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Systémova onemocnéni pojiva (SOP) zahrnuiji skupinu chorob vznikajicich na autoimunitnim podkladé, jejichz spolenym znakem jsou
kvantitativni a kvalitativni zmény kolagenniho a elastického vaziva a fibroblast(. V pribéhu SOP se soucasné rozviji postizeni koznich
adnex, nervii a cév. Vyskyt SOP je v populaci vy$si nez 3 %. Raynaud(v fenomén je ¢asto prvnim pfiznakem SOP. Kapilaroskopie je nein-
vazivni diagnosticka metoda, ktera umoziuje diferencovat primarni Raynaudovu nemoc od sekundarniho Raynaudova fenoménu, a proto
hraje vyznamnou tlohu v diagnostice ¢asnych stadii SOP. Charakterizovany jsou zakladni kapilaroskopické zmény.
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CAPILLAROSCOPY BY SYSTEMIC CONNECTIVE TISSUE DISEASES

Systemic connective tissue diseases (SCTD) include the group of disorders of autoimunne etiology. Their unifying features are quantita-
tive and qualitative changes of collagen and elastic tissue and fibroblast. SCTD also typically affect the adnexal structures, nerves and
vessels. The occurence of SCTD is higher than 3% in the population. Ranynaud’s phenomenon is often the first sympton of SCTD. Capilla-
roscopy is a non invasive diagnostic method, which can differentiate primary Raynaud’s disease from secondary Raynaud’s phnomenon
and that is why the examination play important role in diagnostics of early stages of SCTD. The significant capillaroscopical changes are

characterized.
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Systémova onemocnéni pojiva (SOP) postihuji
mnoho riiznych organd, a proto jsou pficinou Siro-
kého spektra klinickych projevi. Do skupiny SOP
fadime systémovy lupus erythematodes (SLE), sys-
témovou sklerodermii (Ssc), polymyozitidu a der-
matomyozitidu (PM a DM), vaskulitidy, Sjégrendv
syndrom (SS), revmatoidni artritidu (RA), spondyl-
artritidu, psoriatickou artritidu, pfekryvné syndromy
(over-lap) a smiSené difuzni choroby pojiva (MCTD).
Pro tato onemocnéni je spole¢ny autoimunitni pod-
klad etiopatogenetickych mechanizmd. Podminkou
vzniku onemocnéni je plsobeni imunitni reakce
zaméfené proti vlastnim antigendm. Jednd se o or-
ganové nespecifické choroby. Vzhledem k Siroké
distribuci autoantigenu dochdzi k postizeni riznych
organl a tkani. Etiologie SOP je pravdépodobné
multifaktoridini. Je zvazovan podil genetickych,
hormondlnich, imunologickych a infekénich vliva
i faktor( Zivotniho prostfedi. V disledku celé fady
spole¢nych rysi mohou byt SOP povazovany za
skupinu pfibuznych chorob. Kromé konstituénich
(pohlavi, genetickd dispozice, hostitelské faktory)
a patologickych faktor( jsou za spoleéné rysy po-
vazovany i imunologické abnormality. Tyto zji$tu-
jeme zejména v sérovych autoprotilatkach, jejichz
tvorba je hlavnim imunologickym defektem. Pfekry-
vani klinickych a patologickych projevd je pro SOP
rovnéz typické. Jednim z cilovych mist postizeni
jsou cévy. Arterie, vény a kapilary r(izného kalibru
mohou vykazovat celou fadu patologickych zmén.
Jednd se zejména o pfechodnou vystupfiovanou
vazokonstrikci ¢i vazodilataci na akralnich éastech,
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ktera se mlze projevit nasledujicim klinickym ob-
razem, tzv. Raynaudovym fenoménem (RF). | kdyz
je vazospazmus u RF nejvice patrny na akralnich
¢astech koncetin, zd4 se, Ze u nékterych pacientd
se projevuje i systémové vazospastické postizeni
vnitfnich organl (napf. srdce, plice, ledviny) (7).
RF byl poprvé prezentovan Mauricem Raynaudem
(1834-1881) v roce 1862 v Pafizi jako lokélni ische-
mické poSkozeni rukou, chodidel, nosu a jazyka.
V/ té dobé Raynaud netusil, Ze jeho jméno bude de-
finitivné spojeno s jevem, ktery popsal. V odborné
literatufe je RF charakterizovan jako zachvatovita
vazokonstrikce lokalizovana na perifernich ¢astech
kongetin, ktera je nejcastéji vyvolana chladem ne-
bo emocemi (15). Objektivné je provazen typickymi
barevnymi zménami kdze. Klinicky se tato reakce
cév projevuje ve 3 stadiich. V prvé fazi Raynaudo-
va zéchvatu dochdzi v dlsledku konstrikce arteriol
ke zbéleni jednoho nebo vice prstd (digiti mortui).
Nasleduje druha faze charakterizovana stadzou krve
v kapilarach i venulach (cyandza). Treti fazi RF je
z€ervenani, které je zplsobeno opétovnym rozta-
Zenim cév a urychlenim krevniho proudu, hovofime
0 tzv. reaktivni hyperémii. Tento klasicky trifazicky
prubéh provazeny barevnymi zménami je vSak za-
znamenan pouze asi u dvou tfetin pacientd (17).
Nejcastéji se setkdvame s kombinaci 1. a 2. faze,
tedy popisované zbéleni prstli s ndslednou cyané-
zou, pficemz pfitomnost digiti mortui je podminkou
,Sine qua non“ pro diagndzu. Bé&hem téchto fazi je
subjektivné vnimana snizena citlivost prst(, jejich
chlad a bolest ¢i pocit brnéni.
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Etiologie RF neni zcela jasna. Raynaud (1862)
se domnival, Ze se jedna o aktivaci sympatiku. V pa-
togenezi se vSak uplatiiuje celd fada lokélnich fak-
tord, jako zvySeny pocet alfa 2 receptor(, serotonin,
endotelin a pokles endotelového relaxaéniho faktoru
(EDRF) (11).

V literatufe se mizeme setkat s nékolika podob-
nymi ndzvy stejného projevu, jako Raynaudova cho-
roba, Raynaudlv fenomén ¢i syndrom. Jak se tedy
spravné v tomto ndzvoslovi orientovat? Raynaudiv
fenomén délime na primarni a sekundarni. O primar-
nim RF (,non-sekundarnim“ &i ,idiopatickém*) hovo-
fime, vyskytuje-li se samostatné bez prokazatelné
piCiny. Postizeny jsou pfevazné zeny mezi 20.-30.
rokem Zivota. U téchto Zen prokazujeme zvySenou
vazokonstrikéni pohotovost, sklon k potivosti akral-
nich Casti koncetin, palpitacim a migréndm (2).
U muzd je primami RF vzécnosti. Pojem Raynau-
dova choroba zahrnuje ty nemocné s primarnim RF,
u kterych mzeme vylouc¢it sekunddrni pficinu tohoto
onemocnéni. Choroba je benigni a nevede k trofic-
kym zménam prsti a gangrénam. Pfed stanovenim
této diagndzy je v8ak nutné nemocné sledovat ale-
spon po 2 roky, protoZze Raynaud(v fenomén mlze
nékolik let pfedchazet systémovym onemocnénim
pojiva v Cele se systémovou sklerodermii (Ssc) (6).
Z tohoto dlvodu néktefi autofi rozliSuji 2 skupiny
pacientd s primarnim Ranyudovym fenoménem a to
pacienty s primarnim RF bez rizika pfechodu v SOP
a skupinu s tzv. ,suspektnim sekundamim® RF, u kte-
rych dochazi k manifestaci nékterych pfiznakid SOP,
nezbytna diagnosticka kriteria vSak nejsou spinéna.
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Jako sekundarni Raynaudiv fenomén oznacu-
jeme Raynaudlv syndrom. V tomto pfipadé vzni-
kaji Raynaudovy zachvaty jako sekundarni projev
zékladniho onemocnéni (2). Raynaudlv syndrom
se Casto manifestuje u systémovych onemocnéni
pojiva (SLE, Ssc, PM, DM, SS, RA, MCTD), hema-
tologickych chorob (hemolyticka anemie, polycy-
témie, paraproteinémie), a neurologickych chorob
(poliomyelitida, polyneuropatie, cervikobrachidlni
syndrom). Raynaudiv syndrom mlZe byt rovnéz
asociovdn s onemocnénim cév (atherosclerosis
obliterans, Buergerova nemoc), s profesionalnim
poskozenim (vibrace), nebo mlze byt navozen Iéky
(ergotaminy, beta-blokatory, antikoncepce), tumory
(Utlak, feochromocytom), vzécné pak jinymi pficina-
mi (urémie, hypothyreoidizmus, infekce) (11).

Dalezitym bodem vySetieni se stava spravné
rozliSeni pacientdl s Raynaudovou chorobou, sus-
pektnim sekundarnim RF a Raynaudovym syndro-
mem. V pfipadé symetrického postizeni koncetin
bez nalezu znamek celkového onemocnéni v prove-
denych vySetfenich se velmi pravdépodobné jedna
pouze o primarni RF. V ostatnich pfipadech mlze
byt RF projevem jiného, vySe zminéného celkové-
ho postizeni. V pfipadé podezieni na SOP patrame
zejména po pfiznacich, jako jsou artralgie, myalgie,
dysfagie, dyspnoe, fotosenzitivita, sicca symptoma-
tologie, edémy, skleréza kuze, teleangiektazie, tro-
fické a nehojici se defekty na prstech rukou, event.
kozni exantémy.

Pitomnost RF je v literatufe popisovana v 95%
u pacienttl se systémovou sklerodermii. Kromé ty-
pického postiZeni prstl byvaji u pacient(i se Ssc pfi-
tomny i epizodické barevné zmény postihujici udni
boltce, nos a jazyk (5). U pacient(i se smi§enym one-
mocnénim pojiva je RF pfitomen v 91 % a u pacientd
se SLE ve 40% (16). | kdyz je pfechod nemocnych
s pfitomnosti primarniho RF v SOP relativné vzac-
ny, je v klinické praxi velmi duleZité pacienty s touto
symptomatologii odliSit. VEasny terapeuticky zédsah
by v této situaci mohl vzniku ireverzibilnich zmén
zabranit. Nejohrozengjsi skupinu tvofi nemocni s jiz
zmifiovanym suspektnim sekundarnim RF. Jednim
z rizikovych faktord vzniku SOP u primarniho RF
je pfitomnost charakteristickych antinukleamich
protilatek a vy38si vék pacienta v dobé manifestace
fenoménu. Primarni RF zacina po 20. roce véku ve
24% pfipadl, u pacientl se suspektnim SOP v 70%
a u nemocnych s definovanym SOP v 64 % (16).
U pacient se sekundarnim RF je pfitomen i dalsi
rizikovy prognosticky faktor, ktery ma soucasné
i diagnosticky vyznam. Jsou jim zmény v kapilaro-
skopickém obraze, které na druhé strané vykazuiji
normalni vzhled u pacientl s primarnim RF.

Kapilaroskopické vySetfeni ma v diagnostice
Raynaudova fenoménu nezastupitelné misto. Jed-
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Obrazek 1. Normalni kapilaroskopicky nalez

Obrazek 2. Megakapilary
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Obrazek 3. Dilatace klicek a hemoragie
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nd se o jednoduchou, neinvazivni metodu s nizkymi
naklady na vysetfeni. In vivo jsou kapilaroskopické-
mu vySetieni nejsnaze pfistupné kapilary v oblasti
nehtovych vald prstd hornich koncetin. Klicky zde
na rozdil od jinych lokalit probihaji paralelné s koz-
nim povrchem. Pfiblizné 15 minut pfed zahdjenim
vykonu musi byt vySetfovana osoba adaptovana na
teplotu vysetfovny, kterd ma ¢init zhruba 20-22 °C.
Pfedpokladem spravného vySetfeni je Cistota neh-
tového I0zka. VySetfeni mlze byt komplikovano
a do jisté miry i omezeno pouzivanim kosmetickych
pfipravk(i na nehty (laky, umélé nehty), &i posttrau-
maticky zménénou vySetfovanou lokalitou. Pro lep-
§i rozliSeni kapilarnich kli¢ek aplikujeme do oblasti
nehtového valu kapku imerzniho oleje. Nasledné
postupné vySetfujeme vzdy 2.-5. prst na obou
hornich koncetindch. Samotné kapilaroskopické
vySetfeni provadime na naSem pracovisti kapila-
roskopem zn. Zeiss. Jde o monokularni mikroskop
se 100nasobnym zvétSenim, s bocnim osvétlenim
a se specialné upravenym prostorem, ktery je uréen
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pro umisténi sledovaného prstu. Jesté pfed zaha-
jenim samotného vySetfeni hodnotime objektivni
zmény na vySetfovanych prstech. Patrame zejména
po pfitomnosti trofickych a nehojicich se defektd,
eventudlné po nekrotickych zménach. Soucasné
hodnotime svalovou silu obou hornich koncetin
a teplotu akralnich ¢asti. Pozornost vénujeme i sub-
jektivné uvadénym potizim (parestezie, snizena cit-
livost, artralgie drobnych kloubd). V posledni dobé
se v diagnostice SOP uplatfiuje dokonalej$i modi-
fikace standardniho kapilaroskopického vySetfeni,
tzv. videokapilaroskopie. Jde o metodu, pfi které
se kapilaroskopicky obraz pfenasi na obrazovku
a zaznam je nahrdvan, coz umoziuje podrobné po-
souzeni zmén v&etné méfeni priméru jednotlivych
kapilar a sou¢asné usnadiuje sledovani dynamiky
nalez( na kapilarnich klickach v éase (3).

V kapilaroskopickém obraze (obrazek 1) je
jednim z hlavnich hodnocenych kritérii pocet ka-
pilarnich klicek. Za fyziologickych podminek jsou
do krevniho obéhu zapojeny vSechny kapilry, pfi
riznych patologickych stavech je jejich pocet bud
zmnozen, nékdy i ndpadné, jindy naopak prokazu-
jeme Cetné avaskularni zony. Dal§im hodnocenym
parametrem je tvar, $itka a pribéh ramen kapilar-
nich klicek. Normalni klicky jsou pomérné vysoké
a Stihlé, tvarové malo vinuté. Vendzni ramena jsou
ponékud SirSi nez arterialni. Za patologickych okol-
nosti Ize pozorovat riznorodé, ¢asto i bizardni tvary
kli¢ek. Pozornost soustfedime i na barvu kapilar,
ktera je zplisobena krevni naplni. Normalni klicky
jsou rudé s oranzovym odstinem, ktery se dob-
fe odrazi od spodiny zorného pole. Jeho barva je
podminéna prokrvenim hloubéji ulozené kapilarni
sité. V neposledni fadé hodnotime charakter krev-
niho proudu v kapilarach a sledujeme pfitomnost
aneurysmatického rozSifeni kliek. Krevni proud
je za fyziologickych podminek plynuly, homogenni,
bez znamek pferusovani jeho toku. Plynuly proud
se nam jevi jakoby bez pohybu. Pfi pferuSovaném
krevnim toku je pfitomno proudéni viditelné jako po-
souvani krevniho sloupce. PFi¢inou zrnitého obrazu
krevniho proudu je zpomaleni krevniho obéhu (14).
Za normélnich okolnosti a u pacient(i s primarnim
RF vykazuje kapilaroskopicky obraz normalni na-
lez. Pfitomnost jedné ¢i vice kapilaroskopickych
zmén mlze byt zndmkou pocinajiciho SOP, které
do této chvile nebylo odhaleno.

Kapilaroskopické zmény u SOP
1. Dilatace kapildrnich klicek -
prikaz tzv. megakapildar

Pfitomnost pravidelné ¢i nepravidelné dilatova-
nych vrcholl kapilarnich kliéek — tzv. megakapilar —
pfedstavuje jeden z nejcasnéjsich rysd sekundarni-
ho RF. Detekce rozSifenych kapildr s charakteristic-
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kym tvarem umozni odli$it pacienty s podezfenim na
sekunddrni RF od ostatnich patologickych proces,
jako je diabetes mellitus &i akrocyanéza. Casto pro-
kazujeme koexistenci megakapilar s kapildrami nor-
malniho tvaru a prdméru (obrazek 2). Jiz zachyt jed-
né klicky s prdmérem vétsim nez 50 mikrometrd Ize
povazovat za potencidlni marker mikroangiopatie
souvisejici se SOP. Dilatované vrcholy kapilarnich
klicek predstavuji odpovéd autoregulaénich mecha-
nizmd na tkanovou hypoxii (1). Dle neddvné studie
byly megakapilary nalezeny ve 100 % u pacientt se
Ssc, v 86 % u pacientd s dermatomysitidou a v 56 %
u blize nediferencovanych SOP.

2. Hemoragie

Pfitomnost (mikro) hemoragii je snadno proka-
zatelnd. V kapilaroskopickém obraze se jevi jako
tmava skvrna riizné velikosti, ktera vznika v dusled-
ku naru$eni kapilarni stény (obrézek 3). U zdravych
osob muze vznikat v dlsledku traumatu ¢i nesetrné
manikdry. Tvar a barva hemoragii jsou ovlivnény de-
gradaci hemoglobinu. Z&chyt hemoragii je povazo-
vén za Casnou fazi sklerodermie.

3. Tvarové zmény klicek

Jak jiz bylo vySe uvedeno, je u zdravych osob
tvarové uspofadani kapilarnich kli¢ek v oblasti neh-
tového valu ndpadné pravidelné. Klicky jsou $tihlé,
vy$8i nez Sirdi. Ramena jsou jemné vinité prohnuta
ve tvaru pfevraceného pismene ,U“. Zvlastni tva-
rové usporadani pfedstavuji morfologické zmény
u Ssc. Klicky jsou ¢asto bohaté vinuté, setkdvame
se s r(znorodymi tvary. Zmény nemusi postihovat
vSechny vySetfované prsty, Casty je unilateraini
zachyt.

4. Angiogeneze - tzv. ,kefickovani“ klicek

Charakteristickym znakem angiogeneze je
pfitomnost bohaté vinutych a vétvenych shluku
kapilarnich kli¢ek (obrézek 4), které jsou ¢asto ob-
klopeny tzv. avaskularnimi zénami (12, 13). Shluky
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kapilar vykazuji znaénou morfologickou rozmani-
tost ve smyslu Stihlych i roz8ifenych kli¢ek, které
svym tvarem pfipominaji kefiky. Pfi prikazu tohoto
tzv. kefickovani* kli¢ek je nutno pomyslet na der-
matomyozitidu (DM).

5. Vymizeni kapildar -
prukaz avaskuldrnich zén

Snizeny pocet kapilarnich kli¢ek (méné nez 30
na 5mm) je povazovan za vysoce specificky projev
sekundarniho RF (8). Ztrata kapilar mize mit za na-
sledek kritickou tkdfiovou hypoxii. U pacientli s Ssc
je odhadovéno, ze pocet normalnich kapilarnich
klicek maz byt snizen az na 20% (10). Vyrazny Uby-
tek kapilar pfedstavuje v kapilaroskopickém obraze
avaskularni zény. U pacientd s RF mize pfitomnost
téchto z6n predstavovat prvni zavazny kapilarosko-
picky ndlez, ktery svéd¢i pro Ssc (9).
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Na podkladé studii, zaméfenych na sledovani
mikrovaskularnich alteraci, které byly zaznamenany
prostfednictvim kapilaroskopického vySetfeni nehto-
vych valll u pacientd se Ssc jsou rozliSovany 3 faze
kapilaroskopickych zmén (4). Hovofime o tzv. asné,
aktivni a pozdni fazi. Casna faze je charakterizovana
pfitomnosti nékolika dilatovanych kapilarnich klicek
a hemoragii, s relativné dobfe zachovanou distri-
buci kapilar. Avaskuldmi zény v tomto pfipadé ne-
prokazujeme. Pro aktivni fazi je typicka pfitomnost
Cetnych dilataci a hemoragii s mirné nepravidelnou
distribuci kapilarnich kli¢ek. Rovnéz je zaznamenan
naznak tvarového vinuti az ,kefickovani“. Pozdni fazi
pfedstavuji nepravidelné dilatované kapilary s mini-
malni pfitomnosti hemoragii. Dominuje vSak vyraz-
nd ztrata kapilar s rozsahlymi avaskularnimi zénami
(obrazek 5). Klicky jsou bohaté vétvené s vyraznou
angiogenezi.

Zavér

Kapilaroskopické vySetteni je relativné jednodu-
chd a nendkladnd vysetfovaci metoda, jejiz vyznam
spoCiva v odlieni primarniho a sekundarniho RF
a zéroven tedy v diagnostice ¢asnych fazi SOP, pre-
devsim Ssc. Diagnosticky vyznam ma v kapilarosko-
pickém obraze pfedevsim pfitomnost hemoragii, tva-
rovych zmén klicek (dilatace, vinuti), avaskularnich
z0n, angiogeneze a naruseni plynulosti krevniho to-
ku. Rozpoznéni a spravné vyhodnoceni popsanych
zmén je vychodiskem k diagnostice inicialnich stadii
SOP. Véasné zahajeni 1éby pak mUze vyrazné zlep-
§it prognézu nemocnych.
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