SYSTEMOVA SKLERODERMIE
= generalizované onemocnéni pojivové tkané postihujici kGzi a vnitfni organy fibrézou
fibroticka sklerotizace perifernich a visceralnich cév
3-8xcasteji u Zzen
patogeneze- role autoprotilatek cirkulujicich v ob&hu a endotelii fibroblastd, bunék hladké svaloviny,
lymfocyty, monocyty, eozinofily a mastocyty a jejich slozitych interakci
aktivace imunitniho systému —zanétlivé zmény v cilovych organech — fibréza
postizena hlavné& mikrocirkulace
projev
1. cévni zmény- RAYNAUDUV fenomén-pfes 90%
vétSinou trifazicky- zachvaty zbéleni, zfialovéni a zcervenani
ischemické zmény prstu (ulcerace az gangréna)
vnitfni organy- renalni krize
zmeény drobnych cév- kapilaroskopie nehtového valu
2. koZni postizeni
edemat6zni zmény- prsty HK- artralgie, ranni ztuhlost
Sklerodermické ztlusténi- leskla pokozka, maskovity obli€ej, radialni ryhy kolem ust
kalcifikace- hlavné lateralni strana stehen, angiektazie
CREST syndrom- Calcinéza
Raynauduv fenomén
oEsofageus
Slerodaktylie
Teleangiektazie
systémové projevy
celkové pfiznaky
GIT- naruSena motilita kvuli porusené nervove inervaci, defektni cévni zasobeni
JICEN- regurgitace, pyréza, striktura
nadymani, kfec€e, prajmy, malabsorpce
muskuloskeletalni pfiznaky- artralgie, ranni ztuhlost
nejvice postizeny Slachy-TENDOSYNOVITIDY
plice- dusnost a suchy kasel, plicni fibréza, plicni hypertenze
hlavni pfi¢ina smrti
srdce- myokard- nevykonnost, palpitace a dudnost
perikarditida
ledviny- hypertenze
sklerodermicka renalni krize-tromboticka mikroangiopatie

klasifikace

difuzni kozni -ztlusténi kGize na trupu, obliceji a koncetinach
Casné organové postizeni, progresivni prabéh
limitovana kozni -ztlusténi kize omezené distalné od loktd a kolen, postihujici oblicej

mirné&jsi kozni pfiznaky, mensi visceralni postizeni



pritomnost Castéjsi kalcindzy, teleangiektasii a esofagealniho postizeni
pozdéji: tuhnuti kize, sklerotizace a atrofizace
sine scleroderma- bez koznich projev(i kromé obli¢eje, zmény vnitfnich organd, cévni a

autoprotilatky
prekryvny syndrom- kritéria systémové sklerodermie jsou splnéna zaroven s kritérii SLE, RA
nebo myozitidy
nediferencované onemocnéni pojivové tkané- Raynaudlv fenomén s klinickymi a/ nebo
laboratornimi nalezy systémové sklerodermie - anticentromérové protilatky, zmény v kapilaroskopii, edém
prstl a jejich ischemické poskozeni
diagnéza
laboratof-pfitomnost antinuklearnich protilatek
mirna normocytarni, normochromni anémie
pomocna vySetfeni- kozni biopsie, kapilaroskopie
GIT- scintigrafie jicnu, fibroskopie, polykaci akt, pH-metrie
plice- HRCT, bronchoskopie s lavazi, RTG, spirometrie
srdce-ECHO (plicni hypertenze), pravostranna srdec¢ni katetrizace, Holter
RTG- distalni falangy- ztenc€eni distalnich phalang, akralni osteolyza, podkozni

kalcifikace
diferencialni diagnéza- rana stadia- RA, SLE, dermatomyozitida
vS§echny stavy vyvolavajici Raynaud(v fenomén
odlieni primarniho a sekundarniho Raynaudova fenoménu-kapilaroskopie

nehtovych vald

toxicke vlivy

onemocnéni vedouci k fibrotizaci kiize: napf. sklermyxedém, amyloidéza, chronicka reflexni
sympaticka dystrofie a dal$i, mohou napodobit SSc

DM: mozno vidét zmény na rukou pfipominajici SSc

Linearni sklerodermie ¢i morfea = lokalizované formy bez systémovych a visceralnich zmén

lééba-KAUZALNI neni znama

edematdzni stadium- kortikoidy, metotrexat

intersticialni proces- cyklofosfamid a kortikoidy

renalni krize- ACE-I

Raynauduv fenomén- blokatory Ca kanalu typu dihydropyridinu, pentoxyfilin

opatieni- télo i koncetiny v teple, nekoufit

terapie plicni hypertenze: prostacykliny, antagonisté endotelinovych receptor( a inhibitory
fosfodiesterazy typu 5 zlepsily funkéni schopnosti a prognozu

porucha polykani : prokinetické léky, H2 antagonisté, blokatory protonové pumpy a potfeba
ATB z davodU prerustani bakterialni flory pfi oblenéné peristaltice (metronidazol, doxycyklin, tetracyklin)

SJOGRENUV SYNDROM
skupina pomalu progredujicich autoimunitnich onemocnéni postihujici exokrinni zlazy (lymfocytarni
infiltraci), manifestijici se pfedevsim suchosti v Ustech a ocich
9x > zeny
primarni
sekundarni- doprovazi jinou systémovou chorobu pojiva-RA, SLE, polymyositide, systémoveé
sklerodermie
mozna asociace s malignimi lymfomy (5-10%)
etiologie-nezndma- nejspis geneticka predispozice v HLA v interakci s virovym onemocnhénim
patogeneze- lymfocytarni infiltrace postupné nahrazuje funkéni epitel zlaz — | az vymizeni
sekrece (SICCA syndrom)
T lymfocyty destruuji buriky
B lymfocyty hyperreaktivni, produkce autoprotilatek
projev-vétsinou pomaly prabéh
SUCHOST VSECH SLIZNIC
oCni symptomatologie- keratoconjunctivitis sicca
suchost, pocit ciziho télesa (pisek, Stérk)
drazdivost, fotofobie, svédéni, unava
dalSi glandularni symtomatologie
GIT- xerostomie, 1 slinnych zlaz, dysfagie, gastritis s achlorhydrii, pankreatopatie
nedostatek slin —1 kazivost zubl
ORL- suchost v nose, epistaxe, rhinopharyngitis
DCD- chronicka bronchitida, drazdivy kasel
gynekologické zanéty, dyspareunie
koZni- xeroderma, pruritus, ekzém, hyperpigmentace
extraglandularni projevy
celkové pfiznaky- UNAVA
neerozivni nedeformujici artritida- napodobuje RA




Raynauduv fenomén
periferni neuropatie
autoimunitni tyreoiditida
hepatomegalie, lymfadenopatie
koZni vaskulitida
intersticialni pneumonitida
diagnéza

laboratof

hypergamaglobulinémie-polyklonalni charakter, pokud se zacne ménit v
monoklonalni— uvazujeme o lymfomu

autoprotilatky proti Ag Ro/SSA a La/SSB

pomocna vysetieni
Schirmerav test- pozitivita nasakavost < 5mm

paska filtracniho papirku méfi zvi€eni slzami ve spojivkovém vaku

barveni bengalskou c&erveni- obarveni poskozeného povrchu rohovky- neni

specificky
sialometrie- detekce slin
sialografie- RTG vySetfeni slinnych zlaz
biopsie slinnych zlaz- lymfocytarni infiltraty
fokus scére- shluk alespon 50 lymfocytarnich bunék

scintigrafie slinnych Zlaz

diagnosticka kritéria
suchd keratokonjunktivitida prokdzana objektivnim testem
suchost Ust- xerostomie s objektivné | produkci slin
biopticky prikaz lymfocytarnich infiltratd v drobnych slinnych zlazkach rtt
autoprotilatky proti Ro/SSA a La/SSB

diferencialni diagnéza

infekéni parotitidy myeloproliferativni onemocnéni sarkoid6za

DM 1. typu

Waldenstromova makroglobulinémie

pfedchozi radioterapie hlavy a krku

sarkoiddza

infekce hepatitidou C ¢i HIV

pouziti anticholinergnich lékud

lécba
glandularni projevy- SYMPTOMATICKA
ocni kapky, Casté piti, Zvykacky, lubrikacni gely, zvlh&ujici mléka
agonisté muskarinovych receptort (pilokarpin cavimelin) —> tvydeje slin
extraglandularni projevy
metotrexat
prednison + cyklofosfamid
rituximab




