PREHLEDNE CLANKY

SYSTEMOVA REVMATICKA ONEMOCNENT II. DIL

prof. MUDr. Ctibor Dostal, DrSc.
Revmatologicky ustav, Praha

V navaznosti na prvni dil pokracujeme v popisu dalSich vyznamnych systémovych revmatickych onemocnéni, jejichz zakladni
charakteristika byla jiz souhrnné popsana v uvodu k 1. dilu. Ve druhém dilu je uvedena systémova sklerodermie, smisené
onemocnéni pojiva a skupina vaskulitid, ktera je pomérné komplikovanou, protoze jednotlivé nozologické jednotky do ni
zahrnované, nejsou v praxi vzdy presné ohranicené. Jejich presna diagnostika je vétSinou obtizna a spoc¢iva vidy v kone¢ném
histologickém prikazu.
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SYSTEMIC RHEUMATIC DISEASES - SECOND PART

In the continuation of the first part we proceed with description of other important systemic rheumatic diseases, basic
characteristics of which have been completely outlined in the introduction of the first part. The second part deals with
systemic sclerosis, mixed connective tissue disease and with the vasculitic syndromes, which is quite complicated group. The
heterogeneity and the obvious overlap among vasculitides have led to difficulties in classification of this group of diseases.

Their precise diagnosis is mostly difficult and rests on demonstration of vasculitis by the biopsy.
Key words: systemic sclerosis, mixed connective tissue disease, vasculitides.

SYSTEMOVA SKLERODERMIE

Systémova sklerodermie (SSc) je onemocnéni pojivové
tkané, jeZ postihuje jak kizi, tak vnitini organy. Charak-
teristické zmény ve formé fibrotizujici sklerotizace perifer-
nich koncetinovych a visceralnich cév je provazeno hroma-
dénim extracelularné ukladanych hmot zvlasté kolagénu.
Onemocnéni je provazeno vyskytem specifickych autopro-
tilatek.

Epidemiologie a etiopatogeneze

Jde o fidké onemocnéni s prevalenci udavanou v poctu
asi 250 nemocnych na milidén obyvatel. Zeny jsou postiho-
vany Castéji. Rodinny vyskyt a konkordance nemoci u dvoj-
Cat jsou fidké. Pivod a prifina choroby je stale neznama.
Genetické vztahy zvlasté s HLA jsou pouze pro vyskyt jed-
notlivych autoprotilatek. Rada nemocnych pfed onemoc-
nénim zaznamenala expozici vic¢i nékterym toxickym lat-
kam pramyslovym nebo lékim (organicka rozpoustédla,
vinylchlorid, bleomycin, pentazocin apod.), coz pfedpokla-
da indukci onemocnéni timto zptisobem. Témér 100 % ne-
mocnych si vSak stézuje dlouho pfed onemocnénim na
koncetinové vazomotorické poruchy typu Raynaudova syn-
dromu.

Klinicky obraz

V klinickém obraze dominuji fadu let pfed onemoc-
nénim vazomotorické poruchy, dale unavnost a artralgie.
Kozni zmény pocinaji pliZiv€ a jsou znacné variabilni.

Rozdéleni jednotlivych forem SSc

1. Difuzni sklerodermie - tuha ktiZe na trupu, v obliceji a
na hornich i dolnich koncetinach.

2. Limitovana sklerodermie - tuha kiiZe omezena na ob-
last distalné od loktl a kolen, ale postihujici také obli-
¢ej a krk. Synonymem je CREST syndrom (C - podkoz-
ni kalcifikace, R - Raynaudtv fenomén, E - porucha
motility jicnu, S - sklerodaktylie, T - teleangiektazie).

3. Bez kozni sklerodermie - bez zjevnych klinickych koz-
nich projevu, ale s charakteristickymi zménami vniti-
nich organt, cévnimi a sérologickymi nalezy.

4. V ramci prekryvného syndromu - kritéria systémové
sklerodermie jsou splnéna zaroven s kritérii systémo-
vého lupus erytematodes (SLE), revmatoidni artritidy
(RA) nebo zanétlivého svalového onemocnéni.

5. Nediferencované onemocnéni pojivové tkan€ - Raynau-
dtiv fenomén s klinickymi a/nebo laboratornimi proje-
vy systémové sklerodermie (ulcerace prstil, anticentro-
merové protilatky, abnormalni nalezy pfi kapilarosko-
pii nehtového valu, edém prstll), ale bez nalezu tuhé
kliZe a organovych projevu systémové sklerodermie.

Kozni postizeni

Onemocnéni kize ma ¢asové na sobé zavislé tii faze:
a) fazi zanétlivé edematozni,

b) fazi sklerotickou,
¢) fazi atrofickou.

Klinicky je kiize nejprve prosakla edémem nejcastéji na
akralnich ¢astech koncetin, v obli¢eji, na krku a ve vystfihu.
S postupnym spontannim ustupem edému se klize méni na
tuhou $patné posunovatelnou viici podkozi, s moznosti po-
stupné se vyvijejicich ulceraci nebo ukladanim kalcifikova-
nych lozisek, jez se spontanné mohou provalit. Na ktZzi tva-
fi se nejCastéji objevuji novotvorené kapilary ve formé te-
leangiektazii. Postupna sklerotizace a atrofizace kiize ma-
Ze vyvolat kloubni deformity az do tvaru drapovité ruky.
Vzhled ktize v obliceji se téZ postupné méni, stava se mas-
kovitym se ztratou fyziologickych ryh (nelze se zamracit),
zatimco v ustnich koutcich se objevuje zvlastni radialni ry-
hovani, ustni otvor se zuzZuje a nos se zaspicati.

Cévni zmény

Témér 100 % nemocnych ma Raynaudiiv fenomén s kla-
sickou bifazickou reakci pii ptisobeni chladu. Popisuje se,
Ze dochazi k tzv. systémové formé tohoto fenoménu, ktery
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postihuje nejen ktzi ale i vnitini organy a miiZe vyvolat tzv.
ledvinovou krizi.

Organové projevy

Casté jsou artralgie a jen vzacné artritidy. Deformity
rukou a Slachové kontraktury jsou disledkem kozni sklero-
zy. Na skeletu rukou je vyrazna osteoporoza nékdy s pro-
jevy atrofie aZ resorpce poslednich ¢lanku prsti. Dochazi
postupné ke svalové atrofii s naslednou slabosti.

Vyraznym charakteristickym pfiznakem je sniZeni
motility jicnu a jeho rozSifeni v distalni ¢asti, coZ vyvo-
lava typicky rentgenovy obraz pfi kontrastnim vysetfeni.
Podobnym zplisobem mohou byt postizeny téz stieva se
subjektivnimi projevy bfiSnich bolesti, prijmu ¢i zacpy,
nechutenstvim az k vyvoji malabsorbce. Nejcastéjsim a
Zivot ohroZujicim postiZzenim vnitfnich organt je vyvoj
intersticialni plicni fibrozy. Ta se projevuje duSnosti a
neproduktivnim kaslem. Je formou restriktivni poruchy
s postupnym snizovanim difuzni kapacity plic. Objeveni
se primarni plicni hypertenze zptisobuje véasné umrti ne-
mocného.

Postizeni srdce ve formé perikarditidy a myokarditidy se
klinicky manifestuji obyCejné€ pouze srdecni arytmii, ktera ve-
de postupné k typickym projeviim raménkové blokady.

Postizeni ledvin se projevi postupné€ se vyvijejici funkéni
nedostatecnosti a jen mimoradné€ dochazi k vazné komplika-
ci formou sklerodermické, hypertenzni, ledvinové krize.

Diagnosticka vySetreni

Vedle typické aspekce postizené klize se stanovi diagno-
za na zaklad€ kozni biopsie s naslednym histologickym vy-
Setfenim. Kapilaroskopické vySetfeni nehtového lizka pro-
kazuje typické zmény kapilarnich klicek, jez jsou vyrazné
dilatované a stfidaji se s pritomnosti avaskularnich zon.

Laboratorni nalezy

Reaktanty akutni faze byvaji zvySené jen mirn€ podob-
né jako cirkulujici imunitni komplexy. Pfitomnost revma-
toidnich faktorid a kryoglobulini byva u 30-50 % nemoc-
nych. Zato antinuklearni autoprotilatky se prokazuji az
u 90 % nemocnych. Casty je jadérkovy (nuklearni) typ fluo-
rescence. Specifickym nalezem jsou protilatky zvané Anti-
Scl-70, které byvaji pfitomné az u 60 % nemocnych se systé-
movou formou sklerodermie. Jejich pfitomnost se asociuje
s Casnymi projevy organového postiZzeni zvlasté plicniho,
srdecniho a stievniho.

Tzv. anticentromérové protilatky jsou zase pritomny
spiSe u formy s limitovanym koznim postiZzenim a zname-
naji benignéjsi a protrahovany pribéh. Dale 1ze u mensiho
procenta nemocnych prokazat téz antifibrilarinové proti-
latky a anti-RNA polymerazové protilatky I-III, jez mohou
byti prognosticky nepfiznivym faktorem.

Stanoveni diagnozy

Urceni diagndzy spoc€iva predev§im na klinickém obra-
zu onemocnéni a na prikazu pritomnych autoprotilatek.
Jako pomocné kritérium pro stanoveni diagndzy a klasifi-

kaci systémové sklerodermie slouzi nasledujici posouzeni.
Hlavnim kritériem jsou:
- sklerodermické zmény v jakékoliv lokalizaci proximal-
né od metakarpofalangealnich kloubd.
Vedlejsi kritéria jsou:
- sklerodaktylie,
- jamkovité jizvicky na briSkach prstii nebo zmenSeni ob-
jemu bfisek,
- bilateralni plicni fibréza pfi bazich.
Ke stanoveni diagnozy SSc staci pfitomnost hlavniho
kritéria a dvou kritérii vedlejSich

Terapie

Lécba, jez by vedla k uplnému zastaveni vyvoje choro-
by neni znama, proto je léCeni spiSe zaméreno na ovlivnéni
zmén cirkulace, tvorby protilatek a zastaveni fibrotizujiciho
procesu. Nemocny ma piebyvat v teple, nekoufit a nema byt
IéCen betablokatory. S vyhodou se podavaji blokatory kalci-
ového kanalu, dale ACE inhibitory, antagonisté serotonino-
vych receptoril (ketanserin) nebo novéji inhibitor zpétného
vychytavani serotoninu (fluoxetin). U renalni hypertenzni
krize jsou indikovany na prvém misté ACE inhibitory. Pri
zavaznych projevech periferni ischemie se podava intra-
vendzné synteticky vazodilatacéni prostacyklin (iloprost).

Z prostfedki imunosupresivnich se podavaji azatio-
prin, metotrexat, cyklosporin, cyklofosfamid a dalsi. Zad-
na z téchto latek vSak neni ucinna specificky. Obecné se
podavaji zvlasté v edematozni fazi postizeni ktize Korti-
kosteroidy, které vSak nemaji priliS velky efekt na postiZe-
ni viscelarni zvlasté€ v aktivni fazi intersticialniho plicniho
onemocnéni. Jako 1ék plsobici proti fibrotizaci je pouZzi-
van D-penicilamin v dennich davkach az do 1000 mg.

Obecna prognoza u difuznich forem onemocnéni se sou-
¢asnym postiZenim vnitfnich organd je vZdy nepfizniva.

SMISENA ONEMOCNENI POJIVA

Tyto formy onemocnéni vznikaji v okamziku, kdy ma
nemocny symptomatologii, svéd¢ici o pritomnosti vice nez
jedné z predchozich nozologickych jednotek. K t€émto for-
mam se fadi téz stavy, kdy nemocny nesplinuje diagnostic-
ké kritérium Zadného onemocnéni. Potom se uZiva termin
nediferencované onemocnéni pojivové tkané (undifferen-
tiated connective tissue disease-UCTD). Urcité procento
z téchto nemocnych se postupnym vyvojem dopracuje do
presnéjsi konecné diagndzy.

SmisSené onemocnéni pojiva

Takové onemocnéni je neustale pokladano spiSe za syn-
drom, ktery predstavuje soucasné priznaky nékolika difuz-
nich chorob pojiva. Dfive byl zvan podle svého autora ja-
ko Sharptv syndrom. Jeho urceni spociva na pfitomnosti
velmi vysoké koncentrace autoprotilatek proti jadernému
antigénu nRNP (UI-RNP).

Klinické priznaky
Jak uz bylo uvedeno, jde o soucasny vyskyt nékolika dia-
gnosticky diferentnich pfiznaki, na prvnim misté artritidy
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az polyartritidy (vice nez 90 %), dale Raynaudova syndro-
mu (85 %), snizené motility jicnu (68 %), snizené difuzni
kapacity plic (DLCO 65 %), otoki rukou pfip. myozitidy
(az do 65 %), potom lymfadenopatie, koznich vyrazek, skle-
rodermickych zmén na koncetinach, horecky, serozitid,
splenomegalie a hepatomegalie, nékdy i ledvinového posti-
Zeni a nékterych neurologickych abnormalit.

NejnapadnéjsSimi priznaky jsou otoky prstl a celych ru-
kou, kombinované s postiZzenim nékterého vnitfniho orga-
nu jako jsou plice, ledviny, mozek Ci srdce. Zavaznym a
Zivot ohroZujicim postiZenim je plicni hypertenze, jez je
nejcastéjsi pri¢inou predcasného umrti. Udava se, Ze tuto
komplikaci vyvolavaji proliferativni zmény vnitfni vystel-
ky a hypertrofie medie plicnich arteriol. Nikdy neni pfi-
tomna fibroza plicni tkané jako napf. u SSc.

Laboratorni priznaky

Urcitou diferencialné diagnostickou znamkou je znacné
vysoka hladina gamma-globulinti (pfes 30 %), ktera podmi-
nuje soucasné vyznamné zvyseni celkové bilkoviny v séru.
Téz jsou vyrazné zvySené hodnoty IgG. Vétsina nemocnych
ma vysoké hodnoty sedimentace erytrocytti, avSak jen mir-
né zvysené hodnoty CRP. Casta je anémie a leukopenie.

Z imunologickych testll prevaZuje pritomnost anti-nR-
NP (U1-RNP) skvrnitého typu IF jadra a to ve vysokém
titru. Pfitomnost anti-Sm protilatek vSak vylucuje tuto dia-
gnozu. Vice nez 60 % téchto nemocnych ma pritomné rev-
matoidni faktory.

Terapie

Léceni je v podstaté zavislé na prevazujich klinickych
priznacich podle jednotlivych diagnéz tj. SLE, SSc ¢i PM.
Obtizn€ feSitelny problém predstavuje 1é¢eni plicni hyper-
tenze, ktera vétSinou nereaguje na jakakoliv opatieni.

Zvlastni formu predstavuje tzv. antisyntetazovy syn-
drom, ktery je charakterizovan pritomnosti autoprotilatek
proti cytoplazmatickym enzymim (aminoacyl-tRNA syn-
tetazam) napf. anti-Jo-1, dale myozitidou, intersticialni plic-
ni fibrozou, horeCkami, artritidou, Raynaudovym syndro-
mem a dale zhrubélymi, na radialnich okrajich rozpraska-
nymi ukazovaky rukou (,,prsty mechanik®).

VASKULITIDY

Chorobné stavy, které jsou vyvolany prvotné€ zanétli-
vym postizenim celé sté€ny cév, prevazné tepenného systé-
mu, se souborné oznacuji jako vaskulitidy. To postupné ve-
de ke zuzZovani az k jejich uplnému uzavéru a k nasledné
ischemizaci prislu§né oblasti tkané cévou zasobené. Zale-
Zi pak na rozsahu té€chto oblasti a poCtu postiZenych cév,
aby doslo k mistnim ¢i systémovym projevim onemocneé-
ni v€etn€ poruch postizenych organti. V zasad€ se d€li na
primarni (nékdy téz idiopatické) a sekundarni,které se ob-
jevuji jako soucast ¢i nasledek jiného onemocnéni.

Primarni vaskulitidy
a) lokalizace predevsim na malych cévach
- mikroskopicka polyangiitida

- Henoch-Schonleinova purpura
- kozni leukocytoklasticka vaskulitida
b) lokalizace predev§im na malych a stfedné velkych cé-
vach
- polyarteritis nodosa
- syndrom Churg-Strauss
- Wegenerova granulomatoza
¢) lokalizace na velkych, stfednich a malych cévach
- temporalni (obrovskobunécna) arteritida
- Takaysuova choroba (arteritida)
- izolovana vaskulitida mozku.

Sekundarni vaskulitidy
Vaskulitidy:
- pri infekcich
- pii systémovych autoimunitnich onemocnénich
- polékové
- pri esencialni smiSené kryoglobulinémii
- pfi malignim onemocnéni
- pii hypokomplementémii.

Mikroskopicka polyangiitida

Onemocnéni je charakterizovano nekrotizujici vaskuliti-
dou malych cév v Zivotné diileZitych organech jako jsou led-
viny a plice, nebo téz v kiizi. Klinické pfiznaky odpovidaji
rozsahu postiZeni - vzdy je to vSak mikroskopicka hematu-
rie a nepfili§ vyznamna proteinurie jako disledek fokalné
nekrotizujici glomerulonefritidy. Méné Casto se objevuje kr-
vaceni do plicni tkané, nékdy s pleuralnim vypotkem a pfi-
znaky periferni neuropatie. DileZitym diagnostickym labo-
ratornim priznakem jsou tzv. ANCA protilatky, které jsou
zaméfeny proti lysozomalnim enzymtm neutrofilnich leu-
kocytl, jako jsou serinové proteinazy a myeloperoxidaza.
Pri jejich uréovani nepfimou fluorescenci se d€li na p-ANCA,
charakterizované perinuklearni fluorescenci a c:ANCA, kte-
ré maji granularni cytoplazmatickou fluorescenci. P-ANCA
jsou nejcastéji zaméreny proti myeloperoxidaze, pfipadné
proti elastaze, laktoferinu, katepsinu G a nékterym dalSim.
C-ANCA jsou namifeny proti proteinaze-3 a vzacné proti
baktericidnimu proteinu, zvysujicimu permeabilitu bunéc-
né membrany. Tyto protilatky jsou prokazatelné v aktivnich
fazich primarnich vaskulitid - u mikroskopické polyangiiti-
dy jsou pfitomné oba typy. Onemocnéni ohrozuje zivot - az
50 %, umira do 3-5 let. K 1éCeni se uZivaji vysoké davky kor-
tikosteroidti v kombinaci s cyklofosfamidem a vyjime¢né€ in-
travenozni imunoglobuliny.

Henoch-Schonleinova purpura

Onemocnéni je vyvolano imunokomplexovou vaskuliti-
dou malych cév, s depozity obsahujicimi prevazn€ IgA imu-
noglobuliny. Postihuje prevazné déti, Castéji chlapce. Precipi-
taénim faktorem miiZe byt nejcastéji infekce, ale téZ alergie
na léky, potraviny, hmyzi Stipnuti nebo i podchlazeni.

Klinické priznaky
Nejcastéjsi a typické priznaky se projevuji na kdzi hlav-
né dolnich koncetin a hyzdi. Jsou to lehce nad povrch
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vystupujici a intenzivné rudé makuly, typické pro purpuru.
Dalsi priznaky se lokalizuji do kloubli dolnich koncetin
zvl. hlezennych, kolennich, a vytvareji n€kdy hmatatelné
periartikularni zdufeni mékkych tkani kolem kloubt. Jen
mimoradné lze prokazat prechodnou akutni synovitidu.
Velmi Castym priznakem jsou bolesti v bfis§ni duting, vét-
Sinou kolikovitého charakteru, jez nékdy predchazeji koz-
nim priznakiim. Zcela vyjimecné se popisuje okultni krva-
ceni do zaZivaciho traktu, které mize piejit do masivniho
krvaceni (krvavé prijmy), ohrozujiciho zivot.

Postizeni ledvin je aZ u poloviny vSech nemocnych. Je
provazeno hematurii a malou proteinurii jako projevy fo-
kalné segmentalni proliferativni glomerulonefritidy. Vyji-
mecn€ dochazi k nasledné ledvinové nedostatecnosti, jez
vyzaduje dialyzu. Dalsim disledkem muZe byt fidce se vy-
skytujici postiZzeni centralni nervové soustavy (CNS), dale
bolesti a otok skrota a chamovodu a kone¢né€ téz krvaceni
do plic. Choroba vétSinou spontanné ustupuje. Dlouhodo-
ba prognodza je zavisla na vyvoji a rozsahu ledvinového po-
stizeni.

Léceni spociva v casném podani glukokortikoidi u za-

supresivnich 1€ka nebo i plazmaferézy.

Polyarteritis nodosa (PN)

Nodézni polyarteritida je onemocnéni malych a stfed-
né velikych tepen. Proces ve sténé cév vyvolava vznik mno-
hocetnych aneuryzmat, trombt a infarzaci. Histologicky
zjisStujeme pritomnost fokalni fibrinoidni nekrozy celé sté-
ny postiZené tepny s bohatou infiltraci neutrofilnimi leuko-
cyty, mén€ lymfocyty a eosinofily.

Klinicky obraz mize ukazovat postizeni jakéhokoliv or-
ganu se soucasnymi priznaky systémového onemocnéni ja-
ko je horecka, nechutenstvi, pokles télesné hmotnosti, sla-
bost a velka unavnost. Specifické priznaky zahrnuji nejcas-
téji priznaky periferni neuropatie. Postizeni ledvin vyvola
hematurii a proteinurii, ktera miZe byt az nefrotického ty-
pu a vede k vyvoji klinického nefrotického syndromu. Cas-
tou komplikaci je renovaskularni hypertenze a téz bolesti
bricha, jez maji difizni charakter - v pozadi miiZe byt me-
zenterialni tromboza.

Laboratorni nalezy maji v popredi pfiznaky jako je ané-
mie, trombocytdza, snizena hladina albuminu a vyrazna
polyklonalni gamapatie, vysoka sedimentace erytrocytl a
zvySeni CRP, nékdy elevace jaternich enzymt; az v 50 %
I1ze prokazat pritomnost HbsAg. ANCA protilatky jsou fid-
ce pritomné a to jen typ p-ANCA.
nuji:

. pokles té€lesné hmotnosti od zacatku onemocnénio 4 kg
avice

2. livedo reticularis - mramorovany vzhled ktize (obrazek 1)
na koncetinach a trupu

3. Dbolest varlat

4. bolesti ve svalech kromé pletence ramenniho a panev-
niho

5. mononeuropatie ¢i polyneuropatie

6. hypertenze
7. zvySeni hodnoty urey nebo kreatininu
8. pritomnost HbsAg nebo sérovych protilatek proti viru

hepatitidy B
9. prikaz tepennych aneuryzmat nebo uzavérQ visceral-

nich tepen
10. typicky histologicky nalez v biopsii na malych ¢i stfed-

nich tepnach.

K diagnoze staci pritomnost tfi znakda.

Prognoza je Spatna, pokud nedojde ke véasnému IéCeni
nemocného. Hlavnim lékem jsou glukokortikoidy (Predni-
son do 60 mg denné peroraln¢), v zavaznych pripadech pak
i.v. pulzni forma podani az 1 g v jedné davce opakované. Pri
neuspéchu lze pridat cyklofosfamid peroralné ¢i v pulzni for-
mé v obvyklych davkach. Lze téZ podat azathioprin tabl.

Syndrom Churguyv-Straussové

(alergicka angiitida a granulomatoza)

Onemocnéni je charakterizovano granulomatoznim za-
nétem bohatym na eozinofily v respira¢nim traktu a nekro-
tizujici vaskulitidou malych a stfednich tepen v asociaci
s astmatem a eozinofilii.

Klinicky probiha ve tiech fazich:

a) prodromalni obdobi, které miiZe trvat fadu let a proje-
vuje se alergickymi zanéty jako je chronicka ryma, po-
lyp6za nosni sliznice a bronchialni astma

b) obdobi charakterizované eozinofilii na periferii i ve
tkanich se zan€tem napf. v plicich jako pneumonie ¢i
gastroenteritida

¢) obdobi charakterizované systémovou vaskulitidou.
VEétsina nemocnych tedy ma opakované eozinofilni plic-

ni zanéty, dale podkozni uzliky, purpuru a kozni infarkty.

Casta je téZ mononeuritis multiplex. TéZ se objevi postizeni

srdce, které muZe vyustit do méstnavé nedostatecnosti.

Laboratorné je na prvnim misté rtizné vysoka eozinofi-
lie v perifernim krevnim obraze, dale n€ktefi maji vysoké
hladiny IgE a asi dv€ tfetiny maji prokazatelné p-ANCA
protilatky. Histologie bioptického vzorku ukaze charakte-
ristické nekrotizujici extravaskularni granulomy s eozino-
fily a nekrotizujici vaskulitidou. Léceni jako u noddzni
polyarteritidy.

Obréazek 1. Livedo reticularis na kizi dolni konéetiny u nemocného s PN
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PREHLEDNE CLANKY

Wegenerova granulomatoza

Onemocnéni postihuje charakteristickym zplisobem -
granulomatoznim zanétem - horni a dolni cesty dychaci
spolu s pfitomnosti nekrotizujici vaskulitidy malych a
stfednich cév; Casta je nekrotizujici glomerulonefritida.

Klinicky obraz je velmi variabilni. Na prvnim misté
jsou postiZeny horni cesty dychaci s ¢astymi inicialnimi
priznaky, jako je chronicka ryma a zanét dutin pfipadné ul-
cerace nosni sliznice. Vyjimecné€ muize dojit az k destrukci
nosnich chrupavek s obrazem ,;sedlovitého nosu“. Podob-
né Casté jsou chronické stredousni zanéty.

Postizeni hornich cest dychacich probiha pod obra-
zem suchého kasle, nékdy hemoptyzy a dusnosti (vice nez
80 % nemocnych). Na RTG plic jsou prokazatelné rizné
velké infiltraty nékdy uzlovitého charakteru. DalSim posti-
Zenym organem byvaji ledviny. Klinické pfiznaky jsou mé-
né Casté z této strany, i kdyz se glomerulonefritida vyviji
u vice nez 3/4 nemocnych. Dale jsou vyznamné piiznaky
ocni - je to napf. exoftalmus, vyvolany rustem granulac¢ni
tkané na spodin€ orbity, dale konjunktivitida a skleritida ¢i
episkleritida, rohovkové viedy, uveitida, vaskulitida sitnice,
¢i neuritida ocniho nervu. Stejné se objevuji téZ v oblasti
o¢ni hnisavé zanéty, prechazejici per continuitatem z nos-
nich dutin. Centralni i periferni nervovy systém je rizné
postiZen od perifernich i mozkovych neuritid az k zachva-
tim celkovych kiec¢i a cévnim mozkovym pfihodam. Prak-
ticky postizeny mohou byt jakékoliv organy vcetn€ srdce,
stiev apod. Soucasné provazeji obraz choroby nespecifické
celkové priznaky jako je horecka neznamého ptvodu, ztra-
ta télesné hmotnosti a celkova unava.

Z laboratornich pfiznakt jsou vedle obvyklych znamek
celkového zanétlivého onemocnéni pfitomné c-ANCA, kte-
ré maji diagnosticky vyznam a koreluji téz s aktivitou one-
mocnéni. Nékdy mohou byt prokazatelné téz p-ANCA.

K 1éCeni je nezbytné vétSinou podat vedle kortikoid( téz
cyklofosfamid nebo azathiopin (AZA). Predpokladem je, Ze

intermitentni infekéni onemocnéni, zvlasté stafylokokova,
vyvolavaji exacerbaci zakladniho patologického procesu, a
proto se doporucuje dlouhodoba profylaxe v chemoterapii.

Temporalni (obrovskobunééna) arteritida

Tato forma granulomatozni arteritidy postihuje nejcas-
téji spankovou tepnu - dalsi postiZeni v§ak zasahuje do aor-
ty a jejich hlavnich vétvi véetné krkavic a jejich extrakrani-
alnich vétvi. Postihuje osoby starsi 60 let a Casto se vysky-
tuje spole¢né s revmatickou polymyalgii.

Histologicky obraz, ktery je jedinym konecnym dia-
gnostickym ukonem, prokaze infiltraci st€ény spankové tep-
ny lymfocyty s fragmentaci lamina elastica interna a dale
granulomatozni zanét s histiocyty a mnohajadernymi ob-
rovskymi bunkami.

Klinické priznaky jsou hlavné lokalizovany do spanko-
vé oblasti hlavy. Mohou se téz vSak projevit polykacimi ob-
tizemi a prechodnymi obrnami jazyka. Lokaln€ je citlivy
pohmat nad postiZenou spankovou tepnou, ktera nékdy vy-
razn€ vystupuje nad okoli.

Nejvétsim nebezpecim je rozsifeni vaskulitického proce-
su na cévy ocni sitnice, které se projevuji nejprve ztratou os-
trosti zraku, diplopii, postupnym zuzZovanim zorného pole a
prechodnou ztratou zraku az do konecného oslepnuti.

V laboratofi je nejvyraznéjSim nalezem napadn€ vyso-
ka hodnota sedimentace erytrocytti podobné jako je tomu
u provazejici revmatické polymyalgie.

Léceni spociva v podani glukokortikoidl v relativné vy-
soké davce (Prednison 40-60 mg denné) a pomérné€ po
dlouhou dobu; v niZsi udrZovaci davce pak po dobu néko-
lika let. Pfi rychlém poklesu davky hrozi vzdy exacerbace
onemocnéni. Pfi pretrvavajicich obtiZich a nereagujicim
zanétu je nutno pfistoupit k podani cyklofosfamidu pripad-
né jinych imunosupresiv.

Literatura u autora.

Interni medicina pro praxi 2001 / 4

www.prakticka-medicina.cz 169




