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Clinical and care problems of patients with systemic sclerosis — a chronic
connective tissue disease

Problem zycia z przewlekla, ukladows choroba tkanki Iacznej — twardzina ukladowa

Twardzina uktadowa (TU) fac. scleroderma, czyli ,twarda skdra”, jest przewlekla choroba tkanki
tacznej, charakteryzujaca si¢ postgpujacym widknieniem skory i narzadéw wewngtrznych, prowadza-
cym do ich niewydolnoéci, zaburzeniami morfologii i funkcji naczyn krwiono$nych, nieprawidlowo-
$ciami ze strony uktadu immunologicznego, oraz mniej lub bardziej wyrazonym procesem zapalnym.
Cechy procesu zapalnego nie naleza do stalych objawdw i najcze$ciej wystgpuja w poczatkowych i
wczesnych okresach choroby.

Do najczesciej zajetych tkanek i narzadéw naleza: skora, uktad kostno-stawowy, przewdd pokar-
mowy, uktad naczyniowo-sercowy, pluca, nerki i uktad nerwowy. Najbardziej charakterystycznym
objawem jest twarda skdra oraz bardzo czgsto wystgpujacy objaw Raynauda. W miarg czasu trwania
TU stopniowo pojawiaja si¢ objawy ze strony zajgtych uktadéw i narzadéw wewngtrznych. (3, 8).

Kobiety choruja 3-4 razy cze$ciej anizeli mezczyzni. Twardzina ukltadowa zwykle ujawnia sig¢
migdzy 30 a 50 rokiem zycia. Cierpi na nia w Polsce okoto 12 tys. oséb (2, 8).

Ostatnie lata przyniosly znaczna poprawg skutecznosci terapeutycznej w odniesieniu do choréb
tkanki lacznej. Wyjatkiem jest TU. W efekcie choroba stanowi duzy problem natury nie tylko zdro-
wotnej ale réwniez spotecznej, ze wzgledu na swdj postgpujacy przebieg, prowadzacy do zaburzenia
funkcji organizmu, niewydolno$ci oraz ograniczen w pelnieniu rdl i funkcji spotecznych. Pacjenci
wymagaja profesjonalnej opieki, porady, wsparcia i pomocy ze strony rodziny.

POSTACIE KLINICZNE TWARDZINY UKLADOWE]

Wyréznia sig kilka typéw klinicznych TU, rézniacych sig przebiegiem, wystgpujacymi powikta-
niami jak réwniez rokowaniem. Najczg$ciej obserwuje sig:

e  twardzing ukladowa ograniczong - dawniej zwana zespotem CREST - stwardnienie skéry ograni-
cza si¢ do obszaréw polozonych dystalnie od tokci i kolan. Charakterystyczne sa zmiany w za-
kresie skory twarzy, czgste teleangiektazje, zwapnienia w tkankach migkkich, zmiany w przety-
ku. U wigkszosci chorych wystgpuje objaw Raynauda. Posta¢ ta ma zazwyczaj przewlekty, bar-
dzo powolny, jakkolwiek stale postgpujacy przebieg.

e  twardzing uktadowa uogdlniong (rozsiang ) - stwardnienie skory obejmuje obszary potozone
proksymalnie od tokci i kolan. Objaw Raynauda wystgpuje rzadziej. Czgsciej dochodzi do zajgcia
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narzadéw wewngtrznych, zwlaszcza ptuc, serca. Posta¢ ta ma przebieg bardziej gwattowny,
zwlaszcza w okresie poczatkowym.

e  twardzing uktadowa bez zmian skérnych.

e twardzing wywolywana przez $rodki chemiczne i leki oraz w przebiegu choréb.

e twardzing w zespotach nakladania, wspdlistniejaca najczgsciej z reumatoidalnym zapaleniem
stawow i toczniem rumieniowatym uktadowym (8).

POSTEPOWANIE TERAPEUTYCZNE W TWARDZINIE UKEADOWE]

Podobnie jak w innych chorobach tkanki tacznej tak i w odniesieniu do TU nie znana jest przy-
czyna choroby i nie ma leczenia przyczynowego. Jednak w przypadku TU, w przeciwienstwie do
innych choréb tkanki lacznej, jak toczen rumieniowaty uktadowy czy reumatoidalne zapalenie sta-
woéw, brak jest lekéw zdolnych skutecznie hamowac lub przynajmniej opézniac postgp procesu choro-
bowego. D-penicylamina i kolchicyna, ktére in vitro hamuja syntezg¢ kolagenu, a przez to widknienie
tkanek — co jest tak charakterystyczne dla TU, w warunkach in vivo wywieraja efekt niewielki lub
zaden. Jednoczes$nie glukokortykosteroidy skuteczne w innych chorobach tkanki tacznej w przypadku
TU nie tylko nie sa skuteczne ale podobnie jak niesteroidowe leki przeciwzapalne moga powodowac
grozne powiklania (np. twardzinowy przelom nerkowy).

Brak w przypadku TU lekéw zdolnych skutecznie hamowaé lub przynajmniej opdéznia¢ postgp
procesu chorobowego powoduje, ze do niedawna w leczeniu stosowano jedynie mato skuteczne leki
objawowe. Stan ten zmienit si¢ z chwila wprowadzenia leczenia okreslanego jako terapia narzadowo-
swoista (ang. organ-based therapy). Celem tej terapii jest ochrona narzadu, mozliwie wczesne rozpo-
czecie leczenia powstatych patologii i ewentualne remodelowanie zmian juz powstatych. Terapia
narzadowo-swoista opiera si¢ na zatozeniach o kompleksowosci postgpowania terapeutycznego oraz
indywidualizacji leczenia uwzglgdniajacego czas trwania i zaawansowanie zmian narzadowych (2, 8).

Oprécz farmakoterapii, terapia narzadowo-swoista w przebiegu TU powinna takze obejmowac
edukacj¢ chorego, zabiegi fizykoterapeutyczne, terapi¢ zajeciowa i psychoterapig (8).

PROBLEMY PIELEGNACYJNE PACJENTOW Z TWARDZINA UKEADOWA

Problem bélu

B4l towarzyszy praktycznie wszystkim chorym na twardzing uktadowa i jest jednym z gléwnych
probleméw, zgtaszanych przez pacjentéw. Dotyczy gtownie narzadu ruchu — kosci, stawéw 1 mig$ni.
Celem pielggnowania pacjenta cierpiacego bdl jest minimalizowanie i, jesli to mozliwe, likwidowanie
dolegliwosci bélowych, ktére utrudniaja lub uniemozliwiaja normalne funkcjonowanie cztowieka.

Boéle wystgpuja w wielu stawach, najczgsciej stawach rak — przy wykonywaniu codziennych, pro-
stych czynnosci. Skoéra rak, ktéra wraz z rozwojem choroby, sprawia wrazenie zbyt ciasnej rekawicz-
ki, czgsto atrofia paznokci, uniemozliwiaja zaréwno pelne zgigcie rak jak i pelny wyprost, powodujac
czgSciowy przykurcz. Mimo to nie wolno unieruchamia¢ bolesnych stawéw z powodu bélu. Bezruch
prowadzi do zesztywnienia stawOw i zaniku mig$ni (9).

Na trudno$¢ funkcjonowania w zyciu codziennym wplywa réwniez ograniczenie ruchomosci w
stawach, spowodowane zaburzeniami czucia i wystgpujacymi owrzodzeniami opuszek palcow. Pa-
cjenci maja trudnos$ci w wykonywaniu wielu podstawowych czynnosci, wymagaja pomocy od innych
0s0b.

Problemy wynikajace z zaburzen narzadéw wewngtrznych

Problemy ze strony przewodu pokarmowego. Zmiany w przewodzie pokarmowym sa najczgst-
szymi zmianami narzadowymi w przebiegu TU i wystgpuja praktycznie u wszystkich pacjentow.
Moga dotyczy¢ kazdego odcinka przewodu pokarmowego. W jamie ustnej obejmuja: utrudnione
otwieranie ust i zucie, uposledzenie smaku (10).

Charakterystyczna dla zmian przetyku w TU jest triada objawéw: niskoamplitudowa fala perystal-
tyczna, obnizenie napigcia dolnego zwieracza przetyku (LES) i brak synchronizacji migdzy nadej-
Sciem fali a rozluznieniem LES (10). Wynikiem zaburzen motoryki jest choroba refluksowa przetyku,
ktérej podstawowym objawem jest zgaga. Zapalenie przelyku moze dawac bdl o charakterze zamost-
kowym — pseudowiencowym.
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Postgpowanie terapeutyczne obejmuje modyfikacj¢ diety i trybu Zycia. Zaleca si¢ spozywanie po-
sitkbw w pozycji pionowej; spozywanie pokarméw rozdrobnionych, powoli bez po$piechu; przyjmo-
wanie wigkszej ilosci mato objgtosciowych pokarméw; unikanie pozycji lezacej (do 3 godzin) po
positkach; spanie z uniesiong gérna potowa ciata; zaprzestanie palenia papieroséw; leczenie farmako-
logiczne (5).

Zmiany obejmujace jelita klinicznie przejawiaja si¢ znacznymi wzdgciami, bélami brzucha, bie-
gunkami i zaparciami, mogacymi wystgpowaé naprzemiennie. Zaleca si¢ modyfikacj¢ diety, stosowa-
nie lekéw regulujacych perystaltyke czy chemioterapeutykéw likwidujacych nieprawidlowa florg
bakteryjna (8).

Zaburzenia w ukrwieniu jelit, wtéknienie $cian i brak perystaltyki czgsto doprowadzaja do zespotu
zlego wchtaniania, co moze stwarza¢ konieczno$¢ suplementacji witamin lub odzywiania pozajelito-
wego.

Problemy ze strony uktadu oddechowego. W przebiegu choréb tkanki tacznej czgsto dochodzi do
zmian w uktadzie oddechowym, prowadzacych do niewydolnosci oddychania. Zajgcie uktadu odde-
chowego, a przede wszystkim ptuc, nalezy do najwazniejszych zmian narzadowych (3, 8). Gtéwnymi
powiktaniami jest srédmiazszowa choroba ptuc oraz nadci$nienie ptucne, ktére moze by¢ powodem
niewydolnosci krazenia. Dominujacym objawem jest duszno$¢ poczatkowo wysitkowa, a nastgpnie
spoczynkowa. Pojawia si¢ rowniez suchy, mgczacy kaszel i bol pochodzenia optucnowego.

Zadaniem pielggniarki jest poprawa warunkéw oddychania poprzez zapewnienie choremu wiasci-
wej wentylacji (udostgpnienie czystego, Swiezego powietrza, ulozenie w wysokiej pozycji oraz ogra-
niczenie wysitku). Ogromna rol¢ odgrywa réwniez bezwzglgdny zakaz palenia papieroséw. Istotny
jest réwniez udziat pielggniarki w farmakoterapii i monitorowaniu stanu pacjenta.

Problemy wynikajace z powiklan ze strony serca. Zmiany w sercu w przebiegu TU sa czgste. Na-
leza do nich zwldknienie migénia sercowego, cechy zapalenia osierdzia oraz zmiany w tgtnicach wien-
cowych (8). Najczgsciej wystgpuja objawy charakterystyczne dla niewydolnosci krazenia, takie jak
dusznos¢, suchy kaszel, uczucie zmgczenia, bezsenno$¢ i ostabienie.

Chorzy z objawami niewydolnos$ci krazenia wymagaja intensywnego nadzoru pielggniarskiego,
monitorowania i dokumentowania podstawowych parametrow zyciowych oraz podawania lekéw na
zlecenie lekarza. Istotne jest réwniez zapewnienie chorym wypoczynku zaréwno psychicznego jak i
fizycznego (6). Leczenie dietetyczne ma na celu ograniczenie w pozywieniu sktadnikéw zwigkszaja-
cych obciazenie serca i zapobieganie powstawaniu obrzgkéw.

Problemy ze strony uktadu moczowego (nerek). Przebieg zmian nerkowych w TU cechuje si¢ du-
73 zmienno$cia indywidualna. Szczegélna forma zajgcia nerek jest nagle wystapienie nadci$nienia
tetniczego o charakterze zto§liwym, z towarzyszaca, szybko postgpujaca niewydolnoscia nerek (3,8).

Postgpowanie terapeutyczne powinno dotyczy¢ leczenia farmakologicznego, zwalczania zakazen,
utrzymania réwnowagi wodno — elektrolitowej, doktadnej kontroli ilo$ci wydalanego moczu, wystg-
powania obrzgkéw, kontroli ci$nienia krwi i leczenia dietetycznego.

Objaw Raynauda - problem pacjentéw z TU

Jedna z podstawowych dolegliwosci pacjentéw z twardzina ukladowa jest objaw Raynauda, cha-
rakteryzujacy si¢ napadowym zblednigciem skory z towarzyszacym bdlem o réznym stopniu nasilenia
i nastgpnowym zasinieniu palcéw rak i stop. Wywotany jest najczgsciej narazeniem na zimno, stres
lub dym nikotynowy (8, 9). Objawy tagodnego zespotu Raynauda ustgpuja dos¢ tatwo po zminimali-
zowaniu ekspozycji na zimno, jak np. stosowanie cieplejszego, luzno dopasowanego ubioru, skrécenie
czasu przebywania na zewnatrz w okresie zimy, noszenie specjalnych, ocieplanych r¢kawic, badz
uzywanie ogrzewaczy rak czy stop.

Zachgca sig pacjentdw do rzucenia palenia. Chorzy powinni unika¢ sytuacji stresujacych, stosowaé
¢wiczenia relaksacyjne (2).

PROBLEMY SFERY PSYCHOLOGICZNEJ PACJENTOW Z TU

Cigzka, przewlekta choroba jest problemem dla kazdego pacjenta. Nie jest chwilowym stanem, ale
zmaganiem si¢ przez cale zycie z ucigzliwo$cia objawow i leczenia. Pacjenci cierpiacy na twardzing
uktadows stoja wobec trzech rodzajéw probleméw: utrata lub powazne ograniczenie podstawowych
funkcji i ciagte cierpienie z powodu bdlu oraz innych symptoméw choroby; wtérne nastgpstwa scho-
rzenia, ograniczajace zdolno$¢ jednostki do dalszego funkcjonowania w roli aktywnego czlonka spo-
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feczenstwa; negatywny wplyw choroby na samooceng i oczekiwania. Wszystkie te czynniki powoduja
nakrecanie spirali biernosci i apatii, do poczucia beznadziejnosci i bezuzytecznosci, w efekcie obnize-
nia jakosci zycia chorych. Czlowiek dotknigty chorobg nieraz staje w obliczu dramatycznej koniecz-
nosci zrewidowania i przewarto§ciowania systemu wartosci, na ktérym si¢ dotad opierat. Choroba
bywa cigzka proba, ktéra czasem moze cztowieka ztamac i pograzy¢ w rozpaczy (4).

Nie ulega watpliwosci, ze leczenie i pielggnowanie nie moze by¢ pozbawione elementu psychote-
rapeutycznego. Psychoterapia, w kontekscie opieki pielggniarskiej obejmuje kazdy pozytywny kontakt
z pacjentem, wywierajacy korzystny wpltyw na jego stan i samopoczucie. Chodzi tu o sprzyjajaca
leczeniu postawg osoby opiekujacej si¢ chorym, tworzacej klimat bezpiecznego i1 budzacego zaufanie
kontaktu (6). Gtéwne i najbardziej ogélne cele oddzialywan psychoterapeutycznych to: fagodzenie
napig¢ i negatywnych emocji; wykorzystywanie dobrego kontaktu z chorym do zmobilizowania jego
sit obronnych i mozliwo$ci; unikanie jatrogenni. Podstawa jest przyjgcie wobec pacjenta postawy
akceptujacej, empatycznej, autentycznej i asertywne;.

EDUKACJA PACJENTA Z TWARDZINA UKEADOWA

Edukacja pacjenta powinna opiera¢ si¢ na diagnozie potrzeb, oczekiwan i zainteresowan pacjen-
téw. Proces edukacji, majacy na celu przygotowanie chorego do samoopieki i samokontroli, obejmuje
etapy: diagnozy pielggniarskiej odno$nie: probleméw zdrowotnych chorego, wiedzy i umiejgtnosci
radzenia sobie z choroba, motywacji do zdobywania nowych wiadomosci; opracowania indywidual-
nego programu edukacji pacjenta; przeprowadzenia edukacji, dostosowanej do potrzeb, motywacji i
mozliwos$ci pacjenta; ocenienia stopnia przyswojenia wiedzy przez pacjenta i umiejgtnosci radzenia
sobie w chorobie; doskonalenia form prowadzenia edukacji zdrowotnej; dokumentowania przebiegu
procesu edukacji (7).

Treécia i celem edukacji powinno by¢: przekazanie pacjentowi wiedzy na temat twardziny ukla-
dowej, zasad postgpowania terapeutycznego, zalecanego trybu zycia, diety; ksztaltowanie umiejgtno-
$ci samoopieki w zakresie: usprawniania ruchowego, monitorowania objawéw niepozadanych stoso-
wanego leczenia farmakologicznego, stosowania zalecanej w chorobie diety; uczenie pacjenta radze-
nia sobie ze stresem, depresja, dawanie wsparcia psychicznego; informowanie i zachgcanie do pracy w
lokalnych grupach samopomocy; ksztaltowanie postawy odpowiedzialnosci za wlasne zdrowie, akcep-
tacji choroby, dazenia do niezalezno$ci; zachgcanie rodziny do wspétpracy i uczestniczenia w edukacji
1, 5).

PODSUMOWANIE

Przewlekty i okaleczajacy charakter choroby, jaka jest twardzina ukladowa wplywa na znaczne
obnizenie poziomu zdrowia i jako$ci zycia pacjentéw, zaleznej od wielu czynnikéw, migdzy innymi
aktywnosci choroby, zagrazajacych Zzyciu powiklan, stopnia niesprawnos$ci oraz akceptacji choroby.
Niewatpliwie znaczacy wplyw na subiektywna oceng zdrowia ma réwniez wiedza pacjenta o chorobie
i umiejgtnos¢ radzenia sobie z nig w zyciu codziennym.

Zapewnienie efektywnej pomocy wymaga od pielggniarki koncentrowania uwagi na ksztattowaniu
terapeutycznej relacji pielggniarka — pacjent w celu zdobycia zaufania i pozyskania pacjenta/rodziny
do wspoéldziatania w walce z choroba i jej nastgpstwami. Niezmiernie istotne wydaje si¢ réwniez
niesienie wsparcia psychicznego, dawanie otuchy i nadziei, a przede wszystkim akceptacja chorego,
poszanowanie jego godnosci i niezaleznosci oraz troskliwa i profesjonalna opieka.
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STRESZCZENIE

Twardzina uktadowa (TU) jest przewlekla, postgpujaca choroba tkanki tacznej, o zréznicowanym
przebiegu, charakteryzujaca si¢ postgpujacym widknieniem skory i narzadéw wewngtrznych.

Do najczgsciej zajgtych tkanek i narzadéw naleza: skora, uktad kostno-stawowy, przewdd pokar-
mowy, uktad naczyniowo-sercowy, pluca, nerki i uktad nerwowy. Najbardziej charakterystycznym
objawem jest twarda skdra oraz bardzo czgsto wystgpujacy objaw Raynauda. W miarg czasu trwania
choroby stopniowo pojawiaja si¢ objawy ze strony zajgtych uktadéw i narzadéw wewngtrznych, pro-
wadzace do trwaltego, nieodwracalnego uszkodzenia zdrowia.

Praca ma charakter pogladowy, jej celem jest przedstawienie, w oparciu o literatur¢ gtéwnych
probleméw natury fizycznej, psychicznej i spotecznej pacjentéw, wptywajacych w znacznym stopniu
na obnizenie jakoSci zycia chorych.

Z uwagi na zlozony charakter choroby, problemy zwiazane z bdlem, niesprawnoscia, zagrozenie
powiktaniami, wazne jest kompleksowe postgpowanie terapeutyczne, uwzgl¢dniajace systematyczna
farmakoterapig, monitorowanie leczenia i postgpu choroby, edukacj¢ pacjenta, wsparcie psychiczne,
pomoc w adaptacji i samoopiece.

SUMMARY

Systemic sclerosis (SS) is a chronic, progressive connective tissue disease of a varied course, char-
acterized by a progressive fibrosis of the skin and internal organs.

The disease most often affects skin, osteoarticular system, alimentary tract, heart-vascular system,
lungs, kidneys and nervous system. The most characteristic symptom is thick skin and very frequent
Raynaud’s syndrome. In the infected systems and organs the symptoms of the disease develop gradu-
ally over time, leading to a permanent and irreversible health damage.

It is a review paper whose aim is to show, basing on literature, the main physical, psychic and so-
cial problems of patients, which significantly lower their quality of life.

Considering the complex character of the disease, the problems connected with pain, disability and
the risk of complications, it is necessary to provide a complex therapy, which would include pharma-
cotherapy, treatment and disease progress monitoring, patient education, psychic support and help in
adaptation and self-care.
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