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Τα νέα κριτήρια για τη συστηματική σκληροδερμία ανοίγουν το δρόμο για θεραπεία σε 
προ-σκληροδερματικούς ασθενείς.
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Πρόσφατα δημοσιεύθηκαν τα κριτήρια ταξινόμησης 
του Αμερικανικού κολλεγίου ρευματολογίας (ACR) 
και Ευρωπαϊκής Ενωσης για την καταπολέμησης των 
ρευματισμών(EULAR) για τη συστηματική σκλήρυνση 
(ΣΣκλ) (Πίνακας 1) 1.  
Η ΣΣκλ χαρακτηρίζεται από υπερβολική και εκτεταμέ-
νη εναπόθεση κολλαγόνου και εξωκυττάριας θεμέλιας 
ουσίας, ενεργοποίηση του ανοσοποιητικού με πληθώ-
ρα αυτοαντισωμάτων, και μικροαγγειοπάθεια.  Η διά-
γνωση και θεραπεία της ΣΣκλ,  μέχρι σήμερα στηρί-
ζεται στα ACR κριτήρια ταξινόμησης του 1980 για τη 
ΣΣκλ (Πίνακας 2) 2. Τα κριτήρια του 1980 βασίζονται 
στη σκληρία δέρματος, δηλαδή στην εναπόθεση κολ-
λαγόνου. Η θεραπεία της ΣΣκλ είναι εν πολλοίς ανα-
ποτελεσματική αφού η εναπόθεση κολλαγόνου δεν 
μπορεί να αντιμετωπισθεί αποτελεσματικά με καμιά 
θεραπεία μέχρι σήμερα και θεωρείται θανατηφόρα 
εκδήλωση.3  
Η μικροαγγειοπάθεια με τη μορφή φαινομένου Raynaud 
και αλλοιώσεων των τριχοειδών σε τριχοειδοσκόπηση 

των ονυχικών πτυ-
χών, με την παρου-
σία αυτοαντισωμάτων 
που σχετίζονται με τη 
ΣΣκλ, όπως αντι-το-
ποισομεράσης και 
αντικεντρομεριδιακών 
αυτοαντ ισωμάτων, 
εμφανίζονται πριν να 
εκδηλωθεί σκληρία 
του δέρματος, δηλα-
δή εναπόθεση κολ-
λαγόνου.  Επίσης δι-
ήθηση του δέρματος 

με Τ λεμφοκύτταρα και μακροφάγα εμφανίζεται πριν 
ανιχνευθεί εναπόθεση κολλαγόνου σε βιοψίες δέρμα-
τος.4  Στη ΣΣκλ τα Τ λεμφοκύτταρα και τα Β λεμφοκύτ-
ταρα με τις κυτταροκίνες που παράγουν ευοδώνουν 
την ίνωση, ενώ μερικά από τα αυτοαντισώματα που 
ευρίσκονται σε ασθενείς με ΣΣκλ επίσης ευοδώνουν 
την ίνωση.4  Μελέτες σε μοντέλα ΣΣκλ επίσης υποδη-
λώνουν ότι η νόσος εξελίσσεται σαυτό το προσκληρο-
δερματικό στάδιο σε επόμενο στάδιο με εναπόθεση 
κολλαγόνου.  Είναι λογικό επομένως να συμπεράνει 
κάποιος ότι αυτό το στάδιο είναι κατάλληλο για αποτε-
λεσματική θεραπεία.4  
Σε μια μελέτη 20ετούς παρακολούθησης, 80% των 
ασθενών με φαινόμενο Raynaud συν σχετιζόμενα με 
τη ΣΣκλ αυτοαντισώματα συν τυπικές της ΣΣκλ αλ-
λοιώσεις τριχοειδοσκόπησης των ονυχικων πτυχών, 
εμφάνισαν ΣΣκλ.5  Παλαιότερες μελέτες παρακολού-
θησης ασθενών με φαινόμενο Raynaud και αυτοα-
ντισώματα οδήγησαν σε προτάσεις για κριτήρια ταξι-
νόμησης πρώιμης ΣΣκλ 6 , που μαζί με τη σημαντική 
μελέτη των Koenig και συν 5 ωρίμασαν το χρόνο για τα 
νέα 2013 κριτήρια ταξινόμησης.1  Τα νέα κριτήρια πε-
ριλαμβάνουν ως πάσχοντες με ΣΣκλ ασθενείς με πρώ-
ιμη ΣΣκλ χωρίς σκληρία δέρματος (προ-σκληροδερμα-
τικούς ασθενείς).  Λόγου χάριν, ασθενής με φαινόμενο  
Raynaud (σκορ 2) και τυπική τριχοειδοσκόπηση (σκορ 
2) και αυτοαντισώματα (σκορ 3) και διογκωμένα δάκτυ-
λα (σκορ 2) ταξινομείται ως ΣΣκλ.  
Τα νέα κριτήρια ανοίγουν τον δρόμο για χορήγηση θε-
ραπείας σε ασθενείς στο προσκληροδερματικό στά-
διο, όπου αναμένεται αποτελεσματικότητα, στα πλαί-
σια τυχαιοποιημένων μελετών.  Με τον τρόπο αυτό, τα 
κριτήρια του 2013 στοχεύουν να καλύψουν μια μεγάλη 
θεραπευτική ανάγκη στη ΣΣκλ.
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Πίνακας 1. Τα κριτήρια ταξινόμησης 2013 των ACR/EULAR για τη συστηματική σκλήρυνση

Κριτήριο Σκορ

1. Σκληρία δέρματος δακτύλων που επεκτείνεται πέραν των μετακαρποφαλαγγικών αρθρώσεων 9

2.  Σκληρία του δέρματος των δακτύλων μόνο -διόγκωση δακτύλων (puffy fingers) 2 

-σκληροδακτυλία 4

3.  Βλάβες ράγας δακτύλων 

-έλκη 2 

-βοθρία-ουλές 3

4.Τηλεαγγειεκτασίες 2

5. Ανώμαλα τριχοειδή ονυχικής πτυχής 2

6. Πνευμονική αρτηριακή υπέρταση και /ή διάμεση πνευμονική νόσος 3

7. Φαινόμενο Raynaud 3

8.  Αυτοαντισώματα συσχετιζόμενα με συστηματική σκλήρυνση (μέγιστο σκορ, 3) 3 

-αντι-κεντρομεριδίου 

-αντι-τοποισομερασης Ι 

-αντι-RNA πολυμεράσης III

Οριστικη συστηματική σκλήρυνση όταν το σκορ  ≥9

Κριτήρια αποκλεισμού: νεφρογενής ίνωση, γενικευμένη μορφία, ηωσινοφιλική μυική περιτονίτιδα (eosinophilic fasciitis), πορφυρία, scleredema 
diabeticorum, scleromexedema, lichen sclerosus, νόσος μοσχεύματος κατά ξενιστή (graft-versus-host disease), διαβητική χειροαρθροπάθεια 
(diabetic cheiroarthropathy), ερυθρομελαγία (erythromyalgia).

Πίνακας 2. Κριτήρια ταξινόμησης της Αμερικανικής Ενωσης ρευματισμών (ARA) του 1980 για τη ΣΣκλ

Μείζον κριτήριο

-σκληρία δέρματος δακτύλων εγγυς των μετακαρπο και μεταταρσο-φαλαγγικών αρθρώσεων

Ελάσσονα κριτήρια

-Σκληροδακτυλία

-ουλές ράγας δακτύλων ή απώλεια ιστού στις ράγες δακτυλων

-Αμφοτερόπλευρη ίνωση πνευμονικών βάσεων στην απλή ακτινογραφία

Ασθενής με ΣΣκλ πρέπει να έχει το μείζον κριτήριο ή τουλάχιστον 2 ελάσσονα κριτήρια (ευαισθησία:97%, ειδικότητα 98%)
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