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SOUHRN

Lokalizovana sklerodermie (LS) a morfea jsou terminy zahrnujici skupinu vzacnych chronickych zanétlivych fibrotizu-
jicich nemoci kiize, ptipadné podkozni tukové tkané, svalu az kosti. Na rozdil od systémové sklerézy vsak nepostihuji
vnitfni organy, jako je gastrointestinalni trakt, srdce, plice a ledviny a nejsou spojena se zkracenym prezitim nemocnych,
nékteré klasifikace proto uzivaji souhrnného terminu morfea pro vSechny formy tohoto onemocnéni, aby nedochézelo
k zaménovani se systémovou formou, jiné uzivaji souhrnny termin LS. Typy onemocnéni zahrnuji loziskovou, genera-
lizovanou, linearni, hlubokou, a smisenou formu, nékteré klasifikace zahrnuji i eozinofilni fasciitidu a atrophodermia
Pasini-Pierini. Lé¢ba ma byt zahdjena v ¢asné fazi nemoci pred vznikem komplikaci, protoze tyto se obtizné 1é¢i. Hlavni
ukazatele pro zahdjeni 1é¢by predstavuji znamky aktivity nemoci, forma nemoci a hloubka postiZeni. Sou¢asné moznos-
ti [é¢by povrchnéjsich forem zahrnuji fototerapii, lokalni aplikaci kortikoidu, takrolimu, kalcipotriolu v monoterapii ¢i
v kombinaci s betametazonem dipropionatem, nékteré prace uvadéji imiquimod. Pro tézsi formy onemocnéni je nejvice
zavedena systémovd lé¢ba metotrexdtem v monoterapii ¢i v kombinaci se systémovymi kortikosteroidy, v rezistentnich
ptipadech je prislibem mykofenolat mofetil. Zda se, ze protrahovana systémova lé¢ba metotrexatem po 1-2 roky sniZuje
riziko recidiv nemoci, které jsou pozorovany kolem ¢tvrtiny nemocnych.

Kli¢ovd slova: lokalizovana sklerodermie — morfea - klasifikace - terapie - priibéh

SUMMARY
Localised Scleroderma and Morphea: Current State of Knowledge and Therapy

Localized scleroderma (LS) or morphea are terms encompassing a group of rare chronic inflammatory fibrosing disorders
of the skin and underlying structures such as subcutaneous fat tissue, fascia, muscle and bone. As, in contrast to systemic
sclerosis, internal organs like GIT, lungs, heart and kidney are not affected and the disease has normal life expectancy,
some classifications use term morphea for all subtypes in order to avoid unnecessary confusion with systemic form, other
use term LS. The subtypes of the disease include plaque, generalized, linear, deep and mixed variants, some classifications
comprise also eosinophilic fasciitis and atrophoderma of Pasini-Pierini. The treatment should start early in the course
of the disease before complications occur as these are difficult to treat. The main indication criteria for the treatment
are based on disease activity, subtype of the disease and depth of involvement. Current treatment options for superficial
forms include phototherapy and topical therapy with corticosteroids, tacrolimus, calcipotriol, alone or in combination
with bethamethason dipropionate, some studies suggestt the use of imiquimod. The well-established systemic therapy for
severe forms include systemic methotrexate alone or in combination with systemic corticosteroids, in treatment resistant
cases the use of mycophenolate mofetil is promissing. It seems that prolonged systemic therapy with methotrexate for 1-2
years reduce relapses of the disease that are observed in one quarter of patients.
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UVOD

Sklerodermie jsou heterogenni skupinou onemocnéni
charakterizovanych vznikem tuhé kize. Lokalizovana
sklerodermie (LS), téz nazyvana morfea, je onemocnéni
postihujici fibrotickym procesem kuzi, ptipadné podkoz-
ni tukovou tkan, sval a kost. Mnozi odbornici doporucuji
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uzivani souhrnného terminu morfea pro véechny formy
tohoto onemocnéni, protoze lokalizovana sklerodermie,
na rozdil od systémové sklerdzy (sklerodermie), zpravi-
dla nepostihuje vnitini organy, jako je gastrointestinalni
trakt, srdce, plice a ledviny, a neni spojena se zkracenym
prezitim nemocnych [10, 11]. Diivodem je predejit zby-
te¢nému zneklidnéni a zaménovani téchto dvou chorob

Ces-slov Derm, 91, 2016, No. 6, p. 253-316



jak u nemocnych, tak lékari. I kdyz se u obou onemoc-
néni uplatiuji podobné patogenetické pochody, jednd se
o rtiznd onemocnéni, kterd se vzicné mohou vyskytovat
soucasné, ale neprechdzi jedno v druhé [25].

Jednd se o relativné vzdcné onemocnéni s incidenci
vyskytu 0,4-2,7/100 tisic obyvatel [37, 28, 40] s Castéjsim
postizenim zen v poméru k muztim 2,6-6 : 1 [44]. Pru-
zkum juvenilni formy v Anglii a Irsku ukazal incidenci
0,34 pripadii na 100 tisic déti [15]. U déti je nejcastéjsi
forma linearni vznikajici u 90 % mezi 2.-14. rokem véku,
u dospélych loziskova morphea ,en plaque® s nejcastéj-
$im vyskytem mezi 40.-50. rokem véku.

Patogenetické mechanismy vedouci ke zvy$ené tvor-
bé kolagenu a extracelularni matrix nejsou jasné. Pred-
poklada se kombinace genetické predispozice a zevnich
vliva, ktera vede k expresi adheznich molekul, jako napt.
adheznich molekul cévniho endotelu (VCAM-1), inter-
celularnich adheznich molekul-1 (ICAM-1), aktivaci T
lymfocytti a k tvorbé profibrotickych cytokind, jako je
transformujici rustovy faktor beta (TGF-beta), destickovy
rtistovy faktor, rustovy faktor pojivové tkané, interleuki-
nu 4, 6 a8 [16,23,24,29]. Aktivace téchto prozanétlivych
a profibrotickych pochodti vede pak ke zvysené tvorbé
kolagenu a snizené tvorbé matrixovych metaloproteinaz
odpovédnych za degradaci kolagenu [24].

Na propuknuti nemoci se mohou podilet rtizné spou-
$téci faktory. Z infekénich faktorti se zvazuje role borre-
lia sp., avsak zatimco nékteré evropské studie tyto mik-
roorganismy prokazuji, americké studie tuto souvislost
nepotvrzuji, a proto zustava patogenetickd role boreli
sporna [10, 24]. Role mechanického traumatu se pozo-
ruje asi u 16 % nemocnych [11, 14]. Postradia¢ni morfea
vznika asi u 1 z 500 ozafovanych nemocnych, pficemz
u 20 az 25 % vznikd i mimo ozafovanou oblast [3, 45].
V pripadech, kde je nezbytna lé¢ba chirurgicka ¢i ra-
dioterapie, nepredstavuje morfea jejich kontraindikaci.
Spojitost vzniku morfey s aplikaci 1ékii byla pozorovana
u bleomycinu, D-penicillaminu, vitaminu K1, L-5- hyd-

Tabulka 1. Klasifikace morfey (podle Laxer [28], Fett [28])

roxytryptofanu v kombinaci s karbidopou, balicatibu aj.
Pro autoimunitni povahu nemoci svéd¢i sdruzeni s au-
toimunitnimi chorobami — u déti ve 2-5 % a u dospélych
okolo 30 % se nachdzi choroby jako vitiligo, inzulin de-
pendentni diabetes mellitus, Hashimotova tyreoiditida,
Gravesova choroba, ulcerdzni kolitida, psoridza. Rodinna
anamnéza byva pozitivni ve 12-23,8 % u déti a v 10,6 %
u dospélych [30, 56]. Antinuklearni protilatky (ANA) se
nachazi u 20 az 80 % nemocnych, pricemz jejich titr ne-
koreluje s priibéhem ani zavaznosti nemoci. Jedna se pre-
devs$im o protilatky antinukledrni (ANA) s homogennim
typem imunofluorescence, protilatky proti jednovlakno-
vé DNA (anti ss-DNA), protilatky antihistonové, revma-
toidni faktor [10].

KLASIFIKACE

Terminy ,lokalizovana sklerodermie® a ,,morfea“ byva-
ji v praxi uzivany jako synonyma a jsou stale predmétem
diskuse. V soucasné dobé jsou nejvice uplatiiovany dvé
klasifikace onemocnéni. Jedna je zastancem souhrnného
terminu morfea pro vSechny typy této choroby - tabulka
1 [28, 56]. Druha klasifikace pochazejici od némeckych
autort, pouzivand predevs$im v Evropé a v tomto sdélen,
pouziva souhrnny termin ,lokalizovana sklerodermie®
(sclerodermia circumscripta) pro véechny formy tohoto
onemocnéni a termin morfea vyhrazuje jen pro povrchni
loziskové postizeni typu ,morphea en-plaque® Toto ¢le-
néni je navrzeno s ohledem na rozsah a hloubku postize-
ni, lé¢bu a prabéh rozliSovanych forem - tabulka 2 [25].
Limitované formy trvaji do vyhasnuti aktivity choroby
u 50 % nemocnych kolem 2,7 roku, kdezto formy genera-
lizované, linedrni a hluboké kolem 5,5 roku [40].

Nejcastéjsi formou onemocnéni u dospélych je loZis-
kovd morfea (,en-plaque®), kterd je charakterizovana su-
perficialnim postizenim epidermis a koria. Vétsinou za-
¢ind jako ovalné cervenofialové lozisko, ¢asto s povrchem

Morfea LOZISKOVA

*superficialni - zasahuje epidermis, korium

*hluboka - zasahuje podkozi ptipadné az fascie a sval, korium nemusi byt postizeno

Morfea LINEARNI
*koncetiny, trup

*en coup de sabre®

*hemiatrophia progressiva faciei (syndrom Parry-Romberg)

Morfea GENERALIZOVANA

Morfea PANSKLEROTICKA

* > 4 loziska = 3cm > 2 anatomické krajiny (hlava, krk, jednotlivé koncetiny, pfedni a zadni strana trupu)

*cirkularni hluboké postizeni: zmény epidermis, koria, podkozi, svalu, eventudlné kosti konéetiny, trup

Morfea SMISENA kombinace 2 a vice forem
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Tabulka 2. Klasifikace lokalizované sklerodermie - Sclerodermia circumscripta

(podle Kreuter [25])

LIMITOVANA forma

« morfea: loziskova, ,.en plaque®, praimér > 1 cm

» morfea gutatni: pramér < 1 cm

« atrofodermie Passini-Pierini: frustni forma morfey

GENERALIZOVANA forma

« generalizovana lokalizovana sklerodermie: > 3 anatomické krajiny

« panskleroticka invalidizujici morfea: té7kd zvlastni forma

« eozinofilni fasciitida: zvlastni forma, primarné postihujici fascii

LINEARNI forma

« linedrni lokalizovand sklerodermie: nejéastéji koncetiny

o linedrni lokalizovand sklerodermie ,.en coup de sabre®: hlava

« progresivni facidlni hemiatrofie (synonymum Parry-Romberg syndrom)

HLUBOKA forma
SMISENA forma

vzhledu pomerancéové kury, v centru s postupnym vzni-
kem bélavé indurace, kterd je zpocatku lemovana eryté-
mem, nez prejde v tuzsi bélavé lozisko v celém rozsahu.
Béhem 3-5 let projev zmékne a prejde v $edohnédavou,
nékdy lehce atrofickou, trvalou hyperpigmentaci (obr. 1)

[10]. Nejcastéji postihuje trup jedné az dvou anatomic-

kych krajin. Gutdtni morfea predstavuje superficidlni
indurované 1éze o pruméru do 1 cm (obr. 2). Atrophoder-
mia idiopathica Passini-Pierini, vzhledem k sou¢asnému
vyskytu s morfeou a nalezu mirného zhrubéni vaziva ko-
ria, je v sou¢asné dobé mnohymi odborniky povazovana
za frustni formu morfey [25]. Projevuje se jednotlivymi

Obr. 1. Morfea: vyvoj projevu (erytém-indurace-atrofie)
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Obr. 2. Morfea gutatni

Obr. 3. Atrophodermia idiopathica
Passini-Pierini

¢i mnohocetnymi, symetrickymi, ostfe ohrani¢enymi, Se-
dohnédymi, mékkymi, nékdy lehce vkleslymi makulami,
které jsou stejného vzhledu jako odeznély projev morfey
(obr. 3).

Generalizovand morfea, podle Laxera [28], je charakteri-
zovana vznikem vice nez ¢tyt lozisek o priméru pres 3 cm
ve dvou a vice ze sedmi anatomickych krajin (hlava, krk,
jednotlivé koncetiny, predni a zadni strana trupu). Podle
némeckych autort je generalizovana LS charakterizovdna
postizenim tfi a vice anatomickych oblasti [25]. Loziska
¢asto symetricky postihuji zejména trup a mohou splyvat
v rozsahlé indurované plochy (obr. 4).

Pansklerotickd invalidizujici morfea je vzacna forma gene-
ralizované LS vznikajici ¢asto jako smisena linedrni a dise-
minovand forma s cirkuldrnim postizenim koncetin a/nebo
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Obr. 4. Generalizovana forma

trupu, bez postizeni rukou a nohou, ktera je charakterizova-
na hlubokym fibrotickym procesem koria, podkozni tukové
tkané, fascie, svalu az kosti se vznikem flekénich kontraktur,
s moznou zastavou rustu koncetiny, vznikem trofickych
viedt a s nevyraznym sklonem k regresi (obr. 5).

Eozinofilni fasciitida je onemocnéni mnohymi autory
povazované za formu generalizované LS [25], primarné po-
stihujici zanétlivym fibrotickym procesem fascii, ptipadné
podkozni tukovou tkan, dermis a sval. Klinicky se projevu-
je nahlym vznikem bolestivych dolickujicich symetrickych
otokil (zpravidla koncetin, bez postizeni rukou a nohou),
které prechazi v induraci. Retrakce fibrotizovanych va-
zivovych sept podkozni tukové tkané podminuje typicky
doli¢kovany, ,,matracovity“ vzhled (obr. 6) povrchu kize
v mistech s vét$im tukovym polstafem (nejcastéji vnitini
strany pazi, stehen). Laboratorné je provazena zvysenou
sedimentaci krve, hypereozinofilii a hypergamaglobuliné-
mif. Asi ve 30 % se nachazi projevy loZiskové morfey, které
¢asto vznikaji pred ¢i po akutni fézi fascitidy [33].

Obr. 5. Pansklerotickd morfea
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Generalizované formy a eozinofilni fascitida vstupuji
do diferencidlni diagndzy se systémovou sklerézou, ktera
vétsinou klinicky necini obtize. LS, na rozdil od systémo-
vé sklerdzy, zpravidla nepostihuje symetricky ruce, nohy,
vynechava podkoleni a loketni jamky, oblast axil, hlavu,
krk, areoly, nevykazuje kapilaroskopické zmény kapilar
proximalnich nehtovych vald, pritomnost teleangiektazii,
typické organové postizeni a nebyva provazena Raynau-
dovym fenoménem.

Linedrni LS je nejcastéjsi formou u déti [56]. Projevuje
se jako pruhy tuhé ktiZe, nejcastéji na koncetindch, které
mohou sledovat Blaschkovy linie. V ptipadé hlubokého
postizeni muze vést v mistech premostujicich klouby
k flek¢énim kontrakturdm (obr. 7), atrofii podkozi, ptipad-
né svaltl, a zpomaleni rtistu koncetiny (obr. 8). U déti ma
zavaznéjsi prabéh nez u dospélych a castéji vede k vyraz-

Obr. 7. Flekéni kontraktura Obr. 9. Frontoparietalni forma - ,,en coup de sabre®
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Obr. 10. Progresivni facialni hemiatrofie

Obr. 11. Hlubok4 forma

nym funkénim, kosmetickym a psychologickym nasled-
kim s vyskytem artralgii a artritid postizené koncetiny
asi u 30-50 % nemocnych. Nejznaméjsi je frontoparietdl-
ni forma (,,en coup de sabre®) projevujici se sklerotickym
pruhem probihajicim paramedialné na cele s presahem
do kstice, se vznikem jizvici alopecie, vzacné zasahujici
pod uroven obodi, kterd mtize byt spojena s poruchami
centralniho nervového systému (kalcifikacemi falx ce-
rebri, cefalgiemi, epileptickymi zachvaty) a oénimi kom-
plikacemi (uveitidou, episcleritidou, zménami adnex vi-
¢ek a poruchou jejich hybnosti) u 3,2 % nemocnych déti
(obr. 9). U osob se zménami centralniho nervového systé-
mu a znamkami aktivity choroby jsou proto doporucovany
pravidelné o¢ni kontroly v intervalu ¢tyf mésicti po prvni
tri roky [56, 55].

Progresivni facidlni hemiatrofie (syndrom Parry-Rom-
berg) (PFH) je onemocnéni projevujici se primarni at-
rofii podkozni tukové tkané, pripadné svalu, chrupavek
az kosti vedouci k tézké asymetrii obliceje, pripadné
porucham dentice a dentdlni okluze [47, 48] (obr. 10).
Onemocnéni vznika zpravidla do 20 let véku, nejéastéji
kolem desatého roku, je pozvolné progredujici a vyhasina
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do 2-10 let. Vzhledem k ¢astému souc¢asnému vyskytu li-
nearni LS u PFH (az u 71 % nemocnych s PFH) jsou vét-
$inou obé tato onemocnéni povazovana za klinické formy
stejné choroby [48].

HIlubokd LS (morphea subcutanea, profunda) postihuje
fibrotickym procesem primarné podkozni tukovou tkan,
pripadné hluboké korium, fascii az sval. Jedna se o vtaze-
né, ke spodiné fixované podkozni indurace, na povrchu je
kiize ¢asto normalniho vzhledu (obr. 11). MtiZe se jednat
o solitarni projev postihujici zejména trup ¢i o léze sy-
metricky lokalizované nej¢astéji na kondetinach [24, 33].

Smisend forma predstavuje soucasny vyskyt riznych
forem, nejcastéji linedrni formy s jinym typem postizeni,
ktera se objevuje asi u 15 % nemocnych [10, 56].

VYSETRENI

Zpravidla je dostate¢né zakladni sérologické vySetieni
zahrnujici sedimentaci erytrocytti, C reaktivni protein,
krevni obraz véetné diferencidlniho poctu leukocytt,
zdkladni biochemii a antinuklearni protilatky (ANA)
(nepfima imunoflurescence na Hep-2 bukach) a u eozi-
nofilni fasciitidy téz elektroforézu bilkovin. VySetfovani
protilatek proti extrahovatelnému nukledrnimu antigenu
(ENA) ptipada v uvahu pti podezieni na systémové one-
mocnéni. Specificky sérologicky ukazatel aktivity nemoci
neni k dispozici [25]. Podle nékterych autort byly zvysené
hladiny kreatinkinazy a aldoldzy pozorovany v souvislos-
ti s tvorbou novych projevti a mohly by byt znamkou ak-
tivity nemoci u détskych nemocnych [54]. V jedné studii
u détskych nemocnych vykazaly korelaci s aktivitou one-
mocnéni sérové hladiny interferonem gamma indukova-
ného proteinu 10 (IP 10), tumor nekrotizujiciho faktoru
alfa (TNF-alfa) a kolonie stimulujiciho faktoru granu-
locyt a makrofagti (GM-CSF) [50]. U forem s hlubsim
postizenim mohou byt zvy$eny transaminazy, kreatinki-
naza a aldolaza v dtsledku svalového postizeni, mohou
byt déle zvyseny i zanétlivé ukazatele, jako je sedimentace
erytrocytii a C reaktivni protein, hypereozinofilie, hyper-
gamaglobulinémie, pozitivita ANA. Pfi podezfeni na po-
stizeni kloubt je vhodné vysetteni revmatoidniho fakto-
ru. V pripadé pozitivity a u zdvaznéjsich forem, zejména
u détskych pacientd, je vhodné vySetfeni ve spolupraci
s revmatologem. Na rozdil od systémové sklerdzy neni LS
provazena nélezem specifickych autoprotilatek, vzacné se
nachazi pozitivita protilatek anticentromerovych a pro-
ti DNA-topoizomeraze I (anti-Scl70), jejich prtikaz pak
vyzaduje peclivé sledovani nemocnych [56]. Vysetfovani
protilatek na borélie je kontroverzni a vétsinou nebyva
bez klinického podezteni doporucovano [25].

Histologické vysetfeni je vhodné pii nejasném ndlezu,
nerozli$i véak morfeu od systémové sklerdzy. Biopsie by
vidy méla zavzit i podkozni tukovou tkan. Pfi hlubsim
postiZeni je nutné provést hlubokou biopsii skalpelem, pti-
padné az s odbérem fascie. Histologicky nalez je zavisly na
charakteru mista odbéru biopsie (ddaj o odbéru z centra
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indurace ¢i zanétlivého lemu by mél byt uveden na histo-
logické privodce), vyvojové fazi a hloubce projevu. Za-
nétlivé 1éze vykazuji perivaskularni a intersticidlni infiltrat
z lymfocytd, plazmocytt, pripadné eozinofilti, mastocytu
a makrofagu, se zhrubénim kolagennich snopcti. Postupné
zanétu ubyva a dochdzi ke zmnozeni zhrubéni az homo-
genizaci kolagennich snopcti vaziva koria, ptipadné vazi-
vovych sept podkozni tukové tkané. Zhrubélé kolagenni
snopce v koriu tésné obepinaji adnexa. Pritomnost zané-
tu svéd¢i pro aktivitu onemocnéni. Nalez zanétu a/nebo
sklerdzy vaziva pouze ve vyssich partiich koria ukazuje na
moznost pouziti povrchnéji ptisobicich 1é¢ebnych pristupti
(fototerapie, lokalni terapie), postizeni hlubokého koria az
podkozni tukové tkané pak na uplatnéni systémové ¢i in-
tralezionalni 1é¢by [38].

Zobrazovaci metody, zejména magnetickd rezonance
(MRI), maji vyznam pfi diagnostice hlubokého postizeni
jako napf. u eozinofilni fasciitidy, pti planovani operace
nebo pfi podezfeni na postizeni centrdlniho nervového
systému. Pri postizeni hlavy mtize byt pfitomna atrofie
mozkové kiiry ¢i Ibi, kalcifikace, 1éze bilé hmoty, dilatace
komor, rozsifeni leptomening, anomalie intrakranialnich
cév. Alternativou pro vysetfeni mékkych tkani je sonogra-
fie. U linedrnich forem postihujicich hlavu a u progresivni
facialni hemiatrofie s neurologickymi priznaky je mozné
zvazit vySetfeni neurologické. U linearnich forem s posti-
zenim hlavy jsou nutné o¢ni kontroly (viz vyse), ptipadné
vy$etteni ortodontické. Nemocni s LS jen vzacné trpi Ray-
naudovym fenoménem ¢i vykazuji abnormalni nalezy na
plicich a jicnu. Jednd se vét$inou o postizeni asymptoma-
ticka, prokazatelna pouze pfi cileném vySetfovani, a proto
neni jejich podrobné rutinni vysetfovani bez pritomnosti
Kklinickych pfiznakt doporucovano [25, 56].

LECBA

V soucasné dobé neni k dispozici kauzalni, plné uspoko-
jiva 1é¢ba LS. Lisi se pristup k 1é¢bé mezi dermatology, kte-
fi 1é¢i vSechny formy, a to nejéastéji lokalnimi kortikoidy
a fototerapii, a détskymi revmatology, kteti 1é¢i predevsim
linedrni a generalizovanou formu obvykle systémovou 1é¢-
bou metotrexatem a kortikoidy [17]. I kdyz pouzivani nize
uvedenych 1é¢iv v 1é¢bé morfey je podporeno riznymi stu-
diemi, nejsou pro 1é¢bu téchto onemocnéni schvaleny [25].

Lécbu onemocnéni je nutné zahdjit v aktivni fézi, aby
se zabranilo vzniku komplikaci, které jsou lé¢ebné $patné
ovlivnitelné. Volba a zahdjeni terapie se proto ridi akti-
vitou nemoci, jeji formou, hloubkou postizeni a rizikem
funkéniho ¢i kosmetického postizeni.

Pro stanoveni aktivity a monitorovani pribéhu one-
mocnéni nejsou k dispozici sérologické ukazatele (viz
vy$etteni). Klinickymi znamkami aktivity nemoci je pii-
tomnost erytému, pribyvani novych ¢i rozsitovani jiz pri-
tomnych projevi. Pro sledovani pribéhu onemocnéni je
k dispozici validovana metoda klinického hodnoceni, tzv.
LoSCAT (Localized Scleroderma Cutaneous Assessment
Tool). Skére LoSCAT zahrnuje tfi parametry [1, 2]:

1. hodnoceni aktivity nemoci (mLoSSI - modified loca-
lized scleroderma severity index), vychazejici z pri-
tomnosti erytému, indurace a tvorby novych projevi
v bodové $kale 0-3 v 18 anatomickych krajinach;

2. hodnoceni vzniklého poskozeni (LoSDA - localized
scleroderma skin damage assessment): pritomnost
atrofie dermis, atrofie podkozni tukové tkané a poru-
chy pigmentace;

3. celkové hodnoceni lékatem (PGA - physician global
assessment).

Tabulka 3. Navrzené schéma 1é¢by podle formy a hloubky postizeni (modifikovano podle Fett [11], Li [31], Kreuter [25])

GENERALIZOVANA
bez kontraktur a hlubokého
postizeni

MORFEA

en plaque
superficialni, limitovana

FORMY S HLUBOKYM POSTIZENIM
linearni, hluboka, panskleroticka (postizeno podkozi, fascie,
svaly, eventualné klouby az kosti)

LOKALNI
; ks

kortlk‘oster01dy‘ ’ FOTOTERAPIE"
takrolimus kalcipotriol, o ., .

L lepsi bezpecnostni profil nez
kacipotriol//beta- ,

. L metotrexat
metazon dipro-pionat
(Imiquimod*)
¢ A/NEBO {Bez efektu
FOTOTERAPIE**
UVAL, .
lokdlni PUVA METOTREXAT
pripadné

i + v kombinaci s
UVA KORTIKOSTEROIDY
UVB-311"

*V nékterych doporucenich nejsou uvedena. **Podle dostupn

METOTREXAT (MTX) - po dobu 12 mésict

Dospéli: 12,5-25 mg/tyden

Déti: 1 mg/kg/tyden, s. c., maximalné 25 mg

NEBO

MTX + KORTIKOSTEROIDY ™

Dospéli: MTX + methylprednisolon i. v. 500-1000 mg/den,

3 dny po sobé/1krat za mésic alespon po 3-6 mésice

Déti: MTX + methylprednisolon i. v. 30 mg/kg/davka maximum

1 gram, 3 dny po sobé¢/1krat za mésic po 3 mésice

NEBO

MTX + prednison v davce 2 mg/kg/den, maximum 60 mg, ve dvou
rozdélenych dennich davkach po dobu minimélné 2 a maximalné 4
tydnt, postupné vysazeni do 48 tydnu

{ A/NEBO
MYKOFENOLAT MOFETIL*

osti. **Kortikosteroidy v monoterapii jsou lékem volby u eozinofilni

fasciitidy, u LS v monoterapii se uplatiiuji v akutni fazi; pro dlouhodobou l1é¢bu se v monoterapii nepovazuji za vhodné.
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Tabulka 4. Lokélni 1é¢ba: klinické studie

KliniCké StUdie POEet paCientﬁ VySledky’ tl.Vénl’

randomizovana
Takrolimus 0,1%  zaslepena vehikulem  2krat denné
kontrolovana [26]
Takrolimus 0,1% Fig]sl’eknvm pllotmi 5y rét dennd
. o, prospektivni 2krat denné¢ na noc
[ kontrolovana [32] v okluzi
el ) 3krét tydné az denné

prospektivni [41] i i
Imiquimod 5% 3-Skrét tydné

prospektivni
vehikulem
kontrolovana [8]

1krat denné

Kalcipotriol/ rospektivni, série

betametazon pﬁ :dﬁ 7] ’ 1-2krat denné
dipropionat prip

Kalcipotriol prospektivni pilotni ©  2x denné v okluzi

10 (dospélych)

13 (dospélych)

7 (dospeli)

12 (dospéli)

9 (dati)

25 (dospéli)

6 (vék 15-59)

12 (vék 12-38)

kozni skore
Durometr

kozni skore

biopsie

kozni skore
(,DIET*)

kozni skore
(,DIET*), VAS,
US

kozni skore
(.DIET), US

skore aktivity,
Us

kozni skore
(DIET)

takrolimus statisticky
vyznamné zlepSent,
3 mésice

vsichni pacienti zlepSeni,
4 mésice

vsichni pacienti zlepSeni,
3 mésice

vsichni zlepSeni statisticky
vyznamné — erytém/
indurace,

6 mésict

statisticky vyznamné
zlepseni US hloubky
a VAS, nevyznamné

DIET, 9 mésica

statisticky vyznamné
zlepseni DIET,
nevyznamné US hloubky,
9 mésict

pokles aktivity u 5z 6
pacientt

3 mésice

statisticky vyznamné
zlepSeni skore, 3 mésice

Pozn.: DIET - kozni skére hodnotici primér léze, poruchy pigmentace, induraci, erytém a teleangiektazie, VAS - vizudlni analogova

gkéla, US - ultrasonografie

LoSCAT predstavuje slibny, snadno pouzitelny néstroj
hodnoceni prubéhu a [é¢by nemoci bez nutnosti pouziti
zvlastniho pristrojového vybaveni [19, 25]. Ke sledova-
ni aktivity a pribéhu choroby se pouziva i fada metod
(kutometr, durometr, elastometr, systém hodnotici po-
mér kozniho skdre, laserové dopplerovské zobrazovaci
techniky, sonografie 20-MHz, termografie aj.), které
vSak vyzaduji prislusné pristrojové vybaveni a zkusené
hodnotitele.

P1i 1é¢bé sklerotickych projevil lze tc¢inek hodnotit po
2-3 mésicich 1é¢by [25]. Navrhované schéma 1écby pro
nase podminky je uvedeno v tabulce 3 - je ¢lenéné podle
formy onemocnéni a hloubky postizeni a vychazi z modi-
fikovanych publikovanych doporuceni [11, 25, 31].

Lokalni 1é¢ba

Lokalni lé¢ba vzhledem k omezenému pruniku do
hloubky ptichazi v tvahu u méné rozsahlych a povrch-
néjsich projevit LS. V lokalni 1é¢bé se stale uplatnuji
lokdlni kortikosteroidy. Prestoze nejsou v literatufe do-
state¢né dtikazy o jejich uc¢innosti, jsou nadale dopo-
ruc¢ovany u povrchnich forem onemocnéni, zejména
v akutni zanétlivé fazi onemocnéni. Zpravidla se dopo-
rucuje pouziti velmi silnych kortikosteroidt 1krat denné
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po dobu jednoho mésice, ptipadné silnych kortikoidl
1krat denné po dobu tfi mésicti, aplikovanych ptipadné
v okluzi [25]. Pti dlouhodobéj$im pouziti se doporucu-
je intervalova terapie. Vyjime¢né se kortikoidy aplikuji
intralezionalné.

V literatufe jsou k dispozici tfi studie na malém
poctu pacienttt dokladujicich prfiznivy uéinek kalci-
potriolu aplikovaného 1-2krat denné v monoterapii
[5], v kombinaci s betametazonem ¢i UVAL1 fototerapii
(tab. 4) [7, 20]. Aplikace se doporucuje provadét 2krat
denné, pokud mozno v okluzi, alespon po dobu tfi mé-
sicti [25]. Utinnost lokalni aplikace takrolimu 0,1% se
ukazala ve tfech prospektivnich studiich, zejména na
akutni zdnétlivou a indurativni fazi nemoci [27, 32, 46].
Takrolimus se doporucuje jako alternativa lokalnich
kortikoid® nebo i v prvni linii 1écby, 2krat denné, pfi-
padné na noc v okluzi [11, 25]. Lokalni imunomodula-
tor imiquimod vede indukci tvorby interferonu gamma
(IFN-y) k inhibici transformujiciho rustové faktoru beta
(TGF-P), a tak k antifibrotickému uc¢inku. Tti studie na
détskych i dospélych nemocnych vykazaly pfiznivy uci-
nek 5% imiquimodu aplikovaného po dobu 6-9 mésicti
1krat denné po 3-7 dni v tydnu [6, 8, 41]. Néktef{ autori
vsak jeho pouziti nedoporucuji [25].
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Tabulka 5. Fototerapie — vybrané klinické studie

pacienti

Systematicky piehled vétsina (70 pacienti) s nizkou davkou
9 prospektivnich studii ~ UVALI 20 J/cm?*/den, kumulativni
UVAL [10] davka 600-800 J/cm?

nizkéd ddvka (LD) - UVA1

10-20 J/cm?, kumulativni 800 J/cm?
Randomizovana stfedni davka (MD) - UVA1

srovnavaci [22]

NB-UVB (311 nm)
maximum 1,5 J/cm?

5-20 J/cm?sezeni
(celkem 100-400 J/cm?)

Prospektivni
Sirokopasmové UVA [9]

Retrospektivni koupelovdi MOP 0,2 ml/1 0,3-10 J/cm?/sezeni
PUVA 9

70/121

30-50 J/cm?, kumulativni 2000 J/cm?

median kumulativni davky 115 J/cm?

klinické, kozni
skore, US,
kutometr, biopsie

zlepSeni u 90 % pacienttl

statisticky vyznamné zlep$eni
kozniho skére u véech

vyznamné lepsi:
kozni skore, US MD-UVAL > NB-UVB
nevyznamné rozdily mezi:
NB-UVB - LD-UVA1
LD-UVAI - MD-UVA1

klinické zlepSeni 89 % zlepseno

SITHE e 2L o 89 % zlepseno, 39 % kompletni

remise

Pozn.: US - ultrasonografie, UVA1 - ultrafialové zafeni 340-400 nm, NB-UVB - tzkopasmové ultrafialové zareni 311 nm, PUVA -
psoralen a UVA zafeni, MOP - metoxypsoralen, LD-UVA1-low dose, nizkodavkova UVA1, MD-UVA1l-medium dose, sttednédavkova

UVAL US - ultrasonografie

Fototerapie

Fototerapie se v 1é¢bé LS uplatiiuje pres 20 let a je
predmétem velkého poctu klinickych studii (tab. 5).
Ultrafialové zafeni ma protizanétlivy a antifibroticky
ucinek prostrednictvim indukce riznych matrixovych
metaloproteindz vedoucich k inhibici syntézy kolage-
nu. Vzhledem k omezenému priniku tohoto zafeni do
hloubky (tizkopasmové NB-UVB 311nm dosahuje k der-
moepidermalnimu rozhrani, UVA/UVA1/PUVA pak do
stfedniho az dolntho koria) své uplatnéni naléza zejména
u povrchnéjsich forem LS. Nejvétsi randomizovana studie
porovnavala G¢innost nizké a stfedni davky UVA1 a NB-
-UVB u 64 nemocnych. Nizka davka UVALI byla apliko-
véna v rezimu 20 J/cm? na sezeni s celkovou kumulativni
davkou 800 J/cm?, stfedni jednotlivd davka UVA1 byla 50
J/cm? na sezenis celkovou kumulativni davkou 2 000
J/cm?, 1é¢ba NB-UVB probihala v inicialni davce 0,1 J/
cm? pro fototyp II a 0,2 J/cm? pro fototyp III, zvySované
podle snasenlivosti o 0,1-0,2 J/cm* do maximalni davky
1,3 J/em? pro fototyp II a davky 1,5 J/cm? pro fototyp III.
Ozatovani probihalo 5krat tydné po dobu osmi tydnd,
celkem ve 40 sezenich [22]. Statisticky vyznamné zlep-
$eni podle modifikovaného kozniho skére, bylo pozoro-
vano u véech skupin nemocnych. Stfednédavkova UVAI
byla vyznamné Gc¢innéjsi nez NB-UVB. Nevyznamny byl
rozdil mezi stfedni a nizkou davkou UVA1 a mezi niz-
kou davkou UVA1 a NB-UVB. Mensi dostupnost zari¢t
UVAL vedla ke studiim terapii $irokospektrym UVA za-
fenim v monoterapii ¢i v kombinaci s psoraleny. Studie
pouzivajici Sirokospektré UVA (320-400 nm) na 63 pacien-
tech ukdzala klinické zlepseni kiize u 89 % nemocnych
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lécenych ve 20 sezenich jednotlivymi davkami 5, 10 a 20
J/cm? s kumulativni davkami 100, 200 a 400 J/cm? Niz-
81 jednotlivé davky (5, 10 J/cm?) byly stejné ucinné jako
davky vyssi (20 J/cm?) [9].

Fotochemoterapie PUVA se vzhledem ke gastrointestinal-
nim potizim po systémovém poddni psoralenu doporucuje
jako lokalni aplikace psoralenu ve formé krému ¢i koupeli
[11]. Nedavno publikovana retrospektivni studie koupelo-
vé formy PUVA terapie u 28 nemocnych vykazala klinické
zlepseni u 89 % nemocnych a kompletni remisi u 39 %. Fo-
tochemoterapie probihala 3krat tydné, medidn kumulativni
davky ¢inil 115 J/cm? a median poctu sezeni 71 [39].

Fototerapie UVA1, PUVA, Sirokospektré UVA a NB-
-UVB jsou prospésné u nemocnych pri 1é¢bé LS bez hlu-
bokého postizeni kiize. Némecti autori doporucuji jako
prvni volbu stfednédavkovou UVAIL, dale pak lokalni
PUVA terapii. Fototerapii $irokospektrym UVA povazuji
za méné u¢innou nez lokalni PUVA terapii a UVALI [25].
Pouziti NB-UVB je mozné zvazit u povrchnich forem
morfey [11, 13].

Systémova lécba

Systémovd lé¢ba je nutna u aktivnich forem nemoci po-
stihujicich hlubsi struktury, hrozicich funkénim postize-
nim, zejména flek¢nimi kontrakturami.

Systémové kortikosteroidy jsou uzivany prilécbé zavaz-
néjsich a hlubsich forem nemoci. Jejich uZiti v monotera-
pii bylo publikovéno v jediné nekontrolované studii zahr-
nujici prevazné dospélé nemocné. Prednison se podaval
p. o. v dévce 0,5-1,0 mg/kg denné po priimérnou dobu
18 mésicti u 17 nemocnych, coz vedlo ke zlepseni u 13
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Tabulka 6. Systémova terapie: vybrané klinické studie

pacienti

Kortikosteroidy  prospektivni,

[18] pripadu

, RCT
Metotrexat [57] i

, 4 prospektivni
Metotrexat studie
Mykofenolat retrospektivni,

mofetil [34] série ptipad

Mykofenolat
mofetil [36]

retrospektivni,
série piipadi

vek 14-63 let
prednison 0,5-1 mg/kg

Deti:

p. 0. MTX 15 mg/m?/tyden po
12 mésict + prednison

1 mg/kg/den prvni 3 mésice

Dospéli [43] 9
MTX 15 mg p. o./tyden

Dospéli [21] 14
MTX 15 mg p. o./tyden +
metylprednisolon i. v.

Déti [52] 10
MTX 0,3-0,6mg/kg/tyden

p- 0./s. c. + metylprednisolon

i. v. 30 mg/kg po 3 dny,

celkem 3 mésice

Déti [49] 36
MTX Img/kg/tyden s. c. +
prednison 2 mg/kg/den p. o.

snizeni na 0,25 mg/kg/den

Deti:

2krat denné, 600-1200 mg/m? 10

Vek: 7-74 let
maximalni davka 2,5 g/den

70
(46 MTX,
24 placebo)

klinické

zlepSeni SSR < 1,
10% pokles
termografie,

bez novych
projevu

MSS, durometr
VAS svédéni/
indurace

MSS, US

klinické hodnoceni

mLoSSI and
PGA-A

klinické hodnoceni
termografie

klinické hodnoceni

13 zlepSeno —u 6
recidiva po vysazeni

Stat.sig méné¢ recidiv
ve skupiné¢ MTX

Stat.sig MSS u 6,
VAS indurace u 7

Stat.sig kozni skore
aUSul3

9/10 “zlepseno”

Stat.sig zlepSeni
mLoSSI a PGA-A,
vsichni zlepseni

vsech 10 zlepseno

u 6 remise nemoci

Pozn. Stat.sig - statisticky vyznamné, RCT placebo - randomizovana placebem kontrolovana studie, SSR - hodnotici systém poméru
kozniho skére, MSS — modifikované kozni skére, VAS - vizudlni analogova skala, MTX - metotrexat, MP — metylprednisolon, mLoSSI
- modifikovany index zdvaznosti, lokalizované sklerodermie, PGA-A - hodnoceni aktivity lékarem, US - ultrasonografie

nemocnych, ale po vysazeni doslo u 6 z nich k exacerba-
ci nemoci (tab. 6) [18]. Kortikosteroidy jsou lékem prvni
volby u eozinofilni fasciitidy, ktera zpravidla na tuto lécbu
dobfe reaguje a k ustupu nemoci je monoterapie korti-
kosteroidy casto dostatecnd [25]. U LS se kortikosteroidy
pouzivaji vétsinou v kombinaci s metotrexatem. V mono-
terapii jsou vzhledem k vedlej$im uc¢inkiim doporucova-
ny pouze pro akutni fazi tézkych forem nemoci.
Metotrexdt (MTX) predstavuje pilif systémové lécby
LS. K dispozici je jedind randomizovana placebem kont-
rolovand studie 1é¢by juvenilni formy po dobu 12 mésicti
u 70 nemocnych. Peroralnim MTX bylo Ié¢eno 46 z nich
(v davce 15 mg/tyden, maximalné 20 mg) a placebem 24
nemocnych. Vsichni nemocni byli 1é¢eni prvni tfi mésice
prednisonem (v davce 1 mg/kg/den, maximalné 50 mg)
[57]. Ve skupiné 1é¢ené MTX doslo ke zlepseni u 67,4 %
nemocnych, oproti 29,2 % ve skupiné placeba. K exacerba-
cidoslo u 32,6 % ze skupiny s MTX oproti 70,8 % u placeba,
vznik novych 1ézi byl pozorovan u 6,5 % s MTX a 16,7 %
s placebem. Mirné vedlejsi priznaky lécby byly pozorovany

Ces-slov Derm, 91, 2016, No. 6, p. 253-316

u 56,5 % nemocnych s MTX a 45,8 % s placebem, u ni-
koho v3ak nevedly k ukonceni 1écby. Prospektivni studie
lécby MTX v monoterapii ¢i v kombinaci s kortikoste-
roidy ukazuji zlepSeni klinickych projevii u valné vétsiny
nemocnych [21, 43, 49, 51] - viz tabulka 6. Nedadvno pu-
blikovany prehled vysledki ctyf retrospektivnich studii
119 nemocnych (monoterapie MTX u 52 osob - u dospé-
lych v davce 15-25 mg/tyden a déti 0,3-0,4 mg/kg/tyden,
a u 67 osob v kombinaci MTX s kortikoidy podédvanymi
v pocatku intraven6zné a posléze pfi pokracovani lécby
peroralné) ukazal zlep§eni u 97 % nemocnych [4, 12, 27,
25, 53].

Skupina détskych revmatologti a dermatologt sdruze-
nych pod oznacenim CARRA (,,Childhood Arthritis and
Rheumatology Research Alliance®) doporucuje pro lécbu
aktivni, velmi zavazné juvenilni formy LS (generalizova-
nou, pansklerotickou, kraniofacialni linearni ,en coup
de sabre®) nebo zavazné formy s vyraznou morbiditou
(s priznaky neurologickymi, s rizikem zkraceni koncetin
a vzniku flek¢énich kontraktur) tfi lé¢ebnd schémata [31].
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Prvni schéma predstavuje monoterapii MTX v davce 1
mg/kg/tyden s. c., maximum 25 mg/tyden, po dobu 12
meésict. Druhé schéma je kombinace MTX (v uvedeném
davkovani) po dobu 12 mésict s intraven6zné podavany-
mi kortikosteroidy (IV-CS). Metylprednisolon se aplikuje
v dévce 30 mg/kg (maximum 1 gram) v intravenéznich
pulzech 3 dny po sobé /1krat za mésic po 3 mésice (cel-
kem 9krat) nebo intervalové lkrat tydné po 12 tydnd,
celkem 12krét. Treti schéma kombinuje MTX (v uvede-
ném davkovani) s perordlnim prednisonem. Prednison
v davce 2 mg/kg/den (maximum 60 mg) se podava ve
dvou rozdélenych dennich davkach po dobu minimalné
2 a maximalné 4 tydnd, s postupnym snizovanim davky
po dosazeni klinické odpovédi - tzn. ztraté aktivity ne-
moci (netvori se nové projevy), snizeni intenzity erytému
a indurace. V 8. tydnu se dosahuje sniZeni na 50 % dav-
ky prednisonu (ve dvou dennich davkach), v 16. tydnu
na 25 % davky (1krat denné), ve 24. tydnu na 12,5 % az
do vysazeni ve 48. tydnu. U nemocnych rezistentnich na
lé¢bu je mozno zvazit kombinaci mykofenolat mofetilu
p. 0. v kombinaci s kortikosteroidy, ptipadné i souc¢asné
s MTX.

Mykofenoldt mofetil (MMF) vykazal pfiznivy efekt ve
dvou klinickych studiich série ptipadu. V retrospektivni
studii 10 déti neodpovidajicich na lé¢by MTX a korti-
kosteroidy bylo pozorovano klinické zlepseni u v§ech ne-
mocnych po 1é¢bé mykofenolat mofetilem (MMF) v dav-
ce 600-1200 mg/den, ktery byl podavan soucasné s MTX
u 6 nemocnych, u péti nemocnych 1écba vedla k vyznam-
nému snizeni davky kortikosteroidii [34]. Ve studii 7 ne-
mocnych véku od 7 do 74 let, rezistentnich ¢i netoleruji-
cich 1é¢bu MTX, nasazeni MMF vedlo ke klinické remisi
u 4 nemocnych, u jednoho nemocného musel byt MMF
pfes priznivy tcinek vysazen pro elevaci jaternich testd,
u jednoho nemocného nedoslo k exacerbaci, u jednoho
doslo k progresi nemoci [36]. Prestoze udaje o této 1écbé
jsou sporé, MMF je povazovan za prislib 1é¢by druhé linie
tohoto onemocnéni [11, 31, 25].

Jind systémovd le¢ba LS zahrnuje celou fadu 1é¢iv, ktera
se pouzivala ¢i pouziva. V kontrolovanych randomizova-
nych studiich se nepotvrdila u¢innost kalcitriolu a IFN-y.
D-penicilamin nebyva doporucovan pro vedlejsi ucin-
ky a sporny efekt. Stejné nebyva doporucovano i uziti
penicilinu pro nepotvrzenou u¢innost [25]. Cela fada
kazuistickych zprav popisuje priznivy acinek raznych
lé¢ebnych postupt, jejichz uziti ptipada v uvahu v jed-
notlivych individualnich pfipadech. Jedna se o 1éky jako
cyklosporin A, azathioprin, fenytoin, chlorochin a hyd-
roxychlorochin, kolchicin, retinoidy, extrakorporalni
fotoferézu, plazmaferézu, intravendzni imunoglobuliny,
abatacept, infliximab, rituximab, imatinib aj. [25]. Ptisli-
bem je biologicka lé¢ba fresolimumabem, coz je humanni
IgG4-kappa monoklonalni protilatka proti TGFS, ktery
vedl v klinické studii u systémové sklerodermie ke zlep-
$eni fibrézy, modifikovaného Rodnanova skore a k rychlé
inhibici exprese gent regulujicich TGFf [42].

V soucasné dobé, u ptipadi vyzadujicich systémovou
1é¢bu, je 1ékem volby MTX podavany po dobu aspon 12
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meésicti (néktefi autori doporucuji 24 mésicti) v akutni
fazi pripadné kombinovany s celkovymi kortikosteroidy,
jako alternativa byva doporu¢ovan MMF [25].

Fyzikalni a rehabilita¢ni lécba

Fyzikalni a rehabilita¢ni 1é¢ba jsou povazovany za velmi
dulezitou soucast terapie ve sklerotické fazi nemoci, i kdyz
dosud nebyly predmétem radnych klinickych studii. Za-
hrnuji rehabilita¢ni cviky a posilujici svalova cviceni, které
jsou vyznamné zejména u flek¢nich kontratur, dale masaze
a manudlni lymfodrenaze. Lazenska 1é¢ba zamérend na po-
hybovy aparat mé téz ptiznivy vliv.

Chirurgicka lécba

Chirurgicka lé¢ba pripada v tvahu u onemocnéni bez
znamek aktivity, nejlépe nékolik let po vyhasnuti choro-
by. V tvahu pripadaji ortopedické korekce kontraktur,
korekce rozdilné délky koncetin, dentalnich abnormalit,
aplikace vyplni a plastickych vykon [25].

PRUBEH, RECIDIVY, PROGNOZA

LS je onemocnéni se sklonem k recidivim po ukonce-
ni 1é¢by. Retrospektivni studie se vznikem nemoci v dét-
ském i dospélém véku prokazala recidivu téméf u étvr-
tiny nemocnych. Hlavnim rizikovych faktorem byla
linedrni sklerodermie koncetin, bez ohledu na vék v dobé
vzniku [35]. Autoti predpokladaji, Ze prodlouzeni celko-
vé 1é¢by by mohlo vést ke snizeni recidiv, coz podpofily
i prace jinych autort a i vysledky otevieného prodlouzeni
predchozi randomizované placebem kontrolované studie
1é¢by metotrexatem [57]. V této studii z 65 pacientt jich
na lé¢cbu MTX odpovédélo 73,8 %. Béhem 24 mésict od
zahdjeni 1écby recidivovalo 15,4 % (vétSinou v prvnich
12 mésicich 1é¢by), ke kontrolam se nedostavilo 10,8 %
nemocnych. Ze skupiny nemocnych reagujicich na lé¢bu
MTX (pramérné 27,5 mésice, median 24, rozmezi 18 az
30), jich 73 % bylo v klinické remisi od ukonceni 1é¢by po
dobu 25,6 mésice a vice (medidn 24, rozmezi 6-48), 27 %
sledovanych pak v priiméru po 20,5 mésicti (median 15,5,
rozmezi 6-45) [58]. Pouze u jednoho pacienta z 39 ne-
mocnych v kompletni remisi na [é¢bé MTX doslo ve 24.
mésici sledovani k recidivé. Recidiva nebyla pozorovana
u zadného nemocného lé¢eného déle nez 24 mésict. Au-
tofi proto k dosazeni dlouhodobé remise onemocnéni
doporucuji délku lé¢by MTX alespon po dobu 24 mésict.
V praci nebyl nalezen Zadny ukazatel preduréujici reci-
divujici prubéh, vétsi pravdépodobnost recidiv méli ne-
mocni s exacerbacemi v prvnich dvou letech 1é¢by.

ZAVER

LS je chronické onemocnéni, recidivujici az u ¢tvr-
tiny nemocnych, a proto je vhodné jejich dlouhodobé
sledovani. I kdyz zpravidla nepostihuje vnitini organy
a nevede ke zkraceni délky zivota nemocnych, miize vést
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k vyraznym funkénim kosmetickym a psychologickym
nasledkim. V¢asna diagndza a dostate¢na lé¢ba nemoci
v aktivni fazi ¢i pfi exacerbaci mohou zabranit vzniku
komplikaci, protoze jiz vznikla poskozeni jsou obtizné
lé¢itelna, zejména v détském véku a u linedrnich forem.
Volba a zahdjeni 1é¢by se ridi aktivitou nemoci, rychlosti
progrese, jeji formou, hloubkou postiZeni a pfitomnosti
mimokoznich ptiznakd. Systémovd 1é¢ba metotrexatem
a kortikosteroidy pripada v uvahu u zavaznych forem
s rizikem vzniku invalidizace. U hlubokych forem a u za-
vazného postizeni musi byt 1é¢ba metotrexatem dostate¢-
né dlouha (1-2 roky) pro snizeni rizika nového vzplanuti
nemoci. Fyzioterapie, zejména u pacientd s rizikem vzni-
ku flek¢nich kontraktur, je dilezitou soucasti 1é¢by.
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