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ANCA-asociované vaskulitidy - diagnostické a lé¢ebné moznosti

komplement, zékladnf autoprotildtky). | pfi normalnf hladiné sérového
kreatininu by nemélo byt opomenuto vysetfeni moce a mocového
sedimentu a stanovenf proteinurie (dnes vétsinou vysetfenim poméru
protein/kreatinin, event. albumin/kreatinin v moci). Ze zobrazovacich
metod by mél byt vzdy dopInén rentgenovy snimek hrudniku, event.
pfi podezfen( na postizeni plici CT vy3etfenf hrudniku. Dals rozsah vy-
Setfenfje jiz veden typem pfiznakl a mUze vyzadovat vysetfeni nékolika
specialisty (revmatolog, nefrolog, pneumolog, ORL, o¢ni, neurolog aj)),
popt. dalsf podrobnéjsi testy nebo biopsii.

Pro vlastni potvrzen{ diagndzy na prvnim misté doporuc¢ovano
doplnit test na stanoveni ANCA protildtek. U AAV jsou rozliSovany
dva zékladni typy ANCA: bud je cilovym antigenem proteinédza 3
(PR3-ANCA, castéji pfitomna u GPA), nebo myeloperoxidaza (MPO-
ANCA, vice zastoupend u MPA a také u EGPA, kde ale mUze byt
az polovina pacientd ANCA negativni). Testovani dnes zahajujeme
nejcastéji pfimo nékterym z antigen-specifickych testd (napf. ELISA
nebo CLIA metoda) pro pfimy prikaz PR3-, resp. MPO-ANCA, dfive
doporucovanou screeningovou metodu nepfimé imunofluorescence
(pro priikaz cANCA s cytoplazmatickym, resp. pANCA s perinuklarnim
typem fluorescence) doplriujeme jen, pokud jsou predchozi metody
negativni (11). U pacientd se suspekci na krvéceni do plic nebo rychle
progredujici glomerulonefritidu vétsinou byvé souc¢asné indikovano
i vysetreni anti-GBM protildtek, tedy protildtek proti glomeruldrni ba-
zalnf membrané, kdy se soucasna pozitivita ANCA a antiGBM protilatek
mUze objevit az u 10 % pacientl s AAV (14). Je vhodné zdUraznit, Zze
pozitivita ANCA protildtek bez odpovidajicich klinickych pfiznakd
nepotvrzuje diagnozu, naopak ani negativita ANCA protilatek AAV
zcela nevylucuje. S negativitou ANCA jak v antigen-specifickém testu,
tak vimunofluorescenci se ale u GPA a MPA setkdvédme jen asi u 10 %
pacientd a je ¢astéjsi u pacientd, u nichz jsou pfiznaky omezeny na
jednu oblast a nemaji multiorgdnovy charakter (15). Diagnézu je pak
nutno ozfejmit jinym zplsobem, nejlépe biopsil.

Provedeni biopsie je pro potvrzeni diagndzy AAV stale doporuco-
vano, ale v pfipadé typického klinického obrazu a pozitivity ANCA
protildtek nenf dle soucasnych doporuceni zcela nezbytné (16, 17).
| tak ale mUze hrét biopsie Ulohu v odhadu progndézy, posoudit rozsah
a charakter patologickych zmén, odlisit aktivni zmény od chronickych,
odlisit AAV od jinych onemocnéni (napf. nadord) apod. (13), a kde
tomu nebrani stav pacienta, byva doporuc¢ovano ji doplnit. Vysokou
vytéznost ma zejména biopsie ledviny. Biopsie z ORL oblasti jsou méné
invazivni, ale zmény v nich jsou ¢asto méné charakteristické a méné
diagnostické, v pifpadech plicniho postiZzeni byva moznosti také biopsie
plic. Spole¢nym charakteristickym patologickym znakem viech AAV je
nekrotizujici vaskulitida, zanétlivé postizeni stény pfevéazné malych cév
s fibrinoidni nekrézou, které v piipadé GPA a EGPA miize byt doprovéze-
na nekrotizujicimi granulomy a u EGPA navic i eozinofilnim infiltrdtem (4).
V biopsii ledviny je typickym nalezem srpkovita nekrotizujici (az rychle
progredujici) glomerulonefritida, kterd ma ,pauciimunni” charakter
(s minimem nebo Uplnym chybénim imunodepozit).

Az po stanoveni diagnozy vaskulitidy malych nebo stfednich cév
by méla byt aplikovana klasifikacni kritéria pro zafazenf pacientl s AAV
do prislusné diagnostické jednotky GPA, MPA nebo EGPA (viz Tab. 2);
tato recentné publikovana kritéria by tedy neméla slouzit pro vlastnf
urceni diagndzy vaskulitidy, ale zdUrazfiuji spise rozdily mezi jejimi jed-
notlivymi typy (18, 19, 20). Obecné je GPA spojena s tvorbou granulomd
v hornich i dolnich dychacich cestach a ¢astym postizenim ORL oblasti
smoznym narusenim skeletu (chronické rhinitidy, sinusitidy, otitidy). MPA
probiha vétsinou méné akutné, miva chroni¢téjsi charakter a dominuje
postizeni plic (charakteru intersticidlniho plicniho postizeni) a ledvin;
granulomy u MPA nevznikaji. EGPA je charakteristickd eozinofilii, ¢asto
byvé doprovazena astmatem a tvorbou granulomd.

Jakje patrné z tabulky 2, nejvétsi bodové vaha v klasifikacnich kritériich
byla spojena s pozitivitou protildtek (CANCA/PR3-ANCA u GPA, pANCA/
MPO-ANCA u MPA) a s piftomnosti eozinofilie u EGPA. EGPA, zejména

Tab. 2. Klasifikacni kritéria pro GPA, MPA a EGPA podle ACR/EULAR z roku 2022 (upraveno podile 18, 19, 20)

GPA MPA

EGPA

Krvavy vytok z nosu, viedy v nose, krusty, nosni
kongesce, blokada, defekt nebo perforace nosniho

septa (+3) septa (-3)

Krvavy vytok z nosu, viedy v nose, krusty, nosni
kongesce, blokada, defekt nebo perforace nosniho

Obstrukéni onemocnéni dychacich cest (+3)

Postizeni chrupavek — zanét usni nebo nosni
chrupavky, chrapot nebo stridor, endobronchidini
postizeni, sedlovity nos (+2)

Pozitivita pANCA nebo MPO ANCA (+6)

Nosni polypy (+3)

Prevodni nebo percepcni porucha sluchu (+1)

Fibréza nebo intersticidlnf plicni proces pfi
vysetfeni hrudniku zobrazovaci metodou (+3)

Mononeuritis multiplex (+1)

Pozitivita cANCA nebo PR3 ANCA (+5)

Pauciimunni glomerulonefritida v biopsii (+3)

Pocet eozinofilt v krvi > 1 x 107! (+5)

Plicni noduly, loziska nebo kavitace dolozené
vysetienim zobrazovacimi metodami (+2)

Pozitivita cANCA nebo PR3-ANCA (-1)

Extravaskuldrni zdnét s pfevahou eozinofill
v biopsii (+2)

Granulomy, extravaskuldrni granulomatézni zanét
nebo obrovské burnky v biopsii (+2)

Pocet eozinofilt v krvi > 1 x 10%/1 (-4)

Pozitivita cANCA nebo PR3-ANCA (-3)

Z3anét, konsolidace nebo vypotek vedlejsich
dutin nosnich nebo mastoiditida pfi vysetreni
zobrazovacimi metodami (+1)

Pauciimunni glomerulonefritida v biopsii (+1)
Pozitivita pANCA nebo MPO-ANCA (-1)

Hematurie (-1)

Pocet eozinofill v krvi > 1x10%/1 (-4)

V zdvorce jsou vZdy uvedeny prislusné body za jednotlivé polozky, které se s¢itaji (mohou byt i zdporné), pro klasifikaci pod diagnézu GPA je potiebné dosdhnout souctu

> 5, pro diagnézu MPA > 5 a pro diagndzu EGPA > 6.
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