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Mezioborové prehledy

Systémova autoimunitni onemocnéni pojiva postihuji cetné organové systémy. Velmi casté jsou projevy v oblasti kiize a jejich adnex.
V ¢lanku je podan stru¢ny informativni piehled o klinickém obraze, diagnéze, zakladnich principech lécby téchto chorob s dirazem

na kozni postizeni.

Kli¢ova slova: vaskulitidy, Wegenerova granulomatéza, mikroskopicka polyarteritida, Churg-Straussové syndrom, Henoch-Schénleinova
purpura, hypersenzitivni vaskulitida, urtikarialni vaskulitida, Behcetova choroba, polyarteritis nod6za, Buergerova choroba.

Systemic autoimmune diseases of the connective tissue affect a number of organ systems. These diseases frequently manifest themselves
in the skin and its adnexa. This paper provides a brief overview of the clinical presentation, diagnosis, and basic principles of the treat-
ment of these diseases with an emphasis placed on skin conditions.
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hypersensitive vasculitis, urticarial vasculitis, Behcet's disease, polyarteritis nodosa, Buerger's disease.

Vaskulitidy jsou heterogenni skupinou one-
mocnéni charakterizované zénétlivou destrukcf
krevnich cév, kterd vede k okluzi, ruptufe, ne-
bo trombdze cévy a tak vznikd poskozeni tkanf
a organd zasobovanych témito cévami. Projevy
vaskulitid jsou velmi pestré. Podle velikosti, distri-
buce a tize postizeni cév se klinicky obraz pohy-
buje od lehkych koznich forem az po multisys-
témové Zivot ohrozujici formy vaskulitid. Klinicka
manifestace postizeni vice organovych systémd
vede k podezfenf na vaskulitidu, diagnézu vas-
kulitidy mohou podporovat cetné laboratorni
nélezy, ale k definitivni diagndze vaskulitidy je
nezfidka potfebny i cileny odbér tkané k histolo-
gickému vysetfeni. Rozsah ¢lanku neumoznuje
podrobnéji rozebirat rliznorodé projevy a speci-
fické aspekty lé¢by jednotlivych forem vaskulitid.
Zameétime se proto predevsim na typické projevy
jednotlivych typ vaskulitid s dlirazem na jejich
manifestaci v oblasti kiize. Klasifikace a rozdéleni
vaskulitid je uvedeno v tabulce 1.

Zatimco cisté kozni formy vaskulitid nemajf
celkové projevy, hlavnimi klinickymi charakteris-
tikami systémovych forem vaskulitid jsou celko-
vé nespecifické pfiznaky, jako maldtnost, inava,
horecka, pocent, Unava, pokles chuti k jidlu a va-
hovy Ubytek. Subakutni zacatek systémovych
forem onemocnéni v prbéhu nekolika tyd-
n0 az mésicl je v kontrastu s infekénf etiologif
systémovych projevy, kdy jsou nemocni ¢asto
schopni urcit nejen den, ale i hodinu kdy one-
mocnénf zacalo.

U pacientl se systémovymi formami vas-
kulitid jsou pfitomny klinické (horecka, artritida,

ras) a laboratorni zndmky zénétu, ¢astym stes-
kem jsou také bolesti kloub( a svall. Vaskulitidy
jsou obvykle onemocnéni s multisystémovymi
projevy, takze v klinickém obraze ¢asto viddme
kromé vyse uvedenych nespecifickych projevd
kombinaci postizeni rlznych orgdnovych sys-
témU — kdze, kloub(, svalstva, nervového sys-
tému, ledvin, plic a gastrointestindlniho traktu.
Postizeni klize se obvykle vyviji ¢asné, je zjevné
a tedy i snadno diagnostikovatelné. Zatimco
vaskulitidy velkych cév projevy v koZnf oblasti
prakticky nemivajf, projevy vaskulitid stfednich
a predevsim vaskulitid malych cév jsou v oblas-
ti kGze velmi pestré. Vaskulitidy stfednich cév
se manifestuji podkoznimi noduly, ulceracemi,
gangrénou prstl nebo obrazem liveda retiku-
laris. Purpura, papuly, ulcerace, urtika a vesiku-
lobulézni 1éze patti do pestrého obrazu kozniho
postizeni u vaskulitid cév malého kalibru.

Wegenerova granulomatéza, mikroskopic-
ka polyarteritida a Churg-Straussové syndrom
jsou systémoveé vaskulitidy malych cév charak-
terizované nalezem protildtek proti cytoplazmeé
neutrofild (ANCA), podobnymi histologickymi
nélezy s minimalnim mnozstvim imunodepozit
v cévni sténé (pauciimuni vaskulitidy), lécbou
i progndzou.

Wegenerova granulomatéza prakticky
u vsech nemocnych postihuje horni dychaci
cesty nejcastéji ve formé chronického zanétu
vedlejsich nosnich dutin. Projevy postizeni dol-
nich cest dychacich a plic jsou velmi variabil-
ni, od oligosymptomatickych plicnich noduld
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a fixnich infiltratd, ¢i plicni fibrézou s pomalu
se vyvijejici chronickou respira¢ni nedostatec-
nosti, az po rychle progredujici formy alveolarni
plicni hemoragie, ¢i difézni akutni pneumonitidy
s nahle se rozvijejicim respira¢nim selhanim. Pfi
vysetfeni ledvinnych funkci byva nejcastéjsim

Tabulka 1. Klasifikace vaskulitid (Chapel Hill
Consensus Conference on the nomenclature of
systemic vasculitis)

Primarni vaskulitidy

Postihujici velké cévy
Obrovskobunécna (tempordlni) arteritida
Takayasuova arteritida

Postihujici stfedni cévy
Polyarteritis nod6za
Izolovana angiitida CNS
Buergerova choroba

Postihujici predevsim malé cévy
ANCA asociované
Wegenerova granulomatéza
Mikroskopicka polyarteritida
Churg- Straussové syndrom
ANCA neasociované
Behgetova choroba
UrtikaridInf vaskulitida
Hypersenzitivni vaskulitida

Sekundarni vaskulitidy

Vaskulitida ve vztahu k infekci

Vaskulitida pfi systémovych autoimunitnich
onemocnénich

Polékové vaskulitida

Vaskulitida pfi esencialni smisené
kyroglobulinemii

Vaskulitida pfi malignitach
Hypokomplementarni urtikarialnf vaskulitida
Vaskulitida po transplantaci orgdnd
Syndromy napodobujici vaskulitidy

(sflovy myxom, antifosfolipidovy syndrom,
endokarditida, Snedontv syndrom)

www.dermatologiepropraxi.cz | 2010; 4(1) | Dermatologie pro praxi

33



34 Mezioborové prehledy

nalezem mikroskopicka hematurie s nevelkou
proteinurif, nékdy se viak mdze vyvinout i akutnf
selhanfledvin. Pfi laboratornim vysetfeni nacha-
zime zvyseni reaktantd akutni faze, poruchy funk-
ce ledvin, mikroskopickou hematurii, proteinurii,
kterd muaze bytinefrotického charakteru. ANCA
protildtky jsou u nemocnych s Wegenerovou
granulomatdézou zjistény v 80-90% pfiipadd
a v naprosté vetsine se jednd o c-ANCA (cyto-
plazmaticky typ imunoflourescence) — protilatky
proti proteindze 3 (ELISA), méneé Casto o p-ANCA
(perinukledrni typ imunofluorescence) — proti-
latky proti myeloperoxidaze (ELISA). Diagnéza
Wegenerovy granulomatdzy je potvrzena his-
tologickym vysetfenim vzorku tkdné postizené
vaskulitidou, ¢asto s ndlezem nekrotizujicich
granulom. Pfi histologickém vysetieni biopsie
ledvin nachédzime nekrotizujici fokalné segmen-
talni glomerulonefritidu bez nélezu imunitnich
depozit (pauciimunni glomerulonefritida).
V oblasti kiiZze se Wegenerova granulomatéza
manifestuje jako purpura, nekrotizujici ulcerace,
papuly, noduly, petechie a povrchové eroze.
Nejcastéjsim nalezem je hmatna purpura, jejimz
histologickym koreldtem je leukocytoklasticka
vaskulitida. Nélez koZnf purpury je u Wegenerovy
granulomatézy obvykle asociovan s postizenim
ledvin. Obcas se mohou vyskytovat i kozni léze
pripominajici pyoderma gangrendzum. Kritéria
pro klasifikaci Wegenerovy granulomatézy jsou
uvedena v tabulce 2. Wegenerova granuloma-
téza je prognosticky zadvazné onemocnéni 90 %
nelécenych nemocnych se systémovym one-
mocnénim umird do 2 let na ledvinné nebo
plicni komplikace.

Vroce 2008 vydal EULAR (evropska liga proti
revmatizmu) jako stfesni profesni organizace
evropskych revmatologt doporucenf pro terapii
vaskulitid velkych cév a malych a stfednich cév.
Tato doporuceni vznikla na zakladé rozsahlé
analyzy dostupnych evidence-based dat a na-
bidla vystizna a vcelku jednoduse formulovana
doporuceni pro dané skupiny onemocnénti.
Cilem Iécby Wegenerovy granulomatézy, je
navozeni remise onemocnéni (indukeni lé¢ba),
podle rozsahu a tize onemocnéni jsou v ramci
indukenflécby podavéany glukokortikoidy pero-
rélné v davce prednison 1 mg/kg/den nebo ta-
ké ve formé intravendznich pulz( s naslednou
detrakci davek, prakticky vzdy v kombinaci
s cyklofosfamidem perordlné 2 mg/kg/den
(max 200 mg/den), event. také v intermitnich
intravendznich pulznich rezimech cyklofosfamid
15mg/kg (max. 1,2g) vintervalu 2 tydnd (prvni
3 pulzy) a intervalu 3 tydnd (dalsich 3-6 pulz{).
Dévky cyklofosfamidu se upravujf podle kreati-

Tabulka 2. Klinicka kritéria pro klasifikaci Wegenerovy granulomatézy ACR 1990

Nosni nebo ustni zanétlivé zmény (bolestivé nebo nebolestivé Ustni ulcerace, hnisavé nebo

hemoragickd sekrece z nosu)

Abnormalni skiagram hrudniku, noduly, fixni infiltraty, kavity

Abnormalni mocovy sediment (mikroskopickd hematurie s malou proteinurif)

Granulomatézni zanét arterii nebo v perivaskuldrni oblasti v bioptickém vzorku

Pro potfebu klasifikace, je stanovena dg. Wegenerovy granulomatézy pokud jsou pfitomny 2 z téchto

4 kritérif (senzitivita 88,2 %, specificita 92,0 %)

Leavitt RY, Fauci AS, Bloch DA, Michel BA, Hunder GG, Arend WP, et al. The American College of Rheumato-
logy 1990 criteria for the classification of Wegener’s granulomatosis. Arthritis Rheum 1990;33:1101-1107.

ninu a véku pacineta. Doba podavéni cyklofos-
famidu obvykle nepresahne jeden rok, nésledné
byvé v udrzovaci [é¢bé nahrazen azatioprinem
nebo metotrexatem, kortikosteroidy se podava-
vaji dlouhodobé. Relapsy choroby jsou relativné
Casté a objevuji se u poloviny nemocnych, podle
jejich zédvaznosti je indikovéna bud Uprava udr-
Zovacf 1é¢by, nebo opakovani indukeni [écby.
Cotrimoxazol u nemocnych s Wegenerovou
granulomatézou byva podavan dlouhodobé
jako profylaxe infekce Pneumocystitis carinii.
Mikroskopickd polyarteritida byla podle
starsi klasifikace vaskulitid povazovana za mi-
kroskopickou formu polyarteritis nodoza, ale
podle klinického obrazu a laboratornich nalez(
protildtek proti cytoplazmé leukocytd (ANCA)
se jednd o vaskulitidu malych cév podobnou
spise Wegenerove granulomatéze a jejich vza-
jemné diferencidlni diagnostika je mnohdy ob-
tizna. Mikroskopickd polyarteritida se obvykle
projevuje akutné vzniklou rychle progredujicf
glomerulonefritidou, asi u poloviny nemoc-
nych jsou také pfitomny plicni infiltrdty nebo
pleurdlni vypotek. Postizeni hornich dychacich
cest nebyva u mikroskopické polyarteritidy tak
vyrazné jako u Wegenerovy granulomatoézy,
stejné tak nebyva vyjadiena tendence k rozpadu
plicnich nodulaci. Casto jsou pfitomny celko-
vé nespecifické symptomy — vahovy Ubytek
a horecka. Mononeuritis multiplex je projevem
postizeni periferniho nervového systému vznik-
lého na podkladé vaskulitidy vasa nervorum.
V laboratornich nélezech nachdzime elevaci
markerl zanétu, pfi vysetfeni funkce ledvin
elevaci kreatininu, lehkou proteinurii a mikro-
skopickou hematurii. ANCA protildtky jsou na-
lézany u 80% nemocnych a ¢asté&ji (60 %) to jsou
p-ANCA, méné casto c-ANCA (40%). Na rozdil
od Wegenerovy granulomatézy nenachazime
u mikroskopické polyarteritidy pfi histologickém
vysetfen( vzorku tkdné granulomatézni zmény.
V oblasti ledvin odpovida histologicky nélez
pauciimunni fokalné segmentalni glomerulone-
fritidé. Mikroskopické polyarteritida se v oblasti
klZe projevuje typicky, jako vaskulitida malych
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cév —nejcasteji vysevy purpury, ndlezem retiku-
larniho liveda, urtikou, ale také projevy postizent
cév stfedniho kalibru — noduly, ulceracemi i
ischemickymi zménami prstd. V histologickém
néalezu nachazime vaskulitidu arteriol, venul, ka-
pilar, na rozdil od kozni formy leukocytoklastické
vaskulitidy byvé pozitivni nédlez i v oblasti cév
podkoZi a obcas také nachazime projevy posti-
Zenf cév stfedniho kalibru. Prognéza a principy
lé¢by mikroskopické poylarteritidy jsou podob-
né jako u Wegenerovy granulomatézy.
Churg-Straussové syndrom je dalsim
onemocnénim ze skupiny ANCA pozitivnich
vaskulitid a probiha typicky ve trech fazich.
Prvni faze je charakterizovana alergickymi
projevy, alergickou rinitidou s nosnimi polypy
a bronchidlnim astmatem. Astmatické projevy
se objevuji v 2.-3. dekddé. Vyznamnéjsi po-
stizenf hornich dychacich cest je neobvyklé.
Ve druhé fazi se objevuje eozinofilie v periferni
krvi a eozinofilnf plicni infiltraty a nékdy byva-
ji také popisovany plicni nodulace, které viak
nemaji tendenci k rozpadu. Treti faze je stadiem
systémové vaskulitidy a je charakterizovana cel-
kovymi projevy: Unavnostf, horeckou, ztratou
hmotnosti, bolestmi kloubU, svalstva a projevy
poskozenfjednotlivych organd. Srdce byva po-
stizeno asi u poloviny nemocnych, postizeni ko-
ronérnich tepen se mize projevit syndromem
anginy pectoris, srde¢nim selhanim a vzacné
inahlou smrti. V oblastiledvin se onemocnéni
manifestuje mikroskopickou hematuri, protei-
nurii, renalni nedostate¢nosti. Casté jsou také
gastrointestindIni projevy bolesti bficha, prd-
jem, vzacnéjsi je krvaceni do zazivaciho traktu.
Opét se mlze vyskytovat postizeni periferniho
nervového systému charakteru mononeuritis
multiplex. Laboratorné krome znamek zanétu,
nachazime ¢asto i mirnou pozitivitu RF, zvyse-
ni imunoglobulinu tfidy E a hypergamaglo-
bulinemii pfi vysetieni elektroforézy bilkovin
séra. ANCA protildtky se vyskytuji u 55-67 %
pfipadl a vétsinou se jednd o p-ANCA, méné
¢asto o c-ANCA. V histologickém obraze je pro
Churg-Straussové syndrom typickd nekroti-



Tabulka 3. Kritéria pro klasifikaci Churg-Straussové syndromu ACR 1990

Astma

Eozinofilie > 10%

Mononeuropatie, nebo polyneuropatie

Plicni infiltraty

Abnormality vedlejsich nosnich dutin

Extravaskularni eozinofilni infiltraty

Pro potfebu klasifikace je stanovena dg. Churg — Straussové syndromu pokud jsou pfitomny 4 a vice

z téchto 6 kritérii (senzitivita 85,0 % a specificita 99,7 %)

Masi AT, Hunder GG, Lie JT, et al. The American College of Rheumatology 1990 criteria for the classification
of Churg-Strauss syndrome (allergic granulomatosis and angiitis). Arthritis Rheum 1990; 33: 1094-1100.

Tabulka 4. Kritéria pro klasifikaci Henoch-Schonleinovy purpury 1990

Hmatna purpura (mirné vyvyseny ras ve vice jak jedné oblasti kiize nemizejici po stlaceni a neni spojen

s trombocytopenif)

Vek do 20 let v dobé zacatku onemocnéni

AbdominélIni kolika (difuzni bolest bficha zhorsend po jidle, nebo diagndza ischemie stfevni manifestujici

s krvavym prdjmem)

Histologicky nélez: infiltraty granulocytl v cévni sténé arteriol a venul

Pro pottebu klasifikace je stanovena dg. Henoch-Schonleinovu purpury pokud jsou pfitomny 2 z téchto

4 kritérif (senzitivita 87,1, specificita 87,7 %)

Mills JA, Michel BA, Bloch DA, Calabrese LH, Hunder GG, Arend WP, et al. The American College of Rheumato-
logy 1990 criteria for the classification of Henoch-Schénlein purpura. Arthritis Rheum 1990; 33: 1114-1121.

Tabulka 5. Kritéria pro klasifikaci hypersenzitivni vaskulitidy ACR 1990

Vék vzniku symptom( > 16 let

Léky podavané pfi vzniku onemocnéni mohou byt vyvolavajicim faktorem

Hmatna purpura (mirné vyvyseny ras ve vice jak jedné oblasti kiize nemizejici po stlaceni a neni spojen

s trombocytopenif)

Makulopapuldrniras (ploché a vyvysené léze ve vice nez jedné oblasti kiize)

Histologicky nalez: perivaskuldrni a extravaskuldrni infiltraty granulocytd

Pro pottebu klasifikace je stanovena dg. hypersenzitivni vaskulitidy, jestlize jsou pfitomny 3 z téchto 5 kri-

térif (senzitivita 71,0 %, specificita (83,9 %)

Calabrese LH, Michel BA, Bloch DA, et al. The American College of Rheumatology 1990 criteria for the clas-
sification of hypersensitivity vasculitis. Arthritis Rheum 1990; 33: 1108-1113.

zujici vaskulitida malych a stfednich cév, dale
malé nekrotizujici granulomy s centrélné loka-
lizovanymi eozinofily obklopenymi makrofagy
a epiteloidnimi bunkami. Podobné jako u jinych
ANCA pozitivnich vaskulitid nachazime v ob-
lasti ledvin pauciimunni fokdlné segmentaini
glomerulonefritidu. Klinicky se v oblasti kiize
Churg-Straussové syndrom projevuje jako vas-
kulitida malych cév, pfi histologickém vysetfenf
nachdzime v cévni sténé bunécné infiltraty
s primeési eozinofill. V oblasti nad extenzorovou
stranou loktl mohou byt pfitomny noduléznf
rezistence tzv. ,Churg-Straussové granulomy”,
histologicky jde o extravaskularni nekrotizujicf
granulomy. Projevy ischemie prstd aZ gangrény
nachézime pfi postizeni cév stredniho kalibru.
Kritéria pro klasifikaci Churg-Straussové syn-
dromu jsou uvedena v tabulce 3. Prognéza je
zévazna podobné jako u dvou pfedchozich
onemocnéni, zdkladem [é¢by jsou glukokor-
tikoidy a v pfipadé zdvazného orgdnového

postizenf je také nutné podat imunosupre-
siva podle lé¢ebného schématu uvedeného
u Wegenerovy granulomatézy.
Henoch-Schénleinova purpura je onemoc-
néni mladsiho véku s koznimi projevy typickymi
pro vaskulitidy malych cév. Systémové projevy
v oblasti muskuloskeletalniho systému jsou casté,
patff k nim artralgie az symetricka artritida v ob-
lasti kotnikd a kolen, postizenf gastrointestinalni-
ho traktu se manifestuje bolestmi bficha, pifmési
krve ve stolici, vzacné ileoznim stavem. V oblasti
ledvin nachazime zvlasté abnormality pri vyset-
feni moci — lehkou proteinurii a mikroskopickou
hematurii. V oblasti kiize se z poc¢atku mohou
objevit makulozni nebo urtikaridIni kozni morfy,
nasledné se celkem rychle tvofi typickd hmatna
purpura lokalizovana v oblasti dolnich koncetin
a hyzdi. Pri histologickém vysetieni vzorku kozni
biopsie nachdzime leukocytoklastickou (leu-
kocytoklazie = karyorrhexis fragmentace jader
neutrofil() nekrotizujici vaskulitidu malych cév
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s postizenim superficidlni oblast dermis, pfiimu-
noflourescenenim vysetfenf dominuji depozice
imunoglobulinu A. Pokud pfi vysetfeni vzorku
kozni biopsie nejsou nalezena depozita imuno-
komplex nutno pomyslet spise na vaskulitidy
ze skupiny ANCA pozitivnich vaskulitid. Kritéria
pro klasifikaci Henoch-Schonleinovy purpury
jsou uvedena v tabulce 4.V [é¢bé se pfi abdomi-
nalni symptomatologii nebo projevech postizeni
ledvin pouzivaji na prvnim misté glukokortikoidy.
Progndza onemocnéni je u mladsich pacientd
pfizniva, riziko pfechodu v chronické onemoc-
nénf ledvin je vy3sf u dospélych.

Hypersenzitivni vaskulitida je onemocnéni
ze skupiny vaskulitid malych cév s dominujicimi
koznimi projevy, které mohou provézet artralgie.
Organové postizeni se vyskytuje velmi vzacné
jen u nejtézsich forem této vaskulitidy. Hmatna
purpura je nejcastejsim projevem hypersenzi-
tivni vaskulitidy. Léze maji v prdméru 1-3mm,
mohou se spojovat v plaky a v nékterych pfi-
padech muze purpura ulcerovat. Kozni proje-
vy byvaji obvykle lokalizovany na kizi dolnich
koncetin. Ostatni formy koznich projevad urtika,
livedo retikularis a nodulace jsou jiz v pfipadé to-
hoto typu vaskulitidy méné casté. Pfi histologic-
kém vysetfeni vzorku koznf biopsie nachdzime
leukocytoklastickou vaskulitidu s ndlezem de-
pozitimunoglobulint a komplementu. Po kom-
plexnim vysetfeni se nepodafi odhalit pficinu
onemocnéni u tfetiny az poloviny nemocnych
a jedna se tedy o idiopatickou formu vaskulitidy.
V ostatnich pifpadech je zvaZzovéana polékova eti-
ologie, a/nebo souvislost s chronicky probfhajici
bakteridlni nebo virovou infekci — HIV, hepatiti-
dy B a C. Kritéria pro klasifikaci hypersenzitivni
vaskulitidy jsou uvedena v tabulce 5.V pfipadé
Cisté kozni formy onemocnénf je progndéza velmi
dobrd. Odstranéni event. potencidlni etiologické
noxy u polékovych forem nebo lé¢ba zékladniho
onemocnén( (parainfekeni formy) jsou zakladni-
mi pristupy v terapii hypersenzitivni vaskulitidy.
Antihistaminika, kolchicin, dapson mohou pfiz-
nivé ovlivnit koznf projevy.

Urtikaridlni vaskulitida postihuje malé cé-
vy a vétsinou se jednd o idiopatické onemocné-
ni, méné casto provazi jiné choroby — systémova
onemocnéni pojiva, hepatitidu B a C, mlze se ta-
ké objevit jako reakce na podané léky ¢i slunecni
expozici. Podle hladiny komplementu rozlisuji
dva typy onemocnéni normokomplementemic-
k& a hypokomplementemicka forma. U onemoc-
nénf se snizenou hladinou komplementu jsou
nalézany mimokozni projevy castéji. Celkové
nespecifické priznaky, artralgie a artritidy nejsou
neobvyklé, nékdy se mohou objevit i nespeci-
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fické bolesti bricha. Uveitida a episkleritida jsou
projevy v oblasti o¢i, postizeni nervového sys-
tému ma charakter periferni neuropatie, vzacné
je postizeni centrdlniho nervového systému.
U této formy vaskulitidy byva vyssi vyskyt chro-
nické obstrukeni plicni nemoci, zvIasté u ku-
rakd. Onemocnénf se projevuje v oblasti kize
urtikaridlnimi lézemi, které se od klasické urtiky
li$f tfim, Ze trvajf vice jak 24 hodin a zanechdvaji
poruchy kozniho pigmentu, subjektivné jsou
provazeny spise palenim a bolesti, nez svéde-
nim. Koznf eflorescence u urtikarialni vaskulitidy
byvaji v prdméru 0,5-5cm, zatimco klasicka ur-
tika ma tendenci spojovat se do projevl vétsich
nez 10cm. Normokomplementemickd forma
urtikaridIni vaskulitidy ma dobrou prognézu.
Hypokomplementemické formy urtikarialnf
vaskulitidy se mohou vyvinout v systémoveé
onemocnén( pojiva nejcastéji systémovy lu-
pus erytematodes nebo Sjégrentv syndrom.
Pri lécbé urtikaridIni vaskulitidy se pouzivajf
glukokortikoidy, kolchicin, antimalarika, dapson
nebo nizké dévky metotrexatu. U refrakternich
forem onemocnéni s orgdnovymi projevy vyssi
davky glukokortikoidt ¢asto v kombinaci s cyk-
lofosfamidem.

Behgetova choroba je okluzivni onemocné-
ni cév manifestujici se recidivujicimi ulceracemi
v oblasti Ust a genitalu, iridocyklitidou, asyme-
trickou migrujici mono- nebo oligoartritidou
a nékdy také prognosticky zavaznym postizenim
plic a centralniho nervového systému. V oblasti
klze se toto onemocnéni projevuje obrazem
erytema noddzum, povrchnimi flebitidami, ak-
neiformnimi koznimi erupcemi. Z koznich proje-
vl je pro Behcetovu chorobu typicky fenomén
patergie — vznik cca 2mm erytému za 24-48 ho-
din po 5mm hlubokém vpichu sterilnf jehlou.
Na vyznamnou Ulohu genetickych faktord
v patogenezi tohoto onemocnéni poukazuje
silnd asociace tohoto onemocnéni s HLA-B51
antigenem. Vaskulitida pfi Behgetové choro-
bé mUZe zpUsobit arteridini okluzi, nebo vést
k ruptufe aneuryzmatu, prognosticky zavazné je
predevsim postizeni plic a centralniho nervové-
ho systému, o¢ni postizeni mlze vést ke vzniku
slepoty. Pfi lé¢bé Behgetovy choroby se pou-
zivaji glukokortikoidy, kolchicin, u zavaznych
forem s postizenim zivotné dalezitych organ(
jsou indikovana imunosupresiva cyklosporin A,
cyklofosfamid a azathioprin.

Vaskulitida p¥i esencidlni kryoglobuli-
nemii je charakteristickd pfitomnosti kryoglo-
bulinl. Kryoglobuliny jsou imunoglobuliny
nebo imunoglobuliny obsahujici komplexy,
které spontdnné precipituji pfi nizkych teplo-

Tabulka 6. Typy kryoglobulinC

l.typ — monoklonalni kryoglobulinemie (monoklondlni imunoglobulin s jednim typem tézkych nebo

lehkych retézc()

Il. typ — smidend kryoglobulinemie (smisené imunoglobuliny s monoklonalini slozkou, kterd ma aktivitu proti

IgG, napf. revmatoidni faktor)

lll. typ — polyklonalni kryoglobulinemie (polyklonaini imunoglobuliny jedné nebo vice tfid)

tach. Podle podilu monoklonalni slozky roz-
délujeme kryoglobuliny na tfi typy (tabulka 6).
Kryoglobulinemie I. typu s ndlezem mono-
klonalniho kryoglobulinu byvé asociovéna
pfedevsim s hematologickymi malignitami
(mnohotny myelom, Waldenstrémova cho-
roba, lymfomy). Smisena kryoglobulinemie II.
alll. typu se vyskytuje pfedevsim u chronickych
infekci zvI&dsté u hepatitidy typu C, u systémo-
vych onemocnéni pojiva a u vyse uvedenych
hematologickych malignit. Hmatna purpura
je nejcastéjsim koznim projevem kryoglobuli-
emie Il.a lll. typu, zatimco u kryoglobulinemie
. typu v oblasti kGiZe ¢astéji nachdzime distalné
lokalizované ulcerace a nekrdzy. Raynauddv
fenomén je také castym problémem u nemoc-
nych s kryoglobulinemif. U kryoglobulinemie
Il a lll. typu byva zjisténo postizeni ledvin
ve smyslu akutniho nefritického syndromu,
nebo nefrotického syndromu s moznym po-
zvolnym vznikem ledvinné nedostate¢nosti.
Periferni neuropatie je dalsim projevem kryo-
globulinemie. Hepatopatie je popisovana pre-
devsim u nemocnych s asociovanou hepatiti-
dou C. Laboratorné nachazime ¢asto pozitivitu
RF ve tfidé IgM, snizeni slozek komplementu
zvl&sté C4, laboratorni priikaz kryoglobulinG je
¢asto spojen s falesnou negativitou, a proto je
nutno vysetieni kryoglobulind provadét opa-
kované za pfesného dodrzeni preanalytickych
podminek. Histologicky nalez pfi vaskulitidé
asociované s esencialni kryoglobulinemii od-
povidé leukocytoklastické vaskulitidé s depo-
zity IgM, IgG a C3 slozky komplementu. Lécba
zakladniho onemocnén( tedy napf. anti HCV
lécba je zékladem terapie vaskulitickych pro-
jev(, pouziti glukokortikoid® a imunosupresiv
je problematické, nékdy je indikovana plazma-
feréza. Prognoza esencidlni kryoglobulinemic-
ké vaskulitidy zavisi na prognéze zékladniho
onemocnent.

Polyarteritis nodéza je vaskulitida postihu-
jici cévy stiedni velikosti a projevuje se v mnoha
orgénovych systémech — v oblasti kiize, ledvin,
muskuloskeletalniho aparatu, gastrointestinal-
niho, mocové pohlavniho a kardiovaskuldrniho
systému, naopak plice byvaji obvykle usetieny.
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Ptiznaky tohoto onemocnénf jsou zplsobeny
difuznim zédnétem cév a projevy ischemie rdiz-
nych organd. V patogenezi tohoto onemoc-
nénf je u ¢asti pfipadd zvazovéana role infekce
virem hepatitidy B, ale jsou popsany i asociace
s jinymi infekcemi jako je HIV a hepatitida C ne-
bo i s nddorovymi chorobami. Projevy tohoto
onemocnéni kolisaji od poskozeni jednoho
organu az po multisystémové onemocnéni.
Koznf projevy klasické polyarteritis nodéza od-
povidaji poskozeni cév stfedniho kalibru a majf
nejcastéji charakter noduld, které majf tenden-
ci exulcerovat a byvajf lokalizovany v oblasti
dolnich kon¢etin, v okolf kotniku, na laterdlnich
a dorzélnich stranach lytka, také nachazime
ischemické gangrendzni zmény nebo livedo
retikularis. V laboratornich nalezech je pfitomna
elevace markerd akutni faze zanétu, leukocytéza,
trombocytza, elevace kreatininu s mirnou pro-
teinuril. Pfi angiografickém vysetfeni nachdzime
stendzy a aneuryzmata visceralnich cév strednf
velikosti. Vzorek pro histologické vysetieni musi
byt adekvatni, tj. zachycujici jak kizi, tak podkoZ,
preferovana nékdy byva kombinovana biopsie
surdlniho nervu a svalu. Pi mikroskopickém vy-
setfeni nachazime nekrotizujici arteritidu se smi-
senym bunécnym infiltrdtem v oblasti cévni
stény. Kritéria pro klasifikaci polyarteritis nod6za
jsou uvedena v tabulce 7. Polyarteritis nodéza je
prognosticky zavazné onemocnéni, v pfipadé
izolovaného koZniho postizenf je lé¢eno glu-
kokortikoidy v monoterapii, v pfipadé prikazu
orgdnového postizeni vyzaduje intenzivni lé¢bu
vysokymi ddvkami glukokortikoidd v kombinaci
s imunosupresivy nejcastéji cyklofosfamidem,
podle lé¢ebného doporuceni EULAR 2008 uve-
deného vyse.

Buergerova choroba (trombangitis obli-
terans) je nezanétlivé, obliterujici neateroskle-
rotické onemocnéni cév. Dominujicim nalezem
U tohoto onemocnént je pfedevsim cévni trom-
bdza s mirnymi zanétlivymi zménami v oblasti
cévni stény, proto byva toto onemocnéni né-
kterymi autory fazeno k vaskulitiddm. Nejcastéji
jsou postizeni muzi kufaci. V inicidlnich fazich
se onemocnéni manifestuje migrujicimi povrch-
nimi tromboflebitidami, Raynaudovym fenomé-
nem. V dalsim prdbéhu se objevuji klaudikacnf
potize v oblasti dolnich koncetin lokalizované



Tabulka 7. Kritéria pro klasifikaci polyarteritis nod6za ACR 1990

Vdhovy Ubytek vice jak 4 kg od zacatku onemocnéni

Livedo retikularis

Bolest nebo citlivost varlat (obvykle unilateraini)

Mylagie, slabost nebo citlivost svalt nohou

Mononeuropatie nebo polyneuropatie

Vznik hypertenze s diastolickym TK >90 mm Hg

Zvyseni kreatininu nad 132 umol/I (vylouceni obstrukce mocov. cest a dehydratace)

HBsAg antigen

Arteriografické abnormality (aneuryzmata nebo okluze visceralnich arterii nezplisobené arteriosklerézou,
fibromuskularni dysplazii nebo jinymi nezdnétlivymi pficinami

Biopsie malych nebo stfednich cév s ndlezem granulocytl a mononukleard v cévni sténé

Pro pottebu klasifikace je stanovena dg. polyarteritis nodéza pokud jsou pfitomny 3 z téchto 10 kritérif

(senzitivita 82,2 %, specificita 86,6 %)

Lightfoot RW Jr, Michel BA, Bloch DA, et al. The American College of Rheumatology 1990 criteria for the
classification of polyarteritis nodosa. Arthritis Rheum 1990; 33: 1088-1093.

Casté jsou klaudikacni potize v oblasti hornich
koncetin. Projevy ischemie koncetin progredujf
od nédmahovych do klidovych bolesti se vzni-
kem akralnich ulceraci a gangrendznich zmén.
Neexistuje specificky test, ktery by byl scho-
pen potvrdit diagndzu tohoto onemocnéni.
Diferencidlné diagnosticky nutno vyloucit ostat-
ni vaskulitidy, aterosklerotické zmény a emboli-
zaci kardiogennf etiologie. Laboratorni nélezy
jsou obvykle v normé, nejsou pritomny zvysené
markery zanétu, nebyvajf pfitomny autoprotildt-
ky. Angiograficky obraz odpovidé postizeni cév
stfednfho a malého kalibru ve smyslu fokalnich
segmentalnich stendz az okluzf lokalizovanych
v distalnich ¢&stech cévniho recisté, vétsi proxi-
malné lokalizované cévy nebyvajici alterovany.

Z3kladem lécby Buergerovy choroby je zane-
chani koutenf.

Vzhledem k rozsahu tohoto sdélenfa zamé-
ru zabyvat se predevsim projevy systémovych
vaskulitid v oblasti kiize nebylo mozné zabyvat
se detailné specifiky diagnostiky a lé¢by jednotli-
vych typd vaskulitid. Zminény byly pouze hlavni
projevy, zaklady diagnostiky a zakladni principy
lé¢by jednotlivych typl vaskulitid.

Projevy vaskulitid zasahuji do mnoha obo-
r mediciny, véeobecné povédomi o proje-
vech téchto chorob by proto mélo patfit k za-
kladnim medicinskym znalostem. Dermatolog
je casto prvnim lékafem, se kterym se nemocny
s koZnimi projevy vaskulitidy setkdva. Spravné
zhodnoceni kozniho nalezu v kontextu se sys-
témovymi projevy vaskulitidy mdze vést ve spo-
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lupraci odbornfky ostatnich obort k rychlé dia-
gndze a Casnému zahdjeni adekvatni 1é¢by.
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