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RAYNAUDUV FENOMEN U DETi

MUDr. Vladimir Némec, MUDr. Eva Bockayova
Détské oddeéleni, Krajska nemocnice Pardubice
Autofi se zabyvaji problematikou Raynaudova fenoménu (R.f.) v détském véku. Ve svém sdéleni uvadéji epidemiologii, patogenezi, klinic-

ky obraz a moznosti Ié¢ebného ovlivnéni tohoto symptomu. V souhrnném élanku vychazeji z literarnich tdaju i z vlastni zku$enosti péée
o tyto pacienty v ramci revmatologické specializované ambulance. V zavéru sdéleni navrhuji postup vysetfeni, [é¢bu a zplsob sledovani

déti s Raynaudovym fenoménem.
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RAYNAUDE PHENOMENON IN CHILDREN

Authors discuss questions of Raynaude phenomenon (R.F.) in childhood. In their work they describe epidemiology, pathogenesis, clinical
picture and options of treatment of this symptom.
The review article is based on literature and personal experience with treatment of these patients in a specialized rheumatologic clinic. At
the end of the article they present an algorithm of examination, treatment and follow-up of children with Raynaude phenomenon.
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Uvod

V kazdodenni praxi v ordinacich pro dospélé
i détské pacienty se setkdvame se stiznostmi na po-
cit chladnych rukou a nohou, a to nejen v zimnich, ale
i teplych mésicich béhem roku. Samotny subjektivni
pocit chladnéjSich kon&etin nebo i objektivni klinicky
nalez chladnéjich rukou &i nohou neni vétsinou da-
vodem pro komplexni vySetfeni. S touto odchylkou se
Casto setkdvame u dalSich ¢lend rodiny pfi zjistovani
si pacienti stéZuji na barevné zmény distalnich ¢asti
koncetin, které vznikaji zachvatovité napfiklad pfi
pusobeni chladu a jsou doprovazeny nepfijemnymi
subjektivnimi pocity. Zmény prokrveni, které vznikaji
zachvatovité, a to bud spontanné, nebo za plisobeni
chladu, fyzického ¢i emociondlniho stresu, poprvé
popsal Raynaud v roce 1862 a probihaji ve 3 fa-
zich. V prvni fazi zachvatu Raynaudova fenoménu
(R.f.) dochazi k zbéleni jednoho nebo véech prstd,
coz je dano zachvatovitou vazokonstrikci digitalnich
arteriol. Tento stav byva ¢asto spojen s necitlivosti
prstd. Druhd faze je charakterizovana stazou krve
v kapilarach a venulach s klinickym projevem cya-
ndzy postizenych prstd. V posledni tfeti fazi v dobé
pusobeni tepla dojde k reaktivni hyperémii a z¢er-
venani postizenych koncetin (3, 4, 7, 18). Zakladnim
cilem provadénych klinickych, laboratornich a in-
strumentalnich vySetfeni je rozlisit primarni R.f. (ne-
boli Raynaudovu chorobu) a sekundarni R.f. (neboli
Raynauddv syndrom), ktery je pouze jednim (éasto
prvnim) projevem celkového zavazného onemocné-
ni, a podle zafazeni zvolit spravnou terapii.

Epidemiologie

Prevalence R.f. v détském véku neni pfesné zna-
ma, ale je vzécny u malych déti a ¢astéji se vyskytu-
je v dospivani. Prevalence vyskytu R.f. v populaci je
udavana v rozmezi 1,9-4,6 %, jiné Udaje o prevalen-
ci jsou mezi 5-30% (9). Prevalence vyskytu R.f. je
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vyznamné vys§i v krajinach s chladnéjSim klimatem
13,5-20,1% proti 3,2-5,7% v teplejSich krajich (3).
Zeny jsou postizeny touto odchylkou 5x &astéji nez
muzi (9). Nami sledovany soubor déti s R.f. pfed-
stavuje 43 déti, u kterych se prvni obtize charakteru
R.f. objevily v priméru v 13,7 roku (medidn 14 let),
a pomér chlapci k dévéatim je 1:2,9.

Etiologie

Jestlize se Raynaud(v fenomén vyskytuje sa-
mostatné bez projev( jiné zakladni choroby, mluvi-
me o primarnim Raynaudové fenoménu ¢i Raynau-
dové chorobé. Pokud je R.f. jen jednim z projev(
celkového systémového autoimunitniho onemocné-
ni, je oznaCovan jako sekundamni nebo Raynaudiv
syndrom (8, 10). Néktefi autofi povazuji R.f. za pri-
marni, pokud neni prokézano jiné onemocnéni po
dobu dvouletého sledovani (13). Podle jinych literar-
nich zdroja se pfi sledovani pacientd s R.f. vyvinula
zakladni choroba az po 2,8-10,4 letech sledovani
(16). Sekundarni R.f. mize byt prvnim nebo jednim
z mnoha pfiznakd riznych onemocnéni nejCastéji
systémovych chorob pojiva — systémova skleroder-
mie, smiSend nemoc pojiva, systémovy lupus ery-
thematodes, vzacnou pficinou mize byt kryoglobu-
linémie. Néktera kazuisticka sdéleni pfedpokladaji,
ze R.f. mOZe byt i paraneoplastickym projevem.

Patogeneze

Raynaud(v fenomén, patfici do skupiny poruch
perifernich cév, pfedevsim arteriol (0znacovanych ta-
ké jako vazoneurdzy), se projevuje epizodickymi ata-
kami ischemie prst(i zejména hornich koncetin, méné
¢asto dolnich koncetin a vzacné distalnich partii nosu,
usi, rth a jazyka (4, 13). Jeho patogeneze neni stéle
uspokojivé vysvétlena. Vzhledem k pestrosti a rozsa-
hu nalezenych funkénich i morfologickych abnormalit
je pfi¢ina R.f. spie multifaktorialni, kdy je fenomén
zpUsobeny nevyvazenym plisobenim lokalnich a sys-
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témovych faktor( ovliviujicich vnimavost cévni stény
na spastické podnéty s nasledkem lokalni poruchy na
urovni mikrocirkulace (13). Dfive pfedpokladané sa-
motné zvySeni aktivity sympatického nervstva nebo
jeho dysfunkce se jevi jako méné pravdépodobnd
pficina (4). DlleZit&jsi roli mize hrat samotna cévni
sténa. Neurony uloZené v kiZi vykazuji nedostate¢-
né uvolfovani vazodilatatniho peptidu, coz mize byt
primarni poruchou, jeZ je doprovazena fadou dalSich
faktord, které jsou vyvolany chladem nebo stresem.
Zvlasté u primarniho R.f. je porucha pravdépodobné
zplsobena vyznamnym uvolnénim vazokonstriktiv-
nich medidtor( v kombinaci se zvy$enou odpovédi
na vazokonstrikéni a snizenou odpovédi na vazodi-
lataéni l4tky (3). Vazokonstrikéni substance, jako jsou
katecholaminy, endothelin-1 a 5-hydroxytryptamin, se
mohou uvolnit pdsobenim chladu, mohou zplsobovat
uzavérem arteriol pfiznaky R.f. V nékterych pfipadech
mohou tyto faktory spustit kaskadu déjli — aktivaci ne-
utrofild, trombocytd, uvolnéni zanétlivych mediétorli
a podporu ni¢eni endotelii (17). Endotel hraje zasadni
roli zvasté u sekundarniho R.f., kdy aktivace nebo
poruSeni endotelidIni buriky podporuje vazospazmus
s néslednou poruchou pritoku a uvolnénim chemot-
aktickych a adhezivnich faktord, které aktivuji lokal-
ni zanétlivy proces (3, 15) (4). Familiarni vyskyt R.f.
predpoklada i genetickou podminénost, kterd zatim
nebyla pfesné dolozena (17), pfesto vysSi vyskyt R.1.
u vétsiho poctu ¢lend rodiny je statisticky vyznamny,
pokud se R.f. objevi pfed 40. rokem véku (14).

Klinicky obraz

Zakladnim projevem R.f. jsou zachvatovité ba-
revné zmény na koncetinach, které jsou zplsobeny
spazmy digitalnich arteriol s obrazem zbéleni (obra-
zek 1) s jejich naslednou dilataci a stazou krve v ka-
pilarach a venulach s obrazem fialového zbarveni
(obrazek 2). Tyto barevné zmény jsou doprovazeny
necitlivosti, $tipanim a palenim zvlasté v ischemic-
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Obrazek 1. Zbéleni prsti po chladovém pod-

nétu

ké fazi. Posledni faze reaktivni hyperémie s klinic-

kym z&ervenanim koncetin (obrazek 3) je spojena

s vyraznou bolestivosti (7). U ¢ésti déti mize byt

prvni faze zbéleni velmi kratka a rychle nastupuje

faze cyanoticka, kterou déti povazuji za vyznamnéj-

§i a napadnéjsi. Vétsina détskych pacientl udava

i teti fazi spojenou se zvySenym prokrvenim. Va-

zokonstrikce postihuje pfevazné horni kongetiny, asi

ve 20 procentech dolni konéetiny, vzacné je posti-

Zeni Spicky nosu, lalicku usi i prsnich bradavek.

Pacienti s primarnim R. f. maji pfi klinickém vySetfeni

rukou a prstd kromé projevil chladu a zmény barvy

zcela normalini nélez. Jakykoliv projev sklerotickych,
trofickych zmén nebo pfipadné poruch kozniho kry-

tu (obrazek 4) dava podezfeni na sekundaritu R.f.

Celkové klinické vySetfeni je u déti s primarnim R.f.

s normalnim nalezem, u déti se sekundarnim R.f.

mUzeme prokazat postizeni i jinych orgdn0 v rdmci

autoimunitniho onemocnéni (postizeni plic, gast-
rointestindiniho traktu, oci, kloub(, svalli a dal$ich).

Viyvolavajicim momentem je v literatufe udavén

pfevazné plsobici chlad, kdy se stav mize horsit

pfi spoluplisobeni stresu (8). Nasi pacienti udavali
jako vyvolavajici moment i stresové situace ve Skole

(zkouSeni, pisemné prace), nékteré divky udavaly

zhorSeni obtizi v za¢atku menstruace.

V diagnostice primarniho R.f. je mozno vyuZit
Allen Brownova kritéria pro Raynaudovu chorobu:

1. musi byt pfitomny alesponi 2 ze 3 barvenych
zmén, provokovanych chladem nebo stresem
zéchvatovité obtize musi trvat alespon 2 roky
zéchvatovité zmény musi byt na obou rukach
nebo nohdch bez pfitomnosti vaskularni oklu-
zivni choroby

4. neni identifikovana jina pfi¢ina stavu.

V diferencidlni diagnostice R.f. je tfeba odlisit
Lhormalni“ vazomotorickou instabilitu pozorovanou
zvlasté u mladych dévcat a oznaovanou jako acro-
cyandza. Jde o vzacnou vazospastickou odchylku
s perzistujicim chladem a namodralou barvou ru-
kou. Tato odchylka je spojena se zvySenym pocenim
a drobnym otokem. Chybi zde pro R.f. charakteris-
tické zachvatovité trojfazové zmény (4).
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Obrézek 2. Cyandza prstu se stazou krve

Vysetreni

Zakladnim cilem vSech, ktefi peduji o pacienty
s R.f., je rozliSeni pacientd na skupiny primarniho
R.f. (Raynaudova choroba), kde riziko rozvoje celko-
vého onemocnéni je pouze 3-12% (16). V jiné studii
u pacienttl s R.f. pfi 10letém sledovani se objevilo
systémové onemocnéni pouze u 6,3 % (3). Naopak
ve skupiné se sekundarnim R.f., kde je prokazana
patologie pfi fyzikalnim, laboratornim a zobrazova-
cim vySetfeni, se riziko rozvoje systémového one-
mocnéni zvySuje na 30-47%. Nutno pfipomenout,
Ze vétsina pacientl s R.f. nedospéje do sekundar-
niho systémového onemocnéni (3).

Zakladem vySetfeni je celkova télesna prohlid-
ka s cilem zaznamenani vSech klinickych odchylek,
které by mohly byt zndmkou systémového autoimu-
nitniho onemocnéni. Za vyznamny je povazovan
klinicky ndlez sklerodaktylie nebo zavaznych poruch
prokrveni s naslednou nekrézou koneckd prstu, coz
je alarmujici znamkou celkového systémového one-
mocnéni. Z nejcastéji vyhledavanych laboratornich
vySetfeni je uvadéna pfitomnost antinukledrniho
faktoru. Ze zobrazovacich vySetfeni je kladen diraz
na pletysmografické vySetfeni a na kapilaroskopii.
Na zékladé metaanalytické studie, kde bylo zhodno-
ceno 910 ¢lankd tykajicich se problematiky R.f., bylo
prokézano, Ze pokud nejsou pfitomny antinuklearni
protiltky, je riziko vzniku systémového onemocné-
ni pouze 3%. | kdyz prediktivni hodnota pfitomnosti
antinukledrnich protilatek pro vznik zavazného cel-
kového onemocnéni je ve srovnani s vySetienim
kapilaroskopie mensi, pfesto pfi pfitomnosti ANF se
zvySuje riziko vzniku systémového onemocnéni na
30% (6, 16). Kapilaroskopie je dalSi zakladni meto-
dou, ktera je vyuzivana rovnéz k rozliSeni primarniho
a sekundarniho R.f. K vySetfeni Ize vyuzivat naklad-
ného stereomikroskopu nebo bézného oftalmoskopu.
Srovnanim obou téchto metod bylo prokazéano, ze
vyhodnoceni cévni morfologie je mozné stejné dobie
obéma zpusoby (1, 3). Korelace vyetfeni mirnych ka-
pilarnich zmén obéma metodami je 0,93 resp. 0,955.
Nevyhodou vySetfeni oftalmoskopem je nemoznost
obrazové dokumentace. Sami jsme provadéli kapi-
laroskopické vySetfeni oftalmoskopem. V literatufe
se uvadi, ze kapilaroskopie je nejlep$im prediktivnim
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Obrézek 3. Zéervenani po pusobeni tepla

= S

faktorem vzniku systémového onemocnéni. Pozitivni
prediktivni cena vySetfeni je 47%. Literarné je uva-
déno jako vyznamné fotopletysmografické vySetfeni
s méfenim DPI (Digital Pressure Index). Nativni vySet-
feni pletysmografické ma senzitivitu 48 % a specificitu
100%. Pokud je toto vySetfeni provadéno po zatézi
chladem, zvySuje se senzitivita az na 97 %, pfi¢emz
specificita je 93% (11). Podle nékterych autord se ple-
tysmografické vySetfeni vice nez k diagnostice hodi
ke sledovani a objektivizaci Ié¢ebného Uspéchu.

Terapie

Lécba v pfipadé primamiho R.f. (Raynaudovy
choroby) je pouze symptomatickd. Stejné v 1éché
postupujeme i v pfipadé pfitomnosti R.f. s prikazem
patologie pfi fyzikalnim ¢i laboratornim vySetfeni,
kdy neprokdzeme soucasné znadmky nékterého
ze systémovych autoimunitnich onemocnéni. Pfi
dodrzovani rezimovych opatfeni a Upravé Zivotniho
stylu Ize tizi a Eastost obtizi, které jsou pro pacien-
ta nepiijemné, vyrazné zmensit (3). Hlavni diiraz je
tfeba klast na vhodnou a dostatecnou edukaci. Rezi-
mova opatfeni Ize pfitom pro pfehlednost rozdélit do
nékolika oblasti. Mezi nejdllezitéjsi patfi:
ochrana proti chladu
zmimeéni ¢i odstranéni stresu
ochrana proti nevhodnym mechanickym vlivim
odstranéni vlivu nikotinu.

bl

Ochrana proti chladu

Zakladnim ucelem vSech opatfeni je predejit
nejen prochlazeni rukou (event. nohou), ale zabranit
i celkovému prochlazeni organizmu. Proto v zimnich
mésicich je lépe nosit vice vrstev volného obleceni
nez jen jeden silngjsi svetr. Nikdy by neméla chybét
pokryvka hlavy. Rukavice jsou samoziejmosti a mély
by byt dostatecné volné a teplé. Vhodnéjsi jsou pal-
¢aky nez rukavice prstové. Obuv by méla byt nejen
tepld, ale i dostatecné volnd. V pfipadé, ze si pacienti
stézuji, ze i pfes dodrzeni veSkerych opatfeni maji
velké problémy, Ize vyuziti gelovych polstarki“ (cold
hot pack), které se pouzivaji k aplikaci teplych obkla-
dd. Lze je vkladat do rukavic. Je ale tfeba dbat na
to, aby nepfisly do pfimého styku s pokozkou. DalSi
moznosti je i nakup specidlnich vyhfivanych rukavic
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Obrazek 4. Sklerodaktylie a trofické z
prstech

a ponozek, ale limitujici mdze byt jejich vysoka cena.
Mimo zakladnich opatfeni Ize doporuit ve velmi mra-
zivych dnech plédnovani venkovni aktivity okolo po-
lednich hodin, auto pfed jizdou nejprve vytopit, zajem
déti smérovat radéji k letnim nez k zimnim sportam.
Dilezité je také pacienty upozornit na ochranu proti
chladu i v letnich mésicich. Pfedchazet by méli na-
pfiklad velkému celkovému prochlazeni pfi koupani.
Nepfijemny m0ze byt i pfechod z velkého tepla do
prostor, kde je klimatizace.

Zmirnéni ¢i odstranéni stresu

Stres je po chladu hned druhym nejcastéjSim
vyvolavatelem obtiZi. Vzhledem k tomu, Ze stresu se
nikdy zcela nevyhneme, je potfeba se ho naucit Iépe
zvladat. K tomu existuji metody, s jejichz nacvikem
mUlze pomoci psycholog. Obecné Ize pro zlepSeni
celkové psychické kondice doporuéit Upravu Zivot-
niho stylu. Osm hodin spanku denné, pravidelna fy-
zicka aktivita, vyvazena racionalni strava, vénovani
se osobnim zalibdm. Nékdy je uvadén i pozitivni vliv
biofeedbecku.

Ochrana proti nevhodnym
mechanickym vlivim

Obecné znama je skutecnost, ze nevhodna je
¢innost s vibracnimi pfistroji typu automatické sbi-
jecky. Stejnym mechanizmem mdize obtize zhor$o-
vat déletrvajici prace s majzlikem a kladivkem. Obé
¢innosti jsou ale asi spiSe doménou dospélych. Déti
bychom méli poucit, Ze jejich obtize mohou zhorSo-
vat napfiklad nékteré sporty, jako je tfeba odbijena
nebo box. Stejné problémy muze délat intenzivni
hra na klavir, housle ¢&i kytaru. Jako nepfijemna by-
va détmi popisovana i prace s nutnosti dlouhodobé
zdvizenych rukou. Z dalSich mechanickych vlivli ne-
gativné pusobi tlak, proto by pacienti méli dbat na to,
aby jejich obuv byla vZdy dostate¢né volna.

Odstranéni vlivu nikotinu

V souvislosti s nikotinem je doporuceni paci-
entim jednoznaéné — koufeni vyznamné zhor$uje
obtize. Dokonce i nikotinové naplasti nebo zvykacky
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usnadfujici odvykani koufeni mohou piisobit obdob-
né. Stejné pUsobi i pasivni koufeni (10).

Rezimova opatfeni doporu¢ujeme vSem paci-
entim s R.f. a davame jim i psané informace. Jako
dopInék rezimovych opatieni mohou pacienti jesté
v pfipadé potfeby uZzivat néktery z pfipravki z vytaz-
k0 Ginkgo biloba. Pak je tfeba upozornit je na to, Ze
u citlivych osob se mohou vyjimeéné objevit bolesti
hlavy nebo zazivaci obtize a v takovém pfipadé by
méli uzivani pferusit a obratit se na svého Iékare.

V pfipadé nedostatetného U¢inku zavedenych
rezimovych opateni &i spole¢né medikace vytazky
Gingko biloba je nutno vyuzit dal$i Iéky. Lékem volby
je nifedipin, ktery kromé svého vazodilata¢niho U¢in-
ku ma antitromboticky efekt. Limitujicim pro pouziti
nifedipinu mohou byt jeho vedlejsi U¢inky — otoky
kotnikd, bolesti hlavy, zrudnuti ¢i z&ervendni v obli-
Ceji. Pfiznivy efekt na potize typu R. f. maji také nové
generace blokétorll kalciového kanalu nikardipin,
felodipin a isradipin, které maji vyhodu podavani
pouze 1x denné (2, 5). Medikamentdzni 1é¢ba R.f.
musi byt pfizplsobena hladiné diskomfortu pacienta
(15). Sami u svych pacientd mame dobrou zkuSe-
nost s podavanim isradipinu, ktery mél u viech léCe-
nych pacientt dobrou klinickou odezvu i objektivni
zlepSeni nalezu na pletysmografii, které je udavano
jako kritérium ucinnosti terapie v literatufe (11). Na-
zor na ketanserin jako antagonistu serotoninu neni
jednotny, ale je udavano redukovani ¢astosti, trvani
a zavaznosti spazma. VyuZiti prostaglandini ma ne-
vyhodu v nutnosti parenterdiniho podavani, a proto
ruchy periferniho prokrveni. Chirurgicka lécba, zahr-
nujici digitéalni sympatektomii, je rezervovana pou-
michy se ukazala jako efektivni alternativni metoda
u zavaznych onemocnéni perifernich cév. S vyuzitim
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této metody u nemocnych s Raynaudovym fenomé-
nem jsou pouze omezené zkuSenosti, ale ukazuje
se, Ze u pacientu s refrakternim R.f. ke konzervativ-
ni terapii je mozné rychlé zlepSeni klinického stavu
a snizeni bolesti (12). V pfipadé sekundarniho R.f.
je kromé této léCby nutnd i IéCba zakladniho one-
mocnéni nejcastéji kortikosteroidy, |éky ovliviujicimi
zékladni onemocnéni (napf. cytostatiky).

Zaveér

Cilem autor(i tohoto sdéleni bylo upozornit na
skute€nost, Zze Raynaudiv fenomén se vyskytuje
i v détském véku a ze je tfeba vénovat pozornost
détem se zachvatovitymi zménami prokrveni kon-
Cetin. U vSech téchto déti je vhodné provést di-
kladnou anamnézu zaméfenou na pfitomnost auto-
imunitnich onemocnéni v rodiné, klinické vySetfeni,
zékladni laboratorni vySetfeni zanétlivych markerd
a vySetfeni pfitomnosti antinuklearniho faktoru.
Ze zobrazovacich vySetfeni je vhodné provést ka-
pilaroskopii a pletysmografii. V pfipadé, Ze vSechna
vySetfeni jsou s normainim nalezem, je tfeba po-
skytnout pacienttim i jejich rodiélim dikladné dstni
a pisemné pouceni o rezimovych opatfenich a do-
poruCime dispenzarizaci praktickym lékafem pro
déti a dorost. Pacientlim, u kterych byla prokazana
patologie v nékterych z provedenych vySetfeni, by-
chom méli podat pInou informaci 0 moznych prvnich
projevech systémového onemocnéni. Tito pacienti
by méli byt sledovéani v odbornych revmatologic-
kych poradnach. Cilem je zachytit dal$i, i minimalni
pfiznaky zacatku systémového onemocnéni a véas
zahdjit potfebnou komplexni Ié¢bu.
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