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SOUHRN
Předmět sdělení: Primární Sjögrenův syndrom je progresivní autoimunitní onemocnění, které postihuje 
převážně ženy ve středním věku, typicky ve čtvrtém až šestém desetiletí života. Je třetí nejčastější au-
toimunitní chorobou v současné populaci po revmatoidní artritidě a systémovém lupus erythematodes. 
Příčina onemocnění není plně objasněna, ale předpokládá se kombinace vrozené dispozice, vlivu pohlavních 
hormonů, infekčních faktorů a životního prostředí. Aktuální diagnostická kritéria jsou z roku 2016; vyšetřo-
vací algoritmus vyžaduje oftalmologické, stomatologické a imuno-revmatologické vyšetření. Přes veškeré 
pokroky ve vyšetřovacích metodách zůstává diagnostika primárního Sjögrenova syndromu relativně obtížná 
pro variabilitu klinických projevů. Nejčastěji se projevuje xerostomií a xeroftalmií vznikající při lymfocytární 
infiltraci slinných a slzných žláz. Vedle postižení exokrinních žláz mají nemocní často různě závažné obtíže 
muskuloskeletální, kožní, interní, gynekologické. Orální projevy mohou vést k podezření na tuto chorobu.
Závěr: Přehledový článek se zabývá souhrnně historií, epidemiologií, etiologií a patogenezí, imunopa-
tologií, diagnostikou, klinickými projevy a terapií primárního Sjőgrenova syndromu. 
Klíčová slova: primární Sjögrenův syndrom – sicca syndrom – xerostomie – maligní lymfom – 
imunopatologie – autoprotilátky – slinné žlázy – slzné žlázy

SUMMARY
Background: Primary Sjögren‘s syndrome is a progressive autoimmune disease that affects predo-
minantly middle-aged women, typically in the fourth to sixth decenium. It is believed the third most 
common autoimmune disease after rheumatoid arthritis and systemic lupus erythematosus. The cause 
of the disease is not fully recognized but a combination of inherited disposition, influence of sex hor-
mones, infectious and environmental factors has been assumed. The examination algorithm requires 
ophthalmological, dental and immuno-rheumatological examinations as per current diagnostic criteria 
are from 2016. Despite of all advances in diagnostic methods, the diagnosis of the primary Sjögren‘s 
syndrome remains rather difficult because of the variability of clinical manifestations. The disease ma-
nifests most often by xerostomia and xerophthalmia caused by a lymphocytic infiltration of the salivary 
and lacrimal glands. In addition, patients often suffer from various musculoskeletal, cutaneous, internal 
and gynecologic disorders, as well. Clinical manifestations of Sjögren‘s syndrome in the oral cavity are 
usually the initial symptoms. Oral signs may lead to the suspicion for the disease.
Conclusion: The review deals with history, epidemiology, etiology and pathogenesis, immunopathology, 
diagnostics, clinical symptoms and therapy of the primary Sjögren‘s syndrome.
Keywords: primary Sjögren‘s syndrome – sicca syndrome – xerostomia – malignant lymphoma – immu-
nopathology – autoantibodies – salivary glands – lacrimal glands

Primární Sjögrenův syndrom
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ÚVOD

Sjögrenův syndrom je relativně dlouho známou 
chorobou. Názory odborné veřejnosti na její příčiny, 

závažnost a léčebné možnosti prošly dlouhým a za-
jímavým vývojem. Vznikne-li samostatně, nazývá 
se primární Sjögrenův syndrom (PSS). Může se však 
objevit i v souvislosti s jinými systémovými autoimu-
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nitními chorobami, jako je revmatoidní artritida 
(RA), systémový lupus erythematodes (SLE), skle-
rodermie či polymyozitida, a v těchto případech se 
označuje jako sekundární Sjögrenův syndrom (SSS). 
Zubním lékařům je relativně dobře známa tzv. orální 
komponenta této choroby plynoucí z poruchy tvorby 
sliny, jejíž produkce je různě výrazně omezená až 
zcela chybějící a projevující se klinicky řadou druhot-
ných potíží spojených s velkými slinnými žlázami, 
mízními uzlinami, denticí a  ústní sliznicí. Toto 
přehledové sdělení si klade za cíl seznámit odbornou 
stomatologickou veřejnost především s ostatními, 
nestomatologickými či extraorálními projevy této 
choroby, a zasadit tak problematiku PSS do širšího 
medicínského rámce.

Jako první zmínil v odborné medicínské literatuře 
sucho v ústech čili xerostomii anglický lékař W. B. 
Hadden, který již v roce 1888 prezentoval kazuistiku 
65leté ženy s xerostomií a xeroftalmií [13]. Prvenství 
v popisu projevů PSS je připisováno Johannu von 
Mikuliczovi-Radeckému, který v roce 1892 prezento-
val postižení 42letého muže se zduřením příušních 
a slzných žláz, spojeným s průkazem jejich kulatobu-
něčné infiltrace a acinární atrofie [23]. Avšak kritéria, 
která stanovil, často vedla k mylné diagnóze tohoto 
Mikuliczova syndromu. Řada chorob, zejména tuber-
kulóza, sarkoidóza a lymfomy, totiž splňovala pod-
mínky uvedené v jeho definici. Přesto je Mikuliczův 
syndrom i dnes někdy uváděn v popisech biopsií ze 
slinných žláz. V roce 1926 popsal H. Gougerot postiže-
ní tří pacientů s atrofií slinných žláz spojenou s atrofií 
slzných žláz a žlázek sliznice úst, nosu, laryngu, va-
giny, již považoval za projevy jediné choroby [12]. PSS 
však nese nejčastěji eponymum po švédském oftalmo-
logovi H. Sjögrenovi. Ten totiž v roce 1933 uveřejnil 
svoji disertační práci, popisující soubor devatenácti 
žen, které vykazovaly klinické a patologické projevy 
jediného syndromu [33]. Až roku 1951, po rozsáhlém 
výzkumu a shromažďování potřebných dat, Sjögren 
publikoval zásadní článek, který popsal soubor 80 
pacientů se suchou keratokonjunktivitidou (kerato-
conjunctivitis sicca). Jeho následující vědecká práce 
a účast na odborných konferencích vedla k meziná-
rodnímu zájmu o jeho práci a PSS začal být uváděn 
ve světové literatuře [24].

EPIDEMIOLOGIE

PSS je v současné populaci nejčastějším celkovým 
onemocněním autoimunitní povahy po RA a SLE. 
V  literatuře nejsou popisovány žádné geografické 
rozdíly v incidenci a prevalenci PSS [22]. V roce 2014 
byla provedena rozsáhlá metaanalýza epidemiologie 
PSS. Souhrnná prevalence PSS v  celkové populaci 

činila 60,82 případů na 100 000 obyvatel. Odhad in-
cidence PSS byl 6,92 na 100 000 osob za rok. Celkový 
poměr v postižení žen/mužů činil 10,72. PSS posti-
huje především dospělé jedince středního věku, ale 
byl popsán i  u  dětí [34]. Metaanalýza ukázala, že 
průměrný věk nemocných PSS byl 56,20 roků [27]. 
Kromě vyšší prevalence PSS u žen byly identifiková-
ny jako epidemiologicky významné rizikové faktory 
příbuzenský vztah prvního stupně s jedincem s jinou 
autoimunitní chorobou a předchozí těhotenství [26].

ETIOPATOGENEZE

Etiopatogenetické mechanismy PSS nejsou plně 
objasněny. Je předpokládána kombinace vrozené 
dispozice, vlivu pohlavních hormonů, infekčních 
faktorů a faktorů životního prostředí. Důležitou roli 
v patogenezi PSS hraje pravděpodobně také porucha 
regulace apoptózy. Existuje vztah mezi antigenem 
HLA B8 a antigenem druhé třídy DR3 u PSS a anti-
genem DR4 při SSS [19]. Vzhledem k převažujícímu 
postižení slinných žláz se uvažuje také o vlivu tzv. 
sialotropních virů na vznik onemocnění. Virové pro-
teiny, pohlcené a degradované imunitním systémem 
lidského organismu, mohou iniciovat sebedestrukč-
ní autoimunitní proces molekulárními mimikry 
a zvýšit pravděpodobnost rozvoje PSS. Nejvíce studo-
vaným infekčním agens je virus Epsteina-Barrové; 
kromě toho se předpokládá spojitost PSS též s virem 
hepatitidy C (HCV) a lidským T-lymfotropním virem 
leukemie [3]. V případě vnímavého genetického po-
zadí se předpokládá, že faktory životního prostředí 
i hormonální faktory jsou schopny iniciovat v někte-
rých tkáních zánětlivou lymfocytární infiltraci, kon-
krétně CD4+ T-lymfocyty, B-lymfocyty a plazmatický-
mi buňkami, což způsobuje glandulární dysfunkce 
ve slinných a slzných žlázách [20, 40]. Laboratorně 
je PSS spojen rovněž se zvýšenou hyperaktivitou 
B-lymfocytů, která je reaktivním důsledkem jejich 
polyklonální aktivace [21]. Tvorba autoprotilátek, 
cirkulujících imunokomplexů a kryoglobulinů s tím 
spojená se projevuje hypergamaglobulinémií [35].

IMUNOPATOLOGIE

V  séru jedinců s  PSS lze detekovat přítomnost 
různých autoprotilátek, především orgánově nespeci-
fických antinukleárních protilátek (ANA), které jsou 
přítomny v séru 80 % jedinců s PSS. Další, častěji se 
vyskytující orgánově nespecifickou protilátkou je rev-
matoidní faktor (RF), který bývá detekován u 50–80 %  
jedinců s PSS a který může být asociován s vyšší ak-
tivitou onemocnění. Autoprotilátkami silně spojo-
vanými s PSS jsou protilátky proti intracelulárním 
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ribonukleoproteinovým strukturám, označované jako 
anti-Ro/SS-A a anti-La/SS-B. Tyto autoprotilátky hrají 
významnou úlohu při diagnostice a klasifikaci choro-
by [5]. Přítomnost autoprotilátek anti-Ro/SS-A při PSS 
činí 60–80 % a 40–60 % pro anti-La/SS-B. Titr těchto 
autoprotilátek klinicky koreluje se sicca symptomy. 
Přítomnost anti-Ro/SS-A je spojena s výskytem různo-
rodých systémových manifestací této choroby [3, 28].

Kromě výskytu různých autoprotilátek je při PSS 
charakteristickým laboratorním nálezem triáda 
cytopenie, urychlené sedimentace erytrocytů a  již 
zmiňovaná vysoká hladina imunoglobulinů v séru. 
Vysoká hodnota sedimentace úzce koreluje se zvýše-
ním hladiny imunoglobulinů, ale nebývá provázena 
zvýšením sérové hodnoty C-reaktivního proteinu. 
Hypergamaglobulinémie je asociovaná s přítomností 
autoprotilátek. U 10 % jedinců s PSS se vyvine mono-
klonální gamapatie. Dále dochází k poklesu C3 a C4 
složky komplementu v séru [39].

HISTOPATOLOGIE

Histologické vyšetření tkáně malých slinných 
žláz je tzv. zlatým standardem objektivního prů-

kazu fokální lymfocytární sialoadenitidy (FLS). 
Lymfocytární infiltrát se skládá převážně z  CD4+ 
T-lymfocytů a  CD20+ B-lymfocytů, lokalizován je 
v okolí vývodů a perivaskulárně. Hodnotí se semi-
kvantitativně podle přítomnosti shluků 50 a více mo-
nonukleárů neboli fokusů na ploše 4 mm2. Analogicky 
mohou být postiženy i slzné žlázy. U většiny jedin-
ců je FLS při průkazu PSS plně rozvinutá a zůstává  
trvale neměnná. V histologických nálezech ze slin-
ných žláz jedinců s  PSS bývají popisovány terciár- 
ní lymfoidní struktury podobné germinálním cen-
trům (GC-like struktury), jež jsou přítomny ve 25 % 
všech biopsií slinných žláz při PSS, a jsou prediktiv-
ním markerem pro vznik maligního lymfomu [28].

DIAGNOSTIKA

Diagnostika PSS je podmíněna rozsahem přízna-
ků, které se mohou u nemocných objevit, a podob-
ností příznaků PSS se symptomy jiných onemocnění. 
V letech 1965–2002 bylo publikováno celkem jedenáct 
různých typů diagnostických/klasifikačních kri-
térií PSS, avšak ani jedno z nich nebylo schváleno 
současně American College of Rheumatology (ACR) 

Tab. 1  Revidovaná klasifikační kritéria pro primární Sjögrenův syndrom, rok 2002

Revidovaná klasifikační kritéria pro primární Sjögrenův syndrom

Klasifikační kritéria pro primární Sjögrenův syndrom platí pro všechny osoby, které nesplňují žádnou z podmínek uvedených v seznamu 

vylučujících kritérií* bez přidruženého revmatického onemocnění a mohou být definovaná: 

a) přítomnost 4 z 6 kritérií při pozitivitě IV (histopatologie) nebo VI (serologie) 

b) přítomnost 3 z 4 objektivních kritérií (III, IV, V, VI)

Kritérium

I. Oční symptomy: kladná odpověď na nejméně jednu otázku:

1. Máte denně perzistující suchost v očích více než 3 měsíce?

2. Máte opakovaný pocit písku nebo cizího tělesa v očích?

3. Používátě substituci slz aspoň 3x denně?

II. Orální symptomy: kladná odpověď na nejméně jednu otázku

1. Máte denně perzistující suchost v ústech více než 3 měsíce?

2. Máte opakované nebo perzistující zduření slinných žláz (dospělý)?

3. Musíte často zapíjet suchá sousta?

III. Oční příznaky: pozitivní aspoň 1 vyšetření

1. Schirmerův test, proveden bez anestezie (≤ 5 mm/5 minut)

2. Skóre očního barvení ≥ 5 (nebo van Bijsterveldovo skóre ≥ 4) 

IV. Histopatologie: retní slinná žláza s fokální lymfocytární sialoadenitidou a fokus skóre ≥ 1 foci/4 mm²

V. Objektivní postiženní slinných žláz: pozitivní aspoň 1 vyšetření

1. Nestimulovaná slinná sekrece ≤ 1,5 ml/15 min

2. Přítomnost difuzní sialektáze  na sialografii příušní žlázy, bez obstrukce    hlavního vývodu

3. Pozitivní scintigrafie slinných žláz: zpožděný uptake, snížená koncentrace   nebo zpožděná exkrece traceru

VI. Přítomnost protilátek anti-Ro/SS-A a/nebo anti-La/SS-B

* historie radioterapie hlavy a krku, hepatitis C, AIDS, sarkoidóza, amyloidóza, graft-versus-host nemoc, IgG4-related nemoc
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a European League Against Rheumatism (EULAR). 
V poslední dekádě byla běžně užívána klasifikační 
kritéria vytvořená American-European Consensus 
Group (AECG) v  roce 2002 (tab. 1) [38]. Ukázalo se 
však, že je potřeba stanovit nová kritéria, která by 
byla přijata jak ACR, tak i EULAR. Výsledkem dohody 
z roku 2016 jsou nová, mezinárodně uznávaná kla-
sifikační kritéria, která schválily obě výše zmíněné 
organizace (tab. 2) [32]. Tato kritéria jsou aplikovatel-
ná na každého jedince s alespoň jedním symptomem 
typu suchého oka nebo suchosti v ústech (založeno 
na AECG dotazníku) a při podezření na systémovou 
manifestaci PSS odvozenou od ESSDAI (index akti-
vity nemoci zahrnující postižení kloubů, kůže, plic 
a ledvin), při alespoň jediném pozitivním bodu.

Nová klasifikační kritéria jsou založena na pěti 
objektivních testech. U  vyšetřovaných jedinců je 
potvrzen PSS, pokud celkové skóre činí ≥ 4. Toto 
skóre se získá součtem bodů přiřazených jednotli-
vým testům. Pozitivní histologické vyšetření slinné 
žlázy (fokální lymfocytická sialoadenitida s  fokus 
skóre ≥ 1) a přítomnost autoprotilátek typu anti-Ro/
SS-A mají hodnotu 3. Occular staining skóre ≥ 5 (ne-
bo van Bijsterveld skóre ≥ 4) alespoň v jednou oku, 
Schirmerův test ≤ 5 mm/5 min alespoň v jednom oku 
a nestimulovaná slinná sekrece ≤ 0,1 ml/min mají 
shodně hodnotu 1 (tab. 2) [32]. 

KLINICKÝ OBRAZ PSS

Klinický obraz onemocnění je dosti variabilní. 
Odvíjí se od postižení jednotlivých orgánů a tkání, 
věku a  doby trvání choroby. Má řadu tzv. dílčích 
projevů, tzv. komponent (orální, oční aj.).

Sicca syndrom

Sicca syndrom je nejčastějším projevem PSS. 
Nejrozsáhlejší studie (n = 6110) popsala projevy sucha 
v ústech (xerostomie) nebo očích (xeroftalmie) u 98 %  

jedinců, přičemž u  89 % byla nalezena současně 
xerostomie i xeroftalmie. Ačkoliv přetrvává stimu-
lovaná sekrece slz a slin, jejich bazální produkce je 
snížená nebo zcela chybí. Suchost dýchacích cest se 
projevuje chraplavým hlasem, recidivující bronchi-
tidou i pneumonií. Snížená vaginální sekrece vede 
k  dyspareunii a  poruše sexuálních funkcí. Sucho 
v  nose, uších a  na kůži způsobuje lokální iritaci, 
dyskomfort a svědění. Je velice důležité odlišit sicca 
příznaky při PSS od neautoimunitních příčin obdob-
ných potíží a pokusit se předejít vzniku systémových 
komplikací PSS [28].

Xerostomie je subjektivním pocitem sucha 
v  ústech, objektivní nedostatek slin je označován 
pojmem hyposialie. Lze jej verifikovat produkcí 
nestimulované sliny ≤ 0,1 ml/min. Xerostomie je 
nepatognomickým příznakem PSS, neboť může být 
příznakem některých dalších chorob, např. s věkem 
související glandulární atrofie, dehydratace, radiote-
rapie v oblasti hlavy a krku, traumat slinných žláz, 
tumorů slinné žlázy, bakteriální a virové sialoadeni-
tidy, endokrinních příčin, např. diabetes mellitus, 
dále GVHD, sarkoidózy, IgG4-related choroby, amy-
loidózy, cystické fibrózy, psychologických faktorů, 
Alzheimerovy choroby, léky indukovaného sicca 
syndromu. Proto je třeba počítat s xerostomií jako 
variabilní proměnnou a je nutná její anamnestická 
a klinická objektivizace.

Xerostomie je nejčastějším subjektivním steskem 
pacientů s PSS. Ti dále uvádějí dyskomfort v ústech 
při řeči, žvýkání, polykání, dále narušené vnímání 
chuti, pálení a  brnění ústní sliznice. Nedostatek 
antikariogenní funkce slin vede k zvýšené kazivosti 
zubů. Zubní kazy vznikají mnohdy na atypických 
místech (cervikální části korunek a  incizní hrany 
frontálních zubů). Nedostatek sliny, která chrání 
tvrdé zubní tkáně před demineralizací, vede k jejich 
erozím. Nedostatek antimikrobiálních látek obsa-
žených ve slinách vede ke vzniku oportunních my-
kotických infekcí a angulární cheilitidě. Hyposialie 

Tab. 2   ACR/EULAR klasifikační kritéria pro primární Sjögrenův syndrom, rok 2016

ACR/EULAR klasifikační kritéria pro primární Sjögrenův syndrom

Klasifikační kritéria pro primární Sjögrenův syndrom platí pro všechny osoby, které splňují kritéria pro zařazení a nesplňují žádnou z pod-

mínek uvedených v seznamu vylučujících kritérií* a mají skóre ≥ 4, jestliže jsou hodnoty z 5 níže uvedených kritérií sečteny.

 Kritérium Skóre

Retní slinná žláza s fokální lymfocytární sialoadenitidou a fokus skóre ≥ 1 foci/4 mm² 3 

Anti-Ro/SS-A pozitivita 3

Skóre očního barvení ≥ 5 (nebo van Bijsterveldovo skóre ≥ 4) aspoň u jednoho oka 1

Schirmerův test ≤ 5 mm/5 minut aspoň u jednoho oka 1

Nestimulovaná slinná sekrece ≤ 0,1 ml/minutu 1

* historie radioterapie hlavy a krku, hepatitis C, AIDS, sarkoidóza, amyloidóza, graft-versus-host nemoc, IgG4-related nemoc
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může vést ke vstupu bakterií do vývodu velkých slin-
ných žláz a následně ke vzniku akutní či chronické 
ascendentní purulentní sialoadenitidy. Nejčastěji 
je postižena příušní slinná žláza.

Bezzubí pacienti s PSS mají problémy s nestabi-
litou zubních protéz, bolestivostí a tvorbou ulcerací 
v  oblasti protézního lože. Hyposialie je příčinou 
alterace sliznice jazyka. Hřbet jazyka bývá rozbráz-
děný (cobblestone tongue), depapilovaný, lepivý 
a zarudlý [1, 28, 35].

Příčinou xeroftalmie jsou obdobné patologické 
změny v slzných žlázách. Sucho v očích často vede 
k  suché keratokonjunktivitidě (KCS) s  chronickou 
iritací očí a destrukcí korneálního konjunktiválního 
epitelu. Pacienti s KCS mají zarudlé oči, stěžují si 
na svědění, pálení a pocit cizího tělesa nebo písku 
v očích a výraznou fotofobii [28, 35].

Některé pacientky s  PSS trpí též vaginální xe-
rózou. Ta je příčinou dyspareunie a  problémů 
spojených s  intimním životem postižených žen. 
Recentních zpráv na toto téma je však jen minimum.

Únavnost

Únava je subjektivní pocit vysílení nebo vyčerpá-
ní. Zatímco je příležitostná únava běžnou součástí 
každodenního života, konstantní únava nikoli. U je-
dinců s PSS je únava častou a někdy nejvíce omezu-
jící manifestací onemocnění. U  autoimunitních 
onemocnění hrají důležitou úlohu v  chronickém 
zánětlivém procesu prozánětlivé cytokiny, mimo 
jiné i interleukin-1. Up regulace interleukinu-1 při 
chronickém zánětu je spojována se sníženou akti-
vitou, ospalostí, únavou a ztrátou chuti k jídlu. Je 
prokázané, že jedinci s PSS mají zvýšenou hladinu 
interleukinu-1 oproti zdravé populaci [15].

Zduření slinných žláz

Chronické zduření a  epizody zduření slinných 
žláz jsou při PSS velice časté. Až u 82 % jedinců s PSS 
se objevuje jednostranné či oboustranné zduření 
příušní slinné žlázy. To obvykle začíná unilaterálně, 
později však dojde i k postižení druhostranné slinné 
žlázy [28]. Při sonografickém zobrazení bývají v slin-
ných žlázách nacházeny typické změny ve smyslu 
hypoechogenit [31, 41]. Rychlé zvětšení slinné žlázy 
může být předzvěstí vývoje maligního B-lymfomu. 
Jestliže zvětšení slinné žlázy doprovází její palpační 
bolestivost, zduření a zarudnutí ústí vývodu slinné 
žlázy s hnisavou exsudací a celková alterace jedince 
ve smyslu zvýšené teploty, nevolnosti a nechuten-
ství, je třeba pomýšlet na ascendentní purulentní 
sialoadenitidu bakteriálního původu s akutním či 

chronickým průběhem. IgG4-related onemocnění je 
důležitou diferenční diagnózou u jedinců s bilaterál-
ním zduřením slinných žláz a současným zduřením 
slzných žláz [28].

Maligní lymfom nehodgkinského typu

Extranodální B-lymfom z marginální zóny (MZL), 
též low grade B-lymfom se vznikem z tzv. mucosa as-
sociated lymphoid tissue (MALT), je extranodálním 
lymfomem, který vzniká z lymfoidní tkáně asocio-
vané s epitelem slinných žláz, plic, tenkého střeva, 
štítné žlázy a jiných tkání. Má tendenci zůstat lo-
kalizován ve tkáni původu po dlouhou dobu, ale má 
i  potenciál k  systémovému šíření a  transformaci 
na high-grade B-lymfom. Extranodální MZL tvoří 
pět procent všech maligních lymfomů nehodgkin-
ského typu. Jedná se o nádory výrazně asociované 
s dospělým věkem a s vyšší prevalencí u žen. Jeden 
patogenetický mechanismus předpokládá, že chro-
nický zánět vede k lokální akumulaci a proliferaci 
antigen-dependentních B- a T-lymfocytů a následně 
ke vzniku MZL [9, 14, 30, 37].

Vzhledem k tomu, že u jedinců s PSS je přítomen 
chronický zánět slinných žláz, mají nemocní šest-
náctkrát vyšší riziko vzniku MZL slinných žláz oproti 
zdravé populaci [25]. Podobný trend lze zaznamenat 
i  u  jiných autoimunitních onemocnění (RA, SLE, 
celiakie), ale nejvyšší riziko existuje právě při PSS. 
Prevalence MZL u jedinců s PSS je 4–5 %. Nejčastěji 
jsou postiženy slinné žlázy, následně slzné žlázy. Se 
PSS asociovaný MZL je zpravidla lokalizovaný nádor 
s pomalou klinickou progresí, který se však ve 20 %  
případů projevuje extranodálně a  v  10 % případů 
se může transformovat na high-grade B-lymfom. 
Rizikovými faktory spojenými se vznikem MZL při 
PSS jsou chronická zvětšení slinných žláz, lymfade-
nopatie a Raynaudův fenomén, přítomnost revma-
toidního faktoru, pozitivita autoprotilátek anti-Ro/
SS-A nebo anti-La/SS-B, monoklonální gamapatie, 
C3 a C4 hypokomplementémie a kryoglobulinémie 
[9, 14, 30, 37]. Je však nutno podotknout, že malig-
ní lymfomy nehodkinského typu jsou v orofaciální 
krajině včetně dutiny ústní a slinných žláz druhými 
nejčastěji diagnostikovanými malignitami, jejichž 
výskyt není striktně vázán na diagnózu PSS [25].

Klouby

Kloubní postižení u jedinců s PSS patří mezi časté 
manifestace onemocnění s frekvencí výskytu u 15–90 %  
pacientů. Artropatie postihuje muže i ženy stejně 
často, ve 30 % případů předchází vzniku sicca syndro-
mu. Nejčastější artropatií je artralgie, která postihu-
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je rovnoměrně malé i velké klouby. Dále se při PSS 
setkáváme s intermitentní symetrickou neerozivní 
polyartropatií postihující převážně malé klouby. 
Rekurentní monoartritidy nebo oligoartritidy se 
vyskytují v 10–20 % případů. Synovitidy jsou vzácné 
a ve většině případů mírné. Synoviální biopsie, které 
byly v minulosti prováděny, prokázaly nespecifickou 
infiltraci synovie lymfocyty a plazmatickými buňka-
mi. Symetrická distribuce kloubních postižení, která 
se běžně u jedinců s PSS popisuje, je obdobná jako při 
SLE. Naproti tomu trpí jedinci s PSS nedestruktivní 
polyartritidou, která může imitovat RA, zvláště když 
je v 50–80 % případů u PSS pozitivní průkaz revma-
toidního faktoru. Byla prokázána asociace kloubního 
postižení jedinců s PSS trpících rekurentním zduře-
ním příušních žláz, Raynaudovým fenoménem, dále 
také asociace s  pozitivitou RF, kryoglobulinémií, 
pozitivitou anti-Ro/SS-A nebo anti-La/SS-B. Je tedy 
možné odvodit vztah mezi kloubním postižením, 
systémovými komplikacemi a  aktivním imunolo-
gickým profilem [26].

Kůže

Závažnost kožních projevů bývá podceňována 
a  zůstává v  pozadí, přestože jsou tyto projevy re-
lativně běžné. Kožní projevy PSS zahrnují xerózu 
– suchost kůže, Raynaudův fenomén, epidermální 
depozita IgG, kožní vaskulitidu a kožní B-lymfom 
[28, 29].

Nejčastějším kožním projevem je xeróza a  její 
následek – svědění. Xeróza se vyskytuje u 23–67 %  
jedinců s PSS. Přestože je tento projev častý, nepří-
jemné pocity s ním spojené bývají zastiňovány xe-
rostomií a xeroftalmií. Xeróza je charakterizovaná 
nespecifickým subjektivním svěděním a  pocitem 
suché kůže. Kůže je hrubá a hypotrofní, není elas-
tická, často je provázena angulární cheilitidou. 
Punkční biopsie postižené kůže ukazuje redukci po-
čtu ekkrinních žláz a vývodových struktur v dermis, 
ostatní epiteliální struktury jsou hustě infiltrovány 
lymfocyty. Xeróza se nejčastěji projevuje na dolních 
končetinách a v axilách. Faktory spojenými s xeró-
zou jsou starší věk, časté koupání a nízká vlhkost. 
Symptomy mají tendenci se horšit ve chladném 
počasí [29].

Raynaudův fenomén má při PSS prevalenci 10–37 %.  
Jeho klinické projevy jsou obvykle mírnější než 
při systémové skleróze, pro kterou je Raynaudův 
fenomén typický [28]. Častým sérologickým nále-
zem u  jedinců s  PSS je hypergamaglobulinémie, 
která je připisována polyklonální B-lymfocytární 
hyperaktivitě. Tato inflace imunoglobulinů in-
korporuje do epidermis autoprotilátky za vzniku 

depozit. Při užití přímé imunofluorescence byla 
tato depozita IgG detekována v  intercelulárních 
prostorech epidermis u dvou třetin jedinců s PSS. 
Nejčastěji dochází k  ukládání RF, ANA, anti-Ro/
SS-A a anti-La/SS-B [29].

Na podkladě perivaskulárního buněčného in-
filtrátu lokalizovaného kolem malých cév vzniká 
u jedinců s PSS kožní vaskulitida. Klinicky se pro-
jevuje různě, od benigních manifestací, jako jsou 
petechie, až po závažné komplikace, jako je promi-
nující purpura, která je popisována u 11–45 % jedinců 
s PSS [28]. Nejzávažnějšími komplikacemi PSS jsou 
maligní lymfomy nehodgkinského typu, jež v kon-
trastu s kožními maligními lymfomy, které vznikají 
z T-lymfocytů, jsou B-lymfocytárního původu. Avšak 
v retrospektivní studii 16 NHL u jedinců s PSS se ve 
třech případech jednalo o kožní NHL [30].

Dýchací soustava

U více než 50 % jedinců s PSS se objevuje posti-
žení dýchací soustavy. Klinicky významné je však 
jen u 10–20 % jedinců. Může však být první klinicky 
zřejmou manifestací choroby. Rizikovými faktory 
pro postižení dýchacího systému u jedinců s PSS jsou 
mužské pohlaví, nikotinismus, pozdní vznik choro-
by a dlouhodobé postižení PSS. Může být postižen 
celý dýchací systém s  širokým spektrem projevů, 
zahrnující suchost dýchacích cest (xerotrachea), 
bronchiální suchost, obstrukci malých cest dýcha-
cích, různé druhy intersticiálního onemocnění plic, 
lymfoinfiltrační a lymfoproliferativní plicní posti-
žení. Dále může vznikat plicní hypertenze, plicní 
cysty a amyloidóza. Xerotrachea vzniká buď lymfo-
infiltrací horních cest dýchacích CD4+ T-lymfocyty, 
nebo destrukcí exokrinních žláz. Vzniká lokální 
sicca syndrom odpovědný za snížený mukociliární 
clearens, který je spojen se stagnací sputa, poruchou 
lokální imunitní obranyschopnosti [7, 16] a má za 
následek vznik suchého kašle a  sípání. Při těchto 
počátečních projevech může PSS napodobovat ne- 
alergické bronchiální astma. 

Při postižení dolních cest dýchacích vzniká foli-
kulární bronchiolitida, která způsobuje suchý ka-
šel, dušnost a rekurentní bronchitidu. Rekurentní 
respirační infekce jsou popisovány u 10–35 % jedinců 
s  PSS. Při postižení plicního parenchymu vzniká 
intersticiální pneumonie, která se obvykle klinicky 
projevuje kašlem a  dušností. Intersticiální plicní 
pneumonie je asociovaná s  předčasnou úmrtností 
a  je spojována s  přítomností anti-Ro/SS-A. Kromě 
běžných plicních komplikací mají jedinci s PSS také 
vyšší riziko vzniku plicního B-lymfocytárního ma-
ligního lymfomu. Plíce jsou tak druhou nejčastější 
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extranodální lokalizací maligního lymfomu u  je-
dinců s PSS. V 90 % případů se jedná o MZL s nízkým 
stupněm malignity. Prognóza plicních lymfomů aso-
ciovaných s PSS je poměrně dobrá, pětileté přežití se 
pohybuje v rozmezí 65–90 %. Klinickými a laborator-
ními nálezy asociovanými s vysokým rizikem vzniku 
plicního lymfomu jsou kožní vaskulitida, rekurentní 
parotidomegalie, lymfopenie, hypogamaglobuliné-
mie, nízká hladina C4 a kryoglobulinémie [7, 16].

Ledviny

Postižení ledvin se objevuje u méně než 10 % je-
dinců s PSS a manifestuje se jako tubulointersticiální 
nefritida nebo distální renální acidóza. Jedná se 
o časné manifestace PSS, které bývají mnohdy ne-
rozpoznány. Mohou se prezentovat hypokalemickou 
slabostí, méně často renální kolikou, nefrokalcinó-
zou, osteomalacií, vzácně i jako diabetes insipidus 
[10, 34].

Gastrointestinální soustava

Manifestace PSS jsou popisovány v  celém gas-
trointestinálním traktu, játrech a  slinivce břišní. 
U jedinců s PSS se projevují jako dysfagie, nevolnost, 
dyspepsie, gastritida, zvýšená incidence celiakie 
a  hepatálních abnormalit, subklinické postižení 
pankreatu. Dyspepsie obtěžuje 23 % jedinců s PSS. 
Může být sdružená s gastritidou, sníženou produk-
cí žaludečních šťáv a přítomností antiparietálních 
autoprotilátek, avšak jen zřídka vzniká perniciózní 
anémie. Postižení slinivky břišní je vzácné, zahrnuje 
pankreatitidu a pankreatickou insuficienci. U 49 %  
pacientů jsou prokazovány abnormální hodnoty 
jaterních testů, spojené obvykle s  klinickým ne-
gativním nálezem. Celiakie se vyskytuje u jedinců 
s PSS stejně jako při diabetes mellitus typu 1 a při 
autoimunitním onemocnění štítné žlázy desetkrát 
častěji než u zdravé evropské populace [4, 36].

Nervová soustava (neurologická symptomato-
logie)

Prevalence neurologických projevů u PSS se po-
hybuje v rozmezí 10–60 %, převážně jako senzorická 
polyneuropatie. Až 17 % neuropatií se může projevit 
krátkými záchvaty velmi intenzivních a šlehavých 
bolestí v dermatomu některé z větví n. trigeminus. 
Jiné kraniální neuropatie jsou méně časté, postižené 
jsou převážně motorické nervy. Příčina neuropatií 
při PSS je nejasná, předpokládá se podíl ganglioni-
tidy nebo vaskulitidy, jež byly popsány v bioptických 
histologických na periferních nervech [18].

Sjögrenův syndrom a těhotenství

Těhotenství u  žen s PSS má ve většině případů 
stejný průběh jako u  zdravé populace, avšak ženy 
s PSS, které tvoří autoprotilátky anti-Ro/SS-A, mají 
zvýšené riziko porodu dítěte s neonatálním SLE [14]. 
Dále se ukazuje, že ženy s  PSS mají dvakrát vyšší 
riziko potratu oproti zdravé populaci [2].

TERAPIE

Terapie PSS se dělí obvykle na symptomatickou 
(terapie xerostomie, xeroftalmie atd.) a na chorobu 
modifikující terapii. Terapeutické postupy při PSS 
jsou primárně empirické. Evidence-based doporuče-
ní pro léčbu této choroby dosud chybí, neboť žádná 
terapie zatím výrazněji neovlivnila průběh choroby 
[28].

Systémová terapie je indikována při systémových 
projevech PSS. Ačkoliv neexistuje přesvědčivý důkaz 
podporující užitek z podávání kortikosteroidů u ne-
komplikovaného PSS, jejich podávání je nezbytné 
při projevech vaskulitidy, pneumonie, nefropatie. 
Pacienti s distální renální tubulární acidózou jsou 
běžně léčeni bikarbonátem sodným kvůli korekci 
metabolické acidózy a udržení relativně fyziologic-
ké hladiny bikarbonátu v séru. Hydrochlorochin se 
podává při kožních a kloubních manifestacích PSS. 
Metotrexát se běžně užívá pro léčbu zánětlivé artri-
tidy, ovšem s malou evidence-based podporou užití 
při PSS. Slibně se jeví použití monoklonální protilát-
ky rituximabu, tj. anti-CD20 B-lymfocyt-depleting 
přípravku. Je popisováno jeho příznivé působení na 
systémové manifestace, zahrnující zduření slinných 
žláz, plicní a kloubní projevy. Dále se uvádí zvýšení 
stimulované slinné sekrece a snížení únavy [28].

V  roce 2015 byla vydána doporučení pro terapii 
xeroftalmie spojené s  PSS. První linii terapie xer- 
oftalmie představuje umělá slza, která zvyšuje ob-
jem slzného filmu, snižuje odpařování slz a  má 
lubrikační vlastnosti, včetně zavedení intrakanali-
kulárních implantátů do slzovodů [17]. Při KCS, při 
níž je přítomna zánětlivá reakce na očním povrchu, 
terapií volby je podávání lokálních kortikosteroidů 
po dobu dvou až čtyř týdnů. Dlouhodobé podávání 
kortikosteroidů je spojeno s  potenciální toxicitou 
asociovanou se vznikem katarakty, glaukomu a opor-
tunních infekcí [8].

Klinické doporučení pro terapii xerostomie bylo 
publikováno v roce 2014. Doporučují se pravidelné 
stomatologické preventivní prohlídky a vyvarování 
se faktorů, které podporují vysychání ústní slizni-
ce (kouření, konzumace alkoholu a kofeinu), dále 
eliminace nemocí, jež vedou k  ústnímu dýchání 
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(sinusitida, rinitida). Léčba xerostomie se zaměřuje 
na udržení vlhkosti ústní sliznice umělou slinou 
a stimulací slinné produkce. Jako nejpřínosnější se 
jeví žvýkačky a bonbony bez cukru a pravidelné po-
píjení malých objemů tekutiny, zejména vody [11].

ZÁVĚR

Povědomí o existenci, závažnosti a projevech PSS 
v odborné veřejnosti včetně zubních lékařů stoupá. 
Nově doporučovaná klasifikační kritéria zpřesňují 
diagnózu. Přesto bývá PSS mnohdy jen obtížně roz-
poznáván díky variabilitě svých klinických i labora-
torních projevů. Současná diagnostika je podmíně-
na multioborovou spoluprací. Nemocný musí vždy 
podstoupit odborné oftalmologické, stomatologické 
a  imuno-revmatologické vyšetření, následně pak 
podle potřeby i  různá další, doplňující vyšetření. 
Otázkou zůstává, který specialista by měl celkově 
léčit nemocné jedince s PSS, zda revmatolog, nebo 
klinický imunolog. Ve většině zdravotnických zaří-
zení, v nichž jsou tito pacienti vyšetřováni a léčeni, 
je toto dáno tamními zvyklostmi; kompetentními 
k tomu jsou lékaři obou odborností.

Lokální obtíže vznikající ve spojení s postižením 
slinných žláz, ústní sliznice a dentice jsou při PSS 
velice časté a v klinickém obrazu choroby z pohle-
du pacienta mnohdy i dominující, a proto značná 
část těchto celkově nemocných jedinců potřebuje 
intenzivní, a zejména kvalitní péči zubních lékařů, 
kteří musí být schopni těmto celkově nemocným 
jedincům kvalifikovaně pomoci. Tuto péči však nelze 
vytrhávat z  výše uvedených širších medicínských 
souvislostí. Zubní lékař je tak nedílnou a nepostra-
datelnou součástí týmu ošetřujících lékařů u všech 
pacientů trpících PSS.
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