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CURSUL NR. 6

SCLERODERMIA

Etimologic sclerodermia inseamna “piele dura” (sclero=dur si derma=piele)
In realitate, este o boala autoimuna, cronica, caracterizata printr-o scleroza
progresiva a dermului si in unele cazuri a viscerelor.

Este o boald a tesutului conjunctiv, de etiologie necunoscuta, manifestandu-
se prin minduratia si Ingrosarea pielii, anomalii vasculare, anomalii
imunologice si modificari degenerative fibrotice.

Etiologie
Este o afectiune rara, femeile fiind mai afectate decat barbatii raportul fiind
de 4:1, manifestandu-se intre 30 si 50 ani.
Cauza bolii este necunoscuta, la producerea ei concurand mai multi factori:
- factori nervosi, boala apare frecvent dupa stari emotionale intense,
stress;
- factori imunologici, prin prezenta anticorpilor antinucleari, cresterea
activitatii limfocitelor T helper (CD4+) si scaderea activitatii
celulelor T supresor (CD8+);

- factori toxici;



SUPORT DE CURS
DISCIPLINA: FIZIOTERAPIE

Pentru studentii anului V licentiat in Fiziokinetoterapie,
FACULTATEA DE MEDICINA DENTARA dr. Daniela-Aurora Tdnase

- factori genetici - la 90% dintre bolnavi se intalnesc malformatii
cromozomiale, precum si tipul HLA B8

Sclerodermia prezinta doua forme clinice de manifestare:
L. Sclerodermia localizata, fara interesare sistemica:

- morfea in placi, formeaza placi cutanate, numite morfee;

- sclerodermia lineara — sclerodermia in banda, formeaza benzi
bine limitate de tesut scleros, tare si indurat, de un alb sidefiu
limitat de o margine liliachie la nivelul membrelor, fetei si pe
pielea capului;

- sclerodermia in picaturd — elemente rotunjite de un alb
sidefiu, care afecteaza ceafa, gatul, umerii si partea de sus a
toracelui.

Fig 1. Morfea in placi
mgPrev.chm::/image overview.htm

[.  Sclerodermia sistemicd — asociaza manifestari ale sclerodermiei
(Fenomen Reynaud , disfunctie esofagiand) cu manifestari clinice si
serologice ale LES, Poliartritei reumatoide si Polimiozitei.

1. forma cutanata limitata — Sindromul Raynaud ( pe vreme rece
vasele sanguine se contracta brusc, degetele devin albe ca
marmura, apoi violete), cu sclerodactilie (sclerodermia
degetelor). Pielea devine neteda, rigida, degete rigide, in flexie
ireductibila. Apar telangiectazii (dilatari ale micilor vase
sanguine), atingerea motorie a esofagului, care duce la disfagie;
2. forma cutanata difuza — se caracterizeaza prin extinderea
sclerodermiei la plamani, la unul sau mai multe viscere, in
principal rinichi, la tubul digestiv (esofagita si malabsortia
alimentelor);
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3. scleroza sine scleroderma;
4. sindroame de suprapunere ,,overlap”

Simptome si semne de diagnostic:

Sclerodermia generalizatd are severitate si evolutie variabila, de la
ingrosarea cutanatd generalizatd (scleroza sistemicd), cu afectare visceralda
progresiva si frecvent fatald, pand la o forma caracterizata prin interesarea
localizata a pielii (numai la degete si la fatd) si cu evolutie prelungita, timp
de zeci de ani, Tnainte de afectarea organelor interne. Aceasta forma este
este denumitd Sindromul CREST:

Calcinoza, fenomen Raynaud, Esofagitd, Sclerodactilie, Telangiectazie.
Exista si sindroame suprapuse: slerodermatomiozita (ingrosare cutanatd si
slabiciune musculara).

Cele mai frecvente manifestari de debut in sclerodermia generalizatd sunt
Fenomenul Raynaud si edemul insidios al extremitatilor distale ale
membrelor, cu ingrosarea progresiva a pielii degetelor.

Polialtralgiile sunt, de asemenea, un simptom important. Tulburarile
digestive sau respiratorii reprezinta uneori prima manifestare a bolii.

Modificari tegumentare

Induratia este simetricd si poate fi limitatd la degete (sclrodactilie) si la
portiunile distale ale extremitatilor superioare, sau poate afecta tot corpul.
Pe masura ce boala progreseaza, pielea devine intinsd, lucioasd si
hiperpigmentatd, fata ia aspect de masca (aspect de icoand bizantind).
Telangiectaziile apar pe degete, torace, fatd, buze si limba. Calcificarile
subcutanate apar, de obicei, pe varfurile degetelor (pulpe) si la nivelul
proeminentelor osoase.

In concluzie, modificirile tegumentare se produc in 3 faze:

- faza edematoasa

- faza indurativa
- faza atrofica
- mobilitatea articulatiei interfalangiene ale mainii scade = aspect de
gheara.
Fata are aspect imobil, aspect de ,,icoand bizantind”, cu stergerea pliurilor
cutanate de pe frunte, nas este subtiat, buzele se strang, ceea ce impiedica
deschiderea largd a gurii si apar pliuri radiale in jurul buzelor.
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Fig 1. Aspectul fetei in sclerodermie (colectie personald)

Alte modificari tegumentare care apar de-a lungul evolutiei bolii sunt:
- anomalii ale pigmentarii
- taleangiectazii
- calcificari subcutanate
- ulceratii
zone de necroza —scurtarea falangelor distale.

Sistemul osteo-muscular

Apar creptitatii la nivelul articulatiilor (in special la genunchi), la nivelul
tecilor tendinoase (tendinitd) si burselor mari, din cauza depunerilor de
fibrina pe suprafetele sinoviale.

Contracturile in flexie a degetelor, incheieturii pumnului si coatelor sunt
rezultatul fibrozei sinoviale, periarticulare si tegumentare.

Ulcerele trofice sunt frecvente, in special la pulpa degetelor, deasupra
articulatiei interfalangiene sau deasupra nodulilor calcificati

La nivelul musculaturii se remarca astenie musculard, dureri si fibroza
tendoanelor — contracturi

Tubul digestiv
Disfunctia esofagiana este cea mai frecventd manifestare viscerala, care in

final apare la maritatea pacientilor si este insotitd de:
- disfagie pentru solide
- pirozis
- varsaturi accentuate n decubit
- reflux gastro-esofagian
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Afectarea stomacului, duodenului se manifesta prin dureri epigastrice,
senzatie de plenitudine, greata si sangerari la niv mucoasei.

Afectarea intestinului subtire si intestinului gros:
- sindrom de malabsorbtie;
- dureri abdominale;

- meteorism, incetinirea tranzitului

Afectarea pulmonard — princ cauzd de mortalitate !!! Fibroza pulmonara,
manifestatd prin dispnee de efort, provoaca o alterare precoce a schimburilor
de gaze. Hipertensiunea pulmonard se dezvoltd ca urmare a fibrozei
interstitiale si peribronhice de lunga durata.

Afectare renald — criza renala sclerodermica.
Insuficienta renala daca nu este tratata progreseaza rapid, devine ireversibila
si este letald in cateva luni.

Afectare cardiacd prin aritmii, tulburdri de conducere, extrasistole
ventriculare (67%), ceea ce creste riscul de moarte subita.

Manifestarile genito-urinare : - disfunctii erectile la barbati si dispareunie
la femei ({ secretiilor vaginale)

Manifestarile de la nivelul articulatiei temporo-mandibulare

atralgii;

artropatii,

vasoconstrictie;

atrofie gingivala;

facies cu buze subtiri, rigide, cu riduri disparute, orificiul bucal
redus;

retractia buzelor , incisivii superiori sunt dezveliti in permanenta
microstomia;

xerostomie;

telangiectazii

VVVY VVVVYY
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Fig.2 Tesut fibros in partea inferioard a buzei  Fig.3 Constricie tisulara orala.

Fig.4 Leziuni pérb(li_c;ntale si retractie Fig.5 Resorbtie osoasa
gingivala

Investigatii paraclinice
Examenele de laborator pun in evidenta:

- sindromul inflamator;

- anemie;

- hipergamaglobulinemie — IgG;

- factorul reumatoid este pozitiv la 33% dintre pacientii cu
sclerodermie generalizata;

- anticorpi antinucleari in 90% din cazuri;

- anticorpi anticentromer

Imagistica
- calcificari subcutanate
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- osteoliza si resorbtia falangiana distala
- artrita eroziva

- biopsie cutanata

- manometrie esofagiana

- probe functionale respiratorii

- EKG, ecocardiografie

Fig 6. Calcificari subcutanate

Forme clinice
In functie de extinderea afectdrii tegumentare, se pot distinge forme
sistemice de sclerodermie si forme localizate (Tabel 1).

Tabel 1. Formele clinice de sclerodermie (Spiera, 2006; lonescu, 2006;
Seibold, 2005; Takehara, Sato, 2005)

Sclerodermia sistemica
® cu afectare cutanata difuza
- forma severd, cu afectari sistemice multiple
® cu afectare cutanata limitata
- sindrom CREST (Calcinoza, fenomen Raynaud, disfunctie
Esofagiana, Sclerodactilie, Teleangiectazii)
= scleroza sine scleroderma
- fara afectare tegumentara
= sindroame de suprapunere ,,overlap”

Sclerodermia localizata
= morfea
- placi sclerotice circumscrise
= sclerodermia liniard
- benzi de fibroza la nivelul fetei si membrelor
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= morfea generalizatd
- placi sclerotice multiple hiperpigmentate si indurate

Diagnostic pozitiv
Criteriile pentru diagnosticul pozitiv al sclerodermiei sunt cele
stabilite de ACR in 1980 (Tabel 2).

Tabel 2. Criteriile ACR pentru diagnosticul sclerodermiei (Ionescu, 2006)
Criterii majore
» Scleredem proximal de articulatiile metacarpofalangiene /
metatarsofalangiene

Criterii minore
= Sclerodactilie
= Cicatrici stelate la nivelul pulpei degetelor
» Fibroza pulmonara bibazala

Tratament:

Nu exista un tratament care sa care sa modifice cursul acestei afectiuni,
tratamentele instituite urmadrind prevenirea afectdrii organelor interne,
oprirea evolutiei bolii si afectarii organelor interne, precum si ameliorarea
functiei acestor organe, prin corectarea anomaliilor vasculare, imunologice,
precum si a fibrozei excesive, (Ionescu, 2006; Seibold, 2005).

Deoarece sclerodermia afecteaza foarte multe organe, in controlul ei sunt
implicati foarte multi specialisti: un reumatolog, dermatolog, nefrolog,
cardiolog, gastroenterolog, pneumophiziolog, stomatolog si un fizioteraput.

Tratament igieno-dietetic:
- repaus prelungit
- evitarea frigului - protectia extremitatilor
- evitarea introducerii mainilor in apa rece
- mese mici la intervale frecvente in esofagita de reflux

Tratament medicamentos:

- Tratament antifibrotic:
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Fibroza este procesul patologic cel mai evident in sclerodermie, odata
constituitd ea este practic imposibil de combatut, actualmente neexistand
modalitdfi terapeutice de a indepérta excesul de colagen tisular, fara a
leza structura tesuturilor. D-penicilamina este agentul antifibrozant cel
mai utilizat 1n sclerodermia sistemicd. Alfi agenti antifibrozanti:
interferon, relaxina (ameliorarea afectarii cutanate), colchicina.

- corticosteroizi — miozita, sinovita
- metotrexat — in cazuri de sclerodermie generalizata,
- Nifedipin — in sindromul Raynaud ;

- Antibiotice — inhiba proliferarea florei intestinale;
Nici un medicament nu a influentat semnificativ evolutia naturala a
sclerodermiei generalizate.
Tratament vasodilatator — blocante de canale de calciu, Nifedipina
retard
- Tratamentul pneumopatiei interstitiale fibrozante — Ciclofosfamida +
doze mici de glucocorticoizi
- Tratamentul disfunctiei esofagiene
Cel mai adesea este implicat esofagul inferior (80%). Se recomanda
utilizarea antiacidelor si Omeprozol pentru vindecarea esofagitei de
reflux.
- Tratamentul malabsorbtiei
Telangiectaziile mucoasei gastrice(,,stomac pepene rosu”) pot determina
microhemoragii repetate cu anemie feripriva. Ele pot fi tratate prin
fotocoagulare cu laser.
- Tratamentul crizei renale sclerodermice — glucocorticoizi +
stabilizarea tensiunii arteriale
- Tratamentul afectarii cardiace
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