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SOUHRN

Systémova sklerodermie je generalizované onemocneni
pojivove tkané projevujici se ztlusténim a fibrézou kiize
(sklerodermie) a typickym postizenim Fady organt
Soucasné dochazi k fibrotickym zménam ve sténé
arterialni &asti recidté. Hlavnim nastrojem k odlisenf
primarniho a sekundarniho Raynaudova fenomeénu je
kapilaroskopie, zmény makrovaskulatury odhali du-
plexni nebo dopplerovska ultrasonografie. Tuhnuti
klze sa hodnoti pomoci modifikovaného kozniho sko-
re dle Rodnana. Vysetfenl: muskuloskeletidlniho apa-
ratu zaméfujeme na odhaleni kloubnich kontraktur,
rozsah kloubni pohyblivosti a detekel tfecich selestl
Slachovych pouzder. RTG diagnostika mizZe ukazat
ztenceni distalnich falang rukou a akralni osteolyzy
VySetfeni traviciho traktu zahrnuje vsechny metody
uzfvané v gastroenterclogii. U jicnu se navic provadi
manometrie, pfipadné pH-metrie. Viysetfeni tenkého
streva zahrnuje take enteroklyzu a CT. Postizeni plicniho
parenchymu ovérujeme vysetfenim plicnich funkef (spi-
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Systemic sclerosis i1s a generalised connective tissue
disease characterised by thickening and fibrosis of
skin (scleroderma) and by typical multiorgan invol-
vement. At the same time fibrotic changes occur in
arterial vessel wall of all sizes. Capillaroscopy 1s an

rometrie a DLCO), dale skiagramem a HRCT hrudniku.
Bronchoskopie s cytologil lavazni tekutiny pfispiva
k diagnostice alveolitidy. Echokardiografie je klicovou
metodou pfi podezfeni na plicni artenialni hypertenzi.
Pozitivni ndlez je nutno ovefit pravostrannou srdeénf
katetrizaci. Postizeni srdce lze prokdzat pomoci ekg
zaznamu a echokardiografickym vysetfeni, pfipadné se
dopliiuje perfuzni scintigrafie. PH podezfeni na rendlni
manifestaci S5¢ se doporucuji kontroly krevniho tlaku,
hladin kreatininu a mocového sedimentu. Pii trvalé
hypertenzi a proteinurii je nutné vysetieni glomerularni
filtrace a pfipadné renalni biopsie. U juveniini formy SSc
se spektrum vysetfovacich metod a algoritmy vydetfeni
zdsadné nelisi od dospélé formy nemoci.

KLICOVA SLOVA

Systémova sklerodermie, Raynaudiiv fenomén,
organové manifestace, klasifikaéni kritéria,
vysetfovaci algoritmy

appropriate method to distinguish between primary
and secondary Raynaud’ phenomenon, while changes
of macrovasculature can be proven using duplex or
Doppler ultrasonography. Skin thickening can be eva-
luated by modified Rodnan skin score. The examination
of locomotory systém is focused on joint contractures,
range of joint movementi a detection tendon friction
rubs. Radiegraphic examination can reveal thinning
of distal falangi and acral osteolysis. The examination
of gastrointestinal tract includes all methods used in
gastroenterology. For esophagus additionally mano-
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metry and pH monitoring is performed. The examina-
tion of small intestine also comprises enteroclysis and
abdominal CT. The involvement of lung parenchyma
should be verified by pulmonary function tests (FVC,
FEV1 and DLCO), further by chest radiography and
HRCT. Bronchoscopy with lavage and cytology of the
obtained fluid may contribute to diagnosis of alveolitis.
Echocardiography is a key rethod on suspicion of pul-
monary arterial hypertension. A positive finding should
be verified by right heart catheterisation. Heart involve-
ment can be proven using ECG and echocardiography,
eventually perfusion scintigraphy Is recommended.
When renal manifestation is suspacted blood pressure

Uvob

Systémova sklerodermie (SSc), nékdy také ozna-
¢ovana jako progresivni systémova skleréza, je
chronické celkové onemocnéni pojivové tkané po-
stihujici kiiZi, pohybové istroji a nékteré vnitini
organy. Je charakterizovana fibrotickou skleroti-
zaci perifernich a viscerdlnich cév, fibroproduk-
tivnimi zménami v pojivovych tkanich, zména-
mi mikrovaskularizace a poruchami humoralni
a celularni imunity. Postihuje tfikrit aZ osmkrat
¢astéji Zeny nez muZe a manifestuje se ¢astdji
vmlad$im a stfednim véku, miZe se viak vyskyt-
nout v détstvi i v pokroc¢ilém véku. Prevalence &in{
30-253 pfipadli na milién a roéni incidence 3 az 19
novych pripadt na milién obyvatel (1, 2, 3).

V klinickém obraze dominuje Raynaudiiv feno-
mén (RF) s trofickymi zménami, tuhnuti kiiZe

should be monitored and serum creatinine and urine
analysis regularly performed Permanent hypertension
and proteinuria require examination of renal functions
and renal biopsy. In juvenile form of SSc the spectrum
of investigations is not different from that in adult form
of the disease
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a postiZeni gastrointestinalniho traktu, plic, szdce
a ledvin. ObtiZna je ¢asna diagnostika této choro-
by, pokud se prezentuje nespecifickymi pfiznaky.
Pro stanoveni diagndzy je zisadni provést vysetfeni
jednotlivych organovych systému a u nékterych
organovych manifestaci jsou nutné pravidelné
kontroly. Pro diagnostiku SSc byla vypracovina
nova kritéria.

Ke stanoveni diagnoézy SSc a zafazeni do studie
nyni slouzi nova klasifika¢ni kritéria ACR/EULAR
z roku 2013 (tab. 1) (4).

Tato kritéria maji dvé vyjimky. Nelze je uZit u je-
dincti se ztluSténim kiiZe, které nepostihuje prsty,
a u téch, ktefi maji onemocnéni podobna skle-
rodermii, a ta 1épe vystihuji jejich stav. Jedna
se napiiklad o nefrogenni sklerotizujici fibrézu,
generalizovanou morfeu, eozinofilni fasciitidu,

Tab.1 Kritéria ACR/EULAR pro klasifikaci SSc (upraveno dle van Hoogena a spol.) (4).

Kriterium

Ztlusteni khze prstd obou rukou od proximalnich
po metakarpofalangealni klouby (postacujici kritérium pro
Klasifikaci)

Manifestace

Ztfusténi kize prstl (pokud piftornny obé manifestace, pocitd
se vys$si bodova hodnota)

Difiizni prosaknutf prst{l
Sklerodaktylie (distalné od metakarpofalangeéinich kloubi, ale
proximalné od proximalnich interfalangealnich kloub )

Leze na Spickdch prstl (pokud pritomny obé ranifestace,
pocita se vyssi bodovd hodnota)

Ulcerace na Spickach prstd
Jamkovite jizvicky na $pickach prsti

Teleangiektazie

Abnormality kapilar na nehtovych valech

Plicnf arterialni hypertenze a/nebo intersticidini plicni proces
(maximdaini skore 2)

Plicni arteridlni hypertenze
IntersticidIni plicni proces

Raynaudilv fenomen

Autoprotilatky typicke pro SSc (proti centroméram, DNA
topoizomeraze | [anti-Scl-70], RNA polymeraze ) (maximding

skcére 3)

Autoprotiidtky: proti centroméram
DNA- topoizomeradze | [anti-Scl-70]
RNA polymeraze |l
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scleredema diabeticorum, scleromyxedema, ery-
thromyalgia, porphyria, lichen sclerosis, nemoc
reakce Stépu vici hostiteli, diabeticka cheiroar-
tropatie, Celkové skore vznikne souctem maxi-
malnich bodovych hodnot pro kazdé kritérium.
Pacienti s celkovym skére > 9 spliiuji klasifikaci
definitivni SSc.

U SSc se jedna o znacné polymorfni onemocnéni,
a proto se tfidi podle rozsahu koZzniho postiZe-
ni a organové manifestace na nékolik forem
(tab. 2) (3).

Tab.2 Tridéni systémové sklerodermie (upraveno dle Masiho
aspol.) (5).

I Difuzni sklerodermie - ztiusténi klze kromé obliceje
i na trupu a proximalnich a distainich castech koncetin.

Il Limitovana sklerodermie - ztlusteni kiize omezeng

na mista distaingé od loktd a kolen, ale postihujici take ablice
a krk. Zvlastnf forma — CREST syndrom (C - calcinosis,

R - Raynauduv fencrnén, E - porucha motility ezofagu, S -
sklerodaktylie, T - teleangiektazie).

111 Systémova sklerodermie sine scleroderma - bez klinicky
zfejmého postizeni kiiZe, ale s charakteristickymi zménami
vhitfnich organl, cévnimi projevy a pozitivitou autoprotilatek

IV Piekryvny syndrom - splnujici kritéria systémove
sklerodermie zaroven s kritéril systémoveho lupus
erythematodes nebo revmatoidni artritidy ¢ polymyozitidy.

V Nediferencované onemocnéni pojivové tkané - bez
organovych projevil, Raynaudiy fenomén s kiinickymi a/nebo
laboratornimi zménami systémové sklerodermie. K témto
zménam patii anticentromérové protilatky, abnormality phi
kapilaroskopii nehtoveého 10zka, difizni otok prstd a ischemicke
defekty

DOPORUCENI

Laboratorni vysetfeni

V zdkladnich laboratornich vySetfenich obvykle !

zjistujeme mirnou normochromni normocytovou
anémii, ¢asto trombocytopenii, vzicné hemo-
lytickou anémii. Reaktanty akutni fize byvaji
lehce zvy$ené nebo normalni. Pfitomnost revima-
toidnich faktorll a kryoglobulinf se popisuje az
1 40 % nemocnych. Zvy$ené hodnoty cirkulujicich
imunitnich komplext koreluji s intersticidlnim
plicnim postiZenim.

Prukaz autoprotilatek mtiZe pomoci k urfeni
klinickych projevli SSc a prognézy nemoci a au-
toprotilatky specifické pro SSc jsou povaZovany
za vyznamné prediktory pribéhu nemoci (tab. 3)
(6). TIi nejcastéji detekované autoprotilatky jsou
namifené proti centroméram (ACA), DNA topoizo-
meraze-1 (anti-Scl-70) a proti RNA polymeraze-II1
(RNAP).

ACA obvykle zjistujeme u nemocnych u starSich
nemocnych s limitovanou formou s postizenim
zejména prst. Pribéh nemoci byva pomaly a or-
ganové postizeni v pozdni fizi nemoci. Casto se
vyviji obraz CREST syndromu s podkoZnimi kalci-
fikacemi na prstech hornich koncetin, pfedloktich
a bércich, RF byva zavazny s rozvojem trofickych
zmén - suché gangrény vyzadujici amputace.
Intersticialni postiZeni plic je méné casté, kdeZto
plicni hypertenze miZe vést k pravostrannému
selhani.

Anti-Scl-70 se obvykle spojuji se §patnou progndzou
a vysokou mortalitou. Nemocné s touto autoproti-
latkou mivaji zavazné postizenim plicniho inter-
sticia, které nezavisi na rozsahu koznich projeva.
Castéj3i je v8ak diftizni forma nemoci s rychlou
progresi dermosklerdzy a a vy$si frekvenci renalni
manifestace. RF trva pfed vypuknutim choroby
do 3 let a Casné se také vyvijeji kontraktury zejmé-

Tab.3 Autoprotildtky a s nimi souvisejici klinické obrazy systémové sklerodermie (upraveno podle Boina a Rosena) (6)

Antigen

Klinicky obraz

DNA topoizomeraza-l (Scl70) Difazni Plicni fibréza, postiZzeni srdce
Centromery (protein B, C) Limitovana Tézka ischemie prstd, PAH. sicca svndrom, kalcindza

; : Zavazné postizeni kiize, treci selesty slach. renalni krize (£ si
RNA polymeraza-Iil Difuzni P y e ntialle

scleroderma)

U3-RNP (fibrillaring Difuzni nebo limitovana

Primari PAH, postiZzeni jicnu srdce, ledvin a svall

Th/To Limnitovand Plicni fibroza, vzacné renalni krize, dysfunkce dolni ¢asti GIT
B23 Difdzni nebo limitovana P::H, plicni fibréza ey
Kardiclipin, B,GPI - | Limitovana ! PAH, ztréta prstd

PM/Sel Prekryvny syndrom Myozitida, plicni fibroza, akroosteclyza

UI-RNP Prekryvny syndrom __SLE artritida, plicnf fibroza

DNA - deoxyribonukleova kyselina, GIT - gastrointestindini trakt, GPI - glycoprotein, PAH - plicni arteridlni hypertenze, RNA - rihonukleovd kyselina, RNP -

ribonuklecprotein; SLE - systémovy lupus erythematodes.
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na na prstech a loktech. Ke ztlu§téni kiiZe obvykle
dochdzi v prvniim az tfetim roce,

Autoprotilatky RNAP jsou také asociovany s rych-
lou progresi kozniho postiZzeni a rendlnim posti-
Zenim. Fibréza postihuje i podkoZi, 8lachy a sva-
ly a kontraktury se ¢asné vyvijeji na drobnych
a stfednich kloubech. Postizeni traviciho traktu,
plicniho parenchymu a cév je u téchto nemocnych
méné Casté, maji véak vyznamné zvysené riziko
(25-40 %) rozvoje sklerodermické rendlni krize. Tato
manifestace je nejcastéjsi v prvnich letech nemeoci,
kdeZto postizeni srdce patii k pozdnim projevim.
Dalsi antinukleoldrni autoprotiladtky jsou asoci-
ovany s jinymi specifickymi manifestacemi SSc.
Autoprotilatky proti Th/To a anti PM/Scl byvaji
spojovany s limitovanou formou choroby, zatimco
autoprotilatky proti U3-RNP (fibrilarinu) s difazni
formou SSc. Pozitivita autoprotilatek proti Th/To
nese riziko postiZeni plicniho parenchymu a cév,
kdeZto pfitomnost anti-U3-RNP byva asociovana
s celkové Spatnou progndzou - postiZzenim fady
visceralnich organt. Kardidlni postiZeni byva az
do pozdnich stadif subklinické, kdy muzZe dojit
oboustrannému kardialnimu selhani.
Autoprotilatky Anti-PM/Scl, anti-Ku a anti-ULl-RNP
se detekuji zejména u nemocnych s prekryvnymi
syndromy. Anti-PM/Scl nachdzime pfi zanétli-
vé myopatii spolu s intersticidlnim postiZenim
plic, autoprotilatky anti-Ku byvaji sdruzeny se
svalovym a kloubnim postizenim a anti-Ul-RNP
u smiseného onemocnéni pojiva.

Periferni cévy

RF postihuje pfes 90 % pfipadil SSc, je klasicky
trifdzicky (zachvaty zbéleni, zfialovéni a zferve-
nani), maze byt i bifazicky a jeho vyskyt spole¢-
né s prosaknutim prstd je povazovan za varovné
ptiznaky velmi casné systémové sklerodermie (7).
Standardizovany provokacni test s ochlazenim pod
10°C (napf. spojeny s akralni oscilografii) je dileZi-
td diagnosticka metoda pro prikaz RF. Sekundarni
RF je odli$ny od primarniho. To je zplisobeno pri-
tomnost{ vaskulopatie u difiznich onemocnéni
pojiva zejména u SSc (8). Rozdilnost RF pfi SSc
od primarniho RF spo¢iva v odpovédi na provo-
kaci chladem nebo abnormalni hyperemickou
reakci nasledujici cévni okluzi v teplém prostfed].
Hlavnim ndstrojem k odliSeni je neinvazivni kapi-
larni mikroskopie nebo kapilaroskopie nehtovych
valt (graf 1),

Abnormalni vzhled kapilar (typické jsou zejména
ektatické kapilary, gigantické kapilary, redukce
poctu kapilar a avaskuldrnf iseky, hemoragie) po-
moci kapilaroskopu, stereomikroskopu, piipadné
lupou, oftalmoskopem ¢i dermatoskopem (9, 10,
11, 12). Prsty rukou, zejména biiska, vykazuji fasto
zmensSeni objemu, dolickujici, jamkovité jizvicky,
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symptom nebo diagnéza

{
diagnosticky test

RF primérni / sekundéarni

|
kapilaroskopie nehtovych vali
+ -
sekundarni RF primarni RF
! |

autoprotilatky - ANA (celkové, anti-centromery,
antiScl70), klinicky obraz

+
diagndza SSc - difuzni/limitovana forma
y l
klinické znamky postizeni velkych konéetinovych cév
| |
lipidogram
J |

duplexni/Doppler USG, laser Doppler
(angiografie)

RF - Raynaudtv fenomén, ANA - antinukledrni autoprotilatky, anti Scl 70 -
protilatky proti DNA topoizomeraze |, USG - ultrasonografie.

Graf 1  Schéma diagnostiky periferni vaskulopatie u SSc.

Na prstech az 1 50 % nemocnych vznikaji bolestivé
ulcerace s krustami ¢ ¢ernymi escharami, které
nékdy postihuji kostni a kloubni prominence ru-
kou, nohou aloktil, kterym asto pfedchdzi boles-
tivy Cerveny ed ’m daného okrsku kiiZe (13). "/elkou
vypoveédni hod r0tu majf tyto metody v kombinaci
s laboratornim vySetfenim antinukledrnich au-
toprotilatek (14). Casty je nalez teleangiektazif,
hlavné na obliceji a rukou. Pfi klinickém vySet-
feni nesmi byt vynechano vy$etieni arteridlnich
pulzaci koncetin a odhaleni klaudika¢nich obtizi
vanamnéze, DlleZité je registrovat moZnou exten-
zi zmén na cévy predlokti a bérce vyvolanou ate-
rosklerdzou (15, 16, 17). Nezbytné je pak vySetfeni
lipidového spektra. Vhodnou zobrazovaci metodou
za téchto okolnosti je duplexni nebo dopplerovska
ultrasonografie (18), v nékterych pfipadech i an-
giografie (19, 20).

Kize

Typicka je tuhd kiiZe prstll, sklerodaktylie, kterd
vede k flekénimu postaveni prstit, Termin proxi-
malni sklerodermie pfedstavuje symetricka skle-
rodaktylie s tuhou kiiZi pfesahujici metakarpofa-
langealn{ klouby (21). V téchto mistech je mozné
pozorovat i kalcifikace, hypo/hyperpigmentace
nad klouby a kostnimi vyénélky, u nemocnych
dochazi k celkovému diftiznimu ztmavnuti ki-



ze), nad kli¢nimi kostmi byva patrné bélavé, né-
kdy mirné tuzsi, ,nahrdelnikovité” prouzkovani.
Oblicej mtZe byt hypomimicky, s parestéziemi,
s pocitem stahujici se klize se zmengenim schop-
nosti piné oteviit Usta, kliZe byva méné zfasi-
telnd & posunlivd (nejcastéji nad zygomy), mu-
Ze byt patrné perioralni radidlni ryhovani, Gzké
rty, mikrostomie, zkracené frenulum jazyka (22).
Na pfedni strané krku, aZ u 90 % pacientil, byvaji
pii maximalnim zaklonu zfejmé podélné prominu-
jici tuzsi kozni fasy (tzv. ,neck sign*) (23). Biopsie
kiize neni k diagnéze vidy nutnd, jeji provedeni
je véak vhodné u ne zcela typickych klinickych
obrazll. Histopatologicky obraz postiZzené kiize u lo-
kalizované i systémové sklerodermie je obdobny
(1). Oproti lokalizované sklerodermii nejsou u SSc
zanétlivé zmény zpravidla zastizeny ¢i jsou malé.
Nalez neodliSuje jednotlivé formy SSc. V ¢asné
fazi nachdzime v koriu perivaskularni infiltraty,
které v pfilehlém podkozi vyvolavaji az obraz lym-
focytarni panikulitidy se ztludténim a sklerotizaci
vazivovych sept tukové tkané. V pozdé&jsich fazich,
s ubyvajicim infiltratem, dochazi ke zhrubéni az
homogenizaci kolagenu, rozgifeni koria a k zani-
ku koZnich adnex, kromé potnich Zliz, které jsou
tésné seviené okolnim vazivem. Odlieni od jinych
stavll spojenych se sklerotizaci vaziva mizZe byt
obtizné. V diferencialni diagnoze je nutné zvazit
stavy spojené s induraci kiiZze. Je to pfedev§im roz-
sahla morfea (vétSinou nepostihuje ruce, oblidej,
oblast velkych kloubtl, nema organové postizeni),
eozinofilni fasciitida (nepostihuje ruce a nohy,
v mistech s vyraznéjdi pritomnosti podkozni tu-
kové tkané, jako napt. vnitini strany pazi, vnitini
a zadni strany stehen, postranni partie bficha,
ma kiiZe doli¢kovany, hrbolaty povrch podminény
tahem sklerotizovanych vazivovych sept podkozi),
scleroedema adultorum (je typicky tuhou kfize
hornich partii hrudniku, pfechazejicich na §iji az
ke Ibi s depozity mucinu v koZni biopsii).

Limitovana Difdzni
(ISSc) (dSSc)

Obr.1  Formy systémové sklerodermie dle kozniho postizen:.

DOPORUCENI

NejdfileZitéjsim koznim pfiznakem SScje zatuhnuti

klize, které se projevi ztiZenou zfasitelnosti kGiZe (pii
bodovém hodnoceni kozni indurace podle Rodnana:
0 - normalni;

1 - pfi uchopeni prsty vytvati fasu, je v8ak hiife
uchopitelnd, zda se tuzi;

2 - kiiZe vytvari fasu, ale nelze ji uchopit, je jed-
noznacéneé tuzsi;

3 - vyrazné tuha kiize, nelze vyzdvihnout fasu.
Modifikované Rodnanovo hodnoceni (,,score®) za-
hrnuje 17 oblasti téla (obr. 2) (24).

K hodnoceni hloubky indurace kiiZe je mozné
vyuziti vysokofrekvenéni sonografie a pfistroji
hodnoticich biomechanické vlastnosti kiiZe napf,
durometr (25).

OBLAST CELKEM VPRAVO VLEVO
(dx+sn) (dx) (sn)

Paze

Predlokti

Hibety rukou

Prsty rukou
Stehna
Bérce
Nohy
Oblicej
Hrudnik
Bficho

CELKEM

k@ﬁ

Obr. 2  Modifikované Rednanove hodnoceni (skore) (mRSS) (24)
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Pohybové tstroji

PostiZen{ pohybového listroji se manifestuje u vice
neZ tfi ¢tvrtiny nemocnych a zahrnuje artralgie
s ranni ztuhlosti (26). Pro SSc jsou typické tieci
Selesty Slachovych pouzder na flexorech prstii,
loktech a ramenou Nejéastéji jsou postiZeny §la-
chy svall spojenych s dorsoflexi v talokrurdlnim
kloubu, extenzory prstil a kolene. V nékterych
piipadech lze tfeci $elesty detekovat i v oblasti
ramennich kloubll, zapésti a dalgich (27). V mé-
né vyvinutych piipadech lze detekovat pomoci
stetoskopu. Artralgie jsou béZné zejména v éasné
fazi difizni sklerodermie. V této fizi onemocné-
ni lze zachytit i zdnétlivé synovitidy perifernich
kloubli - symetricka artritida drobnych ruénich
kloubti patfi mezi méné ¢asté projevy, byva anti
CCP negativni, neerozivni a nodularni. Zpravidla
dobfe odpovida na chorobu modifikujici 1éky véet-
né metotrexdtu a ustupuje po nékolika mésicich
(28). U pacientl s pfekryvnym syndromem mezi
SScarevmatoidni artritidou byva pozorovéna i ty-
pickd anti CCP pozitivn{ artritida s progresivnim
rozvojem kloubnich erozi. Osteolyza nebo resorpce
poslednich €lankd prstl je popisovana u 40-80%
pacientfl s SSc, vznika na podkladé nedostated-
ného prokrveni distdlnich ¢ldnkdl prstil pfi vy-
stupniovaném vazospazmu. Osteolytické zmény
mohou byt vyjadfeny i na jinych kostech, v praxi
ale v podstatné mensim procentu piipadil. Jedna
se 0 Zebra, mandibulu, klavikulu, humerus a kréni
patef (29). Casto se objevuje akroosteolyza - resorp-
ce distalnich clanku jako dtsledek protrahované
ischémie prstfi. Svalové postiZeni se projevuje
myalgiemi a slabosti proximéalnich svalovych sku-
pin. Urcity stupen svalového postiZeni patf{ mezi
béZné projevy onemocnéni. Pfi¢inou mfize byt
celkovy pokles kondice pacientl nebo rozvoj atrofii
v diisledku kloubnich kontraktur ¢ kortikoterapie,
Svalové postiZeni vyskytuje fastéji ve formé myo-
patie, fidce myozitidy. Sklerodermicka myopatie
je charakteristickd relativné malo progresivnim
rozvojem, lehkou svalovou slabosti proximalnich
svalovych skupin, normalnimi nebo lehce vy$§imi
hodnotami svalovych enzymd a §patnou odpovédi
na kortikoidy. Svalova biopsie prokazuje fibré-
zu a nezanétlivé zmény. Myozitické postiZeni je
charakterizovano proximalni svalovou slabosti
a elevaci svalovych enzyma a typickymi EMG a his-
tologickymizménami. V ptipadé pfekryvného syn-
dromu s polymyozitidou lze detekovat i pozitivitu
anti-PM-Scl protildtek (30).

Fyzikalni vySetfeni zaméfujeme na odhalenf{
kloubnich kontraktur, rozsah kloubni pohyblivosti
ana detekci tfecich Selestd §lachovych pouzder pal-
pacné pifpadné za pomoci stetoskopu. Nachadzime
je nejcastéjiv téchto lokalizacich: ramenni kloub-
lopatka, loket-olecranon, kolenni kloub-patela,
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radiokarpalni klouby-flexory /extenzory, flexo-
Iy a extenzory prstil, talokrurdlni kloub: §lachy
musculus tibialis anterior/posterior, musculus
peroneus a Achillova Slacha.

K priikazu svalového postiZeni je tfeba provést tato
vySetfeni: svalovy test, stanovit aminotransferazy,
myoglobin, CK a LD. Pfi podezfeni na myozitidu je
nutné elektromyografické vysetieni, pfipadné MRI
a svalova biopsie. Radiografické vysetfeni mze
ukazat typické ztenceni akrdlnich ¢asti prsti rukou
-akralni osteolyzy. Déle se popisuje drobnoskyrni-
ta kalcindza periartikuldrné na distalnich inter-
falangealnich kloubech rukou a akralné (syndrom
Thibiergeho-Weisenbacha). U 15-29 % pacient? se
SSc se vyskytuji erozivni zmény asto na karpo-
metakarpalnich kloubech (pfekryv s revmatoidn{
artritidou). Eroze byvaji lehce asymetrické. Pfi
podezfeni na uzinové syndromy je indikovano
neurologické vySetfeni véetné elektromyografic-
kého vySetieni.,

Gastrointestinilni trakt

Postizeni trdviciho traktu patfi k nejéast&jsim pro-
jevlim SSca byva pfitomno piiblizné u 82 % pac1entu
(31). Klinické piiznaky jsou dtisledkem naruiené
motility trdviciho traktu zpisobené poruenou
nervovou inervaci, defektnim cévnim zasobenim,
tkariovou fibrézou a atrofii hladké svaloviny (32).
V histologickém obraze dominuje fibréza v rozsahu
lamina propria sliznice, submukézy, atrofie hladké
svaloviny a zanétlivy bunéény infiltrat, tvofeny
zej ména mononukledrnimi burikami, lokalizova-
ny perwaskularne Neni zcela jasné, zda jsou tyto
zmeény pncmou nebo nasledkem poruch autonomni
nervoveé inervace a cévniho zasobenf stény travi-
cfho traktu. V disledku tkiafiové ﬁbrozy a atrofie
hladké svaloviny dochazi k naruden{ peristaltické
aktivity. Postizena miiZe byt kterakoli &4st traviciho
traktu, jehoZ sténa je tvofena hladkou svalovinou.
Nejcastéji byva piitomno postiZeni jicnu. Postizena
miiZe byt i oblast orofaryngu, Zaludku, tenkého
a tlustého stfeva a koneéniku. Poruchami travici-
ho traktu jsou ohroZeni pacienti jak s difiizni, tak
is limitovanou formou SSc. U pacientd s limitova-
nou formou 8Sc byva postiZeni jicnu fasto soucasti
CREST syndromu, I pfes prokazatelné funkéni zmé-
ny traviciho traktu, mohou byt u fady pacientd tyto
zmény asymptomatické, Na druhou stranu mohou
byt pfiznaky postiZeni traviciho traktu spolu s RF
jednou z prvmch manifestaci SSc.

Postizeni tst ve formé mikrostomie, suchosti
sliznic dutiny dstni a ¢asté postiZeni periodon-
tu vyvoldva pacientfim problémy s polykinim,
nechutenstvi a zvysenou kazivost a ztratu zubd.

Rada pac1entu se SSc mlzZe mit projevy suchosti
ofi a dutiny tdstni (suchy syndrom). Histologické
vySetfeni drobnych slinnych Z1az obvykle proka-



zuje fibrézu bez pritomnosti lymfocytarniho in-
filtratu typického pro Sjégrentiv syndrom. Rovnéz
autoprotildtky anti-Ro/SSA, anti-La/SSB nebyvaji
piitomny. V disledku méné fastého postiZeni sva-
loviny horni ¢asti hltanu m@Ze byt narusen posun
potravy do jicnu a pacienti mohou mit potiZe s po-
Iykanim tuhych soust i tekutin s rizikem aspirace.
Nejcastéji postizenou ¢asti traviciho traktu byva
jicen. PostiZeni jicnu se objevuje u vice neZ 80%
nemocnych se §Sc. PostiZeni se nej¢astédji manifes-
tuje dysfagickymi obtiZemi. Pacienti popisuji pocit
vaznuti tuhého sousta v priibéhu polykani casto
doprovazeny palivou bolest{ za hrudni kosti pfipad-
né nauzeou, Tyto symptomy obvykle mizi po doda-
tefném zapiti sousta tekutinou. Disledkem naru-
Sené primarni a sekundarni peristaltické aktivity
jicnu a sniZeného tonu dolniho jicnového svérace
mlzZe byt vyvoj gastroezofageilniho refluxniho
onemocnéni (CERD) s rozvojem ezofagitidy, kterd
byva pfitomna aZ u 100 % pacientd se zavaZnym
koznim postiZzenim (33). Pacienti mohou trpét
priznaky pledcasné sytosti, regurgitace stravy,
rizikem uviznutf sousta v jicnu, vahovym ubyt-
kem a malnutrici. Pfiznaky GERD se typicky zhor-
Suji po jidle, po fyzické zatéZi a béhem spanku.
Nelécena perzistujici ezofagitida s erozemi & viedy
muze vést k okultnimu, ale i manifestnimu krva-
ceni, k rozvoji pozanétlivé stendzy jicnu ¢i k rozvoji
slizni¢ni metaplazie (Barettv jicen) postihujici
priblizné 38 % pacientl. Riziko rozvoje adenokar-
cinomu jicnu je pomérné malé, Funkéni poruchy
podobné achalazii jicnu byly u pacientl se SSc
rovnéz popsany (34). K méné typickym projeviim
postiZeni jicnu patfi jinak nevysvétlitelny kael,
chrapot, pocit nadmérné produkce slin, aspirace,
piipadné lokalizovana kandidova infekce.
Disledkem opozdéného vyprazdriovani Zaludku
a stagnace Zaludecniho obsahu miiZze byt zhorSeni
pfiznakii GERD, Casto byvaji pfitomny projevy
nechutenstvi, sytosti, nadymani, nauzea a zvra-
ceni. Pacienti ¢asto omezuji kaloricky pfijem,
aby pfededli podobnym projeviim, a v disledku
toho hubnou. Angiektatické roz§ifeni cév v oblasti
Zaludeéniho antra mfiZe byt pfitinou gastrointes-
tindlniho krvaceni manifestujiciho se hematemé-
zou nebo melénou. Toto postizeni byva jednou
s hlavnich pfi¢in sideropenické anémie postihujici
pacienty se SSc, Endoskopické vySetfeni v tom-
to pIipadé prokazuje zndmky antralni gastritidy
a prominujici longitudinalni zvrasnéni Zaludeéni
sliznice pfipominajici povrch vodniho melounu
(watermelon stomach) (35).

Porucha motility tenkého stfeva, ktera byva pii-
tomna pfiblizné u 88 % pacientli, mhZe byt asym-
ptomaticka, ale mtZe byt rovnéz pfiinou zavazné
intermitentni pseudoobstrukce tenkého stfeva
manifestujici se bolesti bficha, distenzi kli¢ek
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tenkého stfeva a zvracenim (36). V krajnim pfipadé,

stav vyzaduje dlouhodobou kompletni parenteralni
vyZivu, K dal§im projevim porufené motility stfev-
ni patfi adynamicky ileus provazeny opakovany-
mi atakami bolest{ bficha, zvracenim, prijmem
asteatoreou, Vihovy Ubytek a malnutrice se muze
vyvinout v diisledku malabsorpce zapti¢inéné pfe-
ristanim bakteridlni stfevni fléry ve stagnujicim
stfevnim obsahu. Malabsorpce byva pfitomna az
u 1/3 pacient®i (36). Pokro¢ilé postizeni tenkého
stfeva mize byt pfi¢inou cystoidni pneumatézy
tenkého stfeva (pneumatosis cystoides intestina-
lis), kdy stfevni plyny pronikaj{ do stfevni stény,
piipadné do dutiny bfisni a napodobuji ptfiznaky
ruptury stény tenkého stfeva (benigni pneumo-
peritonieum) (37, 38). Vzacné se miZe vyvinout
rozsdhld nekréza tenkého stfeva v disledku trom-
bozy mezenterickych arterii (39). Pacienti se SSc
mivaji obvykle sniZenou distenzibilitu trac¢niku,
ktera v3ak nemusi vidy byt pfi¢inou klinickych
projevl (40). K castym piiznakiim patfi zdcpa,
kméné Eastym prijem, piipadné pseudoobstrukece
tlustého stfeva (41). Sliznicni teleangiektazie mo-
hou byt zdrojemn krvaceni (42). V disledku atrofie
hladké svaloviny dochazi ¢asto k vyvoji divertikld
se §irokym Ustim typickym pro SSc postihujicim
piicny a sestupny trac¢nik. Ty mohou byt asympto-
matické, ale mohou byt rovnéz pricinou obstrukce
piipadné perforace tlustého stfeva. V dasledku
redukované kapacity koneéniku, sniZené poddaj-
nosti stény a poklesu tonu andiniho svérace mu-
Ze dochazet k prolapsu kone¢niku, inkontinenci
a zhorseni zacpy (41, 43).

Vzacné dochdzi u pacientd se SSc k postiZeni jater.
Je popisovana asociace mezi limitovanou formou
SSc a priméarni bilidrni cirhézou (44), Toto onemoc-
néni se manifestuje intrahepatilni cholestazou se
zvySenim hladiny alkalické fosfatazy, Zloutenkou
a byva asociovano s pozitivitou antimitochondri-
alnich autoprotilatek. Byl rovnéz popsan vyskyt
autoimunitni hepatitidy u pacientt s limitovanou
formou SSc. U tfetiny pacientti se SSc byva sniZena
produkce pankreatickych §tav. U pacientl se SSc
byla popsana idiopatickd kalcifikujici pankreati-
tida a rovnéz nekréza tkané pankreatu v diisledku
arteriitidy pankreatické tepny (45, 46).

V pripadé vyskytu vyse zminénych symptomu
a podezfeni na postiZeni travictho traktu v ramci
SSc by dalsi vySetfovani pacienta mélo probihat
ve spolupraci s gastroenterologem (tab. 4). Jicnova
manometrie prokaZe funkéni abnormality hladké
svaloviny jicnu a sniZeni tonu dolniho jicnového
svérace (47, 48). S témito nilezy dobfe koreluji
i nalezy ze scintigrafie jicnu. K daldim doporude-
nym vySetfenim jicnu, indikovanym zejména pfi
pedezfeni na pfitomnost CERD, patii endoskopie
a 24hodinova pH metrie.
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Tab.4 Pfehled postizeni jednotlivych tsek{ zaZivaciho traktu u SSc a jejich vySetfent.

Lokalita Postizeni Symptomy Vysetreni
mikrostomie kosmeticke stomatologické, RTG
Orofarynx zubni kazy bolesti zubl salivace
sicca syndrom xerostomie biopsie slinné Zlazy
= baryové kontrastni RTG vysetreni
dysmotilita - :
, dysfagie endoskople,
Jicen GERD : - ; » " ‘
o dvsfagie, bolesti na hrudi, nauzea scintigrafie, manometrie, pH-metrie,
stendza Jicnu .
endoskopie
porucha evakuace anorexie, sytost, nadymani, nauzea scintigrafie, kontrastni RTG vysetieni
Zaludek Faludecni vied (NSAIDs) a zvraceni, bolesti bricha endoskopie
watermelon stomach hematemeza, melena endoskopie
hypomotilita nadymarj! T — vySetreni stolice, funkéni vysetreni
bolesti bficha, zvraceni, prijem, steatorea : 3
o bakteralni dysmikrobie B St oo nativni RTG, enteroklyza, CT,
Tenké strevo ; bolesti bficha, distenze klicek, zvraceni 4
adynarnicky ileus B s S T enteroskopie, USG
pneumatosis intestinalis ) ko ¥ P RTG, enteroklyza, CT, enteroskopie, USG
prijem s krvi
4 B Bri e g g kontrastni RTG (irigografie), endosko
hypomotilita stiidani zacpy a prajmu i ng g J; Erggskopie
e 1 i kolonoskopie, sigmoidoskopie)
Tlusté stfevo divertikuloza vzacné perforace 3
seudoobstrukce bolesti bficha, dispenze tracniku SHHGRkapie Tl TG, BT, MR
P E ¥ t 3 nativni RTG, endoskopie, CT, MRI
Konecnik dysfunkece sverace inkontinence rektoskople, rektalni manometrie
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Metodou volby vySetfeni Zaludku je scintigrafie,
kontrastni rentgenové vySetfeni a zejména en-
doskopie, kterd miiZe prokizat typické slizni¢ni
zmény (watermelon stomach),

VySetfen{ tenkého stfeva zahrnuje nativni rent-
genové vySetfeni bficha, které mizZe prokazat
distenzi stfevnich kli¢ek z divodu adynamického
ileu, pfipadné pneumatosis intestinalis nebo be-
nigni pneumoperitoneum. Pfiblizné u 20 % sym-
ptomatickych pacientll je vySetfeni negativni.
V tomto pfipadé je indikovano vySetfeni entero-
Kklyzou se zobrazenim stfeva pomoci RTG nebo vy-
pocetni tomografie (CT). Toto vySetfeni prokazuje
abnormality tenkého stfeva u 60% pacientd se
SSc, jejichz tiZe v8ak vzdy nemusi korelovat s kli-
nickou symptomatologii. Duodenum byva obvyk-
le Toziifené, zejména ve druhé a tieti casti, casto
s protrahovanou retenci kontrastni latky (49).
Jejunum byva rovnéZ rozsifené a zdeformované
v disledku fibrézy stfevni stény. Dalsi metody
vySetfeni tenkého stieva zahrnuji ultrasonografii
stfev a endoskopické vySetieni (enteroskopii).
v diferencialni diagnostice pfi¢in malabsorpéniho
syndromu je indikovano biochemické a mikrosko-
pické vySetfeni stolice, funkéni vySetieni tenkého
stfeva, které zahrnuje zatéZové, tolerancni testy
s peroralnim podanim D-xyldzy nebo vitaminu A,
testy stfevni permeability s poddnim laktézy nebo
manitolu, histochemické vySetfen{ vzorki slizni-
ce odebrané enterobiopsii a testy sekre¢ni funkce
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se znafenym albuminem (51Cr-albuminovy test).
Variantou funkénich testli jsou i dechové testy
s izotopové znacenou (13C, 14C) xylézou, laktozou
nebo daldimi substrity. K funkénim testlm mize
byt pouZito i jinych latek, napf. Zelezo a vitamin
B12 (Schillingiiv test). Dalsi metodou vySetfeni
tenkého stfeva je anaerobni kultivace aspiratu
odebraného v proximalnim tseku tenkého stieva.
Tato metoda je v8ak zdlouhava a vyzaduje spe-
cidlné vybavenou laboratof. VySetfeni tlustého
stfeva zahrnuje endoskopii (kolonoskopie nebo
flexibilni sigmoidoskopie), pfipadné kontrastni
rentgenové vySetfeni (irigografie). Alternativou
miiZe byt i vySetfeni pomoci CT nebo magnetické
rezonance (virtualni kolonoskopie), K vySetfeni
koneéniku se pouziva endoskopické vySetfeni
(rigidni rektoskopie), pfipadné rektalni mano-
metrické vysetfeni.

Plice

Nejlastéjsim postizenim plic pfi SSc je intersti-
cidlni proces probihajici obvykle pod obrazem
fibrotizujici alveolitidy. Intersticidlni plicni one-
mocnéni (IPO) se vyskytuje u nemocnych s koZné
limitovanou formou onemocnéni zejména pii tzv.
CREST syndromu. Vyskytuje se také pii koZni di-
fuzni formé, kdy byva ponékud castéjsi (50). IPO
u nemocnych SSc¢ maze viak kromé fibrotizujici
alveolitidy zahrnovat nékolik jednotek, jak je uve-
deno v tab. 5 (51).



Tab.5 Formy intersticidlniho plicniho onemocnéni pfi systémoveé
sklerodermii (upraveno dle Veeraraghavana a spol.) (51).

1
Plicni fikréza

1. Nespecificka intersticialni pneumonie (NSIP)

2 Béznd intersticialni pneumnonie (UIP) |

Fibrotizujici alveolitida

Difdzni podkozenf alveol(

kryptogenni organizujici se pneumornie

Prevalence IPO kolisa mezi 25% a 90 % v zavislosti
na etniku nemocnych a pouZitych vySetfovacich
metodach. Nejéasnéjsi intersticidlni zmény probi-
hajiv subpleurdlnich oblastech zadnich ¢asti bazi
obou plicnich kfidel (52, 53, 54). U nemocnych,
u nichz se rozviji stfednf aZ té7ka restrikéni poru-
cha, postupujizmény az do hornich plicnich poli.
U nemocnych SSc pii rozvoji IPQ dochizi k asné-
mu poklesu phcmch funkci (ze1mena FVC). Byl
zji8tén pokles FVC aZ 0 32% roné béhem prvmch
dvou let. I kdyZ vétsina fibrotickych zmeén byva
zjisténa post mortem, je IPO spojeno se zvy§enou
mortalitou a vysokd frekvence imrti na IPO pfi SSc

byla pozorovana ve druhych 5 letech od zaditku
choroby (5). Pacienti se zivaznym plicnim posti-

I1SSc nebo dSSc
=<6 let
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Zenim, definovanym jako FVC < 55% a DLCO <40%

naleZitych hodnot maji horéi prognézu s mortali-
tou az 42% béhem 10 let od zaditku nemoci (55).
Ackoli je jasné, Ze pfiIPO provazejicim SSc probiha
zanét v intersticiu a alveolech a zmény v plicnich
cévach s rozvojem intersticidlni fibrézy, dosud
neniznamo, ktery proces je prvotni, Na samotném
pocatku miize byt jesté jind udilost, kterd spusti
uvedené déje.

V klinickém obraze je u nemocnych IPO nej caste]-
§im subjektlvmrn pr1znakem dusnost. Pokud je
zavaznd, byva znaéné vysilujici. PH fibréze malého
rozsahu se obvykle dusnost objevi aZ pfi namaze.
V dobé, kdy se dusnost ob) evivklidu, je tozndmkou,
Ze plicni onemocnéni je jiz stredm nebo zavazné
(vyvolané bud IPO, nebo postiZenim plicnich cév).
Rada dalsich pnznaku S§Sc, jako je inava, bolesti
a slabost pohybového tstroji a omezena hybnost
kloubi, mohou branit nemocnym SSc ve cviceni
azatézia tedy zjistit, zda trpi dusnosti, V takovych
pnpadech je zjiStén{ stupné dudnosti obtizné, a?
nemozné. Tak byva zapotfebi jiny pistup ke zjistén{
progresivniho restrikéniho onemocnéni. Nemocni
podstoupi vySetfeni plicnich funkci - plicni funkéni
testy (PFT). Obvykle stafi méfit FVC a difizni ka-
pacita pro oxid uhelnaty (DLCO) kaZdych 6 mésict
v prvnich 6 letech nemoci (graf 2), Takovy skrinink

; 5-6 let od zacatku nemoci

Anamnéza a fyzik. vysetteni L
__________________ » PFT po 6 mésicich prvnich '- Stabilni FVC

Dusnost?

27" ANO

A

< ANO

Zejména kdyz? se
dusnost zhorsuje

__| Lécba GER HRCT hrudniho
a BAL Echokardiografie

Stabilni
spirometrie?
Pokles FVC _l

Alveolitida?
\ NE

ANO
sl Tl

BAL zanétlivy a/nebo
HRCT mlécné sklo

BAL nezdnétlivy HRCT—‘
neni mlécné sklo

NE &
Pravidelnd anamnéza a fyzik.
vySetFeni

v
Zvazit 1écbu
Klinické hodnoceni
Zahajit 1échu
PFT po 3 mésicich

Graf2  Algoritmus vy3etfeni plic pFi systémové sklerodermii.

Vyloutit myozitidu pomoci CK, LD
a specifickych aoutoprotilatek PFT
po 6 mésicich prvnich 5-6 let
od zacatku nemoci
Zhodnotit jiné pficiny dugnosti

a/nebo poklesu FVC
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dobfe vystihuje pokles plicnich funkci a mél by byt
podnétem k dal$im vySetfenim. Kasel je dal§im
béznym piiznakem plicni ﬁbrozy Byva drazdivy,
neproduktivni a zhor§uje se pfi zatéZi. Produktivni
kaSel Vyzadu]e dalsi vySetfeni k vylouceni zanétu,
asp1racm pneumonie nebo nadoru.

Vysetrem phcnlch funkci patfi k ne]sna251m

a nejméné invazivnim zptsoblm méfeni plic-

nich funkci a slouZi jako ukazatel morbidity

a pfezit{ u vétdiny plicnich onemocnéni vcet-

né SSc. Vzacné miZe zmenSen{ dstniho otvoru

byt pfekaZkou provedeni téchto testl. V téchto
pr1padech lze poumt flexibilni détsky naustek.

Nejfastéj$i zmény u SSc Z]lstu]eme pifi méfeni

DLCO. Bohuzel k poklesu miiZe dochdzet pfi celé

fadé procesil - obstrukénich, restrikénich a pfi

postizeni plicnich cév. PHi SSc byva obstrukéni
choroba méné fasti. FVC je spolehlivéjsim uka-
zatelem restrikéni poruchy, kdyZ vylouc¢ime malé

{isili pacienta a slabost djchaciho svalstva. U SSc

hodnotime u IPO zmény %FVC a %DLCO, které

klesaji soucasné u restrik¢ni poruchy, kdeZto

u postiZeni plicnich tepen byva disproporce v po-

klesu téchto ukazateli. Pomér %FVC a %DLCO

muZe naznadit, zda se jedna o postiZeni intersti-
cia, plicnich tepen, nebo smés obojiho. Mohou

nastat tfi situace (56):

1. Jestlize %FVC je niZ§i nez 75 % naleZité hodnoty
a pomé&r %FVC a %$DLCO mensi nez 1,4, trpi ne-
mocny pfevazné restrikéni poruchou.

2. Jestlize %FVC je vy38i nez 75% a pomeér %FVC
a %DLCO vy3si nez 1,4, je pravdépodobné, Ze
nemocny mé onemocnéni plicnich tepen.

3. JestliZe %FVC je niZii neZz 75% a pomeér %FVC

a %DLCO vyéél' nez 1,4, je pravdépodobné, ze
nemocny ma restnktivni poruchu a souéasné
onemocnéni plicnich tepen. Obecné plati, Ze
unemocného, kde se uvazuje pouze o primarni
IPO, je vzdy tfeba myslet na postiZeni plicnich
tepen a naopak, jako pfi¢inach dusnosti.

Ze zobrazovacich metod se obvykle indikuje HRCT

hrudniku, protoZe je mnohem senzitivnéjsi nez

prosty radiogram. MiZe ukazat ur¢ité zmény i pfi
normalnim pfedozadnim snimku, a tak je vhodnou
metodou v fasné diagnostice. Zmény na HRCT byly
zjistény asi u 90 % nemocnych, tedy v podobném

procentu jako pfi autopsuch (57). Pfi pouziti Imm

fezl je HRCT uZiteénym ndstrojem pro priukaz

IPO. Oblasti ,mlé¢ného skla“ koreluji s celularni

infiltraci - aktivni alveolitidou, kdeZto subpleu-

ralni linie, pruhy v parenchymu a obraz ,, medové
plastve“ odpovidaji oblastem ireverzibilni fibrézy.

Zatimco obraz retikulace jasné znamena fibrotické

zmény, obraz ,mlééného skla“ znamend zhruba

ekvivalentné alveolitidu a fibrézu, V nejasnych
piipadech je nutno provést skeny v pronaéni i su-
pinaéni poloze k vyloudeni vlivu gravitace, ktera
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vyvolava cévni 1 intersticidlni stdzu ve.sledova-
nych oblastech. Nélezy z poslednich let ukazuji, Ze
HRCT nemtize rozli§it nespecifickou intersticidlni
prneumonii a obvyklou intersticidlni pneumonii.
Obvykla intersticidlni pneumonie vede k rozvoji
fibrézy.

Bronchoalveoldrni lavaz (BAL) se provadi pti bron-
choskopickém vySetfeni. Vyplach se obvykle pro-
vadi ze stfedniho laloku. Celkovy pocet bunék byl
vyjadien jako pofet bunék celkem ziskany ve viech
tfech porcich. V zavéru bylo vyjadfeno zastoupen{
alveolarnich makrofagii, lymfocyti, neutrofilnich
a eozinofilnich leukocyth procentualné (58, 59).
Specialni metodou je epitelidlni clearance 99mTc
dietylentriaminu, kdy méfime pfestup nebulizo-
vanych partikuli do alveoldi. Z normalnich pod-
minek pfestup pies alveolokapilarni membranu
trva 40-50 minut, pfi porugeni integrity epitelu
a pfi intersticidlnich plicnich procesech je urych-
len. Test ma vyznam pro detekci ¢asné IPO a pro
uréeni nemocnych, ktefi zlistanou ve stabilnim
stavu (60, 61).

Méteni vydechovaného NO je dalsi metodou k de-
tekci nemocnych se zinétlivym procesem v plicnim
intersticiu. ZvySené hodnoty NO koreluji se zmno-
Zenymi lymfocyty v lavdZni tekutiné (62) a novéjsi
studie ukazala zvySené mnozstvi NO u nemoc-
nych SSc bez radiologicky prokdzaného postiZeni
plic ve srovnani se zdravymi jedinci a pacienty
s ,idiopatickym® IPO (63). Proto by se tato metoda
mohla stat citlivym ukazatelem plicniho zanétu
u nemocnych bez manifestniho IPO.

Otevfena plicni biopsie je stile povaZovana za ,zla-
ty standard“ pro stanoveni diagnézy IPO, nebot
jednozna¢né ukazZe typ a aktivitu zdnétu a stupen
fibrézy. MZe také ukazat pfitomnost jinych pro-
cesti, které IPO napodobuji, nebo pfipominaji,
jako jsou bronchiolitis obliterans s organizujici
se pneumonii, nebo aspiracni pneumonie z gas-
troezofagealniho refluxu. Klasifikace a histopa-
tologické obrazy se pii IPO prGbéiné méni, ¢imz
zfejmé vyjadiuji nase netiplné porozumeéni pato-
geneze riznych typl IPO. Navic neni jasné, zda
tato klasifikace mtiZe pfedpovidat vyvoj a udin-
nost 1é¢by. Jedna se o invazivni vySetfeni casto
provazené komplikacemi, i kdyZ se provadi pri
thorakoskopii a ndlez zna¢né zavisi na bioptované
oblasti. Z téchto diivodil se indikuje omezené pri
neurditych ndlezech z pfedchozich neinvazivnich
vySetfeni (64).

Nemocni s koZné diftzni i limitovanou formou
SSc maji riziko vzniku IPO. Vsichni tito pacien-
ti by méli absolvovat kontrolni vySetfeni za 3-6
mésicli. Musi byt ziskdna anamnéza, provedeno
fyzikalni vySetfeni a PFT a DLCO kaZdych 6 mésich
po dobu 5-6 let od stanoveni diagnézy. Vysetfeni
plicnich funkci se musi zaméfit zejména na pro-



gresivni pokles funkce plic zejména %FVC - viz
graf 2. Pokud pacienti popiraji dusnost a maji
stabilné normalni hodnoty PFT, mohou se pra-
videlna kontrolni klinického vySetfeni provadét
po 6 mésicich.

Manifestni i asymptomaticky gastroezofagealni
reflux je u SSc velmi ¢asty, pacienti s timto pro-
jevern by méli byt velmi agresivné léceni, 1 kdyZ
nemaji respiracni pfiznaky. U nemocnych s dus-
nosti, kadlem a/nebo poklesem PFT je agresivni
1écba refluxu zvlasté dalezita.

Pokud si nemocni stéZuji na dudnost a zejména
kdyZ dochdzi k jejimu zhorseni, nebo klesd %FVC,
jenutné podrobnéjsi vySetfeni. Zasadni vySetfeni
jsou HRCT a BAL a pokud nachdzime patologické
nalezy u obou vy8etfeni, zfejmeé se jedni o alveo-
litidu, kterd vyZaduje 1é¢bu, Pokud HRCT a BAL
nevykazuji zmény typické pro alveolitidu, je ta-
to manifestace nepravdépodobna. Pak musime
uvazovat o jinych pfi¢indch dudnost a poklesu
plicnich funkci, jako jsou reflux, infekce, plicni
hypertenze, skryté srdecni vady (zejména diasto-
lickd dysfunkce jako projev kardiornyopatie pfi
§5c) a myozitida/myopatie s postizenim dychacich
svaldi.

Plicni arterialni hypertenze

Plicni arteridlni hypertenze (PAH) je primarni
onemocnéni plicnich arteriol, které se vyskytuje
u systémovych onemocnéni pojiva, a to nejéastéji
u SSc, zejména u jeji varianty CREST (65). U ne-
mocnych se SSc miiZze PAH provazet IPO nebo se
vyskytovat samostatné. Hemodynamicky je PAH
asociovana se SSc definovana jako prekapilarn{
plicni hypertenze (zvy$eni stfedniho tlaku v plic-
nici na 25mm Hg a vice, normalni tlak v zakli-
néni) (66). Podle stupné zavaznosti délime plicni
hypertenzi na lehkou, stfedné téZkou a téZkou
(tab. 6).

Publikované udaje o prevalenci v§ak kolisaji v §iro-
kém rozmezi mezi 4,9% a 26,7 % diky rozdilnému
metodickému piistupu pii stanoveni nebo odhadu
tlaku v plicnici. K rizikovym faktorim rozvoje PAH
u SSc patfi limitovana forma onemocnéni, trvani
choroby 10-15 let, manifestace zakladniho onemoc-
néni ve vy$sim véku. Median preziti u nelécené
PAH pfi SSc se uvadi 1 rok (67). Nejéastéjsim sym-
ptomem u PAH je postupné progredujici namahova
dusnost a inavnost, Angindzni bolesti na hrudi
jsou dusledkem ischémie pravé komory, synkopy
a presynkopy jsou projevem nizkého srdefniho
vydeje. Mezi vzacnéjsi projevy onemocnéni patii
chrapot zpiisobeny Gtlakem levého vratného ner-
vu dilatovanym kmenem plicnice, kaSel a hemo-
ptyza. Ke kvantifikaci symptoma u nemocnych
s PAH se pouziva modifikovana NYHA klasifikace
(tab. 7) (68).

DOPORUCENI

Tab.6 Stupné zavaznosti plicni hypertenze.

Stredni tlak Systolicky tlak

v plicnici (mm Hg) v plichici (mm Hg)
Lehké 25-35 36-45
E-trf-edné tézka 36-45 46-60
Tézka > 45 > 60

Tab.7 Modifikovand funkéni klasifikace podie NYHA u plicni
hypertenze (tzv. WHO klasifikace).

Klinicky obraz

Pacient s plicni hypertenzi v klidu, pfi bézné 1 vetsi
fyzické aktivité bez dusnosti, Unavy, bolesti na hrudi,
synkep

Pacient s plicni hypertenzi, pfi v&tsi fyzicke aktivité
dusnost, Unava, bolesti na hrudi, synkopy

Pacient s plicni hypertenzi, pii bézné fyzicke aktivité

W dusnost, Unava, bolesti na hrudi, synkopy

Pacient s plicnf hypertenzi, se znamkarni
Y pravostranného srdecniho selhdni, v khdu dusnost,
Unava, bolesti na hrudi, synkopy

Ve fyzikdlnim ndlezu souvisi manifestace jednot-
livych nalezd s tiZi plicni hypertenze. Casto byva
akcentace druhé srde¢ni ozvy nad plicnici, pfitom-
nost ¢tvrté ozvy a cvalového rytmu. TTeti ozva byva
piitomna v pokrocilych stadiich cnemocnéni. Mtze
byt slysitelny Selest trikuspidalni a pulmondalni re-
gurgitace, U vét§iny nemocnych je zvySend napin
krénich Zil. Znamkou pokrotilého onemocnéni je
pfitomnost perifernich otoki a cyandza (69).
Echokardiografie je klicovou neinvazivni vySetfo-
vaci metodou indikovanou pti podezfeni na PAH
(70). Slouzi k posouzeni velikosti, tvaru, hyper-
trofie, funkce pravé komory a k odhadu tlaku
v plicnici. Dale je echokardiografické vySetfeni
nezbytné k vylouceni zkratové vady a postizeni
chlopenniho aparatu a myokardu levého srdce
jako pfi¢iny plicni hypertenze. Pro odhad stup-
né plicni hypertenze je rozhodujici dopplerovské
echokardiografické vysetteni,
Echokardiograficky screening PAH je indikovan
u vSech nemocnych se SSc v intervalu 1 roku.
U symptomatickych nemocnych i s lehkou plicni
hypertenzi je indikovano invazivni hemodyna-
mické vySetfeni, Asymptomatické nemocné (tfida
NYHA I) klinicky sledujeme a indikujeme kontrolni
echokardiografické vySetfeniza 6 mésicli (graf 3).
Pi{tomnost EKG zndmek hypertrofie pravé siné a pra-
vé komory, stejné jako vys$Si klidova frekvence, se
povazuje za nezavisly negativni prognosticky faktor,
Na RTG snimku hrudniku byva vétdinou pfitomna
dilatace kment plicnice a profidla cévni kresba
na periferii plicnich poli.

2014,22,¢.2
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ECHO k vylouceni plicnf hypertenze kazdy rok nebo dffve pfi dusnosti, Unavnosti

Plicnf hypertenze podle ECHO moznd nebo pravdépodobna

| e

ECHO znamky postizeni chlopni

a/nebo myokardu levé komory

$NE

Pfitomnost vyznamnéjsi ventilaéni

poruchy
$ NE

Pfitomnost primérné perfiznich zmén

NG 5 Plicni hypertenze
. pfi onemacnéni levého srdce
ARG - Plicni hypertenze
pfi cnemocnéni plic
ANO

4

na ventilaéné-perfiznich scintigrafii plic

iNE

Podezfeni na PAH, srdecni katetrizace

CTEPH

Graf 3  Algoritmus vySetfeni pfi podezieni na plicni arteridini hypertenzi pfi systémové sklerodermii.

Ventilacni a perfuzni scintigrafie plic je zdsadni
v odliSeni chronické tromboembolické plicn{ hy-
pertenze jako pfi¢iny plicni hypertenze. Funkéni
vySetieni plic je nezbytné k pritkazu podilu hypo-
xické slozky plicni hypertenze jak popsano vyse.
Pravostranna srdecni katetrizace s hemodynamic-
kym vySetfenim slouZi k definitivnimu priikazu
plicni hypertenze, k jeji pfesné kvantifikaci, k ur-
¢eni srdecniho vydeje, plicniho cévniho odporu
a k méfenf vazodilataéni odpovédi pfi testu akutni
plicnivazodilatace. U nemocnych s PAH zji§tujeme
prekapilarni plicni hypertenzi, vét§inou tézkou.
Tlaky v plicnici nezfidka dosahuji systémovych
tlak® nebo jei pfekratuji. Minutovy srde¢ni vydej
byva nizky a plicni cévni rezistence vysoka. Cilem
testu akutni plicni vazodilatace je uréit nemocné
odpovidajici na vazodilata¢ni 16¢bu (respondéry),
ktefi mohou byt dlouhodobé 1é¢eni peroralnimi
vazodilatancii, zejména blokatory kalciovych ka-
nali. U nemocnych s PAH asociovanou se SSc
nalézadme respondérii minimum (71).

Z laboratornich vySetfeni ma smysl monitorovat
vyvoj onemocnéni a odpovéd na 1é€bu pomoci tzv,
biomarkert (hladina kyselina mocové, troponin,
natriuretické peptidy). Nejjednodussim, levnym
a snadno opakovatelnym zatéZovym testem je
test Sestiminutovou chiizi. Vysledky testu dob-
fe koreluji s tiZi plicni hypertenze a s prognézou
onemocnéni (72).

Srdce

Kardidlni manifestace SSc zahrnuje postiZeni en-
dokardu, myokardu i perikardu, které se mfize vy-
skytovat samostatné nebo v kombinaci a manifes-
tuje se piitomnosti fibrézy a ischémie myokardu,
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hypertrofii myokardu, perikardidlnim vypotkem,
supraventrikularnimi nebo komorovymi arytmie-
mi, prevodnimi poruchami, chlopennimi vadami
a konecné srdefnim selhanim (73). Pfitomnost
kardialniho postizeni u SSc je spojena s nepfizni-
vou prognozou. Pétileté pieZiti v pfipadé klinicky
manifestniho kardidlniho postiZeni se pohybuje
kolem 30% (74).

Typické postiZeni myokardu u SSc predstavuje
myokardialni fibréza (75, 76). Postihuje obé srde¢ni
komory a Casto se vyskytuje soutasné s hypertrofii
myokardu. Systolickd a/nebo diastolicka dysfunkce
levé srdecni komory neniu SSc vyjimetna. Jeji roz-
voj je nepochybné spjat s myokardiilni fibrézou.
Systolicka dysfunkce levé komory se u nemocnych
se SSc bez znamek srdeéniho selhdni vyskytuje
vklidu u10-15% pacientt (7). Diastolicka dysfunk-
ce se naopak muZe vyskytovat u vice nez poloviny
nemocnych se SSc. Precipitujicim faktorem rozvoje
diastolické dysfunkce je soufasné pfitomna arte-
rialni hypertenze, obstrukéni spankova apnoe,
renaln{ insuficience a hypertrofie levé komory.
Pii 8Sc byvaji typicky postiZeny malé koronarni
cévy. Proto je také koronarogram epikardiilnich
véncitych tepen angiograficky mnohdy normal-
ni, ale jsou pfitomny zatéZi indukované perfazni
defekty. U CREST varianty SSc byvaji vén¢ité cévy
ektaticky zménény. Myokardialni RF je ozna&eni
pro chladem provokovany korondrni vazospazmus,
Pitomnost perikardidlniho vypotku u SSc je re-
lativné castd (78) a klinicky se manifestuje zhru-
ba u 5-16 % nemocnych a mtZe vést a% k srdeé-
ni tamponddé nebo konstriktivni perikarditidé.
Piitomnost perikardidlniho vypotku také neziidka
provazi plicni hypertenzi a srdeéni selhani. V seké-



nich nalezech byva postizeni perikardu nalézino
u 33-72% nemocnych (79).

Arytmie a pfevodni poruchy jsou zfejmé disled-
kem fibrozy a ischémie prevodniho systému.
Typicka je vy3$s{ piitomnost komorovych extrasy-
stol a béhii komorovych tachykardii. Nalez blokady
pravého raménka Tawarova se povazuje za nega-
tivn{ prognosticky faktor (80).

PostiZeni chlopenniho aparatu dosahuje v seke-
nich nalezech az 38 % pripadil, je popisovano uzlic-
kovité ztlusténi ciph mitralni chlopné a zkraceni
§ladinek, Dlsledkem miZe byt prolaps cipu mit-
ralni chlopné nebo nedomykavost chlopni,
Zakladni vySetfovaci postupy pfi podezfenina kar-
didln{ manifestaci jsou uvedeny v grafu 4 (81).
V praxi zahrnuji tyto metody: klidové EKG a EKC
Holterovo monitorovani, rtg srdce a plic, echo-
kardiografické vySetfeni, radionuklidové metody,
laboratorni vySetfen{ a zatéZové testy (82).
Klidové EKC mizZe ukazat supraventrikulamni i ko-
morové arytmie, blokady na v8ech trovnich, pfetiZe-
ni sini, hypertrofie a pfetiZeni pravé komory, zmény
useku ST-T. Znamky hypertrofie pravé komory jsou
proplicni hypertenzi specifické, ale malo senzitivni.
VySetfeni RTG srdce a plic pfi chronickém srdec-
nim selhaniukazuje vidy zvétseni strdecniho stinu
(nemusi byt u diastolického srdeéniho selhdni).
Toto zvétSeni byva spojeno i se zménami jeho
kontury. Pro posouzeni velikosti udavime pomér
§{fky srdeéniho stinu k §ifce hrudniku - kardio-
thorakalniindex, kdy za patologickou se povazuje
hodnota vétsi nez 0,5.

Podezfeni na chronické srdec¢ni selhani
(pfiznaky a symptomy)

'

Provést: EKG + RTG
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Echokardiografie hraje pfi vysetfeni nemocného.

s podezfenim na srdeéni selhan{ kli¢ovou tlohu.
Je zakladni metodou pro neinvazivni posouzeni
velikosti levé komory a urceni hodnoty ejek¢éni
frakce jako zakladniho ukazatele systolické funk-
ce. Ve spojeni s dopplerovskym vySetfenim tran-
smitralniho krevniho pritoku a prittoku v plicnich
zildch umoznuje posoudit orientacné i funkci dia-
stolickou. Je nejcitlivéj3i metodou pro pritkaz hy-
pertrofie levé komory, umoZzniuje posoudit velikost
a funkci pravostrannych srdecnich oddild, odhalit
perikardidlni vypotek, aneuryzma levé komory atd.
Tlak v pravé sini posuzujeme podle priméru a re-
spirac¢ni variace dolni duté Zily. Systolickou funkci
pravé komory urcujeme na zakladeé ejekéni frakce
pravé komory, podle systolického pohybu plochy
anulu trikuspidalni chlopné& nebo pormoci tkaro-
vé dopplerovské echokardiografie. Diastolickou
funkci pravé komory posuzujeme podle charakteru
pratoku pfes trikuspiddlni asti a rovnéz tkanovou
dopplerovskou echokardiografii. K prognosticky
nepfiznivym echokardiografickym znamkam patii
dilatace pravé siné a pfitomnost perikardialniho
vypotku (79).

Perflizni scintigrafie myokardu pomoci thalia-201
nebo latek znadenych techneciern 99m (99m Tc-
sestamibi) dovoluje posouzeni relativniho prokr-
veni jednotlivych oblasti myokardu v klidu a pfi
zatézi. Radionuklidova ventrikulografie pied-
stavuje alternativni metodu k neinvazivnimu
posouzeni funkce levé i pravé komory. Pokles
ejekeni frakce pri zatéZi vypovida o ischémii myo-
kardu (82).

fyziologicky ndlez = srdeéni selhanf

patologicky nalez

Provést echokardiografické vysetrenf

nepravdépodobné

fyziologicky nélez = srdecni selhani

(mozZné i izotopové vysetieni ¢i MRI)

;

patologicky nalez

!

\J

nepravdépodobné

Pomocna vySetfeni podle stavu

Stanoven| etiologie
a zavaznosti srdecni dysfunkce

!

Vybér lécby

Y

(angiografie, zatéZové vysetfeni a dalsi)

Graf 4  Algoritmus vySetfeni pfi podezfeni na kardidlni manifestaci systémové sklerodermie.
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Laboratorni vySetfeni jsou uvedena vyse v casti
o plicni hypertenzi. ZatéZové testy slouzi k po-
souzeni funkéni kapacity, sledovani iéinku 1é¢by
a odhadu progndzy onemocnéni.

Ledviny

PostiZeni ledvin je u SSc ¢asté, vétdinou se proje-
vuje pouze jako mirna ledvinna dysfunkce, ktera
je v naprosté vétdiné piipadd spojend s dobrou
prognoézou (83). Naproti tomu sklerodermicka
rendlni krize pfedstavuje akutni, tézkou a Zivot
ohroZujici formu renalni choroby. Postihuje
8-10 % nemocnych SSc, aviak 10-20 % nemocnych
s diftizni formou choroby ve vét$iné piipadd bé-
hem prvnich péti let trvini nemoci (84). Rendln{
krize je trombotickd mikroangiopatie postihujici
ledviny a je podobna trombotické trombocy-
topenické purputfe/hemolyticko uremickému
syndrom ¢i antifosfolipidovému syndromu (85).
Histologickym korelatem je proliferace a zesileni
intimy arkudtnich a interlobularnich renalnich
arteriol a glomeruld vedouci k ziiZzeni aZ oblite-
raci cév se vznikem typické koncentrické hyper-
trofie. Progndza tohoto stavu je velmi zavazina,
pfed zavedenim ACE inhibitorl zemfeli béhem
jednoho roku takika v§ichni nemocni s vyznam-
nou renilni nedostate¢nosti. Zakladnimi klinic-
kymi ndlezy u rendlni krize jsou: akutni renalni
selhani vétdinou bez pfedchizejicich zndmek led-
vinné choroby, nahly vznik stfedné a vyznamné
vysoké hypertenze casto doprovazené znamkarmi
maligni hypertenze (encefalopatie, retinopa-
tie a selhani levé komory). Ve vét§iné pfipadd
zji§tujemne pouze nenapadné zmény v mocovém
sedimentu (mirna proteinurie a/nebo hematu-
rie). Mezi rizikové faktory rendlni krize patii
rychle progredujici difiizni forma SSc, uzivani
glukokortikoidil ve vysokych davkach, uzivani
cyklosporinu A a pritomnost protilatek proti
RNA polymeraze (86, 87, 88). Pridatnymi nilezy
mohou byt novy vznik proteinurie ¢i hematurie,
plicni edém, progrese anurie &i oligurie a cha-
rakteristické histologické zmény pfi ledvinné
biopsii (89).

Zakladem piistupu k rizikovému pacientovi je
prevence rozvoje renalni krize, zavedeni urcitych
opatfeni - viz tabulka 8 (90).

Systémova sklerodermie v détském véku

V détském véku je sklerodermie vzicné onemoc-
néni - incidence SSc v détstvi je 0,05/100 000 déti
(91). Mezi zakladni klinické projevy podobné jako
u dospélé formy patfi RF, koZni zmény a poru-
chy éinnosti vnitinich organt v disledku cévnich
zmén a nadmérného ukladani sloZzek mezibunééné
hmoty. Priitbéh SSc u déti ma lepsi progndzu nez
u dospélych pacientl a také mensi prevalenci vy-
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Tab.8 Preventivni opatfeni pFi zvySeném riziku rozvoje sklero-
dermické renainf krize

Opatreni frekvence

2x tydné &

Meren| TK formou automonitorace R :
kazdodenné

Sérova hladina kreatininu a mocovy sediment | 3 mésice

Podrobne vyietfeni pri TK < 120/70 mm Hg

i S norazoveé
perzistujici vzestup o 20 mm Hg systolického ;ii odklakd\ue
tlaku a ¢ 10rmm Hg diastolickeho tlaku
Podrobne vysetfeni - lécend hypertenze o M
s perzistujicimi nekorigovatelnymi hodnotami JeOEEE

i A bez odkladu

TK = 150/90 mm Hg

skytu ACA, Mezi ¢asné manifestace juvenilni SSc
patfi RF, nalez autoprotilatek a kapilaroskopické
zmény na nehtovych valech. Podle dosud publi-
kovanych studii tato forma SSc zacina kolem 8.
roku Zivota (92).

Diagnoza détské formy SSc se zaklada na pfizna-
cich, kKlinickém obraze a nalezech z postiZzenych
organi. Z velkych kohort nemocnych vyslo, Ze
75-97 % nemocnych ma pozitivni antinukledrni
protilatky, anti-Scl70 33%, ACA méné nez 10%,
RF do 20% a vyskyt autoprotilatek typickych pro
pfekryvné syndromy (anti-PMScl, anti-Ul-RINP,

Tab.9 PFedbé&Zznd klasifikagni kritéria pro juvenilni systémovou
sklerodermii (upraveno die Zuliana a spol.) (96).

Velka kriteria:

Proximalni sklerodermie/indurace klze

Mala kriteria

Kdze - skierodaktylie

Cévy - Raynaudtv fenomen
ulcarace na Spickach prstu
kapilaroskopicke zmeny

GIT - gastroesofagealni reflux
Dysfagie

Plice - plicni fibroza (HRCT)
plicni hypertenze
snizeni difdzni plicn! kapacity pro CO

Ledviny - rendlni krize
nové vznikla hvperienze

Srdce - srdeCni selhani
Arytmie

Neurologické - syndrom karpélniho tunelu
periferni neurcopatie

Muskuloskeletalni - artritida
Myozitida
treci selesty slach

Sérologie - ANA
5S¢ specifické autoprotilatky




anti-Ro) je velmi variabiln{ (93). KoZni biopsie se
provadi jen zfidka. V histologickém obraze naché-
zime hustou sit kolagennich vlaken, ztratu adnex
a v tasné fdzi zanétlivy infiltrat sloZeny z mono-
nuklearfi a mastocyta.

Organové vydetfeni zahrnuje metody pouZivané
u dospélé formy nemoci (94). Zakladem je skia-
gram hrudniku, spirometrie a DLCO, dile ekg
a echokardiogram. U pacientil neschopnych spiro-
metrie, nebo s jiZz prokazanou ventilaéni poruchou,
jeindikovano HRCT hrudniku. JelikoZ vétSina ne-
mocnych ma postizen{ horni ¢asti trdviciho traktu,
vSechna vySetfeni této ¢isti ukazuji patologické
nalezy. Pri podezfeni na malabsorpci se prova-
déji specidlni testy. Radiogramy rukou mohou
prokdzat akroosteolyzu u jedincil se zivaznym RF
a nékdy také podkoZn{ kalcifikace.

Pokud u nemocnych zjistujeme pouze RF a pozi-
tivitu ANA, pak musime odliit juvenilni formy
systémového lupus erythematodes, smiSeného
onemocnéni pojiva, dermatomyozitidy a riiznych
piekryvnych syndroma (95, 96).

Pediatricka revmatologickd evropskd spoleénost
vytvorila pfedbéZna klasifika¢ni kritéria pro juve-
nilni SSc (tab. 9) (97). Pfitomnost velkého a dvou
malych kritérii u pacienta mladiiho 16 let sta&i
k urceni diagnézy juvenilni SSc se senzitivitou 90 %
a specificitou 96 %.

Diagndza juvenilni lokalizované sklerodermie se
obvykle stanovuje na zakladé typickych koZnich
zmén. Pfedbézna kritéria pro lokalizovanou formu
sklerodermie jsou uvedena v tabulce 10 (98).

DOPORUCEN(

Kozni biopsie se provadi pouze v nejasnych pii-’

padech. Histologické zmény se neli§i od nale-
z{ pii SSc Jind koZni onemocnéni mohou mit
podaobny obraz, jak uvedeno v &sti o koznich
zménach u SSc. I kdyZ se jedna pfevazné o koZni
onemocnéni, velkd nadndrodni studie prokazala,
Ze pacienti s juvenilni lokalizovanou sklerodermii
mohou mit v nizkém procentu postizeni kloubli
a vnitinich orgdnd (nervy, cévy, plice, travici
trakt a oti). Laboratorni vySetfeni jsou obvykle
nespecificka, zjiStujeme nékdy lehké zvyseni
FW a CRP (94). Nékdy pfi aktivnich lézich za-
chytime eozinofilii a hypergamaglobulinémie.
Revmatoidni faktory byvaji pfitomny u 10-25%
a celkové ANA asiu 50 % ptipadil, pozitivita anti-
-Scl-70 a ACA je neobvykla,

Tato doporuceni byla vypracovdna za podpory projektu
Ministerstva zdravotnictvi CR koncepéniho rozvoje vyjizkumné
organizace ¢. 023728 (Revmatologicky Uistav),
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