Systémova sklerodermie, polymyozitida, dermatomyozitida

SYSTEMOVA SKLERODERMIE
= generalizované onemocnénipojivové tkané postihujicikGzi a vnitfniorgany
fibrotickd sklerotizace perifernich avisceralnich cév
patogeneze- role autoprotilatek cirkulujicich vobé&hu a endoteliifibroblastl, bunék hladké svaloviny,
lymfocyty, monocyty, eozinofily a mastocyty ajejich sloZitych interakci
aktivace imunitniho systému —>zanétlivé zmény v cilovych organech - fibrdza
projev
1. cévni zmény- RAYNAUDUV fenomén
ischemické zmény prstl (ulcerace az gangréna)
vnitiniorgdny- rendlnikrize
zmény drobnych cév- kapilaroskopie nehtového valu
2. koZni postiZeni
edematdznizmeény- prsty HK- artralgie, ranniztuhlost
sklerodermickeé ztlusténi- leskla pokozka, maskovity oblicej, radialniryhy kolem Ust
kalcifikace-hlavnélaterdinistrana stehen, angiektazie
CREST syndrom- Calcindza
Raynaud(v fenomén
oEsofageus
Slerodermie
Teleangiektazie
systémové projevy
celkové ptiznaky
GIT-JICEN- regurgitace, pyrdza, striktura
nadymani, kfece, prijmy, malabsorpce
muskuloskeletalni priznaky- artralgie, ranniztuhlost
nejvice postizeny Slachy-TENDOSYNOVITIDY
plice- dusnostasuchy kasel, plicnifibrdza, plicnihypertenze

vrve

srdce- myokard- nevykonnost, palpitace adusnost
perikarditida
ledviny-hypertenze, sklerodermicka renalnikrize
klasifikace
difuzni-ztlusténikdze natrupu, obliceji akoncetinach
limitovana-ztlusténik(zZe omezené distalné od lokttd a kolen, postihujicioblicej
sine scleroderma- bez koznich projevi kromé obli¢eje, zmény vnitfnich organa, cévnia
autoprotilatky
prekryvny syndrom- kritéria systémové sklerodermie jsou splnéna zaroven s kritérii SLE? RA nebo
myozitidy
nediferencované onemocnénipojivové tkané- Raynaudiv fenomén s klinickymi a/ nebo
laboratornimi nalezy systé mové sklerodermie - anticentromérové protilatky, zményv
kapilaroskopii,edém prstli ajejich ischemické poskozeni
diagnéza
laborator-pfitomnost antinuklearnich protilatek
pomocnavysetreni- koZnibiopsie, kapilaroskopie
GIT- scintigrafie jicnu, fibroskopie
plice- HRCT, bronchoskopie s lavazi
srdce-ECHO, Holter
RTG- distdlnifalangy- ztenceni, podkoznikalcifikace
diferencialni diagndza- rand stadia- RA, SLE, dermatomyozitida
lé¢éba-KAUZALNI nenizndma
edematdznistadium- kortikoidy, metotrexat
intersticidlniproces- cyklofosfamid a kortikoidy
rendlnikrize- ACE-I
Raynaududv fenomén- blokatory Ca kanall, pentoxyfilin
opatreni-téloikoncetiny vteple, nekoufit
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POLYMYOZITIDA, DERMATOMYOZITIDA
= ziskané zanétlivé onemocnénipricné pruhovaného svalstva neznamé etiologie
patogeneze-autoimunitnizanét
projev
na pocatku- febrilnionemocnéni, projevy Raynaudovafenoménu, kloubniztuhlostaz artritida
svalovdslabost rizného stupné
symetricky postih: proximdlnisvalové skupiny koncetin a svalstvo trupu a krku
postupné vyvoj atrofie

postiZenisvalstva hltanu—muze se projevit poruchou polykani, snadnaaspirace tekutina

jidla, chrapot, nosnihlas

plicnipostiZeni-intersticialni plicnionemocnéni, aspiratnipneumonienebo ventilacni
nedostatecnost (slabost dychacich sval()

kardidlnipostizeni-arytmie

neerozivnipolyartritida- mGzZe se podobat RA

koZnizmény

otok kolem ocia cervenofialové zbarveniklze (heliotropniras), tmavé ¢ervenavyrazkanad

drobnymi klouby ruky (Gottronovy znamky), vyrazka na cele, tvérich, krku, hrudniku (ve
tvaru pismene V), nazadech, loktech avnitfnich kotnicich, hyperémie ateleangiektazie
kolem nehtovych lZek
mohou se objevitkalcifikace v k(Zi
antisyntetdzovy syndrom=myozitida + ¢asté horecnaté stavy + intersticidlniplicnifibréza +
artritida + Raynaud(ivfenomén + prsty mechanika (rozpraskana a olupujicise k (iZze na radialni
strané prstli rukou) + pritomnost antisyntetazovych protilatek
muzZe bytasociovanas malignim onemocnénim
diagndza-laboratof-anticytoplazmatické nebo antinuklearniautoprotilatky
M sérovy myoglobin
EMG- myogennindlez
biopsie svalu
diagnostickakritéria
1) pfevainé nebo vyluéné proximalni, obvykle symetricka svalova slabost po tydny a mésice
2) ™ hodnoty ,svalovych enzym(“(CK, aldolazy, AST, ALT, LD nebo myoglobinu)
3) multifokalni EMG myopatické zmény (malé, kratké a polyfazické potencialy) se N inzeréni
aktivitou a spontannimi potencidly nebo beznich
4) biopticky prikaz degenerace, regenerace, nekrdzy afagocytozy svalovych vlidken a prikaz
mononuklearniho zanétlivého infiltratu (perivaskularninebo endomyzidlni) s perifascikularni
atrofiinebobezni
5) typickou vyrdzku pfi DM, zahrnujici heliotropniras kolem o¢ia Gottronovy zmény.
diagnéza PM= jistd - 1. 4 kritéria
pravdépodobnd—>3kritéria
diagnéza DM = jistd -koZznizmény + 3 dalSi kritéria
diferencialni diagnoza
lécba

relativniklid vobdobiaktivniho zanétu - postupné aktivnicvi¢enike znovuobnovenisvalovésily

béhem zlepSovaninemaodci, i pasivnirozcvicovanijako prevence rozvoje kontraktur
farmakologicka-kortikoidy

metylprednison

imunosupresiva-methotrexat, azathioprin, cyklosporin A

cyklofosfamid-pfi rezistenci, komplikujicivaskulitida
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