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Koza moze byt postihnuta pri viacerych reumatickych ochoreniach a jej icast ¢asto odraza patofyziologiu prebiehajiceho systémového
procesu. Preto by sa jej postudeniu mala venovat taka ista vytrvalost a presnost ako pri vysetreni kibov a muskuloskeletalneho systému.
Diagnostika autoimunitnych ochoreni spojivového systému je zaloZzena na rozpoznani priznakov. Koza je najdostupnejsim organom a ¢asto
poskytuje cenné diagnostické ukazovatele, ktoré mozu viest k Specifickej diagnoze alebo mozu lekara prilezitostne zmylit. Rozpoznanie
koznych priznakov je zaloZzené na posudeni typu, konfiguracie, distribtcie a vyvoja lézii. Vybrané laboratérne techniky mézu dalej do-
pomoct k diagndze. Tato kapitola sa zameriava na kozné zmeny vyskytujlce sa najcastejsie u pacientov s reumatickymi priznakmi.

Klucové slova: kozné prejavy, autoimunitné ochorenia, reumatoidna artritida, Sjogrenov syndrém, psoriaticka artritida, systémovy
lupus erythematosus, nekrotizujtce vaskulitidy, Kawasakiho choroba, dermatomyozitida a polymyozitida, systémova sklerodermia,
juvenilna idiopaticka artritida (Stillova choroba).

Skin and rheumatic diseases

The skin may be affected by a number of rheumatic diseases and its involvement in the pathophysiology often reflects the ongoing systemic
process. Therefore, the same effort and accuracy should be given to its assessment as to the examination of joints and musculoskeletal system.
Diagnosis of autoimmune disease of connective tissues is based on recognizing of symptoms. The skin is the most accessible organ and often
provides valuable diagnostic clues that may lead to a specific diagnosis or may occasionally mislead the physician. Pattern recognition of skin
lesions is based upon the assessment of type, configuration, development and distribution of the lesions. Selected laboratory techniques may
further assist diagnosis. This chapter focuses on cutaneous changes occurring most often in patients with rheumatic complaints.
Key words: skin problems, autoimmune diseases, rheumatoid arthritis, Sjogren’s syndrome, psoriatic arthritis, systemic lupus erythematosus,
necrotizing vasculitis, Kawasaki disease, dermatomyositis and polymyositis, systemic scleroderma, juvenile idiopathic arthritis (Still’s disease).
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Reumatoidna artritida

Najcastejsim koznym prejavom u pacien-
tov s reumatoidnou artritidou je reumatoid-
ny uzlik (obrazok 1). Tato |ézia sa vyskytuje na
plochéch vystavenych traume alebo tlaku, ako je
ulndrna strana predlaktia a lumbosakralna oblast.
Reumatoidné uzliky su réznej velkosti v priemere
asi 1 -4 cm, maju farbu koze, st nebolestivé,
tuhej konzistencie, mézu byt pohyblivé alebo
fixované na spodné struktury a mézu ulcerovat
po traume. Vyskytuju sa u 20 % pacientov s reu-
matoidnou artritidou; postihnuti jedinci maju
tazké formy ochorenia a vysoké titre reumatoid-
ného faktora. Mnohopocetné reumatoidné uz-
liky na prstoch s malym alebo Ziadnym klbnym
postihnutim su zriedkavym variantom, ktory

Obrdzok 1. Typicka lokalizdcia reumatoidnych
uzlikov s fistuldciou

sa oznacuje ako reumatoidnd noduléza (1).
Zrychleny rozvoj reumatoidnych uzlikov, ktory
postihuje ruky a nohy, bol opisany u pacientov
dostavajucich liecbu metotrexdtom (2).

Reumatoidné uzliky mozu byt histopatolo-
gicky tazko odlisitelné od necrobiosis lipoidica
diabeticorum alebo od granuloma annulare, ale
tieto ochorenia nepredstavuju problém pri kli-
nickej diferencidlnej diagnostike. Treba tiez odli-
Sit uzliky spojené s dnou, reumatickou horickou
a multicentricku retikulohistiocytézu.

Koza nad prstami ruk a néh je ¢asto bleda,
priesvitnd a atrofickd. Opuch proximalnych

Obrdzok 2. Incipientnd RA, opuch proximal-
nych interfalangeélnych kibov
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interfalangeélnych kibov s atrofickou kozou
moZe napodobrovat sklerodaktyliu (obrazok
2). Ostatné znaky zahfiaju palmarny erytém,
teleangiektézie nechtového l6zka a Raynaudov
fenomén. Casto sa néajde longitudinalne ry-
hovanie nechtov (3). Prilezitostne sa zjavi
reumatoidna neutrofilnd dermatitida ako ery-
tematdzne papuly a loZiskd na koncatindch;
bioptické vzorky obsahuju neutrofilné infiltraty
bez vaskulitidy (4). Pyoderma gangrenosum
(obrdzok 3) ainé neutrofilné dermatdzy sa mo-
7u vyskytnut u jedincov s tazkou reumatoidnou
artritidou (5, 6).

Obrdzok 3. Pyoderma gangrenosum



Obrdzok 4. A. Sjogrenov syndrém: xerostémia
a suchd keratokonjuktivitida

Obrdzok 5. Sjogrenov syndrom: opuch glan-
dula parotis

Sjogrenov syndrom
Kozné prejavy u pacientov so Sjégrenovym

syndrémom odrazaju Zlazovu dysfunkciu, s vy-
susovanim koze a sliznic alebo predstavuju po-
stihnutie krvnych ciev. Suchéd koza (t. . xerdza)
postihuje priblizne 50 % tychto jedincov. Sliznice
oka, Ustnej dutiny a vaginy su postihnuté v sicca
komplexe (obrdzok 4). Palivy pocit v ociach sa
mobZe vyskytovat s erytémom, pruritom, zni-
Zenou schopnostou tvorby siz a akumulaciou
hustého materidlu vo vnitornom o¢nom kutiku.
Ustna dutina a jazyk mozu byt cervené a suchg,
s ordlnymi eréziami a znizenym mnozstvom slin.
Mbze sa vyskytnut osupovanie pier a fistry v ku-
tikoch Ust; zuby sa lahko rozpadavaju. Vaginadlne
postihnutie Usti do pélenia, pruritu a dyspareu-
nie. Zvécsenie slznych, priusnych a pridavnych
slinnych Zliaz je bezné (obrazok 5). Raynaudov
fenomén moze byt pritomny s poruchou kapildr
nechtového 16zka, podobnou tej, pozorovanej
pri systémovom lupus erythematosus (SLE).
Nekrotizujica vaskulitida venul sa vyskytuje
u pacientov so Sjégrenovym syndrémom a preja-
vuje sa ako epizddy palpovatelnej purpury alebo
urtikdrie. Tieto byvaju lokalizované najcastejsie

Obrdzok 6. Psoriasis vulgaris: chronické
nummularne loziskd na chrbate ruk

Obrdzok 7. Psoriasis guttata lokalizovana
na chrbte - subakutne $tadium

na koZzi dolnych koncatin, zjavuju sa po cvicen,
¢asto zanechdvaju hyperpigmentdcie, niekedy
dochdadza k tvorbe ulcerdcii. Anti-Ro (SS-A) proti-
tky sa vyskytuju u vacsiny jedincov s priméarnym

Sjégrenovym syndromom, hlavne ak je spojeny
so systémovou alebo koznou nekrotizujicou vas-
kulitidou. Antineutrofilné cytoplazmatické proti-
latky (ANCAs) mozno néjst u pacientov s primar-
nym Sjogrenovym syndrémom a ich pritomnost
je spojena s klinickymi prejavmi, ktoré mozno
pripisat vaskuldrnemu postihnutiu, ako je kozna
vaskulitida, periférna neuropatia a Raynaudov
fenomén (7). Aj ked je infekcia virusom hepa-
titidy C povazovanéa za exklizne kritérium pri
klasifikacii Sjogrenovho syndromu, az 25 % pa-
cientov s infekciou virusovej hepatitidy C méze
mat pozitivne SS-A alebo SS-B protildtky a byva
aj zvysena incidencia kryoglobulinémie a pur-
pury (8, 9). Znaky Sjogrenovho syndromu bez
SS-A alebo SS-B protildtok sa tiez vyskytuju v spo-
jenf's hypergamaglobulinemickou purpurou, SLE,
reumatoidnou artritidou, sklerodermiou, bilidrnou
cirhézou a lymfoproliferativnymi ochoreniami;
kozné prejavy mozu odrazat pritomnost sicasne
sa vyskytujuceho ochorenia.

Psoriaticka artritida

Psoridza sa prejavuje ako erytematdzne
plaky a loziskd s vrstvami striebristobielych
supin, ktoré su ostro ohrani¢ené od okolitej
nepostihnutej koze. Jednotlivé 1ézie sa mdzu
hojit s prechodnou hyperpigmentéaciou alebo
hypopigmentaciou (obrazok 6).

Obrdzok 8. Arthritis psoriatica na dolnych konca-
tinach s chronickou formou psoridzy na kozi prstov

Obrdzok 9. Psoriasis vulgaris — subunguélne
ZItkasté (olejové) flaky

Psoridza sa z hladiska dedi¢nosti a vzniku
prvych prejavov vyskytuje v dvoch rozdielnych
formach: jedna forma je hereditarna so spoje-
nim s antigénmi HLA (predovsetkym Cwé) a za-
Ciatkom v druhej a tretej dekade Zivota, druhd
forma je sporadicka so zaciatkom v Siestej de-

kdde (10). Podla priebehu je mozné rozlisit dve
formy psoriazy.

Eruptivno-exantematicka forma ma
akutny alebo subakutny priebeh, zvycajne sa
vyskytuje u mladsich pacientov (deti a mla-
dych dospelych), ¢asto po prekonani akutnej
infekcie (najma streptokokovej tonzilitidy) (24).
Vlysev byva mnohopocetny, prejavy su mensie,
lokalizované po celom tele bez predilekcie, nie-
kedy mézu aj svrbiet. Podla velkosti eflorescencif
sa exantematické formy psoridzy oznacuju ako
psoriasis punctata alebo psoriasis guttata (obra-
zok 7), pri folikulovo viazanych papulkach ako
psoriasis follicularis, pri eflorescencidch priemeru
mince ako psoriasis nummularis. Prah drazdivosti
je velmi nizky, vysev novych prejavov je mozné
vyprovokovat aj miernym podrézdenim koze, ale
prejavy maju tendenciu k spontannej regresii.

Chronicko-stacionarna forma psoridzy je
typickd pre dospelych pacientov. LoZisk byva me-
nej, s vacsie, vyraznejsie infiltrované, typicky lo-
kalizované na predilekénych miestach, ktorymi su
kapilicium, lakte, kolend a sakrélna oblast. Pruritus
zvycajne chyba, prah drazdivosti je vyssi, ale lozis-
ka nemaju tendenciu ku spontdnnemu Ustupu,
su zvycajne velmi torpidne a chronicky pretrva-
vaju bez zmeny rozsahu v uvedenej lokalizacii.
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Obrdzok 10. Psoriasis palmaris - menej ¢asta
forma postihnutia koze psoridzou

Obrdzok 11. Lupus erythematosus chronicus
discoides

Sliznica Ust a jazyk nie je ¢asto postihnuta.

Flexorova, alebo inverznd psoridza je klinicky
variant, ktory postihuje intertriginézne oblasti;
postihnutie axildrnych zéhybov, oblasti pod prs-
nikmi, slabin a antekubitalnych a poplitedlnych
jamiek méze byt prehliadnuté alebo zamenené
s inymi dermatdzami, ako je seboroickd derma-
titida alebo kandidéza. Zna¢né mnozstvo ma-
lych kvapkovitych |ézif oznacenych ako psoriasis
guttata (obrdzok 7) sa moze vyskytnut po strep-
tokokovej alebo virusovej infekcii (11). Niekedy
mozu byt vyraznymi priznakmi fistry a Supiny na
distalnych castiach prstov. Kozné lézie sa Casto
Zjavuju v miestach traumy (t. j. Koebnerova reak-
cia alebo izomorfny fenomén). Aj ked je podnet
zvyc&ajne mechanicky, excesivne vystavenie sl-
necnému svetlu a alergické reakcie na podanie
liekov su dalsie provokujuce faktory. Antagonisty
B-adrenergnych receptorov, blokatory vépni-
kovych kandlov, terbinafin a litium mozu viest
k exacerbdcii psoridzy (12, 13, 14).

Casto su postihnuté nechty (obrézok 8); roz-
sah a z&dvaznost postihnutia sa mozu lisit, moze
byt postihnuty jeden alebo viacero nechtov.
Postinnutéd nechtova platnicka méze mat Zltkasté
alebo hnedasté sfarbenie, pod volnym okrajom
nechtu sa méze nahromadit keratoticky materidl.
Typické zmeny nechtovej platnicky su diskrétne
priehlbinky. Okrem nich dalsie bezne zistova-
né nalezy zahfnaju odltcenie platni¢ky nechta
od 6zka (onycholyza), vzhlad ,olejovej kvapky”
vznikd v mieste drobného psoriatického loZiska
nechtového I67ka (obrdzok 9), ¢asté su aj priecne
ryhy na nechtovej platnicke (t. . Beauove linie).

Obrdzok 12. Motylovy erytém na tvari pri SLE
~T <

Hyperkeratotické zmeny nechtov pri my-

kotickych ochoreniach mézu byt tazko odli-
Sitelné od tych pri psoridze, aj ked psoriatické
|ézie maju tendenciu k symetrii a su vacsinou
spojené s ndlezom chrakteristickych morf na
kozi. Tvorba jamiek je neobvykld pri onycho-
mykdzach. Zmeny obmedzené na distdlnu
alebo proximdélnu cast nechta podporujd my-
koticku etiologiu. Mikroskopické a kultivacné
vysetrenie odlf$ia diagndzu onychomykdzy (15).
Onycholyza méze byt dosledkom mnoZstva
pricin zahfiajucich mykotické infekcie, psoridzu,
hypertyreoiddzu a traumu.

Pustulézne formy psoridzy nie st bezné; mo-
7u sa vyskytnut v generalizovanej forme alebo
vo forme lokalizovanej na dlane a stupaje néh.

U pacientov s generalizovanou pustuldéz-
nou psoridzou je zaciatok nahly, s pyrexiou,
myalgiou a artralgiou. Kozné 1ézie pozostavaju
z povrchovych pustul, ktorych vysevy sa mézu
vyvinut do vacsich purulentnych oblastf; exis-
tujlce psoriatické plaky mozu tiez obsahovat
sterilné pustuly. Epizddy pustil sa mézu zjavovat
v intervaloch dnf az tyZzdhov. Predpoklada sa, ze
pacienti s psoriatickou artritidou su nachylnejsf
ku generalizovanej pustuldznej psoridze ako
pacienti bez artritidy. Lokalizovand pustulézna
psoridza dlani a stupaji noh (obrazok 10) je oboj-
stranna a ¢asto nereaguje na Standardnu liecbu.
Bezné su onychodystrofické zmeny a u niekto-
rych pacientov sa mézu pustuly na dlaniach
a stupajach kombinovat s prejavmi loZiskovej
psoridzy v inych lokalizacidch.

Artritida predstavuje najbeznejsiu kompli-
kéciu psoridzy a postihuje az 20 % pacientov.
Klinické priznaky psoriatickej artritidy spadaju
do niekolkych podtypov, ktoré sa mozu pre-
kryvat (16), vratane asymetrickej oligoartritidy,
symetrickej polyartritidy, spondyloartritidy,
distélnej interfalangedlnej artritidy a mutiluju-
cej artritidy. Pritomnost psoridzy u pacientov
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s reumatoidnou artritidou je povazovana za
ndhodné spojenie dvoch beznych ochorent.
Onychodystrofia, ktora sa vyskytuje u pacientov
so symetrickou psoriatickou artritidou, ich moze
pomdct odlisit od pacientov s reumatoidnou
artritidou. Nechtové psoridza je ovela castejsia
ako je samotna psoridza koze u pacientov s pso-
riatickou artritidou a vyskytuje sa u viac ako 80 %
tychto pacientov.

Systémovy lupus erythematosus

Lupus erythematosus sa mdze vyskytnut ako
systémové ochorenie alebo ako ochorenie, pri kto-
rom su lézie ohrani¢ené na kozu. Do skupiny chordb,
ktoré mozno oznacit spolocnym ndzvom lupus ery-
thematosus, patrf viacero nozologickych jednotiek
— lupus erythematosus chronicus discoides (obrézok
1), lupus erythematosus subacutus a lupus erythe-
matosus systemicus (acutus) (38). Vztah medzi nimi
nie je Uplne jasny, ¢asto sa ich klinické, histologické
alaboratérne ndlezy do urcitej miery prekryvaju (17).
Ak je lupus erythematosus na zaciatku ohraniceny
na kozu postihujuc hlavne hlavu a $iju, na zaklade
dostupnych tdajov sa predpoklada, Ze pacienti maju
nizke riziko vzniku systémového ochorenia. Avsak
rozsiahle kozné postihnutie je pravdepodobnejsie
spojené s extrakutdnnymi prejavmi.

U priblizne 80 % pacientov so systémovym lu-
pus erythematosus (SLE) je koza postihnuta isty ¢as
v priebehu ochorenia. Najrozsirenejsim koznym
priznakom je erytémové loZisko (motylovity ery-
tém) nad licnymi oblastami tvare, zvycajne vyne-
chdvajuc nazolabidlne ryhy (obrazok 12). Zriedkavo
sa v povrchovej dermis vyskytuju bulézne kozné
lézie, ktoré obsahuju infiltraty neutrofilov (18).
Erytematdzne loZiska a papuly na tvari, ktoré mézu
byt zamenené s v¢asnymi prejavmi diskoidného
lupusu, zahfiaju Jessnerovu benignu lymfocy-
taru infiltraciu a polymorfnd svetelnd erupciu
(19), seboroickd dermatitidu a rosaceu. Rovnako,
aj ich histologia méze byt podobna. Na rozdiel
od diskoidného lupusu, tieto |ézie sa nevyznacuju
upchdvanim folikulov alebo jazvenim. Seboroicka
dermatitida je charakterizovana Zltymi mastnymi
Supinamia postihuje nazolabidlne ryhy (na rozdiel
od diskoidného lupusu), obocie a viasatu Cast hlavy.
Akné rosacea mé pustuly. Tinea faciej, dermatofy-
tova infekcia, ktord postihuje tvar, mdze imitovat
alebo sa vyskytovat stcasne s diskoidnymi léziami
(20), ale chyba pri nej upchévanie folikulov, telean-
giektdzie a centrdlna atrofia (19).

Diskoidné kozné |ézie u pacientov s lupus
erythematosus su identifikované podlaich cha-
rakteristickych znakov — folikularne zatky, atrofia,
supiny, teleangiektazie a erytém (PASTE znaky
—folicular plugs, atrophy, scale, teleangiectases,



erythema) (obrazok 13). Kozné |ézie su zvycajne
viacpocetné a moézu sa vyskytnut na réznych
Castiach tela. U niektorych jedincov su predileké-
nymi miestami oblasti vystavené sinku. Prejavy
su zvycajne asymptomatické, méze sa vyskytnut
pruritus.

Pojem SCLE definuje systémovu formu
ochorenia so symetrickymi, nejazviacimi koz-
nymi 1éziami (21). Kozné 1ézie pri SCLE postihuju
predovsetkym Siju, extenzorové povrchy ramien
a horné Casti trupu (22). Prejavy mdzu pripominat
psoridzu, alebo sa mézu javit ako anuldrne alebo
polycyklické loziskd. Aj ked sa povodne myslelo,
ze SCLE je v spojeni s miernymi systémovymi
znakmi, jedna Studia ukézala, ze prevalencia z&-
vazného systémového ochorenia pri SCLE méze
byt podobnd tej pri SLE. Existuje silné spojenie
5 SS-A a SS-B protildtkami. SCLE je pravdepodob-
ne najbeznejsim prejavom lupus erythematosus
indukovaného liekmi. Je spojeny s uzitim naj-
réznejsich beznych liekov, ktoré zahfnaju tiazidy,
blokatory vapnikovych kanalov, inhibitory angio-
tenzin konvertujiceho enzymu, terbinafin, statiny
ainterferény (23, 24, 25, 26). Tato forma ochorenia
je Casto SS-A alebo SS-B pozitivna a moze byt tiez
pozitivna na antihisténové protilatky bez extraku-
tannych zloZiek. Histopatologické znaky zahfiaju
dermatitidu rozhrania a pozitivny lupus band test
(27). Lézie pri SCLE nemaju znaky upchavania
folikulov, zmeny pigmentéacie alebo jazvova-
tenia a su distribuované primédrne na pleciach,
nad extenzormi predlakti a v hornej ¢asti chrbta
a hrudnika. Tvar a vlasata cast hlavy su vacsinou
usetrené a prejavy pod Uroviou pasa su velmi
zriedkavé. Pri papuloskvamoznej forme SCLE,
papuly sa mozu zvycajne zvacsovat a splyvat,
¢im vytvaraju sietovity vzhlad. Histopatoldgia je
diagnostickd, avsak imunofluoroscencia nemusi
byt pri SCLE pozitivna (19). Je potrebné odlisit
lichen planus a pityriasis rosea, T-bunkovy lymfém
(28) a sekundarny syfilis.

Alopécia je bezna u pacientov s lupus ery-
thematosus (obrazok 14); vyskytuje sa v jazviacej
aj nejazviacej forme (29). Predovsetkym u je-
dincov so SCLE alebo SLE sa moze vyskytnut
ustupovanie frontélnej vlasovej linie, ktoré pro-
greduje do difiznej straty vlasov bez jazvenia.
Diftizna strata vlasov méze byt vysledkom telo-
génneho efluvia vznikajuceho, ked vstipi velké
mnozstvo vlasovych folikulov do pokojovej fazy.
Tento proces méze nastat tyzdne az mesiace po
velkom emocnom alebo fyzickom strese alebo
po tehotenstve alebo operacii.

Zvysend krehkost vlasov veduca k ldmavym
vlasom vo frontdlnej vlasovej Iinii sa nazyva lu-
pusové vlasy.

Obrdzok 13. Lupus erythematosus chronicus
discoides - typické lozisko na tvari s folikuldrnou
hyperkeratézou, atrofiou koze a teleangiektdzami

Erytematoskvamozne loziskd vo vlasatej ¢as-

ti hlavy pri diskoidnom lupuse maju charakter
presne ohranic¢enych Iézif s vyvojom jazviacej
alopécie, teleangiektaziami a folikulovovymi hy-
perkeratézami. Diferencidlna diagnostika zahfna
alopecia areata, sekundarny syfilis, infekciu derma-
tofytmi, lichen planopilaris, zriedkavo infiltrujuce
sarkoidné granuldmy, metastatické karcinémy
a granulomatdzne infekcie ako tercidrny syfilis.

Aj ked majui teleangiektézie tendenciu vyvi-
jat sa v oblasti proximalnych nechtovych valov
u viacerych pacientov so SCLE alebo SLE, tento
znak sa tieZ vyskytuje u pacientov s reumato-
idnou artritidou, dermatomyozitidou a sklero-
dermiou. Kym u pacientov so SLE a reumato-
idnou artritidou su tieto teleangiektézie zvy-
¢ajne linedrne, polygondélne splete s oblastami
vaskuldrneho vypadku sa rozvijaju u pacientov
s dermatomyozitidou a sklerodermiou.

Fotosenzitivita sa vyskytuje u najmenej jed-
nej tretiny pacientov so SLE a méze byt spojend
so vzplanutiami koznych a systémovych preja-
vov ochorenia. Predpoklada sa, Ze Ulohu hra
ultrafialové Ziarenie UV A a UV B.

Lézie v Ustach a na jazyku st beznejsie u pa-
cientov so SLE a pozostavaju z erytémovych
Skvfn, dilatovanych krvnych ciev a erézif, ktoré
s Casto bolestivé. MoéZu sa vyskytnut vredy
nosovej priehradky a podnebia.

Zmeny na koZi su jasné znaky, ktoré poméha-
ju pri klasifikacii pacientov so SLE. Vyznamnejsie
znaky zahfnaju pritomnost erytematdznych
makuléznych erupcif, atrofickych lozisk s foliku-
larnymi zétkami, fotosenzitivitu a oralne alebo
nazofaryngedlne ulceracie. Alopécia a Raynaudov
fenomén su vylucené ako rozlisovacie faktory,
kedZe nie su specifické a senzitivne.

Obrdzok 14. Lupus erythematosus chronicus
capillitii — atrofia koze a alopécia

Priame imunofluorescen¢né techniky boli
pouzité na skimanie koZe pacientov s lupus ery-

thematosus ako pomoc pri stanoveni diagnézy
a progndzy (30, 31). Tento pristup je znamy ako
lupus band test.V koznych 1ézidch systémového
a kozného lupus erythematosus st deponované
imunoglobuliny a protefny komplementu v gra-
nuldrnom rozlozeni pozd|z dermoepidermalneho
spojenia u 90 — 95 % pacientov, tieto imunoreak-
tanty su zistené v nepostihnutej, sinku neexpono-
vanej koZi u priblizne 50 % pacientov so systémo-
vym, ale nie koznym lupus erythematosus, €o je
dolezitym rozpozndvacim znakom. Pri vysetren{
nepostihnutej, sinku neexponovanej koze, lupus
band test je zvycajne negativny u pacientov s koz-
nou formou ochorenia, ale je pozitivny u asi 80 %
pacientov so systémovou formou.

Typy imunoglobulinov (Ig) detekované
v depozitnych materidloch zahfraju hlavne IgG
algM. Komplementové proteiny z klasickej akti-
vacnej a amplifikacnej drahy su ulozené v tych
istych miestach, hlavne Clg, C4, C3 properdin
a faktor B ako aj tie z komplexu termindlneho
membranu lyzujuceho komplexu, C5b-C9.

Predpoklada sa, Zze depoziciu imunoreaktan-
tov v nepostihnutej, sinku neexponovanej koZi
pacientov so SLE mozno korelovat s oblickovym
ochorenim. V longitudinalnej studii v trvanf 10
rokov, ktord sa pokusila o ur¢enie vztahu medzi
depoziciou koZnych imunoreaktantov a rendl-
nym ochorenim pri SLE, Gvodny pozitivny lupus
band test identifikoval pacientov s oblickovym
ochorenim a skratenou dlzkou preZfvania. Zda
sa, Ze specificita a prediktivna hodnota lupus
band testu zavisi, aspon ¢iastocne, na povahe
a pocte imunoreaktantov detekovanych na der-
moepidermalom spojent.

Nekrotizujace vaskulitidy
Nekrotizujuca angiitida alebo vaskulitida opisu-
je ochorenia, pri ktorych sa vyskytuje segmentalny
zépal s fibrinoidnou nekrézou krvnych ciev. Klinické
syndrémy su zaloZené na kritéridch, ktoré zahfra-
ju celkovy a histologicky vzhlad vaskuldrnych
|ézif, kaliber postihnutych krvnych ciev, ¢astost
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Obrdzok 15. Leukocytoklastickd vaskulitida

postihnutia specifickych organov a pritomnost
hematologickych, sérologickych a imunologic-
kych abnormalit. Systémové postihnutie malych
krvnych ciev s koznymi vaskularnymi léziami bolo
klasifikované ako hypersenzitivna angiitida alebo
vaskulitida, systémova polyangiitida a mikrosko-
pickd polyangiitida. Aj ked mézu byt postihnuté
vsetky velkosti krvnych ciev, nekrotizujlca vasku-
litida koZe postihuje vo vacsine pripadov venuly
a bola nazvand kozna nekrotizujuca venulitida
a leukocytoklasticka vaskulitida. KoZzné vaskularme
lézie sa mozu vyskytnut sticasne s chronickym
ochorenim, mézu byt urychlené infekciami ale-
bo liekmi alebo sa mozu vyvinut z nezndmych
ddvodov (32). NajcharakteristickejSou [éziou je ery-
tematdzna papula, pri ktorej erytém nevybledne
pri tlaku na kozu (tj. hmatna purpura). MdZe sa
vyskytnut urtikaria alebo angioedém, uzliky, pus-
tuly, vezikuly, vredy, nekréza a livedo reticularis.

Obrdzok 16. Leukocytoklastickd vaskulitida typu
palpovatelnej purpury u 28-ro¢nej pacientky

Obrdzok 17. Gangréna pravej dolnej koncatiny
ako dosledok vaskulitidy pri reumatoidnej artritide
2 i - L 1

Prilezitostne moéze byt pritomny podkozny edém
v oblasti vaskularnych [ézif.

Leukocytoklasticka vaskulitida (obrazok
15) je patologicky proces u malého poctu pa-
cientov s urtikdriou (urtikariova vaskulitida). Takato
urtikéria bude pravdepodobnejsie spojend so sym-

ptomami ako palenie alebo bolest, ako so svrbe-
nim, md tendenciu pomaly miznut (vseobecne nie
menej ako po 24 hodinach a az po 72 hodinach)
amoze mat purpurickd zloZku. Sekundarne kozné
zmeny vo forme pigmentdcii alebo oSupovania
mozno ndjst po Ustupe urtikarie (obrazok 16).
Artralgie mozno pozorovat pri chronickej ur-
tikarii, vyplyvajucej z procesov inych ako leukocy-
toklasticka vaskulitida, ale pri artritide mozno vse-
obecne predpokladat zékladnu vaskulitidu (33).
Sedimentdcia je takmer vzdy zvysena u pacientov
s urtikariovou vaskulitidou a véasné komponenty
komplementu st znizené u priblizne 50 % pripa-
dov primérnej urtikdriovej vaskulitidy (34).
Vaskularne erupcie sa najc¢astejsie objavuju
na dolnych koncatinach a ¢asto sa vyskytuju
v oblastiach lokdlneho tlaku. Lézie sa mozu
objavit kdekolvek na koZi, su viak zriedkavé na
tvari, dlaniach, stupajach noh a slizniciach. Kozné
|ézie sa vyskytuju v epizddach, ktoré sa moézu
vratit v roznych intervaloch od tyzdnov po roky.
Hmatné purpurické 1ézie trvaju 1 az 4 tyzdne
a pri ich miznuti dochddza k hyperpigmentacii,
atrofickym jazvém, alebo dochadza k obom.
Vlysev prejavov koznej vaskulitidy moze byt
sprevadzany pyrexiou, nepokojom, artralgiami
alebo myalgiami. Pokial je pritomné, sprievodné
systémové postihnutie malych krvnych ciev sa
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Obrdzok 18. Histologicky verifikovana kozna
forma polyarteritis nodosa u 53-ro¢ného pa-
cienta s typickymi nodozitami na trupe

bez postihnutia viscerdlnych organov
i P

Obrdzok 19. Wegenerova granulamotdza:
Dobre sformovany granulém s viacjadrovymi
obrovskymi bunkami v plicach (farbené HE,
zvacsené 300-krat)

najbeznejsie vyskytuje v kiboch, svaloch, pe-
riférnych nervoch, gastrointestindlnom trakte
a oblickéch.

Reumatoidné vaskulitické ulcerdcie sa typicky
vyvijaju ndhle na lytkach alebo chrbte nohy (35).
SU mnohopocetné, bolestivé, maju vzhlad ako
po Uderoch, maju tvrdd spodinu a mézu sa rych-
lo zvacSovat. Najcastejsie ich vidiet u pacientov
s dlhotrvajucou erozivnou noduldrnou RA, najma
u tych s Feltyho syndromom alebo inymi znakmi
vaskulitidy. Chronické povrchové vredy na predko-
leniach alebo krizoch mozno pozorovat u reuma-
tickych pacientov s inymi znakmi vaskulitidy, ale
tieto lézie st menej specifické (35) (obrdzok 17).
Vredy z vendznej stazy su najcastejsie v clenkovej
oblasti, hlavne v blizkosti medidlneho maleolu a nie
sU bolestivé, pokial nie su sekundérne infikované.
Tieto vredy su plytké a Siroké a maju nepravidelné
okraje. Casto st ohrani¢ené zhrubnutou a hyper-
pigmentovanou kozou vznikajucou sekundarne
pri chronickej vendznej insuficiencii.

Postihnutie artérif sa vyskytuje pri polyarte-
ritis nodosa (obrazok 18), ktord je rozpoznana na
kozi ako noduldrne lézie a vredmi nad artériou
a pri obrovskobunkovej (temporélnej) arteritide,



Obrdzok 20. Alergickd granulamatéza -
Churgov-Straussovej syndrom. Granulom

v epikarde. Okolo centrdlnej fibrinoidnej nekrézy
zapalovy infiltrdt s poc¢etnymi eozinofilmi (far-
bené HE, zvac¢sené 300-krat)

Obrdzok 21. Nekrotizujica vaskulitida
u 57-rocnej pacientky so SLE po insolacii

ktord sa prezentuje ako erytém, edém alebo
chrasta nad postihnutou cievou. Wegenerova
granulomatdéza (3) (obrdzok 19) a alergicka an-
giitida a granulomatéza (t.j. Churgov-Straussovej
syndrom) (obrédzok 20) postihuju velké a malé

cievy; kozné |ézie pri oboch ochoreniach su
erytematdzne uzliky s nekrézou alebo bez nej
a mnozstvo menej specifickych erytematéznych,
edematodznych, purpurickych, papuldrnych, pus-
tuldrnych a nekrotickych lézif.

Koznd nekrotizujuca venulitida bola spoje-
na s urcitymi ochoreniami spojivovych tkaniv,
hlavne reumatoidnou artritidou, Sjégrenovym
syndromom, SLE a hypergamaglobulinemickou
purpurou (obrdzok 21). Zriedkavo sa vyskytuje
pri zmiesanej chorobe spojiva, relapsujucej poly-
chondritide a sklerodermii. Palpovatelnd purpura
v zavislych lokalizaciach (oblasti so zvysenym or-
tostatickym tlakom ako zadok a doIné koncatiny)
je najcastejsim priznakom nekrotizujucej venulitidy.
Lézie st okruhle alebo ovélne sekundarne, vznikaju
sekundarne pri radidlnom prestupe erytrocytov
z postkapildrnych venul horného cievneho plexu
v dermis (37). Diferencidlna diagnostika zahfia
chronicku bakteridlnu infekciu, akitnu hepatitidu
typu B, liekovu reakciu, lymfoproliferativne ochore-
nie, reumatické ochorenie a Henoch-Schonleinovu
purpuru (HSP) (obrazok 22). Biopsia v priebehu
24 - 48 hodin méze napomact definovat zapalo-
vU podstatu ézie. Pritomnost IgA imunofluores-
cencnych depozitov na dermalno-epidermélnej
junkcii podporuje pritomnost HSP. Pri izolovanej

Obrdzok 22. Henochova-Schonleinova purpura
u 50-ro¢ného pacienta

leukocytoklastickej vaskulitide je progndza vo
véeobecnosti dobrg; napriek tomu, nekrotizujuca
venulitida moéZe byt spojend s vaskulitidou vac-
sich ciev a mala by podnietit dosledné hladanie
systémovej nekrotizujlcej arteritidy (38). Znaky
nekrotizujucej arteritidy zahfnaju nepravidelne

ohranicené purpurické loziskd, kedze zapal a trom-
bdza hibokych dermélnych a podkoznych ciev
vedU k oblastiam krvéacania a infarktov (37). Mozno
tiez vidiet kozné uzliky, livedo reticularis, nekrotické
zmeny na prstoch a hiboké kozné ulceracie.

Pojem paraneoplasticka vaskulitida sa
pouziva na opisanie pacientov s koznou nekro-
tizujucou venulitidou spojenou s malignymi
stavmi, ktoré zahfiaju Hodgkinovu chorobu,
lymfosarkém, T-bunkovu leukémiu u dospe-
lych, myelofibrozu, mycosis fungoides, akutne
a chronické myelogénne formy leukémie, vlasa-
tobunkovu leukémiu, bronchogénny karciném
dlazdicového epitelu, karciném prostaty a kar-
cinédm hrubého ¢reva.

Kryoglobuliny (39) sa mézu vyskytnut u pa-
cientov s koZnou nekrotizujucou venulitidou,
s alebo bez sprievodnych ochoreni spojivového
tkaniva a lymfoproliferativnych ochorenf; u pa-
cientov s infekciou virusovej hepatitidy A, B a C.
Koznd nekrotizujica venulitida bola zistend u pa-
cientov s cystickou fibrézou, zapalovym ochore-
nim creva a Behgetovou chorobou.

ANCA a antifosfolipidové protilatky boli spo-
jené s roznymi formami nekrotizujucej vaskulitidy
(40). ANCA protilatky boli zistené u pacientov s mi-
kroskopickou polyangiitidou, polyarteritis nodosa,
Churgov-Straussovej syndromom, systémovou

Obrdzok 23. Urtikaridlna vaskulitida 51-ro¢nej
pacientky

polyangiitidou, Wegenerovou granulomatézou

a koznou vaskulitidou spojenou s infekciou viruso-
vej hepatitidy C (41). Najbeznejsim koznym znakom
u pacientov s antineutrofilnymi cytoplazmatickymi
protilatkami je hmatna purpura. Mikroskopicka
polyangiitida je spojend so systémovou vaskuliti-
dou malych ciev, ktord tieZ postihuje kozu, v ktorej
su postihnuté venuly a arterioly (42). Je spojena
s nekrotizujicou a mesiacikovitou glomerulone-
fritidou a s periférnymi ANCA protildtkami s anti-
myeloperoxiddzovou $pecificitou (43).
Antifosfolipidové protilatky (tj. antikardio-
lipinové protildtky a lupus antikoagulant) sa vy-
skytuju u pacientov s autoiminnymi ochore-
niami a ochoreniami spojivového tkaniva a pri
niektorych idiopatickych ochoreniach. Livedo
reticularis je najcastejsie rozpozndvanym koznym
nélezom. Antifosfolipidové protilatky triedy IgA
boli zistené u 6 z 10 pacientov s idiopatickou
koznou nekrotizujucou vaskulitidou (44) a anti-
fosfolipidové protilatky boli zistené u niektorych
jedincov s livedoidnou vaskulitidou.
Najcastejsie zistované infek¢né agens su
virusy hepatitidy A a C, streptokoky skupiny A,
Staphylococcus aureus a Mycobacterium leprae.
Pri infekcii virusovou hepatitidou B sa v skorych
stadidch moéze vyskytnut prechodnd urtikaria
a predstavuje vaskulitidu. HIV infekcia bola spo-
jend u obmedzeného poctu pacientov s koznou
vaskulitidou. Nekrotizujuca vaskulitida spbsobe-
na priamou invaziou krvnych ciev réznymi druh-
mi mikroorganizmov sa vyskytuje napriklad pri
infekcii Neisseria meningitidis alebo pévodcom
Skvrnitej horucky Skalistych hor. Najcastejsie
obvinované lieky su sulfonamidy, alopurinol,
fenytoin, tiazidy, penicilin a nesteroidné pro-
tizadpalové latky. Propyltiouracil a hydralazin
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Obrdzok 24. Livedo reticularis u pacienta trpia-
ceho na polyarteritis nodosa. Na lavom kolene
je viditelny opuch vyvolany sinovitidou

mozu sposobit vaskulitidu v spojeni s ANCA

protilatkami. Kozna vaskulitida sa vyvinula po
podani faktoru stimulujiceho kolénie granulo-
cytoy, streptokinazy, monoklondlnych protildtok,
imunoadsorpcnej liecby stafylokokovym protef-
nom A, liekovych aditiv, rddiokontrastnych latok
a etanerceptu (45).

U asi 50 % pripadov ostava pricina koznej
nekrotizujucej venulitidy nezndma. Henoch-
Schénleinov syndrom je najrozsirenejsou
podskupinou. Casto s v anamnéze priznaky
zhorného dychacieho traktu. Syndrém, ktory sa
vyskytuje hlavne u deti a menej ¢asto u dospe-
lych, zahfia postihnutie koze, kibov, gastrointes-
tindlneho traktu a obli¢iek. IgA je deponované
okolo krvnych ciev v kozi, synovii, obli¢kach
a gastrointestindlnom trakte (46).

Urtikariova vaskulitida (47) sa vyskytuje pri
sérovej chorobe, ochoreniach spojivového tkani-
va ainfekciach; v spojeni's IgM, M komponentom
(t j. Schnitzlerov syndrom) (48); po podani jodidu
draselného a nesteroidnych protizapalovych lie-
kov; a ako idiopatické ochorenie.

Urtikariova vaskulitida (obrazok 23) postihu-
je hlavne Zeny. Kozné Iézie ¢asto trvaju 3 az 5
dni. Epizodické artralgie su hlavnym klinickym
priznakom a postihuju z&pastia, prsty, koleng,
¢lenky a prsty na nohdch. Mézu byt spoje-
né s Jaccoudovym syndrémom (49). Hlavné
znaky syndrému zahfiaju horucku, nepokoj,
myalgiu a zvacsenie lymfatickych uzlin, pecene
a sleziny. Specifické organové priznaky mézu
postihovat oblicky, vo forme glomerulitidy ale-
bo glomerulonefritidy; gastrointestindlny trakt
ako nauzea, zvracanie, hnacka a bolest; respi-
racny trakt ako laryngeédlny edém a chronicka
obstrukena alebo restrik¢na plicna choroba;
oci ako konjunktivitida, episkleritida a uveitida;
a centralny nervovy systém ako bolesti hlavy
a benigna intrakranidlna hypertenzia (t.j. pseu-
dotumor cerebri). Pojem hypokomplementovy
urtikdriovy vaskuliticky syndrém bol pouZivany
na opis pacientov so zavaznejsimi systémovymi

Obrdzok 25. Kawasakiho choroba. A. Suché,
syto prekrvené pery. B. Hrubé olupovanie koze
stupaji néh

prejavmi, hypokomplementémiou, a protilat-
kami proti C1q.

Schnitzlerov syndrém pozostava z epizdd
urtikariovej vaskulitidy s lgM, M komponentom.

Pridruzené znaky zahfnaju hortcku, lymfadeno-
patiu, hepatosplenomegaliu, bolest kosti s oste-
osklerézou a senzimotorickd neuropatiu. Rozvoj
do lymfoplazmacytického maligneho stavu bol
opisany u 15 % pacientov (50).

Erythema elevatum diutinum (51) pozostava
z erytematdznych papul, lozisk a uzlikov, ktoré su
lokalizované hlavne na zadku a extenzorovych
plochach a su Casto sprevadzané artralgiami.
Pridruzené stavy zahffaju IgA monoklonalnu
gamopatiu, mnohopocetny myelém, myelo-
dyspléziu, celiakiu, relapsujucu polychondritidu
a HIV infekciu (52).

Nodularna vaskulitida sa vyskytuje ako
bolestivé cervené uzliky na dolnych konca-
tindch, hlavne na lytkach. Opakované epizo-
dy su bezné, niekedy sa vyskytnu aj vredy.
Erythema induratum, ktord bola spdjana s tu-
berkulézou, ako bolo dokdzané amplifikovanou
polymerédzovou retazovou reakciou pre DNA
Mycobacterium tuberculosis v bioptickych vzor-
kéch koze (53), predstavuje formu nodularnej
vaskulitidy.

Livedoidna vaskulitida (54) sa vyskytuje
u Zien ako opakované bolestivé vredy dolnych
Casti predkolent, ktoré su spojené s trvalym
livedo reticularis (obrdzok 24), ktoré je ¢asto
tmavopurpurovej farby. Hojenie vyustuje do
sklerotickych, bledych oblasti obklopenych
teleangiektdziami, ktoré boli nazvané atrophie
blanche. Livedoidna vaskulitida méze byt idio-
paticka, alebo sa moze vyskytnut u pacientov
so SLE, kde sa vyvinie postihnutie centralneho
nervového systému; antifosfolipidové protilatky
boli stanovené v oboch skupinach pacientov.
Livedoidna vaskulitida bola opisana pri de-
ficiencii proteinu C (55) a pri mutacii faktora
V Leiden (56). Niektorf vedci povaZzuju tento
stav za trombogénnu vaskulopatiu skor ako za
vaskulitidu malych ciev. Sneddonov syndrém
je klinicky syndrém pri livedo reticularis a live-
doidnej vaskulitide s prechodnou cerebrédlnou
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ischémiou, hypotenziou a extracerebralnymi
arteridlnymi a venéznymi trombdzami. Boli opi-
sané cirkulujuce antifosfolipidové protilatky
a protilatky proti endotelovym bunkadm (57).

Kawasakiho choroba

Kawasakiho choroba postihuje pre-
dovsetkym deti, prejavuje sa polymorfnym
exantémom (morbiliformnym, scarlatiniform-
nym, pustuléznym alebo vysevom podobnym
erythema multiforme), na dlaniach a ploskach
néh vznikd veéasny erytém s osupovanim po
niekolkych dnoch, zmeny na Ustnej sliznici su
podobné sarlachu a zahfiaju jahodovy jazyk
a suché, cervené popraskané pery, vyvija sa aj
kongescia spojoviek (obrazok 25). Polymorfny
vysev je Casto najvyraznejsi v plienkovej oblasti.
Takyto vysev spolu s dlhotrvajucou horuckou,
vyraznou lymfadenopatiou a polyartralgiami
alebo artritidou u detf silne podporuje diagnézu
Kawasakiho choroby. V diferencidlnej diagnos-
tike je potrebné vylucit bakteridine a virusové
infekcie (infekcia meningokokmi, skvrnitd horuc-
ka Skalistych hor, ricketsidza, sekundarny syfilis,
syndrom toxického Soku, a i)

Kawasakiho choroba méze mat priznaky
hortcky, konjunktivitidy a 1ézif Ustnej sliznice
ako aj polymorfné kozné vyrazky. Pri Kawasakiho
chorobe mozno vidiet difuzny erytém v Ust-
nej dutine, ako aj erytém pier nasledovany su-
chostou, fisurdciou a povrchovymi eréziami,
ktoré kontrastuju s krvavymi, chrastovymi pe-
rami u pacientov s erythema multiforme major.
Erytém jazyka s vycCnievajucimi papilami vedie
k jahodovému jazyku pri Kawasakiho chorobe,
aky mozno tiez vidiet pri Sarlachu, ale nie pri
erythema multiforme major.

Dermatomyozitida a polymyozitida

Pacienti s klasickou dermatomyozitidou ma-
ju zvycajne kozné postihnutie niekolko mesiacov
pred ndstupom zjavnej proximalnej svalovej
slabosti (58, 59). V¢asné kozné lézie su casto
nespecifické, ale mézu napodobriovat aler-
gicku kontaktnu dermatitidu o¢nych mihalnic
alebo ekzematdznu dermatitidu (60). Typicky
je symetricky, plosny alebo Skvrnity, tmavocer-
veny erytém na licach. Koza je edematdzna,
najvyraznejsi je opuch hornych mihalnic, ktoré
nadobudaju charakteristické lividnocervené
sfarbenie (obrézok 26). Viyraz tvare pripomina
smutok, mimika je redukovand, hoci hybnost nie
je obmedzena. MéZu sa tvorit teleangiektazie
alebo hyperkeratotické supiny. Aj chrbty rdk
a periungvalna oblast byvaju erytematdzne.
Neskér sa na dorzélnych plochach prstov ruk,



Obrdzok 26. Dermatomyositis — periorbitdlny
edém

najmé nad interfalangealnymi kibmi ruky, ale aj
nad olekranonmi, patelami a maleolami tvoria
charakteristické ploché papuly fialovocervenej
farby (Gottronove papuly), ktoré sa hoja za vzni-
ku atrofif s jemne zriasenym koznym povrchom
(obrazok 27). Oblast proximalneho nechtového
valu byva citlivd na dotyk a tvoria sa na nej po-
lygonalne siete teleangiektazif.

Amyopatickd dermatomyozitida je prefe-
rovany pojem pouzivany na opis jedincov, ktorf
maju typické kozné znaky, ale Ziadnu zjavnu
myozitidu pocas 2 rokov nepretrzitého sledo-
vania. Hypomyopatickd dermatomyozitida je
pojem pouZzivany na identifikdciu pacientov bez
dokazu muskuldrneho postihnutia do 2 rokov
pozorovania. U niektorych pacientov s amyopa-
tickou dermatomyozitidou sa pomalou pro-
gresiou moéze rozvinut symptomatické svalova
slabost pocas obdobia niekolkych rokov, kym inf
pacienti su bez zjavného svalového ochorenia
10 aZ 20 rokov. Avsak, napriek chybaniu svalo-
vého postihnutia, tito pacienti maju rovnaké
riziko rozvoja potencialne zivot ohrozujucich
komplikécif klasickej dermatomyozitidy, ako je
intersticialna fibrotické plticna choroba a interné
maligne stavy (61).

Plochy vystavené sinku a extenzorové plo-
chy su ¢asto postihnuté. Fotosenzitivnost (62)
je vyraznd v oblasti tvare a vo ,V oblasti” Sije
a hrudnika. Lézie st zo zaciatku ploché, ale mézu
sa stat vyvysenymi a edematdznymi s purpu-
rovo-Cervenym sfarbenim. Na rozdiel od lupus
erythematosus, licna erupcia zvycajne postihuje
aj nazolabidlne ryhy. Ked ochorenie progreduje,
intenzita erupcii sa znizuje a méze byt nahra-
dend sietovanou hyperpigmentovanou a hy-

Obrdzok 27. Gottronov znak v oblasti laktov

Obrdzok 28. "Ruky mechanika" u pacientky
s dermatomyozitidou

popigmentovanou atrofiou a sietou jemnych

teleangiektazif, znamych ako poikiloderma.
Poikiloderma sa zriedkavo najde aj pri ostatnych
ochoreniach spojivového tkaniva. Raynaudov
fenomén moze byt spojeny so sklerodaktyliou
u priblizne jednej tretiny pacientov. Zmeny na
slizniciach s erytémom, jazvami a vredmi moéze
napodobrovat SLE; avsak nazélna alebo pala-
talna perforacia su zriedkavé (63)..

Heliotropna erupcia je svetlo fialovo alebo
erytematdzne sfarbend, nachddza sa na a v okolf
oc¢nych mihalnic, s periorbitdlnym edémom
alebo bez neho (obrazok 26). Edém sa moze
vyskytnut nezavisle. Gottronov znak je plochd
alebo vyvysena purpurovo-cervend oblast nad
interfalangedlnymi klbmi ruky, olekranonmi, pa-
telami a maleolami, ktord sa rozvinie do atrofic-
kého plaku s teleangiektdziami a pigmentovymi
zmenami (obrdzok 27). Linedrny extenzorovy
erytém charakteristicky sleduje priebeh extenzo-
rovych sliach alebo samotny povrch tela. Typicky
salovy vzhlad erytému na hornej casti chrbta
a pliec je tiez charakteristicky. Mechanikovu ruku,
so Supinami a fistrami na laterdlnych stranach
prstov, mozno ndjst az u jednej tretiny pacientov
a pripomina kontaktnu dermatitidu (obrazok
29). Periungudlne sufuzie s dilatovanymi vyvrt-
kovymi cievami striedajuce sa s avaskuldrnymi
oblastami moézu byt vyrazné a su ¢asto spojené
so zvysenym kutikuldrnym rastom.

Kalcinéza koZe (obrdzok 29) je zriedkava pri
ochoreniach spojivového tkaniva okrem derma-
tomyozitidy a sklerodermie. Kalcindza pri der-
matomyozitide je zvycajne rozsiahlejsia ako pri

Obrdzok 29. Kalcifikaty na predkolenf pri
chronickej forme juvenilnej dermatomyozitidy

Obrdzok 30. Sclerodermia diffusa — generalizo-
vana forma

sklerodermii a rozsiruje sa do svalu a podkoznych
tkaniv. Tieto zmeny su pozorované Castejsie, ak
ochorenie zac¢ina v detstve. Kalcifikacia sa vy-
skytuje hlavne na pleciach, laktoch a zadku a na
rozdiel od sklerodermie je zriedkavé na prstoch.
Kozné vredy a dutiny mozu vzniknut po extrizii

deponovaného vépnika. Raynaudov fenomén je
zriedkavy u deti, aj ked' mézu mat tvarovy erytém
a nekrotizujucu vaskulitidu postihujucu gastroin-
testindlny trakt, co moze viest k perforacii Creva.

Niektorf pacienti s dermatomyozitidou alebo
polymyozitidou mézu mat pridruzené ochorenie
spojivového tkaniva, ako je zmiesané ochorenie
spojivového tkaniva, SLE, reumatoidnd artritida,
Sjégrenov syndrém, sklerodermia a polyarteritis
nodosa. Vacsina tychto jedincov méa skor poly-
myozitidu ako dermatomyozitidu (64).

Urcity typ dermatomyozitidy alebo poly-
myozitidy méZe byt spojeny s autoprotildtkami
Specifickymi pre myozitidu. Anti-Jo-1 je spojend
s Raynaudovym fenoménom, myozitidou, artri-
tidou, intersticidlnou chorobou pltic a mechani-
kovou rukou. Anit-Mi-2 protilatky su spojené s kla-
sickou dermatomyozitidou s V znakom, $alovym
znakom a nadmernym kutikuldrnym rastom.

Pri uvazovani o terapii antimalarikami pri
dermatomyozitide by mali lekdr i pacient brat
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Obrdzok 31. Sclerodermia circumscripta
s lokalizaciou na chrbte

Obrdzok 32. A. Linedrna ohrani¢end skleroder-
mia postihujuca lavd dolnu koncatinu. Skleréza

zasahujuca kozu, podkoZie i sval sposobila atro-
fiu celej koncatiny

B. Ohranicena sklerodermia typu morfey.

V centre loZiska sklerotickd depigmentovana

Obrdzok 33. Sclerodermia circumscripta (en
bande) — rozpoltené celo

do Uvahy, Ze u priblizne jednej tretiny pacien-
tov sa mozZu vyskytnut kozné reakcie zhodné
s liekovou hypersenzitivitou a Ze terapia antima-
larikami nemusf byt tak G¢inna ako je pri lupus
erythematosus (65).

Systémova sklerodermia
Sklerodermia moZe byt ziednodusene roz-
delend na systémovu sklerézu (obrazok 30) a lo-
kalizovanu sklerodermiu (obrézok 31). Systémova
sklerdza je multisystémové ochorenie s dvoma
hlavnymi podskupinami: ohranicena (predtym
znama ako kalcinéza, Raynaudov fenomén, ezo-
fagedlna dysfunkcia, sklerodaktylia a teleangiek-
tazie (CREST) syndrom) a difizna. Ohranicend
sklerodermia sa klinicky rozozna podla dlhodo-
bej anamnézy Raynaudovho fenoménu pred
rozvinutim ostatnych priznakov, ako je sklero-

Obrdzok 34. Systémova sklerdza s typickymi
priznakmi na tvari. Vyhladenie vrasok, tele-
angtiektazie na licach, mikrostémia, perioralne
ryhovanie a Uzky nos.

Obrdzok 35. Skleréza koze na prstoch ruk. Koza
je vyhladend, napnutd, leskld, pritomny je Ray-
naudov fenomén, lytické skratenie prstov ruk

a postulcerézne deformdcie nechtov.

daktylia (t. j. zhrubnutie koZe ohranicené na ru-
ky), vredy na prstoch a ezofagealna dysmotilita.
Aj ked je ohranic¢end sklerodermia povazovana
za miernejsiu ako difizna sklerodermia, ¢revna
hypomobilita, pltcna hypertenzia a cor pulmo-

nale sa mozZu vyskytnut so zévaznou morbiditou.
Diftizna sklerodermia ma ¢asto rychly nastup so
skorym rozsirenim zhrubnutia koze na proximal-
nych castiach spojené s kardiopulmonalnym
a rendlnym postihnutim (66).

Lokalizovana sklerodermia réznych foriem
primérne postihuje kozu. Najbeznejsim typom
je morfea, pri ktorej su kozné lézie ohranice-
né oblastami atrofie farby slonoviny v strede
a erytémovym lemom fialovej farby na periférii
(obrazok 32). Lézie morfey bezne pretrvavaju
roky; avsak méZu zmiznut spontanne a zhojit sa
s rezidudlnymi pigmentovymi zmenami alebo
bez nich. Niektoré formy morfey boli pricinne
suvislé s infekciou Borrelia burgdorferi (67, 68).

Linedrna sklerodermia sa zjavuje v distribUcii
podobnej pasom. Dolné koncatiny su postihnu-
té najcastejsie. Okrem koze mozu byt postihnu-
té prilahlé svaly a kosti. Linedrna sklerodermia
zacina najcastejsie pocas prvych dvoch dekéd
zivota. SUvisi s abnormalitami axialneho skeletu,
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hlavne skrytej spina bifida. Na rtg mozno pozo-
rovat melorheostézu, denznt linedrnu kortikalnu
hyperostézu pod sklerotickymi plakmi (69). Iné
varianty sklerodermie zahfnaju frontélne alebo
frontoparietélne postihnutie hlavy, zndme ako
en coup de sabre, ktoré je charakterizované atro-
fickou ryhou, ktoré sa rozprestiera pod kozou
a progresivnou facidlnou hemiatrofiou (t.j. Parry-
Rombergov syndrém) (obrazok 33).

Aj ked' je proximalne koZné postihnutie
charakteristické pre systémovu sklerodermiu,
kozné zmeny na tvari a rukdch mézu byt vyraz-
né. Znaky zahtmaju maskovitl, bezvyraznu tvar
s fixnym pohladom, neschopnostou zvrastit
Celo, napnutim koZe nad nosom so zobédkovitym
vzhladom, restrikciou Ust s radidlnymi zéhybmi
a stratou tkaniva, ¢im sa zvyraznia zuby (obrazok
35). Skorym znakom je edém na chrbte prstov,
ruk a predlakti. Sklerodaktylia sa vyskytuje so
zUzZenymi prstami, na ktorych je atroficka koza;
mozu byt pritomné flekéné kontraktdry prstoy,
laktov a kolien (70) (obrdzok 35).

Vyvrtkové teleangiektazie s oblastami
vypadku sa vyskytuju bezne na nechtovych
|6Zkach a moZu korelovat s plicnou hyperten-
ziou (70). Stvorcové, ovélne alebo polygonélne
teleagiektatické makuly s priemerom 2 =7 mm
mozu postihovat tvér, pery, jazyk a ruky. Ostatné
znaky zahfiaju generalizovanu hyperpigmenta-
ciu a alopéciu. Rdzne vystupné merania, ktoré
zahfnaju zavaznost Raynaudovho fenoménu
a pritomnost vredov na prstoch, boli pouZité na
meranie aktivity ochorenia a funkéného stavu
U pacientov so sklerodermiou (72). Pri ohrani-
¢enej sklerodermii sa nakoniec mézu vyskyt-
nut kalcifikdcie s Raynaudovym fenoménom,
ezofagedlnymi abnormalitami, sklerodaktyliou
a teleangiektaziami.

Ochorenia s koZznou sklerézou, ktoré treba
zohladnit pri diferencidlnej diagndze skleroder-
mie alebo systémovej sklerdzy zahfiaju eozi-
nofilnu fasciitidu; skleromyxedém (papuldrna
mucinéza); skleredém pri diabetes mellitus;
porphyria cutanea tarda; lichen sclerosus et
atrophicus a iné varianty lokalizovanej skleroder-
mie, lipodermatosklerdzy alebo panikulitidy zo
stazy; chronické ochorenie Step-versus-hostitel;
syndrém eozinofilia-myalgia spojena s pozitim
L-tryptofanu (73).

Juvenilna idiopaticka artritida
(Stillova choroba)

Kozné prejavy sa vyskytuju aj v spojenti's ju-
venilnou reumatoidnou artritidou (t. j. Stillovou
chorobou) (74, 75). Najcastejsie rozpoznava-
nou formou je prchavé erytematdzna erupcia,



ktora sprevadza vzostup teploty neskoro popo-
ludni u 25 — 40 % pacientov, hlavne chlapcov.
Kozné |ézie vyzeraju ako malé, erytematdzne
alebo lososovo sfarbené makuly a papuly, ktoré
su distribuované na tvari, trupe a koncatinach.
Zvycajne nie su svrbivé a ak raz vzniknu, dalej sa
Uz nesiria ani nezvacsuju. Lézie sa vyskytuju, ak
je ochorenie aktivne, trvaju len niekolko mintt
az hodin, odzneju s remisiou, vyliecia sa bez
zvysku a nesuvisia s prognézou. Erupcie moézu
byt nestale, vracaju sa denne, a predchadzaju
kibové postihnutie. Takyto ra$ pri pritomnosti
kazdodennej horucky, difuznej hmatnej lym-
fadenopatie a polyartritidy je patognomicky
pre Stillovu chorobu. Pri skorom vzniku moéze
systémova juvenilnd reumatoidnd artritida napo-
dobnovat kongenitélne infekcie a treba ju zvazit
pri diferencidlnej diagnostike novorodeneckych
exantémov (76). Virusové infekcie (77, 78). (rubeo-
la, infekcia ludskym parvovirusom B19 (erythema
infectiosum), hepatitida B, mononukledza, cy-
tomegalovirusova infekcia, akutna HIV infekcia
a i) a liekové reakcie su ochorenia najcastejsie
zamienané so Stillovou chorobou.
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Publikace je druhym vydanim celostatni ucebnice farmakologie, kterd poprvé vysla v roce 2002 a jeji dotisk o tfi roky
pozdéji. Nekteré kapitoly jsou v textech zcela nové (napt. kapitola vénovand apoptdze, erektilni dysfunkci, lécivaim
pouzivanym v ocnim lékarstvia pouziti €kt u specidlnich skupin nemocnych —tj. v téhotenstvi, pri kojeni, u détia ve
stari), nékteré jsou v souladu s novymi poznatky zcela nove zpracovany (napt. farmakodynamika, celkova aneste-
tika, léky pouzivané u nemoci GIT a lékova zavislost). Doplnéna byla kapitola vysvétlujici zakladni pojmy ve farma-
kologii. Vsechny kapitoly jsou aktualizovany a doplnény o nové lékové skupiny a léky. V zavéru knihy jsou zafazeny
i dvé nové modelové klinické studie.

Usporadani textd se pridrzuje klasického déleni, které se ve farmakologii zatim nejvice osvédcilo, tj. v prvni cdsti
(obecna farmakologie) jsou uvadény zakladni principy interakce mezi lékem a organismem a v druhé ¢asti (special-
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