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1. CO JE SKLERODERMIE

1.1 Co je to?

Recké slovo " scleroderma " oznacuje ztvrdlou pokozku. K{iZze je leskla a
tuha. RozliSujeme dva typy sklerodermie: lokalizovanou a systémovou
sklerodermii.

Lokalizovana sklerodermie je onemocnéni postihujici k(zi i tkané pod
zasazenou oblasti. Ma podobu skvrn (morfea) nebo zatuhlého pruhu
(linedrni sklerodermie).

U systémové sklerodermie postizeni zasahuje nejen kGzi, ale i nékteré
vnitrni organy .

1.2 O jak casté onemocnéni se jedna?

Sklerodermie je vzacné onemocnéni (odhad vyskytu: 3 nové pripady na
100, 000 obyvatel rocné). Lokalizovana skklerodermie je nejcastéjsi
formou tohoto onemocnéni u déti. Postihuje prevazné divky. Systémova
sklerodermie je jésté vzacnejsi , odpovida za méné nez 10% z
celkového poctu onemocnéni u déti.

1.3 Jaké jsou priciny onemocnéni?

Sklerodermie je zanétlivé onemocnéni , ale priciny zanétu nebyly jésté
plné vysveétleny. Pravdépodobné jde o autoimunitni chorobu, coz
znamena, ze imunitni system ditéte reaguje proti vlastnimu télu. Zanét
se projevuje otokem, zvySenim teploty klize postizenych oblasti a
zmnozenim vazivoveé tkaneé.
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1.4 Je onemocnéni dédicné?
Nikoliv, geneticka vazba zjisténa nebyla. V nékolika pripadech byl
zaznamenan rodinny vyskyt.

1.5 Da se nemoci predchazet?
Moznosti prevence nejsou znamy. To znamena, Ze ani rodi¢ nebo
pacient nemohou udélat nic, co by zabranilo vzniku onemocnéni.

1.6 Je onemocnéni nakazlivé?
Nikoliv. Onemocnéni mize zacit po prodélané infekci, samo vSak
nakazlivé neni a pacienti nemusi byt izolovani.

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
¢ast hlavy. Pacienti s postizenim klze v oblic¢eji nebo na hlavé maiji vétsi
riziko oCniho zanétu (uveitidy). Krevni testy jsou obvykle normalni.
Vyznamné postizeni vnitfnich organl 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)
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tkan je poslednim stupném zanétu. Hlavnim Ukolem IécCby je potlaceni
zanétu a tim i zamezeni tvorby fibrozni tkané. Po odeznéni zénétu je
télo schopno ¢ast vzniklého vaziva vstrebat a klize opét zjemni.
Moznosti [éCby jsou rozmanité od zadnych 1€kl po kortikosteroidy a
metotrexat nebo dalSi imuno-modulacni Iéky. Lékové studie ukazuji
priznivé UcCinky a bezpecnost této |éCby i pri dlouhodobm podavani.
Lécba musi byt predepisovand a kontrolovand détskym revmatologem
a/nebo détskym dermatologem.

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

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

Vzhledem k tomu, Ze se postizend mista klze neopéli, je vhodné u
pouzivat slunec¢ni krémy s vysokym fitrem. Pouziti make-upu pomuUze
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 kéize za nékolik rok’ od poc¢atku onemocnéni prestava, ale
zanét mUze zlstat aktivni i nékolik let. Tzv. cirkumskriptni morfea
zanechdva pouze kosmetické defekty (zmény pigmentace) a obvykle po
néjaké dobé klize zmékne a vypada normalné. Nékterd loziska vSak
mohou byt vice vidét i po Ustupu zanétu diky zménam barvy klze.
Linearni sklerodermie mUze postizenym détem zpQsobit rlstové rozdily
mezi postizenou nebo nepostizenou c¢asti téla s vysledkem zkraceni
kosti a postizenim svalU. Linearni sklerodermicka jizva nad kloubem
muUze byt pricinou kontraktury kloubu.

2.2 Systémova sklerodermie
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2.2.1 Jak se systémova sklerodermie diagnostikuje? Jakeé jsou
hlavni priznaky ?

Diagndza systémové sklerodemie je postavena v prvni radé na
klinickych projevech, tedy na vysledku prohlidky pacienta. Zddné
jednotlivé laboratorni vySetreni neni pro sklerodermii diagnostické.
Laboratorni testy napomahaji vyloucit jind onemocnéni , zhodnotit
aktivitu zanétlivého procesu a urcit pritomnost postizeni jinych organt
nez pouze klze. Prvnim znamenim je obvykle zména barvy prstl rukou
a nohou pfi prechodu do chladu (Raynauddv fenomen). Na Spickach
prstl se mohou objevit omrzliny a viidky. K&ze na koncich prstd ¢asto
rychle tuhne a stava se lesklou. Podobné zmény mohou postihnout i
Spic¢ku nosu. Ztuhla klze se pak sSifi a mlze postihnou celé télo. Jiz na
pocatku choroby se mohou objevovat oteklé prsty a bolavé klouby.

V pribéhu 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 vnitfni organy a dlouhodoba prognéza je pak ovlivhéna
typem a zdvaznosti organového poskozeni. Proto je dllezité, aby byla
provedena prislusna vysetreni ke zhodnoceni funkce nejcastéji
postizenych organt (plice, zazivaci Ustroji, srdce atd).

V pocatku onemocnéni byva u vétdiny déti postiZzen jicen. Zaludeéni
kyselina, kterd se sem dostava, mlze plsobit paleni Zzahy 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 orgdnl v pravidelnych intervalech a zhodnoti pripadné
zhorsSeni nebo zlepseni jejich postizeni.

2.2.2 Jaka je lécba détské systémové sklerodermie?

O volbé vhodné 1écby musi rozhodnout détsky revmatolog se zkusenosti
v |éCbé 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
mUze byt doporuc¢eno pouziti cyklofosfamidu. U Raynaudova syndromu
je mutno pecovat o dobrou cirkulaci krve zejména udrzovanim koncetin

4/8



v teple, které predejde tvorbé vredl z nedostate¢ného privodu krve.
Nékdy je nutné podéavat léky rozsirujici cévy.Pomoci |ékl , které byly
pro ostatni se systémovou sklerodermii ucinné , Ize sestavit nejucinnéjsi
|éCebny program pro kazdého jednotlivce. Ve velmi zavaznych
pripadech mize byt navrzena autologni transplantace kostni drené. U
systémové sklerodermie vsak zadny z uvedenych Ié¢ebnych postupt
neni Ucinny jednoznacné.Lze jen doufat , Zze pribézné provadéné
vyzkumy ucinéjsi IéCbu zahy obijeuvi.

Béhem onemocnéni se velmi uplatrfiuje fyzioterapie udrzujici pohyblivost
kloub@ | 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
pacientUl lisi a je soucasné hlavnim faktorem urcujicim dlouhodobé
vyhledy. U nékterych pacientd mUze byt nemoc ve stabilizovaném
stavu (t.j. bez zhorSovani) po dlouha obdobi.

3. KAZDODENNI ZIVOT

3.1 Jak dlouho onemocnéni muze trvat?

Progrese lokalizované sklerodermie je obvykle limitovana na nékolik let.
Ztuhla kGze po urcité dobé zjemni a mlze mit normalni vzhled. Nékdty
to trva 5-6 let a néktera loziska se zvyrazni diky barevnym zménam
kGze po Ustupu zanétlivého procesu. Stav se mize nékdy jevit horsi
také diky nerovhomérnému rlstu postizenych a zdravych c¢asti téla.
Systémova sklerodermie je dlouhodobé onemocnéni. V€asna a spravné
zvolend lé¢ba vsak mize zkratit dobu trvani nemoci.

3.2 Je moznost uplného uzdraveni?

Déti s lokalizovaou sklerodermii se obvykle uzdravi . Po urcité dobé
ztuhld kize mékne a pretrvavaji pouze méné pigmentovana loziska.
PIné uzdraveni pri systémové sklerodermii je jiz méné pravdépodobné,
ale Ize dosdhnout vyznamného zlepseni nebo alespon stabilizace
onemocneéni , které umozni normalni zivot.
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3.3 Co je nekonvencni/alternativni terapie?

K dispozici je rada doplnkovych a alternativnich [écebnych moznosti,
coz mize byt pro pacienty i jejich rodiny matouci. Premyslejte pozorné
o rizicich a prinosech spojenych s pouzitim neprovérenych léc¢ebnych
metod, jejichz efekt nebyl prokdzan a navic mohou byt pomérné
narocné jak financné, tak ¢asove a zvysuji tim celkovou zatéz ditéte |
rodiny. Pokud budete chtit zvolit alternativni terapii, prosim
prodiskutujte tyto moznosti s vasim détskym revmatologem. Nékteré
tyto metody neni vhodné kombinovat s béznymi Iéky. Vétsina lékar
nebude proti, pokud se budete drzet jejich doporuceni. Dillezité je
pokraCovat v zavedené terapii a brat predepsané léky. Vysazenim
|éCby, kterd je potrebna k udrzeni nemoci pod kontrolou, m@ze byt v
dobé trvani aktivity nemoci pro vase dité nebezpecné. Otazky tykajici
se léCby vaseho ditéte vzdy proberte se svym Iékarem.

3.4 Jak muze nemoc ovlivnit kazdodenni Zivot ditéte a jeho
rodiny a jaky druh pravidelnych prohlidek je nutny?

Stejné jako vSechna chronickd onemocnéni, sklerodermie ma vliv na
dité a kazdodenni zivot rodiny. Pokud je nemoc mirna, bez postizeni
vnitrnich organd, dité a jeho rodina vedou prakticky normalni Zivot. Je
vSak dilezité si uvédomit, Ze déti se sklerodermii se ¢asto mohou citit
unavené nebo jsou méné odolné k zatézi a mohou v dlsledku horsi
cévni cirkulace potrebovat ¢asto ménit polohu. Pravidelné prohlidky
jsou dllezité k posouzeni progrese onemocnéni a k Upravé medikace.
Protoze se postizeni vnitrnich orgdni (plice, zazivaci Ustroji, ledviny,
srdce) milze objevit v rliznych obdobi onemocnéni, jsou nutné
pravidelné kontroly k vcasnému odhaleni poruchy funkce téchto
organu.

Pravidelné prohlidky také slouzi k monitoraci moznych vedlejsich tucink{
nékterych 1éka.

3.5 A co skola?

U chronicky nemocnych déti je nezbytné podporovat jejich pokracujici
vzdélavani. Existuje nékolik faktor( , které mohou ovlivnit Skolni
dochazku a je proto dllezité vysvétlit ucitelim potreby ditéte. Kdykoliv
je to mozné , méli by se pacienti ucastnit hodin télocviku. Plati pro néj
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podobna doporuceni, jako v odstavci o sportech nize. Je-li nemoc dobre
kontrolovana probihajici IéCbou, nemélo by dité mit problémy s Gcastnit
se béZnych aktivit spolu se zdravymi vrstevniky. Skola je pro déti to,
¢im je pro dospélé prace: misté, kde se uci byt nezavislymi a
produktivnimi jedinci. RodiCe a ucitelé by méli udélat vSe pro to, aby se
dité mohlo Ucastnit vSech Skolnich aktivit normalnim zptsobem tak, aby
nejen dosahovalo Skolnich Uspécht, ale aby bylo prijato a ocenéno jak
svymi vrstevniky, tak i dospélymi.

3.6 Jak se sportem?

Sportovani je pro dité zakladni soucasti kazdodenniho Zivota. Jednim z
cil( 1éCby je umoznit détem vést normalni zivot jako zdravé déti tak,
aby se necitily odliSné od svych zdravych vrtevnik(. proto se obecné
doporucuje umoznit ditéti ucast na sportovnich aktivitach, které si samy
zvoli a dlvérovat jim, Ze je prerusi, pokud je omezi bolest nebo
diskomfort. Tento postoj je soucasti obecného pristupu, ktery se snazi
dité psychicky podpofrit a rozvinout v ném schopnost poradit si
samostatné s problémy spojenymi s vlastni nemoci.

3.7 A co strava?

Neexistuje zadny dlkaz o tom , Ze by strava ovlivitovala onemocnéni.
Obecné plati , ze by dité mélo dostavat normalni stravu odpovidajici
jeho véku. pro roustouci organizmus se doporucuje vyvazena strava s
dostate¢nym obsahem bilkovin , vapniku a vitamind. Pri |é¢bé
kortikosteroidy je doporuceno zabranit prejidani , protoze tyto léky
mohou zvySovat chut k jidlu.

3.8 Muze pocasi nebo podnebi ovlivnit prubéh onemocnéni?
Nejsou zadné dlkazy o tom, Ze klimatické podminky ovliviiuji projevy
choroby.

3.9 Muze byt dité oc¢kovano?

Pacienti se sklerodermii by méli vzdy konzultovat jakakoliv oCkovani se
svym lékarem. Lékar rozhodne, jaky typ vakciny mize dité dostat.
Obecné Ize rici, ze po oCkovani neni obvykle pozorovano zvyseni
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aktivity choroby nebo vazné nezadouci Ucinky.

3.10 Co sexualni zivot, téhotenstvi , antikoncepce?

Onemocnéni zpravidla nijak neomezuje sexualni zivot ani pripadné
téhotenstvi. Nicméné dospivajici pacienti uzivajici léky musi znat mozné
nezaddouci Ucinky téchto Iékd na vyvijejici se plod a konzultovat s
|ékarem vhodné zplsoby antikoncepce.
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