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Casnd diagnostika systémové sklerodermie

Schéma 1. VEDOSS algoritmus pro ¢asnou diagnostiku SSc upraveno dle (15)
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ticky pro zvlddnuti samotného stavu i asociované hypertenze, jejich
profylaktické podavani se nedoporucuje vzhledem k popisovanému

moznému zvysenému riziku rozvoje rendlni krize (12).

Gastrointestinalni trakt (GIT)

Postizeni gastrointestindlniho traktu je velmi ¢asté, vyskytuje se
az u 95 % nemocnych a podili se az na 12 % Umrti pfi SSc. U 10 %
postizenych je pfitomno jiZ pfi stanoveni diagndzy a vyrazné zhor-
Suje kvalitu Zivota pacientd. MUze dochdzet k postizeni vsech etadzi
zazfvaciho traktu. Dochdzi k poruse motility GIT, porucham polykani,
poruse evakuace zaludku, syndromu bakteridIniho pferdstani v ten-
kém stfeve, anorektdlnim poruchdm. Mezi klinické projevy postizeni
GIT patfi malabsorpce, gastroesofagealni reflux, nauzea, zvraceni,
prljem i zécpa (13).

Pohybovy aparat

SScje v 46 az 95 % doprovazena postizenim muskuloskeletalniho
systému, cozZ je pro nemocné se SSc vyrazné omezuijici a invalidizujici.
Cast&ji se vyskytuje u difuzni formy SSc (14). Onemocnénf byva dopro-
vazeno artralgiemi, méné casto i artritidami, tuhosti rukou a nohou,
pfipadné i flekénimi kontrakturami, a také svalovou slabosti, zejména
proximdalnich svalovych skupin (15). Mdzeme se setkat i s prekryvnymi
syndromy systémové sklerodermie a revmatoidnf artritidy ¢i myositidy
(2,14).

Problematika casné diagnozy

Vzhledem k faktu, Ze rychlé zahdjeni terapie je ddlezité k zabranéni
progrese choroby, je nutné SSc diagnostikovat jiz v ¢asné fazi onemoc-
néni. Rozvinuté onemocnéni ma obvykle jiz typicky klinicky obraz,
¢asto jsou pfitomné i orgdnové zmény. Pfestoze se onemocnéni mdze
zpocatku projevit sirokou skélou piiznak{, mezi nejcastéjsi patfi RF a GE
reflux (16). Pravé ¢asna piftomnost RF vedla k vypracovéani doporucent
pro diagnostiku ¢asné formy systémové sklerodermie.

Pro systémovou sklerodermii doposud neexistuji diagnostic-
kd kritéria, nicéné se pro tento Ucel vyuzivaji klasifika¢ni kritéria
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Obr. 6. Pozitivni ndlez antinukledrnich protildtek (ANA)

Jednd se o skvrnity typ imunofluorescence odpovidajici pozitivité anti SCI-70 pro-
tildtek. Vysetreno metodou nepiimé imunofluorescence, pouZita sklicka a reagen-
cie firmy INOVA, A Werfen Company, CA USA (Archiv Ustavu imunologie, FN a LF
UP Olomouc).

Americké revmatologické spolecnosti a Evropské ligy proti revmatismu
(American College for Rheumatolgy and The European League Against
Rheumatism, ACR a EULAR) z roku 2013 (17). Skladajf se z nékolika bodove
ohodnocenych kritérii, pro klasifikaci choroby jako SSc je tfeba ziskani
alespon 9 bodU (Tab. 1).

Pro moznost ¢asné diagnostiky choroby, kdy pacient nespliuje
klasifika¢nf kritéria, byl vypracovéan algoritmus v rdmci projektu VEDOSS
(Very Early Diagnosis of Systemic Sclerosis) EUSTAR multicentre study
(18). Tento algoritmus zdUraznuje potfebu sledovani pacientt s RF, s di-
fuznim prosaknutim prstl (tzv. ,puffy fingers") a pozitivnimi antinukle-
arnimi (ANA) protildtkami. Na zakladé jejich pfitomnosti je doporucen
daldi postup a dosetfeni (schéma 1, upraveno dle (18)).

WWchozim bodem algoritmu je klinické podezfeni na moznou diagno-
zu systémové sklerodermie. K tomuto podezieni by méla vést pfitomnost
tii varovnych signalll (,red flags”): Raynaudtva fenoménu, ,puffy fingers’,
pozitivity ANA protildtek. V pfipadé pfitomnosti téchto varovnych sig-
nald je doporuceno doplnéni kapilaroskopického vysetreni a vysetreni
specifickych protildtek (anticentromerové, anti-Scl70/ topoizomeraza
l, anti-RNA polymerdaza Ill) (Obr. 6). Pokud je pozitivni alespon jedno
z uvedenych vysetieni, stav je uzavfen jako velmi ¢asna SSc a jsou indi-
kovana dalsf vysetfeni ke zhodnocenf pfipadného orgdnového postizenf.
V rdmci tohoto dosetieni je doporuceno funkeni vysetfeni plic, HRCT
plic a jicnova manometrie. Dle vysledku provedenych vysetfenf zahaju-
jeme adekvatni terapii. Pokud neni zjisténo orgdnové postizeni, pak je
pacient indikovan k pravidelnému sledovani. Presna frekvence kontrol
u ¢asné sklerodermie nenf stanovena, nicméné pfi terapii sklerodermie
je doporucovano opakovani plicnich funkenich testl (spirometrie, DLCO)
kazdych 6 mésicl v prvnich 6 letech nemoci, dle vysledku opakovani
HRCT plic. Provedent jicnové manometrie je indikovano na podkladé
klinickych pfiznakd postizeni horniho GIT a déle je doporuceno kazdo-
ro¢ni echokardiografické vysetteni. Pri suspekci na PAH je doplhovéno
vysetfeni natriuretickych peptidd (BNP), ventilacné perfuzni scintigrafie
plic a pfipadné pravostranna srdecni katetrizace. K posouzenf postizenf
plic se vybérové doplriuje i bronchoalveolarnilavaz (BAL). Jicnovou ma-
nometrii Ize nahradit scintigrafickym vysetfenim jicnu, dalsi vysetfeni pak
zahrnujf pH-metrii a endoskopické vysetfeni horniho GIT (2).
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