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Sharpov syndrom (mixed connective tissue diseases —- MCTD) je velmi zriedkavé autoimunitné ochorenie spajajuce klinic-
ké priznaky systémového lupusu, systémovej sklerézy, polymyozitidy a reumatoidnej artritidy. Klinické prejavy su velmi
réznorodé. U niektorych pacientov byva postihnuty traviaci trakt v réznom rozsahu. Najcastejsie byva postihnuty pazerdk
a pacienti sa stazuju na dysfagiu. Morfologicky je toto postihnutie podobné postihnutiu pazeraka pri systémovej sklero-
dermii. V tejto kazuistike popisujeme jedinec¢ny pripad tazkého tréaviaceho traktu manifestujiceho sa poruchami motility
pazeraka, kachektizaciou, ascitom a opakovanymi ileéznymi stavmi.
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Gastrointestinal tract involvement in mixed connective tissue disease (Sharp syndrome)

Mixed connective tissue diseases (MCTD) is a very rare autoimmune disease connecting clinical signs of systemic lupus, sys-
temic sclerosis, polymyositis and rheumatoid arthritis. Clinical manifestations are very diverse. In some patients, the digestive
tract is affected in varying degrees. The esophagus is affected most often, and patients are complaining of dysphagia. Mor-
phologically, this disorder is similar to the injure in systemic scleroderma. In this case, we describe a unique case of a severe
damage of digestive tract manifested by esophageal motility disorders, cachectization, ascites, and repeated ileus conditions.
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Uvod

Sharpov syndrém (mixed connective tissue diseases - MCTD) je
velmi zriedkavé autoimunitné ochorenie spajajuce klinické priznaky
systémového lupusu, systémovej sklerdzy, polymyozitidy a reuma-
toidnej artritidy. Prvykrat bol tento syndrém popisany pred zhruba
40 rokmi, napriek tomu dodnes neexistuje jednoznacny konsen-
zus v zmysle definicie, klasifikacie a liecby tohto ochorenia (1-4).
Prevalencia sa udava zhruba 1-9 pripadov na 100000 obyvatelov.
Obycajne postihuje mladsich fudi vo veku od 15-35 rokov, ¢astejsie
st postihnuté Zeny. Klinické prejavy su velmi réznorodé, od nespeci-
fickych symptémoyv, ako je Unava a subfebrility po vysoko Specifické
symptomy pre autoimunitné choroby, ako si Raynaudov fenomén,
artralgie, artritidy, myozitidy, periungudlne hemoragie a sklerodakty-
lia. U niektorych pacientov su pritomné poruchy motility pazerdka,
pleuritida, perikarditida, plicna hypertenzia. Etioldgia MCTD je
nejasna. Diagnostika je zloZita, vacsina pacientov mava vysoké titre

anti-U1-ribounkleoproteinu (RNP) a anti-U1-70 protilatok. Lie¢ba je
podobna ako u inych autoimunitnych chorobdach, zahfha podavanie
NSAID, imunosupresiv alebo nizkych ddvok kortikoidov. V pripadoch
tazkého systémového postihnutia viscerdlnych organov sa v liecbe
vyuzivaju imunosupresiva. Progndza je zvycajne dobrd, az 80 %
pacientov preziva 10 rokov. Vo vieobecnosti véak progndza zavisf
od viscerdlného postihnutia. Pacienti s klinickymi prejavmi systé-
movej sklerodermie, s pritomnou plicnou hypertenziou mavaju
horsiu prognézu.

Postihnutie trdviaceho systému pri tomto ochorenf je relativne
Casté a byva pritomné v rozmedzi od 66-74% (5). Z gastrointestina-
Ineho traktu byva najcastejsie postinnuty pazerak. Pacienti sa stazuju
na dysfagiu, manometrické vysetrenie pazerdku odhali pritomnost
tazej poruchy motility, podobne ako pri systémovej sklerodermii (6-8).
Z inych priznakov moze byt pritomna tzv. protein-losing enteropathia,
akutna pankreatitida, perforacia ¢reva a.i.
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