Systeemisen skleroosin kansallinen hoitopolku
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Hoito- ja seurantapaikat

hoito tulee keskittaa yksikdihin, joissa on kapillaroskopiavalmius

sisdelinongelmista tai vaikeista verenkierto-ongelmista karsivien potilaiden kohdalla tulee
konsultoida yliopistosairaalaa

4 sairastamisvuoden jalkeen seuranta voi tapahtua terveyskeskuksessa lievassa taudissa
kliinikon harkinnan mukaan ja tuossa tilanteessa arvio erikoissairaanhoidossa n. 10
vuoden kohdalla diagnoosista

Systeemisen skleroosin luokittelukriteerit, ACR/EULAR 2013
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Proksimaalinen iho

-Ihon paksuuntuminen molempien késien sormista alkaen, jatkuen
metacarpofalangeaalinivelista proksimaalisuuntaan (9 p )

Sormien ihon paksuuntuminen ( suurempi luku lasketaan )
-Turvonneet sormet, puffy fingers (2 p)

-Sklerodaktylia, MCP-nivelista distaalisuuntaan, mutta PIP-nivelisté proksimaalisuuntaan
(4p)

Sormenpadiden leesiot ( suurempi luku lasketaan )
-Sormenpééhaavat (2 p)
-Sormenpéaiden arvet (3 p)

Teleangiectasiat (2 p)

Poikkeava kynsivallien kapillaroskopialdydos (2 p)

Pulmonaalihypertensio tai interstitiaalinen keuhkosairaus ( maksimipisteet 2 )



-Pulmonaalihypertensio, PAH (2 p)
-Keuhkoparenkyymisairaus, ILD (2 p)

7 Raynaudin oire (3 p)

8 Systeemisen skleroosin autovasta-aineet
-Sentromeerivasta-aineet (3 p)
-Topoisomeraasi | ( Scl-70 )-vasta-aineet (3 p)
-RNA-polymeraasi Ill vasta-aineet (3 p)

( 9 pistetta, niin diagnoosi on varma. Huomattava, etta kaikki sklerodermaa sairastavat eivat
tayta naita kriteereita )

Taudin varhaista diagnostiikkaa varten on tarkeda poimia kaikista Raynaud'n oiretta
potevista ne, jotka tayttavat very early systemic sclerosis kriteerit: Raynaudin oire, puffy
fingers tuma-vasta-aineet ja systeemiselle skleroosille tyypillinen |6ydds kapillaroskopiassa
Néilla potilailla on suuri todennékoisyys kehittaé systeeminen skleroosi jatkossa.

Diagnoosivaiheessa kaikille

*LAB: TVK, CRP, La, krea, Alat, Afos, Ca-ion, ANA-ab, CCP-ab, RF, U-kemseu, proBNP, uraatti, CK, D-25-
OH, Tumavasta-aineiden tyypitys ( etenkin sentromeerivasta-aineet, Scl-70-vasta-aineet ja RNA-polymeraasi
lll-vasta-aineet ) harkinnan mukaan laajempi immunoblottaus ( esim. Scl-t TYKS:ssa ), jossa harvinaisempia
systeemiselle skleroosille spesifisia vasta-aineta: esim.NOR90-ab, Fibrillariini-ab, PM-Scl-ab:t, jos
tumavasta-aineiden tyypityksessé negatiivinen 16ydos

Kuvantaminen: Thorax, kasien ja jalkaterien rtg *
Keuhkojen HRTT
Kapillaroskopia *
SHAQ-potilaskysely
Verenpaineen mittaus tai tieto kotimittauksista olkavarsimittarilla
Kliininen fysiologia: VT-spirometria ja diffuusiokapasiteetti, sydamen UA
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Toimintaterapeutti: ohjaus, HAMIS-testaus! , arvio lampohansikkaista

Fysioterapeutti: ohjaus ja 6 min k«":ivelytesti(2

Ihotautiladkarin konsultaatio diffuusissa systeemisessa skleroosissa: mRodnan skin score ( tai reumatologi
tekee itse )

Tarvittaessa konsultaatio:
Gastroenterologi ( Gl-oirekysely )

Kardiologi, jos arvio koholla olevasta pulmonaalipaineesta tai muuta poikkeavaa sydamen
UA-tutkimuksessa

Keuhkolaakari

Verisuonikirurgi



*Tahdella merkityt ohjelmoidaan jo lahetteen hyvéksymisvaiheessa

Seurantakaynnit
Rajoittunut systeeminen skleroosi (CREST, IcSSc)
Laakérin 2. vo 3-6kk, sen jalkeen 3-12 kk vélein sairaudesta riippuen
TVK, CRP, La, krea, Alat, Afos, proBNP, uraatti, U-kemseu, Ekg
Kapillaroskopia (6)-12kk véalein ensimmaiset 2-4v kliinikon harkinnan mukaan
SHAQ-potilaskysely

Verenpaineen mittaus

VT-spirometria ja diffuusiokapasiteetti (6-) 12 kk valein ensimmaiset 4v, ellei
keuhkofibroosia; 2-4kk vélein, jos todetaan keuhkofibroosi.

Keuhkojen HRTT, jos oireita tai saturaatio alle 94% 6-min kavelytestissa tai FVC/DLCO<80%,

10% lasku FVC, 15% lasku DLCO(3

Sydamen UA , mikéli oireita, proBNP tai EKG poikkeava
Fysioterapeutti + 6 min kavelytesti 1 v diagnoosista ja sitten harkinnan mukaan

Toimintaterapeutti ja HAMIS-testaus 1v kuluttua diagnoosista ja sitten tarpeen mukaan

Diffuusi systeeminen skleroosi (dcSSc)

Laakarin 2. vo 3kk, tarv. aiemmin (nopeasti eteneva), sen jalkeen 3-6kk véalein ensimmaiset 4
vuotta

TVK, CRP, La, krea, Alat, Afos, proBNP, uraatti, U-kemseu, Ekg
Kapillaroskopia 6-12 kk vélein ensimmaiset 2-4v kliinikon harkinnan mukaan
SHAQ-potilaskysely

Verenpaineen mittaus

VT-spirometria ja diffuusiokapasiteetti 6-12 kk valein ensimmaiset 4v, ellei keuhkofibroosia; 2-
4Kkk vélein, jos todetaan keuhkofibroosi

keuhkojen HRTT, jos oireita tai saturaatio alle 94% 6-min kévelytestissa tai FVC/DLCO<80%,
lasku 10% FVC, DLCO 15% lasku®®

Syddamen UA, jos oireita , proBNP tai EKG poikkeava

Ihotautildakari ( tai reumatologi ) + mRodnan skin score 1v diagnoosista tai aiemmin, jos iho
progredioi; tdman jalkeen vuosittain ensimmaiset 4v, sen jalkeen tarvittaessa progression
seuraamiseksi tai hoitovasteen arvioimiseksi

Fysioterapeutti + 6min kadvelytesti vuosittain ensimmaiset 4v ja sen jalkeen jos viitetta
suorituskyvyn laskusta

Toimintaterapeutti ja HAMIS-testaus 1v kuluttua diagnoosista ja sitten tarpeen mukaan

Varhaisessa taudissa verenpaineen omaseuranta 1-2 vk vélein ensimmaiset 3v



DHAMIS kasien toimintakykymittari

Testissa tehddan 9 tehtavas, jotka arvioivat sormien ja ranteen liikkkuvuutta. Tehtavista saa 0 - 3 pistetta.
Mita enemman pisteitd, sen huonompi liikkkuvuus on. Maksimi pistemé&ara/ kdsi on 27p, joka tarkoittaa sita,
etta potilas ei ole pystynyt suoriutumaan yhdestakaan testin porrastetusti helpotetusta tehtavasta. Kaden
kokonaispisteita ei voi verrata mihinkaan viitearvoon tai luokkaan. Normaalilla terveella kadella tuloksen
pitdisi olla 0 p.

2)6 min kavelytesti: Terveiden 40-80-vuotiaiden viitearvot:

o Miehet: 6 MWT = (7,57 x pituus cm) — (5,02 x ikéa v) — (1,76 x paino kg) — 309 m.
o Naiset: 6 MWT = (2,11 x pituus cm) — (5,78 x ikd v) — (2,29 x paino kg) + 667 m.
o Huomiota kannattaa kiinnittda rasituksessa saturaation laskuun alle 94%

3)Huom! Isoloitu DLCO-lasku <55% jaltai FVC/DLCO%suhde >1.4-1.6 voi olla merkki pulmonaalipaineen
noususta

Parin seurantavuoden jalkeen kapillaroskopiaseurantaa voidaan harventaa, jos oireisto on stabiili ja
sairaus ei ole eteneva

Tarvittaessa konsultaatiot:

Ihotautiladkari
Kardiologi
Keuhkolaakari
Gastroenterologi
Verisuonikirurgi

EUSTAR 2017 Systeemisen skleroosin aktiivisuusindeksi:

lhon paheneminen 1.5
Sormihaavat 1.5

mRodnan skin score >18 1.5
TFR (tendon friction rubs) 2.25
CRP >102.25

DLCO<70% odotetusta 1.0

lukema 22.5 tarkoittaa aktiivia tautia (ARD 2017; 76:270-276)

Seurantaan vaikuttavia laboratorioloydoksia:

Scl-70 -va (anti-topoisomeraasi 1-va) - dcSSc, assosiaatio interstitiaaliseen keuhkosairauteen ja
sydanmanifestaatioon, lisdéntynyt mortaliteetti



Sentromeeri-va- [cSSc, assosiaatio pulmonaalihypertensioon, muuten paremman ennusteen merkki.
Tassakin alaryhmassa keuhkofibroosin esiintyvyys 35-45%

ANA-ab nukleolaarinen varjaytymiskuvio- assosiaatio progressiivisen keuhkofibroosin ja
pulmonaalihypertension kanssa

RNA-polymeraasi-lll- assosiaatio munuaiskriisiin, sydanmanifestaatioon ja diffuusiin ihosairauteen

Pm-Scl-va- overlap systeeminen skleroosi- polymyosiitti

Huonon ennusteen merkit:
Diffuusi tautimuoto

Ihon laaja skleroderma
Miessukupuoli

Scl-70- tai RNA polymeraasi lll vasta-ainepositiivisuus

Ohjeisto mukailtu TYKSin systeemisen skleroosin hoitopolusta ja TAYS:n ohjeista:

https://www.terveyskyla.fi/reumatalo/Documents/TYKS sklerodermahoitopolku%20300919.pdf

ja Systeemisen skleroosin diagnostiikka ja seuranta TAYS Reumakeskuksessa

pohjana kaytetty my6s : Khanna D, Denton C.P. Evidence-based management of rapidly progressing
systemic sclerosis. Best Pract res Clin Rheumatol. 2010;24:387-400

Khanna; Denton: Systemic sclerosis. Lancet;390:1685-99
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