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Systémova autoimunitni onemocnéni pojiva postihuji cetné organové systémy. Velmi ¢asté jsou projevy téchto chorob v oblasti kiize a je-
jich adnex. V ¢lanku je podan stru¢ny informativni piehled o klinické m obraze, diagnéze, zakladnich principech lé¢by téchto chorob.
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Systemic autoimmune diseases are affecting many organ systems. The skin and its adnexa are often involved. In our paper we present

concise review of clinical manifestation, diagnosis and basic treatment of those diseases.
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Pro systémova autoimunitni onemocné-
ni pojiva je charakteristické postizeni nékolika
raznych organovych systéma s castymi projevy
v oblasti klize a jejich adnex. Etiologie téchto
onemocnénfje nezndma. Na rozvoji téchto stavi
se podileji genetické faktory, hormonalni poru-
chy, vlivy zevniho prostfedi zvIdsté virové infek-
ce. Porucha imunitniho systému hrajici klicovou
ulohu v patogenezi systémovych nemoci pojiva
byva spojena s laboratornimi nalezy Cetnych
autoprotilatek. Antinukledrni protilatky v $irsim
smyslu slova jsou orgédnoveé nespecifické protilat-
ky proti antigentim nachdzejicim se v buné¢ném
jadre. K nejcastéjsim typlm protildtek vyuziva-
nych v diagnostice systémovych onemocnéni
pojiva patff jednak ANA (antinukledrni protilatky),
protildtky proti dvou vldknové DNA (@nti-dsDNA),
protilatky proti deoxynukleoproteinu (@nti-DNP).
Skupina protildtek proti ENA (extrahovatelny
nukledrni antigen) se dale rozdéluje na celou
fadu dalsich autoprotilatek proti jednotlivym
specifickym antigendm: anti-Ro (SS-A), anti-La
(SS-B), anti-Sm, anti—-RNP, anti PM-Scl, anti Scl-70,
anti-Jo. Vyskyt téchto protildtek je do jisté miry
specificky pro urcita systémova onemocnéni po-
jiva, napt. protilatky anti-Ro, anti-La nachazime
u nemocnych se Sjogrenovym syndromem, anti-
Scl70 u difuzni formy systémové sklerodermie,
anti-Jo u polymyositidy.

Anticentromerové protilatky jsou typickym
nalezem pro limitovanou formu systémové skle-
rodermie. Protilatky proti cytoplazmé neutrofil-
nich leukocytl (ANCA) se podle typu nepfimé
imunoflourescence déle déli na c-ANCA (cyto-
plasmaticka fluorescence) a p-ANCA (perinuklear-
nifluorescence).V neposlednifadé je tfeba zminit

revmatoidnf faktory, které jsou ¢astym ndlezem
u nemocnych se systémovymi chorobami pojiva
a taky specifictéjsi protilatky proti citrulinu (anti-
CCP), které se vyskytuji zvlasté u nemocnych s rev-
matoidni artritidou. Indikace téchto laboratornich
vysetfeni musi byt raciondlni a vysledky vysetfent
orgdnove nespecifickych protildtek je nutno vzdy
hodnotit v kontextu s klinickymi nélezy.

Viyse uvedené autoprotildtky mizeme na-
chazet i pfijinych nemocech, jako napf. pfi chro-
nickych zénétlivych chorobach infekéniho i ne-
infekéniho plvodu, u naddorovych onemocnént,
aleiujinak zdravych osob. Vhodné je na tomto
misté také zminit laboratorni ndlezy provazejici
antifosfolipidovy syndrom — antikardiolipinové
protilatky a lupusové antikoagulans.

SLE je autoimunitni onemocnéni s polyklo-
nélnf aktivaci B lymfocyt(, kterd je vysledkem
faktord genetickych, hormonélnich a vlivu zevni-
ho prostfedi. Zeny onemocni vyrazné ¢astéji nez
muZi (pomér 9: 1), onemocnénf zacind obvykle
v mladsim veéku. Spektrum forem onemocnéni je
pomerné pestré, od forem omezenych na kdZi,
az po zéavazné formy zivot ohrozujiciho systé-
mového onemocnén.

Kozni projevy u lupus erytematodes (LE) Ize
v zdsadé rozdélit na akutni, subakutnf a chro-
nicky diskoidni typ onemocnéni. Pro akutnf LE
je typicky maldrni rash, ktery se objevuje v ob-
lastech vystavenych slune¢nimu svity, jako je
nos a tvére, pficemz byvaji usetieny nasolabialnf
ryhy a oblast nosnich direk. V oblasti obliceje,
dekoltu, krku, predlokti, ale i jinde nachazime
makulopapuldrni vyrazku. Bulézni formy pfipo-
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minajici syndrom toxické epidermalni nekrolyzy
jsou vzacné. Nemocni s akutni formou kozni-
ho LE maji také ¢asto nebolestivé aftozni léze
v oblasti Ustnf a nosnf sliznice. Pro subakutnf
kozni formu lupus erytematodes jsou typické
psoriaziformni a anularni léze, které mohou
byt zaménény za projevy dermatomykozy ¢i
psoridzy. Az polovina pacientd s timto typem
kozniho postizeni ma systémovou formu lupus
erythematodes. Projevy diskoidniho lupusu na-
chazime ve stejnych oblastech, ale také v kstici
a v oblasti usi. Diskoidni lupus ma pouze malé
riziko (okolo 5 %) progrese do systémové formy
onemocneni. Typickym histologickym néle-
zem je mononukledrni infiltrdt s edematdznim
proséknutim dolni dermis s vakuolizaci bunék
bazalnf vrstvy epidermis. Pfi vysetfeni vzorku
kozni biopsie metodou pfimé imunofluorescen-
ce nachazime depozita C3 slozky komplementu
aimunoglobulinu G (IgG) v oblasti dermoepider-
malni junkce. Nejcasté&jsi je tento ndlez u akut-
niho kozniho a diskoidniho LE a pouze u 60%
pripadl subakutni kozni formy LE jsou nalezena
imunoflourescentni depozita.

K dalsim koznim projevim, které nachazi-
me u pacientl s LE patfi livedo retikularis, které
se objevuje nékdy v souvislosti s laboratornim
nédlezem antikardiolipinovych protildtek ¢i lu-
pusového antikoagulans, nebo pfi manifestnim
antifosfolipidovém syndromu.

Jednou z nejcastéjsich organovych mani-
festaci SLE je nefritida, kterd je pfitomna u 50 %
vetsinou symptomatickych nemocnych a casto
je spojena s abnormalitami pfi vysetieni moci
a mocového sedimentu a pfi zékladnim vysetfe-
ni. Pro definitivni diagndzu lupusové nefritidy je
nutna biopsie ledviny, na zakladé histologického
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vysetienf Ize rozlisit celkem 5 typU lupusové ne-
fritidy, které se lisf prognézou. Vysetfeni ma také
zasadni vyznam pfi rozhodovani o strategii lé¢-
by. V oblasti muskuloskeletalni se SLE nejcastéji
projevuje jako artralgie, myalgie a artritida (typic-
ky neerozivni), k dalsim moznym projevim patfi
osteonekréza a pri delsim pribéhu onemocnéni
i osteopordza. Pleuritida s typickou pleurdlnf
bolesti je nej¢astéjsim projevem postizenf plic.
Serozitida s pohrudni¢nim nebo perikardidlnim
vypotkem nenfu aktivniho SLE neobvyklym né-
lezem. Akutnfa chronicka intersticialni pneumo-
nitida, plicnf hemorrhagie jsou méné casté, ale
prognosticky zavazné. Plicni hypertenze u SLE je
obvykle jen mirnd. Postizeni srdce ve formé sym-
ptomatické perikarditidy neni ¢asté a Libman-
Sachsova endokarditida je raritnim nalezem.
Zavazné jsou neurologické projevy SLE, jsou
Casto spojeny s antifosfolipidovym syndromem
ajejich podkladem jsou loziska mozkové ische-
mie ¢i vaskulitidy. Klinicky se manifestuji bud'jako
ischemické mozkové piihody, nebo epileptické
z&chvaty ajsou pritomny u velmi aktivnich forem
SLE. Typické psychotické symptomy jsou vzacné,
ale po 10 letech od diagndzy ma asi 80 % kogni-
tivni poruchy. Postizeni gastrointestinalnfho trak-
tu je obvykle mirného stupné, nepfilis casto
je pfitomna lupoidni hepatitida pfipominajici
chronickou aktivni hepatitidu. SLE v oblasti oka
se nejcastéji manifestuje sicca syndromem — ke-
ratokonjuktivitis sicca, ostatnf retindIni vaskuli-
tida, skleritida, episkleritida a iridocyklitida jsou
neobvyklymi nalezy. Generalizovana lymfade-
nopatie a splenomegalie je projevem aktivace
imunitniho systému.

PYi laboratornim vysetienf jsou u systémové
formy LE prakticky vzdy nalezeny antinukledrnf
protildtky ve vy$sim titru (nad 1:640). Samotna
pozitivita ANA protildtek v nizkém titru ma maly
vyznam a je pomerné c¢asta, zvIasté u starsich ne-
mocnych nebo unemocnych s jinymi autoimunit-
nimi chorobami. K specifi¢téjsim protildtkdm patii
protilatky proti dvou vidknové DNA (@nti-dsDNA)
nejlépe stanovené metodou imunofluorescence,
¢i anti-Sm protildtky. Dalsi protilatky ze skupiny
ENA anti-Ro, anti-La, anti RNP nachazime i u ji-
nych systémovych autoimunitnich onemocnént.
Obrazem aktivace imunitniho systému je nalez
zvysenych hladin cirkulujicich imunokomplexd
spolu se snizenymi hladinami C4 a C3 slozky kom-
plementu. Z dalsich laboratornich projevd jsou
¢asté abnormality krevniho obrazu - leukopenie
s absolutni lymfocytopenii nebo trombopenil.
Nalez hemolytické anemie nenf jiz tak obvyk-
ly. Z dlasich diagnostickych metod vyuzivdme
prakticky vzdy podrobné vysetieni funkce ledvin,

Tabulka 1. Klasifika¢ni kritéria pro dg. SLE rev. v roce 1982

1) obli¢ejovy kozni erytém

,malarnf rush” nasolabidIni ryhy

trvajici, plochy ¢i s otokem prechazejicim pres tvare, vynechavajici

2) diskoidni erytém

erytematodzni vyvysené skvrny na kizi obliceje adherujici, olupuijici,

starsf léze s atrofickym jizvenim

3) fotosenzitivita

kozni erytém jako nésledek neobvyklé reakce na slunec¢ni zéfeni, bud

v anamnéze, nebo pozorovany lékafem

4) ulcerace Ustni sliznice
karem

obvykle nebolestivé ulcerace sliznice Ust ¢i nasofaryngu pozorované Ié-

5) artritida

neerozivni artritida, charakterizovana bolestivosti, otokem ¢i vypotkem

6) serozitida

pleuritida a/nebo perikarditida

7) ledvinné projevy

proteinurie a/nebo mikroskopickd hematurie

8) neurologické projevy

kiece a/nebo psychoéza

9) hematologické projevy

a) hemolytickd anemie a/nebo leukopenie a/nebo lymfopenie

10) imunologické abnormality

a) anti-DNA pozitivni protildtky proti nativni DNA

b) anti-Sm pozitivni protilatky proti Sm antigenu
¢) prikaz antifosfolipidovych protildtek

11) ANA protilatky

pozitivita ANA metodou imunoflourescence pfi nepfitomnosti Iékd kte-

ré vyvoldvaji syndrom léky indukovaného SLE

Onemocnéni jisté, pokud postupné nebo soucasné spliuje 4 kritéria z 11 uvedenych.
Onemocnéni mozné pokud, postupné nebo soucasné splnuje 3 kritéria z 11 uvedenych.

vcetné ultrazvukovych zobrazovacich metod, ra-
diogram hrudniku, event. pocitacovou tomografii
plic s vysokym rozlisenim (HRCT), echokardiogra-
fické vysetieni je vhodné k vyloucent perikarditidy
a k odhalenf plicni hypertenze. Pfi neurologické
symptomatologii dopliujeme magnetickou re-
sonanci mozku ¢i elektromyografické vysetrent
perifernich nervad. Dalsi vysetreni jsou indikovana
podle klinického obrazu.

Zdkladem lé¢by koznich projevd systé-
mového lupus erytematodes je ochrana pred
slunec¢nim zarenim, opalovaci krémy s vyssim
ochrannym faktorem, z farmakoterapie jsou
na prvnim misté indikovény glukokortikoidy
od hydrokortizonu po vice uc¢inné fluorova-
né preparaty, v oblasti obliceje je v3ak jejich
pouziti omezeno na maximalné 2 tydny pro
nezadouci Ucinky. LokaIni injekeni aplikace glu-
kokortikoidl je vhodnd v pfipadé diskoidniho
lupus erythematosus. K preparttm druhé linie
lokalIni lé¢by koznich projevd SLE patfi takroli-
mus a pimekrolizmus. Z celkové podavané [écby
jsou lékem prvni volby antimalarika — chlorochin
a hydroxychlorochin. U zdvaznych forem koz-
niho postizeni maji své misto imunosupresiva.
Pfi rozhodovani o strategii celkové lécby systé-
movych projevd LE je nutno stanovit stupen
aktivity onemocnéni, v tomto sméru byvajf
vyuzivany komplexnf ukazatele, napf. indexy
SLEDAI, ECLAM a ddle také rozsah a vyznamnost
orgénového postizent.

Zakladem celkové terapie ostatnich projevd
SLE jsou celkove podavané glukokortikoidy poda-
vané bud'v malych davkach (prednison < 10mg/
den) pro artralgie nebo artritidu, aZ po davky
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vysoké 1 mg/kg/den ¢i pulzni intravendzni po-
danf glukokortikoid( v pifpadé Iécby velmi ak-
tivniho onemocnéni se zavaznymi orgdnovymi
projevy (nefritida, postizeni CNS, pneumonitida).
Imunosupresivni terapie cyklofosfamidem je in-
dikovéna u zédvaznych forem onemocnéni's po-
stizenim ledvin, plic, CNS. Azatioprin, cyklosporin
A, mykofenoldt mofetil Ize pouzit u lehcich fo-
rem organového postizeni, nebo jako udrzovaci,
kortikoidy Setfici lécbu nemocnych uvedenych
do remise onemocnéni po predchozim podani
cyklofosfamidu. V posledni dobé je v klinickych
studiich pouzivana imunomodula¢ni [é¢ba ci-
lend proti B-lymfocytdm rituximab, atacicept,
epratuzumab, belimumab. Antikoagula¢ni lé¢ba
je vhodna u nemocnych s klinickymi projevy
antifosfolidového syndromu. Léc¢ba rliznych
orgadnovych manifestaci SLE ma své specifika,
|ze zde odkézat na rozséhlou bézné dostupnou
literaturu.

SLE je onemocnéni s variabilnim pribéhem
od relativné benigniho onemocnéni po rychle
progredujici onemocnéni s fulminantnim se-
Ihanim orgdnd. Hlavnf pfi¢inou smrti u nemoc-
nych se SLE je v prvnich letech onemocnént
aktivita vlastniho onemocnéni (postizeni CNS,
ledvin a srdce) nebo oportunniinfekce, pozdéji
je umrti zplsobeno organovymi komplikacemi
jako je chronické selhdnf ledvin, akcelerovana
ateroskleroza, komplikace lé¢by jako jsou infekce,
karcinom plic, non-HodgkinGv lymfom.

Systémova sklerodermie (SSc) je onemoc-
nénf s castym postizenim klze, které se proje-



Tabulka 2. Klinicka klasifikace systémové sklerodermie

Difuzni forma sklerodermie
tuhd kdze trupu, obliceje, koncetin

Limitovana forma sklerodermie

tuhd kdze distalné od loktd a kolen, postihujici oblicej a krk

Forma sklerodermie bez kozniho postizenf

bez zjevnych koznich nalezl, s typickym orgdnovym a cévnim postizenim, autoimunitni protilatky

Sklerodermie v ramci prekryvného syndromu

splnuje jak kritéria systémové sklerodermie, tak jinych systémovych onemocnéni pojiva

Nediferencované onemocnéni pojivové tkané

Raynauddv fenomén s klinickymi a/nebo laboratornimi projevy systémové sklerodermie bez nalez( tuhé
kiZe a organovych projevd systémové sklerodermie

Tabulka 3. Kritéria pro klasifikaci systémové sklerodermie (podle American College of Rheumato-

logy (ACR))

Velka kritéria

sklerodermické zmeény v jakékoliv lokalizaci proximalné od metakarpofalangealnich kloubU

Mala kritéria

skleordaktylie

jamkovité jizvicky na briskach prstd nebo zmenseni objemd bfisek prstl

bilaterdInf plicni fibréza pfi bazich

Diagnoza jista, pokud je pfitomno hlavni kritérium nebo pokud jsou pfitomny 2 nebo vice vedlejsich kritérif.

vuje v Casné edematdzni fazi jejim prosaknu-
tim, nasledné vede zvysend produkce kolagenu
k ztuhnuti klize a nakonec se vyvijeji atrofické
zmeény kiZe a jejich adnex. Koznf projevy jsou
obvykle doprovazeny rliznym stupném fibrozy
a zanétlivé infiltrace organ(, cévnimi vazospas-
tickymi projevy a ndlezy organové specifickych
autoprotilatek.

Klasifikace systémové sklerodermie viz ta-
bulka 2.

KoZnfzmény u systémové sklerodermie za-
hrnuji poruchy pigmentace, pficemz nachazime
stifdani hypo- a hyperpigmentovanych okrskd.
V oblasti obliceje, rukou a pfedni strany hrudniku
je Casty nélez teleangiektazil. Kize rukou byva
v ¢asné fazi onemocnéni edematdzni nebo in-
durovand, pacienti ¢asto popisuji otok celych
rukou. Edematozni faze ¢asto predchazi skle-
rotizujicim zméndm a rychlost vzniku sklerézy
je asociovana s horsi prognézou a Casto také
s extenzivnim a agresivnéjsim organovym po-
stizenim. V sklerotické fazi onemocnéni byva
klze tuhd, leskld a neposunlivd, typické je posti-
Zeni koznich adnex — Ubytek ochlupent, pokles
poceni. Tuhnuti kiize postupuje proximdlnim
smérem a je symetrické. Dalsim typickym na-
lezem je maskovity obli¢ej, radialnf periordinf
ryhovani s relativné malymi Usty (mikrostoma).
V pokrocilych fazich difézniformy onemocnénf
nachdazime typickou drépovitou ruku s vyraznym
omezenim hybnosti v disledku koznich zmén,
kozni defekty v oblasti bfisek prstu charakteru
krysiho kousnuti nebo ulcerace nad extenzoro-
vou stranou drobnych ru¢nich kloubd. Pruritus je

¢astym problémem nemocnych se systémovou
sklerézou. Kalcindza se rozviji obvykle na prstech
a koncetinach obvykle na extenzorové strané
predlokti a v prepatelarni oblasti. Raynauddv
fenomén je porucha prokrveni akrdlnich &asti
koncetin s charakteristickymi fazemi (bild — mod-
rd — Cervend) s privodnimi pocity znecitlivé-
ni, brnénf a bolesti prstd. Chlad, emocni stres
a kourenf jsou faktory, které mohou Raynaudav
fenomén provokovat. TéZky vazospazmus mize
vést az k vzniku koznich infarktl a ke gangréné
prstd.

Projevy sklerodermie v oblasti muskuloske-
letdInfho systému jsou casté a zahrnujf artral-
gie, myalgie, postizenf $lach, artritida je méné
Castd. Plicnf postizeni ve formé plicni fibrozy je
¢astym ndlezem u nemocnych se systémovou
sklerodermif, a je soucasti diagnostickych kri-
térii. Manifestuje se progredujici ndmahovou
dusnosti a neproduktivnim kaslem. Nemocnf
se SSc maji zvyseno riziko vzniku karcinomu
plic. Prognosticky zavaznym nalezem je plicnf
arteridIni hypertenze. Byvé nalézdna u 10-40%
nemocnych se SSc a vede kvzniku cor pulmonale
a pravostrannému srde¢nimu selhani. Serositida
s postizenim perikardu ¢i pleury je vétSinou
asymptomatickd, symptomatické formy prova-
zejf aktivni progredujici onemocnénti. Postizent
myokardu se klinicky vyznamné neprojevuje,
pri echokardiografickém vysetfeni nachazime
diastolickou méné casto systolickou dysfunkci
levé srdecni komory. Gastrointestinalnf trakt
je také casto postizen v celém rozsahu, nej-
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malabsorbéniho syndromu. Zivot ohrozujici je
vznik rendlni krize provdzené obvykle nahlou
akceleraci hypertenze, rychle se rozvijejicim sel-
hdnim ledvin a chudym nélezem pfi zékladnim
vysetfeni moci.

Pfi laboratornim vysetfeni jsou u vetsi-
ny pfipadl pozitivni antinukledrni protilatky,
u systémové formy nachazime protilatky an-
ti-Scl70, pro limitovanou formu jsou typické
anticentromerové protildtky. Ve vysetfovacich
metodach ma z hlediska dermatologie zvI&stni
postaveni kapilaroskopie cév nehtového 10z-
ka. Kapilaroskopicky nalez dilatovanych kapilar
spolu s ndlezem avaskularnich zén je typicky
pro systémova onemocnéni pojiva zvIasté pro
sklerodermii. Histologické vysetfeni bioptického
vzorku nachdzi zmnozeni kolagennich vidken,
v ¢asnych fazich mononuklearnfinfiltraty v der-
mis a subkutanné, ve fazich pozdéjsich atrfoic-
ké zmény a ubytek koznich adnex. Pfi patranf
po eventudlnich orgdnovych projevech skle-
rodermie prakticky vzdy provadime radiogram
plic, Iépe pocitacovou tomografii plic s vysokym
rozlisenim (HRCT), echokardiografické vysetrent
k odhalenf plicni hypertenze, ¢i perikarditidy,
vysetieni mobility jicnu bud radiograficky nebo
metodami nukledrni mediciny. Kritéria pro klasifi-
kaci systémové sklerodermie viz tabulka 3.

Lécba systémové skleordermie je proble-
maticka. V soucasné dobé neni k dispozici lé¢ba
ovliviujicl primdmi poruchu imunitniho systé-
mu, vaskularni slozZku onemocnénf Ize ¢astec-
né ovlivnit podadnim antagonistd endotelinu.
Moznosti ovlivnéni fibroprodukce jsou nevelké,
nejcastéji je v této indikaci pouzivan d-peni-
cilinamin, ale jeho pfinos nebyl jednoznacné
prokazan, jako nadéjny preparat zlepsujici koznf
projevy, celkovy stav nemocnych se SSc se jevi
humanni rekombinantni relaxin. V ¢asnych fézich
kozniho postizeni se doporucuiji kortikosteroidy,
s nutnosti vyvarovat se podavani vyssich davek
(zvyseni rizika vzniku rendlni krize), ¢astecné
efektivni je nékdy podéavani d-penicilaminu.
Pruritus Ize ovlivnit jednak lokalnf lé¢bou ne-
specifickymi externy s obsahem lanolinu, ¢i kor-
tikosteroid(, celkovym podénim antihistaminik,
¢i malych déavek glukokortikoidd.

Projevy Raynaudova fenoménu se snazime
zmirnit podavanim vasodilatancif, u tézsi formy
s trofickymi zménami jsou indikovény derivaty
prostaglandinl ¢i sympatektomie.

Glukokortikoidy jsou vhodné u artritidy
¢i tendosynovitidy nereagujici na podani ne-
steroidnich antiflogistik. Aktivni forma plicniho
intersticidlniho postiZzent je indikovana k podanf
glukokortikoidd a cyklofosfamidu. U symptoma-
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VA3 Mezioborové prehledy

Tabulka 4. Klinicka klasifikace idiopatickych
zanétlivych myopatif

Polymyozitida

Dermatomyozitida

Juvenilni dermatomyozitida

Myozitida asociovand s malignitou

Myozitida asociovdna s onemocnénim pojiva

Tabulka 5. Klasifika¢ni kritéria idiopatickych zanétlivych myopatii (podle Bohana a Petera)

s myalgif nebo bez ni

. Prevdzné nebo vylu¢né proximalni, obvykle symetrickd svalova slabost progredujici tydny az mésice

N

. Biopticky prikaz nekrézy svalovych vidken a jejich regenerace, prikaz mononukledrniho zanétlivého

infiltratu (perivaskulérni nebo intrafascikularni) s perifascikuldrni atrofii nebo bez ni

w

. Zvysené hladiny kreatinkinazy, aldoldzy nebo myoglobinu

b

MultifokaIni elektromyografické myopatické zmény (malé, kratké, polyfazické potenciély) se zvysenou

inzer¢ni aktivitou a spontannimi potencidly nebo bez nich

Myozitida s inkluznimi télisky

5. Typické koznf zmény (Gottronovy zndmky, heliotropni exantém)

tické pleuritidy jsou podavéany glukokortikoidy.
V 1é¢bé plicni hypertenze se pouzivaji blokato-
ry endotelinovych receptord (napf. bosentan),
analoga prostaglandinl (epoprostenal, iloprost)
a inhibitory fosfodiesterdzy (sidenafil), oxyge-
noterapie, antikoagula¢ni lécba. V 1é¢bé rendini
krize majf zdsadni Ulohu ACE-inhibitory a lé¢ba
hypertenze. Lécba postizeni gastrointestinal-
niho traktu a muskuloskeletalniho systému je
symptomatickd. Nemocni se SSc maji zvyse-
nou mortalitu pfi srovnani s obecnou populaci.
Hlavni pficinou smrti nemocnych se SScje plicni
fibréza, plicni hypertenze a v dnesni dobé jiz
méné Casto rendlnf krize.

Idiopatické zanétlivé myozitidy jsou vzac-
nd onemocnéni a v soucasné dobé se rozde-
luji do 6 podtypl onemocnéni (tabulka 4).
Dominujicim projevem idopatickych myozitid
jsou svalové pfiznaky predevsim symetricka
proximalni svalova slabost pletencl hornich
a dolnich koncetin.

Kozni zmény nachdzime predevsim u der-
matomyozitidy, pficemz dva kozni nélezy
jsou pro toto onemocnéni patognomonické:
Gottronovy znamky (papuly) — tmaveé Cervena
az fialova, mirné vyvysena vétsinou nesveédici
vyrézka nad dorzdlni stranou metakarpofa-
langeédlnich a interfalangedlnich kloubU, vzac-
né nad lokty, patelou a medidlnim kotnikem,
dalsim typickym nalezem je heliotropni exan-
tém — otok kolem ocfi, predevsim hornich vicek
a Cervenofialové zbarveni klize, ¢asto spojené
s edémem vicek. Nespecifickymi koznimi pro-
jevy jsou tmavécerveny az fialovy makularni
erytém na Cele, tvéfich, krku, hrudniku ve tvaru
pismene V. Ruce jemného mechanika se suchou
k(zi a s fisurami v oblasti laterdInich stran prstd
jsou ruce s obvykle svédicimi fisurami, dalsimi
nélezy jsou hyperemie a teleangiektazie kolem
nehtovych lGzek. Psoriaziformnizmény v oblasti
ovlasené ¢asti hlavy byvaji ¢asto chybné dia-
gnostikovany jako psoridza. U juvenilnich forem
dermatomyozitidy jsou ¢astym nalezem kozni
kalcifikace — kalcinoza.

Definitivni dg.: DM 3 nebo 4 kritéria + ras; PM4 kritéria bez rase
Pravdépodobnad dg.: DM 2 kritéria + ras; PM 3 kritéria bez rase

Z organového postizeni je nej¢astéjsi posti-
zenf plic intersticidlnf plicni fibrézou, u tézsich
forem jsou to aspira¢ni pneumonie a projevy
ventila¢ni insuficience. Polykaci potize a po-
ruchy hlasu (chrapot) se vyskytuji predevsim
u tézsich forem onemocnénf a jsou projevem
postiZzeni horni ¢asti jicnu. Postizen( srdce
ve formé myokarditidy byvé popisovano a pou-
ze ztfidka se manifestuje srde¢nim selhanim.
Pti diagndze dermatomyozitidy u nemocnych
vyssiho véku je nutno pomyslet na moznou
asociaci tohoto onemocnéni se zhoubnymi
nadory.

Z autoprotildtek nachazime ANA ve vice jak
50% pripady, protildtky proti tRNA syntetdzdm
(napf. anti-Jo) jsou specifické pro ,antisyntetazo-
vy syndrom” (polymyozitida, intersticialni plic-
ni nemoc, artritida, ruce jemného mechanika,
Raynaud(v fenomén), protildtky proti anti-Mi2
nachazime u dermatomyozitidy s dobrou [é-
¢ebnou odpovédi. Naopak formy onemocnénti
s nadlezem protildtek anti-SRP (signal recogni-
sion particle) jsou spojeny se spatnou odpovedi
na lé¢bu a nedobrou progndzou. Pfi vysetfenf
svalového postizenf ma vyznam vysetienf hla-
diny kreatinkindzy, kterd je senzitivnim ukaza-
telem svalového postizeni, zvyseny byvajf také
myoglobin, a nespecifické ukazatele svalového
postizeni — alaninaminotransferaza, aspartat-
aminotransferaza, laktdtdehydrogenéza. Svalové
postizeni u myozitidy je provazeno typickym
,myopatickym” elektromyografickym nalezem.
Magneticka rezonance muze indetifikovat sva-
lové skupiny s aktivni myozitidou, fibrézou nebo
kalcindzou. Histologicky nachazime odlisny mik-
roskopicky nélez postizen svalll u polymyozitidy
(intrafascikularnf infiltraty) a u dermatomyoziti-
dy (perifascikuldrnf infiltraty), ktery poukazuje
na odlisnou patogenezu téchto onemocnénti.
Histologicky obraz kozniho postizenf je podob-
ny zméndm u lupus erytematodes. Pfi patranf
po orgadnovém postizeni opét vyuzivame radio-
gram plic, event. HRCT plic, echokardiografické
vysetfenfa zobrazovaci metody vysetienf jicnu.
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Diagnoéza myozitidy je stanovena kombinaci
klinickych a laboratornich nalezl, elektromyo-
grafickym vysetfenim, histologii vzorku svalové
biopsie. Klasifika¢ni kritéria idiopatickych zanét-
livych myopatif viz tabulka 5.

Zékladem lécby myozitid jsou glukokorti-
koidy podavané bud peroréiné v inicidlni davce
1 mg/kg/den, nebo u zdvaznych forem zpd-
sobem intravendznich pulz{. V dlouhodobé
lé¢bé se glukokortikoidy vétsinou pouzivajf
v kombinaci s metotrexatem, azatioprinem nebo
cyklosporinem A. Intravendznfimunoglobuliny,
cyklofosfamid, tacrolimus, mycofenolat mofetil,
rituximab ¢i anti-TNFa preparaty jsou rezervo-
vany pro refrakterni formy onemocnéni s orga-
novym postizenim. K ovlivnéni koznich projevd
dermatomyozitidy se pouzivaji antimalarika, kor-
tikosteroidy ¢i tacrolimus topicky u refrakternich
zavaznych koznich projevl Ize pouZit celkové
mykofenoldt mofetil nebo rituximab.

Sjogrendv syndrom (SjS) je systémové
autoimunitni onemocnénf{ s postizenim exo-
krinnich Zlaz, které se projevuje predevsim sic-
ca symptomatologif v oblasti oi, Ust a mize
mit také extraglanduldrni pfiznaky. V oblasti ocf
se keratokonjuktivitis sicca projevuje palenim,
fezénim, pocitem ciziho télesa v oku. V oblasti
Ust se xerostomie manifestuje nutnosti zapijet
sousta, zvysenou kazivosti zubd, periodontalni-
mi problémy a recidivujicimi infekcemi v oblasti
ust (kandidoéza). Hypertrofie submandibuldrnich
a parotickych zlaz byva také pritomna. Typickym
histologickym nélezem je lymfocytarni infiltra-
ce exokrinnich zlaz. Sucha kdze je nejcastéjsim
nalezem, z jinych koZnich projevl je obvykla
vaskulitida malych cév dle histologického obra-
zu, bud lymfocytdrni, nebo leukocytoklasticka.
Klinicky se projevuje jako purpura, urtikarie, ery-
tematdzni makuly, papuly. Anuldrni nebo poly-
cyklické fotosenzitivni 1éze se podobaji koznim
projeviim subakutnfho kozniho lupusu a nejsou
podminény vaskulitidou. Casto se vyskytuji cel-



kové pfiznaky, Unava, bolesti, slabost, poruchy,
spanku, Uzkost, deprese, které vyznamné snizuji
kvalitu Zivota nemocnych. Artralgie, myalgie,
neerozivni artritida jsou charakteristickymi pro-
jevy Sjogrenova syndromu v oblasti muskulos-
keletdIni. Raynaudtv fenomén je vcelku castym
problémem téchto nemocnych. Z orgdnovych
projevl byva pfitomna intersticidlni nefritida
¢astéji nez glomerulonefiritida, dale nezédvazné
a neprogreduijici postizeni plic a gastrointestinl-
niho traktu, postizeni srdce je raritni. Postizeni
periferniho nervového systému se vyskytuje
u SjS ve formé senzorické neuropatie, monone-
uritis multiplex a radikuloneuropatie. Sjogrentv
syndrom je provazen zvysenym rizikem vzniku
non-Hodgkinskych lymfom, k rizikovym fakto-
ram patff pfitomnost kozni vaskulitidy, periferni
neuropatie, pozitivita revmatoidniho faktoru,
kryoglobulin Il. typu.

V laboratornim nélezu nachédzime casto vyssi
sedimentaci erytrocyt(, hypergamaglobulinemii
¢asto s vyskytem monoklonainiho imunoglo-
bulinu, kyrogolobulin, dale ¢etné autoprotilat-
ky RF, ANA, ENA anti-Ro (SSA), anti-La (SSB). Pfi
histologickém vysetfenf vzorku kozni biopsie
nachazime snizeny pocet a mononukledrnfinfil-
traty kolem potnich Zlaz. Pfi patrdni po moznych
organovych projevech Sjégrenova syndromu
indikujeme nemocné k echokardiografickému
vysetfeni, radiogramu plic, kompletnimu vy-
setfeni funkce ledvin. Diagndza je stanovena
pomoci diagnostickych kritérif viz tabulka 6.

Lécbu SjS Ize schematicky rozdélit na lo-
kalni 1é¢bu sicca projevdy, jejimz zdkladem je
symptomatickd substituce nebo stimulace
sekrece slin a slz. Zvysena Ustni hygiena a lé¢-
ba, event. ordInf kandiddzy je také na miste.
Celkové podévané imunosupresivni terapie ne-
ni schopna ovlivnit sicca projevy. Podle typu
extraglandularnich projevi se v 1é¢bé pouZivaji
nesteroidni antiflogistika (artralgie, myalgie),
antimalarika (Unava, artralgie, myalgie), nizké
davky glukokortikoidd (artritidy), u refrakternich

Mezioborové prehledy

Tabulka 6. Klasifikacni kritéria pro Sjogrentv syndrom

Primarni Sjogrentiv syndrom

1. Symptomy a objektivni znamky suchosti ocf
pozitivni SchirmerQyv test

prikaz suché keratokonjuktivitidy barvenim rohovky a spojivky bengalskou cerveni a flourescienem

2. Symptomy a objektivni zndmky suchosti v Ustech

symptomaticka xerostomie
snizend bazélni a stimulovand sekrece slin

3. Viyraznd lymfocytarni infiltrace pfi biopsii malé slinné Zlazy

4. Prikaz systémového autoimunitniho onemocnéni

zvysend hladina RF, nebo
zvysend hladina ANA, nebo
prikaz anti SSA/Ro nebo anti SSB/La protildtek

Nepochybna diagnéza Sjogrenova syndromu viechna 4 kritéria

Mozna diagndza Sjogrenova syndromu 3 kritéria

Sekundarni Sjogrentiv syndrom

Charakteristické znamky a symptomy SS a klinické znamky dovolujici diagnézu dalsiho onemocnénti,

napf. RA, SLE, PM nebo SSc.

Vylucujici faktory diagnoézy Sjogrenova syndromu: sarkoidéza, preexistujici lymfom, AIDS nebo jina pficina

zpUsobujici keratitidu ¢i zvétseni slinnych zlaz.

Zivot ohrozujicich forem je indikovdno podant
vyssich davek glukokortikoidl ¢asto v kombi-
naci s imunosupresivy.
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