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2. RUZNE TYPY SKLERODERMIE
2.1 Lokalizovana sklerodermie

2.1.1 Jak se lokalizovana sklerodermie diagnostikuje?

Objeveni lozisek ztuhlé pokozky je typické pro lokalizovanou
sklerodermii. V ranném stadiu maji skvrny ¢asto Cervené nebo
depigmentované, které odrazeji stupen zanétu klze. Pozdéji klize
zhnédne a v pripadé bélochl pak zesvétli. Na klzi tmavych etnik mohou
skvrny nejdrive vypadat jako modriny a pak teprve blednou. Diagnoza
se tak opira o typické projevy na pokozce.

Linearni sklerodermie ma tvar rovného pruhu na pazi, noze nebo trupu.
MUze postihnout podkozni tkdné, svaly , kosti, nékdy i obli¢ej a vlasatou
¢éast hlavy. Pacienti s postizenim klze v obli¢eji nebo na hlavé maiji vétsi
riziko oCniho zanétu (uveitidy). Krevni testy jsou obvykle normalni.
Vyznamné postizeni vnitfnich orgdnl nebyva u lokalizované
sklerodermie pozorovano. Ke stanoveni diagnozy mlze pomoci kozni
biopsie.

2.1.2 Jak se lokalizovana sklerodermie léci?

LécCba je namirena na co nejcasnéjsi zastaveni zanétu. Jakmile se jiz
vytvori vazivova tkn, je efekt IéCby uz velmi maly. Vazivova (fibrozni)
tkan je poslednim stupném zanétu. Hlavnim Ukolem IécCby je potlaceni
zanéetu a tim i zamezeni tvorby fibrozni tkané. Po odeznéni zéanétu je
télo schopno ¢ast vzniklého vaziva vstrebat a klize opét zjemni.
Moznosti [éCby jsou rozmanité od zadnych I1ékl po kortikosteroidy a
metotrexat nebo dalSi imuno-modulacni |éky. Lékové studie ukazuji
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priznivé ucinky a bezpecnost této I1éCby i pfi dlouhodobm podavani.
LéCba musi byt predepisovana a kontrolovana détskym revmatologem
a/nebo détskym dermatologem.

U mnoha pacientl se se zanétlivy proces upravi séam, ale mUze to trvat
nékolik let. U nékterych jedincl proces trvéa radu let a v jinych
pripadech se zastavi a znovu se objevuje. U pacientl s tézsim
postizenim je nutna vice dlrazna (agresivni) 1éc¢ba.

Zejména v pripadé linearni sklerodermie je dllezita fyzioterapie.
Obepina-li tuha kdze kloub, je nutno s nim cvicit, pripadné pouzit
hloubkovou masaz. Je-li zasazena jedna koncetina, mUze dojit k jejimu
postupnému zkraceni a v pripadé nohy pak dojde k nerovhnomeérné
zatézi kolen, kycCli a zad a ke kulhani. vyrovnani rozdilu v délce koncetin
napr. podrazenim nebo vlozkou do bot na kratsi strané zlepsi funkZni
postaveni a pomUze zabranit pretizeni pri stoji, chdzi i béhu. Tuhnuti
pokozky zpomaluji masaze s pouzitim zvihcujicich krémd.

Vzhledem k tomu, Ze se postizend mista klze neopadli, je vhodné u
pouzivat slune¢ni krémy s vysokym fitrem. Pouziti make-upu pomUze
zakryt nerovnomeérnou pigmentaci zejména v obliCeji.

2.1.3 Jaky je dlouhodoby vyvoj lokalizované sklerodermie?
Progrese limitované formy sklerodermie je obvykle omezena na nékolik
let. Tuhnuti kéiZze za nékolik rokl od po¢atku onemocnéni prestava, ale
zanét mize zlstat aktivni i nékolik let. Tzv. cirkumskriptni morfea
zanechava pouze kosmetické defekty (zmény pigmentace) a obvykle po
néjaké dobé klze zmékne a vypada normalné. Nékterd loziska vsak
mohou byt vice vidét i po Ustupu zanétu diky zménam barvy klze.
Linedrni sklerodermie mUze postizenym détem zpUsobit rlstové rozdily
mezi postizenou nebo nepostizenou c¢asti téla s vysledkem zkraceni
kosti a postizenim svald. Linedrni sklerodermicka jizva nad kloubem
mUze byt pric¢inou kontraktury kloubu.

2.2 Systémova sklerodermie

2.2.1 Jak se systémova sklerodermie diagnostikuje? Jaké jsou
hlavni pFiznaky ?

Diagndza systémové sklerodemie je postavena v prvni rade na
klinickych projevech, tedy na vysledku prohlidky pacienta. Zadné
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jednotlivé laboratorni vysetreni neni pro sklerodermii diagnostické.
Laboratorni testy napomahaji vyloucit jina onemocnéni , zhodnotit
aktivitu zanétlivého procesu a urcit pritomnost postizeni jinych organt
nez pouze klze. Prvnim znamenim je obvykle zména barvy prstd rukou
a nohou pfri prechodu do chladu (Raynauddv fenomen). Na Spi¢kach
prstt se mohou objevit omrzliny a vridky. Kize na koncich prstl ¢asto
rychle tuhne a stava se lesklou. Podobné zmény mohou postihnout i
Spicku nosu. Ztuhla klize se pak Sifi a mlze postihnou celé télo. Jiz na
pocatku choroby se mohou objevovat oteklé prsty a bolavé klouby.

V pridbéhu onemocnéni se mohou vyvinout dalsi kozni zmény jako
viditelné zmény malych cév (teleangiektazie), atrofie klize a podkozniho
vaziva a podkozni depozita vapniku (kalcifikace). Onemocnéni mtze
postihnout i vnitrni organy a dlouhodoba progndza je pak ovlivnéna
typem a zavaznosti orgdnového poskozeni. Proto je dllezité, aby byla
provedena prislusna vysetreni ke zhodnoceni funkce nejcastéji
postizenych orgadnl (plice, zazivaci Ustroji, srdce atd).

V pocatku onemocnéni byvé u vétdiny déti postizen jicen. Zaludeéni
kyselina, kterd se sem dostava, mlze pUsobit paleni zahy a obtize s
polykanim urcitych jidel. Pozdéji se mUze rozvinout postizeni celé travici
trubice, objevuji se bolesti bricha s pocity nadmuti a Spatné traveni. Pro
dlouhodobou prognozu je vyznamna tize postizeni plic, srdce a ledvin.
Pro sklerodermmi neexistuji zadné specielni krevni testy. Lékar sledujici
pacienta se systémovou sklerodermii bude kontrolovat funkci
jednotlivych organd v pravidelnych intervalech a zhodnoti pripadné
zhorseni nebo zlepsSeni jejich postizeni.

2.2.2 Jaka je lécba détské systémové sklerodermie?

O volbé vhodné 1écby musi rozhodnout détsky revmatolog se zkusenosti
v |é¢bé sklerodermie ve spolupraci s dalsimi specialisty (zejména s
kardiologem a nefrologem). Pouzivaji se jak kortikosteroidy, tak
metotrexat nebo mykofenolat. V pripadé postizeni plic nebo ledvin
muUze byt doporu¢eno pouziti cyklofosfamidu. U Raynaudova syndromu
je mutno pecovat o dobrou cirkulaci krve zejména udrzovanim koncetin
v teple, které predejde tvorbé vred(l z nedostatecného privodu krve.
Nékdy je nutné podéavat Iéky rozsirujici cévy.Pomoci |ékl , které byly
pro ostatni se systémovou sklerodermii uc¢inné , lze sestavit nejucinnégjsi
|éCebny program pro kazdého jednotlivce. Ve velmi zavaznych
pripadech mize byt navrzena autologni transplantace kostni drfené. U
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systémové sklerodermie vsak zadny z uvedenych Iéc¢ebnych postupt
neni Ucinny jednoznac¢né.Lze jen doufat , Ze pribézné provadéné
vyzkumy ucinéjsi IéCbu zahy objeuvi.

Béhem onemocnéni se velmi uplatnuje fyzioterapie udrzujici pohyblivost
kloubl | hrudniku a péce o ztuhlou pokozku.

2.2.3 Jaky je dlouhodoby vyvoj systémové sklerodermie?
Systémova sklerodermie je zavaznym, zivot ohrozujicim onemocnénim.
Mira postizeni vnitinich orgadnt (srdce, ledviny a plice ) se u jednotlivych
pacientd lisi a je souc¢asné hlavnim faktorem urcujicim dlouhodobé
vyhledy. U nékterych pacientd mUze byt nemoc ve stabilizovaném
stavu (t.j. bez zhorsovani) po dlouha obdobi.
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