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Sharpov syndróm (mixed connective tissue disease – MCTD) je zriedkavé autoimunitné ochorenie spájajúce klinické príznaky 
systémového lupusu, systémovej sklerózy, polymyozitídy a reumatoidnej artritídy. Variabilita klinických prejavov často odďaľuje 
správnu diagnózu. Demonštrujeme kazuistiku 11-ročnej pacientky s diagnózou Sharpov syndróm. Poukazujeme na dôležitosť 
imunofluorescenčného vyšetrenia s dôkazom antinukleárnych protilátok s ich špecifikáciou v diagnostike ochorenia. Vzhľadom 
na široké spektrum klinických prejavov je nevyhnutná medziodborová spolupráca. 
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Sharp syndrome

Sharp syndrome (mixed connective tissue disease – MCTD) is a rare autoimmune disease combining the clinical symptoms of 
systemic lupus, systemic sclerosis, polymyositis and rheumatoid arthritis. Variability of clinical manifestations often delays the 
correct diagnosis. We demonstrate the case report of an 11-year-old patient diagnosed with Sharp syndrome. We point out the 
importance of immunofluorescence examination with evidence of antinuclear antibodies and their specification in the diagnosis 
of the disease. Due to the wide spectrum of clinical manifestations, interdisciplinary cooperation is essential.
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Úvod
Zmiešané ochorenie spojiva (Sharpov 

syndróm) bolo prvýkrát ako nová nozologic-

ká jednotka popísané v roku 1972 Sharpom 

(1). V pediatrickej populácii je jeho výskyt 

zriedkavý a predstavuje 23 % všetkých prí-

padov. Priemerný vek výskytu je 11 rokov. 

Prevalencia je častejšia u dievčat v pomere 

6 : 1 (2). 

Medzi najčastejšie klinické prejavy patrí 

Raynaudov fenomén, artralgie, opuchy kĺbov, 

ezofageálna dysfunkcia, svalová slabosť, 

„párkovité“ prsty, spolu s pozitivitou antiribo-

nukleových protilátok. Závažnosť ochorenia 

spočíva v možnosti postihnutia pľúc, obličiek, 

srdca, gastrointestinálneho a centrálneho 

nervového systému. Najzávažnejšie z hľadis-

ka morbidity a mortality je postihnutie pľúc. 

Klasifikačné kritériá sa naprieč literatúrou 

rôznia (3). Sharpov syndróm radíme záro-

veň medzi sekundárne vaskulitídy (stred-

ných a malých ciev spojené so systémovými 

ochoreniami). Vaskulitídy predstavujú hete-

rogénnu skupinu ochorení, ktoré sú charak-

terizované zápalom a nekrózou cievnej steny 

(4). Etiopatogenéza ochorenia nie je presne 

známa, avšak predpokladá sa abnormálna 

T a B-bunková odpoveď na autoantigény 

modifikované apoptózou. V diagnostike sa 

okrem dôsledného zhodnotenia klinické-

ho obrazu uplatňujú fluorescenčné metódy 

(priama a nepriama imunofluorescenčná dia-

gnostika). U väčšiny pacientov nachádzame 

vysoký titer (> 1 : 1 000) anti-U1-ribonukleo-

proteínu (RNP) a anti-U1-70 kd autoproti-

látok. ANA (antinukleárne protilátky) sú 

autoprotilátky namierené proti orgánovo 

nešpecifickým bunkovým antigénom, t. j. 

proti antigénom jadra. Jedným z hlavných 

terčov týchto protilátok je dvojšpirálová DNA 

(dsDNA) alebo denaturovaná jednoreťazco-

vá (ssDNA). ANA protilátky sú nešpecifické, 

detekované u pacientov s reumatickými cho-

robami, autoimunitne podmienenými alebo 

onkologickými ochoreniami, často sú prítom-

né aj pri chronických zápaloch. Interpretácia 

výsledkov závisí od imunofluorescenčného 

obrazu (5).

Popis prípadu
V našej kazuistike predstavujeme v ča-

se stanovenia diagnózy 11-ročnú pacientku 

s rozmanitými klinickými prejavmi, pre ktoré 

bola vyšetrená pediatrom, dermatovenero-
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lógom a reumatológom. V klinickom obraze 

dominovali rok trvajúce artralgie, myalgie, 

únava, subfebrility, erytém očných viečok 

a tváre, lividné sfarbenie kože akrálnych častí, 

rozvíjajúci sa Raynaudov syndróm, s reduko-

vanou mimikou tváre. Na základe klinického 

obrazu bolo suponované systémové ocho-

renie spojiva. Vzhľadom na erytém v oblasti 

tváre bola realizovaná v úvode ochorenia 

biopsia s následným histologickým a pria-

mym imunofluorescenčným vyšetrením. 

Záver histologického vyšetrenia koreloval 

s diagnózou leukocytoklastickej vaskulitídy. 

Následné kardiologické a pľúcne vyšetrenie 

bolo bez signifikantných zmien. V imunolo-

gickom profile boli signifikantne zvýšené 

cirkulujúce imunokomplexy.

Pri imunohistologickom vyšetrení kože 

z oblasti morfy v solárnej lokalite sme de-

tekovali imunokomplexy s IgG protilátkami 

v jadrách epidermálnych buniek so zrnitým 

typom fluorescencie (Obr. 1), v oblasti junkčnej 

zóny granulárne depozitá imunokomplexov 

s protilátkami typu IgM (Obr. 2). Perivaskulárne 

boli prítomné depozitá fibrínu v kóriu. 

Pri vyšetrení autoprotilátok typu ANA 

sme zistili zrnitý typ fluorescencie s vysokým 

titrom (1 : 320) (Obr. 3), ktoré korelovali s proti-

látkami in vivo fixovanými v jadrách epidermál-

nych buniek a ďalšou analýzou sme potvrdili 

ich špecificitu proti antigénu n-RNP.

Na základe klinického obrazu, výsledku 

histologického, priameho imunofluorescenč-

ného vyšetrenia kože a prítomnosti autoproti-

látok typu ANA so špecifikáciou n-RNP proti-

látok sme dospeli k záveru Sharpov syndróm 

(zmiešané ochorenie spojiva). Po zahájení 

kombinovanej imunosupresívnej terapie (me-

tylprednizolón v parenterálnej forme s pos

tupnou retrakciou dávky a prechodom na 

dlhodobú perorálnu formu spolu s metotre-

xátom) došlo v priebehu 1 mesiaca ku klinickej 

aj laboratórnej remisii ochorenia (pokles titra 

ANA na 1 : 8). 

Diskusia 
Imunofluorescenčné metódy sa v derma-

tológii uplatňujú od 50.–60. rokov 20. storočia 

(6). Pri priamej imunofluorescencii sa detekujú 

protilátky priamo v koži v mieste morfy. Pri 

nepriamej imunofluorescencii sa detekujú 

protilátky v sére za použitia vhodného anti-

génneho substrátu, titračne. Pre Sharpov 

syndróm je patognomický nález imunokom-

plexov fixovaných v jadrách epidermálnych 

buniek, v oblasti junkčnej zóny a v stenách 

ciev. Pozitivita autoprotilátok typu ANA so 

špecifikáciou n-RNP má vysokú výpovednú 

hodnotu v diagnostike. Na základe titra pro-

tilátok pri nepriamom imunofluorescenčnom 

vyšetrení možno modifikovať terapiu (7). 

Záver
Sharpov syndróm je chronické autoimu-

nitné ochorenie sprevádzané remisiami a rela-

psmi. Prognóza je vo všeobecnosti priaznivá, 

avšak závisí od charakteru a rozsahu orgáno-

vých zmien. Základom je včasná diagnostika 

a adekvátna terapia (8). V diagnostike sa kladie 

dôraz okrem dôsledného klinického vyšetrenia 

na význam vyšetrenia autoprotilátok metóda-

mi priamej a nepriamej imunofluorescencie. 

Pochopenie genetických a imunologických 

charakteristík ochorenia je predpokladom pre 

zlepšenie prognózy a cielenú terapiu (9). 

Adekvátny manažment pediatrických pa-

cientov s ochoreniami spojiva vyžaduje úzku 

spoluprácu pediatra, reumatológa a derma-

tovenerológa. 
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Obr. 1.  Imunokomplexy s IgG protilátkami v jadrách 
epidermálnych buniek – zrnitý typ fluorescencie

Obr. 3.  Autoprotilátky typu ANA – zrnitý typ 
fluorescencie s vysokým titrom

Obr. 2.  Imunokomplexy s IgM protilátkami 
granulárneho charakteru v oblasti junkčnej zóny


