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Casnd diagnostika systémové sklerodermie
Klinické manifestace

Kiize

Sklerodermie je stav tuhnutf kiize zpUsobené fibrotizaci podkozi.
Obecné jsou rozlisovany dveé formy postizent: lokalizovana a systémova
forma. Lokalizovana forma ma sirokou diferencidlni diagnostiku, tento
¢lanek se ji déle nevénuje. Systémova forma predilekéné postihuje
kbzi rukou, predlokti a obli¢eje. Podle rozsahu postizeni se déle sys-
témova sklerodermie déli na nékolik podtypd (viz nize) (2). V ¢asné
fazi onemocnéni mlze dochazet k rozvoji otoku v oblasti prstd, které
jsou podkladem vzniku tzv. ,puffy fingers” (Obr. 2). Nasledné dochézi
k fibrotizaci podkozi a vzniku sklerodaktylif.

Formy systémové sklerodermie

B limitovana forma (IcSSc) — s postizenim kdze distalné od loktl
a kolen, pfipadné i s postizenim tvare a krku

m  difuzni forma (dcSSc) - s celotélovym postizenim klze, obvykle
rychleji progredujici forma onemocnéni, ¢astéji asociovana s in-
tersticidlnim plicnim postiZzenim a s horsi prognézou

B SSc sine scleroderma (ssSSc) — forma onemocnéni bez typického
postizeni kiize

B SScvramciprekryvnych syndromd — soucasné diagnostikovana SSc
a jiné revmatické onemocnéni (SLE, revmatoidnf artritida, myositida)

® nediferencované onemocnéni pojiva

Cévni

Casnym projevern onemocnéni byvé zachvatovita porucha prokrvent
aker (nejcastéji prstd rukou, nohou) oznacované jako Raynauddv fenomeén
(RF) — jako prvni piiznak SSc se projevuje u 95 % pacientl. (3). Vznikd na
podkladé vazokonstrikce vyvolané chladem ¢i stresovym podnétem,
kdy v postizené oblasti dochazi k barevnym zménam, kize méni barvu
na bledou bilou ¢i Zlutavou, po odeznénf konstrikce dochdzi k prekrvent
a zCervenani. RF mUze postihovat az 5 % populace (4), je proto nutné
rozlisovat jeho primarni a sekundarni formu. Primarni onemocnéni vznika
pouze na podkladé zvysené tendence k vazospasmUm. Sekundarni forma
se rozviji na podkladé systémového onemocnéni pojiva (nejcastéji SSc).
Vzhledem k moznosti rozvoje RF jako prvniho projevu SSc jsou v algoritmu
¢asné diagnostiky osoby s vyskytem RF indikovéany k dalsimu dosetfent.

Obr. 2. Difuzni prosak prstd u 40leté Zeny — puffy fingers

VNITRNI LEKARSTVI / Vnitf Lék. 2022;68(5):285-289 /

Na podkladé poruchy cévniho zasobeni se mohou tvofit digitaini
ulcerace, typické jsou ragady na koncich prstd oznac¢ované jako de-
fekty charakteru krysiho kousnuti. K objektivizaci postizeni malych cév
se vyuziva kapilaroskopické vysetfeni nehtovych vald. Pfi vysetfeni
nachézime typické zmény: snizeny pocet kapildr na 1 mm pole, po-
ruchu usporadani a dilataci kapilar (Obr. 4), mikrohemoragie z kapilar
(Obr. 5), ndsledné avaskuldrni zény a novotvorba kapilar (Obr. 6) (5).
V rdmci mikrovaskuldrniho postiZzeni dochdzf také k dilataci kapilar
v oblic¢eji a vzniku teleangiektazif.

Srdce

Plicnf arteridIni hypertenze (PAH) pfi SSc vyznamné ovliviuje mor-
talitu pacientd. Vyskytuje se ve formé primarni pfi postizeni plicnich cév
i ve formé sekundarni v rdmci postiZzeni plicniho intersticia. Udavana
prevalence PAH je 10-15 %. Medién doziti pacient(l se SSc a PAH je
1-3 roky, pokud se soucasné vyskytne i intersticialnf plicni postizent,
pak je progndza jesté 5x horsi (6).

K dalsim moznym kardialnim postizenim v rdmci SSc patfi fibrotizace
myokardu, pfi které mlze dochdzet k porucham systolické i diastolické
funkce srdce a k poruchdm rytmu. Vyskytuje se i postizeni perikardu ve
formé perikarditidy a také patologie srde¢nich chlopn.

Obr. 3. Normdini kapilaroskopicky ndlez

Obr. 4. Kapilaroskopicky ndlez: gigantokapildry
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