v lepsim rozezndvani pfiznakd nemoci, casnéjsim stanoveni diagnozy
i v terapeutickych postupech vedly k tomu, Ze se dnes AAV staly spise
chronickym, dlouhodobé probihajicim onemocnénim, s réizné vzda-
lenymi a rlizné zavaznymi atakami zhorsenf (relapst) stfidanymi se
zklidnénim (remisf) choroby. Presto z{stava v porovnani se stejné starou
populaci mortalita pacientd s AAV zvysend; autofi velké evropské stu-
die zjistili, Ze u pacientl s AAV zafazenych do randomizovanych studif
se vyskytuje o 14 % vice umrti oproti kontrolni populaci po 5 letech
a 036 % vice umrti po 20 letech (5).

Do popfedi zdjmu se pak kromé celkového preziti dostava v po-
slednich letech i otdzka kvality Zivota pacientd s AAV, zdUraznuje se
nutnost zabranéni chronickému nevratnému orgdnovému poskozen,
k némuz dochézi nejen vlivem samotné nemodi, ale i podané terapie
u velké vétsiny pacientt (6). Bohuzel stéle kolem 20 % pacientt dospéje
béhem 5 let do konec¢ného stadia selhdni ledvin (end-stage kidney
disease, ESKD) s nutnosti ndhrady jejich funkce (7). Pfestoze se tedy cel-
kové progndza nemoci nepochybné zlepsila, stale je tfeba hledat cesty
k daldimu pokroku v nasich diagnostickych a Ié¢ebnych moznostech.

Klinicky obraz a diagnostika

Pro osud a prognézu pacienta je nejzédsadnéjsi casné stanovenf
spravné diagnozy (8), neprodlené zahdjeni pfislusné terapie a také
¢asné navozeni stabilni remise (9). V recentni studii bylo prokazéno, ze
vysetfeni pacienta s podezfenim na AAV specialistou do jednoho tydne
vede ke zlepseni mortality, snizenému vyskytu zavaznych infekci i poctu
neodkladnych pfijm do nemocnice (10). Problémem branicim ¢asnému
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ANCA-asociované vaskulitidy - diagnostické a lécebné moznosti

stanoveni diagndézy AAV nenf ani tak samotny diagnosticky postup, kdy
pro potvrzeni diagndzy v odpovidajicim klinickém kontextu mize stacit
pozitivni test na stanoven{ ANCA protildtek (+ biopsie), ale zejména
fakt, ze pfiznaky jsou nespecifické, velmi rliznorodé a onemocnéni
je vzacné, a tak na néj nemusi byt vzdy v¢as pomysleno. Projevy AAV
byvaji neziidka zaménény za infekci, jiné autoimunitni/revmatologické
¢i nddorové onemocnéni.

Vétsina pacientl popisuje v Uvodu nespecifické systémové priznaky
zanétu, napt. Unavu az vycerpani, myalgie, artralgie, subfebrilie az febrilie
nebo Ubytek vahy. Vaskulitidou mudze byt zasazen prakticky kterykoli
orgén v lidském téle, ale nejcasté&ji byvaji postizeny ORL organy, plice
a ledviny, vyskytnout se mohou také kozZni, o¢ni, gastrointestinalni ¢i
neurologické projevy (viz Tab. 1). PostiZzen( srdce (v podobé myo a/nebo

Podezieni na AAV stoupd u pacientd s kombinaci symptom ve vice
organech a pfi trvajici jinak nevysvétlitelné elevaci zanétlivych parametr(
(Casto neodpovidajici na empirické podani antibiotik). Nékteré priznaky
se vyviji plizivé a do stanoveni diagnézy mohou uplynout dlouhé mésice,
nékdy ale mohou byt viechny pfiznaky akutni a bezprostfedné Zivot
ohrozujici, napf. v pfipadé pulmorenalniho syndromu (ktery je definovéan
jako spolecny vyskyt krvaceni do plic s moznou respiracni insuficienct
a rychle progreduijici glomerulonefritidy s renalnf insuficienci).

Pti podezfeni na AAV z klinického obrazu byvé nutné doplnit po-
drobné vysetfeni krevniho obrazu, zakladni biochemické vy3etfeni, mik-
robiologicky a serologicky screening k vyloucenf aktivni infekce (v¢etné
hepatitidy B a C) a zékladni imunologicky panel (imunoglobuliny,

Tab. 1. Nejcastési priznaky a projevy vedouci k podezieni na AAV (upraveno podle 11, 12, 13)

Organovy systém Mozné pfiznaky a projevy AAV
Systémové Unava, pocit vycerpéanf
pfiznaky Teploty, zvyiené poceni
Bolesti kloubd, svalt
Vdhovy Ubytek
ORL oblast a horni | Chronicka rhinitida, ¢asto s tvorbou krust
cesty dychaci Bolest v oblasti vedlejsich dutin nosnich, opakované sinusitidy, nékdy s destrukci skeletu

Sedlovity nos, perforace nosniho septa

Porucha sluchu, recidivujici otitidy

Plice a dolni cesty Stridor (stendza trachey)

dychaci

Hemoptyza + dusnost + pokles v hemoglobinu (krvaceni do plic)

Kasel + progredujici dusnost + poslechovy nélez (plicni fibréza)

Mnohocetné plicni noduly nebo kavity, plicnf infiltraty (i zcela asymptomatické)

Refrakterni astma

O¢i Bolestivé, zarudlé oci (konjunktivitida, episkleritida, skleritida)

Porucha az ztrata zraku

Diplopie, exoftalmus (retroorbitdIni granulom)

Purpura

Noduly

Kozni viedy

Ledviny
projev()

Nefriticky syndrom (mikroskopickad hematurie, proteinurie), zejména s rychlym vzestupem S-kreatininu (mUze byt zcela bez klinickych

(Noveé vznikld nebo zhorsend) hypertenze

Gastrointestinalni | Bolesti bficha, abdominaini angina

systém Krvacenf (enterorrhagie)

Nervovy systém

Paleni, brnéni, porucha citlivosti a/nebo svalova slabost, potize s jemnou motorikou (mononeuritis multiplex, polyneuropatie)

Bolesti hlavy

(Vzécné) cévni mozkova pifhoda
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