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Sharpov syndrém (mixed connective tissue disease — MCTD) je zriedkavé autoimunitné ochorenie spéjajuce klinické priznaky
systémového lupusu, systémovej sklerdzy, polymyozitidy a reumatoidnej artritidy. Variabilita klinickych prejavov ¢asto oddaluje
spravnu diagnozu. Demonstrujeme kazuistiku 11-ro¢nej pacientky s diagnézou Sharpov syndrom. Poukazujeme na dolezitost
imunofluorescenéného vysetrenia s dokazom antinukledrnych protilatok s ich $pecifikdciou v diagnostike ochorenia. Vzhladom
na Siroké spektrum klinickych prejavov je nevyhnutna medziodborova spolupraca.
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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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Zmie$ané ochorenie spojiva (Sharpov
syndrém) bolo prvykrat ako nové nozologic-
ka jednotka popisané v roku 1972 Sharpom
(1). V pediatrickej populdcii je jeho vyskyt
zriedkavy a predstavuje 23 % vsetkych pri-
padov. Priemerny vek vyskytu je 11 rokov.
Prevalencia je CastejSia u dievcat v pomere
6:1(2).

Medzi najcastejsie klinické prejavy patri
Raynaudov fenomén, artralgie, opuchy kiboyv,
ezofagedlna dysfunkcia, svalova slabost,
Jparkovité” prsty, spolu s pozitivitou antiribo-
nukleovych protildtok. Zdvaznost ochorenia
spociva v moznosti postihnutia pltc, obliciek,
srdca, gastrointestindlneho a centralneho
nervového systému. Najzavaznejsie z hladis-

ka morbidity a mortality je postihnutie pltc.

Klasifikacné kritéria sa napriec literaturou
réznia (3). Sharpov syndrém radime zaro-
vent medzi sekundarne vaskulitidy (stred-
nych a malych ciev spojené so systémovymi
ochoreniami). Vaskulitidy predstavuju hete-
rogénnu skupinu ochoreni, ktoré su charak-
terizované zapalom a nekrézou cievnej steny
(4). Etiopatogenéza ochorenia nie je presne
zndma, avsak predpokladé sa abnormalna
T a B-bunkové odpoved na autoantigény
modifikované apoptézou. V diagnostike sa
okrem dosledného zhodnotenia klinické-
ho obrazu uplatriuju fluorescen¢né metédy
(priama a nepriama imunofluorescen¢na dia-
gnostika). U vacsiny pacientov nachddzame
vysoky titer (>1:1000) anti-U1-ribonukleo-
proteinu (RNP) a anti-U1-70 kd autoproti-
l[atok. ANA (antinukledrne protilatky) su

autoprotilatky namierené proti organovo
nespecifickym bunkovym antigénom, t.j.
proti antigénom jadra. Jednym z hlavnych
tercov tychto protilatok je dvojspirdlova DNA
(dsDNA) alebo denaturovana jednoretazco-
va (ssDNA). ANA protilatky su nespecifické,
detekované u pacientov s reumatickymi cho-
robami, autoimunitne podmienenymi alebo
onkologickymi ochoreniami, ¢asto su pritom-
né aj pri chronickych zapaloch. Interpretacia
vysledkov zavisi od imunofluorescen¢ného

obrazu (5).

V nasej kazuistike predstavujeme v ¢a-
se stanovenia diagnoézy 11-ro¢nu pacientku
s rozmanitymi klinickymi prejavmi, pre ktoré

bola vysetrend pediatrom, dermatovenero-
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Imunokomplexy s IgG protildtkamiv jadrdch
epidermdlnych buniek — zmity typ fluorescencie

Imunokomplexy s IgM protildtkami
granuldrneho charakteru v oblasti junkcnej zény

Autoprotildtky typu ANA - zrnity typ
fluorescencie s vysokym titrom

I6gom a reumatolégom. V klinickom obraze

dominovali rok trvajuce artralgie, myalgie,
Unava, subfebrility, erytém ocnych viecok
atvére, lividné sfarbenie koze akralnych casti,
rozvijajuci sa Raynaudov syndrém, s reduko-
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Pri imunohistologickom vysetreni koze
z oblasti morfy v solarnej lokalite sme de-
tekovali imunokomplexy s IgG protilatkami
v jadrach epidermdélnych buniek so zrnitym
typom fluorescencie (Obr. 1), v oblasti junkénej
zoény granuldrne depozita imunokomplexov
s protiladtkami typu IgM (Obr. 2). Perivaskularne
boli pritomné depozita fibrinu v kériu.

Pri vySetreni autoprotilatok typu ANA
sme zistili zrnity typ fluorescencie s vysokym
titrom (1:320) (Obr. 3), ktoré korelovali s proti-
latkami in vivo fixovanymi v jadrach epidermal-
nych buniek a dalSou analyzou sme potvrdili
ich $pecificitu proti antigénu n-RNP.
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ného vysetrenia koze a pritomnosti autoproti-
latok typu ANA so specifikaciou n-RNP proti-
ldtok sme dospeli k zdveru Sharpov syndrém
(zmiesané ochorenie spojiva). Po zahdjeni
kombinovanejimunosupresivnej terapie (me-
tylprednizolén v parenterdlnej forme s pos-
tupnou retrakciou davky a prechodom na
dlhodobu peroralnu formu spolu s metotre-
xatom) doslo v priebehu 1 mesiaca ku klinickej
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aj laboratérnej remisii ochorenia (pokles titra
ANA na 1:8).

Imunofluorescen¢né metddy sa v derma-
tologii uplatfuju od 50.-60. rokov 20. storocia
(6). Pri priamej imunofluorescencii sa detekuju
protilatky priamo v kozi v mieste morfy. Pri
nepriamej imunofluorescencii sa detekuju
protilatky v sére za pouzitia vhodného anti-
génneho substratu, titra¢ne. Pre Sharpov
syndrém je patognomicky nalez imunokom-
plexov fixovanych v jadrach epidermalnych
buniek, v oblasti junkénej zény a v stenach
ciev. Pozitivita autoprotilatok typu ANA so
Specifikdciou n-RNP ma vysoku vypovednu
hodnotu v diagnostike. Na zaklade titra pro-
tilatok pri nepriamom imunofluorescen¢nom

vysetreni mozno modifikovat terapiu (7).

Sharpov syndrém je chronické autoimu-
nitné ochorenie sprevadzané remisiami a rela-
psmi. Prognoéza je vo vieobecnosti priazniva,
avsak zavisi od charakteru a rozsahu organo-
vych zmien. Zédkladom je v¢asna diagnostika
aadekvatna terapia (8). V diagnostike sa kladie
doraz okrem désledného klinického vysetrenia
na vyznam vysetrenia autoprotildtok metéda-
mi priamej a nepriamej imunofluorescencie.
Pochopenie genetickych a imunologickych
charakteristik ochorenia je predpokladom pre
zlepsenie progndzy a cielent terapiu (9).

Adekvéatny manazment pediatrickych pa-
cientov s ochoreniami spojiva vyzaduje tzku
spolupracu pediatra, reumatoléga a derma-
toveneroldga.
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