KAZUISTIKA

Postihnutie traviaceho traktu pri zmieSanej chorobe spojivového tkaniva (Sharpovom syndrome)

MR enterografia nalez entero-enteralnej fistuly nepotvrdzuje. V rdmci
diferencidlnej diagnostiky dysfagie a achaldzie realizujeme HR mano-
metriu pazeraka. Tato poukazuje na pritomnost tazkej poruchy motility
pazerdka v zmysle aperistaltiky dlfa Chicagskej klasifikacie (Obr. 4), bez
pritomnosti propulzivnej peristaltiky, nie su vsak pritomné panezof-
ageélne presurizécie a oblast dolného pazerdkového zvieraca relaxuje
dostatocne. Kontrolné reumatologické vysetrenie suponuje diagnézu
MCTD s tazkym difuznym postihnutim tréviaceho traktu, pritomnostou
Raynaudovho syndromu, pritomnostou periunguélnych hemoragif
s pozitivnym kapilaroskopickym nalezom, serozitidou a nefrotickym
syndromom. Realizujeme PET CT vysetrenie, ktoré vylucuje malignitu.
Bola zahdjena vysoko nutri¢na parenteralna terapia, lieCba hypopro-
teinémie a lie¢ba kortikosteroidmi. Vzhladom k zavaznosti stavu je
zvazovana aj lie¢ba imunosupresivami. Na tejto lie¢be vsak dochadza
k zlepSeniu klinického stavu, prirastku na vahe (Obr. 5), preto od liecby
imunosupresivami upustame. Ako pricina pacientovych gastrointesti-
nélnych tazkosti bola stanovena zakladnd diagndza Sharpov syndréom
s postihnutim tréviaceho traktu.

Diskusia

Sharpov syndrém je velmi zriedkavé autoimunitné ochorenie spo-
jiva. Co sa diagnostiky autoimunitnych ochorent tyka, najdéleZitejsie je
na ne mysliet. Tazké postihnutie visceralnych organov je zriedkavé, vo
vseobecnosti ma toto ochorenie dobru prognézu. Klinicky obraz tohto
ochorenia je velmi variabilny a zahfiia Siroké spektrum symptémov
v zavislosti od toho, ktory konkrétny systém je postihnuti. Postihnutie
traviaceho systému byva ¢asté a pritomné je az u 70% pacientov
s MCTD (5). Naj¢astejsie byva postihnuty pazerdk, ako tomu bolo aj
u nasho pacienta. V literatire s popisované ako najcastejsie klinické
prejavy palenie zahy a dysfagia. Az 1/3 pacientov vsak moze byt Up-
Ine asymptomatickych (9, 10). VySetrenie paZerdku HR manometriou
odhali vo vacsine pripadov tazkd poruchu motility v zmysle aperis-
taltiky (11, 12). Obraz je ndpadne podobny postihnutiu pazerdka pri
systémovej sklerodermii, va¢sinou viak nema taky zavazny charakter
(7,9). U nadsho pacienta vsak bola pritomna zavazna porucha motility
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celého traviaceho traktu. Poruchy motility sa viak méZu objavit v kto-
rejkolvek ¢asti gastrointestinalneho traktu, aj ked je to zriedkavé. Co sa
tyké patofyziologického mechanizmu spdsobujiceho tieto poruchy,
ten nie je presne zndmy. Niektorf autori zastavaju nazor, Ze poskodenie
sposobuju autoprotildtky napadajuce hladku svalovinu traviaceho trak-
tu, ganglionové bunky Auerbachového plexu, stenu ciev a svalovych
vlkien, ¢o vedie k dysfagif (13). Z jednej studie realizovanej postmortem
u pacientov s MCTD boli pritomné histopatologické zmeny vnutornej
cirkuldrnej vrstvy svaloviny, predominantne v dolnych 2/3 pazeraku (14).

Cossatyka postihnutie obliciek, vo vieobecnosti sa povazovalo za zried-
kavé. Podla dostupnych zdrojov je rendine poskodenie pritomné u 10-50%
pacientov s MCTD (15-17). Poskodenie obli¢iek ma zvycajne histopatologic-
ky charakter membranéznej glomerulonefritidy, nefroticky syndréom byva
pritomny az u 75% tychto pacientov s poskodenim obliciek (16).

Pri zavaznom poskoden{organov je Standardne doporucovana liecba
kortikosteroidmi, niekedy v kombindcif s imunosupresivami (18). Z lite-
ratury je zaujimavy fakt, Ze tito pacienti va¢sinou dobre reaguju na lie¢bu
kortikosteroidmi, s postupnou Upravou klinického stavu, napriek tomu,
Ze morfologické zmeny na postihnutych orgdnoch pretrvavajd (16-18).

Zaver

Sharpov syndrom je zriedkavé autoimunitné ochorenie naro¢né
na diagnostiku pre svoj rozmanity obraz. V tejto kazuistike popisujeme
jedine¢ny pripad tazkého postihnutia traviaceho traktu a obliciek pri
tomto syndréme s progresivnou kachektizaciou, poruchou motility
pazerdka a rozvojom ascitu. Pre sprdvny manazment takéhoto paci-
enta je potrebna intenzivna terapia, prechodne parenterdlina nutri¢na
podpora a mutlitidisciplndrny pristup. Zakladom lie¢by je podavanie
kortikosteroidov. V pripade nedostato¢ného efektu a tazkého orgéno-
vého postihnutia je mozné do liecby pridat imunosupresiva.
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