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Sekundadrne vaskulitidy pri systéemovych
ochoreniach spojivového tkaniva a poliekové
vaskulitidy
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Sekundarne vaskulitidy sprevadzaju rad beznych i vzacnejsich ochoreni a ich klinicky obraz je velmi pestry. NajcastejSie nachadzame
vaskulitidy pri infekénych ochoreniach, vaskulitidy poliekové, paraneoplastické; menej ¢asto sa vyskytuju pri systémovych chorobach
spojivového tkaniva, po oZiareni a transplantaciach. Vaskulitidy m6zu sprevadzat infekcie akéhokolvek pévodu - obvykle virusové, bak-
teridlne a parazitarne. Poliekové vaskulitidy byvaju obmedzené na kozu s klinickym obrazom leukocytoklastickej angiitidy, ale m6zu mat
i visceralné prejevy. Paraneoplastické vaskulitidy sprevadzaju solidne tumory a lymfoproliferativne ochorenia. Zo systémovych choréb
spojivového tkaniva sa s vaskulitidou stretdvame najcastejsie pri reumatoidnej artritide, pri systémovom lupus erythematosus, Sjogre-
novom syndréme, systémovej skleréze a dermatomyozitide, reumatickej horucke, relabujucej polychondritide a zmieSanom ochoreni
spojiva. Vaskulitida pri reumatoidnej artritide ma tri formy: postihnutie ciev v patogenéze reumatoidnej artritidy, samostatna vaskulitida
digitalnych tepien a syndrém ,klinickej reumatoidnej vaskulitidy“. Diagnéza vaskulitidy je dana predovsetkym histologickym nalezom
z biopsie. Lie¢ba spociva v ovplyvneni zakladného ochorenia; ak je netc¢inna, nasadzuje sa kombinovana imunosupresivna terapia.

Klacové slova: vaskulitida, infekcia, neoplazmy, systémové choroby spojiva, reumatoidna artritida.

Secondary vasculitides associated to connective tissue diseases and drug-related vasculitides

Secondary vasculitides usually accompany various common and rare conditions and their clinical picture is very diverse. Most frequently,
we find parainfectious, drug-related and paraneoplastic vasculitides, less commonly vasculitides in connective tissue diseases, after
radiotherapy or transplantation. Vasculitides may be associated to infection of any origin — usually to viruses, bacteria and parasites.
Drug-related vasculitides are mainly confined to the skin with picture of leukocytoclastic angiitis but visceral organs may be involved too.
Paraneoplastic vasculitides accompany solid tumours and lymphoproliferative processes. When related to connective tissue diseases we
commonly observe vasculitis in rheumatoid arthritis, systemic lupus erythematosus, Sjoegren syndrome, systemic sclerosis, dermatomy-
ositis, rheumatic fever, relapsing polychondritis and mixed connective tissue disease. Vasculitis in rheumatoid arthritis has usually three
forms: vessel involvement in the pathogenesis of rheumatoid arthritis, autonomous vasculitis of digital arteries, and ,clinical rheumatoid
vasculitis” syndrome. The diagnosis of vasculitis is usually based on pathological findings from biopsy. Management of secondary vas-
culitis lies in treatment of underlying disease and if it is ineffective combined immunosuppression should be introduced.
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Uvod

Sekundérne vaskulitidy vznikaju pri systémo-
vych ochoreniach spojivového tkaniva (1, 2), pri
infek¢nych a neoplastickych ochoreniach, ako
aj po niektorych liekoch. Sekundarne vaskuli-
tidy mézZu teda vyvolat rézne infekcie, niektoré
chemické a fyzikéIne faktory, ale aj viaceré pato-
logické reakcie s Ucastou imunitného systému
(3) (tabulka 1). Vsetky uvedené faktory mézu
mat funkciu spustaca kaskady dejov veducich
k vaskulitide. Vaskulitidy mézu byt lokalizované
alebo generalizované.

Z vaskulitid sprevadzajucich difuzne ocho-
renia spojiva je najcastejsia arteritida pri reuma-
toidnej artritide (RA), dalej pri systémovom lupus
erythematosus (SLE), naproti tomu su vaskulitidy
vzacne pri zmiesanej chorobe spojiva (MCTD) (4).
Reumatoidna a lupusova vaskulitida st opisané

v dalsom texte, u MCTD sa ojedinele nachadzaju
vaskulitické zmeny na sietnici.

Tabulka 1. Sekundérne vaskulitidy.

Vaskulitidy vyvolané infekciou

Vaskulitidy sprevadzajuce difizne choroby spoji-
vového tkaniva (reumatoidnd artritida, systémo-
vy lupus erythematosus, Sjogrenov syndrém, sys-
témova skleréza, dermatomyozitida, reumatic-

kd hortcka, relabujica polychondritida, zmiesana
choroba spojiva (MCTD - ,mixed connective tis-
sue disease”)

Vaskulitidy pri malignych ochoreniach
(lymfomy, myelomy, karcinémy)

Vaskulitida spojend so systémovymi ochoreniami
(sarkoidoza)

Liekmi indukované vaskulitidy

Poradiac¢na vaskulitida

Potransplantacna vaskulitida
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Vaskulitida pri reumatoidnej
artritide

Klasickd reumatoidna artritida (RA) je sy-
metrickd polyartritida, ktord moze mat rézne
druhy viscerdlneho postihnutia. Klinicka vas-
kulitida sa vyskytuje len u ¢asti chorych na RA
(5). Vaskulopatiu pri RA mdézeme pozorovat
v troch formdch:

postihnutie ciev zUcastnujuce sa na pato-

genéze RA,

samostatna vaskulitida prstov,

syndrom , klinickej reumatoidnej vaskulitidy”

(RV).

V dalsom opise sa budeme venovat predo-
vietkym reumatoidnej vaskulitide.

RV postihuje prevazne muzov vo vyssom
strednom veku, ¢asto faj¢iarov s anamnézou
RA trvajucou dlhsie ako desat rokov. Takmer



Tabulka 2. Vredy na dolnych koncatinach pri
RA (upravené podla Scotta).

Vyvolané vaskulitidou drobnych ciev

Udrziavané

- relativnou artériovou insuficienciou
-« venodznou insuficienciou

+ opuchom

- chronickou lie¢bou kortikoidmi

-+ opakovanymi traumami

vsetci boli liecenti liekmi modifikujucimi chorobu
a kortikoidmi. Typicky je nalez reumatoidnych
uzlikov, kostnych erdzii a deformit.

Etiol6gia a patogenéza

Chorf s RV maju obvykle vysoké titre reuma-
toidného faktora (RF) (6) a zistili sa u nich tiez
zvysené titre autoprotildtok proti cyklickému
citrulinovanému peptidu (7). Vyznam protilatok
proti cytoplazme neutrofilov je zatial nejasny
(8). Niektoré studie ukazuju, Zze kryoglobuliny
a spontdnne sa tvoriace komplexy RF su cas-
tejsie u chorych s RA spojenou s vaskulitidou
ako u jedincov so samostatnym kibovym ocho-
renim. Znizené hladiny komplementu a zvy-
sené hodnoty cirkulujucich imunokomplexov
tieZ koreluju s pritomnostou vaskulitidy pri RA.
Dalsim prikladom imunologickych zmien pri
RV st depozity imunokomplexov v centrdlnom
periférnom nervstve pacientov s aktivnou vas-
kulitidou, ktoré nezistujeme u chorych v remisii
alebo s nizkou aktivitou ochorenia. Takéto nalezy
sa obvykle vysvetluju ako dokaz ulohy cirkuluju-
cich imunokomplexov a aktivacie komplementu
pri vzniku RV.

Vyrazna prevalencia HLA-DR4 pri RV v po-
rovnani s nekomplikovanou RA a zdravou popu-
laciou svedci o imunogenetickej predispozicii.

Vznik mikrotrombov, trombocytéza a dobry
efekt antidosti¢kovych latok (antiagregancif)
viedli k tomu, Ze niektorf vyskumnici sa sustredili
na zmeny koagulécie v patogenéze RV. Nie je
vela vysledkoy, ale chori na akutnu vaskulitidu
maju vyrazne vyssie hladiny fibrinogénov ako
v chronickom stadiu vaskulitidy a lahko skra-
teny parcidlny tromboplastinovy ¢as v porov-
nani s chorymi bez vaskulitidy (9). Aj VWFAg je
u chorych s RV vyrazne zvyseny v porovnani
s jednoduchou RA. Naproti tomu sa nepozoroval
rozdiel v rychlosti spotreby dosticiek medzi RV
a samotnou RA.

Klinické prejavy
Klinicky obraz RV méZe mat obycajne na-
sledovné formy:
arteritida prstov (trieskovité hemoragie az
gangréna),

kozZné ulcerdcie (vratane pyoderma gangre-

nosum),

hmatnd purpura (t. j. leukocytoklasticka

vaskulitida),

periférna neuropatia,

myopatia,

arteritida viscerdlnych orgdnov (srdce, pli-

ca, Creva, oblicky, pecen, slezina, pankreas,

lymfatické uzliny a semenniky),
vaskulitida centrdlneho nervového systé-
mu.

V typickom klinickom obraze RV dominuje
postihnutie koZe. |schemické vredy na dolnych
koncatinach postihuju 50 - 60% chorych (10)
(tabulka 2). Dalsie kozné prejavy, ako purpura,
petechie a gangréna prstov su tiez ¢asté, zried-
kavejsie pozorujeme pyoderma gangrenosum
a erythema elevatum diutinum. Dal$im charakte-
ristickym prejavom su digitdlne mikroinfarzacie
bez daldich koZznych zmien.

Z neurologickych prejavov sa priblizne
u 40% pacientov s RV vyskytuje syndrom mo-
noneuritis multiplex, pri ktorom byvaju postih-
nuté horné i doIné koncatiny. Lahké symetricka
primarne senzorickd neuropatia obvykle posti-
hujuca dolné koncatiny je spojend s axonalnou
degeneraciou, demyelinizciou a cievnym po-
stihnutim. Dalej sa mézu vyskytnut Utlakové
syndromy, kréné myelopatie, amyloidéza a hy-
perviskozita. Na posudenie rozsahu neuropatie
je potrebné EMG vysetrenie.

Do obrazu RV patria celkové prizna-
ky — chudnutie a horucky s celkovou slabostou.
Pleuritida a perikarditida nie st Uplne typické pre
RV, méZe sa objavit aj pankarditida alebo koro-
naritida. Priblizne u stvrtiny chorych sa vyskytuje
splenomegalia, hepatomegdlia a zriedkavejsie aj
kompletny Feltyho syndrom.

Ocné postihnutie sa niekedy povazuje
za prvy prejav vaskulitidy. U chorych so skleriti-
dou a keratitidou sa moéze vyvinut fatdlna vas-
kulitida. Napriek tomu sa vyskyt o¢nych zmien
zasadne nelisi pri RV a samotnej RA.

Klinické postihnutie GIT pri RV sa pozoruje
priblizne u 10% chorych, perforacia ¢riev méze
prebiehat bez klinickych prejavov hlavne u star-
sich jedincov, a tak byt i pricinou néhlej smrti.

Rendlne postihnutie sa objavuje priblizne
u desatiny chorych, ked sa zaznamendva nalez
v mocovom sedimente a zvy3senie kreatininé-
mie. Sekéné nélezy viak dokazali az u polovice
chorych na RV zmeny na oblickéch.

Vseobecne platia zésady pre urcenie diagno-
zy ako priinych vaskulitidach. Treba urobit biop-
siu postihnutého orgénu. Ak to nie je mozné, je
indikovana angiografia.
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Laboratérne nélezy

BeZnd je vysokd FW, anémia, Casté je trom-
bocytéza a hypalbuminémia. Obcas zaevi-
dujeme leukocytdzu, trombopéniu, hypoga-
maglobulinémiu, zmeny v mocovom sedimente
a hyperkreatininémiu.

V imunologickych testoch byva u pacien-
tov s RV vyssi titer RF ako pri nekomplikovanej
RA. Ide o triedu IgM, menej ¢asto IgG. Dalej su
zlozky komplementu C3 a C4 znizené vyraz-
nejsie ako v pripade jednoduchej RA. Zmeny
kryglobulinov su nekonstantné, niektorf autori
ich popieraju. Vyskyt antinukledrnych protilatok
pri RV sa podstatne nelisi od chorych na samot-
nu RA. Niektoré studie dokazali zvyseny vyskyt
protildtok pANCA u pacientov s RV (15 - 19%)
v porovnani so skupinou pacientov s RA, avsak
bez vaskulitidy (11).

Histolégia

Histologické vysetrenie typicky dokazuje
nekrotizujucu arteritidu postihujicu cievy
s priemerom 250 — 400 ym a veducu k trom-
boze, naslednej fibréze intimy a rekanalizacii.
Postihnutie méZe mat aj charakter venulitidy,
leukocytoklastickej vaskulitidy alebo zmien ty-
pickych pre polyarteritis nodosa.

Pri RV sa zachycuju cievne zmeny na syno-
vii — zdurenie endotelu, perivaskularne infiltraty,
trombdza a edém intersticia. Dochadza k spo-
maleniu prietoku krvi v synovidlnej tekutine,
bunky T a B lymfocytov vstupuju venulami
do synovie, usddzaju sa v perivaskuldrnych
oblastiach a indukuju proces proliferacie ciev.
V tychto miestach sa hromadia aj mastocyty.

Aj nové vzniknuté reumatoidné uzliky sa
vyznacuju bohatou perivaskuldrnou gulato-
bunkovou infiltraciou. Viacero imunologickych
studif podporuje Ulohu arteritidy priich vzniku.
Perivaskuldrne infiltraty sa nachddzaju aj v en-
domyziu a perimyziu a endoneuriu a perine-
uriu. Nedavno si patolégovia vsimli depozity
imunokomplexov a perivaskularny infiltrat v kozi
chorych na RV. Pri mikroinfarzacidch nechtovych
|670k histologické vysetrenie ukazuje koncen-
trické zhrubnutie intimy a fibrézu prstovych
artérif (12).

Terapia

Vacsina chorych na RV bola uz lie¢ena na RA
kombinaciou NSA, liekmi modifikujucimi cho-
robu a imunosupresivami, ¢asto aj kortikoidmi
v perorélnej aj parenteralnej forme. Lie¢ba roz-
vinutej RV zavisi od ich klinickej manifestacie.
Zasadné je zanechanie fajcenia, kontrola krv-
ného tlaku a spravna vyziva. Mikroinfarzacie
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a distdlne senzorické neuropatie mozno liecit
ako nekomplikovanu RA.

KoZné ulcerécie vyZaduju dermatologicku
starostlivost vratane jemného debridementu
(excizie nekrotického tkaniva). Pokial nie je pri-
tomna celulitida alebo sepsa, nie su antibiotika
indikované. Vacsinou stacia obklady s mierny-
mi antiseptikami a kipele v hypermangane.
Niekedy je potrebné radikélnejsie chirurgické
riesenie postihnutého tkaniva.

Progredujuca ulcerédcia, gangrény prstov,
mononeuritis multiplex a visceralna vaskulitida vy-
7aduju agresivnejsi pristup. Osvedcili sa kortiko-
idy aimunosupresiva. Kortikoidy treba podavat
vo vyssich ddvkach ako pri nekomplikovanej RA,
ato 0,5 -1 mg/kg/den v jednej alebo niekolkych
rozdelenych davkach. Znizovanie mé prebiehat
velmi pomaly.

Lie¢ba cyklofosfamidom jednoznacne
zlepsuje progndzu, ako aj celkovy stav chorych
hlavne s o¢nym postihnutim. Je liekom volby pri
stredne tazkej a tazkej RV Podava sa vo forme
pulzov v davke 5 - 10 mg/kg (2).

Metotrexdt je menej toxicky a podla niekto-
rych sprav priaznivo ovplyvriuje kozné ulcerd-
Cie a neuropatie vyvolané RV. Je teda vhodny
na lie¢bu skor lahsich foriem RV pri starostlivom
sledovani klinického stavu. Treba si eSte overit
vhodnost podavania azatioprinu pri RV pri jeho
zndmom posobeni pri nekomplikovanej RA.

Pri velmi tazkych stavoch sa odporuca pulzné
podavanie kortikoidov, plazmaferéza, cyklosporin
A a chlorambucil. V tomto smere zatial neexistuju
vacsie subory chorych s validnymi tdajmi.

Liecba RV blokdtormi TNF-alfa je zatial dis-
kutabilnd. Niektoré prace opisujice malé subory
uvadzaju priaznivy efekt (13), naproti tomu sa
pri tejto terapii zaznamenal vyskyt ANCA pozi-
tivnych vaskulitid.

Prognédza

Prognoézu RV treba hodnotit v intenciach
prognozy RA bez vaskulitidy. Viacero prac svedci
o prekvapivo vysokej mortalite chorych na RV.
Ide vacsinou o pacientov s neurologickym po-
stihnutim, hlavne CNS, postihnutim srdca a ¢riev.
Chori, u ktorych bola diagnéza ur¢ena vo vys-
som veku, boli liecenf NSA, imunosupresivami,
a po urcenidiagnodzy RV kortikoidmi mali kratsiu
priemernu dobu preZitia. Tento fakt bol spojeny
s patologickym nélezom v mocovom sedimente
a hypergamaglobulinémii.

Na diagnézu RV myslime pri:

tazkej destruktivnej RA,

koznych zmenéch hlavne ischemického

charakteru,

neuropatii postihujicej dolné koncatiny,
skleritide alebo keratitide.

Vaskulitida pri systémovom lupus
erythematosus

Systémovy lupus erythematosus (SLE)
je multisystémoveé ochorenie a mnoho autorov
sa zhoduje, Ze ¢ast jeho klinickych prejavov je
vysledkom vaskulitidy alebo v niektorych orga-
noch skoér vaskulopatie. Previddaju [ézie malych
arteriol a postkapilarnych vendl, ale dochadza
i k z&palu a degeneracii velkych tepien a niekedy
aj Zil. SLE ma prevalenciu 0,005% a postihuje
prevazne Zeny v pomere k muzom 9: 1 (14).

Etiologia a patogenéza

Povod ochorenia je nezndmy. Mechanizmus
vzniku lupusové vaskulitidy (LV) vysvetluje nie-
kolko tedrii. Ide o geneticku predispoziciu, znize-
nie zloZiek komplementu C2 a C4, nedostato¢nu
opsonizaciu imunitnych komplexov zlozkami
komplementu, atd. Tak dochddza k zvysenej
adhézii cirkulujicich imunitnych komplexov (CIK)
na endotelialne bunky a ndsledne k poskodeniu
endotelu (15).

Klinické prejavy

Pri SLE sa vyskytuju pocetné klinické prejavy
vaskulitidy. Vzhladom na vyznam postihnutia
cievneho systému v patogenéze samotného
SLE a ndlezov z bioptickych a autoptickych studif
je vzdy diskutabilné, ¢i urcitd symptomatoldgia
patri este do obrazu nekomplikovaného SLE
alebo do uz pridruzenej LV (16).

Celkové priznaky ako horucka, chudnutie
a slabost su velmi casté u SLE, u LV byvaju nieke-
dy eSte viac vyjadrené, obzvIast pri visceralnom
postihnuti.

KozZna manifestécia byva vo forme uza-
verov periférnych artérif, ktoré vedu ku vzniku
ulceracii obvykle okolo ¢lenkov. Vacsie oklu-
zie vyvolavaju gangrénu prstov podobnu ako
uRV. Mézu sa tiez vyskytnut eflorescencie typu
urtiky, purpury, livedo reticularis a povrchovej
flebitidy.

Postihnutie kardiovaskuldrneho apard-
tu u SLE byva vo forme verukdznej Libman-
Sacksovej endokarditidy, pri ktorej sa preukdzala
depozitaimunokomplexov v drobnych cievach
chlopni. Koronarne artérie prechadzaju extra-
i intramurdlnymi zdpalovymi i degenerativny-
mi zmenami, ale akutny infarkt myokardu nie
je casty. Okluzie korondrnych tepien vyvolané
aterosklerotickym procesom su tiez Castejsie
v dbsledku neziaducich Ucinkov dlhodobej
alebo masivnej terapie kortikoidmi. Tieto pre-
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pardty zvysuju krvny tlak a urychluju ateroge-
nézu. Koronarografické vysetrenie doplnené
endomyokardidlnou biopsiou napoméaha pri
zhodnoteni rozsahu zdpalovych a aterosklero-
tickych zmien.

Postihnutie periférneho nervového systé-
mu nachadzame menej ¢asto nez u RV, vacsi-
nou ako mononeuritis multiplex. Naproti tomu az
tretina chorych ma priznaky postihnutia CNS
vo forme cievnej mozgovej prihody, epileptic-
kych zachvatov, chorea minor nebo psychdzy.
Podkladom tychto priznakov je postihnutie
drobnych i velkych tepien, ale akitna nekroti-
zujlca arteritida je vzacna (17). Na posudenie
zavaznosti cievneho postihnutia mozgu je vhod-
né urobit vysetrtenie MRI, eventuélne i jednofo-
ténovu emisnu pocitacovu tomografiu. O¢né
postihnutie je menej bezné. Asi u 10% chorych
zistujeme uveitidu a konjuktivitidu.

Plicne postihnutie SLE byva vo forme pleu-
ritidy (30%) a iba zriedka vo forme fibrotizujuicej
alevolitidy. Pleuritida byva ¢asto v rdmci gene-
ralizovanej polyserozitidy, pri ktorej histologicky
nachadzame zndmky kapilaritidy.

Postihnutie obliciek lupoidnou nefritidou
a nefrogénnou hypertenziou ma ¢asto rozhodu-
jucivyznam pre prognézu chorého. Pri tazkej pro-
liferativnej forme lupoidnf nefritidy sa zachycuje
mnozstvo cievnych zmien rézneho stupna.

Gastrointestindlny trakt byva postihnuty
vaskulitidou v dvoch formach. Jednak to by-
va arteritida drobnych ciev peritonea a potom
vaskulitida mezenterickych tepien veduca k per-
foracii tenkého alebo hrubého ¢reva. Na dokaz
takejto manifestéacie je potrebné angiografické
vysetrenie.

Laboratérne nélezy

SLE je charakterizovany niektorymi zmena-
mi laboratérnych testov. Ide o pancytopéniu
s vyraznou leuko- a lymfopéniou, pozitivitu
antinukledrnych protilatok (ANP), potom pro-
tildtok proti dvojvlaknovej (nativnej) DNK,
pripadne pritomnost dalsich autoprotilatok.
Byvaju zvysené hodnoty CIK a pokles zloziek
komplementu C3 a C4. Neexistuje sice ziadny
Specificky laboratorny ukazovatel, ktory by odli-
Soval SLE od procesu s LV, ale titry protildtok proti
DNK a hladiny komplementu dobre vyjadruju
aktivitu vaskulitického procesu.

Histolégia
Rovnako ako pri RV mézeme u LV zhruba
rozlisovat tri typy histologickych zmien (2):
najmiernejSia a najcastejsia lézia je tzv. fi-
brinoidna nekroéza, pri ktorej nachddzame



v stendch tepien rézneho kalibru depozity

zloZzené z komplementu, imunoglobulinov

a fibrinogénu. Bunkova infiltracia je nevyraz-

né alebo chyba, ale proliferacia vaziva vedie

k zUZeniu limenu az uzaveru postihnutych

ciev;

menej ¢asta je vaskulitida drobnych ciev

s bohatym zapalovym bunkovym infiltra-

tom cievnej steny a perivaskularne. Tento

typ vaskulitidy moéze postihovat ktorykolvek
orgén a nachadzame ju asi u 20 % chorych

s koznou formou LV;

vzacnejsie sa manifestuje tazkd systémova

nekrotizujuca vaskulitida typu polyarteritis

nodosa postihujuca stredne velké artérie.

Viyvolava rozsiahle ischemické zmeny orga-

nov, spravidla vsak nepostihuje aortu a jej

hlavné vetvy.

Pri oblickovej biopsii se k opisu glomeru-
ldrnych zmien u SLE pouziva klasifikdcia WHO
rozlisujuca pat zdkladnych typov nélezov: typ
| = normalny nélez, typ Il - mezangiélna glo-
merulonefritida, typ Ill — fokdlne proliferativna
glomerulonefritida, typ IV - difizna prolifera-
tivna glomerulonefritida, typ V — membrandzna
glomerulonefritida.

Terapia

Liecba sa riadi podla rozsahu ochorenia
a jeho celkovej aktivity. Pri koznej forme LV
nebo minimalnom viscerdlnom postihnuti
sa podavaju kortikoidy vacsinou dlhodobo.
Multiorgdnové postihnutie s celkovymi priznak-
mi je indikdciou na terapiu imunosupresivami
(18). Obzvlast pri rendlnom a mozgovom po-
stihnuti alebo pri preukdzani nekrotizujicej
vaskulitidy typu PAN sa v kombindcii s korti-
koidmi podéva cyklofosfamid vo forme pulzov
(10 mg/kg), dalej azatioprin nebo cyklosporin
A, ktory ma v kombindcii s kortikoidmi velmi
dobré vysledky. Pri tazsich stavoch sa robia
plazmaferézy.

Progndza
Vdaka zlepsenej diagnostike a terapeutic-
kym moznostiam sa podarilo znizit Umrtnost
na SLE na 5% i pri manifestovanej LV. Horsiu
progndzu maju pripady s postihnutim obliciek
a CNS nekrotizujucou vaskulitidou typu PAN.
Na diagnézu LV myslime pri:
SLE s vy3simi titrami antinukledrnych proti-
|&tok a protildtok proti dvojvldknovej DNK;
ulcerdciach a gangrénach na konc¢ekoch
prstov a ¢lenkoch;
postinnuti CNS — paréze a epilepsii;
ischemickej chorobe srdca.

Vaskulitida pri Sjogrenovom
syndréme

Primarny Sjogrenov syndrém je chronické
progredujtce autoimunitné ochorenie so Siro-
kym spektrom klinickych prejavov od lokdlneho
postihnutia exokrinnych Zliaz az po multisysté-
movu chorobu.

Klinicky obraz

V klinickom obraze nastupuju vaskulitic-
ké prejavy spravidla niekolko rokov po urceni
diagndézy. Postihnutd byva predovsetkym koZa
ako hmatna purpura a petechie, niekedy ako
erythema multiforme alebo annulare a ulcera-
cie na dolnych konéatinach (19). Dalej vaskuli-
tida zasahuje oci, periférne nervy, oblicky, GIT
a svaly. O¢nd vaskulitida vedie k poskodeniu
rohovky a skléry, neurologické postihnutie ma-
va charakter periférnej senzorickej neuropatie
pancuchovitého typu alebo mononeuritis mul-
tiplex (20). Bolesti brucha niekedy aj typu nahlej
brusnej prihody signalizuju pozapalovy uzaver
mezenterickych tepien (21). Priblizne u 10% po-
zorujeme postihnutie obliciek, membrandz-
nou, membranoproliferativnou alebo fokélne
segmentalnou glomerulonefritidou, pripadne
intersticidlnou nefritidou. Na urcenie diagndzy
nestaci angiografia — byva negativna, treba ju
overit pomocou biopsie.

Laboratérne nélezy

V laboratérnych testoch dominuje anémia,
vysokd FW, hypergamaglobulinémia, vysoké
titre RF, pritomnost ANP, niekedy pritomnost
kryoglobulinu a pokles hladin komplementu.

Histoldgia

Histologicky nachadzame $tyri typy zmien:

akutnu nekrotizujucu arteritidu v obli¢kach,

GIT vratane Zl¢nika;

leukocytoklastickd vaskulitidu na koZi, sliznici

rekta a priusnej zlazy (22);

lymfocytarnu vaskulitidu na kozi, vo svaloch

a periférnych nervoch;

endarteritis obliterans na prstoch, nervoch

a rektélnej sliznici.

Akutna nekrotizujuca vaskulitida a endarteri-
tida postihuje svalové tepny stredného a malého
kalibru, naproti tomu leukocytoklastické a lymfo-
cytova vaskulitida kapildry a venuly (23).

Terapia

Pri tazkych systémovych prejavoch je indi-
kovana liecba kortikoidmi s cyklofosfamidom
najlepsie vo forme pulzov, pripadne s opakova-
nou plazmaferézou.

Prehladové ¢lanky

Prognodza
Prognodza je pri véasnom rozpoznani cho-
roby aj pri pripadoch s viscerdlnymi prejavmi
vcelku dobré.
Na pritomnost aktivnej vaskulitidy pri
Sjogrenovom syndréme myslime pri:
purpure, petechiach alebo ulceraciach;
periférnej neuropatii alebo mononeuritis
multiplex;
priznakoch nahlej brusnej prihody.

Vaskulitida pri dermato/
polymyozitide

Polymyozitida (PM) je zapalové ochorenie
svalov, ktorého hlavnym priznakom je svalova
slabost. Pri dermatomyozitide (DM) je navy-
se postihnutéd koza. Rozdeluje sa na viacero
podskupin, vyznamna je stvislost s malignymi
procesmi.

Ide o zriedkavé ochorenie, ktoré sa vyskytuje
priblizne v 0,008 %. Zeny su postihnuté ¢astejsie
akomuzi (3:1) (24).

Etiologia a patogenéza

Etiologia a patogenéza su doteraz nejas-
né. Uvazuje sa o troch faktoroch - virusovom
povode, abnormalnej imunologickej reakcii
v zmysle autoimunitného procesu a vaskuli-
tide. Pocas virusovej infekcie sa menia svalo-
vé vldkna a stdvaju sa autoantigénom, ktory
spusta autoimunitnu reakciu. Pri tejto reakcii
méze dochdadzat k ukladaniu imunokomplexov
a rozvoju vaskulitidy. Depozity v cievach sa
nachadzaju hlavne u chorych na detskd der-
matomyozitidu.

Klinicky obraz

V klinickom obraze dominuje proximalna
svalovd slabost'koncatin, dalej byva postihnuty
larynx i farynx, ale aj dychové svaly a myokard.
Zriedkavejsie je plticne postihnutie v zmysle
pneumonie alebo fibrozy, aj vaskulitida sa méze
manifestovat pod obrazom plicnej hypertenzie.
KozZné zmeny pri dermatomyozitide mavaju
formu erytému a presiaknutie je predovsetkym
v oblasti tvare a ruk. Klinicky jasné znaky vas-
kulitidy su pri PM zriedkavé, ovela castejsie ich
vidime pri detskej DM. Najbeznejsimi koznymi
prejavmi su erytém, livedo reticularis, telangiek-
tdzie na hornych vieckach, periungudlne infar-
zacie, ulcerdcie a atrofické jazvy. K postihnutiu
GIT dochadza pri detskej dermatomyozitide.
Postihnuté deti sa stazuju na silné bolesti bru-
cha, hematemézu a melénu a ich podkladom
byva krvacanie, ulcerécia, perforacia, peritonitida
nebo infarzacia (25).

www.solen.sk | 2010;2 (3) | Vaskularna medicina



Prehladové ¢ldnky

Laboratérne nélezy

Laboratérne testy ukazuju okrem zvysenia
reaktantov akutnej fazy vysoké hodnoty kre-
atinkindzy, ktord dobre koreluje s rozsahom
a aktivitou ochorenia, dalej ALT, AST a LDH.
Specificky ukazovatel pre vaskulitidu pre ocho-
renie neexistuje, iba hodnoty zmienenych tes-
tov byvaju vyrazne zvysené. Dalej nachadzame
u60% chorych pozitivitu antinukledrnych proti-
l&tok (ANP) a priblizne u 30 % anti Jo-1.

Histoldgia

V histologickom obraze vaskulitidy dominuje
postihnutie drobnych svalovych artérii, arteriol
a kapildr. Lézie sa podobajui zmendm pri progre-
sivnej systémovej sklerdze s proliferaciou médie
aintimy. Vintime sa nachadzaju depozity zlozené
zimunoglobulinov a komplementu, menej ¢asto
v médii a perivaskuldrne. V kapildrach dochadza
v aktivnej faze k infiltracii a vzniku depozitov, po-
tom k zhrubnutiu bazalnych membran. Takéto
zmeny mdzeme zaznamenat uz vo v¢asnej faze pri
kapilaroskopickom vysetrenti, pri ktorom nachadza-
me poruchu usporiadania kapilar, znizenie poctu
a pocetné dilatacie kapildr s vyraznym vetvenim.

Terapia

Liecba vaskulitickych prejavov pri polymyoziti-
de/dermatomyozitide sa zasadne nelisi od terapie
zakladného ochorenia. Lieckom volby su kortiko-
idy, ktoré treba nasadit vcas, napriklad prednizén
vdavke 1 mg/kg/den. Kladny efekt liecby po 2 -3
mesiacoch nie je zriedkavy. V rezistentnych pripa-
doch sa pridava azatioprin alebo metotrexadt,
menej Casto cyklofosfamid (26). Pri paraneoplastic-
kych procesoch ide o lie¢bu zdkladného ochorenia.
Vaskulitida GIT, ktord méze sposobit perforéciu,
vyZaduje chirurgickeé riedenie.

Prognéza

Progndza je rozdielna — pri primarnej po-
lymyozitide/dermatomyozitide 90 % chorych
preZiva 5 rokov, naproti tomu pri paraneoplas-
tickych iba 50 %. Najcastejsou pri¢inou smrti je
postihnutie pltc a srdca, dalej komplikécie imu-
nosupresivnej lie¢by, u deti niekedy perforacia
GIT. Vaskulitidou vyvolané orgdnové postihnutie
vedie k zhorseniu prognézy.

Na pritomnost aktivnej vaskulitidy pri
PM a DM myslime pri:

erytéme, livedo reticularis a ulceraciach;

perforujucich ulcerdcidch v GIT.

Vaskulitida pri systémovej skleréze
Systémova skleréza (55¢) je zdpalové au-
toimmunitné ochorenie nejasnej etioldgie, pri

ktorom dochadza k devaskularizécii a fibrotizacii
koZe a vnutornych orgénov. Prevalencia choroby
je 0,005 9% a postihuje prevazne zeny (7 : 1).

Patogenéza

V patogenéze SSc hra nespornu uUlohu po-
stihnutie ciev, ¢o bolo podrobnejsie dokdzané az
nedavno. Preukdzalo sa, Ze na samom zaciatku
choroby dochédza v postihnutych orgdnoch
k poruchdm mikrocirkuldcie na imunologickom
podklade. Zd4 sa, Ze najprv trombocyty a mak-
rofagy a niekteré sérové faktory (leukotriény)
vyvoldvaju poskodenie endotelidlnych buniek.
Nasledne dochddza k uvolfiovaniu rastovych
faktorov z dosticiek (napriklad rastového faktora
uvolneného z dosticiek), ktoré stimuluju prolife-
raciu intimy. O Ucasti imunologickych faktorov
sveddia takisto zvysené titre antinuklearnych
protildtok a pokles cirkulujicich T lymfocytov
a ich nazhromazdenie v tkanive zmenenom
zapalom. Lymfocyty secernuju pocetné lym-
fokiny, ktoré indukuju proliferaciu fibroblastov
a vystupnovanu syntézu kolagénnych vidkien.

Klinicky obraz

Najcastejsim priznakom postihnutia ciev
u SSc je vazoneurdza — Raynaudov fenomén
(90 %), mikroinfarzacia na konc¢ekoch prs-
tov a ulceracie na dolnych koncatinach az
gangréna prstov (27). Vaskulitida byva vzacna
a opisuje sa najcastejsie v dvoch forméch — pri
SSc so sekundarnym Sjégrenovym syndrémom
a pri limitovanej forme, tzv. CREST syndrome
(Calcinosis, Raynaudov fenomén, dysmotilita
Ezofédgu, Sklerodaktylia, Teleangiektazie). Vzacne
bola opisand nekrotizujlca vaskulitida velkych
a strednych tepien ako gangréna prstov (28).
Zavazné postihnutie plic a obliciek je spreva-
dzané obliterujucou fibrézou intimy arteriol, ¢o
vedie vede k fibrinoidnej nekréze alveolov nebo
glomerdl, obvykle s pozitivitou autoprotildtok
PANCA (29), niektorf autori v3ak vyznam ANCA
protildtok u SSc popieraju (30).

Laboratérne nélezy

Laboratérne testy charakteristické pre SSc
(vyssie FW, CRP, pozitivne ANP a anti Scl-70) ni-
jako nevystihuju aktivitu vaskulitického procesu,
snad viac ukazujui zmeny plazmatickej koncen-
tracie antigénu vonWillebrandovho faktoru.

Histolégia

V histologickom obraze pozorujeme pri po-
Skodeni endotelu zvysenud permeabilitu kapilar,
¢o vedie tiez ku stimulacii tvorby kolagénu fib-
roblastmi. Takto je potlacend novotvorba kapildr,
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avsak zvy$né maju zvacseny priesvit. V tepnach
ma poskodenie endotelu za ndsledok agregaciu
dosticiek s ndslednym zmnoZenim vaziva v in-
time i adventicii a proliferaciu buniek médie.
Dochédza preto k zdzeniu limenu az uzatvo-
reniu ciev. V postihnutych orgdnoch mozno
vidiet uzavery malych tepien a arteriol s obli-
terujucou proliferdciou intimy, ktord pripomina
supky cibule. KoZné biopsie v réznych $tadiach
SSc preukézali, Ze vyraznd bunkovd infiltracia sa
objavuje iba v najvcasnejsej faze choroby.

Terapia

Terapeuticky sa vaskulitidu pfi SSc na roz-
diel od inych difuznych ochorenf spojiva neda-
ri uspokojivo ovplyvnit. Poskodenie endotelu
s naslednou devaskularizéciou a fibrézou je
ireverzibilné. V- minulosti sa podaval kolchicin,
penicilamin a rézne imunosupresiva, avsak jasny
dbkaz o ich ucinnosti neméame.

Prognéza

Progndza SSc nie je dobrd, pretoze 5 rokov pre-
Ziva menej ako 659% nemocnych. Plticna hyperten-
zia a fibréza s kardidlnym a rendlnym postihnutim
sU hlavnymi limitujucimi manifestaciami.

Na pritomnost aktivnej vaskulitidy pri
SSc myslime pri:

mikroinfarzacidch pod nechtami,

ulceracidch az gangréne koncekov prstoy,

rychlo progredujucej plticnej fibréze.

Poliekové vaskulitidy

Poliekové vastkulitidy (PV) mézu vznikat
mechanizmom vsetkych styroch typov alergickej
reakcie, a teda maju mnoho rovnakych znakov
ako vaskulitidy vyvolané virusovymi, bakterial-
nymi alebo neznamymi antigénmi. Postihuju
malé cievy, hlavne postkapildrne venuly, ktorych
permeabilita predisponuje na ukladanie réznych
imunitnych komplexov (31).

Vyskyt ochorenia

Frekvencia vyskytu PV nie je zndma. Lieky
spdsobuju 10 — 20% koznych vaskulitid, ale pred-
stavuju len 8,8% pripadov vaskulitidy z 9652 zhro-
mazdenych American College of Rheumatology.
Z iného pohladu sa zistilo, ze 12 % vsetkych koz-
nych zmien vyvolanych liekmi ma biopticky do-
kézané vaskulitické zmeny (32). Pritom 30 - 50%
pripadov hypersenzitivnych vaskulitid je nasled-
kom uzivania niektorych liekov.

Vyvolavajuce latky
Lieky, ktoré sa povazuju za vyvolavajlice
¢initele PV, sU uvedené v tabulke 3. Ich pria-



Tabulka 3. Lieky vyvoldvajuce poliekovu

Tabulka 4. Najcastejsie klinické manifestacie

vaskulitidu. liekmi indukovanej vaskulitidy

Analgetika fenacetin Celkové horticka*

Antiarytmika chinidin priznaky maldtnost*
prokainamid artralgie/artritidy*

Antibiotika ampicilin myalgie/myozitida
cefoxitin

erytromycin
chloramfenikol
penicilin
rifampicin
tetracyklin
makrolidy

Kozné prejavy - hmatna purpura®
petechie®
makulopapuldrna Iézia
ulceracie

livedo reticularis

ulceracie prstov

Antihelmintika

levamizol

Chorobu modifiku-
juce antireumatic-
ké lieky

penicilamin

Nesteroidové
antireumatika

kyselina acetylsalicylova
alklofenak

diklofenak

ibuprofén

indometacin

kyselina mefenamova
naproxén

piroxikam

Antiastmatika

chromoglykat sodny
terbutalin

Antidiabetika

chlérpropamid
metformin

Antihistaminika

difenhydramin

Antihypertenziva

atenolol
kaptopril
diltiazem
hydralazin
nifedipin

Antikoagulancia

streptokinaza

Antiuratika alopurinol
kolchicin
Biologicka liecba blokatory TNF-alfa
Cytostatika, busulfan
imunosupresiva melfalan
metotrexat

metyltiouracil
propyltiouracil

indium-113m
Dermatologika izotretinoin
Dietetikum tryptofan
Diuretika chlértiazid

chlértalidon

furosemid

spironolakton

H2-antagonisty

cimetidin

Chemoterapeutika

ciprofloxacin
kotrimoxazol
griseofulvin
sulfasalazin

Sulfénamidy

iproniazid
izoniazid

Psychofarmaka

bromid
diazepam
enotiaziny
karbamazepin
maprotilin
metamfetamin

Vakciny

Varia

dextran
hematoporfyrin

Vitaminy

Visceralné
prejavy

obli¢ky*: glomerulonefritida,
intersticidlna nefritida

plica: krvacanie do alveol,
pleuritida

pecen: hepatomegdlia, hepa-
titida, granulémy v peceni
gastrointestinalny trakt: brus-
né bolesti alebo krvéacanie
centralny nervovy systém:
cievna prihoda ischemického
alebo

hemoragického pévodu
periférny nervovy systém:
mononeuritis multiplex

Vysvetl. * — relativne Castejsie prejavy.

ma suvislost so vznikom vaskulitidy nie je ¢asto
dokézana. Vacsina chorych uZiva kombinaciu
roznych farmak. V niektorych pripadoch boli
lieky predpisané na zéklade priznakov zo za-
¢iatku nejasnej choroby, napriklad difizneho
ochorenia spojiva, ktoré naopak moze byt
pravym poévodcom vaskulitidy. To sa tyka pre-
dovietkym nesteroidovych antireumatik (NSA)
a antibiotik. Niektoré lieky ako prokainamid, hy-
dralazin a 3-blokatory st schopné navodit lupus.
Pri chorych s RA a SLE méze ist o reumatoidnu
vaskulitidu, ktord je stimulovana liekmi, ako me-
totrexat a jodid draselny. Niektoré lézie nemiznu
po vysadenf lieku, alebo recidivuju. Testovanie
sa spravidla nerobi pre riziko diseminovanej vas-
kulitidy alebo Zivot ohrozujuceho postihnutia
visceradlnych organov.

Lieky blokujuce faktor nekrézy tumorov
(TNF) sa stale viac a dlIhsie pouzivaju na liecbu
RA, psoriatickej artritidy a ankylozujicej spon-
dylitidy a niektorych systémovych ochoreni.
V poslednom ¢ase sa objavuju spravy o vzniku
autoimunitnych procesov po podani takychto
preparatov. Pri analyze neziaducich ucinkov
boli opisané pripady nekrotizujucej vaskulitidy
(33).

Klinické prejavy

Najcastejsie klinické prejavy su uvedené
v tabulke 4. Patria k nim celkové priznaky, ako
slabost, malatnost a teploty, ktoré sa vyskytuju
aZu909% chorych, predovsetkym s visceralnym

postihnutim.

Prehladové ¢lanky

Kozné lézie sa nedaju odlisit od prejavov
hypersenzitivnych vaskulitid. Objavuju sa vac-
sinou 7 — 10 dnf po prvom podani podozrivého
lieku. Takéto latencia je kratsia u chorych, ktorf
sa uz s takymto preparatom stretli. Spolo¢nym
znakom je sui¢asny vyskyt niekolko réznych eflo-
rescencif. Hmatnd purpura sa vyskytuje priblizne
u polovice chorych na PV Niekedy ma exantém
formu petechif, v pripade rozsiahlejsich zmien
s centralnou nekrézou, ale ¢asto petechie vidi-
me spolu s purpurou a makulami. Urtikaridlne
prejavy sa vyskytuju iba u 10% pacientov, opi-
sané boli aj livedo reticularis a difizny opuch
dolnych koncatin, Uzlovité, bulézne, ulcerativne
a hemoragické Iézie su vynimocné a su preja-
vom tazkého diseminovaného ochorenia (34).
Erupcie sa vysievaju symetricky, ¢asto posti-
huju koncatiny, viac dolné - stehnd a gluteal-
nu oblast. Generalizovany exantém budfi ¢asto
podozrenie na viscerdlne postihnutie. Lézie su
spravidla rovnakého veku a miznu niekolko tyz-
dnov po vysadeni lieku, vac¢sinou zanechdvaju
hyperpigmentécie alebo jazvy.

Postihnutie vnutornych organov sa opisuje
v 50 - 60% pripadov. Obli¢ky su postihnuté
u 60% chorych s diseminovanym ochorenim.
Masivna hematuria je zriedkava, ale mikrosko-
pickd hematuria sa nachadza castejsie a méze
byt jedinym priznakom. Niekedy je spojena
s proteinuriou alebo nefrotickym syndrémom,
ktory vedie niekedy az k rendlnej insuficiencii
s potrebou hemodialyzy.

Vacsina chorych sa stazuje na artralgie. Ani
synovitida nie je zriedkava. Postihnuté byvaju
kolend, lakte, zapéstia a ¢lenky v oligoartikularnej
alebo polyartikularnej forme. Biopsia synovie
ukazuje nespecifické zmeny. Casté su aj myalgie,
biopsia svalu je bud bez zmien, alebo sa dokaze
vaskulitida drobnych ciev.

Kardiopulmondlne postihnutie sa obja-
vuje az u polovice chorych s viscerdlnou mani-
festaciou, najcastejsie vo forme dychavi¢nosti
az astmatickych zachvatov. Hemoptyza, infil-
traty s dutinami a pleuritida su zriedkavé (35).
Vaskulitida korondrnych ciev, kardidlna insufi-
ciencia a perikarditida si menej obvyklé.

Postihnutie GIT sa moze vyskytnut vo for-
me bolesti brucha s hnactkami a enteroragiou,
Castejsia je hepatomegalia s elevaciou peceno-
vych testov a cholestdzou.

Mononeuritis multiplex je menej casté ako
pri polyarteritis nodosa. Postihnutie CNS bolo
opisané opakovane. Pri generalizovanej fatalnej
forme sa naslo aj postihnutie pankreasu, ZI¢nika,
nadobliciek, prostaty, maternice, testes, stitnej
Zlazy a podobne.

www.solen.sk | 2010;2 (3) | Vaskularna medicina



126 | Prehladové cldnky

Laboratérne vysetrenia

BeZné su zvysené hodnoty reaktantov
akutnej fazy a mierna leukocytéza. Leukopéniu
pozorujeme po propyltiouracile a levamizole.
Eozinofilia sa povazuje za typicky ukazovatel
poliekovej vaskulitidy. Znizené hladiny komple-
mentu nie su ¢asté, o zmenach hodndt CIK sa
spravy rozchadzaju (36). Bezné autoprotilatky
a kryoglobuliny su spravidla negativne. Pokial
s pozitivne, vznikd podozrenie na niektoré z di-
fuznych ochorenti spojiva. Pri rendlnej manifes-
tacii sa moZe objavit pozitivita ANCA protildtok
(37). Z hladiska specifickych testov bunkovej
imunity je blasticka transformacia lymfocytov
a degranuldcia mastocytov ¢asto pozitivna, nie
vsak 100% (38).

Histoldgia

Biopsia koznych |ézif dokazuje postihnutie
drobnych ciev s mononukledrnym infiltratom
s pocetnymi eozinofilmi $iriacimi sa aj perivas-
kuldrne. Mdva malu alebo ziadnu cytoklaziu,
normalny komplement a lymfocytarny infil-
trat typicky pre oneskorenu alergicku reakciu.
Niekedy sa zachytia lozZiska fibrinoidnej nekro-
zy ako priamy toxicky ucinok niektorych Iatok.
Zmeny su rovnaké ako pri sérovej chorobe.

Imunofluorescencné vysetrenie ukazuje
vacsinou depozity C3 a imunoglobulinov
v cievnej stene. Najcastejsie su zastupené IgM,
IgE a niekedy aj IgA.

Celkovo sa d& povedat, Ze histologické na-
lezy pri PV nie su charakteristické, ale niektoré
|ézie sa vyskytuju Castejsie ako iné. Napadna je
napriklad nepritomnost depozitov IgG oproti
inym typom vaskulitid.

Diferencidlna diagnéza

Makroskopicky a mikroskopicky obraz PV
nie je charakteristicky, preto treba vzdy hladat
suvislost vzniku klinickych prejavov s poddvanim
urcitého lieku.

Terapia

Prvym opatrenim je vysadit podozrivy
liek, urcit rozsah vaskulitidy, hlavne vysetrenim
mocového nélezu. Odporuca sa predpisat ste-
roidy, pokial st znaky visceralneho postihnutia.
Za Ucinné sa povazuju aj cyklofosfamid a aza-
tioprin (39). Nikdy nie je vhodné predpisovat
kauzalnu terapiu. Problémy nastavaju, ked' su
vietky vhodné lieky chemicky pribuzné, alebo
ak ide o polyvalentnu liekovu alergiu, ako je to
Casté pri rozvinutom AIDS.

Prognodza
Pokial je PV obmedzend na koZu, progndéza
je vyborna. Po vysadeni inkriminovaného lie-
ku nebyva potrebna terapia. Pri diseminovanej
forme je umrtnost az 30%, z coho 84 % pripada
na vaskulitidu. Naj¢astejsou pricinou smrti byva
zlyhanie srdca alebo obliciek.
Na diagnézu PV myslime pri:
-+ vyskyte réznych eflorescencif sucasne;
+hematurii niekedy s proteinuriou;
- dychavi¢nosti, astmatickych zdchvatoch
alebo hemoptyze;
- artralgidch a myalgiach.

Prehladovy ¢ldnok bol vypracovany s podpo-
rou VZ MZd CR & 000237801
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