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Trattamento della sclerodermia
con plasma exchange (*)
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The Authors study the usefulness of plasma-ex-
change combined with medical therapy in 8 sclero-
derma patients of which 5 were affccted with pro-
gressive systemic sclerosis and 3 with localized cuta-
neous sclerosis. Both cutaneous and visceral clinical
improvement was observed in all patients especially
those who were treated during early stage of the
disease.

These improvements continued even when only
medical therapy was administered. Four patients
had relapses 2-22 months after plasma-exchange was
suspended. Changes in the values of muscular enzy-
mes (aldolase, CPK, LDH, SGOT), always reflected
the clinical evolution of the disease.

PAROLE cHIAVE: Plasma-exchange, Scleroder-
mia.
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La sclerosi sistemica progressiva (SSP)
¢ una malattia generalizzata, caratteriz-
zata da alterazioni vascolari e fibrosi, pro-
babilmente a carattere autoimmune.

Recentemente & stata posta particolare
attenzione agli infiltrati linfomonocitari
del derma'™, conseguenti ad un primi-
tivo danno endoteliale, ed al loro ruolo
nella chemioattrazione e regolazione della
crescita e sintesi dei fibroblasti * °.

Anche nel plasma dei pazienti affetti da
questa malattia (tab. I) sono presenti nu-
merose sostanze che causano o possono
contribuire al danno endoteliale ed alla
successiva fibrosi *™°,

(*) Comunicazione presentata al XXVII Convegno di Studi
della SIITS-AICT (Siena, 5-7 giugno 1986).

TABELLA I

Sclerodermia

Noxae patogene circolanti

Sostanze ad attivita citotossica endoteliale (pro-
teasi?)

Anticorpi — citotossicitd cellulomediata
Anticorpi anti-collagene
Immunocomplessi

Fattori di attivazione piastrinica, emocoagulativa e
del complemento

Interleuchine, linfochine, monochine

Per tale motivo abbiamo trattato con
plasma exchange (PE) 8 pazienti, 5 af-
fetti da SSP e 3 da morfea generalizzata
o da sclerosi localizzata lineare (tab. II):
tutti i pazienti avevano una malattia in
fase attiva, che in 3 di essi era insorta
di recente (meno di 6 mesi); 6 pazienti
avevano seguito in precedenza una tera-
pia farmacologica senza risultato.

Il trattamento con PE (tab. III), inizial-
mente condotto in modo intensivo (3 PE/
settimana per 24 settimane) ed in seguito
progressivamente ridotto, & stato asso-
ciato a terapia immunosoppressiva e cito-
tossica nei pazienti con SSP e a terapia
con penicillina o griseofulvina nei pazienti
con forma localizzata.

Tutti i pazienti (tab. IV) mostrarono
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TaBeLra 11

Sclerodermia e PE:
pazienti trattati e caratteristiche cliniche

N.
paz,
Sclerosi sistemica progressiva (SSP) . . . 5
Sclerosi localizzata:
Morfea generalizzata . 2
Lineare . 1
Attivita di malattia 8
Malattia < 6 mesi . 3
Resistenza alla terapia medica . 6

TapeLra III

Sclerodermia e PE: trattamento

Fase iniziale: 3 PE/sett. per 24 settimane

Fase intermedia: 2 PE/sett. per 24 settimane

Fase finale: 1 PE/sett. per 4 settimane e riduzionc
progressiva della frequenza

In associazione a

Ciclofosfamide 1,5-2 mg/kg/die 4/5 pz

Prednisone 25 mg/die 2/5 pz { SSP
Penicillamina 600 mg/die 2/5 pz
Penicillamina 600 mg/die 2/3 pz \ Jlocaliz-
Griseofulvina 1 gr/die 1/3 pz zata

un miglioramento clinico, particolarmente
dei distretti cutanei e viscerali impegnati
pit di recente, di grado variabile, che
compariva precocemente, lentamente pro-
grediva e che persisteva nella maggior par-
te dei casi anche dopo la sospensione del
trattamento.

Quattro pazienti affetti da SSP, due ai
quali inizialmente non era stata associata
la terapia immunosoppressiva e citotos-
sica e 2 pazienti dopo che questa era sta-
ta sospesa, accusarono, da 2 a 22 mesi
dopo l'ultimo PE, una ripresa di malattia
controllata con un nuovo ciclo di terapia
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combinata o con la sola terapia medica.

Un paziente che gia inizialmente pre-
sentava una gravissima compromissions
viscerale & deceduto 3 mesi dopo la so-
spensione del PE dovuta alla impossibi-
lita di accessi vascolari anche chirurgici.

Il profilo bioumorale dei nostri pazienti
era abbastanza eterogeneo: 4 di essi ave-
vano livelli aumentati di immunoglobu-
line, le quali, anche se durante il tratta-

TaBeLra IV

Sclerodermia e PE: risultati clinici

Pazienti con miglioramento

N Durante

: il trattamento Dopo la
paz. s(ofslﬁensmne
ollow-up
I\C/I;E Lieve 2-22 mesi)
Ispessimento
cutaneo . . . 8 4/8 4/8 7/8
Fenomeno di
Raynaud. . . 4 2/4 2/4 2/4
Alterata funzio-
ne renale . . 2 1/2 1/2
Alterata funzio-
ne cardiaca . 2 1/2 1/2
Alterata funzio-
ne polmonare 5 2/5 2/5
Alterata motilita
esofagea . . . 5 4/5 4/5
Ripresa di ma-
lattia .
Decessi . . . . 1
TABELLA V

Sclerodermia e PE: risultati bioumorali

Alterazioni bioumorali

Prima Alla so]s)ggr?si]c?ne
) e (llovap
Ig?. 4 0/4 0/4
Ca| 3 2/3 2/3
c . . 6 5/6 6/6
Ts/Ts 4 . 7 0/7 0/7
T attivatif. . . . 7 0/7 177
Enzimi muscolari{ 6 0/6 3/6




TRATTAMENTO DELLA SCLERCDERMIA CON PLASMA EXCHANGE

TaBeLLA VI
Sclerodermia e plasma-exchange

Indicazioni per il trattamento

Pazienti con malattia in fase attiva e grave sinto-
matologia, nei quali la terapia farmacologica di
base ¢ inefficace o controindicata

Pazienti con rapida progressione di malattia in
attesa che la terapia farmacologica faccia ef-
fetto

Note particolari

I pazienti trattati in fase precoce di malattia
mostrano una risposta migliore

La terapia farmacologica di base, che va sempre
associata se non.vi sono controindicazioni, man-
tiene il miglioramento clinico anche dopo la
sospensione del PE

mento si normalizzavano parallelamente
al miglioramento clinico, non erano cor-
relabili ad esso in quanto persistevano
a livelli normali anche durante le fasi di
riaccensione di malattia. Gli enzimi mu-
scolari (aldolasi, CPK, LDH, GOT), inve-
ce, se alterati, hanno sempre rispecchiato
I'evoluzione clinica favorevole o sfavore-
vole.

Abbiamo notato inoltre inizialmente un
elevato numero di T linfociti che espri-
mevano sulla membrana antigeni di atti-
vazione e un aumentato rapporto T,/T,
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che si riduceva fino ad invertirsi per ef-
fetto della terapia citotossica: tale inver-
sione forse era responsabile del mancato
incremento delle immunoglobuline duran-
te la ripresa di malattia (tab. V).

In conclusione (tab. VI) riteniamo che
il PE sia indicato nel trattamento di pa-
zienti affetti da sclerodermia in fase at-
tiva con grave interessamento cutaneo o
viscerale, quando la terapia farmacologi-
ca di base ¢ inefficace, controindicata o
in attesa che essa faccia effetto.

L'associazione di questa terapia, pero,
se possibile, permettera di mantenere nel
tempo il miglioramento cosi ottenuto.

RiassunTo

Gli Autori valutano l’efficacia del plasma-ex-
change, in associazione alla terapia farmacolo-
gica di base, in 8 pazienti affetti da scleroder-
mia, di cui 5 con sclerosi sistemica progressiva
e 3 con sclerosi localizzata. Tutti i pazienti, in
particolare quelli trattati in fase precoce di ma-
latti,a mostrarono un miglioramento clinico sia
cutaneo che viscerale, che persisteva nel tempo
con la sola terapia medica. Quattro pazienti ac-
cusarono una ripresa di malattia 2-22 mesi dopo
la sospensione del plasma-exchange. Gli enzimi
muscolari (aldolasi, CPK, LDH, GOT), se alte-
rati, hanno sempre rispecchiato la evoluzione
clinica favorevole o sfavorevole.

Servizio di Immunoematologia e Trasfusionale,

Ospedale Civile di Padova

(*) Cattedra di Reumatologia, Universita di Padova
(**) Istituto di Patologia Medica I, Universita di Padova
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