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Souhrn

Systémova sklerodermie (S5c) Je vzacné, chronické systémové onemocnéni pojiva postihujici kG, pohybové tstroji a vnitfni organy. SSc postihuje ¢ast&ji
Zeny, zacina obvykle ve stfednim véku a celkova doba pfeZiti je zkracena — 70 % paclent( pfeZiva 10 let. | pfes pokroky ve farmakoterapil organovych kompli-
kaci a nové poznatky v patogenezi SSc dosud neexistuje U¢inna lé¢ba tohoto zdvazného onemocnéni. Cilem tohoto pfehledového €lanku je seznamit citatele
s touto vzacnou nemoci, hlavnimi piiznaky, zaklady diagnostiky a principy soucasné lécby, a pfispét tak ke véasné diagnéze a k lepsi progndze pacient( se SSc.
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Systemic sclerosis

Abstract

Systemic sclerosis (S5¢) s a rare, chronic connective tissue disease affecting the skin, musculoskeletal system and internal organs. SS¢ occurs predominantly
in women, begins usually in middle age, and the overall survival rate is reduced — 70% of patients survive 10 years. Despite the advances in pharmacotherapy
of organ complications and new Insights into the pathogenesis of S5¢, there Is no effective treatment for this serious disorder. The aim of this review article is
to introduce this rare disease, its main symptoms, basic principles of diagnosis and current treatment, and contribute to early diagnosis and better prognosis

of patients with SSc.
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Uvod

Systémova sklerodermie (55¢) je vzacné, chro-
nické systémové onemocnéni pojiva posti-
hujicl kiizi, pohybové Ustroji a vnitfnl organy.
Ndzev tohoto onemocnénl je odvozen z fec-
kych slov,scleros” a ,derma” — tuhd kiize a byl
prvné pouZit Gintracem v roce 1847. Prvni
zminka o tuhé kdzi, na které nelze vytvofit
fasu, viak pochazi jiz od Hippokrata asi 400 let
pf. n.l. Etiologie SSc dosud nebyla objasnéna
a v patogenezi tohoto onemocnéni se uplat-
riujl tfi zakladnl procesy — vaskulopatie, fibréza
a porucha imunity. SSc postihuje ¢asté&ji Zeny,
zac¢ina obvykle ve stfednim véku a celkova
doba preZitl je zkrdcend — 10 let pfeZiva 70 %
pacient(l. | pfes pokroky ve farmakoterapii or-
ganowych komplikaci a nové poznatky v pa-
togenezi SSc dosud neexistuje U¢inna [é¢ba
tohoto zdvazného onemocnéni [1].

Zakladni pfiznaky

Klinickym projeviim dominuje Raynaudtv fe-
nomén (epizodické barevné zmény aker od
bilé ptes fialovou aZ po Cervenou — vyvo-

lané chladem nebo stresem) (obr. 1), trofické
zmeény, tuhnutf a ztludténl kiZe (obr. 2) a posti-
Zenl pohybového Ustrojf a vnitfnich organt —
gastrointestindlniho traktu, plic, srdce a ledvin.
SSc je znaéné heterogenni a polymorfnf one-
mocnénl a tfidl se podle rozsahu postiZzen(
kdiZze a vnitfnich organd na nékolik forem
(tab. 1) [2]. V laboratornim nélezu je charak-
teristicky prikaz nespecifickych antinuklear-
nich protildtek (ANA) a specifickych autopro-
tilatek, které jsou asociovany s riznym typem
kozniho a/nebo orgdnového postiZeni u SSc:
zejména proti DNA topoizomeraze | (5¢l70),
centromeram (ACA) a RNA polymeraze I
(tab. 2) [1,3].

Epidemiologie

Prevalence SSc je 31-350 pfipad( na milion
a incidence ¢inf 1,2-23 novych pfipadd na
milion za rok. SSc postihuje Zeny primérné tri-
krat ¢ast&ji neZ muze (jesté vyrazné&jsi pomér je
u mladsich jedinci) a manifestuje se pfevazné
ve stfednfm vé&ku (prdmérny vék 45-50 let).
Casté&jsi vyskyt SSc byl popsan u Afroameri-

¢and, indiand kmene Choctaw, Australand
a Japonct [4,5].

Etiologie a patogeneze

Etiologie SSc je neznama. Pri vzniku tohoto
onemocnéni se mohou uplatnit genetické
i vné&j3f faktory a vyznamnou roli zde majl hu-
mordlnl a imunologické déje. Bylo popsano
nékolik gen(, které mohou byt asociovany
s predispozici ke vzniku SSc, ale etiologii SS¢
nelze vysvétlit jen na zdkladé genetickych fak-
tord. Konkordance u dvoj¢at je jen 5 9%, ale
prevalence SSc v rodinach (1,6 %) je nékoli-
krat vy3si neZ v b&zné populaci (0,003-0,03 %)
a pozitivnl rodinnd anamnéza pofad zdstava
nejsilnéjsim rizikovym faktorem pro rozvoj
SSc [6]. Asociace mezi vné&jsimi vlivy (pro-
fesni expozice, viry a bakterie) a rozvojem
SSc byly dostatetné zkoumdny, ale role
téchto faktor( nenf dosud uspokojivé objas-
néna. Nejsiln&jsf diikazy existuji pro slouce-
niny kfemfku a organicka rozpoustédla, aviak
jejich podil na v3ech pifpadech SSc je jen
minimalni [7].
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Obr. 1. Raynaudtv fenomén, difuzni prosdknuti prstd. Obr. 2. Sklerodaktylie, jamkovité jizvicky na &pickach prsti ().

Tab. 1. Trid&nl systémové sklerodermie [2].

Forma SSc

Tab. 2. Autoprotilatky a jejich asociace s klinickym obrazem systé-

mové sklerodermie [3].

Rozsah kozniho a/nebo organového

postizeni Antigen Vyskyt FormaSSc Asociace s klinic-
difuznf skleroder-  ztludténf kiiZe na obliceji, krku, trupu, kym obrazem
mie (dcSSc) proximalnich i distalnich ¢astech jadro (ANA) 95 % lcSSc
koncetin i deSSc
limitovana sklero-  ztludténf k(iZze na ¢astech koncetin DNA to- 15-25 % dcSSc plicni fibréza, po-
dermie (lcSSc) distélné od loktd a kolen, postihujfci poizome- stizeni srdce
obli¢ej a krk; zvlastni formou je CREST réza- (Scl70)
syndrom (C - calcinosis, R — Raynauddv centromery  10-20%  IcSSc t&7k4 ische-
fenomén, E — porucha motility jicnu, S - (ACA) mie prst(l, PAH,
sklerodaktylie, T - teleangiektazie) CREST syndrom,
systémova skle- pro SSc charakteristické postiZzen! vnitf- kalcinéza
rodermie sine nich organd, cév a pozitivita autoproti- RNA poly- 10-25 % Ssst rendlni krize, tfeci
scleroderma latek bez kozniho postiZeni | Selesty 3lach, po-
prekryvny syn- splriuje kritéria pro SSc a zaroven stizeni srdce
drom (Overlap pro Systémo\f)'( IUpUS erytemato- U3-RNP 5-45 % dcSSc primérni PAH, po-
syndrome) des a/nebo revmatoidni artritidu ¢i (fibrillarin) nebo IcSSc  stizeni jicnu, srdce,
polymyorzititidu/dermatomyozitidu B = wEl
nediferenco- klinické a/nebo laboratornf zmény ty- Th/To RNP 5% cSSc plicni fibréza,
vané onemocnénl  pické pro SSc bez orgdanovych projevi: e e
pojiva (UCTD) Raynaudiv fenomén, specifické auto- krize, dysfunkce
protilatky, abnormalni kapilaroskopicky dolni casti GIT
nalez, difuznf otok prstt, ischemické
defekty. UT-RNP 5%-35%  prekryvny smidené one-
syndrom mocnéni pojiva
dcSSc - diffuse cutaneous systemic sclerosis, IcSSc - limited cu- (MCTD)
taneous systemic sclerosis, UCTD — undifferentiated connective PM/Scl 49 piekryvny myozitida,
tissue disease syndrom plicni fibréza,
akroosteolyza

V patogenezi SSc dominujl tfi navzajem se
prolinajici patologické procesy:
1. poskozeni endotelu a obliterujici vaskulo-
patie cévnich [0zek,
2.zanét a autoimunita a
3. progresivni fibroza [8].

klinického pffznaku,
kterym obwvykle byva
Raynaud(v fenomén
(RAF). K daldim ma-
nifestacim vaskulo-
patie u SSc patff tele-
angiektazie, typické
zmény na kapildrach
nehtovych val(, trofické defekty, plicni arte-
ridlni hypertenze, antrdlni vaskularni ektazie
a rendlni krize s maligni hypertenzi [9]. V pa-

ANA - antinukleérni protilatky, IcSSc - limitovana sklerodermie,
dcSSc - difuzni sklerodermie, ACA — anticentromerové protilétky,
PAH - plicni arteridini hypertenze, RNA - ribonukleovd kyseling,
RNP - ribonukleoprotein, CREST syndrom (C — calcinosis, R — Ray-
naud(v fenomén, E — porucha motility jicnu, S — sklerodaktylie,

T - teleangiektazie), GIT — gastrointestindlni trakt, MCTD - mixed
connective tissue disease

Vaskularni podkozeni je nej¢asn&jsim a prav-
dépodobné i primarnim procesem v patoge-
nezi SSc a je histopatologicky prokazatelné
pred rozvojem fibrézy a objevenim se prvniho

togenezi SS¢ méa vyznam jak vrozend, tak zis-
kana imunita. V postizenych tkanich Ize histo-
patologicky prokézat perivaskularni infiltraty
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(zejména T a B lymfocyty, makrofagy a Zirné
bunky), které pfispivaji k rozvoji SSc sekrecl
raznych profibrotickych cytokind a chemokin(
a k produkci autoprotilatek [10]. Fibréza byva
¢asto dominantnfm rysem SSc a postihuje jak
k{izi, tak vnitfni organy — zejména plice, srdce
a gastrointestinélni trakt. Dochdzi k postup-
nému nahrazen( funkénfl tkané postizenych
organd kolagennimi vidkny a dal3imi sloZkami
extracelularni matrix, coz vede ke ztraté jejich
funkce a selhavani [8].

Klinicky obraz

SSc je velmi heterogenni nemoc co do pri-
béhu i rozsahu postiZzeni. Podle nedavné studie
u téméf 500 pacientd se SSc patfi mezi pét
nejvyznamnéjiich symptom( uvadénych
pacienty Unava (89 %), RAF (86 %), ztuhlost
rukou (81 %), artralgie (81 %) a poruchy spanku
(76 %). K celkovym projevim déle patii ne-
chutenstvi, hubnutf, febrilie a pozdéji reaktivnf
deprese [1,8,11].

KoZni postiZzeni

Jednd se o témé&f univerzalni a nejtypictéjsi
projev SSc. V po¢atku nemoci dochazi k di-
fuznim edematéznim zménam na prstech
hornich konéetin, pfedloktich a obli¢eji, které
mohou byt provazené pruritem (obr. 1). Nasle-
duje ztuhnutf a ztlusténi kiiZe, jejichZ rozsah
a zévaznost je variabilni (tab. 1). Pokozka je
leskld, tuhd, napnutd, nelze vytvofit koZnf fasu,
dochdzl ke ztraté adnex a depigmentaci anebo
hyperpigmentaci (obr. 2). Obli¢ej obvykle miva
maskovity vzhled, izky nos a kolem Ust se tvoff
radialni ryhy (obr. 3). Casto se tvoii podkoznf
kalcifikace a teleangiektazie (obr. 3). Po néko-
lika letech dochazi k vystiidan( zanétlivé a fib-
rotické faze atrofickou fazi a kiize se pak stava
mékei, da se fasit a je atroficka [1,8,12].

PostiZeni cév

U SSc dochézi k fibrointimalni proliferaci a va-
zospastickym epizodadm malych cév, coz se
projevuje jako nej¢asnéjsi a zaroven nejcast&jsi
pfiznak této nemoci — Raynaudav fenomén
(97 %). Je charakterizovén epizodickymi ba-
revnymi zménami aker (nej¢asté&ji prsty hor-
nich a/nebo dolnich kongetin, vzacnéji udi, nos
a jazyk) vyvolanymi chladem nebo stresem. Ty-
picky ma tfi faze — zbé&lanfl (palor — zplsobeny
vazospazmem, vniman jako pocit tuposti az
necitlivosti), zmodrani anebo zfialovéni (cya-
néza - zplsobend tkdrovou hypoxil) a zCerve-
nani (rubor — zplsoben reperfuzni hyperemil,
vnfiman jako pdlenf a brnéni) (obr. 1). Pro-

gresivni strukturdlnf zmény v malych cévich
vedou k trvalé porude toku krve, k prodlou-
Zeni epizod RAF a k rozvoji ischemickych zmén
(digitalnf ulcerace, nekrézy a gangrény prsti)
(obr. 2). PostiZzenl v&tiich cév u SSc se maze
manifestovat jako plicni arteridIni hypertenze
(PAH), sklerodermické rendlni krize a antralni
vaskularni ektazie [1,8,9].

Muskuloskeletalnr priznaky

K nej¢asnéjdim a ¢astym symptomam SSc
patfl myalgie a slabost proximdlnich svalo-
vych skupin, artralgie a rannl ztuhlost kloub.
Pozdéji se objevujl tfecl Selesty slachovych
pouzder (zejména flexory prstl, nad lokty
arameny) a akroosteolyza (resorpce distalnich
¢lankd v dasledku protrahované ischemie).
Synovitida, podobna té u revmatoidni artri-
tidy (RA), byva vzacnym ndlezem, ¢ast&jsim
v3ak u prekryvnych syndrom (SSc/RA). Ob-
dobné byva svalova slabost a atrofie ¢ast&jsim
ndlezem u pfekryvnych syndroma SSc s idio-
patickymi zanétlivymi myopatiemi (polymyo-
zitida (PM) nebo dermatomyozitida (DM)), coz
miZe byt spojené s pozitivitou anti-PM-5Scl
protilatek (tab. 2) [1,8,131.

Gastrointestindlni postizeni

U SSc dochazf k €astému postizen( travictho
ustroji, které charakterizuje porucha motility
v dlsledku abnormalini inervace, atrofie hladké
svaloviny a tkanové fibrézy. Mohou byt posti-
Zeny prakticky viechny ¢asti gastrointestinalniho
traktu (GIT) s riznou frekvencl. Nej¢ast&ji byva
postizen jicen (90 %) s nalezem poruchy motility,
dilatacf dolnich dvou tfetin a dysfunkcf dolnfho
svérace. K nej¢astéjsim priznaktm postizeni GIT
u SSc patff dysfagie, pyréza, nadymani, prijem,
zacpa a inkontinence stolice [1,8,14].

Plicni postizeni

PostiZeni respira¢niho traktu miZeme nalézt az
u 70 % pacientl se SSc. Jde hlavné o postiZzeni
plicniho intersticia (pod obrazem intersticialni
plicni fibrézy a/nebo alveolitidy, nejcast&ji sub-
pleurdiné pfi bazich plic; projevuje se progre-
dujici dudnosti a suchym kaslem) a plicnich cév
(pod obrazem plicni arteridini hypertenze (PAH) -
1. primarni, bez postiZzeni intersticia, anebo
2.sekundarni, jako nasledek plicni fibrézy; proje-
vuje se rychle progredujici dusnosti a znamkami
pravostranného srde¢niho selhavani) [1,8,15].

PostiZeni srdce
K postizeni srdce dochézi u 50 % nemoc-
nych se SSc — Cast&ji sekunddrné v disledku

Obr. 3. Maskovity oblicej, radialni ryhy
kolem (ust, teleangiektazie.

PAH neZ primarné na podkladé fibrézy myo-
kardu (postihujicl predilekéné vodivy systém)
anebo myokarditidy (u pfekryvnych syndrom
SSc/PM/DM). Castym, ale spise subklinickym
nélezem byva perikarditida. K nej¢ast&jsim ma-
nifestac/m patff palpitace, dunost a atypické
bolesti na hrudi[1,8,16].

PostiZeni ledvin

NejdileZit&j3f manifestacl renalnfho postizeni
u SSc je sklerodermicka renalni krize (10 %)
pod obrazem rychle progredujici renalni in-
suficience s oligurii aZ anurii a akcelerované
arteridlni hypertenze. U ¢asti pacient( vidame
pouze nizkou proteinurii, pokles renalnich
funkci a hypertenzi [1,8,171.

PostiZeni nervového systému,
slinnych zlaz a pohlavnich organt
Mezi méné &asté manifestace SSc patfl neu-
ropatie hlavovych nervll (hlavné senzoricka
neuropatie trigeminu), perifernich nervl (ze-
jména senzomotorického typu u nervovych
vldken v kiiZi) a syndrom karpélniho tunelu. Asi
u 25 % pacientl se S5c nalézame sekundarnf
Sjégrenav syndrom v disledku fibrotickych
zmén v slinnych Z1azach. Mezi ¢asté projevy
patif i sexudlnf dysfunkce (poruchy erekce pfi
neurovaskuldrnim postiZzeni penisu), snizena
fertilita pacientek, spontannf aborty a pfed-
¢asné porody [1,8].

Diagnostika

Diagndzu SSc stanovujeme na zakladé klinic-
kého obrazu (RAF, typické koZni postizeni, or-
gdnové manifestace), prikazu specifickych
autoprotildtek a typickych ndlez(i z cévnich
a organovych zmén. JelikoZ pro SSc chybf spe-
cificky diagnosticky test, byla vytvorena klasi-
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Tab. 3. Klasifika&nf kritéria pro systémovou sklerodermii podle ACR-EULAR 2013 [18].

Kritérium

ztlusténi kiize prsti obou rukou pfesahu-
jicl proximalné pfes metakarpofalangealnf
klouby (postacujfcr kritérium)

ztlusténl kiiZe prstl (pokud piftomny obé
manifestace, pocfta se jen jedno — vy33(
skore)

|éze na 3pickach prstd (pokud pfitomny
obé manifestace, potita se jen jedno —
vys3i skore)

teleangiektazie

abnormalni nélez na kapilarach nehto-
vych valt

plicni arteridIni hypertenze a/nebo intersti-
cialni plicni proces (maximalni skére = 2)
Raynaud(v fenomén

autoprotildtky typické pro SSc (maximalni
skére = 3)

- anticentromerové (ACA)

- proti DNA topoizomeraze | (anti-Scl-70)
- proti RNA polymeraze lIl

Manifestace Skére

9

difuzni prosaknutfl prstt 2

sklerodaktylie (distalné 3
od MCP ale proximdlné

od PIP)
ulcerace na 3pickach prsta 2
jamkovité jizvicky 3
na 3pickach prstl
2
2

ACR - American College of Rheumatology, EULAR - European League Against Rheuma-
tism, MCP — metakarpofalangeéini skloubeni, PIP — proximdlini interfalangedini skloubeni,
DNA - deoxyribonukleovd kyselina, RNA — ribonukleové kyselina

Tato klasifikacnf kritéria nelze aplikovat pro syndromy podobné SSc (viz diferencidini dia-
gnostika) a ztluténf kiiZze vynechavajicl prsty rukou nelze hodnotit jako SSc.

fikaéni kritéria. V roce 2013 vydala spole¢na
pracovni skupina American College of Rheu-
matology (ACR) a European League Against
Rheumatism (EULAR) nova klasifika¢ni kri-
téria pro SSc s vy3si senzitivitou (0,91) i spe-
cificitou (0,92) (tab. 3). Pacienti s celkovym
skére = 9 splfiujf kritéria pro definitivnl SSc [18].

V laboratornim obraze obvykle detekujeme
mirnou normochromni normocytarni anémii,

Obr. 4. Kapilaroskopie nehtovych val(.

a — normalni nale
zona, R — ramifikac

trombocytopenii, normalni az lehce zvyiené
reaktanty akutni faze, vy3si hodnoty cirkulu-
jicich imunokomplext, revmatoidni faktory
a kryoglobuliny (posledni dva parametry az
u 40 % pacient®). V imunologickém vy3et-
feni ¢asto nalézame autoprotilatky — nespe-
cifické (ANA) a specifické (nej¢asté&ji Scl70,
ACA, RNA polymeréza Ill, UT-RNP a PM Scl)
(tab.2) [1,8].

gigant/megakapilara, H — mikrohemorz

Rozsah a stuperi ztludténl kiiZe se hodnotl
pomoci modifikovaného Rodnanova koZniho
skore a pfi nejasném koZnfm obraze se pro-
vadr koZnf excize s histologickym vy3etfenim.
RAF Ize objektivizovat angiologickymi me-
todami (chladové testy, infratervend tomo-
grafie a dal3i) a je indikaci pro kapilaroskopické
vysetfenl nehtovych val(. Toto nendkladné
a pacienta nezatézujicl vysetfenl odlidf, zda
se jedna o primérni RAF (aZz 5 % populace -
zejména mladé Zeny; bez strukturalniho po-
stizeni kapilar) anebo o sekundarni RAF vy-
skytujici se napf. u systémovych onemocnén(
pojiva — konkrétné u SSc s charakteristickym
obrazem (tvorba megakapildr, pfftomnost mik-
rohemoragii, avaskulérnich zén a znamek neo-
angiogeneze) (obr. 4) [1,8,19].

K verifikaci postiZzeni gastrointestinélniho
traktu se pouZfva nej¢astéji jicnova manome-
trie, polykaci akt a pasaz GIT pomoci kontrastni
latky, gastroskopie a koloskopie. Muskulo-
skeletdIni postizeni hodnotime pomoci RTG
postizenych kloub, svalového testu, elektro-
myografie, pfipadné magnetické rezonance
svalll a svalové biopsie. Pro zhodnocenl plic-
nfho postiZzenf se pouZiva vysetfenf plicnich
funkci (spirometrie a difuzni kapacita pro CO),
RTG a HRCT hrudniku a pro verifikaci aktivni
alveolitidy zejména bronchoalveolarni lavéaz
s cytologickym vy3etfenim. Screening PAH se
provéadi pomoci echokardiografického vyset-
fenf a k potvrzenf této diagnézy je nutna pra-
vostrannd srdeénf katetrizace. PostiZzenf srdce
hodnotime rutinné pomoci EKG nebo EKG
podle Holtera a pomoci ECHO [1,8].

Diferencialni diagnostika

V &asnych stadifch SSc musime vylougit dal3f
systémova onemocnéni pojiva (RA, systémovy
lupus erythematodes, PM, DM). Pi orgdnovém

¢ : \-1." g

e

ie, A — avaskularni
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postiZeni je nutno myslet na nozologické jed-
notky postihujici jednotlivé orgdnové systémy
(napf. primdarnfl PAH, primarni bilidrnf cirhéza,
idiopaticka plicnl fibréza a dal3i). Pri postizen(
kize je dllezité vyloucit jiné formy sklero-
dermie (lokalizovana sklerodermie — morfea
alinearni sklerodermie) a syndromy podobné
sklerodermii podmfnéné endogenné (scle-
roedema adultorum Buschke, skleromyx-
edém, lichen sclerosus et atrophicus), me-
tabolicky (hypotyredza, diabetes mellitus,
amyloiddza), geneticky (eozinofilni fascitida,
paraneoplastické dermopatie) a exogenné
(reakce $tépu vci hostiteli, kozni syndromy
indukované bleomycinem a vinyl chloridem).
Zasadnf roli v diferencidlnil diagndze ma pif-
tomnost RAF, nélez na kapilaroskopii speci-
ficky pro SSc, autoprotilatky typické pro SSc
a typ postiZenr kiize a organt charakteristicky
pro 55c [20].

Terapie

Univerzalni, a¢inny 1ék pro SSc dosud nebyl
nalezen, proto je u pacient( se S5c na misté
komplexnf pffistup zahrnujfci rezimova opat-
fenl (zakaz kouteni, zdkaz prace a pobytu
v prasném ¢&i chladném prostredi a zékaz kon-
taktu s toxickymi latkami), rehabilitaci (maséz,
manudlnf lymfodrendz, techniky mékkych
tkani, udrzovani rozsahu pohybu v kloubu,
mobilizace, aktivni a pasivnl cvi¢enl k pre-
venci kontraktur, dechovd gymnastika, me-
chanoterapie a cllend cvi¢enl na pohyblivost
svalll tvéfe) a orgdnové specifickou lé¢bu.V te-
rapii RAF a akralnich ulceracl se uplatfiuji blo-
katory kalciovych kandl, pentoxifyllin, série
infuzf analog prostaglandin( a hyperbaricka
komora. V prevenci novych defekt( a lé¢bé
PAH majl své misto antagonisté receptor(i
pro endotelin a blokatory 5-fosfodiesterazy
a vIécbé ulceraci dale chirurgické a lokalni pif-
stupy. U PAH se navic podavaji warfarin, diure-
tika, piipadné prostanoidy. Gastrointestinalnf
projevy se snazime ovlivnit prokinetiky, anta-
cidy a inhibitory protonové pumpy, v pokro-
tilejsich stadiich je nezbytna enteralni vyZiva.
K ovlivnénf koZnich, kloubnich a svalovych
projevl se pouZivd metotrexat a glukokorti-
koidy v nizkych az stfednich davkdach s velmi
individudInf, variabilnf u¢innostf. Pfi aktivnf al-
veolitidé v rdmdi intersticidlniho plicnfho pro-
cesu pouZivdme opakované (po mésici) intra-
vendzni pulzy cyklofosfamidu. Slibné se zda
byt pouZiti mykofenoldt mofetilu pfi posti-
Zenf kiiZe a plic. Recentnf studie s vysokodav-
kovou imunosupresi s naslednou autologni

transplantacl kmenovych bunék demonstrujf
Ucinnost této metody, ale také mortalitu s nf
spojenou — zdd se byt zdchrannym a u¢innym
piistupem pro pacienty s rychle progredujicim
multiorganovym postiZzenim, které nenfi jesté
v pokrot¢ilém stadiu. Z biologickych preparata
se jako nejslibn&j3l zatim jevi rituximab — co do
ovlivnénl plicniho a kozniho postiZzenf. Prvnf
volbou pii sklerodermické renalnf krizi jsou
ACE inhibitory, nutnd byvé dlouhodobd dia-
lyza i transplantace ledvin. Pfi postiZzenf srdce
se uplatiujl antiarytmika a trvald stimulace
pacemakerem [21].

Prognoza

Ptirozeny priib&h limitované formy SSc (IcSSc)
je piiznivéjsl nez difuznl SSc (dcSSc). Celkova
doba preZitl je zkrdcend — 10 let pfeZiva pru-
mérné 70 % pacientd (49 % dcSSc/82 %
IcSSc, 70 % muz(/92 % Zen) [22,23]. V pra-
bé&hu poslednich 20 let se snfZila mortalita
v dlsledku SSc jen u dcSSc, zatimco u 1cSSc
zUstava na stejné urovni [24]. Mezi nejcas-
t&j3f priciny umrtl u pacient( se S5c v sou-
¢asné dobé patff plicni fibréza (35 %), plicnf
arteridlnf hypertenze (26 %), srde¢nf selhanf
a arytmie (26 %). Sklerodermicka renalni krize
ztratila své dominantni postaveni mezi pfi¢i-
nami mortality se za¢atkem pouZivanf ACE in-
hibitorti [25]. K prognosticky nepfiznivym fak-
torlim patff muzské pohlavi, vysoky vék (nad
65 let), difuznf koZni forma a postiZeni vnitfnich
organt [4].

Zaveér

Prevalence SSc mizZe byt vyrazné podhod-
nocena v bézné populaci. Jednotlivé pfipady
byvajf ¢asto nespravné anebo nedostate¢né
diagnostikovény - zejména se jedna o pa-
cienty s mirnym koznim postiZzenim anebo
bez koZznich projevd. Kvali pozdnfimu ode-
slani téchto jedincl do péce revmatologa pro-
greduje mnoho stfedné zavaZnych pffpadd
do kone¢nych stadil nereverzibilntho orga-
nového postiZzenf, kterému by se dalo predejit
v¢asnym stanovenim spravné diagnézy. | pfes
dosud neexistujfci univerzalni G¢innou lé¢bu
SSc doslo v poslednich péar dekadéach k vyraz-
nému pokroku v objasnéni patogeneze této
nemoci a ve farmakoterapii jednotlivych orga-
novych manifestaci a snizeni morbidity a mor-
tality spojené se SSc. Proto je nutné na tuto
diagndzu myslet zejména pfi ¢astych a protra-
hovanych atakach RAF a difuznich otocich
prstl a odeslat pacienta k vy3etfenf kapilaro-
skopie a antinukledrnich protilatek.
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