PREHLEDOVY
CLANEK

ANCA-asociované vaskulitidy pohledem klinika
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SOUHRN

ANCA-asociované vaskulitidy jsou nekrotizujici vaskulitidy malych cév s minimem imunodepozit. Obvykle jsou doprovazené pozitivitou ANCA protilatek
(AntiNeutrophil Cytoplasmic Antibody, protilatky proti cytoplazmé neutrofili), jejichz cilovymi antigeny mize byt proteinaza 3 (PR3-ANCA) nebo
myeloperoxidaza (MPO-ANCA). Mezi ANCA-asociované vaskulitidy patii granulomatdza s polyangiitidou (dfive Wegenerova), mikroskopicka polyangiitida
a eozinofilni granulomatdza s polyangiitidou (dfive syndrom Churga a Straussové). Nejcastéji postizenymi organy byvaji plice a dychaci cesty, ORL oblast
a ledviny. Pri postizeni ledvin je typickym projevem pauciimunni nekrotizujici srpkovita rychle progredujici glomerulonefritida. Akutnim zivot ohrozujicim
stavem je pulmo-renalni syndrom s krvacenim do plic a selhdvéanim ledvin. V diagnostice se vyuziva stanoveni ANCA protilatek, zobrazovaci metody a biopsie.
Pro dobrou prognézu je nezbytné ¢asné stanoveni spravné diagnézy i casné podani adekvatni terapie, kterou dnes nejcastéji byva kombinace kortikosteroidl
a bud' cyklofosfamidu nebo rituximabu (monoklondlni protilatky proti antigenu CD20). Stale je mozné zvazit v |é¢bé tézkych pfipadl pridani plazmaferézy.
Rituximab je lékem volby v terapii relabujici vaskulitidy.
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ANCA-associated vasculitis from a clinical perspective

SUMMARY

ANCA-associated vasculitides (AAV) are small-vessel necrotizing vasculitides, with no or few immune deposits. They are usually associated with the presence of
ANCA antibodies (AntiNeutrophil Cytoplasmic Antibody), targeted either against proteinase 3 (PR3-ANCA) or myeloperoxidase (MPO-ANCA). ANCA-associated
vasculitides include granulomatosis with polyangiitis (formerly Wegener’s), microscopic polyangiitis and eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (formerly
Churg-Strauss syndrome). The most commonly afflicted organs involve the lungs and the respiratory tract, ENT area, and the kidneys. Renal involvement typically
manifests as pauci-immune necrotizing crescentic rapidly progressive glomerulonpehritis. Pulmo-renal syndrome with lung haemorrhage and deteriorating
kidney function may be acutely life-threatening. Diagnostic methods include ANCA measurement, imaging methods and biopsy. Early recognition of the
diagnosis and an early start of adequate treatment are necessary for a good outcome. The current treatment typically consists of corticosteroids and either
cyclophoshapmide or rituximab (a monoclonal antibody directed against CD20 antigen). The addition of plasma exchange may be considered in severe cases.
Rituximab is preferred for the treatment of all relapsing forms of this vasculitis.
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Vaskulitidy jsou heterogenni skupinou onemocnéni obecné
charakterizovanych zanétlivym postizenim cévni stény a po-
$kozenim cév vedoucim k poruse perfuze jimi zdsobenych tkani
a orgadnu. Kromé organové specifickych projevd jsou pfitom-
ny casto také celkové, nespecifické, tzv. ,chfipkovité” pfiznaky
(Unava, nevykonnost, bolesti kloubU a sval(, subfebrilie az febri-
lie, hubnuti), pravidelné byvaji zvysené laboratorni zénétlivé
ukazatele (CRP, FW).

Jednotlivé vaskulitidy se mezi sebou lisi typickym (vékovym
i geografickym) vyskytem, etiopatogenezi, klinickym obrazem,
predilekénim postizenim orgadnu i vhodnou lécbou. Pokud je
znama etiologie onemocnéni, jedna se o vaskulitidy sekundarni,
u vétsiny vaskulitid ale pfi¢ina neni dosud objasnéna (primarni,
idiopatické vaskulitidy). Primarni vaskulitidy patfi mezi vzacna
onemocnéni, jejichz zdvaznost kolisa od relativné nezavaznych,
lokalizovanych forem po akutni, bezprostiedné zivot ohrozujici
stavy, mnohdy s multiorgdnovym postizenim.

Nazvoslovi vaskulitid bylo naposledy upraveno v roce 2012
na zakladé konsenzu konference konané v Chapel Hillu (CHCC
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2012 - Chapel Hill Consensus Conference, 1). Podle CHCC 2012
jsou vaskulitidy tfidény na zakladé typu a kalibru postizenych
cév na vaskulitidy velkych, stfednich a malych cév; viz tabulka
¢. 1.(1-3). Vaskulitidy malych cév se pak jesté dale déli naimuno-
komplexové vaskulitidy, zahrnujici napf. IgA vaskulitidu (dfive
nazyvanou Henoch-Schonleinova purpura), a ANCA asociované
vaskulitidy, které jsou hlavni naplni tohoto prehledového ¢lan-
ku.

ANCA-asociované vaskulitidy - definice, klasifikace
a etiopatogeneze

ANCA (AntiNeutrophil Cytoplasmic Antibody, protilatky proti
cytoplazmé neutrofil(l) asociované vaskulitidy (AAV) jsou vzac-
na systémova zanétliva autoimunitni onemocnéni s udavanou
incidenci v Evropé 10-20 novych piipadd/milién obyvatel/rok.
Jedna se o nekrotizujici vaskulitidy malych az stfednich cév
bez (nebo jen s velmi malym mnozstvim) imunodepozit. Jak jiz
nazev napovidd, AAV jsou obvykle spojené s vyskytem ANCA
protildtek, ale negativita protilatek diagnézu zcela nevylucuje.
ANCA protilatky mohou byt u AAV namifeny proti proteinaze 3
(PR3-ANCA), pak v imunofluorescenci v imunologickém vyset-
feni obvykle vykazuji cytoplasmaticky typ fluorescence (c-AN-
CA), nebo je cilovym antigenem myeloperoxidaza (MPO-ANCA)
a typ imunofluorescence je perinukledrni (p-ANCA). Zatimco
dfive se pro stanoveni ANCA protildtek vyuzZivala jako prvni
metoda nepfimé imunofluorescence s vysledkem zafazujicim
do skupiny (c-ANCA nebo p-ANCA), dnes se doporucuje u AAV
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