) – vie na sun -
kiau siø ir lem tin giau siø au to imu ni niø 
reu ma ti niø li gø. Vas ku lo pa ti ja, pro -
gre suo jan ti fib ro zë ir pa ki tæs imu ni nis
at sa kas – tai pa grin di nës pa to ge ne zës
gran dys, le mian èios li gos he te ro ge nið -
ku mà. Di zu fi nei SS for mai bû din ga
pla tus ti pi nis odos pa þei di mas (átemp -

ta, su kie të jus pirð tø, ga lû niø, vei do ir
lie mens oda) bei dar anks ty vuo ju li gos
pe ri odu pa si reið kian ti vi daus or ga nø
fib ro zë. Plau èiø funk ci jos pa þei di mas
at si ran da dël pro gre suo jan èios in ters -
ti ci nës plau èiø li gos bei plau èiø ar te ri -
nës hi per ten zi jos. Ser gan èiø grei tai
pro gre suo jan èia sis te mi ne skle ro ze
3–5 me tø ið gy ve na mu mas yra
50–80 %. Plau èiø fib ro zë yra daþ niau -
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sia di fu zi ne sis te mi nës skle ro zës for ma 
ser gan èiø pa cien tø mir ties prie þas tis
[1]. Esant sis te mi nei skle ro zei, uþ de gi -
mi nis ir fib ro zi nis pro ce sas pa þei dþia
vi sà virð ki na mà já trak tà (ypaè stem p -
læ), nu ken èia inks tai ir ðir dis. Nors sis -
te mi në skle ro zë yra sun ki, in va li du mà
su ke lian ti li ga, ku ria daþ nai su ser ga
dar bin go am þiaus mo te rys, gy dy mo
pa si rin ki mo ga li my bës bei veiks min -
gu mas vis dar yra la bai ri bo ti.

Straips ny je ap ra ðo me pa cien tæ,
ku riai pa si reið kë ypaè grei to pro gre sa -
vi mo di fu zi në SS for ma. Nuo pir mø jø
simp to mø pa si reið ki mo iki li gos diag -
no za vi mo pra ëjo 6 më ne siai. Nu sta -
tant diag no zæ bu vo ras tas ne tik pla -
tus odos pa þei di mas, bet ir plau èiø
funk ci jos pa blo gë ji mas, virð ki na mo jo
trak to or ga nø pa þei di mas. Dël itin
grei to li gos pro gre sa vi mo bu vo svars -
ty ta at lik ti au to lo gi næ krau jo da ros ka -
mie ni niø làs te liø transp lan ta ci jà (au -
toKKLT). Dël pre hi per ten zi nio spau -
di mo plau èiø ar te ri jo je bei di de lës su
transp lan ta ci ja su si ju sios ri zi kos au -
to lo gi nës ka mie ni niø làs te liø transp -
lan ta ci jos at si sa ky ta. Esant ne ti pi nei,
grei tai pro gre suo jan èiai li gos ei gai,
pa cien të bu vo kryp tin gai tir ta dël ga li -
mo pa ra ne op la zi nio sin dro mo. Ne ra -
dus on ko lo gi nio pro ce so, pra dë tas gy -
dy mas me tot rek sa tu (MTX), ku ris su -
stab dë odos in du ra ci jà, ta èiau ëmë
smar kiai blo gë ti plau èiø funk ci ja, ið -
ryð kë jo ðir dies pa þei di mas. Gy dy mà
pa kei tus cik lo fos fa mi du (CF), at si ra do 
in fek ci niø kom pli ka ci jø. Ap ra ðo mas
kli ni ki nis at ve jis iliust ruo ja ið ðû kius,
su ku riais su si du ria ma gy dant grei tai
pro gre suo jan èià SS.

KLINIKINIS ATVEJIS

Pa cien të – 44 me tø am þiaus mo te ris.
2016 m. rug pjû èio mën. dar be nu si de -
gi nu si ran kas che mi niais ga rais pa -
ste bë jo, kad ëmë kris ti svo ris, at si ra do 
ben dras sil pnu mas, du su lys. 2016 m.
spa lá ëmë karð èiuo ti iki 38 °C, pra dë jo
bal ti, më ly nuo ti ran kos ðal ty je (Rei no
fe no me nas), at si ra do sun kiai gy jan èiø
ope liø pirð tuo se bei vi so kû no odos pa -
tam së ji mas. 2016 m. lap kri tá pa cien të
bu vo gy do ma Kau no kli ni ki në je li go ni -
në je nuo ûmi nio pie lo nef ri to. Dël dis -
pep si jos bu vo at lik ta fib ro e zo fa go gast -
ro duo de nos ko pi ja ir diag no zuo ta diaf -
rag mi në I° stem plës ið var þa, re fliuk si -
nis ezo fa gi tas bei ant ra li nës skran dþio 
da lies ero zi nis gast ri tas. Kar dio e chos -
ko pið kai bu vo nu sta ty ta ðir dies IF –
55 %, nor ma li dias to li në funk ci ja, ne -
hi per ten zi nio ti po krau jo ta ka plau èiø
ar te ri jo je. Gy dy ta an ti bio ti kais. Maþ -
daug po sa vai tës karð èia vi mas at si -
nau ji no, pra dë jo spring ti val gy da ma,

ypaè kie tà mais tà, ëmë in ten sy viai
kris ti svo ris (po 2–3 kg per sa vai tæ).
2017 m. va sa rio më ne sá Lie tu vos svei -
ka tos moks lø uni ver si te to li go ni nës
Kau no kli ni kø (LSMUL KK) Reu ma -
to lo gi jos sky riu je diag no zuo ta SS. Tuo
me tu at li kus plau èiø ty ri mus nu sta ty -
tas re strik ci nis plau èiø funk ci jos su -
tri ki mas (þr. len te læ).

Len te lë. Plau èiø funk ci niø ty ri mø ro -
dik liø di na mi ka

Ta b le. Pul mo na ry func tion tests chan -
ges

Ro dik lis 2017-02-24 2017-10-24

FEV1 45 47

FVC 56 50

DLCO 49 27

TLC 70 44

FVC – for suo ta gy vy bi në plau èiø tal pa
(angl. forced vi tal ca pac ity), FEV1 – for suo -
tas ið kvë pi mo tû ris per pir mà se kun dæ
(angl. forced ex pi ra tory vol ume for 1 sec -
ond), TLC – ben dro ji plau èiø tal pa (angl.
to tal lung ca pac ity), DLCO – plau èiø di fu zi -
në ge ba (angl. lung dif fus ing ca pac ity).

At lik to je krû ti nës làs tos kom piu te -
ri në je to mog ra mo je (KT) pa ste bë ti ryð -
kûs plau èiø au di nio pa ki ti mai – daug
„ma ti nio stik lo“ vaiz do plo tø, fib ro zës
po þy miai. Pa skir tas gy dy mas me til -
pred ni zo lo nu 16 mg/d., ni fe di pi nu
20 mg/d. bei omep ra zo liu 20 mg 2 k./d.

2017 m. ko vo më ne sá pa cien të bu vo 
tir ta Vil niaus uni ver si te to li go ni nës
San ta ros kli ni kø (VUL SK) Ðir dies
chi rur gi jos sky riu je. Ðir dies ul tra gar -
si nio (UG) ty ri mo me tu ras ta plau ti -
nës hi per ten zi jos po þy miø, to dël at lik -
ta ðir dies ert miø ma no met ri ja ir ven -
tri ku log ra fi ja. Nu sta ty tas vi du ri nis
spau di mas plau èiø ar te ri jo je bu vo
21 mmHg, bûk lë api brëþ ta kaip plau -
èiø ar te ri në pre hi per ten zi ja.

Esant grei tam li gos pro gre sa vi -
mui, 2017 m. ge gu þës më ne sá pa cien të
ið LSMUL KK at siøs ta á VUL SK gy -
dy to jo he ma to lo go kon sul ta ci jos dël
gy dy mo au toKKLT. Grei tai pro gre -
suo jan ti ne ti pi në li gos ei ga su kë lë ga -
li mo pa ra ne op la zi nio sin dro mo áta ri -
mà. VUL SK Reu ma to lo gi jos sky riu je
pa cien të skun dë si plað ta kø, ke liø, pe -
èiø, èiur nø sà na riø skaus mu, su kie të -
ju sia vi so kû no, ypaè ga lû niø, oda, ju -
de siø ri bo tu mu, ope lë mis pirð tø ga luo -
se. Taip pat var gi no du su lys, ben dras
sil pnu mas, plau kø slin ki mas, gal vos
skaus mai, su tri kæs mais to ri ji mas, ið -
ma tø ne lai ky mas. Pa cien tës ðir dies
veik la bu vo rit mið ka, gir dë ti pa vie niai 
fib ro zi niai kar ka lai de ði nio jo plau èio
apa ti në je skil ty je. Pa ste bë ta ryð ki
odos hi per pig men ta ci ja (oda ága vu si
bron zi ná at spal vá), di fu zi në odos in du -
ra ci ja – ryð kiau sia ga lû në se, bet ma to -

ma ir vei do, krû ti nës bei lie mens sri ty -
je. Pa cien të ne ga lë jo iki ga lo su lenk ti
ir ið ties ti ran kø pirð tø dël odos su kie -
të ji mo, tem pi mo. Pirð tø ga luo se bu vo
ma to mos þaiz de lës, dau gy bi niai ran -
dai, pa vie niai kal ci na tai (1 pav.). Þio ji -
ma sis ri bo tas (mik ro sto mi ja), lû pos
su plo në ju sios, vei de pa vie nës te lan -
giek ta zi jos (2 pav.). La bo ra to ri niais
ty ri mais nu sta ty ta leu ko ci to zë (leu ko -
ci tø 15,06 × 10

9
/l) ir pa di dë jæs erit ro ci -

tø nu së di  mo grei tis (ENG) –
35 mm/val., pa di dë ju sios kre a ti no ki -
na zës MB izo fer men to (11,11 mg/l, nor -
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2 pav. Veido paþeidimas sergant sis te -
mi ne skleroze: mikrostomija, su plo në -
ju sios lûpos, nusmailëjæs nosies ga liu -
kas, telangiektazijos

Fig. 2. Fa cial in volve ment in sys temic
scle ro sis: microstomia, thin lips,
pointed nose tip, fa cial telangiectasias

1 pav. Plaðtakø paþeidimas: skle ro dak -
ti li ja, kalcinatai, daugybiniai ran de -
liai, þaizdelës pirðtø galuose

Fig. 1. Hand in volve ment: sclero dac t -
yly, calcinosis, mul ti ple dig i tal ul cers
and scars



ma iki 3,1 mg/l), tro pi ni no I (163,9 ng/l,
nor ma iki 15,6 ng/l) bei D-di me rø
(800 mg/l, nor ma iki 250 mg/l) kon cen -
tra ci jos krau jy je. Ras ti tei gia mi an -
ti-Scl-70 an ti kû nai krau jy je. Odos hi -
per pig men ta ci ja, bron zi nis jos at spal -
vis kë lë ant inks èiø funk ci jos su tri ki -
mo áta ri mà, to dël tir ta ad re no kor ti kot -
ro pi nio hor mo no (AKTH) kon cen tra ci -
ja. Gau tas AKTH re zul ta tas bu vo nor -
ma lus – 18,3 ng/l (nor ma iki 46 ng/l).
At lik tas ka pi lia ros ko pi nis ty ri mas an -
gio ge ne zë bei avas ku li nës zo nos
(3 pav.).

Pa ra ne op la zi niam sin dro mui at -
mes ti pa cien të bu vo tiks lin gai tir ta (at -
lik tas krû tø ul tra gar si nis ty ri mas, pil -
vo ir du bens or ga nø KT, ko lo nos ko pi ja, 
skyd liau kës ir kak lo limf maz giø UG
ty ri mas, on ko lo go gi ne ko lo go kon sul ta -
ci ja), on ko lo gi nës pa to lo gi jos ne ras ta,
nu sta ty ta sis te mi nës skle ro zës diag no -
zë. Tæs tas gy dy mas me til pred ni zo lo nu
(8 mg/d.), ni fe di pi nu ir omep ra zo liu,
pra dë ta te ra pi ja MTX (ið pra dþiø
10 mg/sav.). Ið ra ðant re ko men duo ta
pa di din ti MTX do zæ iki 15 mg/sav.

Po tri jø më ne siø, rug pjû tá, pa cien të 
at vy ko gy dy mo efek ty vu mui áver ti nti.
Odos in du ra ci ja bu vo su ma þë ju si, pa -
di dë ju si ga lû niø, ypaè plað ta kø pirð tø,
ju de siø am pli tu dë bei pa ge rë ju si fi zi -
nio krû vio to le ran ci ja. To liau tæs tas gy -
dy mas me tip red ni zo lo nu (8 mg/d.),
MTX do zë bu vo pa di din ta iki
20 mg/sav., pa skir ta sub ku ta ni në vais -
to for ma (pa cien të skun dë si py ki ni mu).

Su stip rë jus du su liui, blo gë jant fi -
zi nio krû vio to le ran ci jai, spa lio më ne sá 
bu vo pa kar to ti plau èiø funk ci niai ty ri -
mai bei krû ti nës làs tos KT (4 pav.).
Plau èiø funk ci niai ty ri mai pa ro dë
sun kø plau èiø re strik ci jos ir du jø di fu -
zi jos su tri ki mà (þr. len te læ), ðir dies
UG ty ri mas – ið lie kan èius plau ti nës
hi per ten zi jos po þy mius (sai kin ga de ði -
niø jø ðir dies ka me rø di la ta ci ja,
I laips nio tri bu rio voþ tu vo ne san da ru -
mas). Ðir dies mag ne ti nio re zo nan so
to mog ra fi jos (MRT) ty ri mu vi zu a li -
zuo ti fib ro zi niai pa ki ti mai prie ðir dþiø
sie ne lë se, at rio ven tri ku li nio maz go
sri ty je, skil ve liø per tva ro je, kai rio jo
skil ve lio pa pi li niuo se rau me ny se. Be
to, vi du ti nið kai pra si plë tæs plau èiø ar -
te ri jos ka mie nas (plau èiø ar te ri nës hi -
per ten zi jos po þy mis).

Dël ryð kiai pro gre suo jan èio plau -
èiø pa þei di mo bu vo in di kuo ja mas gy -
dy mas CF. EKG bu vo re gist ruo tas
prie ðir dþiø vir pë ji mas (ne aið ku, ka da
su tri ko ðir dies rit mas). Su ma þi nus ta -
chi sis to li jà bei pa ða li nus in fek ci jos þi -
di nius (pa ða lin tas dan tis), bu vo nu -
spræs ta skir ti CF. Pir mas dvi CF in fu -
zi jas pa cien të to le ra vo ge rai, ta èiau po
ant ros in fu zi jos, ið ra ðius ið li go ni nës,
pa si reið kë kvë pa vi mo ta kø in fek ci jos

simp to mai. Pra si dë jo sub feb ri lus
karð èia vi mas, su stip rë jo ri ji mo su tri -
ki mai, at si ra do stiprus py ki ni mas,
pacientë atkosëjo be spal viø tirð tø
skrep liø, nu sil po bal sas. Pa cien tës
bûk lë bu vo sun ki, ji du so kal bë da ma,
kal bë jo tik pa ðnibþ do mis. Krau jo ty ri -
mais nu sta ty ti smar kiai pa di dë jæ uþ -
de gi mo ro dik liai ( leu ko ci  tø –
19,92 × 10

9
/l, neut ro fi lø – 15,55 × 10

9
/l, 

ENG – 51 mm/val., C re ak ty vio jo bal -
ty mo – 21,7 mg/l). At lik to je krû ti nës
làs tos rent ge nog ra mo je þi di ni niø in fil -
tra ci niø plau èiø au di nio po ky èiø ne -
ras ta. Skrep liø mik ro bio lo gi nia me pa -
së ly je pa to ge ni niø bak te ri jø au gi mo
ne bu vo. Pa sky rus á ve nà lei dþia mà
amok si ci li nà su kla vu la no rûgð ti mi, li -
gos di na mi ka bu vo tei gia ma – ma þë jo
krau jo uþ de gi mi niai ro dik liai, la bai
pa ge rë jo pa cien tës ben dra sa vi jau ta, ji 
nu sto jo karð èiuo ti. Dël ið ryð kë ju sios
in fek ci jos po þy miø imu no sup re si ná gy -

dy mà, stab dan tá in ters ti ci ná plau èiø,
fib ro zi ná ðir dies, odos ir ki tø or ga nø
pa þei di mà, te ko nu trauk ti.

LITERATÛROS APÞVALGA

SS yra re ta (0,01 %, t. y. 1 at ve jis ið
10 000 gy ven to jø) li ga. Daþ niau siai ðia
li ga ser ga dar bin go am þiaus (35–55 m.) 
mo te rys. Vas ku lo pa ti ja, pro gre suo jan -
ti fib ro zë ir pa ki tæs imu ni nis at sa kas –
tai pa grin di nës li gos pa to ge ne zës gran -
dys, le mian èios li gos he te ro ge nið ku mà. 
Ser gan èiø grei tai pro gre suo jan èia SS
pa cien tø 3–5 me tø ið gy ve na mu mas
sie kia 50–80 %. Pa grin di në mir ties
prie þas tis yra plau èiø pa þei di mas. Pa -
gal odos pa þei di mà SS yra skirs to ma á
ri bo tà SS – kai pa þei dþia ma tik dis ta -
liau al kû niø ir ke liø esan ti oda, bei á di -
fu zi næ SS – kai odos in du ra ci ja pa si -
reið kia vi sa me kû ne. Pas ta ra jai for mai 
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3 pav. Kapiliaroskopinis tyrimas: kairëje – angiogenezë, avaskulinës zonos; de ði -
në je – norma

Fig. 3. Capillaroscopy: left – angiogenesis and avascular zones; right – nor mal
capilla ro scopic pat tern

4 pav. Krûtinës làstos kompiuterinë tomografija. Difuzinis plauèiø audinio tan -
kio padidëjimas, matinio stiklo vaizdas

Fig. 4. Chest com puted to mog ra phy. Dif fuse in creased lung den sity, ground glass 
changes



taip pat bû din gas ryð kes nis vi daus or -
ga nø pa þei di mas. Dau gu ma grei tai
pro gre suo jan èios SS at ve jø pri ski ria -
ma di fu zi nei SS [2]. Nors vi suo ti nai në -
ra tiks liai api brëþ ta, kà rei kë tø va din ti 
grei tai pro gre suo jan èia SS, li te ra tû ro je 
ga li ma ras ti ban dy mø ðá ter mi nà su -
kon kre tin ti. Re mian tis 2015 m. at lik ta
sis te mi ne ana li ze [3], SS va di na ma
grei tos ei gos, kai:

• pra di nis mRSS (mo di fi kuo tos
Rod na no odos pa þei di mo ska lës) ba las
di des nis nei 12 pa cien tams, ku riems
ne se niai pa si reið kë (prieð ma þiau nei
12 mën.) odos pa þei di mas;

• dau giau nei 12 ba lø mRSS pa di -
dë ji mas per 6 më ne sius;

• for suo tos gy vy bi nës plau èiø tal -
pos (FVC) ar ben dro sios plau èiø tal pos 
(TLC); su ma þë ji mas dau giau nei 15 %
per 6 më ne sius.

Ryð kø ne ága lu mà ir di de lá li gai bû -
din gà mirð ta mu mà le mia vi daus or ga -
nø pa þei di mas. Virð ki na ma sis trak tas 
pa þei dþia mas maþ daug 80 % vi sø SS
pa cien tø. Daþ niau sias yra stem plës
pa þei di mas, pa si reið kian tis GERL ir
dis fa gi ja [4]. SS ypaè pa þei dþia ki ne ti -
næ virð ki na mo jo trak to funk ci jà, su ke -
lia gast ro pa re zæ, pa þen gu sios li gos
me tu dël funk ci nio þar nø ne pra ei na -
mu mo ga li at si ras ti þar nø pseu do obs -
truk ci jos po þy miø. Ki ti simp to mai –
pil vo pû ti mas, tem pi mo po jû tis, vi du -
ria vi mas, dvo kian èios ið ma tos – ga li
at si ras ti dël bak te ri jø per tek liaus sin -
dro mo plo no jo je þar no je. Ðio sin dro mo
pa sek mës – mal nut ri ci ja, svo rio ne te -
ki mas. Re mian tis Eu ro pos Sà jun gos
ly gos prieð reu ma tà (EU LAR) re ko -
men da ci jo mis, ser gan tys SS pa cien tai
tu rë tø pro fi lak tið kai var to ti pro to nø
siur blio in hi bi to rius, kad bû tø ið veng -
ta GERL, stem plës ið opë ji mo ir strik -
tû rø [5].

In ters ti ci nis plau èiø pa þei di mas,
iki ið ryð kë jant plau èiø fib ro zei, daþ nai 
vys to si ne su kel da mas simp to mø. Pir -
mie ji plau èiø pa þei di mo simp to mai
paprastai yra du su lys (ypaè ið kve -
piant) ir sau sas ko su lys. Aus kul tuo -
jant abie jø plau èiø pa ma te gir di mi bû -
din gi fib ro zi niai kar ka lai. Krû ti nës
làs tos rent ge nog ra mo je in ters ti ci nis
plau èiø pa þei di mas në ra ge rai vaiz di -
na mas. Esant pa þen gu siai li gai ma to -
mas si met rið kas re ti ku lo no du li nis pa -
tam së ji mas, ypaè apa ti në se plau èiø
da ly se. Plau èiø pa þei di mo pro gre sa vi -
mui ser gant SS ver tin ti at lie ka mi
plau èiø funk ci niai ty ri mai bei krû ti -
nës làs tos KT. DLCO ro dik lis yra svar -
biau sias funk ci nis më gi nys, pa ro dan -
tis in ters ti ci nio tar po tarp al ve o lës ir
en do te lio pa ki ti mus, taip pat smul kiø -
jø plau èiø krau ja gys liø pa þei di mà.
70 % pa cien tø, ser gan èiø di fu zi ne SS
(áskai tant ir be simp to mius pa cien tus,

ku riems krû ti nës làs tos rent ge nog ra -
ma be po ky èiø) ran da mas su ma þë jæs
DLCO [6]. Plau èiø fib ro zë yra ne gráþ -
ta mas li gos pa da ri nys, to dël bû ti na
kuo anks tes në diag nos ti ka. Di de lës
ski ria mo sios ge bos plau èiø KT ið lie ka
auk si niu stan dar tu anks ty vai plau èiø
fib ro zei nu sta ty ti [7].

Plau èiø ar te ri në hi per ten zi ja
(PAH) ser gant SS ga li pa si reikð ti izo -
liuo tai ar ba kar tu su in ters ti ci niu
plau èiø pa þei di mu. PAH diag no zuo ja -
ma in tra kar di nio ty ri mo bû du nu sta -
èius di des ná nei 25 mmHg vi du ti ná
spau di mà plau èiø ar te ri jo je [8]. PAH
pa si reið kia ser gant tiek ri bo ta, tiek di -
fu zi ne SS. Kli nið kai pir miau sia pa si -
reið kia du su lys uþ si i mant fi zi ne veik -
la, re èiau var gi na krû ti nës skaus mas
ar sin ko pës. Izo liuo tas DLCO su ma þë -
ji mas esant ið sau go tiems plau èiø tû -
riams (FEV/DLCO san ty kis > 1,4–1,6)
yra PAH bû din gas po þy mis [9]. PAH
ga li ma átar ti at li kus EKG, kar dio e -
chos ko pi jà, ta èiau diag no zei pa tvir tin -
ti bû ti na de ði niø jø ðir dies ert miø ka -
te te ri za ci ja [10]. Ka te te ri za ci ja lei dþia 
at pa þin ti plau èiø ve ni næ hi per ten zi jà
ir nu sta ty ti tiks lø plau èiø krau ja gys -
liø re zis ten tið ku mà, ðir dies in dek sà
bei slë gá plau èiø ar te ri jo je.

SS mio kar do pa þei di mo pa to ge ne -
zi niai me cha niz mai yra fib ro zë, mio -
kar do ið emi ja ir mio kar di tas. Mio kar -
do ið emi ja pa si reið kia dël smul kiø ko -
ro na ri niø ar te ri jø ir ar te rio liø spaz mo 
(va di na mo jo mio kar di nio Rei no fe no -
me no). Mo zai kið kas, „dë më tas“ fib ro -
zi niø plo te liø ið si dës ty mas mio kar de
yra pa tog no mo ni nis SS po þy mis [11].
2007 me tais vy ku sia me ty ri me 36 SS
pa cien tams at li kus ðir dies MRT bu vo
pa ste bë ta, kad ne li gos for ma (ri bo ta
ar di fu zi në SS), o Rei no fe no me no
truk më le mia mio kar do fib ro zi nio pa -
þei di mo dy dá [12]. Ma no ma, kad au to -
imu ni nis uþ de gi mas taip pat tu ri svar -
bià reikð mæ mio kar do pa þei di mo pa to -
ge ne zë je. SS ser gan èiø pa cien tø en do -
mio kar do biop ta te daþ nai ap tin ka ma
his to lo gi niø au to imu ni nio pa þei di mo
po þy miø, kar tu ir ak ty vuo tø T lim fo ci -
tø in fil tra ci ja [13].

Li te ra tû ros duo me ni mis SS, ypaè
pa si reið kian èios vi daus or ga nø pa þei -
di mu, gy dy mo ga li my bës yra la bai ri -
bo tos. Mû sø ap ra ðy tu at ve ju, esant
ypaè grei tai pro gre suo jan èiai li gos ei -
gai, bu vo spren dþia ma dël gy dy mo au -
toKKLT. Esant di de lei su au toKKLT
su si ju siai ri zi kai ir do mi nuo jant odos
in du ra ci jai, bu vo nu spræs ta skir ti me -
di ka men ti ná gy dy mà MTX. Re mian tis
nau jau sio mis EU LAR pa teik to mis SS
gy dy mo re ko men da ci jo mis, MTX pa -
grás tai pa ge ri na pa þeis tos odos bûk læ,
jei di fu zi në SS yra anks ty vos sta di jos
[5]. Odos in du ra ci ja ir hi per pig men ta -

ci ja po 3 më ne siø MTX var to ji mo su -
ma þë jo ir mû sø ap tar tai pa cien tei. Ne -
pai sant to, tei gia mo MTX po vei kio vi -
daus or ga nø pa þei di mui ma þin ti ne bu -
vo áro dy ta. Var to janèiai MTX mû sø
pa cien tei la bai pa blo gë jo plau èiø funk -
ci ja, to dël MTX bu vo pa keis tas cik lo -
fos fa mi du (CF). Re mian tis at si tik ti niø 
im èiø stu di jo mis, CF yra veiks min gas
pre pa ra tas SS su kel tos in ters ti ci nës
plau èiø li gos pro gre sa vi mui stab dy ti
ir ma þi na odos pa þei di mà [5]. 2006 m.
at lik ta me at si tik ti niø im èiø dvi gu bai
ak la me ty ri me bu vo áro dy tas CF efek -
ty vu mas gy dant SS su kel tà in ters ti ci -
næ plau èiø li gà. Tie sa, vi du ti nis FVC
skir tu mas po 12 më ne siø gy dant CF
bu vo tik 2,53 % (di des nis FVC ið li ko
CF gru pë je) ly gi nant su kon tro li ne
gru pe. Ne pai sant ne di de lio FVC skir -
tu mo, CF gru pës pa cien tams la bai su -
ma þë jo dis pnë ja ir pa ge rë jo su li ga su -
si ju si gy ve ni mo ko ky bë bei su minkð të -
jo oda [14]. Ðiuo me tu ieð ko ma nau jø
SS pa þeis tø or ga nø gy dy mo ga li my -
biø. Vie nas ið ti ria mø pre pa ra tø – chi -
me ri nis mo nok lo ni nis an ti kû nas prieð
CD20 mo le ku liø tu rin èias làs te les – ri -
tuk si ma bas. EUS TAR (angl. Eu ro -
pean Scleroderma Tri als and Re -
search) gru pë 2013 m. at li ko dau gia -
cen trá at ve jo ir kon tro lës ty ri mà, ku -
riuo nu sta të, kad ri tuk si ma bas efek ty -
viai ma þi na odos in du ra ci jà, ap sau go
nuo to les nio in ters ti ci nës plau èiø li gos 
pro gre sa vi mo [15]. Pa na ðus ri tuk si -
ma bo efek ty vu mas bu vo áro dy tas ir ki -
to ty ri mo duo me ni mis [16].

Mû sø ap ra ðy tu kli ni ki niu at ve ju
dau giau sia ið ðû kiø su kë lë grei tai pro -
gre suo jan tis vi daus or ga nø funk ci jos
pa þei di mas. Be pro gre suo jan èios ga lû -
niø ið emi jos, odos in du ra ci jos, li gos
pra dþio je pa cien tæ var gi no ri ji mo su -
tri ki mai, vë liau pil vo pû ti mas, vi du -
ria vi mas ir ið ma tø ne lai ky mas. Ga na
grei tai vy rau jan èiu simp to mu ta po du -
su lys, blo gë jan ti fi zi nio krû vio to le -
ran ci ja, vaiz di niais ty ri mais nu sta ty -
tas in ters ti ci nis plau èiø, fib ro zi nis
mio kar do pa þei di mas, pa si reið kiantis
nuo la ti niu prie ðir dþiø vir pë ji mu. Gy -
dy mas me tot rek sa tu tu rë jo tei gia mà
po vei ká odos in du ra ci jai, ta èiau pro -
gre suo jant vi daus or ga nø pa þei di mui
pa skir ta pul si në te ra pi ja cik lo fos fa mi -
du. Dël ið ryð kë ju sios in fek ci jos po þy -
miø imu no sup re si ná gy dy mà, stab -
dan tá iners ti ci ná plau èiø, fib ro zi ná ðir -
dies, odos ir ki tø or ga nø pa þei di mà, te -
ko lai ki nai nu trauk ti. Ne sant kon -
train di ka ci jø, gy dy mà cik lo fos fa mi du
bû ti na pra tæs ti. Pa cien tës bûk lë yra
per sun ki, kad bû tø ga li ma at lik ti au -
toKKLT, o bio lo gi nei SS te ra pi jai kol
kas nëra pa tvir tin tø in di ka ci jø. u
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Summary

CLINICAL CHALLENGES IN RAPIDLY PROGRESSIVE SYSTEMIC SCLEROSIS

Gintarë Baranauskaitë, Rita Rugienë

Sys temic scle ro sis is one of the most se -
vere and fa tal au to im mune dis ease, char -
ac ter ized by fi bro sis, vasculopathy and
im paired im mune re sponse. Most com -
mon clin i cal signs of sys temic scle ro sis
in clude Raynaud syn drome and pro gres -
sive fi bro sis of the skin, lungs, kid neys,
heart and gastrointestinal tract.

We re port a case of a 44-year-old fe -
male who pre sented with fa tigue, joint
pain, weight loss, short ness of breath,
dysphagia and fae cal in con ti nence. Clin i -
cal signs in cluded hyperpigmentation
and wide spread thick en ing of the skin,

Raynaud’s phe nom e non and dig i tal stiff -
ness with calcinosis and in ter mit tent ul cer -
ation. The du ra tion be tween the first symp -
toms and di ag no sis of sys temic scle ro sis
was 6 months. Due to rapid pro gres sion of
the dis ease and young age, autologous
hematopoietic stem cell trans plan ta tion
was con sid ered, how ever, given high risks,
the ini tial ther apy of methotrexate was
cho sen. Af ter 6 months of treat ment, the
pa tient de vel oped sig nif i cant breath less -
ness due to rapid pul mo nary fi bro sis as ev i -
denced by high-res o lu tion com puted to -
mog ra phy find ings and de te ri o rat ing pul -

mo nary func tion tests at which point
cyclo phos pha mide ther apy was com -
menced. Af ter the sec ond cyclo phospha -
mide in fu sion, pa tient de vel oped acute
re spi ra tory tract in fec tion symp toms.
There fore, immuno suppressive ther apy
was sus pended.

This case re port high lights the ne ces -
sity of ag gres sive immunosuppressive
treat ment in rap idly pro gres sive in ter nal 
or gans fi bro sis. Ap pro pri ate man age -
ment re quires fre quent con sul ta tions
with rheumatology spe cial ists and care -
ful eval  u a tion of visceral  organ
involvement.

Keywords: in ter sti tial lung dis ease, in -
ter nal or gan in volve ment, pul mo nary
func tion tests, rap idly pro gres sive sys -
temic scle ro sis.
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