Cesta pacienta
se systémovou

sklerodermii (SSc)

V souladu s doporugenimi EULAR a pacientské organizace Revma Liga CR
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Co je systémova K rizikovym environ-
sklerodermie? Kdo je v riziku? mentalnim faktoriim pat¥i
Systémova sklerodermie (SSc) je vzacné Systémova sklerodermie (SSc) je 5krat Expozice chladu

autoimunitni onemocnéni, které postihuje CastéjSi u Zzen nez u muzd. Vibrace

pojivovou tkan. Zpusobuje ztuhnuti k(ize a mGze Organicka rozpoustédla

ovlivnit vnitini organy, jako jsou plice, srdce, Nejcastéji se objevuje kolem menopauzy. Kremicity prach

ledviny a zazivaci trakt. Nemoc ma individualni Epoxidové pryskyfice

pribéh - néktefi pacienti maji mirné kozni zmény, Zvysené riziko maji lidé s genetickou Silikonové prsni implantaty

jini €eli vaznym komplikacim. V¢asna diagnostika predispozici, zejména:

a lé¢ba jsou zasadni pro zpomaleni progrese - pokud ma rodinného pribuzného

onemocnéni a zlepSeni kvality Zivota. 1. stupné s SSc,

- pokud se v rodiné vyskytuji jina
autoimunitni onemocnéni.

Prvni p‘r'iznclky Pacienti ¢asto zpo¢atku nevénuji pozornost prvnim projeviim nemoci. Casto si Fikaji: ,To pfece
. e o neni nic vazného.” Pfesto jsou nékteré pfiznaky signalem k rychlé reakci:
a POdnet k Vyhledanl Iékake Zmény na kizi - otoky prstd, napéti a ztluéténi kiize, zvy$ena (pfipadné okrskové i snizena)

pigmentace klze, teleangiektazie (rozsifené cévky), viidky na koneccich prstd, podkozni
kalcifikace (ukladani soli vapniku v podobé podkoznich hmatnych tvrdych utvara).

Raynaudiiv fenomén - prsty (anebo jiné okrajové Casti téla) zbélaji, zmodraji nebo z&ervenaji
pfi chladu ¢&i stresu.

Bolest kloub(i a svalova slabost - potize s pohyblivosti prstll a jinych kloubd, unava svald.
Dechové potize - duSnost, kasel, Unava pfi bézné aktivité.

Travici obtiZze - reflux, problémy s polykanim, nadymani, prdjmy/zacpy, necilené hubnuti,
nechutenstvi.

Cim dfive nemoc rozpozname, tim vétsi $anci mame zpomalit jeji pribéh.

Ptitomnost vySe zminénych priznakl (jinych nez Raynaudiyv fenomén, ktery byva obvykle
prvnim, ale ne Uplné specifickym pfFiznakem pro SSc) po dobu 3 mésic by méla vést

k neprodlenému vySetfeni revmatologem (idealné cestou praktického Lékare, ktery
domluvi prednostni vySetfeni u svého spadového revmatologa s podezienim na SSc).

Prvni kontakt o 1 Prakticky LékaF je ¢asto prvnim odbornikem, kterého pacient vyhleda. Ne kazdy lékaf ma

L L. zkuSenosti se systémovou sklerodermii, proto je dilezité oteviené popsat vsechny pfiznaky.
Prakticky lékar nebo specialista

Kdy by mél lékar neprodlené odeslat pacienta k revmatologovi?

- Pokud pacient nema typickou anamnézu pro primarni Raynauddv fenomén, ale naopak pro
tzv. sekundarni Raynaudidv fenomén (napf. Raynauddv fenomén se objevil nahle v dospélosti,
postihuje asymetricky jednu koncetinu, postihuje palce, vyrazné progreduje v ¢ase).

- Pokud jsou pfitomny kozni zmény nebo otoky prstQ.

- Pokud pacient za¢ina mit dechové potize nebo nevysvétlitelné travici problémy.

- Pokud jsou v krevnich testech pozitivni autoprotilatky (napf. ANA, anti-Scl-70, ACA, RNA3P...).
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Revmatologické vysetieni (2
Diagnostika a klasifikace

Specidalni vysSetieni -

. . 3
podle organového
postizeni
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Revmatolog provadi cilené vysetieni, aby zjistil, zda jde o systémovou sklerodermii,

a pokud ano, jaky je jeji rozsah.

Podrobna anamnéza - jak dlouho trvaji pfiznaky, jak ovliviiuji kazdodenni Zivot?
Fyzikalni vysetieni - zmény na k(zi a cévach, kloubni a svalové postizeni, znamky postizeni

vnitinich organg.

Laboratorni testy - vySetfeni autoprotilatek (ANA, anti-Scl-70, ACA, RNA3P), zanétlivé markery,
renalni parametry, krevni obraz, slozky komplementu, imunoglobuliny.
Kapilaroskopie nehtového valu - hledani typickych cévnich zmén pomoci mikroskopu.

VySetieni
plicniho postiZeni

HRCT
CT s vysokym rozlisenim k
hodnoceni zmén na plicich

DLCO

méfeni prestupu kysliku
z plicnich sklipkd do
krevniho obéhu

Spirometrie
jednoduché méfeni funkce
plic

Pulzni oxymetrie
urceni okysli¢eni krve
(saturace O,)

VySetieni
srdecniho postizeni

ECHO (echokardiografie)
ultrazvukové vysetieni
srdce

EKG
zaznam elektrické aktivity
srdce

Holter
dlouhodobé (24-72 h)
sledovani EKG

Pravostranna srdecni

katetrizace

invazivni méreni tlaku
v pravé ¢asti srdce

a plicnim fecisti (napt.
pii podezieni na plicni
hypertenzi)

Vysetieni
traviciho traktu

Jicnova manometrie
méreni tlaku a motility
jicnu

Polykaci akt s kontrastni
latkou

rentgenové sledovani
priichodu potravy jicnem

Gastroskopie /
kolonoskopie
endoskopické vysetieni
horni a dolni ¢asti traviciho
traktu

Ultrazvuk bficha
posouzeni stavu bfisnich
organt

Vodikovy dechovy test
detekce bakterialniho
pfemnozeni v tenkém
stfevé (SIBO)

Diagndza se stanovuje na zakladé pfitomnosti pro SSc charakteristickych klinickych

a laboratornich zmén. Po takovémto stanoveni diagndzy lze ovéfit, zdali pacient spliiuje
i klasifikacni kritéria pro SSc podle EULAR/ACR 2013 kritérii (ty nejsou ale uréeny

pro diagnostiku). Poté je zasadni zhodnoceni, jestli ma pacient difuzni

nebo limitovanou formu podle rozsahu kozniho postizeni (viz nize).

Stanoveni skore aktivity nemoci, pfipadné skére poskozeni nemoci.
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Stanovem > 4 Po, \{}/h'odnuocvenl vSech vyvsle:-dku je s‘tanf)veir}a, dlagnozta systemovg skl?rodermle. K,azdy pa]aevnt
R . R ma jiny prubéh onemocnéni, proto je dilezité pochopit, co tato diagnéza znamena konkrétne
diagnézy a komunikace pro vas.
s pacientem
P Lékar s vami probere
Jaka je forma onemocnéni (difuzni nebo limitovana).
Jaké organy jsou postizeny.
Jaké jsou lé¢ebné moznosti a dalsi kroky.
Jaky bude rezim sledovani a kontrol.
Kozné diftizni forma systémové sklerodermie (dcSSc)
Zacina Raynaudovym fenoménem, brzy nasleduje:
- difuzni otok klize na prstech a rukou,
- postupné ztuhnuti kiize na prstech, konéetinach, obliceji a trupu.
MUze dojit k relativné rychlému rozvoji postizeni vnitinich organd v prvnich 5 letech.
Nejcastéji postizeny: plice, travici trakt, ledviny a srdce.
Kozné limitovana forma systémové sklerodermie (LcSSc)
Plizivy, pozvolny nastup piiznakd.
Raynaudlv fenomén ¢asto pfitomen nékolik let pred dalSimi projevy.
Kozni zmény omezeny na:
- okraje koncetin (od loktl/kolen k prstim - typicky sklerodaktylie),
- obli¢ej - ryhovani kolem ust, zmen3eni Ustniho otvoru, maskovity vyraz, Spi¢aty nos.
Trup, paze a stehna nejsou postizeny.
Nejcastéji postizené organy:
jicen a plice, Casta plicni arterialni hypertenze.
- ..o. . . .. . , v . o v v v . .
Dlouhodobe : 5 Systgmov? skleroderrtue Je,chronlcke onemocneéni, které se mize v ¢ase ménit. Proto jsou
idelné sled L. pravidelné kontroly zasadni.
a praviaeine sieaovani
Co se sleduje na kontrolach?
Vyvoj koznich zmén a pohyblivosti
Funkce plic (spirometrie, DLCO, HRCT plic)
Riziko srdec¢niho postizeni (ECHO, EKG, NT-proBNP (laboratorni vySetieni krve, které méfi
hladinu natriuretického peptidu - latky, kterou produkuje srdce pfi zvy$ené namaze nebo
pretizeni, napft. pfi srde¢nim selhani nebo plicni hypertenzi).
Znamky renalni krize (krevni tlak, urea, kreatinin, renalni filtrace, vySetfeni moci).
Travici problémy a jejich feseni.
° - e ... o , . ’
KVGIItCI Zivota > 6 Podpora o-d pfltlentskych organizaci,
- . . psychologicka pomoc,
a soucast IQbe rehabilitaéni a socialni programy,

poradenstvi pfi pracovnich zménach.
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jsme s vami

revmaliga.cz

Minimalizace vystaveni
chladu a stresu.

Omezit frekvenci, intenzitu
a trvani chladu i stresu
na minimum.

Vyhybat se nahlym
zménam teploty
a chladnému vétru.

Ochrana téla pred chladem.

Teplé obleceni
rukavice, ponozky, Cepice,
saly, vrstvené obleceni.

Vyhtivané pomiicky
elektrické vyhfivani
rukavic/bot, gelové
ohfivace.

Izolace télesného jadra
udrzovat v teple krk,
hrudnik, bficho, panev.

Podpora periferniho
prokrveni aktivnim
pohybem.

Pravidelny pohyb a cviceni
(pro udrzeni rozsahu
pohybu i krevniho obéhu).

Lokalni zahrati

tfeni rukou, krouzivé
pohyby pazi, teplé koupele
rukou.

Minimalizace stresu

a uzkosti.

Relaxacni techniky,
psychicka pohoda,
vyhybani se stresovym
situacim.

Zanechani koufeni,
vyhybani se i pasivnimu
koureni.

Podpora v centrech pro
lé¢bu zavislosti na tabaku.

Vyhybat se cévné
Skodlivym latkam

(latky, které zuzuji cévy:
kofein, marihuana, kokain,
nékteré léky na hubnuti

a arytmie nebo hypertenzi,
napt. betablokatory).

()
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Vyhybat se praci
s vibrujicimi nastroji
a stroji.

Ochrana pred infekcemi,
vyuzivani ockovani proti
preventabilnim infekénim
onemocnénim (zejména
chfipka, pnuemokok,
Covid-19).

Vyhybat se
epidemiologicky rizikovym
mistam.

Pouzivat respirator, pokud
je vyssi riziko nakazy.

Omezeni kontaktu

s toxickymi latkami
(polyvinylchlorid, kfemicity
prach, prsni implantaty,
organicka rozpoustédla,
epoxidové pryskyfice).

Omezeni
mikrotraumatizace kiize
(tetovani, korektivni
dermatologie).

V soucasnosti nejsou potvrzeny pfinosy behavioralni terapie, vyzivovych doplika
nebo alternativni mediciny na zmirnéni Raynaudova fenoménu ¢i obecné symptomu SSc.

Revma Liga Ceska republika je pacientska organizace, ktera pomaha lidem

s revmatickymi onemocnénimi.

Nabizime

- Informacni brozury a videa

- Akademii zdravotni gramotnosti (AZG)

- Programy osobni podpory

- Online poradny a rozhovory s lékafi
- Edukativni kampané (napft. Svétovy den sklerodermie, Revma v klidu)

Dilezité je nebyt na diagn6zu sam! Zkusenosti a informace mizete ziskat
v pacientské skupiné Skleroderma, Revma Liga CR.

Vice o systémové

revmaliga.cz

sklerodermii




