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Problematika Stillovy choroby dospélych (Adult-onset
Still's disease — AOSD) se v posledni dobé dostava ¢im
dal vic do povédomi odborné lékaiské verejnosti. Jeji
diagnostika mGze vzhledem ke zna¢né rozmanitosti kli-
nickych projevi a nespecifickému laboratornimu obrazu
¢init nemalé potize, mize vsak byt jednou z relativné
castych pficin febrilii nejasné etiologie u dospélych osob.

Jedna se o pomérné vzacné polygenné podminéné
autoinflamatorni onemocnéni, které byva v typickém
pfipadé charakterizovano triddou klinickych pfiznakt
- kolisavé horecka, artritida a lososovy exantém, u ¢asti
pacientll vsak nebyva artritickd manifestace pfitomna
a choroba probiha spise pod obrazem systémové formy.
Déle byva pfitomna faryngitida, pomérné castym pfi-
znakem jsou i myalgie, ¢asto byvaji zvétsené kréni uzliny,
v zavaznych pfipadech se mlze vyskytnout i generalizo-
vana lymfadenopatie, méné casto pak i splenomegalie
a serozitida. Choroba se mUze ve svém pribéhu manifes-
tovat zavaznymi, ¢asto az Zivot ohrozujicimi komplika-
cemi, jedna se predevsim o hematologické komplikace,
jako je syndrom aktivovanych makrofagt, hemolyticko-
-uremicky syndrom nebo trombotickd trombocyto-
penicka purpura ¢i rozvoj diseminované intravaskularni
koagulopatie; v zadvaznych pfipadech muze dojit i k roz-
voji difuzni alveolarni hemoragie, myokarditidy a dal3ich
komplikaci. Pribéh onemocnéni je pomérné variabilni,
asi 34 % onemocnéni je monofazickych, u 24 % pacient(
choroba probiha v intermitentnich cyklech, u 36 % paci-
entd se jedna o chronické onemocnéni. V laboratornich
nalezech je prakticky u viech pacientl vyrazna elevace
ukazatel(l zadnétu (sedimentace erytrocytd, CRP), typicky
s leukocytdzou s prevahou granulocytd, byvaji zvysené
hladiny sérovych transamindz a laktatdehydrogenazy.
Imunologicka vysetfeni (antinuklearni protilatky, revma-
toidni faktor) byvaji negativni. Jednou z charakteristic-
kych laboratornich zndmek choroby (az 70 % pacientu)
je pak zejména vyrazné zvyseni hladin sérového feritinu
s nizkymi hladinami jeho glykosylované frakce. V pfi-
padé AOSD se jedna o diagnézu per exclusionem, pred
definitivnim stanovenim diagnézy je vzdy nutno vylou-
¢it infekeni, autoimunitni ¢i nddorové onemocnéni.

Doporuceni pro lé¢bu Stillovy choroby dospélych vy-
chazeji predevsim z kazuistickych sérii a také ze zkuse-
nosti s [é¢bou déti se systémovou formou juvenilni idio-
patické artritidy. Lé¢ebna strategie pak zavisi zejména na
zavaznosti onemocnéni (lehkd vs stredné zavazna forma
vs zivot ohrozujici onemocnéni) a také na dominujicim
typu postizeni (kloubni vs systémova forma nemoci).
Lékem prvni linie jsou glukokortikoidy, pokud neni jejich
efekt dostatecny, pak zejména u dominantné kloub-
niho typu onemocnéni volime ptidéni chorobu modifi-
kujiciho 1éku, nejcastéji metotrexatu. Dalsi moznosti je
podani cyklosporinu A, leflunomidu, antimalarik ¢i aza-
tioprinu. V pfipadé rezistence na lécbu glukokortikoidy
a chorobu modifikujicim Iékem hovotime o refrakternich
formach AOSD. V dal$im terapeutickém rozhodovani je
pak nutno zvazit, zda se jedna o dominantné kloubni ¢i
systémovou formu choroby. V pfipadé refrakterni systé-
mové formy AOSD je indikovano zahajeni |é¢by antago-
nistou IL1, nejcastéji anakinrou. Alternativné muze byt
pouzit i tocilizumab, zejména v pfipadech, u nichz je pfi-
tomna i artritida. U pacientl s pfevazné kloubni formou
AOSD se v pripadé refrakterniho onemocnéni upred-
nostnuje podani TNFa inhibitor(. Pfi [é¢bé nékterych za-
vaznych, Zivot ohrozujicich komplikaci nebo pfi |é¢bé
gravidnich pacientek se zavaznymi formami AOSD byly
s Uspéchem pouzity i intravendzniimunoglobuliny.

Zavérem lze konstatovat, Ze jak diagnostika, taki [é¢ba,
zejména systémovych forem AOSD mdlze ¢init nemalé
potize, v prvé fadé je vsak nutno na tuto relativné vzac-
nou jednotku v diferencialni diagnostice pomyslet. Pred-
loZzené kazuistické sdéleni podrobné dokumentuje, jak
slozity diagnosticky proces u pacienta se Stillovou cho-
robou dospélych manifestujici se febriliemi a generalizo-
vanou lymfadenopatii, tak i Uspésné pouziti inhibice IL1.
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