SKLERODERMIE (Systémova sklerodermie, scleroderma)
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Systémova sklerodermie je chronické onemocnéni pojivové tkané, které postihuje kazi, ale i

pohybovy aparat a vnitfni organy. Typické je pro ni vazivovaténi cév a organ(.
Vyskyt

Postihuje tfikrat az osmkrat castéji Zeny nez muze. Zacina obvykle ve stfednim véku. Kazdy rok

se noveé zjisti onemocnéni u 3 az 19 pacientt z 1 000 000 obyvatel.
Etiologie, patogeneze

Etiologie neboli pfi¢ina onemocnéni neni zcela jasna. Jsou zndmy napf. genetické faktory,
které pfispivaji k rozvoji onemocnéni. Pfi¢inou tohoto onemocnéni je autoimunitni reakce.
Jedna se o Skodlivou (nespravnou) reakci imunitniho systému na vlastni ¢asti téla (napf.
jaderné struktury bunék), které mohou byt mylné povazovany za prvky cizi, ndsledkem ¢ehoz
dochazi k jejich poskozeni. Télo na poskozeni reaguje vznikem zanétu a spousti se také zvysena
tvorba vaziva. Timto zpUsobem se télo snazi zahojit, i kdyZz tak nemocného v dlsledku
poskozuje. Tato cesta vysvétluje, jakym zplsobem onemocnéni vznika, neboli jakd je jeho

patogeneze.

JelikoZ je pfi¢inou onemocnéni porucha v rovnovaze imunitniho systému, je soucasny vyzkum

zaméren na podrobny popis imunitnich populaci a studium jejich funkci.
Hlavni pFiznaky

Sklerodermie nese oprdvnéné privlastek systémova, protoze nepostihuje pouze kizi (jak je

patrné z feckého nazvu. ,scleroderma” - tvrdnuti kize), ale postihuje i dalsi orgdny a cévy.

Sklerodermie se, jako fada jinych onemocnéni, projevuje na za¢atku nespecifickymi potizemi,

jako jsou hubnuti, slabost a Unava.

PostiZeni cév se projevi jako tzv. Raynaudiv fenomén (Obr. 1). Jedna se o stav, kdy v chladném
prostredi bélaji pacientovi prsty rukou, kvali nedostatecnému prokrveni. Barva muze byt od

bilé az po fialovou. Tyto zmény se mohou objevovat i na nose, usich a jazyku.



Obr. 1. Raynauddv fenomén Obr. 2. Sklerodermické zmény na kizi

http://wwwmedicinenet.com/rayauds_phgnomenoﬁ/page4.htm https://www.slideshare.net/drangelosmith/scleroderma-

36382184

Zmény na kdzi jsou pro toto onemocnéni nejtypictéjsi (Obr. 2). Nejdfive jsou patrné otoky
prstl ruky, otoky na predloktich a obliceji. KliZe se postupné stava tuhou, lesklou a napnutou.
KGze muzZe i svédit a na postizenych mistech se vytraci ochlupeni. Zmény vnimame i na obliceji,
ktery se podobd masce. Kolem st se navic objevuji drobné ryhy. Po nékolika letech se nemoc

projevuje zmékéenim klze a jejim dalSim ztencenim.

Sklerodermie taktéZ negativné plsobi na pohybovy aparat a to u vice neZ % nemocnych. Lidé

s timto onemocnénim popisuji ranni ztuhlosti a bolesti kloub(, ale i svalu.

Onemocnéni postihuje i dalSi organy. AZ u 90 % nemocnych dochazi v travicim traktu
k poskozeni jicnu. Jeho pohyblivost se omezuje, a pfestava spravné vykonavat své funkce, tedy
posouvat sousta do Zaludku. Pacient toto omezeni vnima jako obtize pfi polykani a taky
pocituje paleni Zahy. Postizena mohou byt i stfeva. Pokud k tomu dojde, projevem muze byt
nadymani nebo hubnuti. Dalsim postiZzenym orgdnem mohou byt plice, ve kterych dochazi
k vazivovaténi, jehoZ projevem je Uporny suchy kasel a pocity dychacich obtizi, napf.
neschopnost dostatecné se nadechnou nebo zrychlené dychani. Poskozena muze byt také
srdecni svalovina, kdy nemocny vnima buseni srdce a bolesti na hrudi. Vzacné muze dojit i

k postizeni ledvin a jinych organa.
Vysetieni

Nedilnou soucasti stanoveni diagndzy je rozhovor lékarfe s nemocnym. Lékar patrd po vyse
zminénych potiZich a zjistuje, zdali se objevuji znamky poskozeni kiize nebo organ(. Odebira

krev, ve které sleduje predevsim vyskyt antinukledrnich autoimunitnich protilatek, cilenych na
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rdzné jaderné struktury bunék. Soucdsti dalSich vysetfeni byva odebrani malého kozniho
vzorku pro mikroskopické vySetfeni, chladovy test pro zjisténi Raynaudova fenoménu,
rentgenové vysetreni s kontrastni latkou pro vysetreni jicnu a také rentgenové vysSetieni plic,

ultrazvukové vysetreni srdce, EKG a elektromyograficky zaznam neboli zaznam aktivity sval(.
Lécba

Jelikoz se jedna o zadvainé autoimunitni onemocnéni, je |éCba zaméfena na ovlivnéni
imunitniho systému. PouZivanymi léky jsou napfiklad cyklofosfamid, prednison a metotrexat.
Dale se lécba zaméfuje na postizené organy, poddvané léky zlepSuji prokrveni rukou,

pohyblivost jicnu, zmirfiuji paleni Zahy, mirni drazdivy a vyCerpavajici kasel apod.
Komplikace
Komplikace sklerodermie byvaji ¢asté a velice rozmanité.

Az 70 % pacientl mUze mit v dUsledku sklerodermie postizeny plice a s tim spojené problémy
s dychanim.
Postizeni jicnu vede k porucham polykani. MdzZe se vyskytnout napfiklad paleni zZahy. Zmény

na stfevech mohou vyvolat problém s trdvenim a s tim spojeny prlijem a Ubytek vahy.
Castou komplikaci je i svalova slabost, bolesti a zména pohyblivosti kloubgi.

V dusledku poskozeni ledvin mize byt zvySen krevni tlak, protoZe pravé ledviny jsou jednim
z organq, které krevni tlak reguluji. Dlsledkem zvySeného krevniho tlaku mohou byt bolesti

hlavy, mozkova mrtvice a zvySena zatéz srdce.
Tyto komplikace vedou k zhorSeni stavu pacienta i jeho kvality Zivota.
Praktické rady pro pacienta

Nemoc se nejéastéji projevuje ve stfednim véku. Neni tfeba se ale obavat, sklerodermie patfi
mezi vzacna onemocnéni. Pokud jste u sebe zaznamenali zmény, které byly popisovany
v ¢lanku, nebo se sklerodermie vyskytuje ve vasi rodiné, informujte svého lékare. V rodinach,
kde se sklerodermie vyskytla, mize byt vyskyt u dalSich ¢lend rodiny vyssi, plati ale, Ze mlzete

zdédit predpoklady k tomuto onemocnéni, ale onemocnéni samotné se u vas projevit nemusi.
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