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Léndim Skleroza sistemike, apo skleroderma
éshté sémundje kronike, multisistemike e ndérm-
jetésuar imunologjikisht qé karakterizohet nga
aktiviteti i ¢crregullt i sistemit imunitar, démtimi
vaskular i ndjekur nga neovaskularizimi dhe re-
modelimi vazal defektoz, si dhe fibroza progre-
sive e lékurés dhe e organeve té brendshme. Va-
skulopatia duket se luan rol vendimtar né nxitjen
e rrugés patogjenike midis autoimunitetit dhe
fibrozés. Fazat e hershme té sémundjes karakter-
izohen nga prania e fenomenit Raynaud né po-
thuajse té gjithé pacientét, e ndjekur nga shfagja
e gishtérinjve té fryré - “puffy fingers’, prania e
antitrupave SSc specifike dhe ndryshimet mikro-
vaskulare té& dukshme me kapilaroskopi. Aktual-
isht, faza e hershme e sémundjes éshté njé nga
fokuset kryesore té studimeve klinike megé po-
tencialisht pérfagéson periudhén e aktivizimit
té imunitetit me ndjeshmériné mé té larté ndaj
trajtimit imunosupresiv. Gjaté ecurisé sé sé-
mundjes, né pacienté té ndryshém variabiliteti i
prekjes sé organeve té brendshme éshté shumé
i larté dhe karakterizohet me njé séré simptom-
ash klinike duke pérfshiré: sklerozén e I€kurés,
ulcerat digjitale (DU), sémundjen intersticiale
té mushkérive (ILD), hipertensionin pulmonar
(PAH), fibrozén kardiake, ¢rregullimet gastroin-
testinale, mosfunksionimin e mélgisé dhe krizén
renale sklerodermike. Varésisht nga gjetjet klini-
ke, té dhénat serologjike dhe prognoza skleroza
sistemike grupohet né sklerodermén e lokalizuar
(morfené), sklerozén sistemike té limituar (LcSSc;
mé paré referuar si sindroma CREST), sklerozén
sistemike difuze (DcSSc) dhe sklerozén sistemike
pa sklerodermé (sine scleroderma).

Skleroza sistemike ka shkallé té larté t& mortalite-
tit - mé té larté se ¢cdo sémundje tjetér reumatike
vecanérisht pér pacientét me sklerozé sistemike
difuze. Megjithése shumica e pacientéve me SSc
jané femra, prognoza mé e keqe éshté véné re
tek meshkujt. Vlerésimet e prevalencés dhe in-
cidencés jané sfiduese pér shkak té rasteve té
pakta, spektrit té gjeré té manifestimeve klinike,
kritereve té ndryshme diagnostikuese, rajonit
gjeografik, madhésisé sé popullsisé dhe dizajnit
té studimit. Megjithaté, né studimet epidemi-
ologjike éshté raportuar incidenca nga 0.2 né
7.5 pér 100,000 persona né vit, dhe prevalenca
nga 3,1 né 144,5 pér 100,000 individé. Shumica
e gjeneve predispozuese pér SSc jané haplotipe
té Antigjenit Leukocitar Njerézor (HLA) dhe té
gjeneve jo-HLA té ndérlidhura me imunitetin dhe
inflamacionin, té pérbashkéta edhe me sémund-
je té tjera té indit lidhor si artriti reumatoid dhe
lupusi eritematoz sistemik. Ndikimi i faktoréve
mjedisor né njé individ gjenetikisht té ndjeshém
mendohet se nxité njé proces multifokal kronik té
karakterizuar nga ndryshimet vaskulare, inflama-
cioni, autoimuniteti dhe fibroza. Vaskulopatia,
e cila éshté ura lidhése ndérmjet ndryshimeve
imune dhe fibrozés, né nivel klinik shprehet me
fenomenin Raynaud, ulcera digjitale, kriza sklero-
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derma renale dhe hipertensioni arterial pulmo-
nar. Pér shkak té tipareve té ndryshme klinike si
dhe ecurisé heterogjene skleroza sistemike né
fakt, éshté njé sémundje e paparashikueshme,
e cila ende paraqet sfidé té konsiderueshme pér
mjekun reumatolog. Ndérkaq pér pacientét, di-
agnostikimi me sklerozé sistemike shoqérohet
me pasiguri t&é madhe pér sa i pérket prognozés
dhe zhvillimit té manifestimeve gé jané poten-
cialisht vdekjeprurése. Paraqitja e tyre né emerg-
jencé ose né klinikat e paspecializuara mund té
vonojé diagnozén pérfundimtare dhe té kom-
prometojé trajtimin e duhur.

Prezantimi klinik dhe klasifikimi Dislokimet

Skleroza sistemike fillimisht prezantohet me
shenja dhe simptoma jo specifike si fenomeni
Raynaud, edemi dhe parestezia e gishtérinjve, re-
fluksi gastroezofageal, disfagia, lodhja, humbja e
peshés, mungesa e apetit, dhimbja muskuloskel-
etore, dhimbja dhe shtangimi i nyjave. Né disa
pacienté, vérehen manifestime té sémundjes
organ-specifike té tilla si fibroza pulmonare, hip-
ertensioni arterial pulmonar, insuficienca renale
ose komplikimet gastrointestinale. Né bazé té
shtrirjes sé pérfshirjes l€kurore, pacientét gru-
pohen né néngrupin e sklerozés sistemike té
limituar (IcSSc) apo té sklerozés sistemike difuze
(dcSSc). Pothuajse té gjithé pacientét me LcSSc
dhe DcSSc prezantohen me antitrupa antinuk-
lear pozitiv (ANA), fenomenin e Raynaud-it dhe
ndryshime kapilare né shtratin e thonjve. Pa-
cientét me LcSSc zhvillojné sklerozé té Iékurés
distalisht bérrylave dhe gjunjéve, si dhe kané
pérfshirje té fytyrés. Pérkundrazi, pacientét me
DcSSc pérveg distalisht zhvillojné edhe sklerozé
proksimale. Pacientét me LcSSc kané mé shumé
gjasa té kené antitrupa anticentromere dhe té
zhvillojné hipertension pulmonar, ndérsa pa-
cientét me DcSSc antitrupa anti-topoizomerazé |
(anti-Scl70) ose anti-ARN polimerazé Ill dhe krizé
renale sklerodermike.

Kriteret e reja té klasifikimit jo vetém qgé kon-
firmojné rolin e réndésishém té pérfshirjes sé
lékurés pér diagnozén e SSc, sipas kritereve ACR
té vitit 1980, gjithashtu prezantojné vecori gé za-
konisht shfagen né fazén e hershme, duke lejuar
arritjen e diagnozés pérmes pérdorimit té njé
sistemi pikésh. Pacientét me stade té ndryshme
té sémundjes mund té kené té njéjtin rezultat
gé do té thoté se rezultati nuk korrespondon
me ashpérsiné e sémundjes. Shkalla e progre-
sionit né sklerozé definitive sistemike ndryshon
né bazé té néntipit té sklerozés sistemike. Né
ményré tipike, pacientét me sklerozé sistemike
difuze zhvillojné simptomat e para jo-Raynaud
brenda 1-2 viteve nga fillimi i fenomenit Ray-
naud; Megjithaté, disa pacienté me sklerozé
sistemike difuze mund té zhvillojné simptoma té
tjera paralelisht ose vetém disa javé pas fillimit té
fenomenit Raynaud; Né té kundért, né pacientét
me sklerozé sistemike té limituar simptomat e
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para jo-Raynaud shfagen midis 5 dhe 10
vitesh pas fillimit té fenomenit Raynaud

rituximab, tocilizumab, ciklofosfamid ose
transplantimi i gelizave staminale hema-
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tit t& nintedanib né grupin eksperimental.
Ndér té gjitha strategjité imunomoduluese

+ | Tab.1. 2013-Sistemi i klasifikimit t& Sklerozés sistemike sipas ACR dhe EULAR

Pérfshirja proksimale e |ékurés
=Trashje e |Ekurés s& gisht&rinjve té t& dy duarve, e shiriré né aférsi t& nyjave metakarpofalangeale
(kriter i mjaftuesh&m; rezultati 9}.

= Gishi&rinjté e fryré (2 piké)

Trashje e [Ekurés sé gishtawve (llogaritet vetém rezultatin mé i larté)

= Sklerodaktilia e gishtérinjve (distaisht nyjave metakarpofalangeale por proksimalisht nyjave
proksimale interfalangeale; 4 pikg)

= Ulcera digjitale (2 pikg)

Lezionet né majé té gishtérinjwe (llogaritet vetém rezultati mé i lartg)

= Shenjat ‘pitting’ n& majé té gishtave (3 pik&)

Teleangioektazia (2 pikE)

Kapilaré jonormal né thonj (2 piké&)

Hipertensioni arterial pulmonar ose sémundja intersticiale e mushk&rive
= Hipertensioni arterial pulmonar (2 pikg)
= SEmundja intersticiale e mushkérive (2 piké)

Fenomeni i Raynaud (3 pikE)

= Anti-centromere (3 pikg)

= Anti-topoizomeraza i (3 piké)
= Anti-arn polimeraza iii [3 pikE)

Autocantitrupa té lidhura me sklerozén sistemike (rezultati maksimal - 3 piké&)

pér klasifikim nevojiten 9 piké. Kéto krit-
ere jané té zbatueshme pér ¢do pacient
gé konsiderohet pér t'u pérfshiré né njé
studim té sklerozés sistemike. Kriteret nuk
jané té zbatueshme pér pacientét me trash-
je té lékurés gé kursen gishtérinjté ose pér
pacientét qé kané ¢rregullim té ngjashém
me sklerodermén e cila shpjegon mé miré
manifestimet e tyre (p.sh; fibrozé sklerotike
nefrogjene, morfea e gjeneralizuar, fasciiti
eozinofilik, skleredema diabetike, sklero-
miksedema etj.).

Qasja terapeutike

Trajtimi i sklerozés sistemike mbetet sf-
idues pasi aktualisht rezultatet jané té
pakénagshme dhe asnjé trajtim i ri nuk i
pérmbush plotésisht pritshmérité. Qéllimi
i trajtimit éshté stabilizimi dhe parandalimi
i sémundjes progresive. Qasja aktuale tera-
peutike pérfshin imunosupresionin e pérg-
jithshém dhe menaxhimin e komplikimeve,
me rekomandim gé fillimisht té pércakto-
het fenotipi dhe faza e sémundjes. Agjentét
imunosupresiv, si metotreksati (MTX), cik-
lofosfamidi (CYC) dhe mykofenolat mofetil
(MMF), jané barna té zgjedhjes sé paré dhe
indikohen pér rastet me pérfshirje lékurore
dhe mushkérore té sklerodermés. Né pérg-
jithési, MMF, konsiderohet si terapi e linjés
sé paré duke pasur parasysh toksicitetin e
favorshém dhe profilin e ulét té efekteve
anésore. Né rast pérkegésimi, mund té
merren parasysh trajtime té tjera, té tilla si
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topoetike. Bazuar né rezultatet e fazés sé
treté té studimit klinik “FocuSSced’, né vitin
2021 Tocilizumab u miratua nga FDA pér
pérdorim né pacientét me pérfshirje mush-
kérore nga dcSSc.

Ende nuk ka té dhéna nése tocizilumab
éshté i efektshém tek pacientét me pérf-
shirje mushkérore nga ISSc, si dhe nése
mund té kombinohet né ményré té sigurt
me trajtimet e tjera ekzistuese né pacientét
me pérfshirje mushkérore nga dcSSc. Me
efikasitet té ngjashém me ciklofosfamidin,
antitrupi monoklonal anti-CD20, rituximab,
duket se pérmiréson fibrozén e lIékurés dhe
FVC, dhe mund té pérdoret si alternativé
ndaj ciklofosfamidit pér té& shmangur efek-
tet e tij anésore. Megjithaté, pér kontrol-
lin adekuat té fibrozés pulmonare, éshté
theksuar nevoja qé RTX té shoqérohet me
MMF, vecanérisht né pacientét me feno-
tip mé agresiv té sémundjes. Nintedanib,
frenues i tirozinés kinazés (TKI), targetues i
receptorit té faktorit té rritjes sé fibroblas-
tit (FGF), receptorit PDGF dhe receptorit
té faktorit té rritjes endoteliale vaskulare
(VEGF), éshté miratuar sé fundmi pér tra-
jtimin e sémundjes intersticiale pulmonare
té nxitur nga SSc. Studimi “SENSCIS’, i cili
vlerésoi nintedanib né kontekstin e tra-
jtimit me apo pa MMF tregoi se trajtimi i
njékohshém me MMF siguron pérfitim té
mundshém né funksionin e mushkérive,
duke ngadalésuar rénien e FVC né grupin
placebo, si dhe duke rritur shkallén e efek-

té disponueshme pér trajtimin e sklerozés
sistemike, transplantimi i gelizave stamina-
le hematopoietike (HSCT) mund té ¢ojé né
pérmirésimet mé té thella si né sklerozén
|ékurore, ashtu edhe né sémundjen inters-
ticiale té mushkeérive. Duke gené proceduré
e kushtueshme dhe e lidhur me efekte té
padéshiruara kércénuese pér jetén, HSCT
pérgjithésisht konsiderohet pér pacientét
me sklerozé sistemike té hershme difuze té
Iékurés si qasje e linjés sé dyté kur terapité
e tjera déshtojné apo e linjés sé paré né pa-
cientét e pérzgjedhur me kujdes kur pérfiti-
mi i parashikuar i HSCT tejkalon rreziget e
mundshme.

Vazodilatatorét, si antagonistét e kalciu-
mit, frenuesit e fosfodiesterazés sé tipit 5
(PDE5), dhe analogét sintetiké té antago-
nistéve té receptorit té prostaciklinés dhe
endotelinés (ERA), indikohen pér trajtimin
e fenomenit Raynaud, ulcerat digjitale ish-
emike dhe hipertensionit pulmonar (PAH).
Bosentan, ambrisentan dhe macitentan
jané antagonisté té receptorit té endo-
telinés (ERA) té miratuar aktualisht pér tra-
jtimin e PAH, pérfshiré edhe PAH e lidhur
me sémundjet e indit lidhor.

Né studimin klinik “RAPIDS-2" ku ishin té
pérfshiré 188 pacienté me sé paku 1 ulceré
digjitale, Bosentan zvogéloi shfagjen e DU-
ve té reja, por nuk pati efekt né shérimin
e DU ekzistuese. Analogét intravenoz té
prostaciklinés duket se japin efekte mé té
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mira né shérimin dhe zvogélimin e ulcerave
té reja digjitale. Frenuesit oral té fosfodies-
terazés 5 (PDE-5) si sildenafil dhe tadalafil
jané agjenté té miratuar pér trajtimin e PAH,
pasi kané treguar efikasitet té jashtézakon-
shém vetém ose né kombinim me ERA. Pér
mé tepér, provat klinike kané demonstru-
ar efikasitetin e sildenafilit né shérimin e
ulcerave digjitale. Selexipag, agonist oral,
selektiv i receptorit té prostaciklinés éshté
miratuar kohét e fundit pér trajtimin afatg-
jaté té PAH. Selexipag konsiderohet té keté
profil t& miré sigurie, me efekte negative
minimale, gé variojné nga té lehta né me-
satare.

Pérfundimi

Skleroza sistemike éshté sémundje kom-
plekse, ende me shumé té panjohura,
mirépo té kuptuarit e patogjenezés sé saj
ka pérmirésuar mundésité e trajtimit, prog-
nozén dhe mbijetesén e pacientéve. Cdo
pacient i cili prezantohet me fenomenin
Raynaud qé fillon ose pérkeqésohet afér
kohés sé zbulimit té antitrupave antinuk-
lear, veganérisht autoantitrupave specifiké
té sklerozés sistemike, kapilaré jonormalé
té thonjve dhe gishtérinj té fryré konsid-
erohet té keté sklerozé sistemike shumé té
hershme. Diagnoza e hershme e SSc éshté
aktualisht thelbésore, sepse pérbén mjetin
kryesor pér té ndryshuar rrjedhén natyrale
té sémundjes me pérdorimin e agjentéve
terapeutiké mé agresivé. Né kéta pacienté,
mungesa e parashikuesve té besueshém té
evolucionit té sémundjes sugjeron nevojén
pér ndjekje té vazhdueshme dhe skrining
pér detektim té pérfshirjes sé organeve té
brendshme. Mundésité e trajtimit té SSc
kané déshmuar pérmirésime té réndé-
sishme, vecanérisht né menaxhimin e kom-
plikimeve organore. Strategjité terapeu-
tike, duke pérfshiré gasjet e kombinuara
me imunomodulatoré premtojné mbajtjen
e sémundjes né remision pér periudhé mé
té gjaté kohore. Megjithat€, heterogjeniteti
i SSc kérkon plane trajtimi té pérshtatura
dhe kérkime té vazhdueshme pér té kuptu-
ar mé miré nxitésit patogjené té sémundjes
dhe pér té zhvilluar terapi modifikuese mé
efektive. Referimi né gendrat e special-
izuara té sklerodermés mund té pérmiréso-
jé mé tej kujdesin e pacientit pérmes diag-
nostikimit té& hershém, vlerésimit té rrezikut
dhe trajtimit té individualizuar.
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