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Rezumat.

Sclerodermia sistemica (Ssc) este o maladie generalizata a tesutului conjunctiv caracterizatd prin dezvoltarea ma-
nifestarilor patologice cutanate, ale aparatului locomotor a organelor interne (cordului, pulmonilor, rinichilor, tractului
gastrointestinal) si a dereglarilor vasospastice difuze cauzate de afectarea tesutului conjunctiv cu predominarea fibrozei si
de alterarea vasculara de tipul microangiopatiei obliterante.

Aproximativ 15% pana la 25% dintre persoanele cu trasaturi de sclerodermie sistemica prezinta, de asemenea, simp-
tome ale unei alte afectiuni care afecteaza tesutul conjunctiv, cum ar fi polimiozita, dermatomiozita, artrita reumatoida,
sindromul Sjogren sau lupusul eritematos sistemic. Prevalenta sclerodermiei sistemice este estimata a varia intre 50 si 300
de cazuri la 1 milion de persoane. Din motive necunoscute, femeile au de patru ori mai multe sanse sa dezvolte afectiunea
decat barbatii. Raportam cazul clinic al unui pacient de 45 de ani cu semne clinice si paraclinice de SSc.

Cuvinte-cheie: Sclerodermie sistemica, barbat, tesut conjunctiv.

Summary. Systemic scleroderma. The peculiarities of affecting the man. Clinical case.

Systemic sclerosis (SSc) is a systemic connective tissue disease. Characteristics of systemic sclerosis include essen-
tial vasomotor disturbances; fibrosis; subsequent atrophy of the skin, subcutaneous tissue, muscles, and internal organs
(eg, alimentary tract, lungs, heart, kidney, CNS); and immunologic disturbances accompany these findings.

Approximately 15 percent to 25 percent of people with features of systemic scleroderma also have signs and symp-
toms of another condition that affects connective tissue, such as polymyositis, dermatomyositis, rheumatoid arthritis,
Sjogren syndrome, or systemic lupus erythematosus.

The prevalence of systemic scleroderma is estimated to range from 50 to 300 cases per 1 million people. For reasons
that are unknown, women are four times more likely to develop the condition than men. We report the clinical case of a
45 years old patient with clinical and paraclinical signs of SSc.

Key-words: Systemic scleroderma, man, connective tissue.

Pe3ome. Cuctemuas ckiaeponepmusi. Oco0eHHOCTH MOPaKeHUs y My:K4uHbl. Kiunudeckuii cayyaid.

Cuctemnsnii cxiepo3 (CCu) siBIsSETCS CHCTEMHBIM 3a00JI€BAaHHEM COCTUHHUTENBHOW TKaHU. XapaKTEPUCTHUKU CH-
CTEMHOTO CKJIEPO32a BKJIIOUAIOT CYIIIECTBEHHBIC BA30MOTOPHBIE HapyIIeH!s; puOpo3; mocienyonas arpodus KoxXH, Moa-
KO)KHOW KJIETYATKH, MBIl ¥ BHYTPEHHMX OPraHoB (HalpHMep, MHUIIEBAPUTEIBHOTO TPAKTa, JIETKUX, CEpAla, MOYeK,
[MHC); 1 nMMyHOJIOTHYECKHE HAPYIIEHHUS COIIPOBOKAAIOT ITH BBIBOBL.

[pubmuzuTtensHO OT 15 10 25 TMPOLEHTOB JFOAEH C MPU3HAKAMU CHCTEMHOHN CKIEPOIEPMUH TaK)KE HMEIOT IPH-
3HAKU M CUMIITOMBI JPYTOTo 3a00J€BaHMsI KOTOPOE MOPAXKAET COCTUHUTENbHYIO TKaHb, TAKOTO KaK MOJINMHO3HT, AepMa-
TOMHO3UT, PEBMATONTHBIA apTpuT, cuaapoM Lllerpena mim cucreMHast KpacHasi BOJIYaHKa.

[To omeHkam, pacrpoCTpaHEHHOCTh CUCTEMHOU cKiIepoaepmun konebnercs ot 50 1o 300 cmyyaeB Ha 1 MHIUTHOH Ye-
noBek. I1o Hen3BeCTHBIM IPUYNHAM Yy JKEHIIMH B YETHIPE pa3a OOJbIIIE MIAaHCOB 3a00JIeTh, YeM Y MyX4HiH. MBI coo0Imaem
0 KJIMHUYECKOM CIIydae MarueHTa B Bo3pacTe 45 JeT ¢ KIIMHUYECKUMH U TTApaKIMHNIecKUMHU npu3Hakamu CCH.

KarodeBble ci10Ba: cucTeMHast CKJIEPOJCPMUS], MY KUHHA, COSIUHUTENbHAS TKAHb.

Actualitatea problemei. Sclerodermia sistemicd  soane la un milion de populatie. Letalitatea constituie
este Intdlnitd in toatd lumea, fara preferinte geografice  1,1-5,3 cazuri/1mln populatie [4,5]. Femeile sunt mai
[2]. Incidenta si prevalenta bolii este in crestere [5].  frecvent afectate, raportul intre femei si barbati fiind
Incidenta este mai mare de 10 persoane la 1 milionde  3-7:1, In mediu 4:1[8]. Varsta cea mai afectata este de
populatie anual. Prevalenta este mai mult de 150 per-  30-50 de ani, dar modificarile initiale apar, de obicei,
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la varsta mai tanara [6]. Incidenta si prevalenta bolii
in Republica Moldova este similara cu cea mondiala

[8].

Materiale si metode: Evaluarea clinico- paracli-
nica a unui caz de Sclerodermie Sistemicd la barbat.

Rezultate. Pacientul B.O. 45 ani, a fost internat
in sectia de Reumatologie a IMSP SCM ”Sfanta Tre-
ime” pe data de 14.01.2020

Acuze la internare — Locale: dureri in articu-
latiile talo-crurale in zona ulcerelor trofice, redoare
in articulatiile interfalangiene ale méinilor cu durata
de pina la 30 minute, periodic cardialgii apasétoare,-
disfagie, disfonie, dizurie.

Generale: slabiciune generala, vertigii, fatigabili-
tate, crampe musculare.

Anamneza bolii — Se considera bolnav ~15 ani,
cind a observat, cd sa modificat vocea,( a aparut dis-
fonie). Cu ~8 ani In urma au aparut ulcere trofice in
regiunea articulatiilor talo-crurale drepte, apoi repede
si pe cea stanga, s-dr Raynaud. Pe parcursul a 6 ani
s-a tratat doar la chirurgi cu diagnosticul de Trom-
bangiitd obliteranta, insa ulcerele nu au regresat. La
sfarsitul anului 2019 a fost consultat de reumatolog si
pentru I data a fost stabilit diagnosticul de Scleroder-
mie de sistem, dar tratament specific nu a primit. Este
invalid gr. II.

Anamneza vietii — Conditii de trai - nesatisfaca-
toare. Regim alimentar nesatisfacator. In copilarie s-a
dezvoltat asemenea semenilor. Locuieste singur. Pa-
rinti nu are (pe tata nu la cunoscut, mama - a decedat
in 1994 de ciroza hepatica, frati, surori - nu are).

Examenul obiectiv:

Constiinta — clara. Atitudinea — activa. Constitu-
tia — astenica. Nutritia — redusa, IMC:18

Tegumentele — pale, uscate, indurate, cu zone de
hiperpigmentare, elasticitatea pielii este redusa, live-

Induratia, atrofia pielii, s-dr Raynaud

do reticularis pe membrele inferioare, s-dr Raynaud,
ulcere trofice 1n regiunea maleolelor tibiale bilateral.
Calcinate subcutanate 1n regiunea articulatiilor coate-
lor bilateral si pe pavilioanele urechilor.

Fata are aspect de masca, nasul este ascutit, gura
are tendinta spre ,,chiset”, pliurile tegumentare de pe
frunte sunt sterse.

Articulatiile — dureri, contracturi si reducerea
mobilitatii la nivelul articulatiilor interfalangiene ale
mainilor. Muschii — mialgii si atrofii musculare la ni-
velul muschilor gambieni.

In pulmonic - auscultativ, pe toati aria pulmona-
rd, se atestda murmur vezicular diminuat bazal bilate-
ral. FR — 19/min. Zgomotele cardiace atenuate, acc.
Zg. 11 la artera pulmonara. Suflu sistolic in proiectia
valvei tricuspide. Contractiile cordului — ritmice. FC-
C=Ps= 76 b/min. TA — 100/70 mm col Hg la ambele
maini. Abdomenul — suplu, sensibil la palpare profun-
da in reg. epigastricd. Limba umeda,saburala, disfa-
gie. Ficatul, splina — nu depésesc limitele normei.
Scaunul — regulat, periodic constipatie, ce alterneaza
cu diaree. Dizurie. Topotamentul lombar — negativ
bilateral. Organele genitale nedezvoltate, In scrot se
palpeaza ambele testicule, atrofiate (hipoplazie), cu
diametru ~lcm.

Examinéri paraclinice:

Rezultatele examindrilor de laborator si instru-
mental in stationar:

Analiza generala a sangelui (15.01.2020) - se
atestd accelerarea VSH-19 mm/ori. in analiza bi-
ochimica din 15.01.2020 - fara particularitati.

Analiza generala a urinei (15.01.2020) - eritro-
cite modificate - 5-7 in ¢/v, mucozit.- +++, bact.- +.

Proba Neciporenco (16.01.2020) - Leucocite —
100;Eritrocite -0; cilindri - 0.

Analiza hormonilor (16.01.2020): Testosteron-
0.39 (norma 3-12); LH- 17,0 (0,5-10,0); ESH- 43,0
(1,3-11,5).

. ot
Ulcere trofice 1n regiunea maleolelor tibiale bilateral
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Calcinat subcutanat — cotul drept

Livedo reticularis pe membrele inferioare

ECG (14.01.2020) - ritm sinusal, AE- interm.,
FCC- 66 b/min, bloc incomplet de ram drept al fascic.
Hiss. Spirometria (15.01.2020) — Restrictie severa.
Varsta pulmonilor — mai mult de 100 ani.

USG  organelor cavititii = abdominale
(16.01.2020) — Ficat — contur regulat, dimensiuni:
lob drept — 130 mm, lob stang — 68 mm, parenchimul
omogen, cu reflectivitate usor sporita. Caile biliare in-
trahepatice — nedilatate, v. Portae — 11mm, v. Spleni-
cae — 5Smm. Colecistul — forma deformata, dimensiuni
normale, peretii ingrosati, cudurd la nivelul treimii
medii, calculi — abs. Coledocul — diametru normal.
Pancreasul — contur regulat, dimens. normale, struct.
omogena, usor sporitd. Splina - 90x35 mm. V. Urina-
ra ~600 cm?, peretii neingrosati, calculi — abs. Pros-
tata - 35%26 mm, usor sporitd, neomogena, cu cateva
calcifieri. Glanda tiroida — lob drept - 15%x10 mm, lob
stg - 15%9,2x36 mm, istmul — 2,5 mm, contur regulat,
neomogend, medie, cu zone hipoecogene.

EMG (27.12.2019) Concluzie: Usoara scadere a
vitezei de conducere pe nn. periferici ai extremitagi-
lor. Scaderea considerabild a amplitudinii raspunsului

Fata cu aspect de mascd

motor nn. periferici ai membrelor inferioare. (n. Pero-
nier stang A=1,0mV, TLD=5,0 V=38m/sec; n. Tibial
drept- A=1,6 mV, TLD=3,1 V=38m/sec; n. Median
drept- A= 4,1 mV, TLD=4,1 V=48 m/sec).

ECO-CG doppler a cordului (20.02.2020) -
Valvele mitrale sunt moderat indurate. Configuratia
miscdrii lor este pastratd. VAo, VT, VAP sunt intacte.
Cavitatile cordului nu sunt dilatate. Functia de pompa
si contractilitate a muschiului VS sunt bune, FE~62%.

Doplerografia vaselor membrelor inferioare
(25.01.2020).

Arterele — tablou de arterioscleroza a arterelor
distale ale membrelor inferioare (microangiopatie).
Venele — tabloul angiografic ultrasonor si hemodina-
mic al venelor membrelor inferioare este in limitele
normei.

Diagnosticul clinic: Sclerodermie de sistem,
ev cronicd, st. I, act. II, cu afectarea tegumentelor
(,,edem dur”, induratie, atrofie, hiperpigmentare, s-m
Raynaud, ulcere trofice pe gambe), articulatiilor (ar-
tralgii, miozitd sclerozanta, calcinoza subcutanatd),
cordului (cardioscleroza, induratia valvei mitrale),
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Radiografia membrelor superioare(15.01.20)

pulmonilor (pneumoscleroza), tractului digestiv (eso-
fagita, duodenitd), sistemului nervos (polineuropatie
periferica, dereglari vegetative). Hipogonadizm pri-
mar.

Tratamentul efectuat in sectie este adecvat sche-
melor de tratament in sclerodermie si include:

1. Comp. Cuprenil ( initial in doze de 250 mg in
zi, timp de 2 saptamani, mai apoi doza se mareste pina
la 500 mg 1n zi timp de 2 sdptdmani, pinad se ajunge
la 750 mg 1n zi- 2 saptdmani, timp de 1 lund. Doza
se poate de micsorat treptat, fard afectarea efectului
terapeutic dorit).

2. Comp. Pentoxifilinum (in doza de 600 mg,de 2
ori in zi - 1 luna - cura se repeta de 6 ori pe an).

3. Comp. Flavotan (0,4 mg x 3 ori/zi,timp de 1
luna - repetat de 6 ori/an).

4. Sol. Vasoprostan 5ml/zi in perfuzie i/v, Nr.10.

Concluzii si discutii:

Sclerodermia este o maladie generalizata a tesu-
tului conjunctiv, se intdlneste in toatd lumea,afectea-
74 toate rasele. Afecteaza mai des femeile,raportul f:b
3-7:1. In mediu 4:1. La barbati evolueaza mai grav,
predominand procesele de fibrozare in toate organe-
le, deseori coplicindu-se cu insuficiente. Predictorii
clinici negativi includ:sexul masculin, tipul afro-ame-
ricanilor, debutul bolii la o varsta Inaintata, un IMC
scazut. Anticorpii anti topoizomeraza si anti ARN po-
limeraza au fost de asemenea asociati cu mortalitatea
legatd de ScS. Cercetatorii au identificat variatii ale
mai multor gene care pot influenta riscul dezvoltarii
sclerodermiei sistemice[2]. Cele mai frecvent asocia-
te gene apartin unei familii de gene numite complexul
de antigen leucocit uman (HLA). Variatiile normale
ale altor gene legate de functia imunitard a organis-
mului, precum IRF5 si STAT4, sunt, de asemenea,
asociate cu un risc crescut de a dezvolta sclerodermie
sistemica [1,2]. Variatiile genei IRF5 sunt asociate
in mod specific cu sclerodermia sistemicd cutanata
difuza iar a genei STAT4 este asociatd cu scleroder-

Radiografia plantelor(15.01.2020)

mia sistemica cutanata limitatd. Ambele gene IRF5 si
STAT4 joaca un rol in initierea raspunsului imun [3].

Clasificare. Pacientii cu sclerodermie sunt clasi-
ficati in subtipuri ale bolii in functie de extinderea le-
ziunilor. Existd doud forme clinice majore de sclero-
dermie: cea sistemica si cea localizatd, la care se
adauga si sclerodermia din sindroamele overlap [4] .

Principii de tratament: Sclerodermia este una
dintre afectiunile reumatologice cu cea mai ridicata
mortalitate avand in vedere heterogenitatea clinica
[3]. In pofida numeroaselor progrese ficute totusi in
ultimii ani in rndul terapiilor, nici un tratament nu
a fost dovedit sd modifice mortalitatea globala si sa
influenteze semnificativ evolutia §i extensia fibrozei

[5].
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