Twardzina uktadowa

- odpowiedzi na czeste pytania chorych

Co warto wiedzie¢, aby lepiej zrozumiec istote twardziny
uktadowej, dobrze kontrolowac objawy i jak postepowac
w chorobie, aby czuc sie lepiej.
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Co to jest twardzina uktadowa
- na czym polega istota tej choroby?

Twardzina uktadowa, zwana tez
czasami sklerodermg (skrét angielski:
SSc), jest rzadka, nieuleczalng cho-
robg autoimmunologiczna, zaliczana
do uktadowych choréb tkanki tacznej,
ktora atakuje liczne narzady i uktady
organizmu chorego. Moze powodowac
wtdknienie (przypominajace bliznowa-
cenie) skory i waznych narzadoéw
wewnetrznych, m.in. takich jak: ptu-
ca, serce, uktad trawienny i nerki, co
moze prowadzi¢ do zagrazajacych zyciu

powiktan. Nazwa ,twardzina” okresla
grupe choréb, w tym twardzine mie-
jscowa (zwana morfeg lub twardzing
linijng) i twardzine uktadowa. Jesli cho-
roba zajmuje narzady wewnetrzne,
a nie tylko skoére, nazywana jest twardz-
ing uktadowa. Objawy choroby s3 roz-
norodne i praktycznie moga dotyczy¢
kazdego narzadu. Choroby nie da sie
catkowicie wyleczy¢, ale mozna tagodzic¢
jej objawy i spowalniac jej rozwoj.

Jakie sg przyczyny
wystepowania twardziny?

Przyczyny twardziny uktadowej nie
sg znane. Nie jest to choroba wrodzona
ani dziedziczna, chociaz czasami moze
czesciej wystepowac u spokrewnio-

nych ze sobg oséb. Nie jest na pewno
chorobg zakazna. Nie jest tez choroba
nowotworowa.

Czy ktos z mojej rodziny tez bedzie
chorowat na twardzine?

W ryzyku zachorowania na twar-
dzine uwarunkowania genetyczne od-
grywaja niewielka role. Osoby, ktore
maja bliskiego cztonka rodziny (dziecko,

rodzicéw czy rodzenstwo) chorego
na twardzine, maja tylko nieznacznie
wieksze ryzyko zachorowania niz wszys-
tkie inne osoby niespokrewnione.
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Czy twardzine mozna wyleczy¢?

Choroby nie da sie catkowicie wyleczy¢, ale mozna tagodzi¢ objawy i spowal-
niac jej rozwoj, a tym samym znacznie poprawic jakosc i dtugos¢ zycia chorych.

5

Jak moja choroba bedzie przebiegata
przez kolejne lata?

Trudno przewidzie¢ dalszy prze-
bieg choroby - u kazdej z oséb moze to
wygladac inaczej. Twoj typ twardziny,
doswiadczane przez ciebie objawy i ich
zmiany w czasie mogg dac¢ ogdlne wyo-
brazenie o tym, co moze wydarzy¢ sie w
przysztosci. Porozmawiaj o tym ze swo-
im lekarzem, réwniez jesli pojawia sie
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u ciebie jakiekolwiek nowe dolegliwosci
- skonsultuj je niezwtocznie. Na prze-
bieg twardziny uktadowej z pewnoscia
bedzie miato wptyw takze stosowanie
sie do zalecen leczniczych, dotyczacych
nie tylko zazywania lekéw, ale i zmiany
stylu zycia.

Na co powinnam/powinienem
w tym czasie zwrdci¢ baczng uwage?

Niezwykle wazne jest catkowite
i bezwzgledne zaprzestanie palenia
tytoniu i papieroséw elektronicznych,
a takze zdecydowane unikanie prze-
bywania w pomieszczeniach z dymem
papierosowym.

Osoby z twardzing moga miec
rézne kombinacje objawdéw swojej

choroby. Objawy moga sie réwniez
zmienia¢ z czasem, dlatego tak wazne
jest nieustanne obserwowanie siebie
i regularne wizyty u lekarza. Zawsze
moéw lekarzowi i pielegniarce o swoich
obserwacjach, aby mogli ci pomoc
w najlepszy sposéb.
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Czy twardzina moze wptywac na inne
choroby, na ktore choruje?

Twardzina uktadowa jest choroba
dotyczaca catego organizmu i prakty-
cznie, w wiekszym lub mniejszym sto-
pniu, dotyczy wszystkich narzadow i
uktadow. Niektore zmiany sg dobrze
uwidocznione (np. zmiany skory, rysow
twarzy, rak), inne rozwijaja sie dosc¢
dtugo, nie dajac wielu objawodw, co nie
znaczy, ze w tym czasie nie uszkadzaja
narzadéw wewnetrznych. Tym samym
twardzina uktadowa moze pogarszac pr-
zebieg innych chordb, ale czesciej, zach-
orowanie na twardzine sprzyja wystapi-
eniu nowych choréb. Konieczne jest
jednak odrdznienie powiktan twardziny
uktadowej, ktére czasami moga przy-
pominaé ,nowe choroby” (a nawet tak
sie nazywac) od innych choréb, ktére
czes$ciej rozwijaja sie u pacjentéw z
twardzing uktadowa. | tak, zmiany w
ptucach rozwijajace sie u duzej czesci
chorych na twardzine uktadows, choé¢
nazywane ,chorobg $rédmigzszowa
ptuc”, sa powiktaniem narzagdowym
twardziny uktadowej. Podobnie - nad-

ciSnienie tetnicze, nadcisnienie ptucne i
czeste dolegliwosci ze strony przewodu
pokarmowego (np. choroba refluksowa,
trudnosci w potykaniu) - sg bezposred-
nig konsekwencja twardziny uktadowe;j.
Z kolei nowe choroby u pacjentéw z
twardzing uktadowa moga rozwinac sie
w wyniku zakazen. Chorzy na twardz-
ine uktadowa moga tatwiej zakazac
sie réoznymi chorobami wywotany-
mi przez bakterie, wirusy lub grzyby.
Wynika to m.in. z uszkodzen narzadow
spowodowanych przez twardzine (np.:
przewlektego kaszlu, zmian w prze-
wodzie pokarmowym, owrzodzen pal-
coéw, przebijajacych sie przez skére
zwapnien i innych), a takze z dziatania
ubocznego stosowanych lekéw, ktore
moga uwrazliwia¢ chorych na zakazenia.
Dlatego tak wazne jest minimalizowan-
ie, w miare mozliwosci, ryzyka zakazenia
(np. nieprzebywanie w skupiskach ludzi
w okresie grypy, unikanie spotkan z
osobami zakazonymi), a takze wtasciwe
leczenie infekcji, zgodnie z zaleceniami
lekarza.
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Czy w przebiegu twardziny moga pojawic
sie zmiany rowniez w innych narzadach?

Twardzina uktadowa, jak wskazuje
jej nazwa, jest chorobg ,uktadowsg”, czyli
dotyczaca catego organizmu. Powazne

zmiany moga dotyczy¢ wielu uktadéw,
ale najczestsze i najwazniejsze, z punktu
widzenia przysztosci chorego, dotycza



uktadu oddechowego i uktadu krazenia.
U jednej czwartej chorych z rozpoznang
twardzing uktadowa w ciggu trzech lat
od postawienia diagnozy rozwija sie
$rédmigzszowa choroba ptuc, ktéra jest
powaznym powiktaniem choroby pod-
stawowej, czyli twardziny uktadowej.
Polega ona na uszkodzeniu pecher-
zykoéw ptuc. Proces ten nazywany jest
bliznowaceniem lub wtéknieniem. Po-
lega on na zgrubieniu tkanek otacza-
jacych pecherzyki ptucne tak, ze staja
sie one stabo przepuszczalne dla tlenu
i dwutlenku wegla. Cate ptuca stajg sie
sztywniejsze, co powoduje uposledzenie
ich czynnosci. Wymiana gazowa zach-
odzaca w ptucach jest coraz bardziej
utrudniona, zatem do krwi osoby chorej
dociera mniej tlenu. Przez to organizm
jest stale niedotleniony.

Poza $rodmigzszowa chorobg ptuc,
u chorych na twardzine uktadowa moga
wystapic¢ takze inne choroby uktadu
oddechowego i krazenia, takie jak: na-
dcisnienie ptucne, niewydolnos¢ kraze-
nia lub zaburzenia rytmu serca. Moga
by¢ odczuwane przez chorego jako
okresowe uczucie szybkiego bicia serca,

zastabniecia, fatwe meczenie sie, bole w
klatce piersiowej.

Czeste sg réowniez dolegliwosci ze
strony przewodu pokarmowego. Naleza
do nich: trudnos$ci w otwieraniu ust,
choroby dzigset, utrudnione potykanie,
czesta zgaga (pieczenie w przetyku),
wzdecia i béle brzucha, naprzemiennie
wystepujace biegunki i zaparcia, czasami
nietrzymanie stolca.

Nalezy tez pamieta¢ o nerkach i
zmianach krazenia obwodowego. Zmia-
ny nerkowe sa skapoobjawowe, wska-
zane jest wiec okresowe wykonywanie
badania ogdlnego moczu. Przetom ner-
kowy wystepuje rzadko i objawia sie
m.in.: narastajagcym cisnieniem tetnic-
zym, boélami gtowy, zaburzeniami wid-
zenia. Objawy te wymagaja pilnego kon-
taktu z lekarzem. Zaburzenia ukrwienia
moga ujawniac sie jako owrzodzenia
palcow, ktore czasami sg bolesne i trud-
no gojace sie. Inne zmiany wystepujace
w twardzinie uktadowej obejmuja takze
niedoczynnosé tarczycy.
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Co powinnam/powinienem
kontrolowa¢ na co dzien?

Nie ma zalecen okres$lajacych
konieczno$¢ wykonywania codzien-
nych ocen w ramach samokontroli. Takie
badania (np. mierzenie ci$nienia tet-
niczego krwi) moga by¢ jednak zalecane
u wybranych chorych. Istotne jest, aby

kazdy pacjent zwracat uwage na stan
swojego zdrowia i miat na uwadze nowe
objawy lub zmiany (np. pojawiajace sie
nowe owrzodzenia palcow).
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Jak czesto bede musiata/musiat zgtasza¢
sie do lekarza? Jakiej/jakich specjalnosci?

Twardzina uktadowa jest chorobg o
bardzo réznorodnym przebiegu. Dlatego
nie da sie okresli¢ jednego uniwersal-
nego wzorca zalecen dla wszystkich
chorych, w tym obejmujacych czestosc
wizyt kontrolnych u lekarza. Najlepiej
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ustala¢ termin kolejnej wizyty pod-
czas biezacego spotkania z lekarzem.
Wytacznie chorzy leczeni w ramach
programu lekowego posiadaja ustalony
harmonogram wizyt kontrolnych.

Czy bede mogta/mogt zgtosic sie
do specjalistow bez skierowania?

Odpowiedz na to pytanie mozna uzyska¢ w NFZ, lub dzwoniac do wybrane;j
przychodni, aby dowiedziec¢ sie o aktualny wymog posiadania skierowania.
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Czy w czasie trwania choroby beda
potrzebne dodatkowe badania?
Jak czesto nalezy je wykonywac?

Twardzina uktadowa to choroba o
wielu obliczach, wywotujaca réznorodne
zmiany w organizmie, dlatego w trak-
cie jej leczenia niezbedny jest zaréwno
systematyczny kontakt z lekarzem, jak
i czasami wykonywanie dodatkowych

badan. Ich zakres i rodzaj zalezy od pr-
zebiegu choroby i zajmowanych pro-
cesem chorobowym narzadéw. Wazne
jest, aby pacjenci, w miare mozliwosci,
wykonywali badania zgodnie z zaleceni-
ami lekarza.
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Jakie leki bede przyjmowata/przyjmowat?

Terapia chorych na twardzine uktadowa ukierunkowana jest na leczenie zmian
narzadowych. Dlatego moze bardzo sie rézni¢ u poszczegélnych chorych. Zapytaj o
to swojego lekarza podczas najblizszej wizyty.
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Czy bede sie leczyta/leczyt w domu
czy w szpitalu?
Wiekszosc¢ lekdow mozna stosowac¢ w warunkach domowych. Niektére podaje
sie jednak dozylnie, dlatego chorzy moga wymagac jedno- lub kilkudniowej hospi-

talizacji. Czasami réwniez rozpoczynanie nowej terapii moze wigzac¢ sie z koniec-
znoscia pobytu w szpitalu.
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Jak szybko lek/leki zaczna dziatac

- jak to rozpoznam? Co zauwaze?

Leczenie chorych na twardzine uktadowa ma na celu spowolnienie rozwoju
zmian narzadowych i zmniejszenie dolegliwosci z nimi zwigzanych. Leczenie moze
trwac dtugo. Nie zawsze stan zdrowia ulega szybkiej poprawie, ale z czasem chorzy
najczesciej odczuwaja korzystng zmiane.
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Czy z leczeniem twardziny zwigzane sa
jakies niedogodnosci?

Leki stosowane w leczeniu wotywac dziatania niepozadane. Nie
chorych na twardzine uktadowa, tak s3 one czeste, a korzysci z leczenia is-
jak wszystkie inne lekarstwa, moga wy- totnie przewazaja nad tzw. dziatania-



mi ubocznymi. Wazne jest, aby chorzy
zapoznali sie z mozliwymi dziataniami
niepozadanymi stosowanych lekéw i
czestoscia ich wystepowania. Wiekszos$é
z nich wystepuje bardzo rzadko. Nie ma
tez przestanek, iz dziatania niepozadane
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lekéw u chorych na twardzine uktad-
owa pojawiaja sie czesciej niz w innych
grupach pacjentéw. Ze wszystkimi wat-
pliwosciami z tym zwigzanymi nalezy
zwracac sie do lekarza.

Co powinnam/powinienem zrobic, kiedy
zauwaze u siebie dziatanie niepozadane
leku, ktéry przyjmuje?

Jesli wystapia jakiekolwiek dziatania
niepozadane, w tym wszelkie objawy
niepozadane niewymienione w ulotce,
nalezy powiedzie¢ o tym lekarzowi lub
farmaceucie.

Dziatania niepozadane mozna zgtaszac
bezposrednio do Departamentu Mo-
nitorowania Niepozadanych Dzia-
tan Produktow Leczniczych Urzedu
Rejestracji Produktéw Leczniczych,
Wyrobow Medycznych i Produktéw
Biobojczych:
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Al. Jerozolimskie 181C,
02-222 Warszawa,

tel.: +48 22 49 21 301,
faks: +48 22 49 21 309.
Strona internetowa:
https:/smz.ezdrowie.gov.pl

Dziatania niepozagdane mozna zgtaszac
rowniez podmiotowi odpowied-
zialnemu. Dzieki zgtaszaniu dziatan
niepozadanych mozna zgromadzi¢
wiecej informacji na temat bezpiec-
zenstwa stosowania leku.

Czego mi nie wolno podczas
leczenia twardziny?

Bezwzglednie nalezy unikaé palenia
tytoniu i przebywania w miejscach
petnych dymu tytoniowego. Nie nalezy
niepotrzebne narazac sie na zimno. W
miare mozliwosci nalezy unikac ryzy-

ka zarazenia sie chorobami zakaznymi
(np. grypa), a takze nie zazywac lekow
(réwniez tych sprzedawanych bez re-
cepty) i suplementow diety bez kon-
sultacji z lekarzem. Warto, aby chorzy



poinformowali wszystkich lekarzy, pod
ktérych opieka sie znajduja, o twardz-
inie uktadowej (w jej przebiegu nie jest
wskazane stosowanie lekow np. ob-
kurczajacych naczynia krwionosne).
Wazne jest tez unikanie niewtasciwych
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diet sprzyjajacych wystapieniu niedob-
orow zywieniowych. Niewskazane jest
naduzywanie alkoholu. Nalezy réwniez
bardzo uwaznie stosowac wysitek fizyc-
zny - nie powinien by¢ nadmierny.

Czy moge jes¢ wszystko, czy s3 jakies
ograniczenia dietetyczne w twardzinie?

Wskazane jest omdéwienie planu
dietetycznego z dietetykiem i lekarzem,
gdyz na podstawie wywiadu moz-
liwa jest decyzja, co powinno zostac
usuniete z jadtospisu. Nalezy zwrdci¢
uwage na produkty szczegoélnie istotne
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pod wzgledem mozliwosci trawiennych.
Nie ma ogdlnej diety dla danej jednostki
chorobowej. Kazda dieta powinna by¢
omowiona z lekarzem indywidualnie i
dostosowana do stanu zdrowia i potrzeb
pacjenta.

Co moge robic¢ poza leczeniem
farmakologicznym, aby lepiej
kontrolowa¢ moja chorobe?

Nalezy unika¢ zbyt dtugiego prze-
bywania na zimnym powietrzu. Przy-
najmniej raz w roku warto skorzysta¢ z
rehabilitacji (sanatorium, przychodnia

rehabilitacyjna). Nalezy tez dba¢ o do-
stateczne nawilzenie skéry. Wskazane
moga by¢ rézne formy relaksacji (medy-
tacja, oddychanie).
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Czy w zwiazku z twardzina
powinnam/powinienem dodatkowo
zaszczepic sie przeciwko jakiejs chorobie?

Pacjenci z twardzing uktadowa po-
winni sie szczepi¢ zgodnie z zaleceni-
ami dla 0séb w podobnym wieku oraz
w sytuacji zagrozenia epidemicznego.
Sama choroba, z wyjatkiem stanéw os-
trych, nie jest przeciwwskazaniem do
szczepien. Stosowanie lekéw o dziata-
niu immunosupresyjnym (np. myko-
fenolan mofetilu, cyklofosfamid, azati-
opryna, tocilizumab, rituksymab) moze
zmniejsza¢ odpowiedZ odpornosciowa
organizmu chorego, tym samym szc-
zepienie chorych jest szczegdlnie ws-
kazane. Wyjatek stanowia nieliczne
szczepionki oparte na zywych drob-

noustrojach (przyktadowo: przeciwko
gruzlicy - BCG, przeciw ospie prawdzi-
wej, polio - chorobie Heinego i Mediny,
czyli ostremu nagminnemu porazeniu
dzieciecemu, $wince, odrze, rézyczce,
ospie wietrznej, rotawirusom oraz zottej
febrze). Nie powinny by¢ one stosowane
u chorych otrzymujacych silne lecze-
nie immunosupresyjne. Nie dotyczy to
szczepionek przeciwko SARS-CoV-2
(wirusowi wywotujgcemu Covid-19).
We wszystkich watpliwych przypadk-
ach nalezy skonsultowac sie z lekarzem
prowadzacym.
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Czy istnieja stowarzyszenia pacjentow
chorych na te sama chorobe co moja?

Tak. W Polsce s3 to: Grupa cho-
rych na twardzine powstata przy
Stowarzyszeniu Pro Rheumate, Ogol-
nopolskie Stowarzyszenie Mtodych z
Zapalnymi Chorobami Tkanki £acznej
“3majmy sie razem” i Polskie Towarzyst-
wo Wspierania Chorych na Idiopaty-
czne Widknienie Ptuc - IPF skupiajace

rowniez chorych z chorobami wtéknie-
niowymi ptuc w przebiegu twardziny.
Aktywnie dziata tez Stowarzyszenie
zrzeszajace chorych na twardzine z
réznych krajéw Europy, funkcjonujace
pod nazwa FESCA (Federation of Euro-
pean Scleroderma Associations).
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Jak moge sie skontaktowac
ze stowarzyszeniami pacjentow?

Kontakt ze stowarzyszeniami mozliwy jest poprzez strony internetowe:

www.twardzina.pl
www.3majmysierazem.pl
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www.ipf.org.pl
www.fesca-scleroderma.eu

W jaki sposéb stowarzyszenia
moga mnie wspomoc?

Stowarzyszenia wspieraja chorych
dostarczajac rzetelne informacje na
temat choroby oraz nowe wyniki prow-
adzonych badan, czy tez wskazujac kon-

takt do rehabilitanta. Nie boj sie siegna¢
takze po porade psychologiczng, aby
dowiedziec sie, jak radzi¢ sobie z cho-
roba przewlekts.
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Skad moge wziac wiecej wiarygodnych
informacji na temat mojej choroby?

Wiarygodne informacje znajduja
sie na stronach internetowych stowa-
rzyszen, jak rowniez na stronie www.
morethanscleroderma.com. Uzyskasz
je rowniez podczas wizyt u lekarza.
Warto unika¢ poszukiwania informacji
w mediach spotecznosciowych - istnieje
niebezpieczenstwo uzyskania informa-
cji, ktére moga byc¢ nierzetelne. Wy-
jatek stanowig tu kampanie edukacyjne,
ktére zwykle zawierajg zweryfikowane
informacje i porady. Jesli masz jakiekol-

wiek watpliwosci, porozmawiaj ze swo-
im lekarzem prowadzacym. Wiedza na
temat tej jednostki chorobowej jest caty
czas poszerzana. Chociaz do tej pory
jej przyczyna nie jest znana, nie istnieje
tez leczenie, ktére datoby mozliwosc¢
catkowitego zahamowania choroby, to
bedac pod statg opieka lekarza i stosu-
jac zalecone przez niego leki, mozesz
w znacznym stopniu ztagodzi¢ objawy
swojej choroby i spowolni¢ jej rozwdj.



Y,
3wajmy sie mze\mq aPiuca Polski

Ogodlnopolskie Stowarzyszenie Mtodych
2 Zapalnymi Chorobami Tkanki tqcznej

Materiat powstat przy wsparciu ™ Boehringer
firmy Boehringer Ingelheim. ||||| Ingelheim

MPR-PL-100725




