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SOUCASNY POHLED NA DIAGNOSTIKU
A LECBU SYSTEMOVE SKLERODERMIE
A SJOGRENOVA SYNDROMU
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Systémova sklerodermie (SSc) je generalizované onemocnéni pojivové tkané nejasného plvodu, které se projevuje fibrézou a skleroti-
zaci klize, stény cév a parenchymu visceralnich organt. Postihuje ¢astéji Zeny v mladsim a stfednim véku. PostiZzeni pohybového ustroji
signalizuji myalgie, artralgie, artritidy a tfeci Selesty Slachovych pouzder. Postizeni traviciho traktu je ¢asté a objevuje se ve vSech jeho
¢astech. Plicni postiZzeni miva formu intersticialniho procesu nebo plicni hypertenze. Postizeni srdce se manifestuje dusnosti, poruchami
rytmu a pfevodnimi bloky. Nejsou k dispozici Zadné Iéky s Gi¢inkem na priibéh SSc a tedy Ié¢ba je prevazné symptomaticka. Sjogrendiv
syndrom (SS) je charakterizovan postizenim zlaz s vnéjsi sekreci, kdy dochazi k lymfoplazmocytarni infiltraci jejich parenchymu s nasled-
nou poruchou funkce. Onemocnéni miize byt primarni nebo provazet jiné autoimunitni choroby. Postihuje zejména Zeny ve stfednim véku.
Byvaji postizeny Zlazy slzné, slinné, traviciho traktu, dychacich cest, kiize a vaginalni sliznice. Mohou se i objevit extraglandularni projevy
jako artritidy, vaskulitida, Raynauddv fenomén, renalni abnormality a neuropatie, vzacny je pfechod v maligni lymfom. Lééba glandularni

nemoci je symptomaticka, pfi mimozlazovych manifestacich je indikovana imunosupresivni terapie.
Klicova slova: systémova sklerodermie, Raynaudtiv fenomén, fibréza, Sjogrentiv syndrom, keratokonjunktivitis sicca, xerostomie.
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Systémova sklerodermie
Definice a vyskyt

Systémova sklerodermie (SSc) je definovana ja-
ko difuzni choroba pojivové tkané nejasného plvodu
postihujici kiZi a nékteré vnitfni organy. Je charakte-
rizovana fibrotickou sklerotizaci perifernich a visce-
ralnich cév. Je provazena vyskytem specifickych au-
toprotilatek. Postizeny byvaji obvykle zeny (4-8krét
Castéji nez muzi) ve véku 35-55 let. Prevalence do-
sahuje 3-10 nemocnych na 100000 obyvatel a inci-
dence SSc podle riiznych autord kolisa mezi 2-10
novymi pfipady na milién obyvatel. Zakladni klasi-
fikaéni kritéria SSc zarudujici uréitou srovnatelnost
vysledk klinickych hodnoceni byla publikovana v r.
1988 (tabulka 1) (10). Tato klasifikaCni kriteria vSak
pIné nevystihuji pestry obraz této nemoci.

Etiologie a patogeneze

Etiologie nemoci je nezndmé. Sekundarni SSc
mUZe byt vyvolana dlouhodobou praci s vibraénimi
nastroji, organickymi rozpoustédly a oxidem kfemi-
ku. Generalizovany charakter a podobnost struktu-
ralnich zmén v patogeneze svéd¢i pro vyznamnou
Ulohu ur€itych latek cirkulujicich v ob&hu a nékte-
rych bunék, jako jsou endotelie, buriky hladké sva-
loviny, lymfocyty, monocyty, eozinofily a mastocyty
(7). Vyznamnou ulohu maji interakce mezi buiikami
a extracelularni matrix, bud pfimé nebo zprostiedko-
vané cytokiny a jejich receptory. Vysledkem téchto
slozitych interakei je aktivace fibroblasti zprostied-
kovana transformujicim rlstovym faktorem-beta
a rlistovym faktorem odvozenym od desticek, ktera
vede k jejich zvysené proliferaci a syntéze slozek
mezibunééné hmoty. Tvofi se pfedevsim kolagenni
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vldkna, kterd jsou ukladana ve sténach cév a paren-
chymu fady organ(.

Klinicky obraz

Klinicky obraz SSc ma obvykle celkové proje-
vy — hubnuti, unavnost a reaktivni deprese. Cévni
abnormality, ke kterym patfi zejména Raynaudiv
fenomén postihuji az 96% nemocnych SSc. Tento
pfiznak je definovan jako epizodické barevné zmény
od bilé az po fialovou vyvolané chladem nebo stre-
sem. Kromé prstll se objevuje na usich, nose a ja-
zyku. PFi SSc vznika vSak i strukturalni zizeni céyv,
které mdze zpUsobit Uplny uzavér lumen. Na zavaz-
nosti Raynaudova fenoménu také zaviseji ischemic-
ké zmény prstd, dochazi ke vzniku ulceraci a nékdy
k nekroze aZ gangréné. Raynauddv fenomén ve
vnitfnich organech (plicich, srdci a ledvinach) vede
k vazivovym zménam jejich hlavnich tepen. Kozni
dochéazi k difuznimu edému na prstech rukou, ktery je
vniman jako artralgie a ranni ztuhlost. N&sleduje faze
indurace — sklerodermické ztlusténi, kdy je pokozka
leskld, ztraci adnexa a mlze svédit. Obli¢ej nabyva

maskovitého vzhledu, ztraci se mimika a objevuiji se
radialni ryhy kolem Ust. Postizeni traviciho ustroji
je nejcastéjSim visceralnim projevem SSc. Jde pre-
devsim o postizeni jicnu, které se projevuje dysfagi
a rozviji se nedostate¢nost dolniho svérace vyvola-
vajici reflux Zalude¢niho obsahu a Uporné péleni za-
hy. Maze vzniknout erozivni ezofagitida s krvacenim
a néslednou pozénétlivou strikturou (3). Postizeni
Zaludku je Casté, ale vétSinou asymptomatické.
Postizeni tenkého stfeva se manifestuje nadymanim,
kfeCemi, intermitentnimi nebo chronickymi prijmy
a projevy malabsorpce. Méné Castym pfiznakem je
adynamicky ileus s dystenzi. Hypomotilita tlustého
stfeva vyvolava stfidavé stolice, po del$im pribéhu
se muze vyvinout divertikuléza s obstrukci, nékdy
i perforaci. Insuficience andlniho sfinkteru vyvolava
chronickou inkontinenci. Plicni postizeni je nejcas-
t8jSi pfi¢inou smrti nemocnych SSc. RozliSujeme dva
typy plicniho postizeni — intersticialni plicni proces
neboli fibrotizujici alveolitidu a primarni plicni vasku-
l&rni chorobu (20). Klinickym projevem intersticidlni-
ho procesu je pomalu progredujici dusnost a suchy
drazdivy kaSel. NejCastéjsi poslechovym ndlezem je

Tabulka 1. Klasifikacni kritéria systémové sklerodermie (10)

| Difuzni sklerodermie — ztluténi kiize na obliceji, trupu a celych konéetinach.

Il. Ohranicena sklerodermie — ztlusténi kiize omezené na mista distalné od loktt a kolen, ale postihujici také obli-
cej a krk. Synonymum — CREST syndrom (C - Calcinosis, R — Raynaudtv fenomén, E — porucha motility ezofagu,

S — Sklerodaktylie, T — Teleangiektazie).
I1l.

Sclerodermia sine scleroderma — bez klinicky manifestniho postizeni kiize (s vyjimkou obliceje), ale s charakte-

ristickymi zménami na vnitfnich organech, cévnimi projevy a laboratornimi odchylkami.
IV. Pfekryvny syndrom - systémova sklerodermie spliiujici zaroven kritéria systémového lupus erytematodes, rev-

matoidni artritidy nebo polymyozitidy.

V. Nediferencované onemocnéni pojivoveé tkané — Raynauddv fenomén s klinickymi a/nebo laboratornimi zmé-
nami systémové sklerodermie. K témto znamkam patfi anticentromérové autoprotilatky, zmény mikrovaskulatury

(kapilaroskopie), otok prst a ischemické defekty.
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inspiracni krepitus pfi bazich, dale se mlze zachytit
pleuraini tfeci Selest a omezené dechové exkurze.
Plicni arterialni hypertenze je velmi zavaznym pro-
jevem, kdy nemocni se stézuji na dusnost, Unavnost
a bolesti na hrudi. Auskultatné pozorujeme akcen-
taci druhé ozvy nad arteria pulmonalis a krepitus pfi
bazich. Muskuloskeletalni pfiznaky zahrnuiji artral-
gie drobnych ruénich kloubl s ranni ztuhlosti, spe-
cifiétéjSim pfiznakem jsou tfeci Selesty Slachovych
pouzder. U pfekryvnych syndromd vidame slabost
proximdlnich svalovych skupin. Postizeni srdce se
klinicky projevuje nevykonnosti, palpitacemi a dus-
nosti. Objektivni vySetfeni prokazuje poruchy rytmu
a znamky méstnaného selhdvani. Postizeni myokar-
du se manifestuje na vodivém systému poruchami
srde¢niho rytmu a bloky (6). Rendlni manifestace
SSc se zjistuje u 8-10% nemocnych. Jedna se bud
o0 rychle progredujici selhani u normotenznich ne-
mocnych, nebo o progredujici rendini selhani u jedin-
cli s ndhle vzniklou maligni hypertenzi a/nebo benig-
ni proteinurii s azotémii s chronickym priibéhem (17).
Nejvaznéjsi formou je sklerodermicka rendlni krize
s nahle vzniklou hypertenzi a rychlym rozvojem anu-
rie. Neurologicka manifestace zahrnuje nejcastgji
periferni mononeuropatie nebo polyneuropatie, né-
kdy se manifestuje syndrom karpalniho tunelu.

Laboratorni vysetreni

V laboratornim obraze obvykle zjistujeme mir-
nou normochromni normocytovou anémii, Casto
trombocytopenii, vzacné hemolytickou anémii.
Hodnoty reaktantl akutni faze byvaji lehce zvysené
nebo normalni, a tedy nevystihuiji aktivitu choroby
(18). Z imunologickych vySetfeni se popisuje pfi-
tomnost revmatoidnich faktor( a kryoglobulini az
u 40% nemocnych. Antinuklearni protilatky jsou
pozitivni az v 90 % pfipadl obvykle se zmitym typem
imunofluorescence (19). Specifi¢téjSim testem je pfi-
tomnost anticentromérovych protilatek, které byvaji
pozitivni u 70 % nemocnych s kozné limitovanou for-
mou choroby. Naproti tomu az u 40% nemocnych
s kozné difuzni formou se zjidtuji protilatky proti DNK
topoizomeraze | oznaCované jako anti-Scl-70.

Obrazek 1. Kapilaroskopicky obraz systémové
sklerodermie
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Pomocna vysetreni

Pfi nevyhranéném koznim nalezu se provadi
kozni excize s histologickym vySetfenim véetné imu-
nofluorescencniho vySetfeni. K objektivnimu hodno-
ceni koznich zmén se obvykle uzivd modifikované
Rodnanovo skore. Poruchy mikrocirkulace je vhodné
ovéfit jiz v ¢asné fazi kapilaroskopickym vySetienim
nehtovych vall prstli hornich konéetin, kde pozoruje-
me dezorganizaci, chybéni a dilatace kapilar (obra-
zek 1) (11). K diagnostice postizeni traviciho ustroji
se provadi radiologické vySetieni pasaze pomoci ba-
ryové kontrastni latky, gastrofibroskopie, scintigrafie
jicnu, scintigrafie jicnu pomoci radionuklidu 99mTc,
nativni skiagram bficha, vypoCetni tomografie, analy-
za stolice a testy namalabsorpci. Muskuloskeletalni
postizeni mize dobfe dokumentovat skiagrafické
vySeteni rukou s obrazem resorpce distalnich falang
prstd hornich koncetin a podkoZznich kalcifikaci. Ke
zjisténi rozsahu a zévaznosti plicniho postizeni se
provadi kromé zakladniho fyzikalniho vySetfeni funke-
ni vySetfeni plic véetné DLCO. Nezbytny je skiagram
hrudniku a vysokorozliSovaci vypocetni tomografie.
Pfi ndlezech svédgicich pro zanétlivy proces se pro-
vadi bronchoskopické vysetieni s bronchoalveolarni
lavézi a cytologickym vySetfenim ziskané tekutiny.
Pro odhad stupné plicni hypertenze je rozhodujici
dopplerovské echokadiografické vySetfeni. O plicni
hypertenzi hovofime, kdyz tlak v plicnici v klidu je
vy$8i nez 20mm Hg nebo pfi zatéZi vy$si nez 30mm
a soucasné zvyseni plicni rezistence nad 3 Woodovy
jednotky. K definitivnimu prikazu slouZi pravostran-
na katetrizace srdce s hemodynamickym vySetfenim.
Pro postizeni srdce svéd¢i patologicky EKG zazna-
mu, ktery vzdy doplfiujeme echokardiografickym vy-
Setfenim a pfi zjiSténi dyzrytmie také monitorovanim
EKG podle Holtera. Rendlni zmény signalizuje nélez
vyznamné proteinurie s arteridlni hypertenzi. Tento
nélez je nutno verifikovat biopticky, kdy v histologic-
kém obraze nachazime zanétlivé zmény na interlo-
barnich tepnach a aferentnich arteriolach.

Pribéh a prognéza nemoci

Prlibéh SSc je znacné variabilni, obvykle po-
zorujeme obdobi nizké aktivity, kterd stfidaji faze
exacerbace. U nékterych nemocnych vSak k docha-
zi k progresivnim zhorSovani funkci jednotlivych or-
gand. Byly vybrany faktory zhorSeni SSc (tabulka 2)

(2, 12). Progndza nemocnych je vétSinou dana za-
vaznosti plicniho postizeni — intersticidlni proces ve-
de pomalu k rozvoji globalni respiracni insuficience
s fatdlnim koncem. Plicni arteridlni hypertenze se
naopak vyznacuje rychlou progresi s velmi Spatnou
progndzou. Rendlni postizeni nezfidka nastupuje
akutné po obrazem sklerodermické renalni krize,
ktera miva fatalni vyusténi. Velmi $patnd progndza
byva také u jedincl s pokro¢ilym multiorganovym
postizenim.

Terapie

Zakladem léCby je edukace nemocného a vy-
svétleni zakladnich rezimovych opatfeni. Je nutny
zékaz koufeni, prace s vibraénimi nastroji, orga-
nickymi rozpoustédly, silikonem a halogenovodiky
a pobyt v prasném prostfedi s ¢asticemi kfemiku.
Medikamentdzni 1éEba se déli na celkovou a lo-
kalni. Ovlivnit z&kladni proces se zpravidla nedafi,
u vétsiny 1€kl byl pozorovan dcinek jen na kozni
slozku onemocnéni. V soucasnosti se uzivaji nej-
Castéji dvé lécebna schémata. V edématézni fazi
choroby se podava prednison spolu s d-penici-
laminem. Pfi rozsahlej$i aktivni alveolitidé poda-
vame dlouhodobé prednison a cyklofosfamid ve
formé intravendznich pulz(i po 3-5 tydnech. PFi
multiorgdnovém postizeni se nadéjnou metodou
jevi autologni transplantace kmenovych bunék (1).
Dal$i postupy maji pouze symptomaticky efekt.
Raynaudlv fenomén m(ize zmirnit dlouhodobé po-
davani pentoxyfylinu, blokétor(i kalciovych kanald,
inhibitord angiotenzinkonvertujiciho enzymu a anti-
agregancii. Lokalni Ié¢bu trofickych zmén na akrech
obvykle vylepsi Sirokospektra antibiotika, infuze
prostanoidd s naslednou hyperbaroxickou terapii.
Poruchy pasaze travicim traktem, dyspeptické ob-
tize a gastroezofagedlni reflux zmiriuji antacida,
prokinetika a blokatory protonové pumpy. K lé¢bé
plicni hypertenze uzivaji prostanoidy a antagonisté
receptorli pro endotelin. Sklerodermicka rendini
krize se I6¢i pomoci inhibitord ACE, €asto je nutna
hemodialyzaéni 1é¢ba. Lokalni terapie zahrnuje
aplikace masti s antibiotiky, vitaminem E, pantote-
natem, prostiedky ke kryti ran a riiznad emmolientia.
Chirurgicka intervence je nutnd u nehojicich se
nekrotickych a gangrendznich zmén a k vynéti pod-
koznich kalcifikaci. Mezi dal$i opatfeni patfi special-

Tabulka 2. Faktory zhorSeni systémové sklerodermie (2, 12)

Recentni zvySeni modifikovaného kozniho skére podle Rodnana

Mnohocetné tieci Selesty Slachovych pochev

Pozitivita autoprotilatek proti DNA-topoizomeraze-l, UIRNP a U3RNP
ZvySena plazmaticka hladina solubilniho receptoru pro interleukin-2

Histologicky prikaz dermosklerézy
Vlysoké sérové hladiny kreatinkinazy
Pokles hemoglobinu, zvySeni FW
RNP - ribonukleoprotein
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ni rehabilitacni 1é¢ba, stomatologickd péce, paruky
a dal$i pomdcky.

Kdy je tfreba uvazovat o diagnéze SSc?

Na toto onemocnéni je tfeba pomyslet u ne-
mocného s déletrvajicim Raynaudovym fenomé-
nem, u néhoz se objevi difuzni otok prstli a hfbetl
rukou spojené bolestmi drobnych kloubl a ranni
ztuhlosti. Casnym piiznakem byva také pyréza,
vaznuti soust suché potravy a namahova dusnost.
Pocity tuhosti v rukou a predloktich, inavnost, pal-
pitace, drazdivy kasel a nauzea jsou jiz zndmkami
pokrocilejsi choroby.

Sjogrentiv syndrom
Definice a vyskyt

Sjogrenlv syndrom (SS) predstavuje skupinu
autoimunitnich onemocnéni, jez jsou charakterizova-
na spolecnymi chorobnymi projevy v popfedi se za-
nétem a destrukei exokrinnich zlaz, zvlasté slinnych
a slznych (sicca syndrom). Byvaji postizeny i po-
kozka, pankreas, potni zlazy a hlenové Zlazy jicnu,
stfev, bronch( a genitalu Zen. Déli se na primarni for-
mu (Sjogrenova choroba), jestlize je samostatnym
onemocnénim a sekundarni formu, jestlize provéazi
jiné autoimunitni onemocnéni, jako je revmatoidni
artritida, systémovy lupus erytematodes nebo fidceji
polymyozitida, systémova sklerodermie, primami bi-
liarf cirhdza ¢i chronicka aktivni hepatitida. SS se
poklada za druhé nejCastéjsi autoimunitni revmatické
onemocnéni. Prevalence neni znama, nebot néktefi
nemocni maji tak miré pfiznaky, ze nepokladaji za
nutné vyhledat Iékafe. Je 9krat CastéjSi u zen a obje-
vuje se ve vékovém rozpéti 15 az 65 let.

Etiologie a patogeneze

Etiologie je nezndma. Hlavni patologické zmény,
jez jsou dostupné vysetfeni, jsou lokalizovany ve slin-
nych Zlazéch. Proto se zpoCatku zkoumaly sialotropni
viry, zvlasté cytomegaloviry a virus Epsteina a Barro-
vé jako mozni plivodci zanétu a nasledné autoimunit-
ni odpovédi ve tkani téchto zlaz. V bioptickych vzor-
cich slinnych zlaz se dale prokazaly neobvyklé typy
genomické DNK vyvolavajici atypické imunitni odpo-
védi k vice virovym proteintim, napf. HIV a viru hepa-
titidy C (9). Imunogeneticky se prokazaly asociace
SS se znakem HLA-B8, pozdéji se znaky HLA Il DR3
a pfi sekundarni formé s DR4, déle pro obé formy
s DRW-52, v€etné pohotovosti k tvorbé specifickych
autoprotilatek. Morfologickym zékladem je difuzni
chronicky zanét zlaz s vnéjsi sekreci.

Klinicky obraz

SS ma celkové projevy, jako je Unava, slabost,
maldtnost a zvySené teploty. K nespecifickym pfi-
znakdm patii Raynauddv fenomén, lymfadenopa-
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tie, a hepatosplenomegalie. Onemocnéni prakticky
mize postihnout vSechny Zldzy s vnéjsi sekreci,
jak je uvedeno v tabulce 3. Postizeni slinnych zlaz
se tyka jak velkych, tak drobnych Zlaz. Nemocni si
stézuji na suchost v Ustech, suchost rtd a vaznuti
soust. Postizenich pfiunich zlaz se projevi bo-
lestivym zdufenim jedné nebo obou tvafi. Pfi SS
vdak nedochdzi ke zniCeni struktury Zlazy. O€ni
postizeni je ndsledkem nedostate¢né tvorby slz ze
slznych a slizni¢nich Zlaz spojivky vlivem chronic-
kého zanétu. Je vyrazné redukovana vodna slozka
slz, sekret je zahuSténi a neplni svou lubrikacni
funkci. Nemocni maji pocity paleni, fezani, popisuji
pfitomnost pisku az $térku v ocich, nékdy az filmu
v zorném poli. Zrak je zna¢né Unavny a pacienti trpi
svétloplachosti. Tomuto obrazu odpovida objektivni
nalez suché keratokonjunktivitidy (16). Onemocnéni
gu, pradusnici a pradudkach. Projevuje se Castou
epistaxi a suchym drazdivym kaslem az atypickou
chronickou bronchitidou. Postizeni dolnich cest dy-
chacich ve formé pneumonitidy je nastésti vzacné.
Postizeni pokozky se projevuje suchosti, snize-
nou tvorbou potu, svédénim, po delsi dobé ekzémy
a poruchami pigmentace. Postizeni mazovych zlaz
zevniho zvukovodu vyvolavé chronickou otitis
externa. PostiZeni genitalu byvé ve formé epite-
losklerdzy vaginy a vulvy, jez u zen v obdobi pfed
menopauzou vyvolava chronické zanéty a dyspa-
reunii. Gastrointestinalni manifestace miva formu
atrofické gastritidy s achlohydrii a ojedinélé pfipady
pankreatitidy s deficitem lipaz a protedz.

U SS se vykytuji i nékteré mimozlazové proje-
vy postihujici fadu organ( (tabulka 4). Raynaudiv
fenomén je typicky na akrech bez trofickych zmén.
Artritida byva polyartikularni, je nedestruktivni, a te-
dy nevede ke vzniku deformit. Ob¢as pozorujeme
myalgie, vzacnéji zanétlivou myopatii. Vaskulitida
je obvykle kozni na dolnich koncetinach ve formé
purpury, papuldznich erupci, urtikarie, ulceraci,
erythema multiforme nebo erythema nodosum (15).
Rendlni abnormality jsou bud pod obrazem inter-
sticialni nefritidy, vzécnéji glomerulonefritidy (13).
Postizeni nervového systému nachdzime Casté na
periferii pod obrazem mono- nebo polyneuropatie,
vzacnéji fokalni nebo difuzni postizeni mozku nebo
myelopatie. Monoklondlni transformace vyvolava
lymfom nejCastéji maligni nonhodgkinského typu,
méné Casto benigniho lymfom Ci pseudolymfom (5).
Casta je asociace SS s autoimunitni tyreoiditidou.

Laboratorni vysetreni

V aktivnim stadiu zjiStujeme v laboratornim ob-
raze zvySenou rychlost sedimentace, ale normalni
hodnoty nemoc nevylucuiji. V krevnim obraze nacha-
zime anémii, leukopenii a trombocytopenii na autoi-
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Tabulka 3. PostiZeni exokrinnich zlaz

u Sjogrenova syndromu

Organ, systém Onemocnéni

Oci Keratokonjuktivitis sicca

Slinné Zlazy Sialoadenitida

Zaludek Atroficka gastritida

Horni dychaci cesty ~ Chronicka rinofaryngitida,
bronchitida

Dolni dychaci cesty Intersticialni pneumonitida

Klze Ekzém

Genital Kolpitida

Tabulka 4. Extraglandularni projevy
Sjogrenova syndromu

Manifestace Cetnost %
Raynaud(v fenomén 33
artritidy 25
vaskulitida 20
funkeni renalni abnormality 15
neuropatie 12

transformace v benigni/maligni lymfom 2, 5

Obrazek 2. Schirmeriiv test
u Sjégrenova syndromu

munitnim podkladé. Pomérné ¢asta hypergamoglo-
bulinémie s polyklonalni, vzacnéji monoklondini ak-
tivaci. U primarniho i sekundarniho SS Ize prokazat
revmatoidni faktor vice nez v 90% ve vysokych tit-
rech, antinuklearni protilatky az v 70 %. Nejvétsi diag-
nosticky vyznam se pfipisuje dvéma specifickym au-
toprotilatkdm ze skupiny extrahovatelnych jadernych
antigent a to anti-SS-A a anti-SS-B. Organové spe-
cifické autoprotilatky zaméfené proti tkdnim slinnych
a slznych zlaz byly opakované prokazany u primarni
i sekundarni formy nemoci.

Pomocnda vysetreni

K objektivizaci oénich pfiznakl slouzi funkéni
oftalmologické testovaci metody: Schirmerlv test
(obrazek 2), pfi kterém se pomoci standardniho
pasku filtracniho papiru méfi jeho zvih¢eni slzami ze
spojivkového vaku a tzv. wetting time. K hodnoceni
zmén kvality povrchu oka se provadi barveni ben-
galskou Cerveni nebo fluoresceinem. Dale pak se
stanovuje slozeni slz a vySetfeni epitelu rohovky ve
svétle Stérbinové lampy.

Stupef a rozsah postizeni slinnych Zlaz se
hodnoti pomoci funkénich testl na salivaci, kdy
se méfi nestimulovana a stimulovand tvorba slin.
K hodnoceni strukturalnich zmén slinnych zlaz slou-
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Zi ultrazvukové a scintigrafické vySetfeni. UZiteCnou
metodou je sialografie, kde se nastfikuje rtg kon-
trastni latka do vyvodu slinné zlazy. Z modernéjich
metod se uplatriuji také CT a nuklearni magnetické
rezonance. Potvrdit diagnézu Ize bioptickym vySet-
fenim drobné slinné zlazy. V histologickém obraze
obvykle nachdzime masivni lymfocytarni a plazma-
ticka infiltraci, proliferaci lymfoidnich folikuld ve vy-
vodech a parenchymu zlaz (8).

Pribéh a prognéza nemoci

Pribéh a prognéza nemoci jsou dany pfedevsim
pfitomnosti extraglandularnich projevi onemocnéni.
Cisté 71azové forma je relativné benigni, naproti tomu
pfechod do maligniho lymfomu ma prognézu nejis-
tou. Také vicecetné organové manifestace zkracuiji
vyznamné délku Zivota nemocnych (14).

Terapie

Lécebné postupy se také zasadné lisi podle
pfitomnosti mimozldzovych manifestaci. Samotné
onemocnéni exokrinnich Zlaz se 16¢i symptomaticky,
nebot neméame k dispozici Zadny prostfedek k ovliv-
néni imunopatologického procesu (4). Zakladem te-
rapie jsou rezimovéa opatfeni — zvihéovani ust a ¢as-
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