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2. ROZLICNE TYPY SKLERODERMIE
2.1 Lokalizovana sklerodermia

2.1.1 Ako sa lokalizovana sklerodermia diagnostikuje?
Lokalizovana sklerodermia ma charakteristicky vzhlad tvrdej koze. V
skorych stadiach ochorenia je Casto pritomny depigmentovany,
Cerveny, alebo purpurovy lem loziska. Tento je prejavom
prebiehajluceho zdpalového procesu. V neskorsich stadiach ochorenia
koza u kaukazskej populdcie zhnedne a nasledne zbledne. U ostatnych
ras moéze vo vcéasnom Stadiu vyzerat ako modrina, ktora sa neskoér
zmeni na belavé lozisko. Diagndza sa stanovuje na zaklade typického
vzhladu koze.

Linedrna sklerodermia sa objavuje v pozdiznych pruhoch obvykle na
hornej koncatine, dolnej koncatine alebo na hrudniku. Chorobny proces
moze ovplyvnit aj tkaniva pod kozZou vratane svalov a kosti. Niekedy sa
linearna sklerodermia vyvija na tvari Ci vlasatej Casti hlavy. U tychto
pacientov je zvysené riziko vzniku uveitidy. Vysetrenia krvi su obycajne
v norme. Pri lokalizovnej sklerodermii sa nevyskytuje vyznamnejsie
postihnutie vnutornych organov. Stanoveniu spravnej diagndézy casto
pomodze biopsia koze.

2.1.2 Aka je liecba lokalizovanej sklerodermie?

LieCba ma za ciel ¢o najskor zastavit zapalovy proces. T.¢C. dostupné
lieCebné postupy majld minimimalny Ucinok na uz vytvorené vazivové
tkanivo, ktoré je poslednym stadiom zapalu. Cielom lieCby je dostat
zapalovy proces pod kontrolu a tak minimalizovat vytvéranie
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vazivového tkaniva. Po potlaceni zdpalu je telo schopné vstrebat cast
vazivového tkaniva a koza méze opat zmaknut..

Sposoby lieCby pokryvaju vela moznosti od sledovania stavu bez lieCby
az po lieCbu kortikosteroidmi, metotrexatom a inymi liekmi s
imunomodulacnym uc¢inkom. DIhodobU efektivitu aj bezpecnost tychto
liekov dokumentuju Studie. LieCcbu musi predpisovat a na nu dohliadat
detsky reumatoldg alebo detsky dermatoldg.

V mnohych pripadoch zapalovy proces odoznie sdm, ale mo6ze to trvat
niekol'ko rokov. U niektorych jedincov mb6ze zdpalovy proces trvat vela
rokov a u inych sa striedaju obdobia iaktivity s obdobiami vzplanutia. U
pacientov s tazsim priebehom ochorenia méze byt nutny agresivnejsi
lieCebny pristup..

Déezita je fyzioterapia a rehabilitacia a to najma v pripade linearnej
sklerodermie. Ak prechadza tuhy pruh postihnutej koze ponad kib, je
délezité udrziavat pohyblivost v kibe cvi¢enim, niekedy mézu byt
prinosné aj hlboké masaze spojivového tkaniva. Postihnutie dolnej
kon&atiny moze vyustit do rozdielnej dizky konc¢atin s ndslednym
krivanim a nadmernym zatazenim chrbta, bedier a kolien. Vlozky do
topanky, ktoré sa nosia pod kratSou dolnou koncatinou, zabezpecia
zhodnu funként dizku konéatin a zabrafiuju zvy$enej zatazi pri stéti,
chodzi, Ci behu. Masaz postihnutej koze s hydratacnymi krémami
pomdaha spomalit tvrdnutie koze.

Neesteticky vyzerajluce oblasti koze napr. so zmenenou pigmentdaciou je
mozné najma v tvari prekryt kozmetickymi prostriedkami (napr. make-
up, ténovacie krémy).

2.1.3 Aky je dlhodoby vyvoj lokalizovanej sklerodermie?

Priebeh lokalizovanej sklerodermie je obvykle obmedzeny na niekolko
rokov. Tvrdnutie koze sa ¢asto zastavi niekol'ko rokov od jeho zaciatku,
ale mbze prebiehat aj po dobu niekolkych rokov. Ohranicend morfea
vacsinou zanechava len kozmetické kozné defekty (zmena pigmentacie)
a po urcitom Case mdze tvrdd koza dokonca zmaknut a javit sa ako
normalna. Niektoré loziska sa mo6zu zdat v dbésledku farebnych zmien po
odzneni zapalové este vyraznejsSie.

U deti mo6ze linedrna sklerodermia sp6sobit nerovnomerny rast medzi
postihnutymi a nepostihnutymi Castami tela, ktory vyplyva zo straty
svalovej hmoty ¢&i zniZenia rastu kosti. Linedrne Iézie nad kibom mézu
spbsobit artritidu, ktord mdze v pripade jej nedostatocnej kontroly
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lie¢bou viest az ku kibnym kontraktdram.

2.2 Systémova sklerodermia

2.2.1 Aké su hlavné priznaky systémovej sklerodermie a ako sa
diagnostikuje?

Diagndza systémovej sklerodermie je predovsetkym klinicka -
najdblezitejsie sU teda priznaky pacienta a nélezy pri fyzikdlnom
vySetreni. Neexistuje ziaden laboratdrny test na zaklade ktorého by sa
tato diagndza dala potvrdit. Laboratdérne vysetrenia sa pouzivajl na
vylUcenie inych podobnych ochoreni, pomahaju posudit aktivitu
ochorenia a Ci sU postihnuté iné organy ako koza. Skorymi priznakmi
ochorenia su zmeny farby prstov rik a néh pri prechode z tepla do
chladu (Raynaudov fenomén) a defekty koze na Spickach prstov. Koza
SpiCiek prstov Casto rychlo tvrdne a stava sa lesklou. Takto postihnuta
mbze byt aj koza na nose. Tvrda koza sa rozSiruje a v zdvaznych
pripadoch méze napokon postihovat celé telo. V skorom stadiu
ochorenia byvaju pritomné aj opuchy prstov a bolesti kibov.

Pocas ochorenia sa mozu vyvinut dal$ie kozné zmeny ako viditelné
rozsirenia malych ciev (teleangiektazie), stencovanie koze a
podkozného tkaniva (atrofia) a podkozné loziska vapnika (kalcifikacie).
Postihnuté mo6zu byt aj vndtorné orgdny a dlhodobda prognéza pacientov
zavisi prave od typu a zavaznosti ich postihnutia. Je dolezité, aby sa
vysetrili vSetky vnutoné organy (pluca, Crevo, srdce a pod.) na ich
pripadné postihnutie, a preto sa vykonavaju r6zne funkCné testy
kazdého organu.

U vacsiny deti je postihnuty pazerak a to Casto uz v pomerne skorych
stadiach ochorenia. Toto sa prejavuje pocitom , palenia zahy" (pyréza) v
dbsledku prenikania zalidocCnej kyseliny zo zalidka spat do pazeraka a
tazkostami pri prehitani niektorych druhov jedla. Neskér sa méoze
postihnutie rozsirit na cely ¢revny trakt a to sa prejavi napatym
bruchom (meteorizmus) a nedostato¢nym travenim. Casté je aj
psotihnutie pl'uc, ktoré vyznamne urcuje dlhodobu progndzu pacienta.
Aj postihnutie inych organov ako su srdce a oblicky, vyznamne
ovplyvhuej progndzu pacienta. PoCas sledovania pacientov so
systémovou sklerodermiou lekari pravidelne prehodnocuju funkcie
organoych systémov, aby posucili ¢i sa sklerodermia rozsirila na iné
organy, alebo ¢i ich postihnutie je vyraznejSie alebo miernejsie.
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2.2.2 Aka je liecba systémovej sklerodermie u deti?

Volba najvhodnejsej lieCby vychadza zo spoluprace skdseného
pediatrického reumatoldga so Specialistami, ktori monitorujd
postihnutie urcitych organov (napr. obliciek ¢i srdca). V liecbe sa
vyuzivaju kortikosteroidy ako aj metotrexat a mykofenolat mofetil.
Cyklofosfamid je mozné pouzit v pripade pldcneho alebo obli¢ckového
postihnutia. Kvoli Raynaudovmu fenoménu je zdsadna starosltivost o
dostatocny krvny obeh udrziavanim trvalého tepleného komfortu, aby
sa zamedzilo vzniku koznych defektov (ulceracii). Niekedy sa za tymto
ucelom pouzivaju aj lieky rozsirujuce cievy. Neexistuje lieCba, tkora by
bola jednoznacne Ulinnd u vSetkych pacientov so systémovou
sklerézou. Najucinnejsia lieCba pre pacienta sa musi stanovit pouzitim
liekov, ktoré boli ucinné u inych pacientov, aby sa zistil ich pripadny
prinos pre daného pacienta. V slUcastnosti sa skimajl nové nadejné
lieky predpoklada sa, Zze sa v buducnosti podari najst ucinnu liecbu. Vo
vel'mi vaznych pripadoch je mozné zvazit autolédgnu transplantaciu
kostnej drene.

Pocas ochorenia je nevyhnutné udrziavat mobilitu kibov a hrudnej steny
pomocou fyzioterapie a starostlivosti o tuhu kozu.

2.2.3 Aky je dlhodoby vyvoj systémovej sklerodermie?
Systémova skleréza je potencialne zivot ohrozujlce ochorenie. Z
dlhodobého hladiska prognéza zavisi od stupna postihnutia vndtornych
organov (srdce, oblicky, pluca), ktory sa liSi medzi jednotlivymi
pacientami. U niektorych pacientov mo6ze ochorenie ostat dlhodobo
stabilizované.
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