A &
Q{r paediatric
) . . rheumatology
] o auropaan
X E society

www.printo.it/pediatric-rheumatology/PL/intro

Twardzina
Wersja 2016

2. ROZNE TYPY TWARDZINY
2.1 Twardzina ograniczona

2.1.1 Jak diagnozuje sie twardzine ograniczong?

Pojawienie sie stwardniatej skéry sugeruje twardzine ograniczong. W
poczatkowym etapie czesto pojawia sie purpurowa lub pozbawiona
pigmentu otoczka wokdt zmiany plackowatej. Jest to oznakg stanu
zapalnego skéry. W péznych stadiach skora staje sie brgzowa, a potem
biata u ludzi rasy biatej. U ludzi innych ras skéra moze wygladac¢ we
wczesnych stadiach jak posiniaczona, a potem bieleje. Diagnoza opiera
sie na typowym wyglgdzie skory.

Twardzina linijna objawia sie jako linijne smugi na rekach, nogach lub
tutowiu. Schorzenie moze objg¢ tkanki podskdérne, w tym miesien i kos¢.
Czasem twardzina linijna moze wystgpic¢ na twarzy i skorze gtowy. U
pacjentéw, u ktérych chorobg zajeta jest twarz i skéra gtowy, wystepuje
wieksze ryzyko zapalenia btony naczyniowej oka. Wyniki krwi sg zwykle
prawidtowe. W twardzinie ograniczonej nie dochodzi do zajecia waznych
narzgdéw wewnetrznych. Czesto, zeby potwierdzi¢ diagnoze, wykonuje
sie biopsje skory.

2.1.2 Jak leczy sie twardzine ograniczona?

Celem leczenia jest jak najszybsze zatrzymanie procesu zapalnego.
Dostepne leczenie ma bardzo maty wptyw na tkanke wtéknistg, gdy ta
juz sie utworzy. Utworzenie sie tkanki wtdknistej jest ostatnim stadium
procesu zapalnego. Leczenie ma pozwoli¢ kontrolowac proces zapalny i
prébowad zminimalizowad tworzenie sie tkanki witdknistej. Po
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wygaszeniu procesu zapalnego ciato jest w stanie wchtong¢ czes¢ tkanki
wtdknistej, a skéra moze z powrotem zmiekngc.

W leczeniu albo nie stosuje sie lekéw, albo stosuje sie kortykosteroidy,
metotreksat lub inne leki immunomodulacyjne. Istniejg badania
wykazujgce korzystne dziatanie (skutecznosc¢) oraz bezpieczehstwo tych
lekéw w dtugofalowym leczeniu. Leki zapisuje reumatolog dzieciecy lub
dermatolog dzieciecy, ktéry nastepnie kontroluje leczenie.

U wielu pacjentow proces zapalny wygasza sie samoistnie, moze to
jednak potrwac kilka lat. U niektérych oséb proces zapalny moze trwac
przez wiele lat, u innych przejs¢ do postaci nieaktywnej, a potem sie
wznowic. U pacjentéw z ciezszym przebiegiem choroby konieczne moze
by¢ zastosowanie bardziej agresywnego leczenia.

Fizjoterapia jest wazna, zwtaszcza w przypadku twardziny linijnej. Gdy
stwardnienie skéry wystepuje nad stawami, wazne jest utrzymanie
ruchomosci stawu poprzez ¢wiczenia rozciggajace i w razie koniecznosci
gteboki masaz tkanki tgcznej. Gdy chorobg jest dotknieta noga, moze
powstac réznica w diugosci kohczyn, pociggajgca za sobg utykanie i
nadwyrezenie plecéw, bioder i kolan. Zastosowanie wktadki do butéw
wyrdwna réznice w dtugosci nég i zapobiegnie przecigzeniom podczas
chodzenia, stania i biegania. Masaz stref zajetych chorobg, wykonywany
z uzyciem kreméw nawilzajgcych, pomaga spowolni¢ twardnienie skéry.
Makijaz moze poméc w poprawieniu wygladu (przy zmianach
pigmentacji skory), zwtaszcza na twarzy.

2.1.3 Jaki jest dtugofalowy rozwdj twardziny ograniczonej?
Twardzina ograniczona zwykle postepuje przez kilka lat. Twardnienie
skéry czesto zatrzymuje sie po kilku latach od poczatku choroby, jednak
moze by¢ aktywne przez lata. Twardzina ograniczona zwykle
pozostawia jedynie defekty kosmetyczne (zmiany pigmentacji); po
jakims czasie twarda skéra moze nawet zmieknac i wyglada¢ normalnie.
Niektére slady mogg byc¢ bardziej widoczne nawet po wygaszeniu stanu
zapalnego, z uwagi na zmiane koloru.

Twardzina linijna moze powodowac u chorego dziecka problemy z
nierownomiernym wzrostem czesci ciata zaatakowanej chorobg, co
wynika z utraty miesni i stabszego wzrostu kosci. Linijne zmiany nad
stawem mogg powodowac zapalenie stawdw, a to, przy braku kontroli,
moze prowadzi¢ do ztamah.

217



2.2 Twardzina uktadowa

2.2.1 Jak diagnozuje sie twardzine uktadowa? Jakie sa gtowne
objawy?

Diagnoza twardziny jest na poczatku diagnozga kliniczng, to znaczy ze
najwazniejsze sg objawy wystepujgce u pacjenta i badanie fizykalne. Nie
istnieje jeden test laboratoryjny stwierdzajgcy obecnos¢ twardziny.
Testy laboratoryjne stuzg do wyeliminowania innych podobnych choréb,
do oceny poziomu aktywnosci twardziny i okreslenia, czy chorobg sg
zajete inne narzady poza skérg. Wczesnym objawem jest zmiana koloru
palcéw u rak i ndg oraz ich ucieplenia - od gorgca do zimna (objaw
Raynauda), z owrzodzeniami na opuszkach palcéw u rak. Skéra na
czubkach palcéw u rak i ndg szybko twardnieje i staje sie btyszczaca.
Moze sie tak stac rowniez ze skéra na nosie. Twardnienie skoéry
rozprzestrzenia sie, a w ciezkich przypadkach moze objgc cate ciato. We
wczesnym etapie choroby moga puchna¢ palce u rak i bole¢ stawy.
Podczas trwania choroby u pacjentdw mogg rozwingc sie dalsze zmiany
skérne, takie jak widoczne poszerzenie drobnych naczyh krwionosnych
(teleangiektazje), zanik skory i tkanki podskérnej (atrofia) oraz
podskdrne ztogi wapnia (zwapnienia). Choroba moze objg¢ narzady
wewnetrzne, a dtugoterminowe rokowanie zalezy od typu i stopnia
zajecia narzgdéw wewnetrznych. Wazne jest, aby zbadac wszystkie
narzgdy wewnetrzne (ptuca, jelita, serce itd.) pod katem zajecia
choroba oraz wykonac inne testy oceniajgce funkcjonowanie kazdego
narzadu.

U wiekszosci dzieci zajety jest przetyk, czesto dos¢ wczesnie w
przebiegu choroby. Moze to powodowac zgage, poniewaz kwas
zotgdkowy cofa sie do przetyku, oraz trudnosci z przetykaniem
niektérych pokarméw. Pézniej choroba moze zajg¢ caty przewdd
pokarmowy, co objawia sie rozdeciem brzucha i utrudnionym
trawieniem. Zajecie ptuc wystepuje czesto i jest gtdbwnym kryterium
dtugoterminowego rokowania. Zajecie innych organodw, takich jak serce
i nerki, réwniez w duzym stopniu wptywa na rokowanie. Nie istniejg
zadne specjalne badania krwi potwierdzajgce twardzine. Lekarz
zajmujacy sie pacjentami z twardzing uktadowg bedzie regularnie
oceniat funkcjonowanie narzadow, zeby sprawdzié, czy twardzina je
zajeta oraz ewentualnie w jak duzym stopniu.
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2.2.2 Jak leczy sie twardzine uktadowa u dzieci?

Wyboru najodpowiedniejszego leczenia dokonuje reumatolog dzieciecy
doswiadczony w leczeniu twardziny, razem z innymi specjalistami
zajmujgcymi sie poszczegdlnymi narzadami, takimi jak serce czy nerki.
Stosuje sie zardwno kortykosteroidy, jak réwniez metotreksat czy
mykofenolat. W przypadku zajecia ptuc lub nerek zastosowany moze
by¢ cyklofosfamid. Gdy wystepuje objaw Raynauda, kluczowe jest
dbanie o krazenie krwi przez state utrzymywanie ciepta, zeby unikngc¢
ran i owrzodzen skéry, a czasem potrzebne sg leki rozszerzajace
naczynia krwionosne. Nie ma leczenia o udowodnionym skutecznym
dziataniu w przypadku pacjentéw z twardzing uktadowq. Najbardziej
skuteczny program leczenia dla poszczegdlnych pacjentéw trzeba
okresli¢, stosujac leki, ktére okazaty sie skuteczne u innych 0sdéb z
twardzing uktadowa, sprawdzajac, jak zadziatajg w przypadku danego
pacjenta. Inne terapie sg aktualnie badane - istnieje uzasadniona
nadzieja, ze w przysztosci wynalezione zostang bardziej skuteczne
metody leczenia. W bardzo rzadkich przypadkach rozwaza sie
autoprzeszczep szpiku kostnego.

Aby podczas choroby zachowad ruchomosc¢ stawdéw i klatki piersiowej,
konieczna jest fizjoterapia i pielegnacja stwardniatej skéry.

2.2.3 Jaki jest dtugofalowy rozwdj twardziny uktadowej?
Twardzina uktadowa jest chorobg potencjalnie zagrazajgca zyciu.
Stopien zajecia narzgdéw wewnetrznych (uktadu krgzenia, nerek i ptuc)
jest rézny u poszczegdélnych pacjentow i jest gtdwnym wyznacznikiem
dtugofalowego rozwoju choroby. U niektérych pacjentéw moga
wystepowac dtugie okresy stabilizacji choroby.

3.1 Jak dtugo choruje sie na te chorobe? Twardzina ograniczona zwykle
postepuje przez kilka lat. Twardnienie skéry czesto zatrzymuje sie po
kilku latach od poczagtku choroby. Czasem moze to zajg¢ do 5-6 lat, a
niektére miejsca moga stac sie bardziej widoczne po wygaszeniu
procesu zapalnego, ze wzgledu na zmiany koloru; moze tez wydawac
sie, ze stan sie pogarsza, z uwagi na nierdbwnomiernyrozwdj zajetychi
wolnych czesci ciata. Twardzina uktadowa jest chorobg przewlekts,
ktéra moze trwac latami. Jednak wczesnie rozpoczete, odpowiednie
leczenie moze skréci¢ czas choroby.




3.2 Czy mozliwe jest catkowite wyleczenie? Dzieci chorujgce na
twardzine ograniczong zwykle wracajg do zdrowia. Po jakims$ czasie
nawet stwardniata skdéra moze zmiekngc i pozostang jedynie obszary z
nadmierng pigmentacjg. Catkowite wyleczenie twardziny uktadowej jest
bardzo mato prawdopodobne, jednak mozliwe jest uzyskanie znaczacej
poprawy, a przynajmniej stabilizacji choroby, co daje dobry komfort
zycia.

3.3 Czy mozna stosowac leczenie niekonwencjonalne lub uzupetniajgce?
Istnieje wiele uzupetniajgcych i alternatywnych sposobdw leczenia, co
moze dezorientowad pacjentow i ich rodziny. Nalezy dokfadnie
przemyslec ryzyko i korzysci zwigzane z takimi terapiami, poniewaz
niewiele jest dowodow na ich skutecznosé, a mogg pochtaniac wiele
czasu i pieniedzy oraz by¢ obcigzeniem dla dziecka. Jesli chce Pan(i)
uzyskac wiecej informacji o leczeniu uzupetniajgcym i alternatywnym,
prosze porozmawiac o tym z reumatologiem dzieciecym. Niektére
terapie mogg wchodzi¢ w interakcje z konwencjonalnymi lekami.
Wiekszos¢ lekarzy nie bedzie miata nic przeciwko, pod warunkiem ze
pacjent bedzie przestrzegat zalecen lekarskich. Bardzo wazne jest, zeby
nie zaprzestawac przyjmowania przepisanych lekéw. Leki stuza do
kontrolowania choroby - jesli choroba jest nadal aktywna, zaprzestanie
ich przyjmowania moze byc¢ bardzo niebezpieczne. Zachecamy do
omoéwienia watpliwosci zwigzanych z lekami z lekarzem Pana(-i)
dziecka.

3.4 Jak choroba moze wptyna¢ na codzienne zycie dziecka i rodziny i
jakie kontrole okresowe sg niezbedne? Jak kazda choroba przewlekta,
twardzina ma wptyw na codzienne zycie dziecka i jego rodziny. Jesli
choroba wystepuje w postaci tagodnej i nie obejmuje gtéwnych
narzadow, dziecko i jego rodzina prowadzg wzglednie normalny tryb
zycia. Nalezy jednak pamietad, ze dzieci z twardzing moga czesto czu¢
sie zmeczone lub by¢ mniej odporne na wysitek i mogg potrzebowac
czestszych zmian pozycji, ze wzgledu na stabsze krgzenie. Okresowe
kontrole sg konieczne do oceny postepu choroby i ewentualnej potrzeby
zmian w leczeniu. Poniewaz w trakcie trwania twardziny uktadowej
choroba moga by¢ objete wazne narzgdy wewnetrzne (ptuca, przewéd
pokarmowy, nerki, serce), konieczna jest regularna kontrola
funkcjonowania organéw, zeby wczesnie wykry¢ ewentualne ich
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uposledzenie.
Przy stosowaniue pewnyche lekéw, podczas okresowych kontroli
sprawdza sie réwniez ich ewentualne dziatania uboczne.

3.5 Czy dziecko moze chodzi¢ do szkoty? U dzieci cierpigcych na
choroby przewlekte bardzo wazne jest kontynuowanie edukacji. Istnieje
kilka czynnikow, ktére moga sprawiac problemy w uczestniczeniu w
zajeciach, dlatego wazne jest wyjasnienie niektérych potrzeb dziecka
nauczycielom. Jesli tylko jest to mozliwe, rodzice powinni uczestniczy¢ w
zajeciach gimnastycznych razem z dzieckiem; réwniez w tym przypadku
nalezy wzig¢ pod uwage omowione ponizej kwestie dotyczace
uprawiania sportu. Gdy choroba jest dobrze kontrolowana, tak jak
zwykle dzieje sie, gdy pacjenci przyjmujg aktualnie dostepne leki,
dziecko nie powinno miec problemdw z uczestniczeniem we wszystkich
zajeciach, w jakich uczestniczg jego zdrowi réwiesnicy. Szkota dla dzieci
jest tym, czym praca dla dorostych - miejscem, w ktérym uczg sie, jak
by¢ niezaleznymi i twérczymi osobami. Rodzice i nauczyciele powinni
zrobi¢ wszystko co w ich mocy, zeby umozliwi¢ dziecku normalne
uczestniczenie w zajeciach szkolnych, nie tylko po to, by z
powodzeniem kontynuowato nauke, ale réwniez po to, by czuto sie
akceptowane i doceniane przez réwiesnikow i dorostych.

3.6 Czy dziecko moze uprawiac sport? Uprawianie sportu jest bardzo
waznym aspektem zycia codziennego kazdego dziecka. Jednym z celéw
leczenia jest umozliwienie dzieciom prowadzenia jak najbardziej
normalnego zycia i sprawienie, by nie czuty, ze réznig sie od swoich
rowiesnikow. W zwigzku z tym, ogdlnym zaleceniem jest umozliwienie
pacjentom uprawiania takiego sportu, jaki chca, i zaufanie, ze bedg
potrafity powiedziec¢ ,stop", jesli napotkajg na ograniczenia zwigzane z
bélem lub dyskomfortem. Jest to czes¢ bardziej ogdlnego podejscia,
ktore zaleca zachecanie dzieci, by byty samodzielne i same potrafity
poradzi¢ sobie z ograniczeniami, jakie naktada na nie choroba.

3.7 Czy dieta ma wptyw na przebieg choroby? Nie ma dowodéw na to,
ze dieta wptywa na te chorobe. Zywienie kazdego dziecka powinno by¢
zbilansowane i dostosowane do jego wieku. Dorastajgcym dzieciom
zaleca sie zdrowg, zbilansowang diete z odpowiednig iloscig biatka,
wapnhnia i witamin. Pacjenci przyjmujacy kortykosteroidy powinni unika¢
przejadania sie - leki te powodujg zwiekszenie apetytu.
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3.8 Czy klimat ma wptyw na przebieg choroby? Nie ma dowodow na to,
ze klimat wptywa na objawy choroby.

3.9 Czy dziecko moze by¢ szczepione? Pacjenci z twardzing przed
przyjeciem jakiejkolwiek szczepionki powinni skonsultowac sie ze swoim
lekarzem. Lekarz zdecyduje, jakie szczepionki mozna podac dziecku, w
zaleznosci od przypadku. Ogdlnie szczepienia nie wydajg sie zwiekszad
aktywnosci choroby i nie powodujg u pacjentéw z twardzing wystgpienia
powaznych dziatan niepozadanych.
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