Systémova sklerodermie (SSc)
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Sklerodermie je systémové autoimunitni onemocnéni pojivové tkané, nejasného plvodu. Ma chronicky
progredujici charakter a pacienta vyrazné limituje v bézném Zivoté. Postihuje kdZi a vnitfni organy,

zvlasté plice a srdce.

Vyskyt
Incidence SSc podle rlznych autorl kolisd mezi 3—19 novymi pripady na milién obyvatel. Prevalence
dosahuje 3—10 nemocnych na 100 000 obyvatel. Postizeny byvaji obvykle Zzeny (3—8krat ¢astéji nez muzi)

ve véku 35-55 let.

Etiologie, patogeneze
Etiologie nemoci je neznama. Patogenetické mechanismy zahrnuji postiZeni cév (fibrotizace - tuhnuti) a
to jak organovych, tak perifernich (koncetinovych). Dochazi k poskozeni mikrocirkulace, aktivaci

imunitniho systému a vzniku zanétlivych zmén.

Hlavni pfiznaky

V pocatecnich stadiich mohou byt projevy rlznorodé. Objevuji se celkové pfiznaky (hubnuti, Unava,
deprese). Vétsinou dominuji kozni projevy, kdy se prvni vyskytuje tzv. Raynaudlv fenomén s naslednou
tvorbou defektll koneckl prstd — digitalni ulcerace (viz. Obr. 1). Typicky je maskovity vzhled obliceje

s ryhovanim okolo Ust (viz Obr. 2). PostiZzen byva také pohybovy aparat predevsim drobné klouby ruky.

Dochazi vsak také k poskozeni vnitfnich organ(l, kdy byva postizen jicen — poruchy polykani, casté
zapijeni potravy, navrat nestrdvené potravy, paleni Zahy. Plicni postiZzeni se projevuje zhorsSujici se
dusnosti, suchym drazdivym kaslem a bolesti na hrudi. Projevy nevykonnosti, palpitace a dusnost byvaji
spojeny se zavaznym projevem plicni arteridlni hypertenze. PostiZeni ledvin neni tak casté, ale m(ze vést
az k jejich selhani. PostiZeni plic a plicni arteridlni hypertenze jsou vedle infekénich komplikaci také

nejéastéjsi pficinou smrti nemocnych se SSc.

Vysetieni
V laboratornim obraze neni jednoznacny ukazatel, ktery by pfispél k diagndze systémové sklerodermie.

Jedna se o autoimunitni postiZzeni, pro které jsou typické specifické protilatky. Poruchy mikrocirkulace je



vhodné ovéfrit kapilaroskopickym vysetienim, eventuelné termografii ¢i bodypletysmografii. Dale se
k diagnostice organovych zmén vyuzivd zvlasté zobrazeni polykaciho aktu, rentgenové vysetreni

hrudniku, CT plic, nejlépe specialnéjsi HRCT plic, EKG a echokardiografie.

Lécba

Terapie je volena dle prevazujicich projevd. Nezbytnou soucasti 1éCby je pouceni nemocného a vysvétleni
charakteru choroby a zakladnich reZimovych opatfeni. Zfarmakologické terapie se uZivaji
imunosupresiva. Ddle se jednd o symptomatickou terapii zvlasté Raynaudova syndromu, lokalni terapii

koZnich defektd. Nedilnou soucasti IéCby je terapie bolesti.
Zadny lék viak nedokaze zastavit progresi onemocnéni a zvratit fibroticky proces.

Komplikace

Mezi komplikace radime zvlasté infekce, je nutno pomyslet také na atypicka a plisfiova agens.

Rady pro pacienta

Kdy je tfeba uvazovat o diagndze SSc?

Na toto onemocnéni je tfeba pomyslet u nemocného s déletrvajicim Raynaudovym fenoménem — béleni,
modrani prsth v chladu nebo pfi stresu. MUzZe vznikat otok prstli a hibetld rukou spojeny s bolestmi

drobnych kloubd, ¢i zvysena tuhost kiize.

Obr. 1 Defekty koneckd prstl Obr. 2 Sklerodermicky oblicej
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