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ANCA-asociované vaskulitidy -
diagnostické alécebné moznosti
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Mezi ANCA-asociované vaskulitidy patfi tfi vzacna onemocnéni, granulomatéza s polyangiitidou, mikroskopickd polyangiitida
a eozinofilni granulomatéza s polyangiitidou. Nej¢astéji postihuji organy ORL oblasti, plice a ledviny. Stanoveni diagnézy
vyplyva z klinického obrazu, pozitivity ANCA protilatek (namifenych proti proteindze 3, PR3-ANCA nebo myeloperoxidaze,
MPO-ANCA) a/nebo bioptického ovéfeni. Casné rozpoznani choroby a neprodlené zahajeni terapie jsou pro prognézu
pacient( zcela klicové. V 1é¢bé se dnes nejvice vyuzivaji kortikosteroidy a bud’ cyklofosfamid, nebo rituximab, mozna je
i jejich kombinace. U zavaznych forem onemocnéni je stale mozné zvazit pfidani plazmaferéz. Novéjsi Ié¢ebnou moznosti
s potencidlem zcela nahradit kortikosteroidy je avakopan, inhibitor receptoru pro C5a slozku komplementu. V 1é¢bé EGPA
je mozné vyuzit také terapii namifenou proti interleukinu 5.
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ANCA-associated vasculitides - diagnostic and therapeutic options

Granulomatosis with polyangiitis, microscopic polyangiitis and eosinophilic granulomatosis with polyangiitis are three rare
diseases ranked among ANCA-associated vasculitides. The most commonly affected organs include the ENT area, lungs and
kidneys. The diagnosis is based on the clinical picture, positivity of ANCA antibodies (directed against proteinase 3, PR3-ANCA,
or myeloperoxidase, MPO-ANCA) and/or biopsy verification. Early recognition of the disease and prompt initiation of therapy
are crucial for the patients” prognosis. Nowadays, treatment usually consists of corticosteroids and either cyclophosphamide
or rituximab, or both. In severe forms of the disease, the addition of plasma exchange can still be considered. A newer treat-
ment option that has the potential to completely replace corticosteroids is avacopan, a complement C5a receptor inhibitor.
In the treatment of EGPA, therapy directed against interleukin 5 may also be used.
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Uvod

Jako ANCA-asociované vaskulitidy (AAV) se oznaluji systémové
nekrotizujici vaskulitidy malych (az stfednich) cév, které jsou ve vétsi-
né pfipadd doprovazené pozitivitou ANCA protilatek, tedy protilatek
proti cytoplazmé neutrofild (AntiNeutrophil Cytoplasmic Antibodies).
RozliSujeme granulomatdzu s polyangiitidou (GPA), mikroskopickou
polyangiitidu (MPA) a nejméné castou eozinofilni granulomatdzu s po-
lyangiitidou (EGPA) (1).

AAV se fadi mezi vzacnad onemocneéni, jejichz celkova incidence se
dnes odhaduje na 10-30 novych pfipad( na milion obyvatel za rok a (pres
trochu rozporuplné Udaje) zfejmé celosvétove mirné narsta diky lepsimu

rozpoznavani choroby, jasnéjsi klasifikaci i bézné dostupnosti stanovenf
ANCA protildtek (2, 3, 4). Prevalence AAV je nejcastéji udavana mezi
200-400 pripady na milién obyvatel a také stoupd, ¢astecné diky vyssi
incidenci, ale také diky lepsimu prezivani nemocnych (2, 3, 4). Prdimérny
vék v dobé diagndzy je mezi 45 a 75 lety, incidence stoupd s vékem a déti
byvaji postizeny vzacné, i kdyz i u nich se Ize s diagndzou setkat (3, 4).
Zastoupeni zen a muzd je u AAV téméf rovnomérné. Ve vyskytu jednot-
livych typl AAV existuji geografické rozdily, kdy GPA je ¢astéjsi v severnf
Evropé a MPA se naopak vice vyskytuje v jizni Evropé a také v Asii (4).

V minulosti byvaly nelécené systémové AAV spojeny s velmi Spat-
nou progndézou, ro¢ni preziti pacientt ¢inilo jen 10 az 20 % (5). Pokroky
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