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užívání souhrnného termínu morfea pro všechny formy 
tohoto onemocnění, protože lokalizovaná sklerodermie, 
na rozdíl od systémové sklerózy (sklerodermie), zpravi-
dla nepostihuje vnitřní orgány, jako je gastrointestinální 
trakt, srdce, plíce a ledviny, a není spojena se zkráceným 
přežitím nemocných [10, 11]. Důvodem je předejít zby-
tečnému zneklidnění a zaměňování těchto dvou chorob 

ÚVOD                                                                                           

Sklerodermie jsou heterogenní skupinou onemocnění 
charakterizovaných vznikem tuhé kůže. Lokalizovaná 
sklerodermie (LS), též nazývaná morfea, je onemocnění 
postihující fibrotickým procesem kůži, případně podkož-
ní tukovou tkáň, sval a kost. Mnozí odborníci doporučují 
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SOUHRN

Lokalizovaná sklerodermie (LS) a morfea jsou termíny zahrnující skupinu vzácných chronických zánětlivých fibrotizu-
jících nemocí kůže, případně podkožní tukové tkáně, svalu až kosti. Na rozdíl od systémové sklerózy však nepostihují 
vnitřní orgány, jako je gastrointestinální trakt, srdce, plíce a ledviny a nejsou spojena se zkráceným přežitím nemocných, 
některé klasifikace proto užívají souhrnného termínu morfea pro všechny formy tohoto onemocnění, aby nedocházelo 
k zaměňování se systémovou formou, jiné užívají souhrnný termín LS. Typy onemocnění zahrnují ložiskovou, genera-
lizovanou, lineární, hlubokou, a  smíšenou formu, některé klasifikace zahrnují i  eozinofilní fasciitidu a  atrophodermia 
Pasini-Pierini. Léčba má být zahájena v časné fázi nemoci před vznikem komplikací, protože tyto se obtížně léčí. Hlavní 
ukazatele pro zahájení léčby představují známky aktivity nemoci, forma nemoci a hloubka postižení. Současné možnos-
ti léčby povrchnějších forem zahrnují fototerapii, lokální aplikaci kortikoidů, takrolimu, kalcipotriolu v monoterapii či 
v kombinaci s betametazonem dipropionátem, některé práce uvádějí imiquimod. Pro těžší formy onemocnění je nejvíce 
zavedená systémová léčba metotrexátem v monoterapii či v kombinaci se systémovými kortikosteroidy, v rezistentních 
případech je příslibem mykofenolát mofetil. Zdá se, že protrahovaná systémová léčba metotrexátem po 1–2 roky snižuje 
riziko recidiv nemoci, které jsou pozorovány kolem čtvrtiny nemocných.  
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SUMMARY
Localised Scleroderma and Morphea: Current State of Knowledge and Therapy

Localized scleroderma (LS) or morphea are terms encompassing a group of rare chronic inflammatory fibrosing disorders 
of the skin and underlying structures such as subcutaneous fat tissue, fascia, muscle and bone. As, in contrast to systemic 
sclerosis, internal organs like GIT, lungs, heart and kidney are not affected and the disease has normal life expectancy, 
some classifications use term morphea for all subtypes in order to avoid unnecessary confusion with systemic form, other 
use term LS. The subtypes of the disease include plaque, generalized, linear, deep and mixed variants, some classifications 
comprise also eosinophilic fasciitis and atrophoderma of Pasini-Pierini. The treatment should start early in the course 
of the disease before complications occur as these are difficult to treat. The main indication criteria for the treatment 
are based on disease activity, subtype of the disease and depth of involvement. Current treatment options for superficial 
forms include phototherapy and topical therapy with corticosteroids, tacrolimus, calcipotriol, alone or in combination 
with bethamethason dipropionate, some studies suggestt the use of imiquimod. The well-established systemic therapy for 
severe forms include systemic methotrexate alone or in combination with systemic corticosteroids, in treatment resistant 
cases the use of mycophenolate mofetil is promissing. It seems that prolonged systemic therapy with methotrexate for 1–2 
years reduce relapses of the disease that are observed in one quarter of patients.  
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roxytryptofanu v kombinaci s karbidopou, balicatibu aj. 
Pro autoimunitní povahu nemoci svědčí sdružení s  au-
toimunitními chorobami – u dětí ve 2–5 % a u dospělých 
okolo 30 % se nachází choroby jako vitiligo, inzulin de-
pendentní diabetes mellitus, Hashimotova tyreoiditida, 
Gravesova choroba, ulcerózní kolitida, psoriáza. Rodinná 
anamnéza bývá pozitivní ve 12–23,8 % u dětí a v 10,6 % 
u dospělých [30, 56]. Antinukleární protilátky (ANA) se 
nachází u 20 až 80 % nemocných, přičemž jejich titr ne-
koreluje s průběhem ani závažností nemoci. Jedná se pře-
devším o protilátky antinukleární (ANA) s homogenním 
typem imunofluorescence, protilátky proti jednovlákno-
vé DNA (anti ss-DNA), protilátky antihistonové, revma-
toidní faktor [10].

KLASIFIKACE                                                                           

Termíny „lokalizovaná sklerodermie“ a „morfea“ býva-
jí v praxi užívány jako synonyma a jsou stále předmětem 
diskuse. V  současné době jsou nejvíce uplatňovány dvě 
klasifikace onemocnění. Jedna je zastáncem souhrnného 
termínu morfea pro všechny typy této choroby – tabulka 
1 [28, 56]. Druhá klasifikace pocházející od německých 
autorů, používaná především v Evropě a v tomto sdělení, 
používá souhrnný termín „lokalizovaná sklerodermie“ 
(sclerodermia circumscripta) pro všechny formy tohoto 
onemocnění a termín morfea vyhrazuje jen pro povrchní 
ložiskové postižení typu „morphea en-plaque“. Toto čle-
nění je navrženo s ohledem na rozsah a hloubku postiže-
ní, léčbu a průběh rozlišovaných forem – tabulka 2 [25]. 
Limitované formy trvají do vyhasnutí aktivity choroby 
u 50 % nemocných kolem 2,7 roku, kdežto formy genera-
lizované, lineární a hluboké kolem 5,5 roku [40]. 

Nejčastější formou onemocnění u  dospělých je ložis-
ková morfea („en-plaque“), která je charakterizována su-
perficiálním postižením epidermis a koria. Většinou za-
číná jako oválné červenofialové ložisko, často s povrchem 

jak u nemocných, tak lékařů. I když se u obou onemoc-
nění uplatňují podobné patogenetické pochody, jedná se 
o různá onemocnění, která se vzácně mohou vyskytovat 
současně, ale nepřechází jedno v druhé [25].

Jedná se o  relativně vzácné onemocnění s  incidencí 
výskytu 0,4–2,7/100 tisíc obyvatel [37, 28, 40] s častějším 
postižením žen v poměru k mužům 2,6–6 : 1 [44]. Prů-
zkum juvenilní formy v  Anglii a  Irsku ukázal incidenci 
0,34 případů na 100 tisíc dětí [15]. U dětí je nejčastější 
forma lineární vznikající u 90 % mezi 2.–14. rokem věku, 
u dospělých ložisková morphea „en plaque“ s nejčastěj-
ším výskytem mezi 40.–50. rokem věku.

Patogenetické mechanismy vedoucí ke zvýšené tvor-
bě kolagenu a  extracelulární matrix nejsou jasné. Před-
pokládá se kombinace genetické predispozice a zevních 
vlivů, která vede k expresi adhezních molekul, jako např. 
adhezních molekul cévního endotelu (VCAM-1), inter-
celulárních adhezních molekul-1 (ICAM-1), aktivaci T 
lymfocytů a  k  tvorbě profibrotických cytokinů, jako je 
transformující růstový faktor beta (TGF-beta), destičkový 
růstový faktor, růstový faktor pojivové tkáně, interleuki-
nů 4, 6 a 8 [16, 23, 24, 29]. Aktivace těchto prozánětlivých 
a  profibrotických pochodů vede pak ke zvýšené tvorbě 
kolagenu a snížené tvorbě matrixových metaloproteináz 
odpovědných za degradaci kolagenu [24].

Na propuknutí nemoci se mohou podílet různé spou-
štěcí faktory. Z infekčních faktorů se zvažuje role borre-
lia sp., avšak zatímco některé evropské studie tyto mik-
roorganismy prokazují, americké studie tuto souvislost 
nepotvrzují, a  proto zůstává patogenetická role borelií 
sporná [10, 24]. Role mechanického traumatu se pozo-
ruje asi u 16 % nemocných [11, 14]. Postradiační morfea 
vzniká asi u 1 z 500 ozařovaných nemocných, přičemž 
u 20 až 25 % vzniká i mimo ozařovanou oblast [3, 45]. 
V  případech, kde je nezbytná léčba chirurgická či ra-
dioterapie, nepředstavuje morfea jejich kontraindikaci. 
Spojitost vzniku morfey s aplikací léků byla pozorována 
u bleomycinu, D-penicillaminu, vitaminu K1, L-5- hyd-

Morfea LOŽISKOVÁ
*superficiální – zasahuje epidermis, korium
*hluboká – zasahuje podkoží případně až fascie a sval, korium nemusí být postiženo
Morfea LINEÁRNÍ
*končetiny, trup
*„en coup de sabre“
*hemiatrophia progressiva faciei (syndrom Parry-Romberg)
Morfea GENERALIZOVANÁ
* ≥ 4 ložiska ≥ 3cm ≥ 2 anatomické krajiny (hlava, krk, jednotlivé končetiny, přední a zadní strana trupu)
Morfea PANSKLEROTICKÁ
*cirkulární hluboké postižení: změny epidermis, koria, podkoží, svalu, eventuálně kostí končetiny, trup
Morfea SMIŠENÁ kombinace 2 a více forem

Tabulka 1. Klasifikace morfey (podle Laxer [28], Fett [28])
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kých krajin. Gutátní morfea představuje superficiální 
indurované léze o průměru do 1 cm (obr. 2). Atrophoder-
mia idiopathica Passini-Pierini, vzhledem k současnému 
výskytu s morfeou a nálezu mírného zhrubění vaziva ko-
ria, je v současné době mnohými odborníky považována 
za frustní formu morfey [25]. Projevuje se jednotlivými 

vzhledu pomerančové kůry, v centru s postupným vzni-
kem bělavé indurace, která je zpočátku lemována eryté-
mem, než přejde v tužší bělavé ložisko v celém rozsahu. 
Během 3–5 let projev změkne a přejde v šedohnědavou, 
někdy lehce atrofickou, trvalou hyperpigmentaci (obr. 1) 
[10]. Nejčastěji postihuje trup jedné až dvou anatomic-

LIMITOVANÁ forma
• morfea: ložisková, „en plaque“, průměr > 1 cm
• morfea gutátní: průměr ≤ 1 cm
• atrofodermie Passini-Pierini: frustní forma morfey
GENERALIZOVANÁ forma
• generalizovaná lokalizovaná sklerodermie: ≥ 3 anatomické krajiny
• pansklerotická invalidizující morfea: těžká zvláštní forma
• eozinofilní fasciitida: zvláštní forma, primárně postihující fascii
LINEÁRNÍ forma
• lineární lokalizovaná sklerodermie: nejčastěji končetiny
• lineární lokalizovaná sklerodermie „en coup de sabre“: hlava
• progresivní faciální hemiatrofie (synonymum Parry-Romberg syndrom)
HLUBOKÁ forma
SMÍŠENÁ forma

Tabulka 2. Klasifikace lokalizované sklerodermie – Sclerodermia circumscripta
(podle Kreuter [25])

Obr. 1. Morfea: vývoj projevu (erytém-indurace-atrofie)
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trupu, bez postižení rukou a nohou, která je charakterizová-
na hlubokým fibrotickým procesem koria, podkožní tukové 
tkáně, fascie, svalu až kosti se vznikem flekčních kontraktur, 
s    možnou zástavou růstu končetiny, vznikem trofických 
vředů a s nevýrazným sklonem k regresi (obr. 5).

Eozinofilní fasciitida je onemocnění mnohými autory 
považované za formu generalizované LS [25], primárně po-
stihující zánětlivým fibrotickým procesem fascii, případně 
podkožní tukovou tkáň, dermis a sval. Klinicky se projevu-
je náhlým vznikem bolestivých dolíčkujících symetrických 
otoků (zpravidla končetin, bez postižení rukou a nohou), 
které přechází v  induraci. Retrakce fibrotizovaných va-
zivových sept podkožní tukové tkáně podmiňuje typický 
dolíčkovaný, „matracovitý“ vzhled (obr. 6) povrchu kůže 
v místech s větším tukovým polštářem (nejčastěji vnitřní 
strany paží, stehen). Laboratorně je provázena zvýšenou 
sedimentací krve, hypereozinofilií a hypergamaglobuliné-
mií. Asi ve 30 % se nachází projevy ložiskové morfey, které 
často vznikají před či po akutní fázi fascitidy [33]. 

či mnohočetnými, symetrickými, ostře ohraničenými, še-
dohnědými, měkkými, někdy lehce vkleslými makulami, 
které jsou stejného vzhledu jako odeznělý projev morfey 
(obr. 3).

Generalizovaná morfea, podle Laxera [28], je charakteri-
zována vznikem více než čtyř ložisek o průměru přes 3 cm 
ve dvou a více ze sedmi anatomických krajin (hlava, krk, 
jednotlivé končetiny, přední a zadní strana trupu). Podle 
německých autorů je generalizovaná LS charakterizována 
postižením tří a více anatomických oblastí [25]. Ložiska 
často symetricky postihují zejména trup a mohou splývat 
v rozsáhlé indurované plochy (obr. 4).

Pansklerotická invalidizující morfea je vzácná forma gene-
ralizované LS vznikající často jako smíšená lineární a dise-
minovaná forma s cirkulárním postižením končetin a/nebo 

Obr. 2. Morfea gutátní

Obr. 5. Pansklerotická morfea

Obr. 3. Atrophodermia idiopathica 
Passini-Pierini

Obr. 4. Generalizovaná forma
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Generalizované formy a  eozinofilní fascitida vstupují 
do diferenciální diagnózy se systémovou sklerózou, která 
většinou klinicky nečiní obtíže. LS, na rozdíl od systémo-
vé sklerózy, zpravidla nepostihuje symetricky ruce, nohy, 
vynechává podkolení a loketní jamky, oblast axil, hlavu, 
krk, areoly, nevykazuje kapilaroskopické změny kapilár 
proximálních nehtových valů, přítomnost teleangiektazií, 
typické orgánové postižení a nebývá provázena Raynau-
dovým fenoménem.

Lineární LS je nejčastější formou u dětí [56]. Projevuje 
se jako pruhy tuhé kůže, nejčastěji na končetinách, které 
mohou sledovat Blaschkovy linie. V případě hlubokého 
postižení může vést v  místech přemosťujících klouby 
k flekčním kontrakturám (obr. 7), atrofii podkoží, případ-
ně svalů, a zpomalení růstu končetiny (obr. 8). U dětí má 
závažnější průběh než u dospělých a častěji vede k výraz-

Obr. 6. Eozinofilní fasciitida – „dolíčkování“ kožního povrchu

Obr. 7. Flekční kontraktura Obr. 9. Frontoparietální forma – „en coup de sabre“

Obr. 8. Lineární forma se vznikem v dětství
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do 2–10 let. Vzhledem k častému současnému výskytu li-
neární LS u PFH (až u 71 % nemocných s PFH) jsou vět-
šinou obě tato onemocnění považována za klinické formy 
stejné choroby [48].

Hluboká LS (morphea subcutanea, profunda) postihuje 
fibrotickým procesem primárně podkožní tukovou tkáň, 
případně hluboké korium, fascii až sval. Jedná se o vtaže-
né, ke spodině fixované podkožní indurace, na povrchu je 
kůže často normálního vzhledu (obr. 11). Může se jednat 
o  solitární projev postihující zejména trup či o  léze sy-
metricky lokalizované nejčastěji na končetinách [24, 33].  

Smíšená forma představuje současný výskyt různých 
forem, nejčastěji lineární formy s jiným typem postižení, 
která se objevuje asi u 15 % nemocných [10, 56].

VYŠETŘENÍ                                                                               

Zpravidla je dostatečné základní sérologické vyšetření 
zahrnující sedimentaci erytrocytů, C reaktivní protein, 
krevní obraz včetně diferenciálního počtu leukocytů, 
základní biochemii a  antinukleární protilátky (ANA) 
(nepřímá imunoflurescence na Hep-2 buňkách) a u eozi-
nofilní fasciitidy též elektroforézu bílkovin. Vyšetřování 
protilátek proti extrahovatelnému nukleárnímu antigenu 
(ENA) připadá v úvahu při podezření na systémové one-
mocnění. Specifický sérologický ukazatel aktivity nemoci 
není k dispozici [25]. Podle některých autorů byly zvýšené 
hladiny kreatinkinázy a aldolázy pozorovány v souvislos-
ti s tvorbou nových projevů a mohly by být známkou ak-
tivity nemoci u dětských nemocných [54]. V jedné studii 
u dětských nemocných vykázaly korelaci s aktivitou one-
mocnění sérové hladiny interferonem gamma indukova-
ného proteinu 10 (IP 10), tumor nekrotizujícího faktoru 
alfa (TNF-alfa) a  kolonie stimulujícího faktoru granu-
locytů a makrofágů (GM-CSF) [50]. U forem s hlubším 
postižením mohou být zvýšeny transaminázy, kreatinki-
náza a aldoláza v důsledku svalového postižení, mohou 
být dále zvýšeny i zánětlivé ukazatele, jako je sedimentace 
erytrocytů a C reaktivní protein, hypereozinofilie, hyper-
gamaglobulinémie, pozitivita ANA. Při podezření na po-
stižení kloubů je vhodné vyšetření revmatoidního fakto-
ru. V případě pozitivity a u závažnějších forem, zejména 
u  dětských pacientů, je vhodné vyšetření ve spolupráci 
s revmatologem. Na rozdíl od systémové sklerózy není LS  
provázena nálezem specifických autoprotilátek, vzácně se 
nachází pozitivita protilátek anticentromerových a  pro-
ti DNA-topoizomeráze I  (anti-Scl70), jejich průkaz pak 
vyžaduje pečlivé sledování nemocných [56]. Vyšetřování 
protilátek na borélie je kontroverzní a  většinou nebývá 
bez klinického podezření doporučováno [25].

Histologické vyšetření je vhodné při nejasném nálezu, 
nerozliší však morfeu od systémové sklerózy. Biopsie by 
vždy měla zavzít i  podkožní tukovou tkáň. Při hlubším 
postižení je nutné provést hlubokou biopsii skalpelem, pří-
padně až s odběrem fascie. Histologický nález je závislý na 
charakteru místa odběru biopsie (údaj o odběru z centra 

ným funkčním, kosmetickým a psychologickým násled-
kům s  výskytem artralgií a  artritid postižené končetiny 
asi u 30–50 % nemocných. Nejznámější je frontoparietál-
ní forma („en coup de sabre“) projevující se sklerotickým 
pruhem probíhajícím paramediálně na čele s  přesahem 
do kštice, se vznikem jizvící alopecie, vzácně zasahující 
pod úroveň obočí, která může být spojena s poruchami 
centrálního nervového systému (kalcifikacemi falx ce-
rebri, cefalgiemi, epileptickými záchvaty) a očními kom-
plikacemi (uveitidou, episcleritidou, změnami adnex ví-
ček a poruchou jejich hybnosti) u 3,2 % nemocných dětí 
(obr. 9). U osob se změnami centrálního nervového systé-
mu a známkami aktivity choroby jsou proto doporučovány 
pravidelné oční kontroly v intervalu čtyř měsíců po první 
tři roky [56, 55].  

Progresivní faciální hemiatrofie (syndrom Parry-Rom-
berg) (PFH) je onemocnění projevující se primární at-
rofií podkožní tukové tkáně, případně svalu, chrupavek 
až kostí vedoucí k  těžké asymetrii obličeje, případně 
poruchám dentice a  dentální okluze [47, 48] (obr. 10). 
Onemocnění vzniká zpravidla do 20 let věku, nejčastěji 
kolem desátého roku, je pozvolně progredující a vyhasíná 

Obr. 10. Progresivní faciální hemiatrofie

Obr. 11. Hluboká forma
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LÉČBA                                                                                          

V současné době není k dispozici kauzální, plně uspoko-
jivá léčba LS. Liší se přístup k léčbě mezi dermatology, kte-
ří léčí všechny formy, a to nejčastěji lokálními kortikoidy 
a fototerapií, a dětskými revmatology, kteří léčí především 
lineární a generalizovanou formu obvykle systémovou léč-
bou metotrexátem a kortikoidy [17]. I když používání níže 
uvedených léčiv v léčbě morfey je podpořeno různými stu-
diemi, nejsou pro léčbu těchto onemocnění schváleny [25].

Léčbu onemocnění je nutné zahájit v aktivní fázi, aby 
se zabránilo vzniku komplikací, které jsou léčebně špatně 
ovlivnitelné. Volba a  zahájení terapie se proto řídí akti-
vitou nemoci, její formou, hloubkou postižení a rizikem 
funkčního či kosmetického postižení.

Pro stanovení aktivity a  monitorování průběhu one-
mocnění nejsou k  dispozici sérologické ukazatele (viz 
vyšetření). Klinickými známkami aktivity nemoci je pří-
tomnost erytému, přibývání nových či rozšiřování již pří-
tomných projevů. Pro sledování průběhu onemocnění je 
k dispozici validovaná metoda klinického hodnocení, tzv. 
LoSCAT (Localized Scleroderma Cutaneous Assessment 
Tool). Skóre LoSCAT zahrnuje tři parametry [1, 2]:
1.  hodnocení aktivity nemoci (mLoSSI – modified loca-

lized scleroderma severity index), vycházející z pří-
tomnosti erytému, indurace a tvorby nových projevů 
v bodové škále 0–3 v 18 anatomických krajinách;

2.  hodnocení vzniklého poškození (LoSDA – localized 
scleroderma skin damage assessment): přítomnost 
atrofie dermis, atrofie podkožní tukové tkáně a poru-
chy pigmentace;

3.  celkové hodnocení lékařem (PGA – physician global 
assessment).  

indurace či zánětlivého lemu by měl být uveden na histo-
logické průvodce), vývojové fázi a  hloubce projevu. Zá-
nětlivé léze vykazují perivaskulární a intersticiální infiltrát 
z  lymfocytů, plazmocytů, případně eozinofilů, mastocytů 
a makrofágů, se zhruběním kolagenních snopců. Postupně 
zánětu ubývá a dochází ke zmnožení zhrubění až homo-
genizaci kolagenních snopců vaziva  koria, případně vazi-
vových sept podkožní tukové tkáně. Zhrubělé kolagenní 
snopce v koriu těsně obepínají adnexa. Přítomnost záně-
tu svědčí pro aktivitu onemocnění. Nález zánětu a/nebo 
sklerózy vaziva pouze ve vyšších partiích koria ukazuje na 
možnost použití povrchněji působících léčebných přístupů 
(fototerapie, lokální terapie), postižení hlubokého koria až 
podkožní tukové tkáně pak na uplatnění systémové či in-
tralezionální léčby [38].

Zobrazovací metody, zejména magnetická rezonance 
(MRI), mají význam při diagnostice hlubokého postižení 
jako např. u  eozinofilní fasciitidy, při plánování operace 
nebo při podezření na postižení centrálního nervového 
systému. Při postižení hlavy může být přítomna atrofie 
mozkové kůry či lbi, kalcifikace, léze bílé hmoty, dilatace 
komor, rozšíření leptomening, anomálie intrakranialních 
cév. Alternativou pro vyšetření měkkých tkání je sonogra-
fie. U lineárních forem postihujících hlavu a u progresivní 
faciální hemiatrofie s neurologickými příznaky je možné 
zvážit vyšetření neurologické. U lineárních forem s posti-
žením hlavy jsou nutné oční kontroly (viz výše), případně 
vyšetření ortodontické. Nemocní s LS jen vzácně trpí Ray-
naudovým fenoménem či vykazují abnormální nálezy na 
plicích a jícnu. Jedná se většinou o postižení asymptoma-
tická, prokazatelná pouze při cíleném vyšetřování, a proto 
není jejich podrobné rutinní vyšetřování bez přítomnosti 
klinických příznaků doporučováno [25, 56].

MORFEA
en plaque
superficiální, limitovaná

GENERALIZOVANÁ
bez kontraktur a hlubokého 
postižení

FORMY S HLUBOKÝM POSTIŽENÍM
lineární, hluboká, pansklerotická (postiženo podkoží, fascie, 
svaly, eventuálně klouby až kosti)

LOKÁLNÍ
kortikosteroidy* 
takrolimus kalcipotriol,
kacipotriol//beta- 
metazon dipro-pionát 
(Imiquimod*)

FOTOTERAPIE**

lepší bezpečnostní profil než 
metotrexát

METOTREXÁT (MTX) – po dobu 12 měsíců
Dospělí: 12,5–25 mg/týden 
Děti: 1 mg/kg/týden, s. c., maximálně 25 mg
NEBO
MTX + KORTIKOSTEROIDY***

Dospělí: MTX + methylprednisolon i. v. 500–1000 mg/den,
3 dny po sobě/1krát za měsíc alespoň po 3–6 měsíce
Děti: MTX + methylprednisolon i. v. 30 mg/kg/dávka maximum 
1 gram, 3 dny po sobě/1krát za měsíc po 3 měsíce
NEBO 
MTX + prednison v dávce 2 mg/kg/den, maximum 60 mg, ve dvou 
rozdělených denních dávkách po dobu minimálně 2 a maximálně 4 
týdnů, postupné vysazení do 48 týdnů

   A / NEBO                  Bez efektu

FOTOTERAPIE** 
UVA1,
lokální PUVA

Alternativy:
UVA
UVB-311*

METOTREXÁT  
případně
+ v kombinaci s
KORTIKOSTEROIDY

                    A/NEBO
MYKOFENOLÁT MOFETIL*

Tabulka 3. Navržené schéma léčby podle formy a hloubky postižení (modifikováno podle Fett [11], Li [31], Kreuter [25])

*V některých doporučeních nejsou uvedena. **Podle dostupnosti. ***Kortikosteroidy v monoterapii jsou lékem volby u eozinofilní 
fasciitidy, u LS v monoterapii se uplatňují v akutní fázi; pro dlouhodobou léčbu se v monoterapii nepovažují za vhodné.
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po dobu jednoho měsíce, případně silných kortikoidů 
1krát denně po dobu tří měsíců, aplikovaných případně 
v okluzi [25]. Při dlouhodobějším použití se doporuču-
je intervalová terapie. Výjimečně se kortikoidy aplikují 
intralezionálně.

V  literatuře jsou k  dispozici tři studie na malém 
počtu pacientů dokladujících příznivý účinek kalci-
potriolu aplikovaného 1–2krát denně v  monoterapii 
[5], v kombinaci s betametazonem či UVA1 fototerapií 
(tab. 4) [7, 20]. Aplikace se doporučuje provádět 2krát 
denně, pokud možno v okluzi, alespoň po dobu tří mě-
síců [25]. Účinnost lokální aplikace takrolimu 0,1% se 
ukázala ve třech prospektivních studiích, zejména na 
akutní zánětlivou a indurativní fázi nemoci [27, 32, 46]. 
Takrolimus se doporučuje jako alternativa lokálních 
kortikoidů nebo i v první linii léčby, 2krát denně, pří-
padně na noc v okluzi [11, 25]. Lokální imunomodulá-
tor imiquimod vede indukcí tvorby interferonu gamma 
(IFN-γ) k inhibici transformujícího růstové faktoru beta 
(TGF-β), a tak k antifibrotickému účinku. Tři studie na 
dětských i dospělých nemocných vykázaly příznivý úči-
nek 5% imiquimodu aplikovaného po dobu 6–9 měsíců 
1krát denně po 3–7 dní v týdnu [6, 8, 41]. Někteří autoři 
však jeho použití nedoporučují [25].

LoSCAT představuje slibný, snadno použitelný nástroj 
hodnocení průběhu a léčby nemoci bez nutnosti použití 
zvláštního přístrojového vybavení [19, 25]. Ke sledová-
ní aktivity a průběhu choroby se používá i řada metod 
(kutometr, durometr, elastometr, systém hodnotící po-
měr kožního skóre, laserové dopplerovské zobrazovací 
techniky, sonografie 20-MHz, termografie aj.), které 
však vyžadují příslušné přístrojové vybavení a zkušené 
hodnotitele.  

Při léčbě sklerotických projevů lze účinek hodnotit po 
2–3 měsících léčby [25]. Navrhované schéma léčby pro 
naše podmínky je uvedeno v tabulce 3 – je členěné podle 
formy onemocnění a hloubky postižení a vychází z modi-
fikovaných publikovaných doporučení [11, 25, 31].

Lokální léčba
Lokální léčba vzhledem k  omezenému průniku do 

hloubky přichází v úvahu u méně rozsáhlých a povrch-
nějších projevů LS. V  lokální léčbě se stále uplatňují 
lokální kortikosteroidy. Přestože nejsou v  literatuře do-
statečné důkazy o  jejich účinnosti, jsou nadále dopo-
ručovány u  povrchních forem onemocnění, zejména 
v akutní zánětlivé fázi onemocnění. Zpravidla se dopo-
ručuje použití velmi silných kortikosteroidů 1krát denně 

Terapie Klinická studie Dávkování Počet pacientů Hodnocení Výsledky, trvání

Takrolimus 0,1%
randomizovaná 
zaslepená vehikulem 
kontrolovaná [26]

2krát denně 10 (dospělých) kožní skóre
Durometr

takrolimus statisticky 
významné zlepšení, 
3 měsíce

Takrolimus 0,1% prospektivní pilotní 
[46] 2krát denně 13 (dospělých) kožní skóre všichni pacienti zlepšeni,

4 měsíce

Takrolimus 0,1% prospektivní 
kontrolovaná [32]

2krát denně na noc 
v okluzi 7 (dospělí) biopsie všichni pacienti zlepšeni,

3 měsíce

Imiquimod 5%

prospektivní [6]

prospektivní [41]

prospektivní 
vehikulem 
kontrolovaná [8]

3krát týdně až denně

3–5krát týdně

1krát denně  

12 (dospělí)

9 (děti)

25 (dospělí)

kožní skóre 
(„DIET“)

kožní skóre 
(„DIET“), VAS, 
US

kožní skóre 
(„DIET“), US

všichni zlepšení statisticky 
významně – erytém/
indurace,
6 měsíců

statisticky významné 
zlepšení US hloubky 
a VAS, nevýznamně 
DIET, 9 měsíců

statisticky významné 
zlepšení DIET, 
nevýznamně US hloubky, 
9 měsíců

Kalcipotriol/
betametazon 
dipropionát

prospektivní, série 
případů [7] 1–2krát denně 6 (věk 15–59) skóre aktivity, 

US

pokles aktivity u 5 z 6 
pacientů
3 měsíce

Kalcipotriol prospektivní pilotní (5) 2x denně v okluzi 12 (věk 12–38) kožní skóre 
(DIET)

statisticky významné 
zlepšení skóre, 3 měsíce

Pozn.: DIET – kožní skóre hodnotící průměr léze, poruchy pigmentace, induraci, erytém a teleangiektazie, VAS – vizuální analogová 
škála, US – ultrasonografie

Tabulka 4. Lokální léčba: klinické studie
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léčených ve 20 sezeních jednotlivými dávkami 5, 10 a 20 
J/cm2 s kumulativní dávkami 100, 200 a 400 J/cm2. Niž-
ší jednotlivé dávky (5, 10 J/cm2) byly stejně účinné jako 
dávky vyšší (20 J/cm2) [9].

Fotochemoterapie PUVA se vzhledem ke gastrointestinál-
ním potížím po systémovém podání psoralenu doporučuje 
jako lokální aplikace psoralenu ve formě krému či koupelí 
[11]. Nedávno publikovaná retrospektivní studie koupelo-
vé formy PUVA terapie u 28 nemocných vykázala klinické 
zlepšení u 89 % nemocných a kompletní remisi u 39 %. Fo-
tochemoterapie probíhala 3krát týdně, medián kumulativní 
dávky činil 115 J/cm2 a medián počtu sezení 71 [39].

Fototerapie UVA1, PUVA, širokospektré UVA a  NB-
-UVB jsou prospěšné u nemocných při léčbě LS bez hlu-
bokého postižení kůže. Němečtí autoři doporučují jako 
první volbu střednědávkovou UVA1, dále pak lokální 
PUVA terapii. Fototerapii širokospektrým UVA považují 
za méně účinnou než lokální PUVA terapii a UVA1 [25]. 
Použití NB-UVB je možné zvážit u  povrchních forem 
morfey [11, 13].

Systémová léčba
Systémová léčba je nutná u aktivních forem nemoci po-

stihujících hlubší struktury, hrozících funkčním postiže-
ním, zejména flekčními kontrakturami.

Systémové kortikosteroidy jsou užívány při léčbě závaž-
nějších a hlubších forem nemoci. Jejich užití v monotera-
pii bylo publikováno v jediné nekontrolované studii zahr-
nující převážně dospělé nemocné. Prednison se podával 
p. o. v dávce 0,5–1,0 mg/kg denně po průměrnou dobu 
18 měsíců u 17 nemocných, což vedlo ke zlepšení u 13 

Fototerapie
Fototerapie se v  léčbě LS uplatňuje přes 20 let a  je 

předmětem velkého počtu klinických studií (tab. 5). 
Ultrafialové záření má protizánětlivý a  antifibrotický 
účinek prostřednictvím indukce různých matrixových 
metaloproteináz vedoucích k  inhibici syntézy kolage-
nu. Vzhledem k  omezenému průniku tohoto záření do 
hloubky (úzkopásmové NB-UVB 311nm dosahuje k der-
moepidermálnímu rozhraní, UVA/UVA1/PUVA pak do 
středního až dolního koria) své uplatnění nalézá zejména 
u povrchnějších forem LS. Největší randomizovaná studie 
porovnávala účinnost nízké a střední dávky UVA1 a NB-
-UVB u 64 nemocných. Nízká dávka UVA1 byla apliko-
vána v režimu 20 J/cm2 na sezení s celkovou kumulativní 
dávkou 800 J/cm2, střední jednotlivá dávka UVA1 byla 50 
J/cm2  na sezení s celkovou kumulativní dávkou 2 000 
J/cm2, léčba NB-UVB probíhala v iniciální dávce 0,1 J/
cm2 pro fototyp II a 0,2 J/cm2 pro fototyp III, zvyšované 
podle snášenlivosti o 0,1–0,2 J/cm2 do maximální dávky 
1,3 J/cm2 pro fototyp II a dávky 1,5 J/cm2 pro fototyp III. 
Ozařování probíhalo 5krát týdně po dobu osmi týdnů, 
celkem ve 40 sezeních [22]. Statisticky významné zlep-
šení podle modifikovaného kožního skóre, bylo pozoro-
váno u všech skupin nemocných. Střednědávková UVA1 
byla významně účinnější než NB-UVB. Nevýznamný byl 
rozdíl mezi střední a nízkou dávkou UVA1 a mezi níz-
kou dávkou UVA1 a NB-UVB. Menší dostupnost zářičů 
UVA1 vedla ke studiím terapií širokospektrým UVA zá-
řením v monoterapii či v kombinaci s psoraleny. Studie 
používající širokospektré UVA (320–400 nm) na 63 pacien-
tech ukázala klinické zlepšení kůže u  89 % nemocných 

Studie Dávkování Počet
pacientů Hodnotící měřítka Výsledky

Systematický přehled
9 prospektivních studií 
UVA1 [10]

většina (70 pacientů) s nízkou dávkou 
UVA1 20 J/cm2/den, kumulativní 
dávka 600–800 J/cm2

70/121
klinické, kožní 
skóre, US, 
kutometr, biopsie

zlepšení u 90 % pacientů

Randomizovaná 
srovnávací [22]

nízká dávka (LD) – UVA1
10–20 J/cm2, kumulativní 800 J/cm2

střední dávka (MD) – UVA1
30–50 J/cm2, kumulativní 2000 J/cm2

NB-UVB (311 nm)
maximum 1,5 J/cm2

27

17

18

kožní skóre, US

statisticky významné zlepšení 
kožního skóre u všech

významně lepší:
MD-UVA1 > NB-UVB

nevýznamné rozdíly mezi:
NB-UVB – LD-UVA1
LD-UVA1 – MD-UVA1

Prospektivní 
širokopásmové UVA [9]

5–20 J/cm2 sezení
(celkem 100–400 J/cm2) 63 klinické zlepšení 89 % zlepšeno

Retrospektivní koupelová 
PUVA (39)

MOP 0,2 ml/l 0,3–10 J/cm2/sezení 
medián kumulativní dávky 115 J/cm2 28

klinické zlepšení 89 % zlepšeno, 39 % kompletní 
remise

Pozn.: US – ultrasonografie, UVA1 – ultrafialové záření 340–400 nm, NB-UVB – úzkopásmové ultrafialové záření 311 nm, PUVA – 
psoralen a UVA záření, MOP – metoxypsoralen, LD-UVA1-low dose, nízkodávková UVA1, MD-UVA1-medium dose, střednědávková 
UVA1 US – ultrasonografie

Tabulka 5. Fototerapie – vybrané klinické studie
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u 56,5 % nemocných s MTX a 45,8 % s placebem, u ni-
koho však nevedly k ukončení léčby. Prospektivní studie 
léčby MTX v  monoterapii či v  kombinaci s  kortikoste-
roidy ukazují zlepšení klinických projevů u valné většiny 
nemocných [21, 43, 49, 51] – viz tabulka 6. Nedávno pu-
blikovaný přehled výsledků čtyř retrospektivních studií 
119 nemocných (monoterapie MTX u 52 osob – u dospě-
lých v dávce 15–25 mg/týden a dětí 0,3–0,4 mg/kg/týden, 
a u 67 osob v kombinaci MTX s kortikoidy podávanými 
v počátku intravenózně a posléze při pokračování léčby 
perorálně) ukázal zlepšení u 97 % nemocných [4, 12, 27, 
25, 53].

Skupina dětských revmatologů a dermatologů sdruže-
ných pod označením CARRA („Childhood Arthritis and 
Rheumatology Research Alliance“) doporučuje pro léčbu 
aktivní, velmi závažné juvenilní formy LS (generalizova-
nou, pansklerotickou, kraniofaciální lineární „en coup 
de sabre“) nebo závažné formy s  výraznou morbiditou 
(s příznaky neurologickými, s rizikem zkrácení končetin 
a vzniku flekčních kontraktur) tři léčebná schémata [31]. 

nemocných, ale po vysazení došlo u 6 z nich k exacerba-
ci nemoci (tab. 6) [18]. Kortikosteroidy jsou lékem první 
volby u eozinofilní fasciitidy, která zpravidla na tuto léčbu 
dobře reaguje a  k  ústupu nemoci je monoterapie korti-
kosteroidy často dostatečná [25]. U LS se kortikosteroidy 
používají většinou v kombinaci s metotrexátem. V mono-
terapii jsou vzhledem k vedlejším účinkům doporučová-
ny pouze pro akutní fázi těžkých forem nemoci.

Metotrexát (MTX) představuje pilíř systémové léčby 
LS. K dispozici je jediná randomizovaná placebem kont-
rolovaná studie léčby juvenilní formy po dobu 12 měsíců 
u 70 nemocných. Perorálním MTX bylo léčeno 46 z nich 
(v dávce 15 mg/týden, maximálně 20 mg) a placebem 24 
nemocných. Všichni nemocní byli léčeni první tři měsíce 
prednisonem (v dávce 1 mg/kg/den, maximálně 50 mg) 
[57]. Ve skupině léčené MTX došlo ke zlepšení u 67,4 % 
nemocných, oproti 29,2 % ve skupině placeba. K exacerba-
ci došlo u 32,6 % ze skupiny s MTX oproti 70,8 % u placeba, 
vznik nových lézí byl pozorován u 6,5 % s MTX a 16,7 % 
s placebem. Mírné vedlejší příznaky léčby byly pozorovány 

Terapie Studie Dávkování Počet 
pacientů Hodnotící měřítka Výsledky

Kortikosteroidy 
[18]

prospektivní, 
případů

věk 14–63 let
prednison 0,5–1 mg/kg 17 klinické 13 zlepšeno – u 6 

recidiva po vysazení

Metotrexát [57] RCT
placebo

Děti:
p. o. MTX 15 mg/m2/týden po 
12 měsíců + prednison 
1 mg/kg/den první 3 měsíce

70
(46 MTX,
24 placebo)

zlepšení SSR < 1,
10% pokles 
termografie,
bez nových 
projevů

Stat.sig méně recidiv 
ve skupině MTX

Metotrexát 4 prospektivní 
studie

Dospělí [43]
MTX 15 mg p. o./týden

Dospělí [21]
MTX 15 mg p. o./týden + 
metylprednisolon i. v.

Děti [52])

MTX 0,3–0,6mg/kg/týden 
p. o./s. c. + metylprednisolon 
i. v. 30 mg/kg po 3 dny, 
celkem 3 měsíce

Děti [49]
MTX 1mg/kg/týden s. c. + 
prednison 2 mg/kg/den p. o. 
snížení na 0,25 mg/kg/den

9

14

10

36

MSS, durometr
VAS svědění/
indurace  
MSS, US

 

klinické hodnocení

mLoSSI and
PGA-A

Stat.sig MSS u 6, 
VAS indurace u 7

Stat.sig kožní skóre
a US u 13

9/10 “zlepšeno”

  

Stat.sig zlepšení
mLoSSI a PGA-A,
všichni zlepšeni

Mykofenolát 
mofetil [34]

retrospektivní,
série případů

Děti: 
2krát denně, 600–1200 mg/m2 10 klinické hodnocení

termografie všech 10 zlepšeno

Mykofenolát 
mofetil [36]

retrospektivní,
série případů

Věk: 7–74 let
maximální dávka 2,5 g/den 7 klinické hodnocení u 6 remise nemoci

Tabulka 6. Systémová terapie: vybrané klinické studie

Pozn. Stat.sig – statisticky významně, RCT placebo – randomizovaná placebem kontrolovaná studie, SSR – hodnotící systém poměru 
kožního skóre, MSS – modifikované kožní skóre, VAS – vizuální analogová škála, MTX – metotrexát, MP – metylprednisolon, mLoSSI 
– modifikovaný index závažnosti, lokalizované sklerodermie, PGA-A – hodnocení aktivity lékařem, US – ultrasonografie
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měsíců (někteří autoři doporučují 24 měsíců) v  akutní 
fázi případně kombinovaný s celkovými kortikosteroidy, 
jako alternativa bývá doporučován MMF [25].

Fyzikální a rehabilitační léčba
Fyzikální a rehabilitační léčba jsou považovány za velmi 

důležitou součást terapie ve sklerotické fázi nemoci, i když 
dosud nebyly předmětem řádných klinických studií. Za-
hrnují rehabilitační cviky a posilující svalová cvičení, které 
jsou významné zejména u flekčních kontratur, dále masáže 
a manuální lymfodrenáže. Lázeňská léčba zaměřená na po-
hybový aparát má též příznivý vliv.

Chirurgická léčba
Chirurgická léčba připadá v úvahu u onemocnění bez 

známek aktivity, nejlépe několik let po vyhasnutí choro-
by. V  úvahu připadají ortopedické korekce kontraktur, 
korekce rozdílné délky končetin, dentálních abnormalit, 
aplikace výplní a plastických výkonů [25].

PRŮBĚH, RECIDIVY, PROGNÓZA                                  

LS je onemocnění se sklonem k recidivám po ukonče-
ní léčby. Retrospektivní studie se vznikem nemoci v dět-
ském i dospělém věku prokázala recidivu téměř u čtvr-
tiny nemocných. Hlavním rizikových faktorem byla 
lineární sklerodermie končetin, bez ohledu na věk v době 
vzniku [35]. Autoři předpokládají, že prodloužení celko-
vé léčby by mohlo vést ke snížení recidiv, což podpořily 
i práce jiných autorů a i výsledky otevřeného prodloužení 
předchozí randomizované placebem kontrolované studie 
léčby metotrexátem [57]. V této studii z 65 pacientů jich 
na léčbu MTX odpovědělo 73,8 %. Během 24 měsíců od 
zahájení léčby recidivovalo 15,4 % (většinou v  prvních 
12 měsících léčby), ke kontrolám se nedostavilo 10,8 % 
nemocných. Ze skupiny nemocných reagujících na léčbu 
MTX (průměrně 27,5 měsíce, medián 24, rozmezí 18 až 
30), jich 73 % bylo v klinické remisi od ukončení léčby po 
dobu 25,6 měsíce a více (medián 24, rozmezí 6–48), 27 % 
sledovaných pak v průměru po 20,5 měsíců (medián 15,5, 
rozmezí 6–45) [58]. Pouze u  jednoho pacienta z 39 ne-
mocných v kompletní remisi na léčbě MTX došlo ve 24. 
měsíci sledování k recidivě. Recidiva nebyla pozorována 
u žádného nemocného léčeného déle než 24 měsíců. Au-
toři proto k  dosažení dlouhodobé remise onemocnění 
doporučují délku léčby MTX alespoň po dobu 24 měsíců. 
V práci nebyl nalezen žádný ukazatel předurčující reci-
divující průběh, větší pravděpodobnost recidiv měli ne-
mocní s exacerbacemi v prvních dvou letech léčby.

ZÁVĚR                                                                                         

LS je chronické onemocnění, recidivující až u  čtvr-
tiny nemocných, a  proto je vhodné jejich dlouhodobé 
sledování. I  když zpravidla nepostihuje vnitřní orgány 
a nevede ke zkrácení délky života nemocných, může vést 

První schéma představuje monoterapii MTX v  dávce 1 
mg/kg/týden s. c., maximum 25 mg/týden, po dobu 12 
měsíců. Druhé schéma je kombinace MTX (v uvedeném 
dávkování) po dobu 12 měsíců s intravenózně podávaný-
mi kortikosteroidy (IV-CS). Metylprednisolon se aplikuje 
v dávce 30 mg/kg (maximum 1 gram) v  intravenózních 
pulzech 3 dny po sobě /1krát za měsíc po 3 měsíce (cel-
kem 9krát) nebo intervalově 1krát týdně po 12 týdnů, 
celkem 12krát. Třetí schéma kombinuje MTX (v uvede-
ném dávkování) s  perorálním prednisonem. Prednison 
v  dávce 2 mg/kg/den (maximum 60 mg) se podává ve 
dvou rozdělených denních dávkách po dobu minimálně 
2 a maximálně 4 týdnů, s postupným snižováním dávky 
po dosažení klinické odpovědi – tzn. ztrátě aktivity ne-
moci (netvoří se nové projevy), snižení intenzity erytému 
a indurace. V 8. týdnu se dosahuje snížení na 50 % dáv-
ky prednisonu (ve dvou denních dávkách), v  16. týdnu 
na 25 % dávky (1krát denně), ve 24. týdnu na 12,5 % až 
do vysazení ve 48. týdnu. U nemocných rezistentních na 
léčbu je možno zvážit kombinaci mykofenolát mofetilu 
p. o. v kombinaci s kortikosteroidy, případně i současně 
s MTX.

Mykofenolát mofetil (MMF) vykázal příznivý efekt ve 
dvou klinických studiích série případů. V retrospektivní 
studii 10 dětí neodpovídajících na léčby MTX a  korti-
kosteroidy bylo pozorováno klinické zlepšení u všech ne-
mocných po léčbě mykofenolát mofetilem (MMF) v dáv-
ce 600–1200 mg/den, který byl podáván současně s MTX 
u 6 nemocných, u pěti nemocných léčba vedla k význam-
nému snížení dávky kortikosteroidů [34]. Ve studii 7 ne-
mocných věku od 7 do 74 let, rezistentních či netolerují-
cích léčbu MTX, nasazení MMF vedlo ke klinické remisi 
u 4 nemocných, u jednoho nemocného musel být MMF 
přes příznivý účinek vysazen pro elevaci jaterních testů, 
u  jednoho nemocného nedošlo k exacerbaci, u  jednoho 
došlo k progresi nemoci [36]. Přestože údaje o této léčbě 
jsou sporé, MMF je považován za příslib léčby druhé linie 
tohoto onemocnění [11, 31, 25]. 

Jiná systémová lečba LS zahrnuje celou řadu léčiv, která 
se používala či používá. V kontrolovaných randomizova-
ných studiích se nepotvrdila účinnost kalcitriolu a IFN-γ. 
D-penicilamin nebývá doporučován pro vedlejší účin-
ky a  sporný efekt. Stejně nebývá doporučováno i  užití 
penicilinu pro nepotvrzenou účinnost [25]. Celá řada 
kazuistických zpráv popisuje příznivý účinek různých 
léčebných postupů, jejichž užití připadá v  úvahu v  jed-
notlivých individuálních případech. Jedná se o léky jako 
cyklosporin A, azathioprin, fenytoin, chlorochin a hyd-
roxychlorochin, kolchicin, retinoidy, extrakorporální 
fotoferézu, plazmaferézu, intravenózní imunoglobuliny, 
abatacept, infliximab, rituximab, imatinib aj. [25]. Přísli-
bem je biologická léčba fresolimumabem, což je humánní 
IgG4-kappa monoklonální protilátka proti TGFß, který 
vedl v klinické studii u systémové sklerodermie ke zlep-
šení fibrózy, modifikovaného Rodnanova skóre a k rychlé 
inhibici exprese genů regulujících TGFß [42].

V  současné době, u  případů vyžadujících systémovou 
léčbu, je lékem volby MTX podávaný po dobu aspoň 12 
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