Systémova sklerodermie

Sklerodermie je systémové autoimunitni onemocnéni pojivové tkané (kolagendza), které ma chronicky
progredujici charakter a pacienta vyrazné limituje na Zivoté. Nejprve postihuje kizi a pohybovy systém, pozdéji
vnitfni organy. Etiologie je nezndmd. Postihuje predevsim mladé Zeny. Vlivem specifickych autoprotildtek dochazi k
fibrotizaci perifenich i visceralnich cév.

Klasifikace

Pro potvrzeni diagnézy musi byt pritomna alespon akroskleréza (od metakarpofalangovych kloubd distalng).
Rozeznavame mirné;jsi formu lokalizovanou a formu difuzni.

Sclerodermia circumscripta

Lokalizovand forma, organové postizeni byvd minimalni, postihuje predevsim
k(Zi a to v lokalizaci distalné od loktd, distalné od kolen, obli¢ej a vystfih. Jednim
z typU je morphea. Jedna se o loZisko velikosti mince, slonovinové barvy s
fialovym lemem. Vyskytuje se kdekoliv na kzi.

Sclerodermia diffusa

Difuzni forma, velice progresivni rozsahlé postizeni klze i organl, predevsim
jicnu a plic.

CREST syndrome

Je syndrom, kdy se sdruzuje tento soubor priznak:

Morphea - ohranic¢ené lozisko

gslictl)fcl:(:ji/tlon' Centromere kalcifikace v podkozi, anticentromerové protilatky sklerodermie na kdzi, zde na zadech
R/ Raynaud’s phenomenon Raynaudlv fenomén (prsty, usi, nos)
E |[Esophageal dysmotility postizeni motility jicnu

sklerodaktylie (sklerodermické postizeni predevsim distalnich

S |Sclerodactyly &Nk prstd)

T Teleangiectasias teleangiektazie

Sine sclerodermia
Chybi typické kozni projevy, naopak jsou vyjadreny zmény vnitfnich orgdnd, pritomny jsou i autoprotilatky.

Prekryvné syndromy

Kromé kritérii pro sklerodermii jsou zdroven spinéna kritéria pro jiné systémové autoimunitni onemocnéni, typicky
systémovy lupus erythematodes a revmatoidni artritidu.

Klinicky obraz

V inicidlnich stadiich mohou byt projevy velmi rliznorodé. Objevuji se celkové priznaky (hubnuti, Ginava, reaktivni
deprese). Zaroven propukaji zmény konkrétnich organl. Zpravidla dominuji kozni zmény, ale v ramci jednotlivych
typd tohoto onemocnéni se vyskytuji rizné kombinace orgdnového postizeni. Poradi jejich nastupu je variabilni
(nékdy onemocnéni za¢ne koznimi projevy, jindy zase zménami vnitfnich orgadn a kozni zmény se objevi pozdé&ji a
nebo vibec).

Cévni zmény

Byvaji podkladem Raynaudova fenoménu - ischemie prstd
hornich i dolnich koncetin, vznikaji ulcerace az gangrény s
nutnosti amputace ¢lankd prstd. Postizeny jsou i drobné cévy
- Ize vySetfit kapilaroskopii nehtového valu (ndlez:

vy

neusporadané rozsirené kapilary, avaskularni zény).

Postizeni kuze

Raynaudtiv fenomén - konecky prstd pro nedostate¢né
Kozni zmény zacinaji obvykle na prstech hornich koncetin jako  prokrveni nejprve zanemizuji, pozdéji zmodraji, méze dojit
atrofie k(ize a otok tkané, ktery se rozsirfuje proximainé, a2 k ulceracim a vzniku gangrén.
nasleduje sklerodermické ztlusténi, pokozka je tuhd a leskla.
Typicky je maskovity obli¢ej s radidlnimi ryhami kolem Ust.
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PostiZzeni vnitfnich organu

GIT

Postizeni jicnu (distalni 2/3 jicnu - hladk& svalovina), projevuje se dysfagii, regurgitaci, pyrézou, coz progreduje v
erozivni esofagitidu, srdsty a striktury (nutnost operace). Postizeni tenkého i tlustého stfeva je méné Casté,
projevuje se nadymanim, kife¢emi, prijmy a malabsorpci.

Muskuloskeletalni systém

Projevuje se symetricka neerozivni polyartritida (artralgie, ranni ztuhlost), dale postizeni Slach a kloubniho
pouzdra.

Plice

Intersticialni plicni procesy (autoimunitni alveolitida), ndsledné vznika plicni fibréza, ktera vede k plicni
hypertenzi a pravostrannému srde¢nimu selhani (nej¢astéjsi pri¢ina smrti pacient se sklerodermii). Poc¢ateénimi
projevy byva dusnost a suché poslechové fenomény. Jedina terapie pokrocilé plicni fibrézy je transplantace plic.
Srdce

Nevykonnost myokardu, palpitace, poruchy rytmu, dusnost, vzacné perikarditidy.

Ledviny

Byvaji postizeny méné Casto, sklerodermicka rendlni krize = velice rychle progredujici oligurie vedouci k selhani
ledvin.

Laboratorni nalez

Typicky je nalez autoprotildtek:
= antinukledrni protilatky v 70-90 % pripadd;
= anticentromerové protilatky - u limitujici formy (cca v 70 %);
= protilatky proti DNA topoizomeraze 1 (anti-Scl-70) - u 40 % pacientd postizenych difuzni formou.

Déle je pritomna trombocytopenie na zakladé autoimunitniho procesu, anémie na autoimunitnim podkladé
(normocytérni, normochromni) nebo anémie z chronickych chorob (mikrocytarni hypochromni).

Terapie

Kauzalni terapie neexistuje, pouze symptomaticka:

= u edematdzniho stadia koznich projevl - kortikoidy, D-penicilamin;
= intersticidlni plicni procesy - kombinace cyklofosfamidu a kortikoidd;
= renalni krize - ACE inhibitory;
= Raynauddv fenomén - blokatory kalciovych kanall, pentoxyfilin;
= plicni hypertenze - vazodilatancia.

Odkazy

7 va s

Souvisejici ¢lanky

= Systémovy lupus erythematodes
= Revmatoidnf artritida
= Autoimunitni onemocnéni

Pouzita literatura

= KLENER, Pavel, et al. Vnitrni Iékarstvi. 3. vydani. Praha : Galén, 2006. 1158 s. ISBN 80-7262-430-X.

= POVYSIL, Ctibor, et al. Specidini patologie : Druhé, doplnéné a prepracované vydani. 2. vydani. Praha :
Galén, 2007. 430 s. s. 395. ISBN 978-80-7262-494-2.

= STORK, Jifi, et al. Dermatovenerologie. 1. vydani. Praha : Galén, 2008. 481 s. ISBN 978-80-7262-371-6.

= GOLJAN, Edward F, et al. Rapid Review Pathology. 3. vydani. Philadelphia : Mosby Elsevier, 2010. 638 s. s.
299. ISBN 978-0-323-06862-8.


https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Autoimunitn%C3%AD_alveolitida&action=edit&redlink=1
https://www.wikiskripta.eu/w/Plicn%C3%AD_hypertenze
https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Pravostrann%C3%A9_srde%C4%8Dn%C3%AD_selh%C3%A1n%C3%AD&action=edit&redlink=1
https://www.wikiskripta.eu/w/Transplantace_plic
https://www.wikiskripta.eu/w/Ren%C3%A1ln%C3%AD_selh%C3%A1n%C3%AD
https://www.wikiskripta.eu/w/Kortikoidy
https://www.wikiskripta.eu/w/ACE_inhibitory
https://www.wikiskripta.eu/w/Blok%C3%A1tory_kalciov%C3%BDch_kan%C3%A1l%C5%AF
https://www.wikiskripta.eu/w/Vazodilatancia
https://www.wikiskripta.eu/w/Syst%C3%A9mov%C3%BD_lupus_erythematodes
https://www.wikiskripta.eu/w/Revmatoidn%C3%AD_artritida
https://www.wikiskripta.eu/w/Autoimunitn%C3%AD_onemocn%C4%9Bn%C3%AD
https://www.wikiskripta.eu/w/Speci%C3%A1ln%C3%AD:Zdroje_knih/80-7262-430-X
https://www.wikiskripta.eu/w/Speci%C3%A1ln%C3%AD:Zdroje_knih/978-80-7262-494-2
https://www.wikiskripta.eu/w/Speci%C3%A1ln%C3%AD:Zdroje_knih/978-80-7262-371-6
https://www.wikiskripta.eu/w/Speci%C3%A1ln%C3%AD:Zdroje_knih/978-0-323-06862-8




