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Scleroderma - egy ritka és komplex
autoimmun betegség

Prof. dr. Czirjak Laszl6 - aki nem sokkal orvostudomanyi tanulmanyait kdvetéen kezdett el
sclerodermdaban szenvedd betegekkel foglalkozni - szamol be a betegséggel kapcsolatos
tapasztalatairdl, tlinetekrdl, a diagndzis nehézségeirdl, és arrdl, hogy a betegség miként valtoztatja
meg a betegek életmindségét.

Miként keriilt az érdeklodési teriiletei kozé az immunoldgia?

dr. Czirjak Laszlo: Az orvosi egyetemet kovetéen az akkoriban alakult lll-as szamu Belgydgyaszati
Klinikan kezdtem el dolgozni, ahol egy fiatal és dinamikus csapat jott 6ssze. A klinika tobbnyire egy
krénikus autoimmun betegség, a szisztémas lupusz kezelésére specializalédott, én azonban
szerettem volna mas autoimmun betegségekkel is foglalkozni. Ekkoriban kerllt be egy sulyos
szisztémas sclerodermaban szenved6 beteg az osztalyra, de nem igazan tudtunk vele mit kezdeni.
Bementem a fénokdémhoz, aki engedélyezte, hogy ezzel a problémas kérképpel hosszabb tavon is
foglalkozzak. Az ezt kovet6 fél évben 50-60 sclerodermas beteget vettem gondozasba - kollégaim
segitségével - és elkezdtem dokumentalni a kezeléseket. Itt kezd6dott a torténet.

A scleroderma egy autoimmun betegség, de mit is jelent ez pontosan?

dr. Czirjak Laszlo: Ennek megértéséhez kezdjlik ott, hogy az immunrendszerliinknek az a feladata,
hogy megkilonboztesse a sajat és a nem sajat, vagyis az idegen anyagokat. Ha idegen anyaggal
talalkozik, akkor tavolitsa el, semmisitse meg azt. Az immunrendszer bonyolult rendszer és kdnny(
kisiklania, ilyenkor a sajat sejtek ellen kezd el védekezni - ellenanyagot termel, és az immunsejtek
akar el is pusztithatjak az adott sejtet. Ezt nevezzik autoimmun folyamatnak.

Az autoimmun betegségeknek két fé formdja van. Az egyik a szervspecifikus autoimmun betegség,
amikor az immunrendszer reakcidja egyetlen szerv ellen irdnyul - ez elég gyakori forma. A kezelést -
attél figgben, hogy melyik szerv betegedett meg - az adott szakorvos veszi gondozasba. Példaul
lehet a majnak, tuidonek, idegrendszernek is autoimmun betegsége. A masik forma esetén az
immunrendszer sajat szervezet elleni valasza tobb szerv ellen iranyul és valtozatos tiineteket
produkal. Ide tartoznak példaul a gyulladasos izombetegségek, a nyalkahartyat érinté Sjogren-
szindréma és a szisztémas scleroderma is.

Azt lehet tudni, hogy mi okozza a szisztémas autoimmun betegségeket?

dr. Czirjak Laszld: A tapasztalatok alapjan lehet sz genetikai hajlamroél, munkahelyi vagy
kornyezeti artalmakrél (példaul vegyszerekrél), fertézésekrol - egyetlen kivalté okot nem lehet
meghatdarozni, mert maguk a betegségek is egyediek és valtozatosak.

Ratérve a szisztémas sclerodermara, milyen jellemzé tiinetekrél beszélhetiink?

dr. Czirjak Laszlo: A betegséget alapvetden két csoportra oszthatjuk. A limitalt cutan szisztémas
szklerdzis esetében sokféle tiinet jelentkezik, de a belsé szerveket érint6 tlinetek kevésbé sulyosak,
akar évtizedek is eltelhetnek a legelsé bértiinettél szamitva a tébbi szerv érintettségéig. Fontos
azonban idejében felismerni a betegséget, mert idével olyan eltérések alakulnak ki, amelyeket mar
nem lehet visszaforditani. A betegség lefolyasa lassabb, a prognézisa kedvezdbb, a 10 éves tulélés
szintje 90% fellett all. A diffiz cutan szisztémas szklerdzis esetén 1-2 éven bellil megjelennek a belso
szervi tlnetek és egy sulyos, kiterjedt allapot jon létre. Az elmult években itt is javulas észlelhetd, az
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5 éves tulélés 90%-os.

A kezdeti tlinetek megnehezitik a gyors a diagndzist. Azt elmondhatjuk, hogy a legjellemz6bb tlinet az
un. Raynaud-szindréma. A beteg ujjaiban dtmenetileg elzarédnak a veréerek, igy az ujjvégek
elfehérednek, majd lilak lesznek, végul kitdgulnak ez erek, az ujjak ismét pirosak lesznek. Az ér
elzardédasakor hideg hatasara az ujjvégek fajdalmassa valnak. Azért is nehéz a diagnoézis feldllitasa,
mert a populaciét tekintve kb. 600.000 magyarnak van Raynaud-szindrémaja, de a legtébb esetben
ez primer szindrdma, azaz mas betegség nem igazolhat6 a késdbbiekben sem. Aki ezzel a
problémaval felkeresi az orvosat, azok kérében kell megnézni, hogy a Raynaud-szindréma autoimmun
betegséget jelez-e, ugyanis ez a tiinet minden sclerodermds beteg esetében fennall. Antitest
vizsgalattal és specialis koromagy kapillaris vizsgalattal (kapilldarmikroszkdpia) lehet ezt
diagnosztizalni.

Jellemzden kiket érint a betegség?

dr. Czirjdk Laszld: A statisztikak szerint a vildgszerte 5:1 és 6:1 kdzott van a megbetegedések
aranya a ndk terhére. Magyarorszdgon ez a szam 9:1-hez, aminek az okat nem tudjuk. Fiatalabb
korban ritka a megbetegedés, inkabb idésebb korban fordulhat eld. Néknél jellemz6en a menopauza
kornyékén jelentkezhet a betegség. Nagyon fontos ilyenkor - 1évén aktiv korl betegekrdl van sz6 -,
hogy a beteg megdrizhesse munkaképességét és aktivitasat, és minél el6bb kezdddjon el a kezelés.

A terapia feldllitasanal mi a cél, mire lehet torekedni?

dr. Czirjak Laszlo: Amikor latok egy korai esetet, a legfontosabb, hogy megallapitsuk, hogy milyen
tipusu szervi, mozgasszervi tlinetek varhatdak, és melyek azok az el6rejelz6 tényezdk, amelyekre
figyellnk kell. Kiléndsen fontos ez a sziv és a tid6 esetében, hogy az érintett szervek kezelését
idében el tudjuk kezdeni.

A legfontosabb, hogy a diagndzis minél korabban alljon fel, mert mire a markans tiunetek
jelentkeznek, addigra a terapia mar elkésett. A diagndézist kdvetéen erds gydgyszerekkel elészor
megallitjuk a gyulladast, majd kezeljik a beteget a szervi érintettségnek megfeleléen. Sok esetben az
izmok is sorvadnak, illetve az izlletek is sérililnek a gyulladas miatt, igy mozgasszervi rehabilitacid,
gyogytorna is sziikséges lehet.

Sajnos, sok betegnél késik a diagndzis, nem csak Magyarorszagon, ez vildgszerte altalanos jelenség.
De Magyarorszagon belll is valtozo, hogy melyik régidban mdkadik jél a rendszer, elég egyenetlen az
ellatas. Nagy kérdés, hogy a csaladorvos tovabbkildi-e a beteget, és hogy a reumatoldgusnal
felmerdl-e a kezdeti tlineteknél, hogy szisztémas autoimmun betegség allhat a hattérben. Azonban az
a tapasztalatom, hogy az utébbi években javul a betegkiemelés aranya. Mindenesetre fontos a
csaladorvosok, reumatoldgusok folyamatos képzése.

Miért nem gyogyithatéak az autoimmun betegségek? Mi jelenti a nehézséget?

dr. Czirjak Laszlo: Elég sok autoimmun betegség van, ami nem gydgyithaté véglegesen, a cél ezen
krénikus betegségek esetében, hogy javitsuk a beteg életmindségét és az életkilatasait. Sajnos, ami
tonkrement, azt mar nem lehet javitani, de az immunrendszer elnyomdsaval, a gyulladasos folyamat
megallitdsaval a beteg élhet teljes életet tartds gydgyszerszedés mellett. Mindekdzben rendszeresen
ellendrizni kell a belsé szervek mikodését, hogy nem jelenik-e meg eltérés, mert mire panaszt
okozna, ahogy fentebb emlitettem, mar elkésett a kezelés, ezért észre kell venni a korai, panaszt még
nem okoz6 valtozasokat. A kisiklott immunrendszer megnyugtatasa évekbe telik, a kéros szabalyozasi
korok lassan allnak le.

Megel6zhet6-e az autoimmun betegségekhez tarsulé ILD?
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dr. Czirjak Laszlo: Az ILD a tudd érintettségét jelenti (intersticialis tid6betegség), és sajnos nem
elézheté meg. Reumatoid artritiszben nem ritka az ILD kialakuldsa, ilyenkor gyulladas vagy
hegesedés keletkezik a tlidd kdztes szoveteiben, az interstitiumban. Szisztémas szklerdzis esetében,
ha kelld idében észreveszik és kelléen agresszivan kezelik, akkor a sulyos ILD aranya csokkenni fog.
ILD esetén a jellemzé tiinetek a fizikai terhelhet6ség csokkenése, a szaraz kohogés és a nehézlégzés,
hiszen a hegesedés rontja a Iégcserét, ezért nehezebben jut oxigénhez a szervezet.

Mit tehet a beteg és a csalad a sclerodermaban szenvedo beteg allapotjavulasa
érdekében?

dr. Czirjak Laszld: Nagyon fontos, hogy a beteg értse a betegségét - ami a sikeres orvos-beteg
egyuttmdkodés alapja -, és legyen proaktiv a betegségét illetéen. Fontos, hogy amikor a kezel6orvos
kikérdezi a beteget, a rengeteg kérdést ne érezze feleslegesnek. Ezen kivil érdemes felvenni a
kapcsolatot egy betegszervezettel, ahol sokat tudnak segiteni a megbizhaté informacidk
terjesztésében. Példaul scleroderma esetében a betegszervezetek az elmult 20 év alatt nagyon jé
mindségu tajékoztatokat készitettek, amelyek orvosok altal ellenérzott anyagok, a Facebookon
elérhetd a szervezet.

A hozzatartozok is sokat tudnak segiteni: a csalad Ujragondolhatja a csaladi programokat, a beteg
hidegérzékenységére tekintettel segithet a megfelel6 otthoni hdmérséklet beallitasaban, a megfelel6
taplalkozas kialakitasaban, az otthoni teenddk Ujrafelosztadsdban - igy a csaladot is edukalni kell arrdl,
hogy mi varhaté a betegség lefolyasat, kimenetelét illetéen.

A betegség ugyanis nagy lelki terhet ré a betegre: megvaltoznak az életkoriilményei, a mindennapijai,
a kilseje is elénytelenll valtozhat, esetleg a beszéd is nehezebbé valhat. Meg kell tanulni ezzel
megharcolni, amihez pszicholdgus segitségére is szliikség lehet.

A beteg életmindségének és életkilatasanak javitasa érdekében minden segitséget meg kell adnunk.

Prof. Dr. Czirjdk Laszlé 1954-ben sziiletett Budapesten. A Debreceni Orvostudomanyi Egyetemen
végzett 1978-ban és a DOTE lll-as szamu Belgydgyaszati Klinikdjan dolgozott 1995-ig. Ekkor
kinevezték a PTE ll-es Belgydgyaszati Klinikajara tarsprofesszornak. A PTE Reumatoldgiai és
Immunolégiai Klinikajat 2002-ben alapitotta, igazgatta.
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