f{'.—

*-\F\-l
Q{P paediatric
] . . rheumatology
L] o european
X L society

www.printo.it/pediatric-rheumatology/SK/intro

Sklerodermia
Verzia 2016

1. CO JE SKLERODERMIA?

1.1 Co to je?

Nazov sklerodermia je odvodeny z gréckeho jazyka a znamena ,,tvrda
koza". Koza sa postupne stava lesklou a tvrdou. Existuju dva rozdielne
typy sklerodermie: lokalizovana a systémova.

Lokalizovana sklerodermia postihuje len kozu a tkaniva nachadzajlice sa
pod postihnutou kozou. M6ze postihovat oci a spdsobit uveitidu a
taktiez kiby a spésobit artritidu. Na kozi méze mat formu loZisk (morfea)
alebo tuhych pasov (linedrna sklerodermia).

Pri systémovej forme chorobny proces postihnuje nielen kozu ale aj
vnutorné organy tela.

1.2 Ako casto sa vyskytuje?

Sklerodermia patri medzi zriedkavé choroby. Odhadovany vyskyt
nepresahuje 3 nové pripady na 100 000 ludi ro¢ne. U deti sa
najCastejsSie vyskytuje lokalizovana forma a postihuje najma dievcata.
Systémova sklerodermia sa vyskytuje u 10% zo vSetkych deti so
sklerodermiou.

1.3 Co je pri¢inou ochorenia?

Sklerodermia patri medzi zapalové ochorenia, ale pricCina jej vzniku
zapalu nie je zatial objasnena. Predpokladi sa, Ze je to autoimunitné
ochorenie, o znamena, Ze imunitny systém dietata reaguje proti sebe
samému. Zapal spdsobuje opuch, zvysenie teploty a nadprodukciu
vazivového (jazvovitého) tkaniva.
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1.4 Je to dedicné?
Nie, doposial sa nepotvrdil geneticky podklad sklerodermie, hoci boli
popisané pripady vyskytu ochorenia u viacerych clenov rodiny.

1.5 Mozno chorobe predist?
Nie s zndme Ziadne moznosti prevencie. Znamena to, ze ani rodic ani
dieta nemohli urobit ni¢, ¢o by zabranilo vzniku tohto ochorenia.

1.6 Je to nakazlivé?

Nie, nie je. Niektoré infekcie m6zu vyvolat vzplanutie ochorenia ale
samotny chorobny stav nie je infek¢ny. Postihnuté deti nie je potrebné
izolovat od ostatnych deti.

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
prebiehajuceho zédpalového procesu. V neskorsich stadiach ochorenia
koza u kaukazskej populacie zhnedne a nasledne zbledne. U ostatnych
ras moze vo véasnom Stadiu vyzerat ako modrina, ktora sa neskor
zmeni na belavé lozisko. Diagnéza sa stanovuje na zdklade 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 koZou 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 diagndzy casto
poméze biopsia koze.
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2.1.2 Aka je liecba lokalizovanej sklerodermie?

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

Sposoby lieCby pokryvaju vela moznosti od sledovania stavu bez lieCby
az po lieCbu kortikosteroidmi, metotrexatom a inymi liekmi s
imunomodulacnym Gc¢inkom. DlhodobU efektivitu aj bezpecnost tychto
liekov dokumentuju stddie. LieCbu musi predpisovat a na riu dohliadat
detsky reumatoldg alebo detsky dermatolég.

V mnohych pripadoch zapalovy proces odoznie sam, ale méze to trvat
niekolko rokov. U niektorych jedincov mbze zapalovy 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 koZze ponad kib, je
délezité udrziavat pohyblivost v kibe cvi¢enim, niekedy mdzu byt
prinosné aj hlboké masdaze spojivového tkaniva. Postihnutie dolnej
kon&atiny moze vyustit do rozdielnej dizky kon&atin s ndslednym
krivanim a nadmernym zatazenim chrbta, bedier a kolien. Vlozky do
topanky, ktoré sa nosia pod kratsou dolnou koncatinou, zabezpecia
zhodnu funkent dizku koncatin a zabrafuju zvy$enej zatazi pri stéti,
chédzi, ¢i behu. Masaz postihnutej koze s hydratacnymi krémami
pomaha spomalit tvrdnutie koze.

Neesteticky vyzerajlce oblasti koZze 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 niekol'ko
rokov. Tvrdnutie koze sa Casto zastavi niekolko rokov od jeho zaciatku,
ale mo6ze prebiehat aj po dobu niekolkych rokov. Ohrani¢end morfea
vacsinou zanechava len kozmetické kozné defekty (zmena pigmentacie)
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a po urcitom c¢ase moéze tvrda koza dokonca zmaknut a javit sa ako
normalna. Niektoré loziska sa m6zu zdat v désledku farebnych zmien po
odzneni zapalové este vyraznejsie.

U deti mo6ze linedrna sklerodermia sp6sobit nerovnomerny rast medzi
postihnutymi a nepostihnutymi ¢astami tela, ktory vyplyva zo straty
svalovej hmoty ¢&i zniZzenia rastu kosti. Linedrne Iézie nad kibom mézu
sposobit artritidu, ktora moéze v pripade jej nedostatocnej kontroly
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 -
najdolezitejSie su teda priznaky pacienta a nalezy pri fyzikalnom
vySetreni. Neexistuje ziaden laboratdrny test na zaklade ktorého by sa
tato diagndza dala potvrdit. Laboratérne vySetrenia sa pouzivajl na
vylUicenie inych podobnych ochoreni, pomahaji posudit aktivitu
ochorenia a Ci sU postihnuté iné organy ako koza. Skorymi priznakmi
ochorenia su zmeny farby prstov rdk a néh pri prechode z tepla do
chladu (Raynaudov fenomén) a defekty koze na spickach prstov. Koza
SpicCiek prstov Casto rychlo tvrdne a stava sa lesklou. Takto postihnutd
mobze byt aj koza na nose. Tvrda kozZa sa rozSiruje a v zdvaznych
pripadoch mé6ze napokon postihovat celé telo. V skorom sStadiu
ochorenia byvaju pritomné aj opuchy prstov a bolesti kibov.

Po¢as ochorenia sa mdzu 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 organy a dlhodoba progndéza pacientov
zavisi prave od typu a zdvaznosti ich postihnutia. Je dolezité, aby sa
vysetrili vSetky vnutoné organy (pl'uca, Crevo, srdce a pod.) na ich
pripadné postihnutie, a preto sa vykondavaju r6zne funklné testy
kazdého organu.

U vacsiny deti je postihnuty pazerak a to ¢asto uz v pomerne skorych
Stadiach ochorenia. Toto sa prejavuje pocitom ,palenia zahy" (pyréza) v
dosledku prenikania zalidocCnej kyseliny zo Zalidka spat do pazeraka a
tazkostami pri prehitani niektorych druhov jedla. Neskér sa moze
postihnutie rozsirit na cely Crevny trakt a to sa prejavi napatym
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bruchom (meteorizmus) a nedostatoé¢nym travenim. Casté je aj
psotihnutie pl'uc, ktoré vyznamne urcuje dlhodobu prognézu pacienta.
Aj postihnutie inych organov ako su srdce a oblicky, vyznamne
ovplyvnhuej progndzu pacienta. Pocas sledovania pacientov so
systémovou sklerodermiou lekari pravidelne prehodnocujud funkcie
organoych systémov, aby posucili ¢i sa sklerodermia rozsirila na iné
organy, alebo &i ich postihnutie je vyraznejSie alebo miernejsie.

2.2.2 Aka je liecba systémovej sklerodermie u deti?

Volba najvhodnejsej lieCby vychadza zo spoluprace skdseného
pediatrického reumatoldga so Specialistami, ktori monitoruju
postihnutie urlitych organov (napr. obliciek Ci srdca). V liecbe sa
vyuzivaju kortikosteroidy ako aj metotrexat a mykofenolat mofetil.
Cyklofosfamid je mozné pouzit v pripade pldcneho alebo oblickového
postihnutia. Kvoli Raynaudovmu fenoménu je zasadna 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 ucinna u vsetkych pacientov so systémovou
sklerézou. Najucinnejsia lie¢ba pre pacienta sa musi stanovit pouzitim
liekov, ktoré boli uCinné u inych pacientov, aby sa zistil ich pripadny
prinos pre daného pacienta. V sucastnosti sa skimaju nové nadejné
lieky predpoklada sa, Ze sa v budicnosti podari najst ucinnu liecbu. Vo
vel'mi vaznych pripadoch je mozné zvazit autolégnu transplantaciu
kostnej drene.

Po¢as ochorenia je nevyhnutné udrziavat mobilitu kibov a hrudnej steny
pomocou fyzioterapie a starostlivosti o tuhd kozu.

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

3. KAZDODENNY ZIVOT
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3.1 Ako dlho bude ochorenie trvat?

Priebeh lokalizovanej sklerodermie je obvykle obmedzeny na niekolko
rokov. Tuhnutie koze sa Casto zastavi niekol'ko rokov od zaciatku
ochoreni. Niekedy méze trvat 5-6 rokov a niektoré loziska sa po
zastaveni zapalového procesu mézu v dbésledku farebnych zmien stat
este viditel'nejSie. Niekedy mo6zu nasledky nerovnomerného rastu
postihnutych a nepostihnutych Casti tela p6sobit horSie ako zmeny v
case aktivneho ochorenia. Systémova sklerodermia je dlhodobé
ochorenie, ktoré moéze pretrvavat vela rokov. AvSak vhodna liecba
moze skratit priebeh ochorenia.

3.2 Je mozné uplné uzdravenie?

Deti s lokalizovanou sklerodermiou sa zvycajne uzdravia. Po urcitom
c¢ase, mbézu dokonca aj oblasti tuhej koze zmaknut a ostanu len
hyperpigmentované miesta. Naproti tomu je uzdravenie pri systémovej
sklerodermii ovela menej pravdepodobné. Avsak aj pri nejje mozné
dosiahnut vyznamné zlepsenie, alebo aspon stabilizaciu ochorenia, ¢o
umozni zlepsit aj kvalitu Zivota.

3.3 Aké su alternativne/dopinkové moznosti liecby?

Existuju viaceré doplnkové a alternativne moznosti lieCby, ktoré su pre
pacientov a rodiny mnohokrat matuice. Treba dokladne zvazit rizika a
prinosy tychto druhov lieCby, nakolko je len malo dékazov o ich prinose
a mo6zu byt spojené s vysokymi narokmi na Cas a financné prostriedky a
mozu zatazovat aj dieta. Ak uvazujete o vyskusani takejto liecby,
prosim prediskutujte to s vasim detskym reumatoldgom. Niektoré druhy
takejto alternativnej lieCby mézu interagovat s konvecnou
medikamentdznou lieCbou. Vacsina lekarov nebude mat vyhrady za
predpokladu, Ze dodrziavate lekarske odporucania. Je velmi dblezité
neprestat uzivat predpisané lieky. Ak su lieky potrebné na udrzanie
kontroly nad ochorenim, mo6ze byt ukoncenie ich Uzivania v Case ked je
ochorenie este aktivnhe velmi nebezpecné. Prosim prediskutujte vase
pochybnosti tykajlce sa liekov s lekarom vasho dietata.

3.4. Ako vplyva ochorenie na kazdodenny zivot dietata a jeho
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rodiny? Aké pravidlené kontroly su potrebné?

Ako kazdé chronické ochorenie, aj sklerodermia ovplyvnuje kazdodenny
zivot dietata a jeho rodiny. Pri miernej forme ochorenia bez postihnutia
vnUtornych orgdnov vedie dieta a jeho rodina vo vseobecnosti normalny
zivot. Treba vSak mat na pamati, ze deti so sklerodermiou su lahSie
unavitelné a kvoli porusenej cirkuldcii krvi potrebuju CastejSie menit
polohu. Pravidelné lekarske kontroly su nevyhnutné na zhodnotenie
progresie ochorenia a pripadnej potreby Upravy liecby. Dolezité
vnutorné organy (pluca, gastrointestinalny trakt, oblicky, srdce) mézu
byt postihnuté v rozlicnom Case v priebehu ochorenia. Pravidelné
prehodnotenia organovych funkcii si potrebné preto, aby mohli byt ich
pripadné poruchy ¢o najskor zistené.

Pravidelné kontroly su nevyhnutné aj na monitorovanie pripadnych
neziaducich Ucinkov niektorych liekov.

3.5 Ako je to so Skolou?

U deti s chronickymi ochoreniami je zasadné, aby pokracovali vo svojom
vzdelavani. Je niekol'ko faktorov, ktoré mézu spésobovat problémy s
navstevovanim skoly, a preto je dolezité vysvetlit potreby dietata jeho
ucitelom. Pacient by sa mali zUlastnovat telesnej vychovy kedykolvek
to je mozné. V takomto pripade je potrebné zvazit rovnaké veci ako je
diskutované nizSie v suUvislosti so Sporovanim. Akonahle je ochorenie
dobre kontrolované, €o je za pouzitia v sucasnosti dostupnych liekov
vacsSina pripadov, dieta by nemalo mat Zziadne problémy ziGcasthovat sa
véetkych &innosti podobne ako jeho zdravi rovesnici. Skola znamené pre
deti to isté ako praca pre dospelych: je miestom, kde sa ucia, ako sa
stat nezavislymi a produktivnymi jednotlivcami. Rodicia aj ucitelia by
mali spravit vSetko pre to, aby sa dieta mohlo normalne zUcastnovat
Skolskych aktivit. Cielom nie je len dosiahnutie akademickej Uspesnosti
dietata, ale aj jeho akceptacie rovesnikmi a dospelymi.

3.6 Moze dieta Sportovat?

Sportovanie je dolezitym aspektom kazdodenného Zivota dietata.
nepovazovali za odliSné od svojich rovesnikov. VSeobecne sa odporuca,
aby deti robili Sporty, ktoré si zvolia, pricom im je potrebné dbverovat,
ze s aktivitou prestanu ak sa objavia obmedzenia vyplyvajuce z bolesti
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svalov alebo pocitu nepohodlia. Tento pritup je sucastou SirSieho
postoja k problematike, ktory psychicky podporuje dieta, aby bolo
samostatné a schopné prekonavat obmedzenia sp6sobené chorobou.

3.7 Aka strava je vhodna?

Neexistuju dokazy o tom, Ze by strava mohla ovplyvnit chorobny proces
a odporuca sa normalna vyvazena strava. Zdrava, dobre vyvazena
strava s bielkovinami, vapnikom a vitaminmi sa odporuca vsetkym
rasticim detom. Pacienti lieCeni kortikoidmi by sa mali vyhybat
prejedaniu, lebo kortikoidy zvysuju chut do jedla.

3.8 Ovplyvnuju klimatické podmienky priebeh ochorenia?
Neexistuje Zziadny dékaz dokumentujuci vplyv klimatickych podmienok
na prejavy ochorenia.

3.9 Moze byt dieta ockované?

Pacienti so sklerodermiou by sa mali vZzdy poradit so svojim oSetrujicim
lekarom pred oc¢kovanim akéhokol'vek druhu. Lekar individudlne zvazi,
ktoré o¢kovania su pre dieta vhodné. Vo vSeobecnosti o¢kovanie
nezvysuje aktivitu ochorenia a nespdsobuje zdvazné neziaduce Ucinky u
pacientov so sklerodermiou.

3.10 Sexualny zivot, tehotenstvo a antikoncepcia.

Neexistuju ziadne obmedzenia z dévodu choroby tykajlce sa sexualnej
aktivity alebo tehotenstva. Avsak, pacienti uzivajuci lieky by mali byt
vzdy vel'mi opatrni vzhladom na mozné vedlajsie Ucinky liekov na plod.
Odporuca sa konzultovat svojho oSetrujuceho lekara ohladom
antikoncepcie a tehotenstva.
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