Sjogrentivsyndrom

skupina pomalu progredujicich autoimunitnich onemocnéni postihuijiciexokrinnizlazy
9x > Zeny
primarni
sekundarni- doprovazijinou systémovou chorobu pojiva-RA, SLE, polymyositidé, systémové
sklerodermie
mozndasociace s malignimi lymfomy
etiologie-nezndma- nejspis genetickd predispozice v HLA vinterakci s virovym onemocnénim
patogeneze- lymfocytarniinfiltrace postupné nahrazuje funkéniepitel Z1az > | aZ vymizenisekrece
(SICCA syndrom)

projev

ocnisymptomatologie- keratoconjunctivitis sicca

suchost, pocit ciziho télesa (pisek, stérk)
drazdivost, fotofobie, svédéni, Unava

dalsiglandularnisymtomatologie

GIT-xerostomie, 1 slinnych Zlaz, dysfagie, gastritis s achlorhydrii, pankreatopatie
nedostatek slin > 1 kazivost zubu

ORL-suchostv nose, epistaxe, rhinopharyngitis

DCD- chronicka bronchitida, drazdivy kasel

gynekologické zanéty, dyspareunie

kozZni- xeroderma, pruritus, ekzém, hyperpigmentace

extraglandularniprojevy

diagndza

celkové ptiznaky- UNAVA
neerozivninedeformuijiciartritida- napodobuje RA
Raynaudlivfenomén

perifernineuropatie

autoimunitnityreoiditida

hepatomegalie, lymfadenopatie

koZnivaskulitida

intersticidlnipneumonitida

laborator

hypergamaglobulinémie- polyklonalni charakter, pokud se za¢ne ménitv monoklonalni -
uvazujeme o lymfomu
autoprotilatky proti Ag Ro/SSA alLa/SSB

pomocnavysetieni

Schirmeruiv test- pozitivita nasakavost <5mm

paskafiltracniho papirku méfizvicenislzamive spojivkovém vaku
barvenibengalskou Cerveni- obarveniposkozeného povrchu rohovky- nenispecificky
sialometrie- detekce slin
sialografie- RTG vySetfenislinnych Zlaz
biopsie slinnych Zldz- lymfocytarniinfiltraty

fokus score- shluk alespon 50 lymfocytarnich bunék
scintigrafie slinnych Zlgz

diagnosticka kritéria

sucha keratokonjunktivitida prokdzand objektivnim testem

suchost Ust- xerostomie s objektivné |, produkcislin

biopticky prikaz lymfocytarnich infiltrat( v drobnych slinnych Zlazkach rtd
autoprotilatky proti Ro/SSA a La/SSB

diferencialni diagnéza
infekéniparotitidy
myeloproliferativnionemocnéni
sarkoiddza
DMII. typu
Waldenstromova makroglobulinémie

lécba

glanduldrniprojevy- SYMPTOMATICKA
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ocnikapky, ¢asté piti, Zvykacky, lubrikacnigely, zvihéujicimléka
extraglanduldrniprojevy

metotrexat

prednison +cyklofosfamid
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