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Vaskulitidy predstavuju skupinu heterogénnych poruch, pri ktorych je vedicim priznakom zapal cievnej steny. Na klasifikaciu r6znych
foriem vaskulitid mozno pouzit etiol6giu, patogenézu, typ alebo velkost zasiahnutych ciev, histologicky typ zapalu a/alebo klinicky
obraz ochorenia. V literature sa pouziva mnozstvo mien a eponym na tu istu chorobu (nozologicku jednotku). Cieflom tohto ¢lanku je
priblizit klasifikaciu primarnych a sekundarnych vaskulitid. Opisuju sa mena a definicie vaskulitid podla revidovaného medzinarodného
konsenzu o nomenklature vaskulitid na konferencii v Chapel Hill.
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Classification of vasculitides

Vasculitides represent a heterogenous group of disorders, where inflammation of the vessel wall is the leading feature. Etiology, patho-
genesis, type or size of affected vessel, histological type of inflammation and/or clinical manifestation can be used for classification of
different forms of vasculitis. Several names and eponyms are used in the literature for the same disease (nosologic unit). The goal of this
article is to give a classification of primary and secondary vasculitides. The names and definitions of vasculitides according the Revised

International Chapel Hill Consensus Conference Nomenclature of Vasculitides are reported.
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Uvod

Vaskulitidy predstavuju heterogénnu
skupinu ochoreni, ktoré su charakterizované
zapalom a nekrézou cievnej steny. MoZu za-
siahnut cievu kazdej velkosti a typu v hoci-
ktorom orgéne. Nasledok takéhoto cievneho
zapalu zavisi od velkosti, miesta a poctu postih-
nutych krvnych ciev (1). Zapal cievnej steny ve-
die k jej zhrubnutiu, ¢im sa zuZuje limen cievy,
vznikd stendza az Uplna obliterdcia, nasledkom
¢oho dochadza k ischémii a nekréze tkaniv, kto-
ré su vyzivované postihnutymi cievami. Zapal
cievnej steny byva vac¢sinou ohraniceny, teda
zasahuje len urcity Usek cievy a nezriedka sa
vedla seba striedaju choré a zdravé Useky cie-
vy. Pri loziskovom postihnuti cievnej steny sa
mozu striedat stenotické Useky s dilatovanymi,
pretoze pri niektorych typoch vaskulitid méze
dochddzat k tvorbe aneuryziem. Aneuryzmy
sa zvyknu niekedy komplikovat ruptirou a né-
slednym krvacanim. A prave krvacanie alebo
naopak, uzaver tepny a vznik infarktu zivotne
doélezitych organov patria medzi najzévaznej-
Sie komplikacie, ktoré skracuju Zivot pacientov
s vaskulitidami. Hoci vyskyt vaskulitid v porov-
nani s obliterujucou aterosklerézou je nizky,
vyznam vaskulitid je v tom, Ze postihuju mladé
vekové skupiny, a ak sa adekvatne neliecia, ve-
du kinvalidizécii, pripadne az k smrti pacienta.
Niektoré vaskulitidy sa objavuju uz u detf, ako
napriklad Kawasakiho choroba, polyarteritis
nodosa ¢i Henochova-Schénleinova purpura.

Vaskulitidy su typickym multisystémovym
ochorenim, a teda priich diagnostike a lie¢be mu-
si spolupracovat cely tim réznych medicinskych
odbornikov. Vaskulitidy su ochorenim, ktoré zo
vsetkych cievnych ochoreni azda najndzornejsie
v praxi dokumentuju multidisciplindrny charakter
angiolégie (obrazok 1) a zdéraznuju nevyhnutnost
spoluprace angioldga predovietkym s reumatolo-
gom, ale aj s inymi medicinskymi odbormi v diag-
nostike aj v terapii (2). Aby si jednotlivi medicinski
$pecialisti rozumeli medzi sebou, musi byt ich re¢
zrozumitelnd. Preto je nesmierne dolezita presna
klasifikacia jednotlivych chorobnych stavov.

Klasifikacia vaskulitid

Klasifikovat vaskulitidy mézeme podla prici-
ny, podla patogenézy ¢i typu zdpalovej reakcie,
podla typu imunitnej poruchy, podla velkosti
zasiahnutych ciev a podla prevazujucich tkanfv
a organoy, ktoré su chorobou zasiahnuté.

Vaskulitidy podla etiolégie rozdelujeme na
primarne a sekunddrne. Pri primarnych vaskuliti-
dach presnu pricinu choroby nepoznédme, aj ked
je dokazané, ze pocetné imunitné mechanizmy
sa zUc¢astnuju na tkanivovom poskoden. Presny
pociato¢ny stimul, ktory spusta imunitnid odpo-
ved, viak nie je zndmy. Sekundarne vaskulitidy
vznikaju v rdmci nejakého iného zdkladného
ochorenia, napriklad pri systémovych ochore-
niach spojivového tkaniva, pri réznych infek-
¢nych ochoreniach, pri neoplastickych ochore-
niach, ako aj po réznych liekoch (tabulka 1) (3).
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Obrdzok 1. Multidisciplinarny charakter angio-

e

l6gie

FBLR - fyziatria, balneoldgia a liecebnd rehabilitacia

Medzi primarne systémové vaskulitidy
s najtazsim priebehom patri Takayasuova arte-
ritida, obrovskobunkova arteritida, polyarteritis
nodosa, Kawasakiho choroba, mikroskopicka
polyangiitida, granulomatéza s polyangiitidou
(Wegenerova granulomatéza), eozinofilova
granulomatéza s polyangiitidou (Churgov-
Straussovej syndrém), obliterujuca tromboan-
giitida (Winiwarterova-Buergerova choroba)
a Behcetova choroba. Diagndza primarnych sys-
témovych vaskulitid sa da zvycajne potvrdit ale-
bo vyvrétit zobrazovacimi metédami (najma an-
giografickym vysetrenim) a histopatologickym
vysetrenim bioptickej vzorky. Prinos angiografie
je predovsetkym pri vaskulitidach zasahujucich
velké a stredné cievy, ked mé nielen diferenci-
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Tabulka 1. Sekundérne vaskulitidy (upravené
podla 3)

Tabulka 2. Histopatologicky obraz vaskulitid

Sekundarne vaskulitidy

m infekcie:

—priama invézia baktérii, plesni, rickettsii,

virusov, prvokov
—nepriama reakcia (ulozeniny
imunokomplexov)

m diftzne choroby spojivového tkaniva
(systémovy lupus erythematosus, reumatoidna
artritida, Sjogrenov syndréom, zmiesana choroba
spojiva (,mixed connective tissue discase”),
dermatomyozitida, reumatickd horucka,
relabujuca polychondritida, systémové skleréza)
hypokomplementova vaskulitida
kryoglobulinémia
vaskulitida pri sarkoiddze (noduldrna sarkoidéza)
poliekové reakcie a sérova choroba
drogovy abuzus
maligne ochorenia (lymfoémy, karcinémy, myeldmy)
poradia¢nd vaskulitida
potransplanta¢nd vaskulitida
vaskulitida pri hypertenzii (maligna systémova
hypertenzia, plicna hypertenzia, mezentericka
arteritida)
W vaskulitida z inych pricin
B stavy napodobriujuce vaskulitidu

alno-diagnosticky vyznam (teda podporujuci
alebo vylucujuci diagnézu vaskulitidy), ale aj
vyznamne usmernuje vyber najvhodnejsieho

intervencného liecebného vykonu, a to bud

angiochirurgického, alebo niektorého z metéd
intervencnej angioradioldgie (4). Histologické
zhodnotenie spravne zvoleného tkaniva zostava
definitivnym prostriedkom na urcenie diagnézy
vaskulitidy, aj ked ani toto nemusi byt v niekto-
rych pripadoch $pecifické. Jednym z déleZitych
predpokladov je spravne nacasovanie odberu
vzorky tkaniva na histologické vysetrenie, preto-
Zze histologicky obraz cievneho zapalu v obdobf
akutneho zapalového stadia ochorenia sa pod-
statne odlisuje od ndlezu pritomného v chronic-
kom okluzivnom $tadiu, ked typické zépalové
bunky uz nebyvaju pritomné. Rozozndvame nie-
kolko odlisnych histologickych typov vaskulitid,
ako je granulomatézna (obrovskobunkovad) an-
giitida, thromboangiitis obliterans, nekrotizuju-
ca angiitida, eozinofilova (alergickd) angiitida,
leukocytoklasticka vaskulitida a lymfocytova
vaskulitida (tabulka 2) (5). Interpretécia histo-
logickych zmien pri biopsii zavisi od skisenosti
vysetrujuceho patoldga, spravneho vyberu tka-
niva, dostatocnej velkosti vzorky a medikamen-
téznej liecby, ktord predchadzala biopsii. Biopsia
je adekvétna len vtedy, ked umozriuje skutocnu
diagndézu. Pozitivna biopsia je vzdy ndpomocna,
kym negativna biopsia nevylucuje diagndzu.
V pripade obliterujucej tromboangiitidy sa
na zaciatku ochorenia, ked byvaju pritomné po-
vrchové tromboflebitidy s typickym histologic-

Typ postihnutych ciev

Histologicky obraz Priklad
i oz stredné malé tepn vén
ochorenia velké tepny i/ Y
tepny a arterioly avenuly
granulomatézna Takayasuova
o " +++ +++ + +
angiitida arteritida
thromboangiitis Buergerova
. + +++ +++ +++
obliterans choroba
nekrotizujuca Polyarteritis ) it it N
vaskulitida nodosa
Churgov-
eozinofilovd angiitida  Straussovej - ++ +++ ++
syndrom
leukocytoklasticka urtikdriova
vaskulitida vaskulitida - i P
lymfocytova Erythema
vaskulitida nodosum

Tabulka 3. Klasifikicia vaskulitid (upravené podla Lieho, 1992)

A) Infek¢né angiitidy

1. spirochétova (syfilis, lymska borelivza)
2. mykobaktériova

3. hnisava baktériové alebo plesnova

4. rickettsiova

5.virusova alebo mykoplazmova

6. prvokova

B) Neinfekéné angiitidy

1. Vaskulitidy velkych, strednych a malych ciev
1. Takayasuova arteritida

2. granulomatézna obrovskobunkova arteritida, kranidina (temporalna) arteritida a extrakranidlna

obrovskobunkova arteritida

diseminovana viscerdlna granulomatdzna angjiitida, granulomatézna angiitida centralneho nervového systému

3. arteritida pri reumatickych ochoreniach a spondylartropatiach

1. Vaskulitidy strednych a malych ciev
1. thromboangiitis obliterans (Buergerova choroba)

2. polyarteritis (periarteritis) nodosa klasickd, mikroskopicka, infantilnd Kawasakiho choroba
3. patergickad alergickd granulomatdza a angiitida, Wegenerova granulomatéza, Churgov-Straussovej

syndrém, nekrotizujica sarkoidna granulomatéza

4. vaskulitida pri systémovych ochoreniach spojiva: reumaticka horucka, reumatoidna artritida,
spondyloartropatie, systémovy lupus erythematosus, dermatomyozitida/polymyozitida, relabujica
polychondritida, systémova skleréza, Sjogrenov syndrém, Behgetov syndrém, Coganov syndrém

1Il. Vaskulitidy malych ciev
1. sérova choroba
2. Schonleinova-Henochova purpura
3. vaskulitida vyvolana liekmi
4. zmie$ana kryoglobulinémia
5. hypokomplementémia
6. familidrna stredozemska hortcka
7. vaskulitidy pri malignych ochoreniach
8. retroperitoneélna fibréza
9.zépalové ochorenie ¢riev
10. priméarna bilidrna cirhéza
11. Goodpastureov syndrom
12. vaskulitida po transplantéacidch orgdnov

C) Ochorenia napodobriujuce vaskulitidy

1. artériové dysplazie alebo hypoplazie alebo koarktacie

2. Ziarenim vyvolané vaskulopatie

3. vaskulopatia pri antifosfolipidovom syndréme

4. Ehlersov-Danlosov syndrém

5. Pseudoxantoma elasticum

6. Sweetov syndrom (akutna horuckovitd neutrofilové dermatéza)
7. chronicky ergotizmus

8. ateroembolizmus

9. embdlia pri endokarditide

10. embdlia pri myxéme srdca

11. neurofibromatéza

12. K6hImeierova-Degosova choroba (maligna atrofickd papuléza)
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Tabulka 4. Klasifikicia vaskulitid podla konsenzu v Chapel Hill (upravené podla 8)

Vaskulitidy velkych ciev
Takayasuova arteritida (TAK)

Obrovskobunkova arteritida (GCA — Giant cell arteritis)

Vaskulitidy strednych ciev
Polyarteritis nodosa (PAN)
Kawasakiho choroba (KD - Kawasaki disease)

Vaskulitidy malych ciev

Vaskulitidy spojené s ANCA (AAV - ANCA associated vasculitides)
Mikroskopicka polyangiitida (MPA — microscopic polyangiitis)
Granulomatéza s polyangiitidou (GPA — granulomatosis with polyangiitis — povodny nazov

Wegenerova granulomatéza)

Eozinofilovéa granulomatéza s polyangiitidou (EGPA — eosinophilic granulomatosis with polyangiitis —

poévodny ndzov Churgov-Straussovej syndrém)

Imunokomplexové vaskulitidy malych ciev

Vaskulitida spojend s tvorbou protilatok proti bazalnej membrane glomerulov

Kryoglobulinémiova vaskulitida
IgA vaskulitida (Schénleinova-Henochova)

Hypokomplementova vaskulitida pri urtike (anti C1q vaskulitida)

Vaskulitidy zasahujtice rozne cievy
Behgetova choroba
Coganov syndrom

Vaskulitidy zasahujtice jeden organ (SOV - single-organ vasculitis)

KoZnéd leukocytoklastickd angiitida
Kozné arteritida

Primdrna vaskulitida centrdlneho nervového systému

Izolovana aortitida

Vaskulitidy spojené so systémovymi ochoreniami

Lupusova vaskulitida
Reumatoidnd vaskulitida
Vaskulitida pri sarkoidoze

Vaskulitidy s pravdepodobne znamou etiolégiou (sekundarne)
Kryoglobulinémiova vaskulitida spojend s virusom hepatitidy C

Vaskulitida spojend s virusom hepatitidy B
Aortitida pri syfilise

Liekmi sprostredkovana imunokomplexova vaskulitida

Liekmi sprostredkovand ANCA vaskulitida
Vaskulitida spojend s malignymi tumormi

Obrdzok 2. \Velkost postihnutych ciev pri vaskulitidach (upravené podla Lieho) (3)
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kym obrazom zdpalovej reakcie, len malokedy
odoberie vzorka tkaniva na histologické vyset-
renie.V pokrocilejSich stadidch Blrgerovej cho-
roby, v obdobif kritickej koncatinovej ischémie,
ked' su pritomné napriklad ischemické ulkusy
prstov, byva uz ¢asto biopsia kontraindikovana
pre obavu zo zhor3enia ischémie a pripadne
z naslednej nevyhnutnej amputécie postihnu-
tej casti koncatiny. Dalsim problémom je velké

spektrum postihnutych ciev pri vaskulitidach
- od kapilar az po velké cievy vratane aorty. Je
pochopitelné, Ze jedna biopsia nemdze postih-
nut cievy kazdej velkosti.

Niektoré klasifikdcie vaskulitid sa snazili
uplatnit viaceré klasifikacné kritérig, a to podla
predpokladaného etiologického cinitela, imu-
nopatogenetického mechanizmu, histologic-
kého nélezu, velkosti a typu postihnutych ciev.

Prikladom méze byt klasifikacia, ktord navrhol
Lie roku 1992 (tabulka 3) (6).

Nazvy a definicie vaskulitid podla
klasifikacie z Chapel Hill

Pre velké rozdiely v klinickej symptomato-
|6gii a histopatologickych nalezoch, ako aj pre
terminologicku nejednoznacnost a pouZivanie
réznych synonymnych nézvov pri vaskulitidach,
dlihé roky nebola pouzivana ich vseobecne ak-
ceptovana klasifikdcia. Hoci mnohé z klasifikacit
vniesli ur¢ity poriadok do klinického spektra vas-
kulitid, ¢asto zjednodusovali celt problematiku,
pretoze nebrali do Uvahy obrovské ,prekryva-
nie” (overlap), ktoré sa v tejto skupine ochorenf
vyskytuje. Zakladnym problémom stazujucim
zaradenie jednotlivych chorobnych jednotiek
do klasifikacnej schémy vaskulitid je ich nedo-
stato¢ne presna definicia, ktord mé za nasledok
pouzivanie réznych ndzvov pre to isté ochorenie
anaopak, toho istého ndzvu pre rézne chorobné
jednotky. V snahe riesit tento problém sa roku
1993 zisli v Chapel Hill v Severnej Karoline (USA)
internisti, reumatolégovia, nefrolégovia, imuno-
|6govia a patolégovia zo 6 krajin na ,Chapel Hill
Consensus Conference on the Nomenclature of
Systemic Vasculitis”. Vytvorili klasifikaciu spolu
s definiciou jednotlivych vaskulitid (7). Kedze
v priebehu dalsich rokov sa ukézalo, ze tato
klasifikacia uz nie celkom zodpovedd novym
poznatkom, roku 2012 vznikol revidovany kon-
senzus a nové nazvy niektorych nozologickych
jednotiek (tabulka 4) (8).

Pod pojmom velké cievy sa rozumie aorta
a najvacsie vetvy vychadzajuce do hlavnych
Casti ludského tela (t.j. do koncatin, hlavy a krku),
pod pojmom stredné cievy sa rozumeju hlav-
né viscerdlne artérie (t. j. oblickové, pecenové,
koronarne a mezenterické artérie), medzi malé
cievy patria venuly, kapildry a arterioly. Niektoré
vaskulitidy postihujice malé a velké cievy mo-
7u zasiahnut aj stredné artérie, ale vaskulitidy
postihujice velké a stredné cievy obycajne
nepostihuju cievy mensie ako artérie. Hoci sa
moZe klasifikdcia vaskulitid zakladat na velkosti
prevazne postihnutych ciev (obrazok 2), ¢asto
sa vyskytuje prekryvanie medzi jednotlivymi
chorobnymi jednotkami. Prekryvanie vo velkosti
postihnutych ciev sa m&Ze pozorovat aj v ramci
tej istej chorobnej jednotky. Napriklad vaskulitida
vyskytujuca sa pri reumatoidnej artritide alebo
pri systémovom lupus erythematosus moze
postihnut najvacsie krvné cievy v tele, ako je aor-
ta (granulomatdézna aortitida), ale aj najmensie
kozné krvné cievy, hoci nie vzdy u toho istého
pacienta.
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Vaskulitidy velkych ciev

Medzi vaskulitidy velkych ciev zaraduje-
me Takayasuovu arteritidu a obrovskobun-
kovu arteritidu. Takayasuova arteritida (TAK)
je arteritida zasahujuca predovsetkym aortu
a velké tepny vychdadzajlce z aorty, pricom
histologicky ide vac¢sinou o granulomatézny
zapal. Objavuje sa u 0séb mladsich ako 50 rokov
a zasahuje najma Zeny (9). Obrovskobunkova
arteritida (GCA — Giant Cell Arteritis) je v porov-
nani s TAK vaskulitidou starsich oséb (nad 50
rokov), nakolko vznikd najma u 70 — 80-roc¢nych.
Zasahuje aortu a velké tepny, najma karotic-
ké a vertebralne artérie (10). Starsi ndzov pre
GCA je tempordlna arteritida, ale tento nie je
vhodny, nakolko mnohf pacienti s GCA nemaju
postihnutl temporalnu artériu a naopak, tem-
porélna artéria moze byt zasiahnutd aj inymi
vaskulitidami.

Vaskulitidy strednych ciev

Zasahuju najmd stredne velké artérie, prevaz-
ne visceralne, avsak artérie rézneho kalibru moézu
byt postihnuté tiez. Okrem stendz sa vyskytuju
¢asto aj aneuryzmy na postihnutych artéridch.
Polyarteritis nodosa (PAN) alebo starsi nazov kla-
sickd PAN je nekrotizujuca vaskulitida, ktord moéze
zasiahnut hociktord strednt alebo mald artériu,
ale nevznikd pri nej glomerulonefritida a nie su
pritomné ANCA protildtky (11). Kawasakiho choro-
ba (KD — Kawasaki disease) sa spaja so zvacsenymi
lymfatickymi uzlinami (starsi ndzov mukokutanny
uzlinovy syndrém) a zasahuje stredné a malé
artérie, predovsetkym koronarne artérie, ale mo-
Ze zasiahnut aj aortu a velké tepny. Vyskytuje sa
u novorodencov a malych deti.

Vaskulitidy malych ciev

Medzi vaskulitidy malych ciev patri jednak
skupina vaskulitid s pritomnostou ANCA proti-
latok, a jednak imunokomplexové vaskulitidy.
Tato skupina vaskulitid zasahuje predovsetkym
malé intraparenchymové artérie, arterioly, kapi-
laty a venuly, ale moZu byt postihnuté aj artérie
a vény stredného kalibru.

Vaskulitidy s pritomnostou ANCA proti-
Idtok tvoria skupinu nekrotizujucich vaskulitid.
ANCA (antineutrophil cytoplasmic antibody)
predstavuju heterogénnu skupinu autoproti-
latok, ktorych cielové antigény sa nachadzaju
v neutrofiloch, monocytoch a v endotelovych
bunkéch. V neutrofiloch si namierené proti
jednotlivym enzymom alebo inym proteinom
nachadzajicim sa v azurofilnych (myelopero-
xiddza — MPO, elastaza, katepsin G, proteindza
3 - PR3) alebo 3$pecifickych (laktoferin) granu-

lach. Patria sem tri nozologické jednotky: mik-
roskopickd polyangiitida (MPA), granuloma-
téza s polyangiitidou (GPA — pdvodny ndzov
Wegenerova granulomatdéza) a eozinofilova
granulomatéza s polyangiitidou (EGPA — p6-
vodny nazov Churgov-Straussovej syndrom).
Avsak nie kazdy pacient s diagndzou GPA ma
pozitivne PR3 ANCA protilatky a podobne, nie
kazdy pacient s EGPA mé pozitivne MPO ANCA
protildtky. Takychto pacientov ozna¢ujeme ako
ANCA-negativnych. Ide o analégiu séronegativ-
nych pacientov so systémovym lupusom alebo
s reumatoidnou artritidou.

Mikroskopicka polyangiitida sa prejavuje
najma glomerulonefritidou a plicnou kapila-
ritidou. Granulomatdzny zdpal nie je pritomny.
Granulomatoza s polyangiitidou (zndma zo star-
3ej literatury pod ndzvom Wegenerova granulo-
matdza) sposobuje nekrotizujuci granulomatoéz-
ny zapal hornych a dolnych dychacich ciest, ako
aj nekrotizujucu glomerulonefritidu. American
College of Rheumatology spolu s Americkou
nefrologickou spolo¢nostou a Eurépskou ligou
proti reumatizmu neodpordca pouzivat nadalej
Wegenerova granulomatéza ako ndzov choroby
(12). Eozinofilové granulomatéza s polyangiiti-
dou (starsi ndzov Churgov-Straussovej syndrém)
taktiez zasahuje respiracny systém a oblicky, pri-
¢om sa spaja s eozinofiliou a astma bronchiale.
Pritomnost eozinofilov v krvi a v tkanivéach je
zakladnou vlastnostou EGPA, ktorou sa odliSuje
od ostatnych vaskulitid malych ciev.

Imunokomplexové vaskulitidy malych ciev
sa vyznacuju pritomnostou depozitov imu-
noglobulinov a/alebo komplementu v stendch
kapilar, venul, arteriol a malych artérii. Patri sem
vaskulitida spojend s tvorbou protilatok proti
bazalnej membrane glomerulov, kryoglobuliné-
miova vaskulitida, IgA vaskulitida (Schonleinova-
Henochova) a hypokomplementové vaskulitida
pri urtike (anti C1q vaskulitida).

Vaskulitida spojend s tvorbou protilatok
proti bazélnej membrane glomerulov sa pre-
javuje glomerulonefritidou a plicnou hemo-
ragiou v dosledku zasiahnutia plicnych kapilar.
Protilatky totiz reaguju nielen s bazdlnou mem-
branou glomeruloy, ale aj s bazdlnou membré-
nou kapildr v alveoldch (13). V minulosti sa pre
kombinované postihnutie oblicky a pltic pouzi-
val eponym Goodpastureov syndrom.

Kryoglobulinémiovd vaskulitida (CV - cry-
oglobulinemic vasculitis) sa vyznacuje pritom-
nostou kryoglobulinov v sére, pricom byva
postihnuta najma koza, glomeruly a periférne
nervy. Termin idiopatickd CV (alebo primérna CV)
sa pouziva v pripade, ak nie je zndma etioldgia
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Obrdzok 3. Sekundérna kryoglobulinémiova
vaskulitida pri plazmocytéme

Obrdzok 4. Thromboangiitis obliterans — kri-
tickd koncatinova ischémia

ochorenia: ak je etioldgia zndma, ide o sekun-
darnu vaskulitidu, ktord sa oznacuje napriklad
ako CV asociovana s hepatitidou C alebo CV
asociovana s plazmocytdmom (obrazok 3) (14).

Pre IgA vaskulitidu (IgAV) sa v minulosti
pouzival eponym Schénleinova-Henochova
purpura. Dnes sa uprednostiiuje pojem IgA
vaskulitida, pretoze tento odrdza charakteristic-
ku patofyziologicku vlastnost ochorenia, a sice
pritomnost IgA imunokomplexov v cievnych
stenach. UloZeniny imunokomplexov sa moézu
vyskytovat len v jednom organe — napriklad
v koZi (izolovand koznd IgAV) alebo v oblicke (tzv.
IgA nefropatia). Avsak takéto limitované formy
ochorenia sa mézu po ¢ase zmenit na genera-
lizovanu, respektive systémovu formu IgAV. IgA
vaskulitida moze byt aj sekundérna, napriklad
pri chorobéch pecene, zapalovej chorobe Criev
alebo ankylozujucej spondylitide.

Hypokomplementova vaskulitida pri urtike
(HUV - hypocomplementemic urticarial vascu-
litis) (anti C1q vaskulitida) sa prejavuje glomeru-
lonefritidou, artritidou, obstruk¢nou chorobou
plic a onymi priznakmi.

Vaskulitidy zasahujtice r6zne cievy

Ide o vaskulitidy, pri ktorych su zasiahnuté
cievy rozneho typu (artérie, vény, kapilary), ako aj
velkosti (malé, stredné, velké). Podla klasifikacie
7 Chapel Hill je tu zaradend Behcetova choroba



a Coganov syndrém. Behgetova choroba (BD
— Behcet’s disease) zasahuje tak artérie, ako aj
vény, pricom sa prejavuje trombdzami tak v tep-
novom, ako aj zilovom systéme, kde vznikaju
povrchové aj hibkové Zilové trombdzy. Klinicky
obraz tvoria opakované aftézne ulcerécie v duti-
ne Ustnej a v genitdlnej oblasti, ako aj rézne koz-
né, o¢né, nervové, gastrointestinalne a kibové
priznaky. Coganov syndrém (CS — Cogan’s syn-
drome) je vaskulitida charakterizovana zapalo-
vym o¢nymi zmenami (intersticidlna keratitida,
uveitida, episkleritida), postihnutim vnutorného
ucha (hluchota, vestibularny syndrém), aortiti-
dou, aortovou aneuryzmou, zdpalom aortovej
a mitralnej chlopne.

Do tejto skupiny vaskulitid okrem BD
a CS patri aj obliterujuca tromboangiitida
(Winiwarterova-Buergerova choroba), ktora
taktieZ postihuje tak tepnovy, ako aj Zilovy sys-
tém. Zasahuje mladych ludi (vznik ochorenia
u mladsich ako 50 rokov), prejavuje sa najma
povrchovymi migrujucimi tromboflebitidami
a kritickou koncatinou ischémiou na hornych aj
dolnych koncatinach (obrazok 4). Zriedka méze
zasiahnut aj iné ako koncatinové cievne riecisko,
napriklad korondrne, mozgové ¢i rendlne (15).

Vaskulitidy mézu byt lokalizované alebo
generalizované. Lokalizované vaskulitidy (vas-
kulitidy zasahujuce jeden organ (SOV - single-or-
gan vasculitis) st velmi zriedkavé (16). Obycajne
postihuju izolovane kozu, centralny nervovy
systém, Creva alebo svaly, neskér v priebehu
ochorenia v3ak niekedy dochddza k systémo-
vého postihnutiu organizmu.

Zaver
Klasifikacia vaskulitid presla svojim historic-
kym vyvojom. Tak, ako sa zdokonalovali nase

vedomosti, postupne sa ustupovalo od pouzi-
vania viacerych ndzvov pre tU istu nozologicku
jednotku. V ndzvoslovi sa dnes preferuje ndzov
vystihujuci zdkladnu patofyziologicku ¢rtu ocho-
renia a nie nazov podla autorov, ktori ochorenie
ako prvf opisali.

Avsak stale nie je zndma presna patofyzio-
|6gia, najma v pripade primarnych vaskulitid.
Naviac, medzi jednotlivymi vaskulitidami exis-
tuju aj prekryvajlce sa priznaky, a teda diagnos-
tika byva ¢asto zdlhava. Bez ohladu na to, ¢o je
spustacim momentom imunitnej odpovede,
v kone¢nom désledku dochddza k podobnému
cievnemu poskodeniu, ¢fim mozno vysvetlit,
Ze patogeneticky odlisSné procesy mdzu mat
rovnaké klinické prejavy. Aj preto je diferencidlina
diagnostika a presné urcenie diagndzy pacienta
naro¢né. Spravna diagnostika vyzaduje doklad-
né zhodnotenie klinického obrazu, laboratér-
nych parametrov, histologickych udajov, ako aj
vysledkov zobrazovacich vysetrovacich metéd.
V pripade primarnych systémovych vaskulitid
nie su Casto k dispozicii dostato¢ne $pecifické
subjektivne priznaky ani objektivne znaky, ani
laboratérne testy a nie je zndma ani ich presna
etiopatogenéza. Napriek tomu je dbleZité vcas
a spravne diagnostikovat typ vaskulitidy, pretoze
liecha aj progndza jednotlivych vaskulitidovych
syndrémov je odlisna.
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