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SOUHRN

Raynaududv fenomén (RF) je onemocnénim na podkladé paroxyzmalniho vazospasmu perifernich arteriol, ktery vede
k hypoperfuzi tkané. Vznika nejcastéji na zakladé chladového ¢i emocné stresového podnétu. Je provazen vyznam-
nou bolesti a moznym omezenim funkce postizené ¢asti téla. Primarni RF je charakteristicky zvysenou tendenci k va-
zospasmUim na podkladé vyssi sympatikotonie, postihuje jinak zdravé mladsi jedince a choroba miize spontanné
vyhasnout. U sekundarniho RF je podkladem jiné, ¢asto systémové onemocnéni (nej¢astéji systémova sklerodermie
a pfibuznd onemocnéni), projevy jsou téz3i a mohou vést na zdkladé navozenych morfologickych zmén az ke vzniku
ulceraci. Zakladem diagnostiky je typicky klinicky obraz. Pro sekundarni formu svéd¢i prikaz autoprotilatek a abnor-
malni kapilaroskopicky nélez. Lécba spociva v rezimovych opatrenich, psychoterapii, pfipadné podani vazodilatancif
z rdznych [ékovych skupin. Vyrazné symptomatické jedince lé¢ime infuzemi s prostanoidy, pfipadné sympatektomii.
Klicovd slova: Raynaudiv fenomén - primarni Raynauddv fenomén - sekundéarni Raynaudlv fenomén - vazodila-
tancia - sympatektomie

SUMMARY
Raynaud’s Phenomenon

Raynaud’s phenomenon (RF) is a disease based on paroxysmal vasospasm of peripheral arterioles, which leads to
tissue hypoperfusion. It most often arises on the basis of cold or emotionally stressful stimulus. It is accompanied by
significant pain and possible limitation of the function of the affected part of the body. Primary RF is characterized by
an increased tendency to vasospasm on the basis of higher sympathetic tone, affects otherwise healthy younger indi-
viduals, and the disease can spontaneously disappear. In the case of secondary RF, the basis is another, often systemic,
disease (most often systemic scleroderma and related diseases), the manifestations are more severe and can lead, on
the basis of induced morphological changes, to ulceration. The basis of diagnosis is a typical clinical picture; evidence
of autoantibodies and abnormal capillaroscopic findings are evidence for the secondary form. Treatment consists
of regimen measures, psychotherapy, or the administration of vasodilators from various drug groups. Significantly
symptomatic individuals are treated with prostanoid infusions or sympathectomy.

Key words: Raynaud’s phenomenon - primary Raynaud’s phenomenon - secondary Raynaud’s phenomenon - vaso-
dilatation — sympathectomy
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Raynauddv fenomén (RF) byl popsan jiz roku 1862
Maurice Raynaudem. Jde o neadekvétni, pfestfelenou
vazokonstrik¢ni reakci arteriol (ale i kutannich arterio-
vendznich spojek) na chlad a emocni stres. Kromé aker
koncetin mdze zasdhnout i jind vaskularni povodi - na-
priklad rty, usni laldcky, vzacné prsni bradavky nebo
jazyk.

Vétsinu pfipadd (80-90 %) tvofri pacienti s tzv. ,pri-
marnim (idiopatickym) Raynaudovym fenoménem”
(dfive oznaceni Raynaudova nemoc), u nichz neni struk-
turdlni postizeni digitalnich tepen a kapilar. Sekundar-
ni Raynaud(lv fenomén zahrnuje Sirokou diferencidlni
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diagnostiku rtznych systémovych nemoci, autoimunit-
nich i jinych, ptipadné je indukovan léky nebo profes-
nim zatizenim rukou.

Tranzitorni vazospasmy zhorsuji kvalitu zivota a u né-
kterych sekundarnich forem mze byt ohroZzena i vi-
talita hypoperfundovanych tkani. Mohou se totiz po
prvotni fazi spasmui tvofit tepenné okluze a kapilarni
destrukce.

Prevalence primarniho RF u Zen neni pfesné zna-
ma, odhaduje se az na 10 %. Zavisi na geografic-
kych, resp. klimatickych podminkéch, faktorech za-
méstnani, ostatnich zevnich vlivech a genetickych
faktorech. RF se vyskytuje az 4krat castéji u zen,
Casto souvisi s nizkou hmotnosti téchto pacientek.
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Prevalence v obecné populaci je nejc¢astéji uvadéna
mezi 3-5 % [2].

PATOGENEZE RAYNAUDOVA FENOMENU

Primarni RF vykazuje Castéji genetickou zavislost a vy-
skytuje se bézné pred 30. rokem véku. Hormony, zejména
estrogeny, jsou obvinovany z moznosti poruchy mikrocir-
kulace, a sice potenciaci vazokonstrikce cestou alfa-adre-
noreceptorU. RF, ktery vznika po 40. roku véku, je suspekt-
ni ze sekundarity. U muz(i m{ze byt i vazba na profesni
zatizeni koncetin, pfipadné aterosklerotické léze.

Pfechodné vymizeni krevniho toku je zprostfedkova-
no vaskularné a neurdlné. Dochazi prvotné k funkénim
zménam, pripadné poté ke strukturalnim, které jsou
provazeny abnormalnimi hladinami nékterych pasob-
kG: napf. vzestupem hladiny endotelinu-1, angiotenzi-
nu Il a angiopoietinu-2. Kromé jiz uvedenych cinitel(
muze jit o nerovnovahu v pudsobeni fady dalsich, které
ovliviujici tvorbu cyklického adenozin monofosfatu,
neurokininu A, substance P nebo silného vazokonstrik-
toru neuropeptidu Y.

V patogenezi RF se uvadi kromé zvysené sympatické
aktivity i moznost navyseni poctu receptorl pro endo-
telin, pfipadné muze jit o poruchu cévniho tonu danou
nedostatkem tvorby oxidu dusnatého nebo prosta-
cyklinu. Aktivace trombocytl vede naopak ke zvysené
produkci vazokonstrik¢né plsobicich cytokind. U Ray-
naudova fenoménu bylo také zjisténo nizsi lokalni
uvolnovani dilata¢niho neuropeptidu CGRP (Calcitonin
Gene Related Peptide). Disproporce postizeni ve pro-
spéch zen miize byt na vrub estrogenem podporova-
né zvysené citlivosti na vazokonstrikéni plsobeni kate-
cholaminu [8, 15].

Popsané zmény vedou k poruse vazodilatacni kapaci-
ty, zvysené tendenci k vazokonstrikci a vzniku piipadnych
intravaskuldrnich abnormit (trombotizaci) na podkladé
aktivace trombocytd, poruchy fibrinolyzy cestou zmén
hladiny tromboxanu A2 nebo serotoninu.

KLINICKY OBRAZ

Obr. 1. Primarni Raynaududv fenomén u mladé astenické zeny
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klasicky obraz ,trikolory”: kdy bila barva kize je zpG-
sobena vymizenim krevniho toku pfi vazokonstrikci
(digiti mortui, bez postizeni palce!), druhd - cyanotic-
ka faze je dand desaturaci rezidudini krve a treti faze
je charakteristicka z¢ervenanim prsta pfi rychlém zno-
vunaplnéni arterii a kapilar (faze hyperémie) — obr. 1.
Vétsinou jde o zbarveni dvojfazové: nahlé zbéleni,
nasledované purpurovou barvou - typickd cyanéza je
obvykla zejména u onemocnéni pojiva. Barevné zmény
jsou doprovazeny bolesti a paresteziemi na podkladé
ischémie senzorickych nerva. Je zietelnad hranice mezi
postizenou a nepostizenou oblasti. Ataky mizi expozi-
ci tepla, vazodilatacni medikaci a také spontanné. Za-
chvaty trvaji obvykle minuty az desitky minut.

U nékterych nemocnych s primarnim RF se mohou
vyskytovat soucasné migrény, byva konstituc¢ni hypo-
tenze a mohou se vyskytnout i bolesti na hrudi charak-
teru variantni anginy pectoris.

DIAGNOSTIKA STAVU PRI VYSKYTU
RAYNAUDOVA FENOMENU

Choroba se typicky diagnostikuje na zdkladé anam-
nézy béleni akralnich partii, kdy nemocni popisuji nah-
lou zménu barvy prstl rukou nebo nohou. Necini pak
obtize na zakladé tohoto klinického obrazu RF diagnos-
tikovat. V dne3ni dobé nemocni své stavy fotograficky
dokumentuji a neni tfeba provadét provokacni chla-
dové testy k potvrzeni stavu. Zjistujeme vzdy moznd
rizika vzniku spasmu (rodinny vyskyt obdobnych atak,
typ povolani, abuzus nikotinu, soubéznou medikaci)
a okolnosti vzniku [3].

Zakladnim instrumentéalnim vysetfenim k prikazu
abnormalni mikrocirkulace je pouziti (video)kapilaro-
skopie. Strukturalni zmény tepen s nasedajicimi spasmy
Ize odhalit pomoci fotopletyzmografie, pfipadné laser
doppler zobrazeni (LDI) nebo termografie - tato vyset-
feni se zavadéji a vyzaduji urcitou zkusenost s odecty.

Laboratorni vysetfeni ma za cil odlisit primarni RF od
potencidlné sekundarniho, a sice zejména na zakladé
provedeni sedimentace erytrocytl a stanoveni auto-
protilatek (test ANA). Mezi dalsi bézna vysetteni v prvé
fazi patfi stanoveni C-reaktivniho proteinu, C3-C4
komplementu, ELFO (pfipadné imuno ELFO), hladiny
hormon stitné zlazy [7, 9.

Primarni vs. sekundarni Raynaudtiv fenomén

Primdrni Raynaudiv fenomén je oznaceni pro akralni
vazospasmus v nepfitomnosti jiné choroby, v nepfi-
tomnosti lokdlnich traumat (choroby souvisejici s po-
volanim) nebo bez navozeni spasmu medikaci [3].

Tyto stavy vykazuji normalni kapilaroskopické nalezy
a normalni laboratorni hodnoty (zejména nepfitom-
nost antinukledrnich protildtek a normalni hodnotu
sedimentace erytrocytl). Klinicky jde vétSinou o sy-
metrické postizeni prstl (vyjma palct), symptomy jsou
mirné a nedochazi nikdy k nekréze tkdné — nevyvijeji
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se ulcerace nebo gangrény. Cast&jsi vyskyt je u mla-
dych Zen, nicméné neplati, ze pfi objeveni se problému
v mladi nemUze jit o sekundérni RF (s chorobou, ktera
se odhali az nasledné, i roky po vzniku RF). Tedy i déti
a adolescenti by méli byt laboratorné vysetieni a zlistat
ve sledovani.

Vék proto neslouzi k diferenciaci mezi primarnim
a sekundarnim RF. Definitivni potvrzeni, ze jde o pri-
marni RF je mozné az retrospektivné — pokud po né-
kolika letech observace (minimalné 2, spise vsak 5) ne-
dojde k manifestaci onemocnéni, které je zndmé svoji
spojitosti s Raynaudovymi atakami (zejména jde o sys-
témovou sklerézu), jde skute¢né o primarni RF (podle
star$i nomenklatury o Raynaudovu nemoc).

Sekunddrni Raynaud(v fenomén se vyskytuje pfi jiné
chorobé, nebo je pravdépodobny v kontextu zamést-
nani, nebo jde o moznost indukce spasm( medikaci
daného jedince, pfipadné ablizem nékterych Iéku. Pa-
tologické kapilaroskopické nalezy a laboratorni abnor-
mity jsou nejcastéji dany autoimunitnimi chorobami
typu kolagenéz. Klinicky se sekundarni RF ¢astéji mani-
festuje u starsich osob, epizody vazospazmu jsou velmi
intenzivni a bolestivé, postizeni je spise asymetrické
(obr. 2). MGze dojit k povrchovym ulceracim na konec-
cich prsta (tab. 1)

Zékladem v pfistupu k rozliseni primarniho a sekun-
darniho RF je tedy anamnéza pacienta, v¢etné profes-

Obr. 2. Asymetrické zbéleni prstu levé ruky u 48leté nemoc-
né s revmatoidni artritidou

ni (zejména prace s vibrujicimi nastroji je suspektni)
a farmakologické. Cilené se ptame také na omrznuti
v minulosti. Déle je dllezité se zaméfit na symptomy
onemocnéni pojiva: bolesti kloubl nebo sval(, hore¢-
ky, suchost sliznic, kozni zmény, fotosenzitivitu, one-
mocnéni srdce, ledvin, plic apod.

Nésleduje klinické vysetfeni zaméfené na pFitomnost
perifernich arteridlnich pulzaci a porovnani tlak(i mé-
fenych na obou koncetinach jako zékladniho zpUsobu
posouzeni, zda neni jednostranné zhorsen pfitok krve
do koncetiny. V pfipadé asymetrie systolické tenze je
na misté provedeni duplexni ultrasonografie tepen
hornich koncetin. O stavu palmarniho tepenného ob-
louku a digitalnich tepen se mizeme orientovat po-
moci Allenova testu: po stla¢eni radialni a ulnarni tep-
ny nemocny provadi rytmicky sevieni a otevieni pésti
k vyprazdnéni recisté — cca 10krat, po uvolnéni jedné
ze stlacenych tepen dochazi do 5 sekund fyziologic-
ky k reaktivni hyperémii dlané, stejné tak nasledné po
opétné kompresi a zacviceni po uvolnéni perfuze dru-
hou tepnou [10].

Pro inicialni orientaci v problému je dulezité stano-
veni sedimentace erytrocytd, krevniho obrazu a anti-
nukledrnich protildtek. Dalsi vysetfeni provadame pod-
le specifické anamnézy jedince, pfipadné rozsitujeme
spektrum nébérl ve chvili, kdy vyse uvedend zakladni
jsou abnormaini.

Kapilaroskopické vysetreni je zakladnim vysetfenim
k vylouceni sekundarni etiologie. Jde o velmi vytézné,
neinvazivni a levné vysetieni. Pro patologii v oblasti
mikrocirkulace svéd¢i megakapildry, vétsi pocty jejich
vétveni — smycky, hemoragie, snizeni poctu kapilar,
avaskularni zény. Typické patologické kapilaroskopic-
ké nélezy jsou popisovany u nemocnych se systémo-
vou sklerézou a jde inicialné o fokalni ektazie kapilar
a hemoragie, béhem let se vyviji edém a dochazi k re-
dukci poctu kapilarnich klicek, prohlubuje se tvorba
aneurysmat a pfibyva avaskularnich zén (,skleroderma
patterns”). U dermatomyozitidy jsou také pritomny ek-
tatické kapildry, ale neni redukovan tolik jejich pocet.
U systémového lupus erythematosus jsou pfitomny
velké dilatované kapiléry a jsou pfitomny spojky mezi
aferentnimi a eferentnimi vétvemi. Pacienti s kryo-
glubulinémii nebo antifosfolipidovym syndromem

Tabulka 1. Charakteristika primérniho a sekundarniho Raynaudova fenoménu

Primarni Raynaudoviiv fenomén

(d¥ive ,Raynaudova nemoc”)

zvysend tendence k vasospazmiim u jinak zdravych
osob

vyskyt: spiSe od mladi

symetrické postizeni

ataky mirné

kapilaroskopie: normalni vzhled kapilar

negativni protilatky (nebo nizké titry)

strukturdlni zmény tepen: ne

extrémné vzacné kozni nekrézy
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Sekundarni Raynauduv fenomén

druhotné u jinych chorob

vyskyt: vétsinou u osob starsich 30 let
moznost asymetrického postizeni
intenzivni, bolestivé zachvaty
kapilaroskopie: velké tortudzni kapilary
vysoké titry autoprotilatek (ANA > 1/100)
strukturdlni zmény tepen: ano

casté digitalni nekrozy
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mohou mit intravaskularni trombdzy v mikrocirkulaci,
zpomaleny tok, ale nejsou pfitomny kapilarni ektazie
nebo abnormalni vétveni (tab. 2)

Choroby s relativné ¢astym vyskytem Raynaudova
fenoménu

Z chorob pojiva je nejvyssi prevalence vyskytu RF
u systémové sklerodermie (u cca 90 %), u systémového
lupus erythematosus jde o vyskyt v méné nez poloviné
pripadi (ke 40 %), u polymyozitidy a dermatomyozitidy
se vyskytuje u 20 %, stejné tak u Sjogrenova syndromu.
Vyskyt RF manifestaci téchto chorob ¢asto predchazi.
V fadé pfipadl jsou vazospasmy u téchto nemocnych
provazeny jiz zkraje velice malymi intrakutannimi ne-
krézami na koneccich prstl (velikosti hlavicky Spendli-
ku), které se hoji malymi jizvami.

Systémova sklerodermie je chronickym autoimu-
nitnim onemocnénim charakteristickym vyvinem di-
fuzni fibrézy, degenerativnich zmén a cévnimi abnor-
mitami v kGzi, kloubech a vnitfnich orgénech (jicen,
strevo, plice, srdce a ledviny). Vaskuldrni zmény u cho-
rob pojiva zahrnuji strukturdlni abnormity (zejména
v oblasti endotelu) a souvisejici poruchu regulace ad-
hezivnich molekul a zmény v regula¢ni funkci cytokinl
a rastovych faktord, coz usti v prokoagula¢ni a proza-
nétlivy stav s prfevahou konstrik¢nich vliv (Iécebné je
vyuzivana pak antagonizace vlivu konstriktord: endo-
telinu-1 a angiotenzinu). Kromé Raynaudova syndromu
s vyvinem koznich nekr6z mohou byt prsty postizeny
ztlusténim kaZe s tvorbou kontraktur. Zivotni prognéza
je dana postizenim plic, srdce a ledvin. Choroba se ma-
nifestuje 4krat castéji u zen, typicky mezi 20-50 roky.

Revmatoidni vaskulitida, revmatoidni artritida
(RA) - vaskulitida u RA je extraartikularni manifestaci
choroby, vyskytujici se u dlouho trvajicich, tézsich fo-
rem choroby. Popsana je u malého procenta nemoc-
nych s RA (2-5 %). Choroba postihuje castéji zeny, je
chronickym zadnétlivym autoimunitnim onemocnénim
s manifestaci nejcastéji mezi 40-50 roky. Kromé kloubt
mohou byt postizeny plice, pleura, perikard a skléry oci.

Thrombangiitis obliterans (Winiwarter Buergerova
nemoc) je vaskulitidou s postizenim tepen i zil malé-
ho kalibru, vznikajici nejspiSe na alergické bazi (reakce
na nikotin), s predominantnim postizenim muz(, ¢asto
jde o psychosocidlné abnormni osobnosti. Jeji vyskyt
v poslednich desetiletich klesa. Hlavnimi pfiznaky jsou
recidivujici tromboflebitidy, RF a ischemické ulcerace
akrdlnich partii koncetin, s vysokym rizikem ztraty ¢as-
ti koncetiny pro nemoznost periferni revaskularizace.
Diagndza se opira o vék nemocnych (pod 40 let), ob-
vyklou pozitivni anamnézu nikotinismu, klinické proje-
vy a typické angiografické znamky (segmentalni oklu-
ze tepen mensiho kalibru a vyvrtkovity tvar nativnich
tepen nebo kolateral).

Léciva, kterd mohou vyvolavat ataky Raynaudova
syndromu u disponovanych jedinct, zahrnuji neselek-
tivni betablokatory, sympatomimetika, cytostatika (cis-
platina, bleomycin, vinblastin), interferon, ergotamin,
z toxickych latek pak jde o nikotin, kokain, tézké kovy
a vinylchlorid (obr. 3).

Syndrom horni hrudni apertury (Thoracic Outlet
Syndrom - TOS) spocivd v utlaku nervovych, ale i cév-
nich strukturvtrojuhelnikovém prostoru ohrani¢eném

Obr. 3. Nemocna s Raynaudovym fenoménem vzniklym 6
mésicl po l1é¢bé bleomycinem

Tabuka 2. Choroby spojené s vyskytem Raynaudova fenoménu (,Sekundérni RF*)

systémova onemocnéni: systémova skler6za, dermatomyositis, revmatoidni artritida, systémovy lupus erythema-

todes, overlap syndromy, ...

onemocnéni tepen: Buergerova nemoc (thrombangiitis obliterans), ischemicka choroba hornich koncetin na bazi

aterosklerdézy, vaskulitidy, syndrom horni hrudni apertury

pusobeni lIékt a chemikalii: intoxikace namelovymi alkaloidy, intoxikace nikotinem, interferon, cyklosporin,
betablokatory, alfa-sympatomimetika, bleomycin, vinblastin, cisplatina, nemoci z toxickych kovt — Pb, As, nemoc

z vinylchloridu

krevni onemocnéni s hyperviskozitou: kryoglobulinemie, hyperfibrinogenemie, paraproteinemie, myelom,

polycytemie, esencialni trombocytemie, leukemie, lymfomy

paraneoplastické stavy: karcinom plic, zaludku, stfeva, pankreatu, délohy, ovaria, ledviny, melanom

profesni a jina poskozeni: vibrace, omrzliny

infekéni onemocnéni: hepatitidy, infekéni mononukleéza, borreliéza
nervova onemocnéni: cervikobrachialni syndrom, syndrom karpalniho tunelu, poliomyelitis, syringomyelie

vzacné priciny: hypotyredza, karcinoid
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m. scalenus anterior, m. scalenus posterior a 1. ze-
brem. Zuzeni tohoto prostoru muize byt zplsobeno
anomalii kr¢nich obratlt (,krénim zebrem®”), hypertro-
fiit m. scalenus ant., patologii 1. Zebra, patologickymi
procesy klavikuly (svalky po fraktufe), hypertrofii m.
pectoralis minor. Ve vétsiné pfipadl je syndrom cha-
rakteristicky tim, Ze je vazany na urcitou polohu horni
koncetiny. Pfevazuje tzv. ,neurogenni TOS" pfi draz-
déni brachialniho nervového plexu. Chronické draz-
déni subklavidlni arterie mze vést i k jejimu posko-
zeni a navodit spasmy, iritace subklavialni zily mGze
vést k jeji trombotizaci. RF neni pfi syndromu TOS ale
béznym jevem, stejné tak bézné neprovazi jiné etiolo-
gie poskozeni tepen hornich koncetin (aterosklerotic-
ké, vaskulitické).

Choroby provazené perifernimi zménami barvy
kGze napodobujicimi RF

Zakladni diferencialni diagnostika Raynaudova syn-
dromu se odehrava tedy jednak v roviné urceni pri-
marni a sekundarni formy, jde ale i o rozliseni mezi
zachvatovitymi formami ischémie na bazi vazospasmu
a trvalou ischémii v oblasti prstd (na bazi tepenné oklu-
ze). Diferencidlné diagnosticky je nutno odlisit okluze
digitalnich tepen a vazoneurézy, zejména akrocyandzu
a erytromelalgii [9].

Syndrom modrych prsti je akutné vznikla pfihoda
na podkladé mikroembolizace (cholesterolovych kry-
stalt nebo trombembol(l), kde ischémie pretrvava. Vét-
sinou jde o modré zbarveni jednoho ¢i vice prstd, ale
kozni mikroembolizace se mohou projevit i jako livedo
reticularis (racemosa) - tedy skvrnité postizeni kiize se
stfidajicimi se okrsky cyanotické a normalné zbarvené
klze. Livedo mUze provazet i vaskulitidy, pfipadné jde
o benigni livedo, ¢astéji po expozici chladu. Léc¢ba pfi
predpokladanych nebo priakaznych embolizacich (zjis-
téni mozného zdroje v srdci nebo aorté) je antikoagu-
la¢ni a protidestickova.

Akrocyandza - je charakteristicki modrym zbar-
venim akralnich casti téla, jako idiopatickd pfichazi
u mladsich astenickych Zen, ale maze byt i projevem
organického onemocnéni. Vétsinou jde o problém kos-
meticky, vzacnéji provazeny pocitem chladu, ztuhlosti,
hyperhidrézou. Jde také o poruchu vazoregulac¢nich
mechanism( (vazoneuréza) — konstrikci prekapilar-
nich sfinkter(i s mistni hypoxii, s tvorbou adenozinu
(a eventualné dalsich plsobk() a dilataci postkapilar-
nich venul. Stav mGze byt projevem poruchy vegetativ-
ni inervace, hormonalnich zmén. Porucha ma tendenci
ke spontannimu vymizeni.

Erytromelalgie je charakteristickd cervenanim
klGize s jeji zvySenou teplotou a soucasnym palenim,
az charakteru nesnesitelné bolesti. Souc¢asné muze
byt i mravenceni nebo jiny druh bolesti. Postizeny
jsou nejcastéji plosky nohou (pfipadné dlané). Maxi-
mum obittiZi je vecer. K Ulevé dochézi po elevaci konce-
tin a v chladu (napf. ponofenim koncetin do studené
vody). Choroba se fadi do vazoneuréz - dochazi k ab-
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normni dilataci v oblasti arteriol a arteriovendznich
spojek. Podkladem muze byt primarné dysregulace
sympatického nervového systému z nezndmé pficiny
nebo je vyvolana druhotné — hematologickymi poru-
chami ve smyslu trombocytémie nebo jiného mye-
loproliferativniho onemocnéni, neuropatiemi, stavy
po omrznuti nebo ptichazi v rdmci autoimunitnich
chorob.

Lécba Raynaudova syndromu

Zéakladnim ptistupem je nefarmakologicka lécba, dle
odezvy a miry trvajicich potizi pfechazime k dalsim
modalitdm. Pokud jiz v Uvodu je RF vyrazné bolestivy
a tvoii se drobné ulcerace, nemocného predame do
specializované péce revmatologa.

Nefarmakologicka lé¢ba se opira o rezimova opat-
feni: dllezité je vyvarovat se expozici chladu (nejen
venkovnim, nizkym teplotam, ale i rychlému precho-
du do relativné chladnéjsich mistnosti — napf. klima-
tizovanych, také styku s chladnou vodou, mrazenymi
potravinami apod.) a nekourit. Dulezita je i dobra tep-
lota organismu jako takového, tedy dobré obleceni.
V rdmci Zivotospravy je pFiznivé i snizit riziko emocni-
ho stresu, pfipadné se vyvarovat latkdm s potencialné
konstrik¢nim ucinkem (betablokatory, nikotin, kofein,
dalsi léky) [18].

Farmakologicka lécba se pridava, pokud rezimo-
vda opatieni nestaci ke kontrole projev(i. Neni mozno
brat léky pouze ve chvili potizi, proto farmakotera-
pii podavame pravidelné, optimalné uzivame lékové
formy s pomalym uvolfiovanim ucinné latky, které
jsou lépe tolerovany. Obvyklym vedlejsim efektem
vazodilatac¢ni 1é¢by je hypotenze nebo bolest hla-
vy. Tyto Ucinky casto limituji moznost zvyseni dav-
ky léka. Vazodilatancia, pokud jsou tolerovana, pak
|épe zabiraji u primarniho RF, oproti sekundarnimu
[16]. V nékterych situacich je feSenim i ovlivnéni nad-
mérné psychické tenze, at jiz farmakologicky, nebo
psychoterapeuticky.

Mezi léky prvni volby stale fadime dihydropyridino-
vé blokatory kalciového kandlu (amlodipin, nifedipin,
eventualné felodipin, nimodipin). Podle tolerance se
pokousime o vzestup davky na 10 mg amlodipinu den-
né nebo 10-40 mg nifedipinu dvakrat denné. Pokud
po 4-8 tydnech neni patrné zlepseni, pfrechazime na
jiny 1€k [19, 20].

Neni jednoznacné, ktery Iék je optimalni pro 2. linii
Iécby. U emocné indukovanych zachvatd je moznost
pouziti fluoxetinu (10-20 mg), u chladem navozenych
zachvatl dnes nejcastéji prechazime na inhibitory fo-
sfodiesterazy typu 5 (PDE-5) - sildenafil, tadalafil nebo
vardenafil; tyto Iéky volime i u systémové sklerézy [4,
12, 13, 17]. Zac¢indme se sildenafilem 20 mg denné na
1-2 tydny, jako maximalni volime davku 3krat denné
20 mg. Tadalafil (10-20 mg) ma delsi polocas pusobeni,
proto se podava 1krat denné. Také uziti inhibitoru fos-
fodiesterazy typu 3 (PDE-3) cilostazolu (100 mg 2krat
denné) je urcitou lé¢ebnou moznosti, bytizde nardzime
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na nezadouci Ucinky lé¢by (bolest hlavy, palpitace, pfi-
tomné az u tretiny léc¢enych) [14].

Lze podat i dal3i vazoaktivni léky: k blokaci osy renin-
-angiotenzin slouzi bud'inhibitory angiotenzin konver-
tujiciho enzymu (ACEi), nebo blokatory receptor(i pro
angiotenzin (sartany-data o pfiznivém uc¢inku mame
pro losartan 50-100 mg, Ize predpokladat ,class” efekt
plsobeni) [6].

V poslednich letech se mnozi poznatky o pfiznivém
pUsobeni antagonistl receptoru pro endotelin (bosen-
tan, sitaxsentan, ambrisentan, macitentan). Tyto Iéky
se uzivaji v [é¢bé zejména plicni arteriadlni hypertenze,
protoze endotelin-1 je nejsilnéjsim endogennim vazo-
konstriktorem s prozanétlivymi ucinky. U systémové
sklerdézy jsou doklady o benefitu antagonizace recep-
toru pro endotelin pomoci bosentanu v prevenci vzni-
ku nekréz [11, 13].

Pro nemocné s velmi silnymi a castymi zachvaty
nebo jiz vzniklymi koznimi defekty jsou podavény
parenteralné prostanoidy (iloprost, epoprostenol,
alprostadil) [2]. Kromé vazodilata¢niho efektu ces-
tou vzestupu cyklického adenozin monofosfatu maji
inhibi¢ni vliv na trombocyty. lloprost snizil tizi, frek-
venci a trvani atak RF u systémové sklerdzy [12]. Vét-
sina Iékl této skupiny je poddavana v nékolikaden-
nich cyklech (10-20 dnu), jako nékolik hodin trvajici
infuze jedenkrdt, nebo i dvakrat denné. Efekt je sice
kratkodoby (tydny), umoznuje vsak nékdy zhojeni
defektd.

U torpidnich stavll s progresi ischemie Ize provést
také sympatektomii, nejcastéji proximalni (horni hrud-
ni), a sice aplikaci alkoholu. Posledni zpravy referuji
i 0 moznosti pfiznivého vlivu distalni (digitalni) periar-
teridIni sympatektomie nebo o moznosti uziti injekci
botulotoxinu perivaskularné [5].

Protidestickové léky podavadme zejména u sekun-
darnich forem navozenych myeloproliferativnimi stavy
nebo pfi prikazu mikrotrombotizace pomoci kapilaro-
skopie. U nemocnych se strukurdlnim onemocnénim
tepen a druhotnymi spazmy se v medikaci pouzivaji
i statiny [1].

ZAVER

U vétsiny nemocnych je rozhodujici rozliseni mezi
primdrnim Raynaudovym fenoménem a vazné;jSimi
stavy pfi jiném zékladnim onemocnéni. Nemocni pro-
to musi byt peclivé klinicky vysetfeni, ivodné musi byt
provedeny zakladni laboratorni testy a optimalné i ka-
pilaroskopické vysetreni. Pacienty je nutno dlouhodo-
bé dispensarizovat a v piipadé pretrvavani potizi i opa-
kovat nebo rozsifit laboratorni vysetfeni. Rezimova
opatreni aplikujeme u vSech nemocnych s RF, pfipadné
doplnujeme vazodilatacni 1écbou. Jeji intenzita se fidi
frekvenci a mirou obtizi, narazime ale na (in)toleranci
této medikace. Nemocnym vyrazné symptomatickym
podavame parenteralné prostanoidy, pfipadné zvazu-
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jeme sympatektomii, mnozi se data o Uspésném lokal-
nim podani botulotoxinu.
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