Systémové vaskulitidy

Vaskulitidy je heterogenni skupina onemocnéni, kterd je zplsobena zdnétem cévni (prevazné tepenné) stény -
angiitis. Pro diagnézu je zasadni histologie, RTG. Podle velikosti postizené cévy, rozliSujeme vaskulitidy na:

aortitis - zanét aorty,

arteritis - zanét strednich a malych tepen.
arteriolitis - zanét arteriol,

vasculitis - zanét arteriol, kapilar a venul,
phlebitis - zanét zil.

DUsledkem vaskulitid byva oslabeni cévni stény (v nékterych pripadech se vyklenuje jako mikroaneurysmata) s
rupturou a krvacenim (petechie az purpura - poruchy primarni hemostazy), a téz trombéza nasedajici na
posSkozeni intimy zanétem, popr. obliterace lumen pri reparaci zanétu, které vedou k ischemii.

Patogeneze

1. Nejasna etiopatogeneze (primarni vaskulitidy), vétSinou autoimunitni onemocnéni (imunokomplexy),
mUze pritom jit o jeden z nasledujicich mechanism:
= imunokomplexy a jimi spusténd zdnétliva reakce (imunopatologicka reakce Ill. typu);
= imunopatologicka reakce IV. typu;
= autoprotilatky proti lyzosomalnim enzymUm neutrofild (ANCA - Anti Neutrophil Cytoplasmatic Antibodies)
- stimuluji neutrofily k produkci kyslikovych radikal a sekreci lyzosomalnich enzym, které vedou k
poskozeni okolni tkané - tzv. pauciimunni typ reakce (bez imunokoplexd).
2. Pfechod z okoli (flegmona, tuberkuléza), septicky embolus u centrdlni pyémie - sekundarni vaskulitidy.

Rozdéleni zanétu tepen

Zanéty tepen

alergické vaskulitidy

polyarteritis nodosa a pfibuzné Polyarteritis nodosa, Kawasakiho nemoc, Wegenerova granulomatéza, Syndrom Churgdv-
choroby Straussové

gl:arjulomatozm (obrovskobunécné) Temporalni arteritis, Takayasuova nemoc

zanéty

ostatni Biirgerova nemoc (thrombangiitis obliterans), Aortitis luetica

Alergické vaskulitidy

Imunitné podminény systémovy zanét malych cév (arterioly, kapilary, venuly)
predevsim v klzi, ale i v jinych organech (mozek, ledviny, GIT, plice). Patri sem
vaskulitidy pri:

= systémovych chorobach pojiva (systémovy lupus
erythematodes,revmatoidni arthritis aj.);

= alergickych reakcich na antigeny bakteridini a virové a na nékteré Iéky
(antibiotika...);

= Henochova-Schénleinova purpura - obvykle postihuje déti a mladistvé po
prodélané infekci hornich cest dychacich, postihuje kGzi, ledviny, GIT, klouby.

Patogeneze
Imunokomplexy se uklddaji ve sténé cév a aktivuji komplement.
Chemotaktické slozky komplementu (C3a, C5a) prildkaji neutrofily, které zde
uvolni lyzosomalni enzymy. Tyto enzymy néasledné zpUsobi nekrézu cévni
stény.

Projevy vaskﬁlitfdy na kdzi

Mikroskopicky
Fibrinoidni nekréza cévni stény s infiltraci neutrofily, rozpad jejich jader (karyorhexe = /eukocytoklasie) za
vzniku chromatinového poprasku v lumen cévy trombdzy. VSechny |éze jsou ve stejném stadiu vyvoje, tj.
stejné staré, na rozdil od polyarteritis nodosa.

{2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Henochova-Schénleinova purpura.

Polyarteritis nodosa (PAN)

Je zanét postihujici vSechny vrstvy cévni stény (proto polyarteritis) a segmentalné se tvori aneurysmata (proto
nodosa). Drive se oznacovala jako periateritis, nebot zdnétlivy infiltrat zasahuje daleko do okoli cévy.

Patogeneze
Onemocnéni vznika v dlsledku tvorby imunokomplext, které se vazou na malé a stfedni tepny.
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Vyvolavajicim antigenem je velmi ¢asto virus hepatitidy B). Imunokomplexy pak "napadaji" tepny vSech tkani,
zvlasté pak ledviny, GIT, srdce, kosterni svaly, ale vynechéavaji plice. Nemoc probiha v atakach, proto na
cévéach nachazime poskozeni rlizného stari. Mezi komplikace tohoto onemocnéni patfi tvorba aneurysmat a
téZ trombdzy, které mohou zpUsobit infarkt.

Mikroskopicky
Transmuralni fibrinoidni nekréza nejprve s polymorfoceluldrnim infiltratem (neutrofily), v pozdéjsich stadiich
kulatobunécny infiltrat (mononukleary). Infiltrat zasahuje periadventicialné. Zanét se hoji pomoci vaziva a

Casto dochdzi k obliteraci lumen cévy.

{2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Polyarteriitis nodosa.

Kawasakiho nemoc

»Détska PAN“ - postihuje predevsim déti do jednoho roku, kromé postizeni cév ji charakterisuji kozni vyrazky,
zanéty spojivek a sliznice Ustni dutiny, zvétseni lymfatickych uzlin (hlavné kr¢nich) - mukokutdnni a uzlinovy
syndrom, nebyva pfilis zdvazny, zhoji se spontdnné, je ale riziko tvorby aneurysmat koronarnich arterii (ruptura)
nebo jejich trombdza (infarkt).

2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Kawasakiho nemoc.

Granulomatoza s polyangiitidou

Drive Wegenerova granulomatdza je zfejmé autoimunitni vaskulitida (v
95 % byly u nemocnych v seru prokdzany ANCA), ktera je
charakterizovéna triddou:

= nekrotizujici vaskulitida typu PAN, postihujici hlavné malé cévy v
plicich;

= nekrotizujici granulomy v hornich cestach dychacich;

= nekrotizujici glomerulonefritida (fokalné-segmentalni, srpkovitd).

[ Podrobnéjsi informace naleznete na strédnce Granulomatdza s
polyangiitidou.

Churguv-Straussové syndrom

Eozinofilni granulomatéza s polyangiitidou (EGPA, syndrom Churgtiv-Straussové) je kombinaci nekrotizujici
vaskulitidy, ktera postihuje malé az stfedné velké cévy, a eozinofilni granulomatdézy, ktera postihuje hlavné
respira¢ni trakt a do znacné miry pripomind Wegenerovu granulomatézu. Onemocnéni je asociovano s eosinofilii a
bronchialnim astmatem a ve 30-40 % pfipad{ také s tvorbou ANCA protilatek.[*],

£ Podrobnéjsi informace naleznete na strance Syndrom Churg(v-Straussove.

Temporalni arteritis (Hortonova obrovskobunécna arteritis)

Segmentalni granulomatézni zdnét vétsich a stfednich tepen (hlavné vétvi a. carotis externa et interna -
a. temporalis superficialis, tepny orbity (m{ze vést ke slepoté), tepny mozkové (mlze vést k encefalomalacii),
postihuje predevsim starsi zeny, nékdy spojend s polymyalgia rheumatica.

Makroskopicky
Zarudnuti na spanku, pohmatové bolestivost, tepna se mize zménit v tuhy vazivovy pruh.
Mikroskopicky
Na pocatku lymfoplasmocytarni infiltrace, pozdéji tvorba granulom@ v medii, rozpad membrana elastica
interna a fagocytdza jejich fragmentd obrovskymi vicejadernymi bunkami), trombdéza lumen, chronické
stadium odpovida reparaci - fibréza vSech vrstev stény a organizace trombu vede k obliteraci lumen a
preméné cévy ve vazivovy pruh.

0 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Obrovskobunécna arteriitida.

Takayasuova nhemoc

Chronicka idiopaticka granulomatdzni aortitis, postihuje i odstupujici velké tepny (bezpulsovd nemoc HK, poruchy
zraku, neurologické poruchy), nékdy plicnici, postihuje predevsim mladé Zzeny v Japonsku.

Makroskopicky
Ztlusténi stény, zvrasnéni a skleréza intimy az uzavér lumen.

Mikroskopicky
Lymfoplasmocytédrni a granulomatdzni zanét vSech vrstev stény, destrukce elastiky, jizveni medie,
fibroprodukce v intimé a adventicii, ¢asto trombdza.

2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Takayasuova arteriitida.
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Biurgerova nemoc (thrombangiitis obliterans)

Chronické zanétlivé onemocnéni tepen a (hlubokych) Zil, zvlasté na dolnich
koncetinach (a. tibialis), na horni koncetiné byva nejvice postizena a. radialis,
postihuje mladsi kurdky.

Zacind jako zanét tepny (arteritis) s trombdzou, zdnét pak prechdzi na sousedni zily
(i na povrchové zily - phlebitis migrans) a nervy, reparaci zdnétu a organizaci
trombu je cely nervové-cévni svazek zabudovan do vazivového pruhu, klinické
priznaky jsou dany uzavérem tepny - Raynaudfv fenomén (¢asto prvni priznak
onemocnéni), klaudikace, gangréna.

& Podrobnéjsi informace naleznete na strance Burgerova nemoc.
Dalsi
Dalsi vyznamné vaskulitidy jsou:

= Mikroskopicka polyangiitida.
= Esencidlni kryoglobulinémie.

Blrgerova nemoc

Odkazy
Souvisejici ¢clanky

= Autoimunitni onemocnéni
= Systémové vaskulitidy/kazuistika

Externi odkazy
= Vaskulitidy - video na youtube.com (https://www.youtube.com/watch?v=fKXHxcV6elLU)
Zdroj
= PASTOR, Jan. Langenbeck's medical web page [online]. [cit. 3.11.2010]. <http://langenbeck.webs.com>.
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