
KAZUISTIKA
Postihnutie tráviaceho traktu pri zmiešanej chorobe spojivového tkaniva (Sharpovom syndróme)

|  E57

  /  Vnitř Lék 2020; 66(6): e53–e57  /   VNITŘNÍ LÉKAŘSTVÍwww.casopisvnitrnilekarstvi.cz

MR enterografia nález entero-enterálnej fistuly nepotvrdzuje. V rámci 

diferenciálnej diagnostiky dysfágie a achalázie realizujeme HR mano-

metriu pažeráka. Táto poukazuje na prítomnosť ťažkej poruchy motility 

pažeráka v zmysle aperistaltiky dľa Chicagskej klasifikácie (Obr. 4), bez 

prítomnosti propulzívnej peristaltiky, nie sú však prítomné panezof-

ageálne presurizácie a oblasť dolného pažerákového zvierača relaxuje 

dostatočne. Kontrolné reumatologické vyšetrenie suponuje diagnózu 

MCTD s ťažkým difúznym postihnutím tráviaceho traktu, prítomnosťou 

Raynaudovho syndrómu, prítomnosťou periunguálnych hemorágií 

s pozitívnym kapilaroskopickým nálezom, serozitídou a nefrotickým 

syndrómom. Realizujeme PET CT vyšetrenie, ktoré vylučuje malignitu. 

Bola zahájená vysoko nutričná parenterálna terapia, liečba hypopro-

teinémie a liečba kortikosteroidmi. Vzhľadom k závažnosti stavu je 

zvažovaná aj liečba imunosupresívami. Na tejto liečbe však dochádza 

k zlepšeniu klinického stavu, prírastku na váhe (Obr. 5), preto od liečby 

imunosupresívami upúšťame. Ako príčina pacientových gastrointesti-

nálnych ťažkostí bola stanovená základná diagnóza Sharpov syndróm 

s postihnutím tráviaceho traktu. 

Diskusia 
Sharpov syndróm je veľmi zriedkavé autoimunitné ochorenie spo-

jiva. Čo sa diagnostiky autoimunitných ochorení týka, najdôležitejšie je 

na ne myslieť. Ťažké postihnutie viscerálnych orgánov je zriedkavé, vo 

všeobecnosti má toto ochorenie dobrú prognózu. Klinický obraz tohto 

ochorenia je veľmi variabilný a zahŕňa široké spektrum symptómov 

v závislosti od toho, ktorý konkrétny systém je postihnutí. Postihnutie 

tráviaceho systému býva časté a prítomné je až u 70 % pacientov 

s MCTD (5). Najčastejšie býva postihnutý pažerák, ako tomu bolo aj 

u nášho pacienta. V literatúre sú popisované ako najčastejšie klinické 

prejavy pálenie záhy a dysfágia. Až 1/3 pacientov však môže byť úp-

lne asymptomatických (9, 10). Vyšetrenie pažeráku HR manometriou 

odhalí vo väčšine prípadov ťažkú poruchu motility v zmysle aperis-

taltiky (11, 12). Obraz je nápadne podobný postihnutiu pažeráka pri 

systémovej sklerodermii, väčšinou však nemá taký závažný charakter 

(7, 9). U nášho pacienta však bola prítomná závažná porucha motility 

celého tráviaceho traktu. Poruchy motility sa však môžu objaviť v kto-

rejkoľvek časti gastrointestinálneho traktu, aj keď je to zriedkavé. Čo sa 

tyká patofyziologického mechanizmu spôsobujúceho tieto poruchy, 

ten nie je presne známy. Niektorí autori zastávajú názor, že poškodenie 

spôsobujú autoprotilátky napádajúce hladkú svalovinu tráviaceho trak-

tu, gangliónové bunky Auerbachového plexu, stenu ciev a svalových 

vlákien, čo vedie k dysfágií (13). Z jednej štúdie realizovanej postmortem 

u pacientov s MCTD boli prítomné histopatologické zmeny vnútornej 

cirkulárnej vrstvy svaloviny, predominantne v dolných 2/3 pažeráku (14).

Čo sa týka postihnutie obličiek, vo všeobecnosti sa považovalo za zried-

kavé. Podľa dostupných zdrojov je renálne poškodenie prítomné u 10–50 % 

pacientov s MCTD (15–17). Poškodenie obličiek ma zvyčajne histopatologic-

ký charakter membranóznej glomerulonefritídy, nefrotický syndróm býva 

prítomný až u 75 % týchto pacientov s poškodením obličiek (16).

Pri závažnom poškodení orgánov je štandardne doporučovaná liečba 

kortikosteroidmi, niekedy v kombinácií s imunosupresívami (18). Z lite-

ratúry je zaujímavý fakt, že títo pacienti väčšinou dobre reagujú na liečbu 

kortikosteroidmi, s postupnou úpravou klinického stavu, napriek tomu, 

že morfologické zmeny na postihnutých orgánoch pretrvávajú (16–18).

Záver
Sharpov syndróm je zriedkavé autoimunitné ochorenie náročné 

na diagnostiku pre svoj rozmanitý obraz. V tejto kazuistike popisujeme 

jedinečný prípad ťažkého postihnutia tráviaceho traktu a obličiek pri 

tomto syndróme s progresívnou kachektizáciou, poruchou motility 

pažeráka a rozvojom ascitu. Pre správny manažment takéhoto paci-

enta je potrebná intenzívna terapia, prechodne parenterálna nutričná 

podpora a mutlitidisciplnárny prístup. Základom liečby je podávanie 

kortikosteroidov. V prípade nedostatočného efektu a ťažkého orgáno-

vého postihnutia je možné do liečby pridať imunosupresíva. 
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