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Termin ,vaskulitida” oznacuje zanétlivé onemocnéni cév vedouci k destrukci cévni stény, nasledné proliferaci a k jejich uzavéru. Pod-
minkou pro stanoveni diagnézy je, aby cévni sténa byla primdrnim mistem patologického procesu. Jako disledek vznikaji klinické
syndromy na podkladé ischémie tkani zasobovanych poskozenymi cévami a celkovych projevd, které provazeji zanétlivé onemocnéni.
Vaskulitida mdze vzniknout de novo jako primarni postiZzeni cévni stény nezndmé etiologie nebo provazet jiné choroby. Diagnéza
vaskulitidy je ddna predevsim histopatologickym nélezem z biopsie a nékdy patologickymi zménami, které prokdzeme zobrazova-
cimi metodami. Tento prehledny ¢lanek je vénovan ¢astéjsim primarnim vaskulitiddm s koZnimi projevy, jejich diagnostice a 1é¢bé.

Kli¢ova slova: vaskulitida, arteriitida, biopsie, angiografie, imunosuprese.

Primary vasculitides in dermatological practice

By term ,vasculitis” inflammatory disease of blood vessels is designated that leads to vessel wall destruction followed by pro-
liferation and occlusion of their lumina. Basic condition for this diagnosis is that vessel wall is a primary site of the pathological
process. Clinical syndromes are a consequence of this process resulting into ischaemia of tissues supplied by the affected vessels
and with constitutional symptoms associated to the inflammatory disease. Vasculitis can occur de novo as a primary involvement
of vessel wall of unknown aetiology or it develops secondary to other diseases. The diagnosis of vasculitis is usually based on
pathological findings from biopsy or abnormalities detected by imaging methods. This review describes the common primary
vasculitides with cutaneous manifestations, their diagnostics and management.

Key words: vasculitis, arteritis, angiography, biopsy, immunosuppression.

Uvod

Termin ,vaskulitida” oznacuje zanétlivé
onemocnéni cév vedouci k destrukci cévni
stény, nasledné proliferaci a k jejich uzavéru.
Podminkou pro stanoveni diagnézy je, aby
cévni sténa byla primarnim mistem patologic-
kého procesu (1). Jako dUsledek vznikaji klinic-
ké syndromy na podkladé ischémie tkani za-
sobovanych poskozenymi cévami a celkovych
projev(, které provazeji zanétlivé onemoc-
néni (horecka, ubytek hmotnosti, anorexie).
Vaskulitida mGze vzniknout de novo jako pri-
marni postizeni cévni stény neznamé etiolo-

pojiva jako revmatoidni artritida, systémovy
lupus erytematodes, systémova skleroder-
mie, détskd dermatomyozitida mohou byt
provazena vaskulitidou. Tyto manifestace se
lisi svym plvodem, rozsahem a kalibrem po-
stizenych cév (2). V tomto pfehledném ¢lanku
jsou popsany primérni vaskulitidy, které maji
Casté kozni projevy, jak je uvedeno v tabulce 1.

Tab. 1. KoZni projevy primdrnich vaskulitid

Klasifikace vaskulitid

Klasifikace vaskulitid je slozity problém,
nebot pficina je vétsinou neznama a klinické
obrazy jsou velmi variabilni a mohou se pre-
kryvat. Kone¢nd diagnoéza je zpravidla ddna
histopatologickym nalezem z biopsie, v né-
kterych pfipadech postaci zmény ze zobrazo-
vaci metody. V poslednich desetiletich vzniklo

Onemocnéni

Kozni projevy

Polyarteritis nodosa

ulcerace, gangréna, livedo reticularis, nekrotizujici purpura

Granulomatéza s polyangiitidou

leukocytoklasticka vaskulitida, podkozni uzly, ulcerace,

gangréna

gie, nebo se objevi sekundarné pfi nékterych | Eozinofilni granulomatéza s polyangiitidou | purpura, livedo recularis, urtica, uzly, vesiculy, puchyfe

infekénich onemocnénich, nadorech ajinych Behcetova nemoc pyoderma s pustulami, erythema nodosum, gangréna

IgA vaskulitida urtica, hmatna purpura, ekchymozy

procesech. Také néktera difuzni onemocnéni
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nékolik klasifikaci vytvorenych v American
College of Rheumatology (ACR). Nejnovéjsi
klasifikace Balla upravena Fesslerem je kom-
binaci klasifikace ACR a zavérd konference
v Chapel Hill (3). Zahrnuje primarni a sekun-
darni vaskulitidy a stavy pfipominajici vasku-
litidy (Tab. 2) (4).

Polyarteritis nodosa

Primarni polyarteritis nodosa (PAN) je
vzacné onemocnéni prevazné stiednich ar-
térii charakterizované postizenim vsech ti
vrstev stény cév vedouci ke vzniku mnoho-
Cetnych aneuryzmat, trombd a infarzaci. PAN
postihuje viechny etnické skupiny bez rozdilu.

Tab. 2. Kilasifikace primdrnich a sekunddrnich vaskulitid (upraveno podle Fesslera, 2008)

Primarni

Sekundarni a stavy podobné vaskulitidam

Velké cévy

Obrovskobunécna (temporélni) arteriitida
Takayasuova arteriitida
(muze postihovat i malé cévy)

Polékové vaskulitidy
Antiarytmika

Nesteroidni antirevmatika
Antiastmatika
Antidiabetika
Antihistaminika
Antihypertenziva
Antikoagulancia
Antiuratika

Biologické léky
Cytostatika, imunosupresiva
Dermatologika

Dietetika

Diuretika

Aantagonisté H2 receptord
Chemoterapeutika
Sulfonamidy
Psychofarmaka

Vakciny

Varia

Vitaminy

Stfedni cévy

Polyarteritis nodosa a jeji kozni forma
Familidrni sttedozemni horecka
Kawasakiho nemoc

Sarkoiddza (muze postihovat velké, stfedni nebo malé cévy)
Cogantv syndrom (mUze postihovat velké nebo stfednf cévy)

Vaskulitidy pfi infekcich
Viry

Bakterie

Paraziti

Stfedni az malé cévy

Granulomatéza s polyangiitidou

Eozinofilni granulomatéza s polyangiitidou
Mikroskopicka polyangiitida (polyarteriitida)
Primarni angiitida CNS

Thromboangiitis obliterans

Vaskulitidy pfi difuznich onemocnénich pojiva
revmatoidnf artritida

systémovy lupus erytematodes

Sjogrendv syndrom

dermato/polymyositida

systémova sklerodermie

smisené onemocnéni pojiva
antifosfolipidovy syndrom

Malé cévy

Kozni leukocytoklastickd vaskulitida
IgA vaskulitida

Kryoglobulinemicka vaskulitida
Degosova nemoc

Urtikariadlni vaskulitida

Erythema elevatum et diutinum
Hyperimunoglobulinemie D

Paraneoplastické vaskulitidy
adenokarcinom plic a prostaty
lymfom z T bunék

leukemie vlasatych bunék
monocytarni leukémie
lymfosarkom

Hodgkindv lymfom

myelom

maligni melanom

Stavy pripominajici vaskulitidy
navykové latky

ozéfeni

transplantace

systémova hypertenze
cholesterolové a myxomové emboly
trombotickd trombocytopenické purpura
hemolyticky uremicky syndrom
onemocneéni se srpkovitymi burikami
aortalni koarktace

fibromuskuldrni dysplazie
ergotismus

neurofibromatéza
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Vyskytuje se v kazdém véku, nejcastéji mezi
40. a 60. rokem bez rozdilu pohlavi.
Etiologie nemoci je neznama. V patoge-
neze se zifejmé uplatnuji viry hepatitidy pre-
devsim B, méné casto C, HIV a cytomegalovi-
rus a snad i parvoviry. Nejasna je role ANCA
protildtek a hypersenzitivni reakce. Pfi rozvoji
nemoci hraji nespornou tlohu imunitni kom-
plexy, které se ukladaji v riznych tkanich (5).
Existuje celé spektrum zdvaznosti od ome-
zeného onemocnéniaz po rychle progreduijici
s fatalnim koncem. Vétsina nemocnych ma
celkové pfiznaky jako horecka, slabost, ubytek
hmotnosti a néktefi i rash, periferni neuropa-
tie a polyartritidu. Kozni projevy mivaji formu
ulceraci, livedo reticularis (Obr. 1), nekrotizujici
purpury a trofickych ischemickych zmén na dis-
talnich falangéch. Pri rupturach cév se objevuji
suftize a ekchymozy. Kloubni postizeni pred-
stavuji artralgie nebo artritidy. MZe se objevit
i syndrom polymyalgia rheumatica. Myalgie
vyvolava difuzni postizeni svalovych tepen, né-
kdy se projevuje jako intermitentni klaudikace.
Neurologické pfiznaky byvaji ve formé periferni
neuropatie (6). Zacatek mlze byt nahly - bolest
a parestezie vyzaftujici v prdbéhu periferniho
nervu, nasledované motorickym vypadkem.
Postupné postizeni nervd muaze skoncit jako
symetricka polyneuropatie. Rendlni postizeni
je méné Casté, projevuje se proteinurii, Casnéji
se objevuje hematurie. Hypertenze byva du-
sledkem postizeni rendlnich artérii nebo glo-
merul(. Postizeni gastrointestinalniho traktu
(GIT) se manifestuje bolestmi bricha, které svou
lokalizaci odpovidaji postizenému organu. Pri

Obr. 1. Polyarteritis nodosa — livedo reticularis
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difuznich bolestech je tfeba myslet na trom-
bo6zu mezenterickych tepen. Ta vyvolava také
distenzi bficha, nékdy i s peritonitidou. Vzacné
neni ani krvaceni z GIT. Kardidlni postizeni pred-
stavuje srde¢ni selhani zplisobené koronarni
insuficienci nebo hypertenzi. Pfi postizeni oci
nalézame exsudativni amoci sitnice a toxic-
kou retinopatii. Pro PAN je charakteristicka jed-
nostrannd orchitida. Nékdy je postizen pouze
jediny orgdn, napf. klize, periferni nervy, GIT
nebo ledviny. Tato lokalizovana forma PAN je
vzacna s vyjimkou izolované kozni manifestace.

V laboratornim obraze zaznamendvame
zrychlenou FW, vyssi CRP, leukocytézu, nor-
mochromni anémii, trombocytdzu a snizenou
hladinu sérového albuminu. AZ 40 % ptipadu
ma pozitivni HBsAg. Zndmkou aktivity je po-
kles hladin komplementu a zvysené CIK.

Z pomocnych vysetfeni mé velky pfinos ma
arteriografie. Popisuji se vakovitd nebo viete-
novitd aneuryzmata nebo postupné zuzovani
tepen do Spicky. Aneuryzmata se nachazejiv re-
nélnich, jaternich, mezenterickych, mozkovych,
lumbalnich, interkostalnich, dolnich frenickych,
hypogastrickych a gastroduodendlinich artériich.
Bézné se provadi biopsie klize, kosternich sval(,
nervus suralis a testes. V histopatologickém obra-
ze nalézame postizeni artérii malého a stfedniho
kalibru s predilekci v misté vétveni. Typicka je
fibrinoidni preména a masivni infiltrace viech tii
vrstev cévni stény polymorfonukleary a eozinofi-
ly.V mistech zmén se objevuji trombdzy a aneu-
ryzmata. Zanétliva loziska se hoji vazivovou tkani,
coz vede k uzavérdm cév. Glomerulonefritida je
vétsinou segmentalni a proliferativni.

Diagnézu je tfeba vzdy ovéfit biopsii,
pokud je postizeny organ dostupny. Mdze
ji nahradit arteriografie s nalezem typickych
aneuryzmat. Vzhledem k velmi pestrému ob-
razu PAN byla navrZena diagnostickd kritéria,
jak je uvedeno v tabulce 3 (7).

Tab. 3. NavrZend diagnostickd kritéria pro polyar-
teritis nodosa (upraveno dle Henegara et al. 2008)

Kritérium

Pozitivni pro polyarteritis nodosa
Infekce virem hepatitidy B

myalgie

mononeuropatie nebo polyneuropatie
arteriografické zmény

bolest nebo citlivost varlat

Negativni (vylucujici) polyarteritis nodosa
pozitivita ANCA typu ¢
glomerulonefritida

nedavno vzniklé astma
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VSem nemocnym PAN se podavaiji KS. Pfi
extenzivnim visceralnim postizenim s rych-
lou progresi je nutné pridat cytotoxické Iéky.
Lokalizované kozni formy dobte reaguji na
kolchicin v kombinaci s topickymi KS (8).

Vaskulitidy s pozitivitou
autoprotilatek proti cytoplazmeé
neutrofilnich leukocyti

Granulomatéza s polyangiitidou

Granulomatéza s polyangiitidou (GPA) je
chronickd nekrotizujici vaskulitida nezndamého
plvodu charakterizovana granulomatéznimi
|ézemi. PIné rozvinuty obraz mlze byt Zivot
ohrozujici s typickym pulmorendlnim syndro-
mem (9). Prevalence je 3-6 pacientti na 100 000
obyvatel a roc¢ni incidence cini 7 pfipadid na
100 000 obyvatel. GPA postihuje ¢astéji muze
obvykle mezi 40. a 60. rokem Zivota.

Etiologie je neznama. Byla zjisténa vy-
znamna imunogenetickd asociace s alelami
HLA-DRB1¥04 a DRB*13. V patogeneze se
uplatiuje geneticky podminéna nebo ziska-
na nerovnovdha protedza/antiprotedza, kdy
u GPA se jedna o proteinazu 3 (PR3). Proti
tomuto enzymu se tvoii autoprotilatky s cy-
toplazmatickym typem imunofluorescence
(cANCA) (10). Z faktort zevniho prostredi
urcitou roli mdze hréat hypersenzitivita na
blize neuréeny alergen zejména inhalované
substance. Z bakteridlnich agens se jedna
o Staphylococcus aureus a z virovych parvovi-
rus B19 (11). Expozice kiemiku nebo silikonu
ziejmé souvisi s rychle progredujici glomeru-
lonefritidou pfi GPA.

Z klinickych projev( jsou casté celkové
pfiznaky - Unava, slabost, hubnuti a febrilie.
Postizeni hornich dychacich cest se projevuje
ucpanym nosem, epistaxi, chronickou rymou
a sinusitidou. Granulomatézni zanét muize mit
destruktivni charakter a vést ke vzniku sedlo-
vité deformity nosu. Popisuje se také ulcerézni
stomatitida a hyperplasticka gingivitida. Kozni
projevy zahrnuji leukocytoklastickou vaskuliti-
du, podkozni uzly, ulcerace a gangrény. Casté
jsou zanéty zevniho zvukovodu - chondriti-
da stfedousi a pfevodni porucha sluchu. PFi
postizeni trachey mize vzniknout subglo-
ticka stendéza. Postizeni dolnich dychacich
cest signalizuje kasel, hemoptyza ¢i bolest
na hrudi. Granulomy se mohou provalit do
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pleuralni dutiny a zplsobit ventilovy pneumo-
torax. Postizeni ledvin je ¢asté pod obrazem
rychle progredujici glomerulonefritidy nékdy
az srozvojem k renalni insuficience (12). O¢ni
symptomatologie je pestrd - konjunktivitida,
episkleritida, kornedlni viedy, retindIni vasku-
litida, neuropatie nervus opticus az protruze
bulbu. Postizeni perifernich nervl se proje-
vuje nejcastéji jako mononeuritis multiplex.
Méné casté je postizeni GIT — prdjmy, krva-
ceni a bolesti bficha, nékdy perforace stre-
va. Viddme také artralgie a myalgie, vzacné
erozivni artritidu.

Pfi laboratornim vysetieni zjistujeme
normochromni normocytarni anémii, leuko-
cytdzu s lehkou eozinofilii, ¢asto trombocy-
témii. Zpravidla je zrychlena FW, vyssi CRP
a mirna hypergamaglobulinémie, zejména
zvyseni IgA. V casné fazi je obvykla mikro-
skopické glomerularni erytrocyturie s malou
¢i stfedni proteinurii. RendIni funkce mohou
byt snizené. Nékdy se prokaze revmatoidni
faktor a zvysené CIK. Vzdy vysetfujeme auto-
protilatky ANCA. Nejprve se provadi imuno-
fluorescencni vysetieni a pii jeho pozitivité
doplnujeme test komer¢ni soupravou ELISA
proti PR3 a myeloperoxidaze (13).

Z pomocnych vysetfeni je vhodné provést
MRI hlavy, které mize prokazat pfitomnost
granulom v hornich dychacich cestach,
vedlejsich dutinach, orbité (Obr. 2) a mozku.
Biopsie sliznice hronich cest slouzi k detekci
granulomd, ¢astéji vsak nachazime nekrézu
se sekundarni infekci. Na skiagramu snimku
hrudniku byva charakteristické motylovité
zastreni, pro pfesnéjsi obraz je nutné doplnit
HRCT. Vedle prchavych infiltratd Ize nékdy

Obr. 2. Granulomatdza s polyangiitidou — zdnét-
livé granulomy v orbité (Sipky)
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v alveolech také pozorovat rozsahlé granu-
lomy s centralnim rozpadem. Angiografické
vysetfeni muze byt pfinosné pfi postizeni te-
pen stiedniho kalibru, protoze pomze odlisit
vaskulitické a aterosklerotické Iéze pfiischémii
stfev nebo hypoperfuzi koncetin. Néktefi au-
tofi doporucuji i bronchoskopii s bronchoal-
veolarnilavazi a cytologické vysetieni ziskané
tekutiny. Pfi rendlni biopsii se popisuje fokalni
az difuzni segmentalni nekrotizujici glome-
rulonefritida. Nékdy lze zachytit vaskulitidu
drobnych cév.

Diagndza se opira o typicky klinicky ob-
raz celkovych pfiznakl, postizeni hornich
a dolnich dychacich cest s granulomy, po-
stizeni o¢i a v pozdéjsich fazich i ledvin. Svj
vyznam ma prikaz cANCA protilatek, jejich
nepfitomnost ¢asto svéd¢i pro limitovanou
formu onemocnéni.

V 1é¢bé se k navozeni remise se uziva pred-
nison s cyklofosfamidem nebo metotrexatem.
Lokalizované granulomatézni formy lze Iécit
kombinovanym preparatem trimetoprimum/
sulfametoxazol. U refrakternich forem se uka-
zal jsko ucinny blokator lymfocyt CD20 ritu-
ximab (14).

Eozinofilni granulomatéza
s polyangiitidou

EGPA je nekrotizujici vaskulitida s astma-
tem, periferni eozinofilii, extravaskularnimi
nekrotizujicimi granulomy a s eozinofilnimi
infiltraty ve sténé cév a perivaskularni tkani.
Nemoc postihuje ponékud castéji muze nez
Zeny a zacina obvykle ve strednim véku. Jedna
se 0 vzacné onemocnéni — ro¢ni incidence
se odhaduje 1-3 pfipady na milion obyvatel.

Etiologie je nezndma. Podil ANCA proti-
latek na patogeneze onemocnéni je ziejmy
podle bohatsi manifestace choroby u ANCA
pozitivnich nemocnych. Role eozinofilt a po-
lymorfonukledrd v poskozeni cévni stény neni
jasna. Diskutuje se plisobeni antagonist( re-
ceptort pro leukotrieny (15).

Nemoc se obvykle projevi nejdfive po-
stizenim respira¢niho traktu, které muze
predchazet projevim mimoplicni vaskuliti-
dy aZ o nékolik let nejcastéji ve formé astma
bronchiale. U ¢asti nemocnych je vanamné-
ze alergie, zejména sezénni pylové alergie
nebo jiné prokazané alergie na potraviny.
Na radiogramu hrudniku nalézame infiltraty

prchavého ¢i migrujiciho charakteru a ple-
urdlni vypotek obsahujici zna¢né mnozstvi
eozinofild. Postizeni hornich cest dychacich
byva ve formé alergické rymy ¢i nosnich po-
lypG. Dale byvaji postizeny: srdce (myokard
a endokard), kdze, stfevo, svaly a nervova
tkan. Mononeuritidy se popisuji az u dvou
tietin pfipadd, méné casté je postizeni CNS.
Postizeni ledvin nalézdme asi u tfetiny ne-
mocnych - dominujicim nalezem byva fokélné
segmentalni glomerulonefritida. Nej¢astéjsim
koznim projevem je purpura, méné casté je
livedo recularis a urtica, uzly, vesiculy a puchy-
fe. Frekvence vyskytu organovych manifestaci
a klinickych projeva je uvedena v tabulce 4.

V laboratornich testech nachdzime zrych-
lenou FW, vysoké CRP, anémii a zvysené séro-
vé hladiny IgE. Pocet eozinofilnich leukocytl
v periferni krvi presahuje 1,5 x 10%/1, m{iZe vsak
dosadhnout az 8,5 x 10%I. Typickym labora-
tornim nalezem je pfitomnost autoprotildtek
ANCA. Zjistovan byva cytoplazmaticky i peri-
nukledrni typ imunofluorescence, antimyelo-
peroxidazova aktivita byva castéjsi (16). Prikaz
ANCA u plicnich onemocnéni nas vzdy nuti
pomyslet na systémovou vaskulitidu. Renalni
postizeni se projevi mikroskopickou hematu-
rii, popfipadé proteinurii do 29/24 h a vy3simi
hodnotami kreatininu a mocoviny.

Z pomocnych vysetfeni je nutné podrob-
né vysetieni plic - skiagram a HRCT, vy3etfeni
plicnich funkci potvrdi zavaznost astmatu.
Vhodna je téz bronchoskopie s lavazi a cyto-
logickym vy3etfenim ziskané tekutiny. Z kozni
biopsie je zasadni nélez nekrotizujicich gra-
nulomy a vaskulitida postihujici malé artérie
a venuly. Granulomy mivaji prdmér 1 mmi i vice
ajsoulokalizovany v okoli malych tepen. Jejich
centrum byva slozené z eozinofilt a obklo-
pené makrofagy a epiteloidnimi obrovsky-
mi burikami. Diagnéza se opira predevsim
0 anamnézu astma bronchiale a atopie, pfi-
tomnost typickych infiltratd v plicich a vysoké
cirkula¢ni eozinofilie.

Lékem volby u leh¢ich forem onemocnéni
jsou KS. U perzistentnich projeva se pridava
cyklofosfamid nebo azathioprin (17).

Behcetova nemoc

BN je chronicky relabujici zanétlivy proces
postihujici fadu tkani a organd. Podkladem je
vaskulitida drobnych tepen, ale postizeni vel-
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Tab. 4. Klinické manifestace a laboratorni ndle-
zy u eozinofilni granulomatdzy s polyangiitidou
(upraveno dle Speckse, 2008)

Organové manifestace Frekvence
Horni cesty dychaci 50-60%
Plice

Astma 90-100%
Uzly v plicich <10%
Eozinofilnf infiltraty 30-50%
Krvaceni do alveolU/kapilaritida | 0-20%
Kaze 51-70%
Nervovy systém

Centrdlni nervovy systém 6-39%
Periferni neuropatie/ 66-76%
mononeuritis multiplex

Gastrointestindlnf trakt 13-59%
Ledviny 22-58%
Srdce

Endomyokard 13-47%
Perikard 8-32%
Oci <5%
Laboratorni nalezy

Periferni eozinofilie 90-100%
ANCA 45-75%

kych tepeniZil je také mozné. BN se nejcastéji
vyskytuje v Japonsku, vychodnim Stredomofi,
v USA a na strednim Vychodé. V jihovychodni
Asii a Turecku je Castéjsi vyskyt a zdvaznost
uveitidy. Onemocnéni postihuje stejné ¢asto
muze i zeny (18).

Etiologie a patogeneze BN jsou neznamé.
Incidence HLA-B5 a subtypu B51 je u nemoc-
nych BN 3-6krat vyssi nez u zdravych jedincd.
Zvlasté pritomnost subtypu B51 muze byt
predzvésti tézkého pribéhu choroby. Je jasné,
ze imunologické mechanizmy spoustéji vasku-
liticky proces, ale nemame zadné doklady, ze
se u BN jednd o autoimunitni proces. Dlouho
se patralo po mikrobidlnich agens, zejména
virech, které by aktivovali T lymfocyty a jejich
subpopulaci Thi.

K hlavnim klinickym ptiznakdm patii |é-
ze na bukalni sliznici a genitalu o priiméru
3-15mm ovélného nebo okrouhlého tvaru.
Oralni léze maji ostfe ohranicené okraje a jsou
provézeny houbovitymi papilami na jazyku,
plakovitymilézemi na faryngu a fetorem z Gst.
Ulcerativni zmény na penisu a skrétu byvaji
bolestivé, na vulvé (Obr. 3) a vaginé vétsinou
nebolestivé, takze mohou zlstat nepovsim-
nuty. Bézné jsou kozni projevy - pyoderma
s pustulami, erythema nodosum a gangrény.
Postizeni GIT ma charakter aft az ulceraci ze-
jména v tlustém strevé. Klasickym o¢nim pfi-
znakem je iritida s hypopyonem. Také se ob-
jevuje episkleritida, konjuktivitida, keratitida,
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Obr. 3. Behcgetova nemoc — ulcerace na vulvé

iridocyklitida, retindlni tromboflebitida, edém

papily az atrofie nervus opticus, kterd u nelé-
¢enych muze vést k oslepnuti. Zavazné byva
postizeni CNS, zejména meningitida, myelitida
a syndrom mozkového kmene. Klinicky byva
neurologické postizeni vyjadieno spastickou
hemi- nebo kvadruparézou ¢asto s cerebe-
larni ataxii. Tromboza horni a dolni duté Zily,
povrchnich a hlubokych zil kon¢etin se popi-
suji v 7-37 % pripadl. Uzavér intrakranialniho
kaverndzniho sinu se manifestuje chronickou
cefaleou a mlhavym vidénim. Aneuryzmata
a uzavéry velkych tepen byly popsany v pitev-
nim materidlu az u 37 % pacientt. Uzavéry byly
Casto zpUsobeny emboly z endokardu mitralni
chlopné. Postizeni plicnich tepen aneuryzma-
ty, kterd komunikuji s bronchy, se projevuje
masivni hemoptyzou. Kloubni postizeni byva
ve formé artralgii, nej¢astéji jsou postizeny
kolena, hlezna, zdpésti a sakroiliakaIni klouby.

V akutni fazi onemocnéni byvaji zvysené
hodnoty reaktantl akutni faze, anémie a ty-
pickad je polyklondlni gamapatie. Z imunolo-
gickych testl zjistujeme pouze nespecifické
zvyseni hladiny CIK a pfitomnost kryoglobu-
lind az u 25 % nemocnych.

Z pomocnych vysetieni se provadi biopsie
sliznice Ust nebo genitalu a histopatologicky
obraz |ézi je charakterizovan infiltraci lymfocy-
ty a plazmocyty s depozity IgM a C3 v cévach
a perivaskulitidou, nékdy se prokaze leukocy-
toklasticka vaskulitida. Pfi neurologickych pro-
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Tab. 5. Diagnostickd kritéria Behcetovy nemoci (upraveno dle International Study Group for

Behcet's disease, 1990)

Hlavni kritérium

3x v pribéhu 1 roku

Opakované ulcerace v Ustech (aftdzni nebo herpetiformni) verifikované lékafem nebo pacientem minimalné

Vedlejsi kritéria

Opakované ulcerace na genitdlu (skrotum, penis, labia, vagina)

Ocni leze (pfedni uveitida, zadnf uveitida, vaskulitida retindlnich cév) verifikované oftalmologem

v postadolescentnim véku neuzivajicich kortikoidy

Kozni léze: erythema nodosum, pseudofolikulitida, papulopustuldrni nebo akneiformnileze u pacientd

Test patergity odecteny lékafem po 24-48 hodinach

jevech je indikovano CT a MR vysetfeni mozku.
Trombdzy se prokazuji flebograficky, diagné-
zu postizeni tepen Ize nejsnaze potvrdit digi-
talni subtrak¢ni angiografii. Diagnostickym
vysetienim postizeni plicnich tepen je také
arteriografie. Pyoderma Ize prokazat testem
patergity — intradermalni vpich sterilni jehly,
kdy se objevi papula ¢i pustula za 24-48h.

Pro stanoveni diagndzy vypracovali v roce
1990 ¢lenové International Study Group for
Behcets disease kritéria uvedend v tabulce 5
(19). Diagndza je spInéna, je-li pfitomno hlavni
kritérium a dvé vedlejsi kritéria.

Terapie KS ma u BN spise paliativni uci-
nek, uplatiuji se vice v topické formé na mu-
kokutanni projevy nemoci. K 1é¢bé ocnich
manifestaci se podavéa v kombinaci KS s aza-
thioprinem pfipadné cyklosporinem A. Z bio-
logickych 1ékd se osvédcily interferon-alfa
a infliximabu (20).

IgA vaskulitida

IGV je vaskulitida drobnych tepen vysky-
tujici se v détském a pubertalnim véku a ¢asto
navazuje na prodélané infek¢ni onemocnéni.
Ro¢ni incidence podle literdrnich udaju ¢i-
ni 100-200 nemocnych na milion obyvatel.

Obr. 4. IgA vaskulitida — prominujici purpura
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Pdvod nemocije nezndmy. U nemocnych IGV
byl zjistén zvyseny vyskyt alel HLA-DRB1*01
aHLA-DRB1*11 (21). Uloha interkurentni infek-
ce je nepochybnd, zadné infekéni agens vsak
nebylo prokazano jako etiologické. Zejména
se zvazuje vliv respiracnich infekci. Obecné
infekce ¢asto predchazi rozvoj nemoci a byla
nejcastéji prokazana tato agens: streptoko-
ky, Staphylococcus aureus, Escherichia coli,
Mycobacterium tuberculosis, Yersinia species,
Legionella species, Mycoplasma pneumoniae,
virus Epsteina-Barrové, virus hepatitidy B, vari-
cella, adenoviry, cytomegaloviry a parvovirus
B19. Nemoc také byla vyvolana o¢kovanim
proti tyfu, paratyfu, cholefe, Zluté horecce
a spalnickdm. Obdobnou provokujici roli ma-
ze hrét Iékova ¢i potravinova alergie.
Artralgie az oligoartritidy ¢asto pfedcha-
zeji kozni projevy a postihuji drobné nozni
klouby, kotniky nebo kolena. Exantém zacina
jako urtikarialni eflorescence na extenzoro-
vych stranach koncetin, okolo kotnikd, loktt
a na hyzdich, méné ¢asto na trupu a obliceji.
Béhem dvou dnti dochazi k vyvoji typické pro-
minujici purpury (Obr. 4), kterd mze splyvat
v ekchymozy. Abdominalni symptomatologie
mivé charakter intenzivni kolikovité bolesti,
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nékdy nauzey a zvraceni, vzacné akutni in-
tususcepce. Gastrointestinalni krvaceni byva
jen okultni, vyjimecné masivni. Bolesti a otok
skréta a chdmovodu mohou vést k diagnéze
testikuldrni torze. Postizeni ledvin se manifes-
tuje proteinurii s hematurii, nékdy hypertenzi
a oligurii s poklesem renalnich funkci az led-
vinnou nedostatec¢nosti. Neurologické symp-
tomy zahrnuji bolesti hlavy, vzacnéji poruchy
chovani a kiece.

V laboratornim obraze zaznamendvame
zvyseni reaktantl akutni faze, normochromni
normocytéarni anémii, mirnou leukocytézu
atrombocytézu. Hematurie s ndlezem valc
v sedimentu a proteinurii je indikaci k biopsii
ledvin. U nékterych nemocnych byly proka-
zany vysoké titry revmatoidniho faktoru ve
tiidé IgA. Hodnoty C3, C4 a CH50 byvaji sni-
zené. Z kozni biopsie nachazime histologicky
leukocytoklastickou vaskulitidu s perivasku-
larni akumulaci polymorfonukleard v okoli
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Zavér

Obecné plati, ze vysetteni, stanoveni dia-
gnozy vaskulitidy a 1é¢eni téchto nemocnych
predstavuje pro vétsinu lékarl urcitou ,vy-
zvu”, protoze tyto vzacné choroby mohou
vést k nevratnému poskozeni organti a v né-
kterych pfipadech jsoui zivot ohrozujici. Vzdy
je nutno nemocného s podezienim na vasku-
litidu odeslat k revmatologovi. Pro stanoveni
diagnézy stale plati, Zze ,zlatym standardem”
je histopatologicky nélez z biopsie postizené
tkané nebo orgénu, pro nékteré jednotky staci
kvalitni zobrazovaci metoda. Nutnou pod-
minkou kvalitni péce o tyto pacienty je me-
zioborova interni spoluprace s kardiologem,
angiologem, nefrologem, pneumologem, he-
matologem a nékdy také s klinickym imunolo-
gem. Dale jsou ¢asto zapotiebi multioborové
konzultace dermatologa, otorinolaryngologa,
infekcionisty, neurologa, oftalmologa a spe-

cialistli na zobrazovaci metody.
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