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Uvob

Sklerodermie je vzacné chronické autoimunitni onemocnéni, pro které je
typické tuhnuti kiize na podklad¢ zvysené tvorby kolagenu. Dosud nebyla nalezena
komplexni 1écba tohoto onemocnéni a Casto se stava, ze pacienti v pribchu Zivota
zazivaji postupné zhorSeni zdravotniho stavu. Tato skute¢nost ma dopad nejen na
fyzicky stav pacienta, ale také na jeho psychicky stav, jeho praceschopnost,
spolecensky zivot atd. VSechny tyto zminéné aspekty pak mohou mit uréitym
zpiisobem a do rizné miry vyznamny dopad na kvalitu Zivota jedince. Hodnoceni
kvality Zivota podminéné zdravim (HRQoL) se Casto uplatituje nejen v iniciativach
vefejného zdravotnictvi, ale také v ramci 1€kafstvi, psychologie nebo sociologie. S
neustalym nariistem chronickych onemocnéni se hodnoceni kvality Zivota stale vice
vyuziva k hodnoceni vlivu nemoci a jeji 1é€by na jedince, pfiCemz umoziiuje
hodnotit stav pacientil i skrze jiné aspekty nez €ist€¢ medicinské. V soucasnosti se
mnoho studii zabyva vztahem mezi riiznymi chronickymi onemocnénimi a kvalitou
zivota pacienta, ovSem publikaci zabyvajicich se konkrétn¢ sklerodermii, je

omezeny pocet.

Téma své bakalaiské prace “Kvalita zivota se sklerodermii* jsem si vybrala
na zéklad¢ svého dlouholetého zajmu o tuto problematiku, jelikoZ od détstvi sama
sklerodermii trpim a z&roven ji mam v rodinné anamnéze. Vzhledem ke vzacnému
vyskytu neni o onemocnéni informovana nejen veiejnost, ale ¢asto ani oSettujici
1ékaf1, coz pacientiim miiZze komplikovat Zivot v mnoha oblastech. Z tohoto diivodu

si myslim, Ze by se informovanost ohledné tohoto onemocnéni méla zvysit.

Cilem prace bylo propojit znalosti, které mi poskytlo studium, a aplikovat je
do praxe v ramci zjisténi HRQoL pacientl se sklerodermii. Vlastni vyzkum byl pak
provadén formou randomizovaného SF-36 dotazniku, ktery se vyuziva ke zjiSténi
kvality zivota pacientli s chronickym onemocnénim v celosvétovém méfitku. Tento
dotaznik jsem navic rozsifila o vlastni dopliujici otdzky. Doufam, Ze tato analyza
by mohla pfispét ke zlepSeni pfistupu k pacientim a k pochopeni Zivota pacienti s

timto komplikovanym vzacnym onemocnénim ve své vlastni komplexnosti.



SEZNAM ZKRATEK

ANA — antinukleéarni protilatky

Anti-Scl-70 - Autoprotilatky proti DNA topoizomeraze
ARC — American College for Rheumatology

BP — T¢lesna bolest

CA prsu — Karcinom prsu

DM . - Diabetes mellitus I. typu

dSSc — Diftizni systémova sklerodermie

EULAR — The European League Against Rheumatism
FESCA — Federation of European Scleroderma Associations
GH — Celkové vnimani zdravi

HLA komplex — Hlavni histokompatibilni komplex
HRQoL — Kvalita zivota podminénd zdravim

1cSSc — Limitovana systémova sklerodermie

LoSCAT — Localized Scleroderma Cutaneous Assesment
LS — Lokalizovana sklerodermie/morphea

MH - Celkové psychické zdravi

MMP — Metaloproteinazy

PAH — Plicni arterialni hypertenze

PF — Fyzicka aktivita

PRES - Pediatric Rheumatology European Society

QoL — Kvalita zivota

RA — Revmatoidni artritida

RAF — Raynaudiiv fenomén

RE — Omezeni emo¢nimi problémy

RP — Omezeni fyzické aktivity

SF — Spolecenska aktivita

SF-36 — Mezinarodn¢ uznavany dotaznik zjist'ujici kvalitu Zivota
SLE — Systémovy lupus erythematodes

SSc — Systémova sklerodermie/progresivni systémova skleréza
TGF-B — Rustovy faktor beta

UDCT — Nediferenciované onemocnéni pojivové tkané
VT — Vitalita

WHO - Svétova zdravotnickd organizace



1 KVALITA ZIVOTA A JEJi HODNOCENI

O kvalité Zivota (Quality of life, QoL) se mluvi v rtiznych souvislostech skrze
rizné védni obory (ekonomika, sociologie, psychologie, ekologie, politika,
filozofie aj.). Problematika kvality Zivota a specifikace, co vlastné znamend a
jakymi metodami ji l1ze uchopit a méfit, se srze tyto obory zasadné lisi, proto jeji
vSeobecné akceptovatelna definice prozatim neexistuje. V medicin€ a zdravotnictvi
se hodnoceni kvality zivota vyuziva zejména v rdmci veiejného zdravotnictvi,
socialniho 1ékafstvi nebo 1ékarské etiky. Svétova zdravotnickd organizace (WHO)
povazuje zdravi nejen za nepfitomnost nemoci, ale popisuje ho jako stav tplné
fyzické, psychické a socialni pohody (Gurkova 2011; Hnilicova et al., 2005).
WHOQOL (The World Health Organization Quality of Life) Group (1995)
popisuje kvalitu zivota jako to, jak jedinec subjektivn€ vnima své postaveni v zivoté
v kontextu kultury a hodnot, ve kterych Zije, a ve vztahu ke svym ciliim,
ocekavanim, normédm a obavam. Jedna se o velmi Siroce pojaty koncept, ktery
komplexné ovliviiyje fyzické zdravi, psychicky stav, Uroven nezavislosti a

spoleCenské vztahy jedince.

Diive v mediciné uzivané postupy hodnoceni QoL zalozené na diagndze
urcité nemoci a doby pieZiti jiZ nepostacuji, a proto se zacinaji hodnotit i psychické,
socialni a behaviordlni determinanty Zivota jedince. Jednou z cilovych skupin pro
hodnoceni QoL jsou naptiklad chronicky nemocni s nevylécitelnymi nebo
dusevnimi nemocemi, u kterych nelze zajistit uplné uzdraveni, a tak medicina cili
hlavné na zlepSeni Zivota pacienta a zmirnéni jeho potizi (Kebza, 2005; Hnilicova
et al., 2005). Hnilicova et al. (2005) také uvadi, Ze 1ékafe dnes musi zajimat, jakou
maji kvalitu zivota pacienti trpici riznym onemocnénim nebo jaky dopad na ni bude
mit zvolena terapie. Ve zdravotnictvi se nejCastéji pracuje se specidlnim
metodickym postupem vychazejicim z pojeti tzv. kvality zivota podminéné zdravim

(Kebza, 2005; Hnilicova et al., 2005).

1.1 KVALITA ZIVOTA PODMINENA ZDRAVIM A JEJI HODNOCENI

Kvalita Zivota podminénd zdravim (HRQoL) je uzite¢nym ukazatelem

celkového zdravi ve vztahu vlivu nemoci a jeji 1é€by na jedince. Hodnoti hlavné
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vSestranny dopad nemoci, pacientovu obecnou spokojenost a vlastni prozivani.
Znamena to, ze krom¢ hodnoceni uspésnosti terapie se dale hodnoti 1 fyzicky a
psychicky stav (napf. bolest, unava, uzkost, kvalita spanku, porucha hybnosti,
schopnost sebeobsluhy atd.). Déale pak pacientiiv socidlni zivot, a to zejména z
divodu, ze pfitomnost chronického onemocnéni mize byt vyznamnym faktorem
pro zménu QoL jak samotného pacienta, tak i jeho okoli (rodiny, partnera, pratel

atd.) (Hnilicova et al., 2005).

Hodnoceni HRQoL je celosvétove piikladan stale vétsi vyznam, zejména jako
nastroje v dohledu nad vefejnym zdravim populace. V oblasti vefejného
zdravotnictvi jej lze vyuzit k identifikaci skupin s rizikem nebo jiz snizenou QoL,
k vytvafeni navrhG zdravotnich intervenci a monitoringu pokroku pfi plnéni
zadanych zdravotnich cili (HRQOL Concepts [online]. National Center for
Chronic Disease Prevention and Health Promotion. 2018 [cit. 2020-05-09];
Hnilicova et al., 2005). Vyuziti a aplikace vysledkit HRQol v praxi mohou vést ke
zmirnéni disledki onemocnéni a pozitivné ptispet k distribuci zdravotni péce,
prosttedki a ptidélovani zdroji na zékladé nenaplnénych potieb. Vysledky lze také
pouzit jako doplnék ke standartnimu hodnoceni mortality a morbidity. V neposledni
fad¢ mize pomoci vytvaret podklady a identifikovat potfeby pro tvorbu pravnich
ptedpisti, zdravotni politiky a vytvareni komunitnich strategickych plana s Sirsi
ucinnosti (HRQOL Concepts [online]. National Center for Chronic Disease

Prevention and Health Promotion. 2018 [cit. 2020-05-09]).

V celosvétovém méfitku se pro hodnoceni kvality Zivota jedince s urcitym
onemocnénim vyuziva vice nastrojii. Velmi Casto se jednd o metodu dotaznikového
Setieni napf. pomoci dotaznikti SF-36, SQUALA nebo WHOQL. Nejcastéji
vyuzivany je pak genericky dotaznik SF-36, ktery je Siroce uplatnitelnym nastrojem
v medicing, psychologii, pedagogice aj. Ve zdravotnictvi napomahé napt. hodnotit
preventivni léCebné programy a obecné se skrze n¢j mize zkvalitnit zdravotni péce.
Dotaznikem lze hodnotit HRQoL u Sirokého spektra onemocnéni, jako jsou
deprese, schizofrenie, onkologickd onemocnéni, cévni mozkové ptihody, diabetes
mellitus, roztrouSend skler6za, paraplegie aj. (Chrastina et al., 2014; Reifenauer et

al.,, 2018; Dotaznik SF 36 [online]. 2019 [cit. 2020-04-23].). Pouziti tohoto
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dotazniku je vyhodné z divodu jeho standardizace, kterd umoziuje celosvétové
porovnani s jinymi vyzkumnymi vzorky (Ware et al., 1996; Dotaznik SF 36
[online]. 2019 [cit. 2020-04-23].).

1.2 PSYCHOLOGIE CHRONICKY NEMOCNYCH PACIENTU

Podle Patersonové (2001) je zivot chronicky nemocnych pacientti soustavny,
neustale se ménici proces, ve kterém jedinci prozivaji slozitou dialektiku mezi
sebou samym a okolnim svétem. Prozivani akutniho a chronického onemocnéni je
velmi rozdilné. Pacienti s akutnim onemocnénim se po ¢ase uzdravi a vrati se zpét
do svych starych zptisobti chovani a roli. Naopak chronicky nemocny pacient zije s
nemoci dlouhodobé, a proto dochazi k ovlivnéni nejen jeho télesného stavu, ale
zaroven i jeho chovani, sebepojeti a socialnich vztaht. Z tohoto divodu se musi
adaptovat na zmény a upravit tak své role a chovani tak, aby vyhovovaly jeho
zdravotnimu stavu i o¢ekdvani spolecnosti (Patersonova, 2001; Kiivohlavy, 2002;

Lubkin et al., 2006).

Zpusob, jakym pacient proziva svou nemoc, je velmi individualni. Podle
Kiivohlavého (2002) ma chronické onemocnéni nejvyraznéjsi dopad na identitu
jedince, ktery pocit'uje zejména zmény v sebepojeti, tzn. jak sdm sebe vidi, chape a
hodnoti. Tyto zmény zpiisobuji pocity, Ze se stal nékym jinym, nez byl pfed nemoci
a Casto pak dochazi k tzv. strategickému prebudovani vlastni identity. Patersonova
(2001) vytvotila z davodu lepSiho pochopeni problematiky Zzivota chronicky
nemocnych pacientli tzv. model posouvani perspektiv. Ten rozliSuje, v ramci
prebudovani identity pacientii, dvé hlavni role, které zaujima. Zadnou z téchto roli
nelze oznacit za spravnou nebo Spatnou a ¢asto se stiidaji v zavislosti na zdravotnim
stavu pacienta a jeho individuélnich potiebach (Patersonova, 2001; Lubkin et al.,

2006).

Prvnim postojem je tzv. ,,illness in the foreground“ (nemoc v poptedi), tedy
role nemocného. Pacient se pln€ ztotozni se svou nemoci, a ta se pak stava jeho
identitou. Pro mnoho pacientil je tento postoj sebepohlcujici a Casto vede k izolaci
od ostatnich. Pacient pak ztraci pocit podpory od ostatnich, coz mtize posilovat jeho

bezmoc, zaroven se vSak soustifedi pouze na svou nemoc a dava do ustrani potieby
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ostatnich. Né&kteti pacienti jsou ovSem Vv této roli spokojeni a chtéji si zachovat
identitu nemocného, ktera je v souladu s jejich socialni identitou a mohou z ni Cerpat

urcité benefity (Paterson, 2001; Lubkin et al., 2006).

Druhym postojem je pak tzv. , wellness in the foreground* (zdravi
v popiedi), kdy se pacient naopak soustfedi na vlastni zdravi a od onemocnéni se
distancuje. Zaujima pak pfistup, kdy se snazi mit nad svym zdravotnim stavem
kontrolu, ackoliv se neciti dobfe a ani neni v remisi (Paterson, 2001). Snazi se
vytvorit si ur¢itou rovnovahu mezi vlastni identitou a identitou svého nemocného
ja. Toho se snazi dosahnout skrze oddéleni své mysli od svého nemocného téla,
které nemuze ovladat. Pacient si tuto roli vytvaii zejména tim, Ze se snazi ohledn¢
své nemoci co nejvice vzdelat. Rozviji své dovednosti v chapani svého téla a jeho
reakci, coz mu umoziuje soustiedit se i na jin€ oblasti svého Zivota. Zaroven sdili
své znalosti ohledné nemoci s ostatnimi a snazi se byt ndpomocny lidem se stejnou
diagnézou. Vyhodou tohoto pfistupu je tzv. obnoveni spirituality. Pacienti pak
vnimaji onemocnéni jako pfilezitost pro dilezit¢ zmény v jejich zivoté,
ptehodnocuji asto svlij pohled na svét ¢i na své vztahy a citi vd€k za zivot. Ackoliv
se tato role jevi jako lepsi zptisob prfebudovani identity, Casto se stava, ze s kazdou
skuteCnosti, kterou pacient nemtze sam ovlivnit (progrese onemocnéni atd.), se

pacient dostava vice a vice do role nemocného (Paterson, 2001; Lubkin et al., 2006).

Spolu se sebepojetim pacienta se méni i jeho role ve spolecnosti. Podle
Lubkin et al. (2006) vniméa spoleCnost pacienta s chronickym onemocnénim
zejména na zakladé¢ vaznosti jeho progndzy a toto vnimani zavisi na riznych
sociokulturnich faktorech, které nebyvaji ¢asto logické, natoz védecky podlozené.
Pokud pacienta vnima spole¢nost jako nemocného, ma narok na odpocinek, okoli
je mu vice napomocné a nemocny miize ¢erpat urCité benefity. Pokud ovSem okoli
pacienta nevyhodnoti jako nemocného, protoZze nema Spatnou prognozu, ocekava
od n¢j, ze se bude Casem chovat ,,normalné*. Spolecnost pak vyzaduje, aby plnil
vSechna ocekéavani a povinnosti, jako tomu bylo pfed nemoci, a to i pfes omezeni,
ktera jeho nemoc piinasi (Venglafova et al., 2006; Lubkin, 2006). Tato o¢ekavani

mohou byt pro pacienty ¢asto velmi stresujici, zvlasté jedna-li se o pacienty trpici
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vzacnym onemocnénim. U nich si spole¢nost neni védoma, co vSe jejich

onemocnéni obnasi a jak moc se pacient musi v jeho ramci ptizpisobit.

Oproti chronicky nemocnym mohou zdravi jedinci Zit aktivné a mnoho jejich
aktivit je spontannich. Jedinci s chronickym onemocnénim jsou v Zivoté urcitym
zpusobem omezeni. Musi se naucit planovat 1 drobné ¢innosti kazdodenniho Zivota
a spontannost omezuji na ukor ¢innosti, které dé€laji pro své potéSeni a zdbavu
(Paterson, 2001). Princip, jakym se pacienti musi ¢asto pfizpisobovat, ptiblizila ve
své eseji  Christine Miserandino, pacientka trpici systémovym lupusem
erythematodes (SLE), kde jej popsala jako tvz. ,,spoon theory“ (1zickovou teorii).
Ta je zaloZena na predpokladu, ze kazdy ¢lovék ma na kazdy den ur¢ité mnozstvi
energie, tedy pocet ,,1zicek*. Zdravy ¢lovék ma neomezeny pocet téchto 1zicek, ale
chronicky nemocny jich ma jen urcity pocet a od rana musi peclivé rozmyslet, na
co své lzicky béhem dne pouzije. Pro nékteré pacienty je ndrocné pouze vstat z
postele, obléci se a najist, takze po téchto béznych ¢innostech maji uz znatelné méné
1zicek na zbytek dne a tomu musi podfizovat své Cinnosti. Teorie v podstaté
popisuje, jakym zpiisobem musi chronicky nemocny ¢lovék kazdy den premyslet,
aby zvladl efektivné vykonat vSechny své povinnosti i zdbavu. Zaroven se skrze ni
snazi ptiblizit problematiku takového zivota svému okoli, rodiné a ptatelim. To je
velmi dilezité, protoze chronicky nemocny pacient asto nemusi vypadat nemocné,
takze jeho okoli neptedpoklada, ze mé urcity zdravotni problém, ktery jej omezuje.
Pro pacienty je Casto tézké vysvétlit okoli, jak se citi, co potfebuji a pro¢ se mnohdy
chovaji odlisné. Na zakladé této teorie se zacala spousta pacientii s chronickym
onemocnénim sama oznacovat jako tzv. ,,spoonies“ (The Spoon Theory [online].

2003 [cit. 2020-04-26]).

Kromé¢ téchto zmén se ¢asto u pacientli meéni jejich postoj ke svému lékati.
Vzhledem k tomu, Ze pacient podvédomé ocekava uzdraveni, které casem
neptichazi, Casto zpochybiiuje kompetenci oSetfujiciho Iékafe a ztraci k nému
davéru. Dale pacienti mohou pocitovat, ze je 1ékar prili§ uzce zaméten pouze na
pacientovu nemoc a nevénuji se mu komplexné. Cetnd nedorozuméni mezi
pacientem a lékafem a dals$i obdobné problémy vedou ke sdruzovani pacient do

tzv. ,,self-help groups“, pacientskych vzdjemné si pomdhajicich skupin
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(Ktivohlavy, 2002). Benefity téchto skupin a sdruzeni pacientl potvrzuje napf.
Millete et al. (2018), ktera uvadi, ze jsou pro pacienty nejen vyznamnym zdrojem
informaci, ale také pomahaji z hlediska psychologické podpory a vyrovnani se s

onemocnénim.

V Cesku byla v roce 2018 zalozena pacientska skupina Skleroderma, jejiz
zakladatelkou a koordinatorkou je Michaela Linkova, téz trpici sklerodermii. Tato
skupina je vedena pod neziskovou organizaci Revma Liga Ceska republika. Cilem
skupiny je pomoci pacientim Zit s timto onemocnénim, motivovat a zajistit edukaci
a informovanost jak pacientli, tak 1 lékaiti a fyzioterapeutll. Zaroven nabizi
rozmanité workshopy zaméfené na self-managing onemocnéni atd. a snazi se
podpofit nemocné vetejnou osvétou. Dale také vznikl napt. Nada¢ni fond Viktorie
Hope, ktery byl zalozen za ucelem podpory pacientli a jejich rodin se vzacnym
onemocnénim, zejména sklerodermii. Tento fond podporuje dosazitelnost 1éCby,
psychosocialni poradenstvi ¢i vefejnou osvétu. Za jeho zalozenim také stoji Zena

trpici sklerodermii, Veronika KaSubova.
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2 SKLERODERMIE

Sklerodermie je chronické autoimunitni onemocnéni. Nazev onemocnéni je
odvozen z feckych slov ,,scleros* (tuha, tvrda) a ,,derma“ (kGize) (Soukup et al.,
2017). Pravé tuhd, ztlustéla kize je jednim z piiznakli onemocnéni. To miZze
postihovat pouze kazi, v takovém piipad¢ mluvime o sklerodermii lokalizované
(LS) nebo spolu s kiizi 1 vnitini organy, pak se jedna o sklerodermii systémovou
(SSc) (Stork, 1996). Obecné onemocnéni ¢astdji postihuje Zeny. LS trpi zejména
déti, zatimco SSc postihuje zeny ve stfednim véku. Pacienti trpici SSc maji Casto
hors$i prognézu a oproti pacientim s LS 1 zkracenou délkou Zivota. Na tom ma
nejvetsi podil pravé postizeni vnitinich organti (Hinchceliff et al., 2008). Prehled

historickych poznatkil o sklerodermii miiZzeme sledovat v tab. 1.
Tab. 1: Historické zminky o sklerodermii. Zdroj: Stork (1996); Soukup et al. (2017).

Historie sklerodermie

Hippokrates Prvni zminky o onemocnéni 400 pi.nl
Cruzio Prvni podrobny popis sklerodermie 1753
Gintrace Zavedeni pojmu sklerodermie 1847
Addison Prvni popis LS 1854
O’Leary et al. Prvni odliSeni LS od SSc 1930

2.1 PATOGENEZE SKLERODERMIE

Ptesny zptlisob vzniku sklerodermie neni dosud zcela objasnén. Sklerodermie
patii mezi autoimunitni onemocnéni. Ta vznikaji poruchou tvz. autotolerance, tedy
naruSenim mechanismi imunitniho systému, ktery ma fyziologicky rozpoznavat
antigeny vlastnich tkdni a reagovat s nimi (Hofejsi et al., 2005). Porucha
autotolerance a vznik onemocnéni jsou podminéné kombinaci n€kolika faktori.
Tyto faktory jsou vnitini (genetické) a vnéjsi (faktory zevniho prostredi) (LukeSova,
2016). Pti vzniku autoimunitniho onemocnéni je téZ vyznamny hormonalni faktor,
pfi¢emz vétSina onemocnéni vznika nékolikandsobné Castéji u Zen. Intenzita a

incidence onemocnéni se Casto meéni v zavislosti na obdobi Zivota, v puberté se
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zvySuje, naopak v t€hotenstvi a po porodu se snizuje (Hofejsi et al., 2005). To, do
jaké miry se bude urcity faktor uplatiiovat pfi vzniku autoimunitniho onemocnént,
je velmi individudlni. Podle HofejSiho et al., (2005) mohou byt stejnd klinicka

onemocnéni vyvoldna u jednotlivych pacient odliSnymi faktory.

Konkrétni faktory wvnéjSiho prostfedi budou dale popsany u etiologie
jednotlivych typi onemocnéni. Do vnitinich genetickych faktori, které ovliviiuji
vznik i pribéh onemocnéni, patii napf. asociace s HLA komplexem, coZ je
geneticky systém, ktery je odpovédny za rozeznavani vlastnich a cizorodych
antigend. Asociace s ur¢itym haplotypem nebo alelami HLA 1. 1 II. tfidy jsou do
urcité miry rozhodujici pro riizné molekularni mechanismy vedouci k fibréze kiize
a pojivove tkané, a tedy i ke vzniku sklerodermie (Khamaganova, 2017). Geneticky
podklad LS a SSc je i pfes skutecnost, Ze obé onemocnéni vznikaji podobnymi
procesy a maji podobné¢ histologické nalezy, pravdépodobné rozdilny (Fett et al.,

2011).

Genetické pozadi LS nebylo dosud pf#ili§ prozkouméno a publikaci
zabyvajicich se asociaci HLA se vznikem LS je omezeny pocet. Torok et al. (2019)
uvadi, ze u pacientll s LS byla zji$téna spojitost mezi alelami HLA 1. i II tfidy.
Nejsilngjsi asociace byly prokazany u beta feté¢zci HLA 1I1. tfidy, specificky u HLA
DRB1x*04:04 a HLA-B*37, ptficemz HLA-DRB1%04:04 je siln¢ asociovan také s
revmatoidni artritidou (RA). Studie prokazaly, Ze pacienti s LS maji vyssi riziko
onemocnét RA a naopak. Zajimavym zjisténim je, Ze LS a SSc jsou nejspise
imunogeneticky odliSnd onemocnéni, jelikoZ se mezi nimi objevila pouze jedna

spolecna alela, a to HLA-DRB1%04:04 (Torok et al., 2019).

Torok et al. (2019) déle uvadi, ze nékolik studii détskych pacientl potvrdilo
distribuci lozisek LS na kiizi podle tzv. Blaschkovych linii (viz obr. 6). Tyto linie
poprvé popsal v roce 1901 Alfred Blaschko a jejich uspofddani odrazi migraci
bunék z neuralni listy. Behem embryogeneze touto drahou migruji keratinocyty a
melanocyty, buiiky kize vyskytujici se v epidermis. Proto se vétSina poruch
vyskytuje pravé v epidermis, pricemz klinické projevy predstavuji geneticky nebo

funkéni mozaicismus (Guren et al., 2014; Hayderi et al., 2015). ZjiSténi tedy
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naznacuji, Zze LS by mohla byt formou kozni mozaiky. Tato teorie ovSem prozatim

nebyla na molekularni trovni potvrzena (Torok et al., 2019).

V ptipadé SSc bylo popsano 45 genl spojovanych s predispozici k jejimu
vzniku. Ackoliv je konkordance u dvojcat pouze 4,2 %, vyskyt onemocnéni v
roding je n¢kolikanasobné vyssi nez v bézné populaci (Ramos et al., 2015; Tsou et
al., 2017). V asociaci se vznikem SSc jsou taktéz tfidy HLA 1. a II., pficemz
nejvyrazngji jsou to alely tfidy HLA 1. V né€kolika studiich se objevuji souvislosti s
geny HLA-DRB1, HLA-DQB1, HLA-DPB1 a HLA-DQA1. Nejsiln¢jsi asociace je
s HLA-DQBI1. Ur¢it¢ HLA alely lze asociovat s protilatkovym profilem pacienta,
formou SSc i nékterymi klinickymi projevy. Tyto asociace jsou ovSem dale
podminéné etnickym pivodem. Napftiklad u Japoncii jsou nejsilngjsi asociace s
HLA-DQB1%05:01 a HLA-DQB1%06:01, u Mexicant jsou to HLA-DQB1x*11:04
a u Evropanti, Americ¢anii, Hispancti a Afroamericani pak HLA-DQB1*03:01
(Tsou et al., 2017). Pacienti se SSc maji nekteré spolecné alely také s jinymi
autoimunitnimi onemocnénimi. Témi jsou napiiklad RA, SLE, roztrouSena

skler6za nebo zanétliva onemocnéni stfev (Ramos et al., 2015).

V patogenezi sklerodermie dominuji tii procesy, které se vzajemn¢ prolinaji.
Témito procesy jsou diftizni vaskulopatie, autoimunitni zanét a progresivni fibroza
(viz obr. 1). Vyznam ma vrozend i ziskand imunita, v postizenych tkanich lze
prokdzat infiltraty (T a B lymfocytti, makrofagii nebo zirnych bunék), které svou
sekreci profibrotickych cytokinti, chemokinl a produkci autoprotilatek ptispivaji k
rozvoji onemocnéni (Tomcik, 2014). Vaskularni postizeni je pravdépodobné
primarnim procesem v patogenezi, kdy dochazi k poSkozeni endotelu vSech tii ¢asti
cévni stény fibrozou, pozd¢ji dochazi k obliterujici vaskulopatii a hypoxii.
Progresivni fibroza postihuje kiizi, v ptipadé SSc i vnitini organy, pficemzZ v obou
piipadech postupné¢ dochazi k nahrazeni funk¢ni tkan¢ kolagennimi vlakny a

slozkami extracelularni matrix (Tom¢ik, 2014; Soukup et al., 2017).
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Obr. 1: Schéma vzniku sklerodermie. Na rozvoji onemocnéni se podileji genetické i
enviromentalni faktory. V patogenezi sklerodermie dominuji tii zakladni procesy — vaskulérni,
autoimunitni a fibrotické. Tkanové poskozeni vede k aktivaci endotelialnich bun¢k a vylucovani
chemokint, to pak vede k zanétu a autoimunitni reakci. Do procesu jsou zapojené T lymfocyty a
makrofagy produkujici cytokiny a ristové faktory fidici syntézu proteinti extracelularni matrix za
pomoci fibroblastl. Cely proces vede k progresivni fibroze. Zdroj: prevzato a upraveno podle

Fuschiotti (2016).

Na bunécéné urovni hovofime o komplexnim procesu, ktery zahrnuje
spoluticast bunck cévniho endotelu, bun€k imunitniho systému a fibroblastii
(Khamaganova, 2017). Podkladem pro spusténi tohoto procesu je nejspiSe
vaskularni postizeni zptisobené vlivy vnéjsiho prostiedi, infekci nebo protildtkami
proti endotelu. Dochazi k poskozeni endotelu, diky kterému se uvolni cytokiny,
které zvysuji expresi adheznich molekul (VCAM-1 a ICAM-1) a E-selektinu, tento
proces poté vybudi pomocné T lymfocyty typu Thl, Th2 a Th17. Tyto cytokiny
piispivaji k patogenezi LS 1 SSc. Nerovnovaha mezi Thl a Th2 pfispiva k poSkozeni
ktze a k fibroze. S €asnou zanétlivou fazi jsou asociované cytokiny Thl a Thl7,
zatimco pro fazi pozdni, sklerotickou, cytokiny Th2 (Fett et al., 2011; Fuschiotti,
2016). Tyto T lymfocyty v zéavislosti na typu produkuji cytokiny (IFN-y, IL-4, IL-
6 atd.) a ristovy faktor beta (TGF-B). Cytokiny pak zaktivuji eozinofily, CD4" T
lymfocyty a makrofagy. Do celého procesu se dale zapojuji chemokiny (CCL2,5,7,
aj. a CXCLS), které se s nejvétsi pravdépodobnosti ucastni tkanové fibrozy. Skrze
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poruchu regulace TGF-B pak dochazi k zvysené produkci kolagenu, fibronektinu,
proteoglykanu a soucasné ke snizeni produkce proteaz (Fett et al., 2011). V
kone¢ném dusledku dochazi k nerovnovaze, tedy ke zvysené produkci kolagenu a
soucasnému snizeni tvorby matrixovych metaloproteindz (MMP) zodpovédnych za
degradaci kolagenu (Stork, 2016). Pacienti se sklerodermii jsou také pozitivni na
protilatky proti MMP, jednd se o tzv. anti-MMP1 protilatky. Ty se u zdravé
populace nevyskytuji, a proto by mohly byt pro sklerodermii specifické (Fett et al.,
2011). Prestoze byly tyto poznatky zkoumény zejména u SSc a u LS pouze
castecné, je prokazano, ze v pozdni fazi nemoci si jsou obé onemocnéni velmi

podobna. Procesy vzniku sklerodermie jsou vSak stale predmétem zkoumani.

2.2 KLASIFIKACE SKLERODERMIE

Pojem sklerodermie zahrnuje riznorodou skupinu onemocnéni, ktera se
projevuyji tuhnutim kiize (viz obr. 2). Jde o vzdcné onemocnéni a je velmi dilleZité
rozliSovat jeho typy, aby nedochdzelo k nedorozuménim mezi lékatfi nebo
zbyteénym obavam ze strany pacienta (Stork, 2016). LS, téZ nazyvana jako
morphea, se fadi mezi autoimunitni orgdnové lokalizovand onemocnéni. SSc, v
nekteré literatufe uvadéna téz jako systémova progresivni sklerdza, patii mezi
systémova autoimunitni onemocnéni (Stork, 1996). Jedna se o dvé rozdilna
onemocnéni, piicemz LS postihuje zejména kazi, pfipadné ptilehlé struktury a SSc
postihuje zaroven s kizi také vnitini organy a mize zdsadné ovlivnit kvalitu i délku
Zivota pacientl (Asano et al., 2018). Tato onemocnéni vSak maji i pfes odlisSny
klinicky obraz spolecné rysy. V obou piipadech se jednd o autoimunitni
onemocnéni s nejasnou etiologii, kde se uplatiiuji podobné patogenetické pochody.
Ob¢ varianty postihuji zejména zeny, ptic¢emz spoleénym znakem je tuhnuti ktize
(Stork, 2016). Ve velmi vzacnych piipadech miize pacient trpét obéma typy, ale
podle Asana et al. (2018) LS neprogreduje do SSc.

18



— Povrchovd

= LoZiskovd morfea =

~ Hluboka

Postizeni hlavy

Lokalizovana (LS) - Linedrni morphea B
|| PostiZeni hrudniku
nebo konéetin

—{  Generalizovand morfea

o Mixovand morfea

Sklerodermie

= Limitovand (IsSSc)

g Difiizni (dSSc)

Sine sclerodermia

|
|

~  Systémova (SSc)

- Overlap syndrom

|_|Nediferenciované onemocnéni
pojivové tkdné (UDCT)

Obr. 2: Rozdéleni sklerodermie a jejich forem. Zdroj: pfevzato a upraveno podle Bedvar et
al. (2006); Asano et al. (2018).

2.3 KVALITA ZIVOTA SE SKLERODERMII

LOKALIZOVANA SKLERODERMIE

Ackoliv LS neni spojena se snizenou délkou Zivota, miiZe pfi jejim prib&hu,
zejména pak pii linedrni nebo generalizované forme, dojit k télesnym deformacim
a ovlivnéni télesnych funkci. Tato postizeni mohou ovliviiovat pacientiiv zZivot ve
forme estetickych vad, a kromé dermatologickych zmén mohou mit i psychologické
dopady ovliviiujici QoL (Szramka-Pawlak et al., 2013). Podle Kroft et al. (2009)
bylo zjisténo, Ze nékteii pacienti v souvislosti s onemocnénim trpi tzkostmi,

depresemi, bolestmi nebo unavou. Pacienti mohou také pocitovat urcité stigma a
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bezmoc. Ackoliv se mnoho medicinskych publikaci zabyva QoL pacienti s
dermatologickymi nemocemi, nebylo dosud zvetejnéno piilis praci zabyvajicich se
specificky QoL s LS. V roce 2013 se touto problematikou zabyvala Szramka-
Pawlak et al. (2013), kterd uvadi, Ze pacienti s LS maji ve srovnani s jinymi
dermatologickymi onemocnénimi (lupénka, SLE, dermatitida a alopecie) relativné

vysoké skore QoL.

SYSTEMOVA SKLERODERMIE

wevr

1ze u pacientii pozorovat vyraznéjsi snizeni QoL. Z némecké studie z roku 2011
zvetejnéné Miillerem et al. vychdazi, ze pacienti velmi Casto trpi depresemi (69 %).
Japonska studie z roku 2003, kterou zvefejnil Matsuura et al., uvadi, ze mirnymi az
silnymi depresivnimi stavy trpi 46 % pacientli. Ve studii z USA, kterou zvefejnil
Benrud-Larson et al., (2002) se uvadi, ze 63 % pacienti prozivalo bolesti a s
depresemi se jich potykalo 50 %. Bolest ma velky dopad na fyzické funkce jedince,
zejména s postizenim muskuloskeletalniho systému, coz vykazuje pozitivni
korelaci mezi postizenim a depresivnimi stavy s pocity bezmoci. Tyto stavy
vznikaji zejména v disledku neschopnosti samostatné vykondvat kazdodenni

¢innosti a s tim spojené zvySené potieby pomoci od ostatnich (Miiller et al., 2011).

Nemoc a s ni spojené depresivni stavy se také podepisuji na pacientove
pracovni produktivité. Singh et al. (2012) uvedl, ze 41 % pacientt kviili své nemoci
minimalné€ jednou mési¢né neni schopna dojit do prace. Dale uvadi, ze z 84,4 %
vysokoskolsky vzdélanych pacienti bylo 39 % neschopno kvili SSc pracovat.
Minier et al., (2010) ve své studii z Mad’arska piSe, ze 18,8 % pacienti bylo
zamé&stnanych oproti 81,2 %, ktefi zili z invalidniho dichodu. K podobnym
zjisténim doslo n&kolik dalsich studii z Francie, Svédska nebo Kanady (Minier et

al., 2010).
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3 LOKALIZOVANA SKLERODERMIE

LS se téZ oznaCuje terminem morphea a patii mezi chronicka, zanétliva,
fibrotizujici onemocnéni postihujici kizi. K postizeni kize dochdzi z divodu
zvySené tvorby kolagenu a extracelularni matrix, tento proces je pak spojeny se
sekundarni fibrozou (gtork, 2016; Asano et al., 2018). Krom¢ kiize muize v
nékterych ptipadech dojit 1 k poSkozeni ptilehlych struktur, jako jsou tukové tkané,
svaly, Slachy, klouby, ptipadné i kosti (Kreuter et al., 2016). Tato forma zpravidla
nepostihuje vnitini orgdny, vzadcné miizeme u nckterych pacienti sledovat
abnormadlni ndlezy na plicich ¢i jicnu nebo Raynaudiiv fenomén (RAF), ktery je
typicky pro SSc a bude blize popsan v dalsi kapitole (Stork, 2016). Onemocnéni ma
rizné formy, pii kterych vnikaji tuhd, zpravidla pfechazejici do mékkych
rezidudlnich hyperpigmentaci, odlisn¢ velka a barevné zménénd loziska na kiizi.

Tato loziska s hyperpigmentaci, ptipadné atrofii, pacientovi ziistavaji trvale.

LS 1ze rozdé€lit do dvou fazi, na aktivni a sklerotickou. Faze zanétliva (Casnd)
nastdva pfi zacatku onemocnéni, je zanétliva a typickym projevem je fialovy lem
kolem loziska (Fett et al., 2011). V této fazi dochézi k tvorbé zanétlivych infiltrath
a v dermalni pojivové tkani se ¢asto objevuji svazky kolagenovych vlaken spolu s
otoky v horni dermis. Faze skleroticka (pozdni) se vyznacuje sklerotizaci dermis a
vznikem kolagenové stény, nasledkem je pak fibroza, ztuhnuti a atrofie kiize spolu
s hyperpigmentaci loziska (Kreuter et al., 2016; Asano et al., 2018). Aktivni faze
po uréitém &ase vyhasne. Stork (2016) uvadi, Ze loziskové formy vyhasnou u 50 %
pacientt do 2 az 3 let od vzplanuti, u ostatnich forem by tato doba méla byt zhruba
5,5 roku. Ac¢koliv ma aktivita LS tendenci vyhasnout, ¢asto dochazi béhem pacienta
zivota k tvorbé novych lozisek a znovu vzplanuti onemocnéni (Peterson et al., 1997,

Stork, 2016). Podle Torok et al. (2019) 15-33 % détskych pacientl hrozi relaps.

Dosud nebyla objasnéna pfi¢ina vzniku onemocnéni, diagnostika zavisi
pouze na klinickém nalezu a onemocnéni miize probihat ve fazich. Zaroven nejsou
nastroje k urceni aktivity onemocnéni a neni zndma jednotna G¢inna lécba. Tyto

skute¢nosti mohou ovliviiovat pacientovu QoL v rizném rozsahu. LS neni smrtelné
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onemocnéni, ale jelikoz jim trpi zejména déti, nezanechdvd na pacientech jen

télesné, ale 1 psychické nasledky (Arkachaisri et al., 2009).

3.1 KLASIFIKACE

Siroké spektrum klinickych ptiznaki a forem LS vedlo béhem let ke vzniku
fady rtiznych klasifikaci, Zadna z nich ovSem nebyla obecné piijata (Kreuter et al.,
2016; Stork, 2016). Prvni klasifikaci vytvofil Tuffanelli et al., v roce 1961.
Rozlisuje tfi zakladni typy podle formy a mista vzniku na morfeu, linedrni morpheu
a generalizovanou morfeu. Detailngj$i rozdé€leni publikoval v roce 1995 Peterson et
al., ktery rozdélil LS dokonce na pét typt. Do této klasifikace jsou zahrnuty 1 dalsi
LS podobné stavy (linchen sclerosus et athrophicus, atrophodermie Passini — Pierini
nebo eosinofilni fasciitida), z tohoto divodu se ukazala jako problematicka.
Klasifikaci, kterd je v souCasnosti nejvice uzivana, predstavila v roce 2004
Evropska spole¢nost détské revmatologie (Pediatric Rheumatology European
Society — PRES) a oznacuje se jako Padovska klasifikace (viz obr. 3) (Asano et al.,

2018). Tato prace se tidi nejnov¢jsi klasifikaci.

Povrchova

— Loziskova morfea

Hluboka

PostiZeni hlavy

Lokalizovana
sklerodermie

Linedrni morphea

Postizeni hrudniku nebo
koncetin

— Generalizovana morfea

— Mixovana morfea

Obr. 3: Klasifikace LS z Padovy podle Evropské spole¢nosti détské revmatologie.
Zdroj: pfevzato a upraveno Laxer et al. (2006).
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LOZISKOVA MORPHEA

Touto formou LS nejéastéji trpi dospéli jedinci (Stork, 2016). Loziskova
morfea se dale déli na povrchovou a hlubokou. Povrchova postihuje epidermis a
Skaru, zatimco hluboka zasahuje podkozi, ptipadné fascie a svaly (Laxer et al.,
2006). Na kizi vzniké jedno ¢i vice lozisek kruhovitého nebo ovalného tvaru o
priméru > 1 cm, s nejéastéjSim vyskytem na hrudniku (submamarni ¢asti) nebo
koncetinach. Tato loziska maji v pocatku ¢ervenofialovou barvu a v jejich centru
postupn¢ vznika bélava fibrotickd indurace, obvykle lemovana erytémem. V
pozd¢jsi fazi pak dojde v celém rozsahu loziska ke ztuhnuti a zméné barvy na
voskovitou az slonovinovou (Kreuter et al., 2016). V pritbéhu onemocnéni, zhruba
beéhem 3-5 let, skleroticka loziska ¢asto znovu zméknou, lehce atrofuji a pacientovi

trvale zlistavaji hyperpigmentace Sedo hnédé barvy (viz obr. 4 a 5).

Obr. 4: LoZiskova morphea. Lytko Obr. 5: Generalizovana forma

pacientky (58 let), ktera byla diagnostikovana
loziskovou morpheou pied tfemi lety. Na
obrazku muZeme pozorovat loZzisko v jehoz
centru je typicka fibrotickda indurace
s hyperpigmentaci. Zdroj: vlastni

Abdomen pacientky (25 let), diagnostikované
pied dvanacti lety, kterda trpi mixovanou
(generalizovanou a linedrni) formou. Na
obrazku lze pozorovat vice loZzisek, ktera
splyvaji v jedno velké loZisko. Zdroj: vlastni
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LINEARNi MORFEA

Lineédrni morphea je nej€astéjsi formou u déti. Asano et al., (2018) uvadi, ze

vvvvv

wewvr

Casto dochazet ke vzniku riznych deformaci, flekénim kontrakturdm kloubt,
poskozenim hybnosti nebo zpomaleni riistu postizené koncetiny. Lokalizovanou
formu rozd€lujeme na dva podtypy (viz obr. 3) podle toho, zda postihuje
jednostranné koncetiny nebo hlavu ¢i oblicej (Laxer et al., 2006). Projevem jsou
linearni pruhovita loziska se zménou barvy a pomérné nejednoznacnym
ohrani¢enim, vétSinou distribuované podél Blaschkovych linii (viz obr. 6). Pod
témito lozisky muize dojit k postizeni hlubsich struktur, coz mé za nasledek atrofii

tukové tkan¢, svali, Slach nebo kosti (Asano et al., 2018).

D))

7

F

S

>
W

-

—

—

—

——
e —

o
-
o

P ——

-
S
—

—

 —

—

Obr. 6: Blaschkovy Linie. Linie popsany Obr. 7: En coup de sale. Oblicej

Alfredem Blaschkem vroce 1901, podle kterych divky s typickym projevem ,,en coup de
se v nekterych pfipadech distribuuji loziska LS. sabre”, tedy linearni sklerodermie
Zdroj: Hayderi et al., 2013 lokalizované na hlavé. Zdroj: 173

Morphoea (Localized Scleroderma)
[online]. 2016 [cit. 2020-04-05]

Linearni forma se nejCastéji vyskytuje na koncetindch. Pokud je
lokalizovand na hlavé (frontoparientdln€) ma samostatné oznaceni ,,en coup de
sabre®, tento francouzsky ndzev ve volném piekladu znamena seknuti Savli, které

praveé vyrazné pripomina (Laxer et al., 2006). Vyznacuje se linearnimi fibrotickymi
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lozisky slonovinové barvy, které probihaji od temene hlavy ptes ¢elo az k oboci
pacienta. Vzhledem k lokalizaci na hlavé mlze ve vlasaté ¢asti dojit k jizevnaté
alopecii. V nékterych piipadech loziska zasahuji do tvéfi, nosu nebo horniho rtu,
coz mize mit za nasledek vznik deformit a obli¢ejovych asymetrii (viz obr. 7).
Vzacné pak mize dojit i k infiltraci lozisek do mozku a poSkozeni centralni nervové

soustavy (Blaszczyk et al., 2003; Kreuter et al., 2016; Asano et al., 2018).
GENERALIZOVANA MORPHEA

Generalizovana morfea je zavaznym typem LS, dochazi u ni k rozsahlému
koznimu i svalovému poskozeni a pacienti ¢asto trpi systémovymi ptiznaky, jako
je Unava, myalgie nebo artralgie. Touto formou trpi velmi maly pocet pacienti, a to
asi 7-9 % (Fett et al., 2011; Asano et al., 2018). Vyznacuje se ctyimi a vice loZisky
o pruméru > 3 cm (viz obr. 5), kterd se vyskytuji alespoil na dvou ze sedmi
anatomickych ¢asti téla tzn. hlava, krk, konc¢etiny, hrudnik nebo zada (Laxer et al.,
20006; Sato et al., 1994). Rozsahla loziska jsou Casto symetrickd a mohou splyvat
ve velké plochy, kdy ma pacient naptiklad postizeny cely hrudnik (Kreuter et al.,
2016).

SMISENA MORPHEA

Tato forma se vyskytuje vzacnéji a stejné jako u formy lokalizované ji trpi
zejména déti. V roce 2006 hodnotila PRES celkem 750 ptipadi détské LS a z
vysledkll hodnoceni smiSenou formou trpélo 15 % pacientli (Asano et al., 2018).
Jedna se o stav, kdy pacient trpi dvéma nebo vice typy LS zaroven. Nejcastéji se
jedna o kombinaci loziskové, linearni nebo generalizované formy (Kreuter et al.,

2016).

3.2 ETIOLOGIE

Etiologie LS neni dosud objasnéna. Predpoklada se, Ze na vzniku se podileji
genetické predispozice spolu s vlivy vnéjsiho prostiedi. V ramci genetickych
faktorti I1ze spojit vznik LS s alelami HLA I. 1 II. tfidy, nejsilngj$i asociace byly
prokazany u HLA-DRB1%04:04 a HLA-B+*37 (Torok et al., 2019). Rizikovym

faktorem vzniku je vyskyt autoimunitniho onemocnéni v rodiné, ten je u pacientl s
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LS vyss8i nez u bézné populace. Podle Fett et al. (2011) v rodin€ dospé€lych LS
pacientil trpi autoimunitnim onemocnénim 10,6 % jedinct, u détskych pacienti je
to 12-23,8 %. Asi 1 % pacientd s LS ma rodinného piisluSnika v prvnich dvou
generacich, ktery téz trpi LS. Nejcastéji se v rodinné anamnéze objevuje SLE a RA

(Torok et al., 2019).

Teorii o tom, jaké faktory hraji roli, je vice. Uvazuje se o hormondlnich
zménach, traumatu, virovych a bakteridlnich infekci nebo chemickych latkach a
lécich. Kazdy z téchto potencionalnich spoustécti miize byt pro pacienta riiznym

zpusobem vyznamny (Khamaganova, 2017).

Neékteré studie poukazuji na souvislosti hormondlnich zmén s casem
propuknuti onemocnéni. Uvazuje se, ze téhotenstvi miize byt jednim z faktort
vzniku onemocnéni. Mohlo by tomu tak byt z divodu mikrochimerismu (Fett et al.,
2011). Dale maji nejspisSe urcity vliv hormony §titné zlazy. Hassan et al. (2014)
udava, ze u 41,2 % pacientd je zvySen hormon stimulujici Stitnou zldzu —
thyreotropin. Podle Khamanganové (2017) pak mize byt LS soucasti
mnohocetného autoimunitniho syndromu, jelikoz n¢které studie poukazuji na to, Ze
LS je Casto pfitomna spolu s vitiligem, autoimunitni thyreoitidou nebo diabetem

mellitem 1. typu (DM L.).

Dal8im faktorem miZe byt napt. mechanické trauma. U nékterych pacientil
vznikla loziska na misté ur€it¢ho traumatu (napf. po autonehod¢), existuji také
ptipady vzniku lozisek na misté stlaceni kiize oblecenim (napft. pasek u kalhot).
Postraumatické neurovaskularni zmény by mohly tedy byt jednim z potencidlnich

spoustécich faktorit (Khamaganova, 2017).

Ve védeckych kruzich je také diskutovan vztah mezi vznikem LS a bakterii
Borellia burgdorferi (Kreuter et al., 2016). Protilatky proti Borellia burgdorferi se
vyskytuji zhruba u ¢tvrtiny pacientt trpicich LS (Brychtové al., 2016). Diskutuje se
také souvislost vzniku LS s viry jako je cytomegalovirus nebo Varicella Zoster
(Khamaganova, 2017). V literatufe se téz uvadi nékolik ptipadii vzniku LS po
vakcinaci (spalnicky, zaSkrt, tetanus, hepatitida B). Otazkou ovSem ziistdva, zda jej

vyvolaly konzerva¢ni latky ve vakcing, vakcina nebo samotny zasah jehlou (Fett et
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al., 2011). Vznik LS se dale dava do spojitosti napf. s ozafovanim, zejména pak s
radiaci spojenou s lécbou rakoviny prsu nebo urCitymi léky, jako jsou D-

penicillamin, a injekce vitaminu B12 &i vitaminu K1 (Stork, 2016).

3.3 EPIDEMIOLOGIE

LS je vzacné onemocnéni, incidence je 27 p¥ipadii na 1 milidén obyvatel. Zeny
jim trpi ¢ast&ji jak muzi. Podle Storka (2016) az 6krat ¢ast&ji (Kreuter et al., 2016;
Stork, 2016). U dospélych, a to piedevim forma loziskova, nejéastéji propuké v
obdobi mezi 40. - 50. rokem Zivota (Stork, 2016). U déti s LS je pramémy vék
nastupu 7-9 let s incidenci 0,3 — 3 na 100 000 déti (Constantin, 2018).

3.4 DIAGNOSTIKA

Diagnostika 1 1écba LS by méla zahrnovat spolupraci praktického lékare,
dermatologa (Kreuter et al., 2016). V¢asna diagnostika je velmi dilezita. Pokud se
onemocnéni 1&¢1 jiz v aktivni fazi, lze predejit vzniku novych lozisek a dalSimu

Sifeni onemocnéni. Jiz vznikla loziska jsou 1é€bou hiife ovlivnitelna (Stork, 2016).

LS se diagnostikuje pouze na zékladé klinickych ptiznakd a nélezu loZisek.
Dalsi vySetteni se provadéji pouze jako doplitkova a zahrnuji napf. biopsii,
laboratorni testy a rtizné zobrazovaci metody (ultrazvuk, magnetickou rezonanci,

pocitacovou tomografii) (Asano et al., 2018).

Biopsii nelze rozlisit jednotlivé formy LS, miize byt ovS§em napomocna pfi
jejim odliSeni od jiného onemocnéni s podobnym klinickym profilem. Histologicky
profil LS je vSak velmi riznorody, nalezy nejsou specifické a zavisi na vyvojové
fazi a hloubce projevu (Stork, 2016; Asano et al., 2018). LS také nelze
diagnostikovat pomoci specifickych autoprotilatek, jako je tomu u SSc. Presto 1ze
skrze detekci urcitych autoprotilatek do jisté miry posoudit aktivitu onemocnéni.
Asano et al., (2018) uvadi, ze 46-80 % pacientl s LS jsou pozitivni na antinuklearni
protilatky (ANA), 39-59 % na anti-ssDNA a 36-87 % na protilatky antihistonové.
Mnozstvi téchto protilatek casto koreluje s aktivitou onemocnéni a s rozsahem
koZnich loZisek. Nejvyznamnéj$im ukazatelem se zdaji byt anti-ssDNA protilatky,

jejichz vysoké titry souvisi nejen s aktivitou onemocnéni, ale i se zavaznosti
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svalového ¢i kloubniho postizeni. Anti-ssDNA protilatky lze také vyuzit k
posouzeni ucinnosti 1écby, protoze jejich hodnoty v reakci na terapii klesaji
(Sommer et al., 2006; Falaga et al., 1987; Asano et al., 2018). Pro hodnoceni aktivity
détské LS by se podle neddvné studie mohlo vyuzivat také zjisténi zvySenych

hodnot kreatinkindzy a aldolazy (Kreuter et al., 2016).

Stanoveni autoprotilatek muze byt také jednim z ukazateld zapojeni
autoimunitnich procesti a mohou signalizovat rizné autoimunitni disfunkce.
Naptiklad pozitivita revmatoidniho faktoru, ktera je pfitomna u 60 % pacientd s LS,
muzZe varovat pied pfipadnym vznikem artritidy nebo artralgie (Asano et al., 2018).
Ze vsech forem LS vykazuji nejvétsi pritomnost riznych autoprotilatek pacienti s
generalizovanou formou, coz podle Takehara et al. (1983) naznacuje, Ze tato forma
muze byt urCitym zplsobem piibuznd onemocnénim s vyraznéjSimi

imunologickymi abnormalitami, jako je napt. SLE nebo SSc.

3.5 LECBA A PROGNOZA

Dosud neni k dispozici zddna kauzalni 1écba. Vzhledem k rozmanitosti forem
LS a jejich mozné kombinaci je nutny individualni pfistup. Dilezitou roli pfi 1é¢bé
hraje aktivita onemocnéni, umisténi lozisek, zivotni styl a socidlni situace pacienta
(Stork, 2016). A¢koliv byl vytvoten uréity lé¢ebny algoritmus, ktery zohlediiuje typ
a zavaznost onemocnéni, neni prozatim uspesné provéren v praxi (Kreuter et al.,
2016). Je proto diilezité peclivé sledovat pribéh onemocnéni, které 1ze hodnotit
skrze metodu LoSCAT (Localized Scleroderma Cutaneous Assesment). LoOSCAT
podle bodové Skaly hodnoti pfitomnost erytému a piibyvani novych nebo

rozsifovani stavajicich lozisek (Arkachaisri et al., 2009).

V soucasnosti se k 1écbé aktivnich lozisek vyuziva lokalni nebo systémova
terapie. Lokalni terapie zahrnuje aplikaci lokalnich kortikosteroid a fototerapii
(UV-A, PUVA, UV-B). Systémova terapie zahrnuje 1é€bu kortikosteroidy
(methylprednisolon, prednisone) a imunosupresivy (methotrexat, cyklosporin,
mykofenolat mofetil) (Asano et al., 2018). Oba typy terapii lze kombinovat podle
individualnich potfeb pacienta. VSechny formy LS jsou v dospélosti predevsim

1éCeny dermatology, ktefi Castéji vyuzivaji fototerapii a lokalni terapie. DéEti jsou
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1é¢eny détskymi revmatology, zejména pro formu linearni a generalizovanou, které
vyzaduji obvykle 1é¢bu systémovou (Stork, 2016). V neaktivni, sklerotické fazi se
doporucuje fyzioterapeutickd lécba. Prestoze dosud nebyla provedena studie
ucinnosti fyzioterapie u LS, vice autord se shoduje na tom, ze je dilezitou soucasti
1é¢by. Mezi doporuceni patii lymfatické drendze, maséze a pravidelné cviceni
(protahovaci a posilujici cviky), kterd pomdhaji v protaZeni postizenych ¢asti téla

(Kreuter et al., 2009).

v

Prognoza u LS je piiznivéjsi nez u SSc. Je to zejména diky faktu, ze
onemocnéni zpravidla nepostihuje vnitini organy, ani nevede ke zkraceni délky
zivota. B€hem onemocnéni mize ovsem dojit k uréitym komplikacim. Pokud dojde
k atrofii tukové tkang, svalu nebo kosti, mize dojit k osteomyelitidé ¢i k
abnormalitadm kontrakci svalli, zapti¢inénych poSkozenim svalu ¢i nervu. DalSimi
komplikacemi mohou byt enoftalmus, paralyza ocniho svalu, pokles ocniho vicka,
uveitida, deformity celisti, dystonie, zanétlivé myopatie, neuropatie, migrény,
epilepsie a dalsi (Asano et al., 2018). Pacienti také casto trpi dal§im autoimunitnim
onemocnénim, coz muze komplikovat prib&h samotné LS. Leitenberger et al.,
(2009) uvadi, ze 30 % dospelych pacientii a 4,9 % détskych pacienti trpi kromé LS
dal$im autoimunitnim onemocnénim. Khamanganova (2017) zaroven udava, ze
pacienti s LS maji vyssi predispozice ke vzniku onkologického onemocnéni a

malignit napt. se jedna o mnohocetny myelom nebo spinaliom.
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4 SYSTEMOVA SKLERODERMIE

SSc je diftuzni (systémové) onemocnéni pojivove tkané, pii kterém dochazi k
poskozeni a sklerotizaci malych cév, v nékterych piipadech i cév stfedniho prisvitu
(Becvar et al., 2006; Soukup et al., 2017). Kromé kize zasahuje také pohybové
ustroji a vnitini organy. SSc postihuje zejména zeny ve sttednim v€ku a jeji pribch
i rozsah postizeni je velmi riznorody (Tomcik, 2014). Tomcik (2014) dale uvadi,
ze mezi pét nejvyznamnéjSich symptomu patii unava, RAF, ztuhlost rukou, bolest
kloubt a poruchy spanku. Dalsi projevy zavisi na typu a mife poskozené tkané ¢i
organu a lze je rozdélit na postizeni kozni, muskuloskeletalni, gastrointestinalni,
plicni, kardiovaskularni, rendlni atd. (viz tab. 2). Mezi celkové projevy patii

nechutenstvi, hubnuti, inava a deprese (Bec¢var et al., 2006).

Nejcastéjsim a Casto i prvnim projevem je RAF, kterym trpi 96 % pacientd.
RAF je charakterizovan zménou barvy prstii vyvolanou chladem nebo emo¢nim
stresem (viz obr. 8). Barva prstll se méni z bilé (vazospasmus) na modro-fialovou
(ischemie) az cervenou (hyperémie). Tyto poruchy prokrveni mohou vyznamné

poskodit prsty (Hinchcliff et al., 2008; Becvar et al., 2006).

Obr.8: Raynaudiiv fenomeén. Barevné zmény na Obr. 9: Zmény kiiZe kolem st u SSc. Typicky

prstech pacienta zpusobené zménou teploty nebo .maskovity vzhled” st u pacientky (58 let) s dSSc,
emoé¢nim stresem. Zdroj: Il rischio vibrazioni: un ktera byla diagnostikovana pied Sesti lety. Zdroj:
problema spesso sottovalutato [onlme]. 2016 [cit. vlastni

2020-04-20]

Kozni postizeni se u riiznych forem projevuje rozdiln€ (viz obr. 10) a v
priabéhu nemoci se méni. Podle Soukupa et al., (2017) dojde béhem 2 az 5 let od
vzniku onemocnéni k jeho vrcholu, po kterém nésleduje stabilizace a pozvolné
zmirnéni procesu. Kiize je suchd, svédi a Ize na ni pozorovat zmény pigmentace.

Prsty na rukou i nohou byvaji otekl¢ a jejich pohyb omezeny (viz obr. 11). Dochazi
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ke ztlusténi kize na prstech a ztraté jeji pruznosti (sklerodaktylie), pacient pak
typicky neni schopen dat ruku v pést nebo spojit dlan¢ k sobé& tzv. ,prayer sign*
(Hinchcliff et al., 2008). U vice jak poloviny pacientti se objevuji bolestivé ulcerace
(zviedovaténi) prsti (Tomcik, 2014). Dochazi k tuhnuti kiize v oblasti obliceje a
ust, coz vede k tzv. maskovitému vhledu — ztrata mimiky a ryhovani kolem st (viz
obr. 9). Tyto zmény mohou mit za nasledek ztizené otevirani Ust, a tedy zhorSené
provadéni ustni hygieny (Systemic sclerosis: Scleroderma [online]. 2016 [cit. 2020-

05-31]).

Type | Type Il
Obr. 10: Schéma rozsahu koZniho postiZzeni Obr. 11: Zmény prsti u SSc. Ruka
u pacient se SSc. Typ 1. zobrazuje koni pacientky (31 let), diagnostikované pied
postizeni u 1sSSc a typ II. u dSSc. Zdroj: Clinical devatendcti lety, trpici lcSSc. na které je patma
Features and Treatment of Scleroderma [online]. akroosteolyza poslednich Clankd prsti. Zdroj:
2016 [cit. 2020-04-20] vlastni
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Systemic sclerosis:

SSc. Zdroj:

Scleroderma [online]. 2016 [cit. 2020-05-31]; Soukup et al. (2017); Hinchcliff et al. (2008).
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4.1 KLASIFIKACE

Spektrum sklerodermickych poruch je Siroké a rozdilna klinicka manifestace
vedla k rozdéleni SSc na vice forem (viz obr. 12). RozliSeni téchto forem je dalezité
zejména proto, ze lze predikovat pribéh a progndézu onemocnéni. Mezi dvé
nejcastéjsi formy SSc patii difuzni a limitovand. Déle rozliSujeme systémovou
sklerodermii sine scleroderma, coz je vzacny typ, u kterého dochazi k postiZeni
vnitinich organti a cév bez kozni manifestace a RAF. K SSc pak dale fadime
piekryvny (overlap) syndrom, jedna se o sdruzeni SSc spolu s jinym difaznim
onemocnénim pojiva (napt. SLE nebo RA) a nediferenciované difizni onemocnéni
pojiva, ktera se vyznacuji klinickymi nebo laboratornimi zménami typickymi pro

SSc bez organovych projevi (Soukup et al., 2017; Tomcik, 2014).

— Limitovana (IcSSc)

—] Diftizni (dSSc)

Systémova

. Sine sclerodermia
sklerodermie (SSc)

— Pfekryvny/overlap syndrom

Nediferencované
onemocnéni pojiva (UTCD)

Obr. 12: Klasifikace SSc. Zdroj: ptevzato a upraveno Hinchcliff et al. (2008).

LIMITOVANA FORMA

Limitovana sklerodermie (IcSSc) je nejéastéjsi formou SSc. Vzniké pozvolné
a obvykle u osob s viceletym pribéhem RAF. Kozni zmény jsou pouze na obliceji,

krku (radialni jizvy kolem ust a teleangiektazie) a ¢astech koncetin distalné od lokta
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a kolen (viz obr. 10) (Soukup et al., 2017; Tom¢ik, 2014). U ¢asti nemocnych se
vyvine CREST syndrom, ktery byl poprvé popsan roku 1964 a zahrnuje nésledujici
symptomy: C - kalcindza, R - RAF, E - porucha motility jicnu, S - sklerodaktylie,
T - teleangicktazie (Stork, 1996; Be¢vaf et al., 2014). Nejéastéji je postizen jicen a
plicni intersticium za pfitomnosti plicni arteridlni hypertenze (PAH) (Soukup et al.,

2017).
DIFUZNI FORMA

Diftizni forma (dSSc) se vyskytuje méné Casto. Obvykle prvotné vznika RAF,
ktery se objevi v prubehu prvniho roku nemoci. Typické projevy jsou tuhé otoky
kiize a podkozi po celém téle, ke kterym se ptidavaji bolesti svali, kloubt a
tendosynovitidy. Béhem prvnich péti let nemoci se typicky rozviji organové
postizeni zahrnujici plicni fibrézu, postizeni srdce, gastrointestinalniho traktu a

ledvin (Soukup et al, 2017; Be¢var et al., 2014).

4.2 ETIOLOGIE

Etiologie SSc je nezndma a pfi jejim vzniku se uplatiuji genetické 1 vnéj$i faktory.
V ramci genetickych faktorti bylo popsano 45 gent, které lze spojit s predispozici
ke vzniku SSc. Nejvyraznéjsi asociace jsou s alelami HLA 1. tfidy, jedna se o geny
HLA-DRBI1, HLA-DQBI1, HLA-DPBI1, a HLA-DQAT1 (Ramos et al., 2015). Mezi
vnéjsi faktory uplatiiujici se pii vzniku onemocnéni se ftadi infekce, vlivy

pracovniho prostiedi, chemickeé latky a nékteré 1€ky (viz tab. 3).
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Tab. 3: Vlivy vnéjSiho prostiedi a vznik SSc. Zdroj: Rubio-Rivas et al. (2017); Systemic
sclerosis: Scleroderma [online]. 2016 [cit. 2020-05-31].

Vlivy vnéjSiho prostiredi spojované se vznikem SSc

. . cytomegalovirus, parvovirus B19, hepatitida B, virus Epstein-
Infek¢éni onemocnéni ) ) . )
Barrové, toxoplazméza gondii, chlamydie

i . tézba zlata a uhli, hrn¢ifské, slévarenské, kamenické prace,
Profesni expozice ] . i R X ..
vyroba Sperkil, zemédélska expozice pesticidy

aromatické uhlovodiky (toulen, benzen, xylen), alifatické
chlorované uhlovodiky (vinylchlorid, trichlorethylen,
Chemické latky trichlorethan), alifatické nechlorované uhlovodiky (motorova
nafta, formaldehyd, epoxidové pryskyfice, fedidla na barvy a
laky), barvy na vlasy

antidepresiva a 1éky na nespavost (L-5Shydrocytriptofan),
Léky a drogy ptipravky na snizeni chuti k jidlu (amfetamin), d-penicillamin,
chemoterapeutika (cyklofosfamid), antikoncepce, kokain

Ostatni silikonové ¢i parafinové prsni implantaty

4.3 EPIDEMIOLOGIE

Incidence SSc je 3-19 pifipadi na 1 milion obyvatel, pficemz taktéZ jsou
vyznamng¢ vice postizené Zeny, a to 4 - 8krat Castéji nez muzi. Onemocnéni se vice
vyskytuje u dospélych nez u déti, s primérnym vékem vyskytu v obdobi mezi
45. - 55. rokem zivota (Becvar et al., 2006; Soukup et al., 2017). Podle forem pak
1cSSc trpi asi 60 % pacienttl, zatimco dSSc 35 % pacientl, vzacnéjsi je pak forma
sine scleroderma, ta byla zaznamendna u 5 % pacientii (Hinchcliff et al., 2008).
Odhadovany vyskyt SSc u déti je 1-3 na 1 000 000 déti (Constantin, 2018). V ramci
etnickych skupin trpi SSc v celosvétovém méfitku Castéji Afroameri¢ané, indiani

kmene Choctaw, Australané a Japonci (Tomcik, 2014).

4.4 DIAGNOSTIKA

Casna diagnostika je v piipadé SSc kli¢ova, mize byt oviem diky variabilité
poskozeni velmi obtiznd. Vzhledem k rychlé progresi, zejména u difizniho typu
(dSSc) je nutné, aby se 1écba zahajila co nejdiive, jesté pred rozvojem organového

poskozeni, které byva cCasto ireverzibilni. LéCba i1 diagnostika systémové
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sklerodermie zahrnuje spolupraci vice odbornikd, zejména revmatologa,
gastroenterologa, pneumologa, nefrologa, dermatologa, kardiologa, neurologa atd.

(Becvar et al., 2006; Soukup et al., 2017).

Diagnostika je zaloZena na zhodnoceni klinického obrazu (RAF, organové
manifestace, kozni postizeni) a pfitomnosti specifickych autoprotilatek (Tomcik,
2014). Ke stanoveni diagnézy se vyuzivaji klasifikaéni kritéria Americké
revmatologické spolecnosti (American College for Rheumatology — ARC) a
Evropské ligy proti revmatismu (The European League Against Rheumatism —
EULAR) z roku 2013. Tato relativné nova kritéria maji vyssi specifitu 1 senzitivitu
a usnadnuji tak Casnou diagnostiku pacientl i s nepfili§ vyraznymi pfiznaky.
Klasifikace je zalozena na hodnoceni ptiznakli a podptiznakti podle urcitého skore

(Soukup et al., 2017).

Diagnostika pomoci laboratornich testll zahrnuje zejména test na pritomnost
specifickych autoprotilatek. Jednad se o autoprotilatky proti DNA topoizomeraze
(anti-Scl-70), centromerdam a proti RNA polymeraze-III. Skrze ptitomnost urcitych
protilatek Ize predpovédét prubéh onemocnéni, klinické projevy i prognézu. Déle
lze pozorovat nespecifické ANA protilatky, mirnou anemii, trombocytopenii,
revmatoidni faktor, kryoglobuliny nebo zvySené hodnoty imunokomplexti (Becvar

et al., 2014).

Zéavaznost kozniho postizeni se hodnoti pomoci Rodnanova bodového
hodnoceni kozni indurace. Lze vyuzit biopsii, avSak neni nutna a podobné jako je
tomu u LS, nelze biopsii urcit formu SSc. Histologicky profil SSc a LS je obdobny.
Ostatni vySetfeni zavisi na jednotlivém organovém postiZeni a jsou provadény v
ramci ruznych specializaci. K vySetfeni se vyuziva kapilaroskopie nehtovych valii,
pii které lze pozorovat cévni postizeni (napt. snizeny pocet, poruchu uspotradani,
dilataci nebo ztratu kapilar). Z plicniho vySetfeni se provadi spirometrie nebo
vySetieni diftzni plicni kapacity pro oxid uhelnaty, kdy pokles mize signalizovat
intersticialni plicni postizeni nebo postizeni plicni cirkulace. Pfi zménach plicnich
funkci se provadi vySetfeni plic vypocetni tomografii s vysokym rozliSenim

hrudniku, zde je typicky obraz ,,mlécného skla“ v plicnim parenchymu signalizujici
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aktivni alveolitidu nebo obraz ,,medové plastve®, kterd poukazuje na ireverzibilni
fibrozu. Pii podezieni na PAH se provadi echokardiografické vysetieni (Becvar et

al., 2014; Soukup et al., 2017; Tomc¢ik, 2014).

4.5 LECBA A PROGNOZA

Prozatim nebyl nalezen kauzalni 1€k, 1écba by méla byt vzdy komplexni a
usiluje se zejména o zpomaleni progrese zmén a naslednych komplikaci. Lé¢ebna
opatieni lze rozdélit na terapii nefarmakologickou a farmakologickou (Systemic

sclerosis: Scleroderma [online]. 2016 [cit. 2020-05-31]; Becvaf et al., 20006).

Nefarmakologicka terapie by méla zahrnovat zejména edukaci pacienta,
rehabilitacni 1éCbu spolu s poucenim o domacim cviCeni, nutri¢ni poradenstvi,
ergoterapii nebo psychoterapii (Systemic sclerosis: Scleroderma [online]. 2016 [cit.
2020-05-31]). Velmi dulezité je edukace pacienta a vysvétleni rezimovych opatieni,
jako je ptisny zadkaz koufeni, prace s vibracnimi stroji, prace i pobytu v prasném a
chladném prostfedi nebo zakaz kontaktu s toxickymi latkami, jako jsou organicka
rozpoustédla, silikony, halogenvodiky atd. (Becvar et al. 2006). Dulezité je poucit
pacienta trpiciho RAF, aby se chranil pfed chladem (napf. teplé rukavice a ponozky,
elektrické vyhtivani rukavic a bot, gelové vyhtivace) a minimalizoval stres a
uzkost. Rehabilita¢ni 1écba zahrnuje masaze, manualni lymfodrendze, parafinové
zabaly, protahovaci cviceni rukou a obliceje, techniky mekkych tkani, dechova
cviceni, mobilizaci kloubli, mechanoterapii, cviceni na pohyblivost svali tvare,

aerobni cviteni, silovy trénink (Spiritovié et al., 2018).

Farmakologicka terapie je organové specificka a symptomaticka. Zavisi tedy
na individudlnim rozsahu a typu organového postizeni. Ke zmirnéni postizeni
kozniho nebo muskuloskeletalniho aparatu se indikuji imunosupresiva, zejména
pak methotrexat nebo glukokortikoidy. Lécba gastrointestinalniho traktu spoc¢iva v
dietnich a rezimovych opatfenich, podavaji se inhibitory protonové pumpy,
prokinetika ¢i 1éky proti prijmu nebo zacpé. Pti rozsahlém plicnim postizeni nebo
rychlé progresi je nejcastéji indikovan intraven6zné cyklofosfamid, dale se pouziva
mykofenolat mofetil nebo biologicky preparat rituximab, ktery reguluje plicni 1

kozni postizeni. V 1écbé PAH se pouzivaji antagonisté receptorti pro endotelin
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(bosentan, ambrisentan) a blokatory 5 fosfodiesterazy (sildenafil, tadalafil), dale
warfarin, diuretika, kyslikova terapie. K 1écbé RAF a akralni ulcerace se pouzivaji
blokatory kalciovych kanald, pentoxifyllin, infuze analogu prostaglandint,
hyperbarickd komora. Pii poSkozeni srdce se vyuZzivaji antiarytmika, trvald
stimulace peacemakerem, blokatory kalciovych kanalti nebo ACE inhibitory. V
pfipad€ rendlni krize jsou indikovany ACE inhibitory, dlouhodoba dialyza ¢i
transplantace ledvin (Tomcik, 2014; Systemic sclerosis: Scleroderma [online].

2016 [cit. 2020-05-31]; Soukup et al., 2017).

V poslednich letech bylo publikovano nékolik klinickych studii zabyvajicich
se transplantaci kmenovych bunék. Ta se vyuziva zejména pro zavaznou a rychle
progredujici dSSc. Ze srovnani s konvenéni imunosupresivni terapii vyplyva, Ze pii
spravném vybéru vhodnych kandidata, je transplantace efektivnéjsi. Tato terapie se
do budoucna jevi jako velmi nad€jna, jelikoz pacienti po transplantaci vykazuji
delsi dobu doziti a stabilizaci organového postizeni (Del Papa et al., 2018; Henes et

al., 2020).

Prognéza kazdého pacienta je individualni a zavisi na rozsahu komplikaci.
SSc ovlivituje kvalitu 1 délku Zivota, pricemz priubéh 1cSSc je ptiznivéjsi nez dSSc.
Mortalita je oproti celkové populaci zvySena, podle Evropskych studii 70-75 %
pacientli pieziva 10 let (Soukup et al., 2018). Tomcik (2014) uvadi, ze béhem
poslednich 20 let se snizila mortalita pouze u dSSc a u 1cSSc zlstava konstantni.
Nejcastejsi pri¢inou smrti bylo dfive rendlni selhani, kterému lze jiz v dnesni dobé
pfedejit pomoci Casné detekce a terapie na bazi inhibitori enzymu angiotenzin-
konvertazy. V soucasnosti je nejCastéj$i pri¢inou smrti plicni fibr6za a PAH

(Tomcik, 2014; Soukup et al., 2017).
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5 CIL PRACE

Cilem bakalatské prace bylo zjistit jestli, jakym zpiisobem a do jaké miry
ovlivituje LS a SSc pacientliv zivot. Snahou bylo nejlépe nastinit problematiku
tohoto onemocnéni a jeho dopad na kvalitu Zivota pacientll. Prace si klade tfi

zakladni cile:

1. Zjistit skore kvality Zivota pacientii s LS pomoci generického dotazniku SF-36,

porovnat jej s vysledky zdravé populace a s vybranymi onemocnénimi.

2. Zjistit skore kvality zivota pacientid se SSc pomoci generického dotazniku

SF-36 a porovnat jej s vysledky zdravé populace a s vybranymi onemocnénimi.

3. Zjistit jakym jinym autoimunitnim onemocnénim pacienti se sklerodermii

nejcastéji trpi a jakou maji rodinnou anamnézu.

5.1 METODIKA

Bakalarska prace byla provadéna jako kvalitativni vyzkum kombinaci
vlastniho vyzkumného Setfeni a standardizovaného dotazniku SF-36. Dotaznik
obsahuje dv¢ ¢asti. Prvni Cast byla vytvorena za ucelem sbéru sociodemografickych
dat spolecné s dalsimi otazkami tykajicimi se problematiky zivota se sklerodermii.
Druhé ¢ast je samotny SF-36 dotaznik. Dotaznik byl vypliiovan anonymné a jeho
soucasti byl zaroven souhlas se zpracovanim osobnich tdaji podle zékona ¢.

101/2000 Sb., o ochran¢ osobnich uda;ji.

Genericky dotaznik SF-36 je jednim z nej€astéji pouzivanych nastroji k
ur¢eni HRQoL. Dotaznik spravovany neziskovou organizaci RAND Corporation
byl navrzen pro pouziti v klinické praxi ke screeningu jednotlivych pacientd,
vyzkumu Health Policy Evaluations (porovnani lé¢ebnych nékladii riznych nemoci
a monitorovani kvality zivota specifickych a obecnych populaci). Autorem je Ware
et al. (1993) spolecn¢ s Medical Outcome Trust, Health Assessment Laboratories,
Quality Metric Incorporated. Tato verze SF-36 je pro védecké ucely voln€ dostupna
na internetovych strankach (36-Item Short Form Survey Instrument (SF-36) [online].

[cit. 2020-05-17]). Ceska verze dotazniku byla pro uéely této prace vyputjéena se
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souhlasem Ustavu zdravotnickych informaci a statistiky Ceské republiky (UZIS).
Autory puvodniho ptekladu jsou MUDr. Zden¢k Sobotik, CSc. a doc. MUDr. Petr
Petr, Ph.D. Cesky pieklad dotazniku oficialné publikovala Vaiiaskova (2004).

Dotaznik SF-36 obsahuje 36 otazek, které hodnoti 8 oblasti: fyzickou aktivitu
(PF), omezeni fyzické aktivity (RP), omezeni emo¢nimi problémy (RE), vitalitu
(VT), celkové psychické zdravi (MH), spolecenskou aktivitu (SF), té€lesnou bolest
(BP) a celkové vnimani zdravi (GH). Zaroveii vyhodnocuje soucasné zdravi v
porovnani s predchozim rokem zivota. Kazdd z odpovédi je hodnocena pomoci
bodové Skaly. Vysledny vypocet skore byl proveden za pomoci manudlu, ktery
publikoval v r. 1993 Ware et al., tviirce dotazniku. Vzhledem k tomu, Zze se LS a
SSc 1i8i v pribéhu i zavaznosti, byla data pro oba typy onemocnéni vyhodnocovéana
zvlast. K porovnani byla pouzita normativni data SF-36, data zdravé populace

(Hays et al., 1993; Jenkinson et al., 1993).

Pro ovéteni vyhodnocenych dat a zjiSténi statistické vyznamnosti byl vyuzit
T-test, ktery byl proveden skrze webovou stranku Epitools (2-sample t-test for
summary data. Epitools — Epidemiological Calculators [online]. [cit. 2020-05-29]).
Hladinu vyznamnosti ve vsech testech uvazujeme rovnu 0,05, tedy pokud p <0,05,
jsou testy statisticky vyznamné. Test byl vyuzit na ur¢eni hladiny vyznamnosti mezi

vyhodnocenymi vysledky a normativnimi daty zdravé populace.

5.2 SBERDAT

Vzhledem ke skute¢nosti, ze sklerodermii trpi v Ceské republice pomé&rng
mala skupina pacienttli, bylo naplanovano prizkum formou dotaznikového Setfeni
uskutecnit v bieznu 2020 na Svétovém kongresu sklerodermie v Praze. Kongres byl
bohuzel v souvislosti s pandemii COVID-19 zrusen, proto byly dotazniky

propagovany v online prostoru.

Sbér dat probihal od 19. 03. 2020 do 30. 03. 2020. Za pomoci Michaely
Linkové, koordinatorky a vedouci pacientské skupiny Skleroderma, ktera funguje
pod zastitou neziskové organizace Revmaliga, byl dotaznik distribuovan mezi
Ceské pacienty. Ve spolupraci s federaci FESCA (Federation of European
Scleroderma Associations), byly dotazniky rozeslané do pacientskych skupin
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Clenskych stati Evropy (Belgie, Chorvatsko, Kypr, Dansko, Francie, Némecko,
Mad’arsko, Irsko, Polsko, Itdlie, Norsko, Portugalsko, gpanélsko, gvycarsko,
Svédsko, Velkd Britanie). Déale byl dotaznik distribuovan celosvétové skrze
pacientské skupiny na Facebooku (viz graf 3). Kazdy spravce dané skupiny

souhlasil se zvetejnénim dotazniku.

5.3 VYZKUMNY VZOREK

Vyzkumny vzorek tvoii pacienti trpici LS i SSc z celého svéta. Celkem bylo
vyplnéno 454 dotaznikli, 50 v ¢eském a 404 v anglickém jazyce. Vzhledem k
situaci kolem pandemie COVID 19, byly vyfazeny dotazniky, ve kterych
respondenti sami uvedli ovlivnéni jejich odpovedi nastalou situaci. V1iv pandemie
se nejvice odrazel v otazkach ohledné psychického stavu ve druhé casti SF-36
dotazniku, pfic¢emz strach respondentli pramenil pfedevS§im z doméci izolace, ze
strachu o budoucnost, z diivodu vétsi nachylnosti k infekcim (pfedevsim u lécenych
imunosupresivy) a z plicniho postiZzeni nékterych pacientl se SSc. Ze vzorku byly
také vytazeny chybné ¢i netipln€ vyplnéné dotazniky. Celkem bylo vyfazeno 12

dotazniki, pracovalo se tedy s odpovéd'mi od 442 respondentd.
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6 INTERPRETACE VYSLEDKU

Prvni ¢ast dotazniku byla zamétfena na zjisténi sociodemografické situace a

souCasn¢ obsahovala dalsi otazky tykajici se Zivota s onemocnénim, které byly

vytvofeny za tcelem doplnéni informaci.

Graf 1: Pohlavi pacienti (n= 442). Vyzkumu se (i¢astnilo 417 (94 %) Zen a 25 (6 %) muzi.

Z pacientti s LS pak 81 Zen a 5 muZzi a z pacientl se SSc 336 zen a 20 muzd.
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Graf 2: VEk pacienti (n=442). Nejvice respondentt je ve vékové kategorii 51-60 let, nejméné
jsou zastoupeni mladistvi ve véku méné nez 12 a 13-20 let. Nejvice pacientil bylo diagnostikovano

v letech 41-50 let.
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Graf 3: Statni prislu$nost pacienti (n=442).
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Prizkumu se dale Gcastnili respondenti ze Slovinska, Jamajky, Némecka, Egypta,
Recka, Filipin, Déanska, Norska, Nizozemska, Italie, Polska, Brazilie, Portugalska,
Finska, Francie, Bermudskych ostrovli, Surinamu, Malajsie, Malty, Bulharska,
Mad’arska, Ukrajiny, Keni, Argentiny a Kolumbie. Kazdy z té€chto statt byl

zastoupen jednim respondentem, v grafu jsou pak souhrnné pod kategorii ostatni.
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Graf 4: Typ sklerodermie (n=422). Z hlediska typu onemocnéni tvofilo vyzkumny vzorek 356
(81 %) pacientt trpicich SSc a 86 (19 %) pacienti trpicich LS.
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Vzhledem k faktu, ze LS trpi zejména dcti bylo ocekdvano, ze véEtsi Cast
respondentli budou tvofit pacienti se SSc. SSc trpi ¢astéji zeny ve stfednim veku,
které jsou vice aktivni na socidlnich sitich. Tam ¢asto zjiSt'uji informace a vzajemné
si radi ohledné 1écby a nezadoucich ucincich 1€k a podporuji se. Zaroven na
Facebooku existuje podstatné vice skupin zaméfenych na SS, kdezto LS skupin je

méné. Tomu je tak nejspise z divodu vétsi zavaznosti SSc.
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Graf 5: Zdroj informaci o sklerodermii (n=422). Pacienti mohli u této otazky oznadit vice
odpoveédi, v grafu lze pozorovat nejcastéji oznacené odpoveédi. Prvni graf a) znazoriuje neovéfené
zdroje informaci. Druhy graf b) potom zdroje ovéfené. Dohromady graf a) a b) tvoii 98 % odpovédi,

2 % tvotila odpovéd ,,jiné™.
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Z grafii je patrné, Ze pacienti Casto jako zdroj informaci o své nemoci voli
neoveéfené internetové Clanky, rizné diskuze, blogy nebo socialni sité. Jako tento
zdroj informaci oznacilo 42 % pacientd. DalSich 56 % pacientii uvedlo jako zdroj
informaci 1ékaisky personal (Iékaf sestra, fyzioterapeut) nebo odbornou literaturu

¢1 jiné zdroje zdravotnického materidlu (napt. PubMed atd.) a pacientské skupiny.
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Graf 6: Doba diagnézy (n=422). Z hlediska typu onemocnéni tvofilo vyzkumny vzorek 356
(81 %) pacientt trpicich SSc a 86 (19 %) pacientt trpicich LS.
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Nejcastéji 37 % pacientd cekalo na spravnou diagnézu onemocnéni déle jak jeden

rok od objeveni prvnich pfiznakd. Pomémé zarazejici je fakt, ze 11 % pacientii

¢ekalo déle nez 10 let.
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1. Vyhodnoceni SF-36 dotazniku u pacienti s LS a srovnani
s normou zdravé populace:

Vysledné skore SF-36 dotazniku pacientt trpicich LS bylo vyhodnoceno a
srovnano s normativnimi daty zdravé populace. Z téchto dat byla vypocitana
smérodatnd odchylka (SD) a skrze T-test statisticka vyznamnost (p-hodnota). Skore
LS pacientii bylo v rdmci zdravé populace snizeno ve vSech oblastech. Statisticky
vyznamné snizeni lze pozorovat u oblasti MH, SF, BP, GH a v oblasti hodnoceni
zmény zdravi oproti minulému roku. K nejvyrazné€jsimu poklesu vypoctenych
hodnot doslo v oblasti SF a to o 23,4 bodu. Toto zjisténi pozitivné koreluje s
vysledky prvni ¢asti dotazniku, ktera se detailné¢ zamétrovala na urcité oblasti zivota
pacienta se sklerodermii (LS 1 SSc). Z nich vychdzi, ze u 54 % pacientll onemocnéni
ovlivituje jejich spolecensky zivot a u 29 % pak k ovlivnéni dochéazi ¢aste¢né.
Rodinny zivot ovliviiuje onemocnéni 46 % pacientl a 31 % c¢astecné. V ramci
sexudlniho zivota dochazi k ovlivnéni onemocnénim u 45 % pacientiia 17 % uvedlo
ovlivnéni caste€né. Ackoliv si nejvice respondentid mysli, Ze si je jejich okoli
védomo jejich onemocnéni, velka ¢ast respondenti uvedla, Ze jim mnohdy chybi

pochopeni a snaha o porozuméni ze strany rodiny, ptatel nebo spolupracovniki.

Tab. 4: Srovnani skére zdravé populace s vysledky pacienti trpicich LS. Statisticky
vyznamna hodnota je v tabulce zvyraznéna Cervené. Zdroj: vlastni; Hays et al. (1993).

Norma @ LS 2 Norma SD LS SD

(m=2471) (n=86) (n=2471) (n=86) P~ hodnota
PF 70,61 63,31 27,42 30,15 0,008
RP 52,97 47,32 40,78 42,87 0,104
RE 65,78 55,82 40,71 44,21 0,013
VT 52,15 42,82 22,39 22,19 0.972
MH 70,38 58,57 21,97 21,57 <0.001
SF 78,77 55,36 25,43 26,63 <0.001
BP 70,77 57,38 25,46 26,99 <0.001
GH 56,99 40,47 21,11 22,50 <0.001
Zména zdravi | 59,14 45,35 23,12 25,30 <0.001
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Graf 7: Srovnani HRQoL pacientti s LS se zdravou populaci.
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Z vysledkt lze pozorovat, Ze u pacienti trpicich LS se sniZila kvalita Zivota oproti

zdravé populaci ve vSech hodnocenych oblastech. K nejvyraznéj§imu statisticky

vyznamnému snizeni doSlo v oblastech socialniho Zivota, kde doslo ke snizeni o

23,4 bodu, dale u celkového vnimani zdravi o 16,5 bodu, v oblasti zména zdravi

oproti minulému roku o 13,8, v oblasti télesné bolesti o 13,4 bodl a celkového

psychického zdravi o 11,8 bodd.
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Srovnani vysledki LS s vybranymi onemocnénimi:

Vysledné skore kvality Zivota pacientii s LS bylo dale srovnano s vysledky
pacienti vybranych onemocnéni. Témi jsou lupénka, SLE a karcinom prsu (CA
prsu). K nejvétsim rozdiliim skore vzhledem k hodnocenym onemocnénim doslo u
lupénky. Pacienti LS jsou oproti tém s lupénkou vice omezeni ve spolecenské
aktivité, fyzické aktivit€¢, maji v rdmci onemocnéni horsi psychiku a celkové

vnimaji své zdravi hife.

Oproti vSem hodnocenym onemocnénim doslo opét ke snizeni oblasti SF a
MH. Z vysledkti SF-36 dotazniku lze vyhodnotit, Ze pacienti se sklerodermii maji
horsi psychicky stav a jsou Casto omezeni svymi emocnimi potizemi. Skoére v
oblasti MH bylo oproti zdravé populaci snizeno o 11,8 bodl. Oblast RE se pak
snizila o 10,0 bodi. Ob¢ tyto oblasti byly snizené i oproti vSem vybranym
onemocnénim, kromé SLE.
Tab. 5: Skore SF-36 dotazniku LS a vybranych onemocnéni. SLE — systémovy lupus

erythematodes, CA — karcinom. Zdroj: vlastni; Wolfe et al. (2010); Broeckel et al. (2000); Lundberg
et al. (2000).

LS (n=86) Lupénka (n=154) SLE (n=1316) CA prsu (n=96)
PF 63,3 85,7 52,7 70,3
RP 47,3 75,2 36,3 54,5
RE 55,8 76,2 54,5 70,5
Z4 42,8 60,6 35,9 52,3
MH 58,6 73,8 67,1 75,3
SF 55,4 85,9 62,0 80,1
BP 57,4 73,2 48,5 70,8
GH 40,5 67,1 37,5 68,7
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Graf 8: Srovnani HRQoL pacientii s LS a s lupénkou.
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Lupénka byla s LS porovnana zejména z diivodu podobnosti obou onemocnéni.
Ob¢ onemocnéni postihuji zejména kizi a zasahuji do Zivota pacienta piedevSim v
ramci estetiky a vnimani vlastniho téla. Z vysledki 1ze pozorovat, Ze pacienti s LS
maji oproti pacientiim trpicich lupénkou zhorsenou kvalitu zivota. Ke snizeni doslo
ve vSech hodnocenych oblastech. Nejvyrazné€jsi sniZzeni lze pozorovat v oblasti
spolecenského zivota, kde skore kleslo o 30,5 bodi. Dale doslo ke snizeni v
oblastech omezeni fyzické aktivity o 27,9 bodu, celkového vnimani zdravi o 26,6

bodu, fyzické aktivity o 22,4 bodi a omezeni emocnimi problémy o 20,4 bodii.
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Graf 9: Srovnani HRQoL pacientti s LS a se SLE.
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Pacienti trpici LS maji oproti SLE vy$si kvalitu Zivota. Tato zjisténi byla vzhledem
k zavaznosti a rozsahu organového postizeni u SLE ocekavéana. Prekvapivé je
ovSem, Ze u LS pacienti doslo ke snizeni skére oproti SLE ve dvou oblastech.
Témito oblastmi jsou celkové psychické zdravi, kde skore kleslo o 8,5 bodi a
socialni zivot, kde kleslo o 6,6 bodl. Ackoliv je skore pouze mirné sniZzené, z grafu
je patrné, Ze 1 ptes to, Ze pacienti s LS nepocituji oproti SLE vyrazné sniZeni ¢i
omezeni fyzické aktivity, tak maji mirné horsi psychicky stav i spolecensky zivot.
V ostatnich oblastech je skore pacientti s LS oproti SLE mirné¢ zvysené, pacienti

obou onemocnéni své zdravi vnimaji podobné.
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Graf 10: Srovnani HRQoL pacientii s LS a s CA prsu.
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Pro ucely této prace jsem dale vybrala srovnani pacientli s LS s pacienty trpicimi
CA prsu na chemoterapii. Tuto skupinu pacientii jsem si vybrala z diivodu, ze CA
prsu trpi, stejné jako sklerodermii, zejména Zeny a je to onemocnéni ve spole¢nosti
znamé a obecn¢ vnimané jako velmi zavazné. Z grafu mizeme pozorovat, Ze oproti
témto pacientliim maji LS pacienti pomérné vyrazné snizenou kvalitu Zivota. Skore
bylo snizené ve vSech hodnocenych oblastech. Nejvyraznéjsi sniZeni je patrné v
oblasti celkového vnimani zdravi, kde skore kleslo o 28,2 bodii. Dale pak v oblasti
socialniho Zivota, a to o 24,7 bodi, celkového psychického zdravi o 16,7 bodu,
omezeni emo¢nimi problémy o 14,7 bodt a té€lesné bolesti o 13,4 bodi. Z vysledki
lze tedy hodnotit, Ze LS pacienti vnimaji své zdravi hlife neZ pacienti s CA prsu.
Zaroven maji LS pacienti horsi spoleCensky zivot, psychické zdravi spojené s

omezenim emoc¢nimi problémy a pocit'uji vétsi bolesti.
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2. Vyhodnoceni SF-36 dotazniku pacienti se SSc a srovnani s
normou zdravé populace:

Vysledky SF-36 dotazniku pacientii trpicich SSc byly vyhodnoceny a
srovnany s normativnimi daty zdravé populace. Z téchto dat byla vypocitana
smérodatnd odchylka (SD) a skrze T-test statistickd vyznamnost (p-hodnota). Skore
kvality zivota pacientl se SSc je vyrazné a statisticky vyznamné snizené oproti
zdravé populaci ve vSech hodnocenych oblastech. Jako tomu bylo i u LS, také zde
doslo k nejvyraznéjSimu poklesu hodnot v oblasti SF, piesné o 30,7 bodi. Jak bylo
jiz uvedeno vyse, tato zjisténi pozitivné koreluji s vysledky prvni ¢asti dotazniku,

ktery byl zpracovan pro sklerodermii obecné (LS 1 SSc).

Tab. 6: Srovnani zdravé populace s vysledky pacientii se SSc. Statisticky vyznamna
hodnota je v tabulce zvyraznéna ¢ervené. Zdroj: vlastni; Hays et al. (1993).

Norma @ Norma SD SSc 2 SSc SD

m=2471)  (n=2471) (n=356) (n=356) P~ hodnota
PF 70,61 27,42 43,65 28,65 <0.001
RP 52,97 40,78 27,93 38,38 <0.001
RE 65,78 40,71 48,21 44,65 <0.001
VT 52,15 22,39 35,07 20,95 <0.001
MH 70,38 21,97 58,67 20, 52 <0.001
SF 78,77 25,43 48,09 30,37 <0.001
BP 70,77 25,46 48,37 25,45 <0.001
GH 56,99 21,11 29,79 18,07 <0.001
Zména zdravi | 59,14 23,12 42,56 26,46 <0.001
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Graf 11: Srovnani HRQoL pacientii se SSc se zdravou populaci.
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Z grafu lze pozorovat, ze pacienti se SSc maji oproti zdravé populaci vyrazné a

statisticky vyznamné¢ snizenou kvalitu zivota ve vSech hodnocenych oblastech.

Nejvétsi rozdily 1ze sledovat v oblasti socialniho Zivota, kde je skore o 30,7 bodl

niz§i. Dale pak v oblastech celkového vnimani zdravi o 27,2 bodu, fyzické aktivity

0 27,0 bodii, v oblasti omezeni fyzické aktivity o 25,0 bodli a omezeni emo¢nimi

problémy o 17,57 bodu.
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Srovnani vysledkta SSc s vybranymi onemocnénimi:

Vysledné skore kvality zivota pacientti se SSc bylo dale srovnano s vysledky

pacientli vybranych onemocnéni. Témi jsou SLE, RA a CA prsu.

K nejvétsim rozdiliim skore vzhledem k hodnocenym onemocnénim doslo u
CA prsu. Pacienti SSc jsou oproti t¢ém s CA prsu vice omezeni v oblastech SF, PF,
MH a RE. V porovnani s jinymi revmatologickymi onemocnénimi lze pozorovat,
Ze pacienti trpici SSc maji horsi kvalitu zivota 1 oproti pacientim se SLE a RA.

Vyraznéji je tomu tak zejména pii srovnani s RA.

Oproti vSem hodnocenym onemocnénim doslo opét ke snizeni oblasti SF a
MH. Z vysledkii SF-36 dotazniku lze vyhodnotit, Ze pacienti se sklerodermii maji
horsi psychicky stav a jsou ¢asto omezeni svymi emocnimi potizemi. Skore v
oblasti MH bylo oproti zdravé populaci snizeno o 11,7 bodt. Oblast RE pak 0 17,6
bodii. Ob¢ tyto oblasti byly snizené i oproti vSem vybranym onemocnénim.
Tab. 7: Skére SF-36 vybranych onemocnéni s vysledky pacientii SSc. SLE — systémovy

lupus erythematodes, RA — revmatoidni artritida, CA — karcinom. Zdroj: vlastni; Wolfe et al. (2010);
Broeckel et al. (2000).

SSc (n=356) SLE (n=1316) RA (n=13 722) CA prsu (n=96)
PF 43,65 52,7 49,5 70,3
RP 27,93 36,3 39,9 54,5
RE 48,21 54,5 63,5 70,5
VT 35,07 35,9 43,4 52,3
MH 58,67 67,1 72,9 75,3
SF 48,09 62,0 69,7 80,1
BP 48,37 48,5 50,1 70,8
GH 29,79 37,5 49,4 68,7
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Graf 12: Srovnani HRQoL pacientii se SSc a se SLE.
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Z vysledku je patrné, ze pacienti trpici SSc maji sniZenou kvalitu Zivota oproti tém

trpicim SLE. Ke sniZeni doSlo zejména v oblasti socidlniho Zivota, kde doslo ke

snizeni o 13,9 bodi, dale pak v oblastech fyzické aktivity o 9,1 bodl, omezeni

fyzické aktivity o 8,4 bodi, celkového psychického zdravi o 8,4 bodl a celkového

vnimani zdravi o 7,7 boda.
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Graf 13: Srovnani HRQoL pacientii se SSc a s RA.
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Ze srovnani vysledkid pacientll se SSc a s RA Ize opét pozorovat snizeni kvality

zivota ve vSech oblastech. Nejvétsi rozdily jsou patrné v oblastech socidlniho

zivota, kde skore kleslo 0 21,6 bodu a celkového vnimani zdravi o 19,6 bodu, dale

v omezeni emoc¢nimi problémy o 15,3 bodu, celkového psychického zdravi o 14,2

bodl a v omezeni fyzické aktivity o 12,0 bodt.
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Graf 14: Srovnani HRQoL pacientii se SSc a s CA prsu.
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Pacienti s SSc maji nejvyraznéji snizenou kvalitu Zivota vii¢i pacientim s CA prsu
na chemoterapii. K nejvyraznéj§imu snizeni doSlo v oblasti celkového vnimani
zdravi, kde pokleslo skoére o 38,9 bod, dale pak u spolecenské aktivity o 32,0 bodil,
u fyzické aktivity 0 26,7 bod, u omezeni fyzické aktivity 0 26,57 bodti a u omezeni

emocnimi problémy o 22,3 bodi.
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3. DalSi autoimunitnim onemocnéni u pacienti se sklerodermii a
jejich rodinna anamnéza:

Vyskyt dalSich autoimunitnich onemocnéni je pomérné¢ bézny nejen u
pacient se sklerodermii, ale i u jejich rodinnych ptislusnikti. Poslednim cilem bylo
tedy zjistit, jakd onemocnéni se vyskytuji nejbeznéji.

Tab. 8: Dalsi autoimunitni onemocnéni u pacientii s LS a SSc (LS n=34, SSc n=132).,

RA —revmatoidni artritida, DM I. — diabetes mellitus I. typu, SLE — systémovy lupus erythematodes.
Zdroj: vlastni

AUTOIMUNITNI ONEMOCNEN{ LS SSc
RA 3 25
DM I 2 6
Sjogrenitv syndrom 5 36
SLE 3 21
Celiakie 1 4
Lupénka 5 2
Hashimotova tyroiditida 6 32
Fibromyalgie 4 5
Vitiligo 3 —
Lichen sclerosus 2 1

Z tabulky lze pozorovat nejCastéji se vyskytujici autoimunitni onemocnéni u
pacientl. U LS pacienti dominuje Hashimotova tyroitida, Sjogrentiv syndrom,
lupénka a fibromyalgie. Pacienti se SSc nejCastéji uvadéli, ze zaroven trpi

Sjogrenovym syndromem, Hashimotovou tyroitidou, RA a SLE.
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Tab. 9: Rodinnda anamnéza pacienti s LS a se SSc (LS n=34, SSc n=156). RA —
revmatoidni artritida, DM 1. — diabetes mellitus 1. typu, SLE — systémovy lupus erythematodes.
Zdroj: vlastni

AUTOIMUNITNi ONEMOCNENI LS SSc
RA 9 37
DM I 3 17
Sjogrenitv syndrom 3 9
SLE 5 25
Celiakie 2 6
Lupénka 4 13
Hashimotova tyroiditida 3 19
RoztrouSend skleréza 1 4
Crohnova choroba 2 11
LS 3 1
SSc — 14

Z tabulky je patrné, Ze rodinny vyskyt jinych autoimunitnich onemocnéni neni u
pacientd se sklerodermii neobvykly. U obou onemocnéni se v rodinné anamnéze
nejcastéji vyskytuje RA a SLE. U LS se dale vyskytuje lupénka, DM 1., Sjogrentiv
syndrom a Hashimotova tyroitida. U SSc jsou to dale nejCastéji Hashimotova
tyroitida, DM 1., lupénka a Crohnova choroba. V rodiné pacientli SSc se vyskytl 1
ptibuzny, trpici LS a 14 trpicich SSc. U LS se v rodin€ vyskytli pouze 3 ptibuzni
téz s LS.
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7  DISKUZE

Z vysledku prace lze vyvodit, Ze je potfeba obecné zvysit o sklerodermii
povédomi a informovanost. Informovanost by se méla zvysit predevSim u
samotnych pacientd, jelikoz téméf polovina (42 %) uvedla jako zdroj informaci o
jejich nemoci socidlni sité, internetové diskuze a neovéfené internetové Clanky.
Pacienti tedy nemusi mit o svém onemocnéni dostatecné znalosti a nemusi si byt
védomi opatieni, ktera by méli dodrzovat. To mtize mit dopad na pribéh i prognoézu
onemocnéni. Informace Cerpané z téchto zdroji mohou mit zaroven negativni
dopad na pacientiiv psychicky stav. Informovanost o onemocnéni by se téZ méla
zvysit u lékait. Z vysledkl je ziejmé, ze doba diagnostiky je u pacientl se
sklerodermii dlouh4, pfi¢emz nejvice pacientil (37 %) cekalo na spravnou diagnozu
vice nez jeden rok. Zarazejici vysledky jsou pak u 11 % pacienttl, u kterych tato
doba prekracovala 10 let. Pfedpokladem pro dlouhou dobu stanoveni diagnozy
muze byt pravé nizka informovanost a nedostateCna osobni zkuSenost s
diagnostikovanim tohoto onemocnéni u praktickych lékaid. Vice nez polovina
dotazovanych pacientl (66 %) si mysli, Ze jejich prakticky l€kat neni o sklerodermii
dostatecné informovan. K potvrzeni této myslenky by bylo do budoucna vhodné
udélat prizkum informovanosti o sklerodermii mezi praktickymi 1ékafi. Prvni
ptiznaky typickeé pro SSc, jako je napt. RAF, mohou signalizovat vznik onemocnéni
jiz v poc¢atku, pokud by se tyto pfiznaky zachytily jiz u praktickych l1ékaiG, mohlo

by to vést k ¢asnéjsi diagnostice a lepSimu prubéhu a prognodze pacienta.

Z vyzkumu vyplyva, ze pacienti se sklerodermii jsou v pomérné velké mire
ovlivnéni nemoci v oblastech socialniho zivota, maji horsi psychicky stav a jsou
casto omezeni v ramci svych emocnich potizi. Ke sniZzeni hodnot vSech vyse
uvedenych oblasti doSlo oproti zdravé populaci jak u LS, tak 1 SSc. Pfekvapivym
zjisténim bylo, Ze pacienti trpici LS maji horsi kvalitu zivota oproti tém s lupénkou,
a to ve vSech hodnocenych oblastech. Tyto vysledky jsou odlisné od vysledkl
zvetejnéné v r. 2013 Szramkou-Pawlak et al., ktera naopak uvedla, ze pacienti s LS

maji relativné lepsi QoL.
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Pacienti ve volné ¢asti dotazniku udavali, Ze trpi frustraci a depresemi. Mezi
divody uvadeli neschopnost vykonavat Cinnosti, které je napliiuji a nutnost fidit se
mirou jejich energie a bolesti. Dale pak z divodu neschopnosti pracovat nebo
zavislosti na pomoci ostatnich pfi vykonavani béznych dennich ¢innosti. Jeden z
respondentli napt. uvedl, Ze se pokusil v souvislosti s onemocnénim o sebevrazdu
a stale o sebevrazd€ uvazuje. Pacienti zaroven uvadéli, Ze vzhledem k faktu, ze pro
toto onemocnéni neni 1écba, je pro n¢ velmi tézké se s nim vyrovnat. Tato zjisténi
naznacuji, ze onemocnéni je Casto nejen fyzicky, ale i psychicky ndrocné. Z
vyzkumu zaroven vyplyva, ze psychologické/psychiatricka pomoc byla nabidnuta
pouze 20 % pacientll. V ramci tohoto zjisténi by dal§im doporucenim bylo zlepsit
kvalitu péce o dusevni zdravi pacientl se sklerodermii. Depresivni stavy u LS byly
mimo jiné popsany naptiklad v publikaci Szramka-Pawlak et al. (2013), u SSc pak
v ramci publikace Miillera et al., (2011).

U SSc jsou v ramci vysledkti SF-36 dotazniku déle vyrazné snizené hodnoty
fyzické aktivity oproti zdravé populaci, zde se skore snizilo o 27,0 boda. Déle pak
byly snizené hodnoty v oblasti fyzického omezeni zpisobené onemocnénim, a to
témet o polovinu oproti zdravé populaci, konkrétné o 25,0 bodt, tak i oproti vSem
vybranym onemocnénim, u SLE o 8,4 bodt, RA 12,0 bodi a CA prsu 26,6 bodu.
Tyto vysledky lze dale srovnat s vysledky prvni ¢asti dotazniku, ze kterych vychazi
velmi vyrazné ovlivnéni schopnosti pracovat ¢i studovat. To uvedlo 57 % pacient,
29 % uvedlo castecné ovlivnéni. Tato zjisténi pozitivné koreluji s vysledky
publikace Singh et al. (2012), zabyvajici se problematikou praceschopnosti

pacientd se SSc.

V ramci prizkumu dalSich autoimunitnich onemocnéni u pacientti se
sklerodermii vychazi, ze u respondentli trpicich LS se nejCastéji vyskytuje
Hashimotova tyroitida, Sjogrejnliv syndrom, lupénka a fibromyalgie. Respondenti
trpici SSc nejcastéji uvedli Sjorgenoviv syndrom, Hashimotovou tyroitidu, RA a
SLE. V posledni fad¢€ bylo zjisténo, jakou maji pacienti rodinnou anamnézu a zda
se sklerodermie vyskytuje v roding. Z vysledkt 1ze konstatovat, ze nejvétsi vyskyt
autoimunitniho onemocnéni v rodiné pacienti trpicich LS je RA, SLE a lupénka. U

pacientl se SSc se v rodiné¢ nejcastéji vyskytuje RA, SLE a Hashimotova tyroityda.
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U LS pacientil se v rodin¢ vyskytovaly pouze tfi ptipady, kdy rodinny ptisluSnik
téz trpel LS, ale u nikoho se neobjevila SSc. Tyto vysledky pozitivné koreluji
s publikaci Torok et al., 2019, kterd uvadi, ze vyskyt LS v rodin€ je pouze v 1 % a
nejcastéji se v rodinné anamnéze objevuje RA a SLE. U pacientl se SSc se objevilo
14 ptipadd SSc v rodin€, a pouze jeden pacient mél v rodinné anamnéze LS. Z
téchto vysledkl 1ze vyvodit, Ze Castéjsi vyskyt sklerodermie v roding je u pacientii
se SSc. Vyzkum byl ovS§em omezen nizkym poctem respondenti (LS n=34, SSc
n=156), bylo by proto do budoucna vhodné ud¢€lat dalsi vyzkum tykajici se
dédicnosti LS a SSc. U pacientl trpicich sklerodermii i u jejich rodinnych
ptislusnikti se pomérné hojné vyskytuje DM I. Pro DM I. jsou jako hlavni genetické
predispozi¢ni faktory povazovany geny HLA II. tfidy, a to zejména gen DQBI,
ktery je ve vazbé s geny DQA1 a DRBI. Tyto geny jsou téz asociovany s
predispozici ke vzniku sklerodermie. Do budoucna by tedy bylo vhodné

prozkoumat souvislosti mezi témito onemocnénimi.
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8 ZAVER

Cilem této préace bylo zjistit kvalitu zivota podminénou zdravim (HRQoL) u
pacientt trpicich sklerodermii a vysledky porovnat se zdravou populaci. Dale pak
tyto vysledky porovnat s kvalitou Zivota pacientd trpicich vybranymi
onemocnénimi — lupénka, systémovy lupus erythematodes (SLE), revmatoidni
artritida (RA) a karcinom prsu (CA prsu). Poslednim cilem této prace bylo zjistit
nejcastéj$i autoimunitni onemocnéni vyskytujici se u pacientll se sklerodermii a

zjistit jejich rodinnou anamnézu.

Sklerodermii mizeme rozdélit na dva typy, které se 1isi klinickym obrazem,

1écbou 1 zavaznosti. Jednéd se o lokalizovanou sklerodermii (LS), ktera postihuje

e ey

ce oy

ve stfednim véku a je spojena se snizenim délky Zivota. Z tohoto divodu byla

vyhodnocena data pro oba typy sklerodermie zv1ast'.

Hodnoceni HRQoL se celosvétove priklada stale vétsi vyznam zejména jako
nastroje v dohledu nad vefejnym zdravim populace. V soucasné dob¢ se stale vice
vyuzivad u pacientil s chronickym onemocnénim, jelikoz mize byt vyuzito ke
zlepseni kvality péce nebo hodnoceni 1é¢ebného procesu. Pro ucely této prace byl
jako néstroj k hodnoceni HRQoL vybran randomizovany dotaznik SF-36, ktery
hodnoti 8 oblasti zivota jedince. Vyhodou tohoto dotazniku je moznost srovnani
vysledkl se zdravou populaci €1 jinymi onemocnénimi v celosvétovém méftitku.

Tento dotaznik byla dale rozsifen o vlastni dopliujici otazky.

Pacienti s LS maji snizenou kvalitu Zivota oproti zdravé populaci ve vSech
hodnocenych oblastech. Nejvyrazngjsi a statisticky vyznamné (p <0.001) snizeni
1ze pozorovat v oblastech: spoleenska aktivita, celkové vnimani zdravi, psychické
zdravi a fyzicka bolest. Kvalita Zivota pacienti s LS byla dale porovnana s pacienty
s lupénkou, SLE a CA prsu. LS a lupénka jsou pomérné podobna onemocnéni,
pfesto maji pacienti s LS oproti tém s lupénkou horsi kvalitu Zivota ve vSech
hodnocenych oblastech. Stejné je tomu tak i u srovnani kvality Zivota pacientii LS

a CA prsu na chemoterapii. Pfekvapivym vysledkem bylo srovnani s pacienty
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vnitini organy, je ponckud zajimavé, ze pacienti s LS maji o néco nizsi skore ve
dvou oblastech, témi jsou psychické zdravi a spoleCenskd aktivita. Z vysledku Ize
tedy vyvodit, Ze ackoliv onemocnéni pacienty neomezuje ve velké mife fyzicky,

dochazi k velkému ovlivnéni jejich psychického stavu a spole¢enského zivota.

Pacienti se SSc maji vyrazné a statisticky vyznamné (p <0.001) sniZzenou
kvalitu Zivota oproti zdravé populaci ve vSech hodnocenych oblastech.
Nejvyraznéjsi pokles skore 1ze pozorovat u oblasti spolecenské aktivity, celkového
vnimani zdravi, omezeni fyzické aktivity a omezeni emoc¢nimi problémy. Tyto
vysledky byly dale srovnany s jinymi revmatologickymi onemocnénimi, a to se
SLE a s RA. Ze srovnani se SLE je patrné, Ze pacienti se SSc hodnoti hiife sviij
spoleCensky zivot, mentalni zdravi a vykazuji vétsi fyzické omezeni. Podobn¢ je
tomu tak 1 u vysledkii srovnani s pacienty trpicimi RA, kde je skore ve vSech
oblastech snizené v mnohem vét§i mife. K nejvyraznéj§imu snizeni kvality Zivota
SSc pacientli oproti vSem hodnocenym onemocnénim doslo u pacientd s CA prsu
na chemoterapii. Kvalita Zivota pacientll se SSc je tedy oproti zdravé populaci i
vSem hodnocenym onemocnénim snizena. Pacienti jsou ve velké mife omezeni ve
fyzické aktivité, tudiz i v praceschopnosti, a dochdzi k vyraznému zhorSeni jejich

psychického stavu a spolecenského zivota.

Dale bylo zjisténo, Ze pacienti se sklerodermii casto trpi i jinym
autoimunitnim onemocnénim. U respondentli s LS to nejcastéji byla Hashimotova
tyroitida, Sjogrenliv syndrom, lupénka a fibromyalgie. Respondenti se SSc
nejcastéji uvedli téz Sjogrentv syndrom a Hashimotovu tyroitidu, dale pak RA a
SLE. Soucasné¢ byla u pacientii se sklerodermii potvrzena rodinna anamnéza
autoimunitniho onemocnéni. U obou typil se nejcastéji vyskytovala RA a SLE. Tato
skutecnost potvrzuje, Ze mezi t€émito onemocnénimi lze pfedpokladat urcité spojeni.
Potvrzen byl 1 vyskyt SSc v rodiné pacientt trpicich SSc, a to ve 14 ptipadech. To
by mohlo naznacovat urcitou genetickou predispozici k tomuto onemocnéni. Obé&

tyto skutecnosti je ovSem potieba dale zkoumat a potvrdit.
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Na zéklad¢é vyhodnoceni této prace 1ze jednoznacné konstatovat, Ze pacienti
se sklerodermii nedosahuji stejné kvality Zivota jako zdrava ¢ast populace, a to ve
vSech hodnocenych oblastech. Z vysledkl vychazi, ze onemocnéni ma velky vliv
na psychicky stav pacienta a ovlivituje do velké miry jeho socialni zivot. ZhorSeny
socialni zivot pacientli by mohl souviset zejména s viditelnymi zménami vzhledu
pacientii. Vzhledem k faktu, Ze sklerodermii trpi pfedevSim zeny, je
pravdépodobné, ze se kvili nemoci Casto izoluji od ostatnich z divodu studu za
svij vzhled. Socialni zivot pacienti mize byt ovlivnén také nizkou informovanosti
a celkovym povédomim o sklerodermii ve spole¢nosti. Tuto myslenku by mohla
podpofit skute¢nost, zZe pacienti trpici CA prsu, onemocnénim, které je obecné
znamé a spolecnosti hodnocené jako velmi zavazné, maji oproti pacientim se

sklerodermii vyrazné lepsi socialni Zivot.

V zavéru bych rdda poznamenala, Ze je dllezité, aby se zvysila informovanost
apoveédomi jak pacientli a vetejnosti, tak i 1€kaiti (zejména pak praktickych lékaitr).
Dale bych navrhovala zlepsit péc¢i o dusevni zdravi téchto pacientt i jejich rodiny.
Psychologicka ¢i psychiatricka pomoc by jim mohla pomoci 1épe se vyrovnat s
onemocnénim a zlepSit do jisté miry 1 jejich socidlni zivot. Vhodné by téz bylo
zajistit psychologickou pomoc ¢i poradnu pro rodice détskych pacientl. Zaroven
bych chtéla zdiraznit dilezitost pacientskych sdruzeni a skupin, pficemz je velmi
dalezité tyto skupiny a jejich pfipadnou mezindrodni spolupraci podporovat.
Sklerodermie je vzacné onemocnéni, které limituje kazdého pacienta individudlnég.
Ovliviiyje pacienty nejen fyzicky, ale 1 v ramci estetického vnimani vlastniho téla,
psychického zdravi, socidlniho, rodinného, sexudlniho i profesniho zivota. Proto si

myslim, Ze je velmi dillezité tomuto onemocnéni vénovat vice pozornosti.

Ve vyzkumu bych radda dale pokracovala. Planuji se vice zaméfit na
pochopeni vzniku nemocnéni. Rada bych se zabyvala moZnou spojitosti DM 1. a

sklerodermie v rdmci predispozi¢nich geni HLA II. tfidy.
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Souhrn

Tato bakalatska prace se zabyva hodnocenim kvality Zivota se sklerodermii,
chronickym autoimunitnim onemocnénim. Prace je zaméfena na zjisténi kvality
zivota podminéné zdravim u pacientd s lokalizovanou i systémovou sklerodermii.
Zjisténé hodnoty jsou nasledné srovnany jednak s kvalitou Zivota zdravé populace
a dale pak s pacienty vybranych onemocnéni (lupénka, systémovy lupus
erythematodes, revmatoidni artritida a karcinom prsu). Vyzkum byl provadén
formou randomizovaného dotazniku SF-36, ktery hodnoti 8 oblasti Zivota a je
celosvétové vyuzivanym ndstrojem k hodnoceni kvality zivota u chronicky
nemocnych pacientt. Vysledky SF-36 dotazniku byly vyhodnoceny T-testem pro
zjisténi statisticky vyznamnych hodnot. Tento dotaznik byl dale rozsifen o vlastni
dopliujici otazky. Z vyzkumu vyplyva, Ze pacienti se sklerodermii nedosahuji
stejné kvality zivota jako zdrava populace, a to ve vSech hodnocenych oblastech.
Zaroven pacienti se sklerodermii hodnoti kvalitu svého Zivota hife oproti v§em
vybranym onemocnénim (kromé pacient trpicich lokalizovanou sklerodermii

v porovnani s témi se syst¢émovym lupusem erythematodes).

Klic¢ova slova — sklerodermie — lokalizovana sklerodermie (morphea) — systémova
sklerodermie — kvalita Zivota (QoL) — kvalita Zivota podminéné zdravim (HRQoL)

— SF-36 dotaznik
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Summary

This bachelor thesis deals with the evaluation of the quality of life with
scleroderma, a chronic autoimmune disease. The work is focused on determining
the health-related quality of life of patients with localized and systemic
scleroderma. The values obtained are then compared with the quality of life of the
healthy population and with the health-related quality of life of the patients with
selected diseases (psoriasis, systemic lupus erythematosus, rheumatoid arthritis and
breast cancer). The research was conducted in the form of a randomized SF-36
questionnaire, a globally used tool for assessing the quality of life in chronically ill
patients, which evaluates 8 areas of life. The results of the SF-36 questionnaire were
further evaluated by T-test to determine statistically significant values. This
questionnaire was further extended by supplementary questions. The results show
that patients with scleroderma do not achieve the same quality of life as a healthy
population in all evaluated areas. Patients with scleroderma rate their quality of life
worse than all selected diseases (except for patients with localized scleroderma

compared to those with systemic lupus erythematosus).

Keywords — scleroderma — localized scleroderma (morphea) - systemic
scleroderma — quality of life (QoL) — health related quality of life (HRQoL) — SF

36 questionnaire
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SEZNAM PRILOH

Priloha €. 1 Dotaznik ¢eska verze
Kwvalita zivota se sklerodermii

Vazeny respondente,

jsem studentkou 3. 1ékatské fakulty Univerzity Karlovy, oboru Vefejné zdravotnictvi. Obracim se na Vas s prosbou o
vyplnéni dotazniku k mé bakalaiské praci na téma Kvalita Zivota se sklerodermii. Prace si klade za tikol zjistit jakym
zplsobem a do jaké miry ovliviiuje onemocnéni Vas kazdodenni zivot. Zaroven bych rada pomohla ostatnim nahlédnout
do ¢asto komplikovaného zivota pacienti.

Vénujte mi tedy prosim nékolik minut svého ¢asu vyplnénim nasledujiciho dotazniku. Dotaznik je anonymni a ziskana
data budou pouzita vyhradné pro védecké ucely. Spolupréce je z vasi strany zcela dobrovoln4 a kdykoli ji mtzete ukoncit.
Také muzete preskocit jakoukoli otazku, jejiz vypliiovani by vam bylo nepiijemné.

Deékuji za Vas Cas a Gicast na tomto prizkumu,

Bendlova Iva

1. Jaké je VaSe pohlavi? *
(oznacte jen jednu odpoveéd)
u Zena
2 Muz

2. Jaky je Vas$ vék? *
(oznacte jen jednu odpovéd)
0 mén¢ nez 12
013-20
021-30
0 31-40
0 41-50
0 51-60
0 vice nez 60

3. Zjaké jste zemé? *

4. Jakou formou sklerodermie trpite? *
(oznacte jen jednu odpovéd)
" Lokalizovana sklerodermie (morphea)
I Systémova sklerodermie
_ Juvenilni/détska lokalizovana sklerodermie
™ Juvenilni/détska systémova sklerodermie

5. Ovliviiuje onemocnéni Vasi schopnost pracovat nebo studovat?
(oznacte jen jednu odpoveéd)
_ Ano
T Ne
7 Castegnd
6. Ovliviiuje onemocnéni Vas spole¢ensky Zivot?
(oznacte jen jednu odpoved)
0 Ano
0 Ne
0 Céstetnd
0 Jiné:

7. Citite podporu ze strany Vasi rodiny a piatel?
(oznacte jen jednu odpoved)
0 Ano
0 Ne
0 Casteend
0 Jiné:
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10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

Jsou si lidé ve VaSem okoli védomi VaSeho onemocnéni (pritelé, kolegové z prace nebo spoluZzici)?
(oznacte jen jednu odpovéd)

0 Ano

0 Ne

0 Céstetnd

0 Jiné:

Ovliviiuje onemocnéni Vas sexualni Zivot?
(oznacte jen jednu odpovéd)

0 Ano

0 Ne

0 Céstetnd

0 Nejsem sexualné aktivni

Ovliviiuje onemocnéni Vas rodinny Zivot?
(oznacte jen jednu odpovéd)

0 Ano

0 Ne

0 Céstetnd

Byl(a) jste v détstvi kojen(a)? Pokud ano, jak dlouho?
(oznacte jen jednu odpovéd)

0 Ano, méné nez 6 mésicu

[0 Ano, vice nez 6 mésicti

0 Nebyl(a)

0 Nevim

0 Jiné:

Mate déti? Pokud ano, zménil se Va§ zdravotni stav po porodu? (Pokud jste muz, otazku prosim pieskocte.)
(oznacte jen jednu odpoved)

O Po porodu se mtj zdravotni stav nezménil

0 Po porodu se milj zdravotni stav zhorsil

0 Po porodu se miij zdravotni stav zlepsil

0 Nemdam déti z davodu nemoci

0 Nemam déti z jiného divodu

0 Jiné:

Trpite néjakym jinym autoimunitnim onemocnénim? Pokud ano, jakym?
(oznacte jen jednu odpoveéd)

0 Ne

0 Jiné:

Trpi nékdo ve Vasi rodiné autoimunitnim onemocnénim? Pokud ano, uved’te prosim nizev onemocnéni a typ
pribuzenského vztahu (priklad.: lokalizovana sklerodermie — otec, systémovy lupus erythmatoides — teta)
(oznacte jen jednu odpoved)

O Netrpi

0 Nevim

0 Jiné:

Prodélal(a) jste pfed vznikem onemocnéni nékteré z nasledujicich onemocnéni?
(oznacte jen jednu odpoveéd)

O Infekéni mononukledza

0 Borelioza

0 Prodélala jsem ob& onemocnéni

0 Neprodélala jsem zadné z uvedenych onemocnéni

0 Jiné:

Mate pocit, Ze jste dostate¢né informovan(a) o VaSem onemocnéni a moZnostech 1é¢by?
(oznacte jen jednu odpovéd)

0 Ano

0 Ne

0 Jiné:

Kde ziskavate informace o Vas$i nemoci? (Ize vybrat vice odpovédi)
(oznacte vsechny platné odpovédi)

0 Zdravotnicky personal (1ékaf, zdravotni sestra, fyzioterapeut)

0 Odborné zdravotnické zdroje (napi. PubMed)

0 Odborné knihy

O Pacientskd organizace

0 Internetové diskuze
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O Socialni sité a blogy
O Neovéfené internetové ¢asopisové ¢lanky
0 Jiné:

18. V jakém véku Vam byla sklerodermie diagnostikovana?
(oznacte jen jednu odpoved)
0 méné nez 12
013-20
021-30
03140
0 41-50
0 51-60
0 vice nez 60

19. Jak dlouho od prvnich pFiznaki trvalo, neZ jste byl(a) diagnostikovan(a)?
(oznacte jen jednu odpoved)
0 mén¢ nez 3 mésice
0 3 mésice
0 6 mésict
0 1 rok
0 vice nez 1 rok
0 vice nez 10 let
0 Jiné:

20. Byla Vam doporucena navstéva psychologa/psychiatra poté, co vam byla sdélena diagnéza?
(oznacte jen jednu odpoved)
0 Ano
O Ne

21. Divéiujete svému lékafi (revmatolog, dermatolog)?
(oznacte jen jednu odpovéd)
0 Ano
0 Ne
O Céstetnd
0 Jiné:

22.  Miyslite si, Ze je Vas prakticky 1ékar dostateéné informovan o onemocnéni?
(oznacte jen jednu odpovéd)
0 Ano
0 Ne

23.  Jaka je VaSe soucasna lécba?

24. Mite pocit, Ze je vaSe soucasnd 1é¢ba ucinna?
(oznacte jen jednu odpovéd)
0 Ano
0 Ne
0 Céstetnd
0 Jiné:

25. Mite obavy o Vasi budoucnost?
(oznacte jen jednu odpoved)
0 Ano
0 Ne

Druha ¢ast: SF-36 dotaznik

NAVOD: V tomto dotazniku jsou otazky tykajici se Vaseho zdravi. Vase odpovédi pomohou uréit, jak se citite a jak se Vam dati zvladat
obvyklé ¢innosti. Odpovézte na jednu z otazek tim, Ze vyznacite pislusnou odpovéd’. Nejste-li si jisti, jak odpovédét, odpovézte, jak nejlépe

umite.

26. Rekl(a) byste, Ze Vase zdravi je celkové:
(oznacte jen jednu odpovéd)
0 Vytecné
0 Velmi dobré
0 Dobré
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O Docela dobré
O Spatné

27.  Jak byste hodnotil(a) své zdravi dnes ve srovnani se stavem pi‘ed rokem?
(oznacte jen jednu odpovéd)
0 Mnohem lepsi nez pied rokem
0 Pongkud lepsi nez pied rokem
0 Priblizné stejné jako pred rokem
O Poné¢kud horsi nez pred rokem
0 Mnohem horsi nez pied rokem

28. Nasledujici otazky se tykaji ¢innosti, které nékdy délavate béhem svého typického dne. Omezuje VaSe zdravi
nyni tyto ¢innosti? JestliZe ano, do jaké miry?
(oznacte jen jednu odpovéd’ na kazdém radku)

Ano, omezuje Ano, omezuje Ne, neomezuje
hodné trochu vitbec

Usilovné ¢innosti jako je béh,
zvedani tézkych predméti,
provozovani naroénych sportd
Stiedné namdhavé cinnosti jako
posunovani stolu, luxovani, hrani

kuzelek, jizda na kole

Zvedani nebo noseni bézného
nakupu

Vyijit po schodech nékolik pater
Vyjit po schodech jedno patro
Predklon, shybani, poklek
Chuze asi jeden kilometr
Chiize po ulici sto metri}

Chize po ulici nékolik desitek
metri

Koupéni doma nebo oblékani bez
cizi pomoci

29. Trpél jste nékterym z dale uvedenych problémi p¥i praci nebo p¥i bézné denni ¢innosti v poslednich 4
tydnech kviili zdravotnim potiZim?
(oznacte jen jednu odpoved’ na kazdém radku)

Ano Ne

Zkratil se cas, ktery jste vénoval(a) praci
nebo jiné ¢innosti?

Udelal(a) jste méne nez jste chtél(a)?

Byl(a) jste omezen(a) v druhu prace nebo
jinych éinnostech?

Mél(a) jste potiZe pfi praci nebo jinych

ginnostech (napf. jste musel(a) vynalozit
zvlastni usili)?

30. Trpél(a) jste nékterym z dale uvedenych problémii p¥i praci nebo p¥i béZné denni ¢innosti v poslednich 4
tydnech kviili néjakym emocionalnim potiZzim (napiiklad pocit deprese nebo tizkosti)?
(oznacte jen jednu odpovéd’ na kazdém radku)
Ano Ne

Zkratil se ¢as, ktery jste vénoval(a) praci
nebo jiné éinnosti?

Udélal(a) jste méné nez jste chtél(a)

Byl(a) jste pfi praci nebo jinych éinnostech
méné pozorny(a) nez obvykle?

31. Uved’te, do jaké miry branily Vase zdravotni nebo emocionalni potiZe VaSemu normalnimu spole¢enskému

Zivotu v rodiné, mezi piateli, sousedy nebo v §irsi spole¢nosti v poslednich 4 tydnech
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(oznacte jen jednu odpoveéd)
0 Vibec ne

0 Trochu

0 Mirné

0 Pomérné dost

0 Velmi silné

Jak velké bolesti jste mél(a) v poslednich 4 tydnech?
(oznacte jen jednu odpovéd)

0 Zadné

0 Velmi mirné

0 Mirné

0 Stiedni

0 Silné

0 Velmi silné

Do jaké miry Vam bolesti branily v praci (v zaméstnani i doma) v poslednich 4 tydnech?
(oznacte jen jednu odpoved)

0 Vibec ne

0 Trochu

0 Mirné

0 Pomérné dost

0 Velmi silng

Nasledujici otazKy se tykaji Vasich pocitii a toho jak se Vam v poslednich 4 tydnech dafilo. U kazdé otazky
oznacte prosim takovou odpovéd’, ktera nejlépe vystihuje, jak jste se citil(a). Jak ¢asto v poslednich 4 tydnech:
(oznacte jen jednu odpovéd’ na kazdém radku)

Dost
Poiad  Vétsinou o Obcas Malokdy  Nikdy
casto

jste se citil(a) pin(a)

elanu?

jste byl(a) velmi
nervézni?

jste mél(a) takovou
depresi, Ze Vs nic
nemohlo rozveselit?

jste pocifoval(a) klid a
pohodu?

jste byl(a) pIn(a) energie

jste pocitoval(a)
pesimismus a smutek?

jste se citil(a)
vycerpan(a)?

jste byl(a) &fastny(a)?

jste se citil(a)
unaven(a)?

Uved’te, jak ¢asto v poslednich 4 tydnech branily VaSe zdravotni nebo emocionalni obtiZe Vasemu
spole¢enskému Zivotu (jako napf. navstévy pratel, pfibuznych atd.)?

(oznacte jen jednu odpoveéd)

0 Porad

0 Vétsinu ¢asu

0 Obcas

0 Malokdy

0 Nikdy

Zvolte, prosim, takovou odpovéd’, ktera nejlépe vystihuje, do jaké miry pro Vas plati kazdé z nasledujicich
prohlaseni
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37.

38.

(oznacte jen jednu odpoved’ na kazdém radku)

Uréité  Vétsinou Nejsem  Vétdinou  Uréité
ano ano si jist ne ne

Zdé se, Ze onemocnim
(jakoukoliv nemoci) ponékud
snadnéji nez jini lidé

Jsem stejne zdrav(a) jako
kdokoliv jiny

Ocekavam, Ze se mé zdravi
zhorsi

Mé zdravi je perfektni

Pokud Vam néco v dotazniku chybélo a chtél(a) byste se k tomu néjak vyjadrit, zde mate prostor...

Souhlasim se zpracovanim osobnich udaju. (Se v§emi osobnimi udaji, tak jako s celym dotaznikem, bude
nakladano podle ziakona ¢. 101/2000 Sb., o ochrané osobnich tidaji. Vase udaje nebudu poskytovat Zadné ti-eti
strané a zpracovani statistickych hodnoceni probéhne prisné anonymné.) *

(oznacte jen jednu odpovéd)

0 Ano
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Piiloha ¢. 2 Dotaznik anglicka verze

Quality of life with scleroderma

Dear respondent,

I am currently studying Public Health at the Third Faculty of Medicine, Charles University in Prague. I would like to ask you
to fill out the questionnaire for my Bachelor Thesis with the theme "Quality of life with scleroderma". The aim of this thesis
is to find out how the disease affects your daily life. At the same time, I would like to outline the difficulties of life with
scleroderma and how challenging it can be.

Please take a few minutes to complete the following questionnaire. The questionnaire is anonymous and the data obtained
will be used solely for scientific purposes. Your cooperation is completely voluntary and can be terminated at any time. You
can also skip any question that would be unpleasant for you to fill out.

Thank you for taking the time to participate in this survey,
Iva Bendlova

1. What is your gender? *
(mark only one answer)

[ Female
_ Male

2. How old are you? *
(mark only one answer)
0 less than 12
013-20
021-30
03140
0 41-50
0 51-60
0 more than 60

3.  Which country are you from? *

4. What form of scleroderma do you suffer from? *
(mark only one answer)
[ Localized scleroderma (morphea)
I Systemic scleroderma
™ Juvenile localized scleroderma
[ Juvenile systemic scleroderma

5. Does the disease affect your ability to work or study?
(mark only one answer)
_ Yes
7 No
I Partly

6. Does the disease affect your social life?
(mark only one answer)
0 Yes
0 No
0 Partly
0 Other:

7. Do you feel supported by your family and friends?
(mark only one answer)
0 Yes
0 No
0 Partly
0 Other:

8. Does your surroundings (friends, colleagues or classmates) know about your disease?
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10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

(mark only one answer)
0 Yes

0 No

0 Partly

0 Other:

Does the disease affect your sexual life?
(mark only one answer)

0 Yes

0 No

0 Partly

0 I am not sexually active

Does the disease affect your family life?
(mark only one answer)

0 Yes

0 No

0 Partly

‘Were you breastfed as a baby, and if so, for how long?
(mark only one answer)

0 Yes, less than 6 months

O Yes, more than 6 months

0 No

0 I do not know

0 Other:

Do you have children? Has your health changed after you gave birth? (If you are a man, please skip the
question)

(mark only one answer)

0 My health has not changed after giving birth

0 My health worsened after giving birth

0 My health improved after giving birth

0 I'do not have children because of the disease

0 I do not have children for other reasons

0 Other:

Do you suffer from any other autoimmune disease? If so, please provide the name of the disease.
(mark only one answer)

0 No

O Other:

Does anyone in your family suffer from an autoimmune disease? If so, please provide the name of the disease
and family member (example: systemic scleroderma — father, systemic lupus erythematosus — aunt)

(mark only one answer)

0 No one does

0 I do not know

0 Other:

Have you had any of the following diseases before you developed scleroderma?
(mark only one answer)

0 Infectious mononucleosis
0 Borreliosis
O I had both diseases

0 T have not had any of the mentioned diseases
0 Other:

Do you feel like you are well informed about your illness and your treatment options?
(mark only one answer)

O Yes

0 No

0 Other:

Where do you get information about your disease?
(tag multiple choices)
0 Health Care Professional (doctor, nurse, physiotherapist)
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O Professional medical resources (e.g. PubMed)
O Specialized books

0 Patient organization

0 Internet discussion

O Social media and blogs

0 Unverified internet or magazine articles

0 Other:

18. At what age were you diagnosed with scleroderma?
(mark only one answer)
0 less than 12
013-20
021-30
03140
0 41-50
0 51-60
0 more than 60

19. How long did it take from the first symptoms, to be diagnosed?

(mark only one answer)
O less than 3 months

0 3 months

[J 6 months

01 year

0 more than 1 year

O more than 10 years

0 Other:

20. Have you been advised to visit a psychologist or psychiatrist after you were diagnosed?
(mark only one answer)
0 Yes
0 No

21. Do you have trust in your doctor (rheumatologist, dermatologist)?
(mark only one answer)
0 Yes
O No
0 Partly
0 Other:

22. Do you think that your GP (general practitioner) has enough information about your disease?
(mark only one answer)
O Yes
0 No

23.  What is your current treatment?

24. Do you feel like your current treatment is effective?
(mark only one answer)
O Yes
0 No
O Partly
0 Other:

25.  Are you worried about your future?
(mark only one answer)
0 Yes
0 No

Part two: SF-36 Questionnaire
INSTRUCTIONS: This part contains questions about your health. Your answers will help me determine how you feel and
how you manage to do the common daily tasks. If you are not sure how to answer, answer to the best of your knowledge.
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26. In general, would you say your health is:
(mark only one answer)
O Excellent
0 Very good
0 Good
0 Fair
O Poor

27.  Compared with the situation one year ago, how would you rate your health in general now?
(mark only one answer)
0 Much better than one year ago
0 Somewhat better than one year ago
0 About the same as one year ago
0 Somewhat worse than one year ago
0 Much worse now than one year ago

28.  The following items are about activities you might do during a typical day. Does your health limit you in these
activities? If so, how much?
(mark only one answer per row)

Yes, limited  Yes,limiteda  No, not limited
alot little at all

Vigorous activities, such as running,
lifting heavy objects, participating in
strenuous sports

Moderate activities, such as moving
a table pushing a vacuum cleaner,
bowling, or playing

Lifting or carrying groceries
Climbing several flights of stairs
Climbing one flight of stairs
Bending, kneeling or stooping
Walking more than a mile

Walking several blocks

Walking one block

Bathing or dressing yourself

29. During the past 4 weeks, have you had any of the following problems with your work or other regular daily
activities as a result of your physical health?
(mark only one answer per row)

Yes No

Cut down on the amount of time you spent
on work or other activities

Accomplished less than you would like

Were limited in the kind of work or other
activities

Had difficulty performing the work or other
activities (e.qg. it took extra effort)

30. During the past 4 weeks, have you had any of the following problems with your work or other regular daily
activities as a result of any emotional problems (such as feeling depressed or anxious)?
(mark only one answer per row)
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31.

32.

33.

34.

Yes No

Cut down on the amount of time you spent
on work or other activities

Accomplished less than you would like

Did work or other activities less carefully
than usual

During the past 4 weeks, to what extent has your physical health or emotional problems interfered with your
normal social activities with family, friends, neighbours, or groups?

(mark only one answer)

0 None of the time

O A little of the time

0 Some of the time

0 Most of the time

0 All of the time

How much bodily pain have you had during the past 4 weeks?
(mark only one answer)

0 None

0 Very mild

0 Mild

0 Moderate

0 Severe

O Very severe

During the past 4 weeks, how much did pain interfere with your normal work (including both work outside
the home and housework)?

(mark only one answer)

0 Not at all

0 A little bit

0 Moderately

O Quite a bit

0 Extremely

These questions are about how you feel and how things have been with you during the past 4 weeks. For each
question, please give the one answer that comes closest to the way you have been feeling. How much of the
time during the past 4 weeks...

(mark only one answer per row)

All of Most A good Some Alittle None
the of the bit of the of the othe of the
time time time time: time time

did you feel full of life?

have you been very
nervous?

have you felt so down
in the dumps that
nothing could cheer

you up?

have you felt calm and
peaceful?

did you have a lot of
energy?

have you felt
downhearted and
depressed?

did you feel worn out?

have you been happy?

did you feel tired?
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35.

36.

37.

38.

During the past 4 weeks, how much of the time has your physical health or emotional problems interfered
with your social activities (like visiting with friends, relatives, etc.)?

(mark only one answer)

0 All of the time

0 Most of the time

0 Some of the time

0 A little of the time

0 None of the time

How true or false is each of the following statements for you?
(mark only one answer per row)

Definitely  Mostly Do not Mostly  Definitely
true true know false false

| seem to get sick a little easier
than other people

| am as healthy as anybody |
know

| expect my health to get worse

My health is excellent

Did you miss something in the questionnaire that you would like to comment on? Feel free to share anything
you want...

I am giving my consent to the processing of personal data. (All personal data, as well as the entire
questionnaire will be handled in accordance with Act No. 101/2000 Coll., On the protection of personal data. I

will not disclose your data to any third party and the processing of statistical evaluations will be strictly
anonymous.)

(mark only one answer per row)
0 Yes
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