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{ Twardzina ukiadowa J

Przewlekta autoimmunologiczna
choroba uktadowa przebiegajgca

Z witoknieniem skory
| narzgdow wewnetrznych

czesciej kobiety 9 : 1
poczatek 20 -40r. z
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Twardzina ukitadowa

(Systemic sclerosis)
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1 Objaw Raynauda (96% pacjentow)

1 Stwardnienia skory postepujgce dosrodkowo
(100%)

1 \WWidknienie ptuc (ok. 60%)

1 Zaburzenia potykania (ok. 60%)

1 Bole stawow (ok 30%)

1 Zajecie nerek / twardzinowy przetom nerkowy
1 Inne narzady




Objaw Raynauda J
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Objaw Raynauda

1 napadowy skurcz naczyn w obrebie rak
(rzadziej stop, nosa, uszu). Powstaje pod
wptywem ekspozycji na niskg temperature,
stres liib samoistnie













Objaw Raynauda

Objaw Raynauda - przyczyny,
objawy, leczenie

o bj aw 3.2K views * 1 year ago

L prof. Lidia Rudnicka

Rayn a u d a Objaw Raynauda - przyczyny, objawy, leczenie. Objaw

Raynauda polega na wystepowaniu epizodéw nagtego...
Lidia Rudnicka iz

Link do wideo na YouTube: www.shorturl.at/bdaxP



http://www.shorturl.at/bdqxP
http://www.shorturl.at/bdqxP
http://www.shorturl.at/bdqxP

Twardzina ukladowa
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Zaburzenia mikrokrazenia
obwodowego
| samoistna amputacja







stwardnienia i przykurcze palcow rak
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rozlegte stwardnienia skory
w postaci diffuse
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1 stwardnienia i przykurcze palcow rak (sklerodaktylia)
1 niedokrwienie obwodowe

1 amimiczna twarz

1 zwezenie skrzydetek nosa

1 zanik czerwienl wargowej

1 bruzdy wokot ust (promieniste zmarszczki)

1 ograniczone otwieranie ust (mikrostomia)



/ filmu: The Teresa Nadeau story




Zespot CREST

postac szczegodlna limited systemic sclerosis

B

Calcinosis
Raynaud
Esophagus
Sclerodactylia
Telangiektsia



DIAGNOSTYKA
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Trichoskopia w twardzinie uktadowe]

The diagnostic value of trichoscopy in systemic sclerosis

Matgorzata Kwiatkowska’, Adriana Rakowska?, Irena Walecka®, Lidia Rudnicka?>




Przeciwciata przeciwjadrowe

Przeciwciata skierowane przeciwko
skladnikom jadra komorkowego

m.in. DNA, histony, rybonukleoproteiny,
RNA jgderkowe, biatka niehistonowe).

ANA (antinuclear antibodies)



PRZECIWCIALA PRZECIWJADROWE

~ Antinuclear antibodies (ANA): 95-97% pacjentow

/Anty-topoizomeraza I /Antycentromerowe
(Scl70) (ACA)
Rozlegte zajecie skory Dystalne zajecie skory

Czesto szybki przebieg \Powolna progresja

/Anty-RNA polymeraza-ll| /Przeciw fibrylarynie
Rozlegte zajecie skory Rozlegte zajecie skory
Nefropatia Zaburzenia kardiologiczne

KNowotwory ztosliwe (OR >7) \Zajecie ptuc




Przeciwciata Anty-NVL (2%)

Antinuclear valosin-containing protein-like protein (NVL) antibodies

1 Mniej nasilone zmiany skorne

1 Mnie] nasilone zmiany w ptucach
ale

1 Zwapnienia

1 Nowotwory

Zeng et al. 2025
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Przeciwciata przeciwjadrowe
w twardzinie uktadowe]

limited

Anty-Topo |
(Scl 70)

« Anty-RNAP Il
* Przeciw fibrylarynie

diffuse




Markery immunologiczne

- zespoty nakladania

1 Przeciwciata PM-Scl — marker
twardzinopodobnego zapalenia miesni
(scleromyositis)

1 Przeciwciata RNP (anty -U1TRNP)
marker MCTD (mixed connective tissue disease)




Kryteria Klasyfikacyjne twardziny ukladowej

(ACR/EULAR 2013)

1 Stwardnienie skory rgk (9 punktow)

1 Stwardnienie palcow rak (2-4)

1 Nadzerki/owrzorzenia palcow rak (2-3)

1 Teleangiektazje (2)

1 Nieprawidtowa kapilaroskopia (2)

1 Widknienie ptuc / PAH (2)

1 Objaw Raynauda (3)

1 Markery immunologiczne SSc (3) 29




| SKALA RODNANA (mRSSY)

Ocena nasilenia

zmian skornych
| monitorowanie

o o
LJ;IFH:EF - |l'f_jI:”j i : L.p-ptrr

arm arm

Anterior

Forearm [ ¥
Abdomen [ |l
Hand CIOEE /]

Fingers [ JIEE LI Fingers
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Wynik: Leg [N
0-51 punktow
W skali Rodnana Foot (M

*modified Rodan skin score (Hoogen et al. 2017)
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Leczenie twardziny
ukiadowe]




Unikanie ekspozycji na niska temperature

Bezwzglednie przemwwskazane
palenie papierosow




Leki wptywajace
na mikrokrgzenie

pp—. iloprost
alprostadyl
sildenafil P ’
epoprostenol
amlodipina
sulodeksyd treprostynil

sulodeksyd

(wniosek FDA 2026)




Leki Immunosupresyjne
w twardzinie uktadowej

1 Rytuksymab

1 Metotreksat

1 Mykofenolan mofetylu
1 Cyklofosfamid

1 Upadacytynib (wniosek Ema w 2026)



srodmigzszowa choroba ptuc w twardzinie

inhibitor receptorow czynnikow

Nintedanib wzrostu oraz powigzanych kinaz
tyrozynowych

Tocilizumab !nhibitor IL6R

Nerandomilast innibitor PDE4B

,wytapywanie” i neutralizowanie

Sotatercept wybranych biatek z rodziny
TGF-B




Glikokrtykosteroidy
nie zmniejszaja
stwardnien skory
/| maja niekorzystny
wptyw na krazenie
obwodowe

Knobler et al. 2017



Twardzina

O

Przewlekta choroba ogoélnoustrojowa
z wioknieniem indukowanym immunologicznie

Stwardnienia rozpoczynajg sie od palcow rak
| postepuja proksymalnie

Zmiany s3a czesto poprzedzone objawem
TEVHEUTE

Swoiste przeciwciata sg markerami roznych
manifestacji klinicznych i rokowania



Choroby twardzinopodobne

Rozlegte stwardnienia
skory
W przebiegu innych
chorob niz
twardzina uktadowa




Choroby twardzinopodobne

Zazwyczaj bez:

1 Przeciwciat przeciwjadrowych
1 Objawu Raynauda

1 Nieprawidiowosci w
kapilaroskopii



Scleredema

(obrzek twardzinowy skory)

SKLER/-)ODEM
TWARDY/ { OBRZEK




Scleredema:definicja

Choroba z grupy
MUCYNOZ O nieznane|
efiologii
charakteryzujgca sie
nasilonym obrzekiem
stwardniatym skory

ale
rece | stopy
sg wolne od zmian




Zwiekszona produkcja i
bialek macierzy zewnatrzkomorkowej
szczegolnie mucyny

Nie ma zaburzen mikrokrazenia

Heickendorff et al. 1991, Varga etal 1995



scleredema J

zajecia
rak i stop




scleredema |

€—— objaw sztywnej szyi”
(stiff neck sign)
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scleredema




Scleredema

—choroby towarzyszace

1 infekcje 1 paraproteinemia @ cukrzyca
paciorkowcowe g szpiczak 1 Insulino-

1 grypa 1 amyloidoza Oponosc

1 odra

1 ropnie

okotozebowe
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scleromyxedema J

1 pierwotnie skdrna mucynozo
Z Uogolnionymi stwardnieniami

1 twarde grudki

Szpiczak mnogi !







scleromyxedema \

gtowa
szyja

klatka
piersiowa

uda



scleromyxedema J

1 Zmniejszenie ruchomosci palcow ragk i konczyn gornych

Nie ma zaburzen mikrokrazenia



scleromyxedema

Objaw Shar pel




scleromyxedema

Objaw donata
(donought)




Pacjent, lat 68

Scleromyxedema od 4 |at
szpiczak mnogi od 2 |at




Inne choroby przebiegajace ze stwardnieniami

A A : .
Nerkopochodne witéknienie uktadowe eozynofilowe

(nephrogenic fibrosing dermopathy) zapalenie powiezi

porfirie GVHD anoreksja

(choroba przeszczep
przeciwko gospodarzowi)
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Podsumowanie
— chroby twardzinopodobne

Choroby twardzinopodobne
s3 dermatologiczna manifestacja
zaburzen ogolnoustrojowych

1 Scleredema

— Infekcje (1), rozrosty limfoproliferacyjne (2),
cukrzyca (3)

1 Scleromyxedema
— rozrosty limfoproliferacyjne
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