Systémova autoimunitni
onemocneni pojiva

Lupus erythematosus

Sklerodermie

Dermatomyositis,

Overlap syndromy
Vaskulitidy



Lupus erythematosus

systémovy lupus erythematosus - SLE
subakutni kozni LE — SCLE

Kozni LE - akutni (pfi SLE)
- chronicky kozni LE — CCLE, seu chronicky diskoidni LE - CDE

novorozenecky LE
léky indukovany ( hydralazin, sulfonamidy)



Systemovy lupus erythematosus - SLE

ACR(Americka revmatologicka asociace) kritéria:
motylek

diskoidni projevy

fotosenzitivita

oralni lIéze

arthritida neerozivni

serositidy

neurologicka onemocnéni

onemocnéni ledvin ( proteinurie 0,5g/d)
hematologické poruchy

imunologické poruchy ( LE cells, ANA homogenni, periferni
IF typ,

Protilatky proti dSsDNA, Sm (Smithové) antigenu, histontim AR TTBITEEIENTI 572
aj.



SYSTEMIC LUPUS ERYTHEMATOSUS

SLICC Diagnostic Criteria : et R E

sun exposure;
followed by systemic manifestatons

CLINICAL CRITERIA IMMUNOLOGIC within few weeks
* Localised form: malar rash
1. Acute cutaneous lupus 1. ANA + Generalised form: can involve
2. Chronic cutaneous 2. Anti-DNA iAo O s
lupus 3. Anti-Sm
3. Oral or nasal ulcers 4. Antiphospholipid Ab
4. Non-scarring alopecia 5. Low Complement (C3,
3. Arthrntis C4, CH50)
6. Serositis 6. Direct Coombs’ test S
: : = Subtypes include:
4, el dy?fl]l]ﬂ]m] 1.DLE(localised or generalised)
8. Neurologic 2 Hypertrophic DLE
dysfunction 3. Lupus profundus

4 Mucosal LE

9. Hemolytic anaemia 5.Chilblain lupus

10. Leukopenia
11. Thrombocytopenia CHRONIC
(<100,000/mm’) CLE

(SLE international cooperating clinics group)






Chronicky kozni LE - CCLE
(CDE)

Fotosenzitivita — projevy v exponovanych
oblastech

diskoidni Iéze — CDE jizvi (lupus=vik)+ posuny
pigmentu

hypertroficke Iéze - lupus tumidus -vzacné
lupus panikulitida - vzacna
ANA jen v nizkych titrech (do 1:160), granularni

symptom SLE (30%)
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CDE - postizeni rtu a dutiny
ustni




Subakutni kozni lupus erythematosus
SCLE

anularni leze
papuloskvamozni léze
fotosenzitivita vyrazna
sicca syndrom sekundarni
ANA, anti Ro/ SSA, La/SSB

mirné systemove onemocnéeni (hematologicke
zmeny, neurologicke)

neonatalni LE (rizikovy podtyp Ro 52kD) poruchy
prevodu, exantem






Lupus erythematosus terapie

Antimalarika (hydroxychlorochin) zakladni terapie,
ovliviuje fotosenzitivitu, klouby, snizuje aktivitu
protilatek

Kortikosteroidy — tézsi postizeni

Imunosupresiva (cyklofosfamid pulsy pri lupusove
nefritide, cyklosporin, MTX, azathioprin - plice)

NSAID (DMARD)

UVA, UVB fotoprotekce

Plasmaferéza, pulzni terapie atd.

Belimumab blokuje stimulator B lymfocytu BLys



Sklerodermie
Localized

Scleroderma
Scleroderma

Systemic

Scleroderma




Sklerodermie systéemova

Komplex zmén v kUzi i vnitfnich organech

Cévni — vazoneurdza, zanét, aktivace fibroplastickych faktoru
Porucha syntézy kolagenu - nadprodukce

Imunologickeé poruchy —

protilatkové (ANA®  anti Scl70, centromery)

bunécné

Zavazna prognoza — zkraceni delky zivota, zhorSeni kvality zivota
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Sklerodermie

Ubytek tkané na bFiskach prstd



Systemova sklerodermie

ACR kritéria:
proximalni sklerodermie — od zapeésti vyse
bilateralni plicni intersticialni fibroza
ubytek tkané na distalnich ¢lancich prstu
sklerodaktylie

dalsi znamky:
Raynauduv fenomen — vice HKK
ezofagealni zmény — achalazie, poruchy polykani, stenézy
renalni postizeni — akutni renalni krize
pulmonarni hypertenze
perikardialni vypotky



CREST syndrom — limitovana
systemova sklerodermie

C alcinosis

R aynauduv fenomén
E zophagealni zmény
S klerodermie

T eleangiektazie

anti centromerove protilatky

Dobra prognoza quad vitam, zhorseni kvality zivota



Sklerodermie systémova -
terapie

Kortikosteroidy — nizké a stfedni davky

Imunosupresiva — azathioprin — plicni postizeni
Antimalarika — neprokazany efekt

D-penicilamin — rozvolnuje vazivo
Vazoaktivni a reologicke leky (pentoxiphylline, prostavasin)
Kalcium antagonisté — nifedipin
Antagonisté endotelinového receptoru — bosentan —plicni postizeni
Antagonisté fosfodiesterazy 5 — sildenafil - ulcerace prstu DUC
Prokinetika, antacida
ACE inhibitory — ochrana ledvin

Fyzikalni terapie



L okalizovana sklerodermie

Morfea — tfisla, prsy, kfizova oblast

Linearni - koncCetiny — Celo - en coup de sabre
Gutatni - prekryv s lichen sclerosus et atrophicus
Generalizovana (panskleroticka morfea)

Subkutanni - eozinofilni fasciitis

ANA jen v nizkych titrech

Neni systémoveé postizeni — zpravidla! Neni sklerodaktylie!
Borelioza — pozdni stadium!!!

Terapie — PNC, kortikosteroidy, MTX, antimalarika

UVA1

Lokalni - kortikosteroidy, deltanoidy



Atrofie, pigmentace

Sklerotizace Lilac ring



L okalizovana sklerodermie




Linearni sklerodermie




Dermatomyositis

juvenilni - asociace s infekcemi
adultni - asociace s tumory (paraneoplazie)

heliotropni rash, Gottronovo znameni,
poikilodermatitis, erytémy

EMG postizeného pletence - HKK
ANA, anti Jo-1
Zvyseni CK, LDH, GMT, ALD, AST, ALT, myoglobin

Histologie — sval perifascikularni atrofie,
vaskulitida, kuze — jako SLE lichenoidni zmény



Vinovy erytém ve vystfihu, na ramenou

Gottronovy papuly ‘ ‘ |




Heliotropni erytém, otok

Poskozeni kapilar v proximalnim ne



Dermatomyositis - terapie

Kortikosteroidy - inicialni a udrzovaci davka
Imunosupresiva - MTX, azathioprin, cyklosporin
Antimalarika

IVIG — zvlasté u juvenilni formy

Nové moznosti tofacitinib — JAK inhibitor



