1C Systémovy lupus erytematodes a antifosfolipidovy syndrom

SLE

Definice
SLE je systémové AlO, pfi kterém dochazi k tvorbé organové nespecifickych autoAb, ukladani imunokomplext a
dal$im imunopatologickym reakcim navozujicim postizeni RUZNYCH orgénai.

,Systémovy = postizeno vice organu“ ,,Lupus = nemoci kiize“ ,Erytematodes = zaCervenani kize”

Obecna charakteristika

SLE je onemocnéni, které mliZze postihnout témér jakoukoliv tkan v téle (CNS, PNS, srdce, plice, ledviny, GIT, kzi,
sliznice, krev a KD, klouby aj.) = proto mize mit velmi variabilni KO i laboratorni nalez = proto je diagnostika
sloZitd a znacné individualni, pficemz neexistuje Zddné 100% specifické dg. kritérium. Vedle diagnostiky pro SLE
existuje , diagnosticka klasifikace” (zatimco cilem diagnostiky je stanoveni progndzy a terapie, tak cilem
diagnostické klasifikace je vytvofeni homogenni skupiny pro vyzkum! NEPLEST!) = s ohledem na to, Ze KO je
variabilni, je i Ié¢ba variabilni podle: aktivity, rozsahu a zavaZnosti organového postizeni - zakladem je
hydroxychlorochin, nékdy doplnény o KS a imunosupresiva, u refrakterniho SLE sshneme po biologické 1éché.

- pro chorobu je charakteristické stfidani remisi a relapsu (tzv. ,flare” ,flaring” choroby) (tak jako tfeba u RA)

- pro progndzu P ma rozhodujici vyznam postiZeni Zivotné duleZitych organt: NS (60 — 80 %), ledvin (50 %), srdce,
plic

- problémem je také Castd akcelerovana aterosklerdza, proto maji tito P ¢astéjsi ICHS a Casto na to umiraji

Rozdéleni
- kromé SLE rozeznavame i dalsi nosologické jednotky, které se s SLE vice ¢i méné prekryvaji (sdruzuiji):
Léky indukovany lupus, Latentni lupus, Late-Stage lupus, Sjogrendv sy [Segrendlv sy], antifosfolipidovy sy

Epidemiologie
- prevalence 20 — 30/100 000 obyvatel (relativné vzacné)
- Castéji 5 — 10x jsou postizeny Zeny (tak jako u vétSiny AlO pf. u PBC, RA (ale ne treba u psc)) mladého véku (2. — 3. dekada)

Etiologie
multifaktorialni onemocnéni: 1. geneticka predispozice

2. faktory zevniho prostiedi — infekce viry, UV zafeni, Iéky, superantigeny= exoAg
(typicky bakt. toxin), ktery zplsobuje aktivaci velkého mnozstvi T-ly nezavisle na jejich Ag specifité a bez

nutnosti vystaveni na povrch APC) aj.

Patofyziologie
- pravdépodobné na zac¢atku je porucha apoptézy
postup: UV zafeni (nebo jiny faktor) = ,trigger” spoustéjici AIO = poskodi DNA - apoptdza bb. = P s gen.
predispozicemi k SLE neni schopen efektivné eliminovat apoptoticky material vcetné slozek bunécného jadra (DNA,
histony) = APC absorbuje jaderné antigeny = vystavi je na svém povrchu = to vede k:

a) polyklondlni aktivaci B-ly = diferenciace réiznych B-ly v riizné plazmatické bb. => vysledkem jsou polyklondlni

autoAb proti jadernym Ag = smés autoAb namitenych proti riiznym epitopiim daného/danych Ag (monoklonalni = Ab proti 1
epitopu daného Ag)

-pf.  1.ANA
2. anti-dsDNA
3. anti-Sm (,,anti-Smith) = vysoce specifické pro SLE
4. Antifosfolipidové Ab
- nevim co jsou ENA, jestli to neni néjaka nadtfida téch anti-Sm — nutno zjistit???
b) nespecifickému zvyseni tvorby Ig
c) pokles poctu i aktivity T-ly
- disledkem je dysbalance (dysregulace) imunitniho systému vedouci k poskozeni rliznych organd (at uz autoAb
nebo IK nebo aktivaci komplementu nebo jinymi mechanismy = v organech vznika zanét (pf. vaskulitida)?



SLICC Klasifikacni kritéria (Systemic Lupus International Collaborating Clinics = Mezinarodni skupina zabyvajici se vyzkumem SLE)

evs e

toho, jak moc jsou pro dg. SLE specifické — napf. Anti-dsDNA a Anti-Sm jsou za 6b, zatimco nejizvici se alopecie nebo
pretrvavajici horecka nebo antifosfolipidové autoAb jsou kazdé jen za 2b.

Daného P klasifikujeme jako P s SLE pfi zisku min. 10b. (biopticky potvrzend lupusova GN je dle stupné za 8 — 10b =
velmi velmi specifické kritérium)

Vstupnim kritériem (abychom viilbec mohli pomyslet na SLE) je pozitivita ANA (ty jsou u SLE vZdy pozitivni, resp. musi
byt pozitivni)

CAVE! Klasifikacni kritéria neslouZi pro diagndézu, tu délame individudlné, slouzi pro vytvoreni homogenniho
vzorku P ke studiim!

Klinicky obraz

- velmi variabilni

- pred ale i béhem manifestace lupusu nékdy nespecifické (flu-like) pfiznaky (Unava, subfebrilie, myalgie, artralgie,
cefalea apod.)

- pocatek onemocnéni miiZe byt: perakutni / akutni / pozvolny

KUZE (nejéastéji; v 80 %): 1. motylovity exantém na tvari — typicky v Uvodu onemocnéni = Akutni kozni lupus
2. akutni papulézni exantém na obliceji, Siji i v horni ¢asti trupu = Akutni kozni lupus
3. méné Casto chronicky diskoidni solarni exantém (oblicej, vysttih) = chronicky kozni lupus
-> vede k hypopigmentaci, atrofii, jizveni kize
4. Nejizevnata alopecie
5. Dalsi kozni nalezy: fotosenzitivita, Raynauddv fenomén, livedo reticularis,
teleangiektazie, urticaria, vaskulitida aj.

SLIZNICE (Casté): 1. Nebolestivé ulcerace DU a dutiny nosni

NS (velmi casté, 60 — 80 %): a) Psychiatrické poruchy: kognitivni poruchy, afektivni poruchy (,p. nalady“),
organicka psychoza (bludy a hlucinace), zmatenost
b) Neurologické poruchy:



b1) poruchy CNS: cefalea az tézka migréna ,,Lupus headache”, CMP,
epilepsie, chorea, asepticka meningit.
b2) poruchy PNS: motoricka/senzitivni polyneuropatie, mononeuritida
- u ¢asti nemocnych je dokonce postizeni NS 1. projevem SLE

KLOUBY (velmi Casté): 1. akutni ¢i chronickd  monoartritida ¢i oligoartritida i polyartritida
- vysledkem chron. artritidy mohou byt kloubni deformity

a nestability (pf. kolene) € ale na rozdil od RA to nevznika
v dusledku destrukce kloubnich tkani €< nap¥. u té Jacoudovy a. dochazi k zanétu kloubniho pouzdra 2>
fibrotické zataZzeni zpUsobi ulnarni deviaci a subluxaci v MCP

LEDVINY (témér 50 %): 1. Lupusova GN: proteinurie>0,5g/24hod., hematurie event. valce v moci, {, GF
- ma rGzné histopatologické typy = podle daného typu se odviji progndza
- zavaZnost od asymptomatické mikrohematurie - nefroticky sy - rendlni insuficienci

PLICE (pomérné ¢asto) 1. hl. pleuritida (cca 50 % P) € dobfe odpovida na KS a imunosupresiva
smrtici alveolarni hemoragii
3. nékdy diagnostikujeme primarni PH = negativni prognosticky faktor

SRDCE (Casté): 1. hl perikarditida (cca 50 % P)
2. méné casto myokarditida
3. ¢asto chlopenni vady
3. vzacné

GIT (malo): - bolesti bficha, nauzea a vomitus, anorexie, mezenterialni vaskulitida, pankreatitida,
Al hepatitida, lupusova enteritida

KREV A KRVETVORBA: 1. Hemolyticka anémie = anemicky sy
2. Leukopenie 4 x 10%?/| leu a méné = &asté infekce
3. Trombocytopenie 100 x 10°/I trombocytt a méné = krvécivé projevy (pod 50)

SEKUNDARNIi ANTIFOSFOLIPIDOVY SYNDROM
ANTIFOSFOLIPIDOVY SYNDROM

= hyperkoagulacni porucha zpUlsobena tvorbou autoAb proti fosfolipidiim (nékteré koagulacni f. je obsahuiji)
Definice: APS je definovan jako kombinace klinického projevu (TEN ¢i potrat/predcasny porod) + perzistujici pozitivita
antifosfolipidovych Ab. Samostatna pozitivita protilatek nerovna se antifosfolipidovy syndrom!!!
- jedna se o jednu z nejcastéjsich ziskanych trombofilii
Déleni dle pfriciny: a) primarni = neznama pfricina
b) sekundarni = disledek jiného onemocnéni — nejcastéji SLE a jiné kolagendzy, ale i
paraneoplasticky

KO: 1. TEN (60 %)
2.iCMP (30 %)
3. arterialni trombdza (10 %)
4. POTRATY nebo PREDCASNE PORODY
5. vzacné katastroficky antifosfolipidovy sy = mnohocetné tromby s MODS = asi de facto pficina DIC

Dg.: Napft. u Zeny s opakovanymi potraty nebo s dg. SLE vySetfime: LA ,Lupus Antikoagulans” protilatky
antikardiolipinové protilatky
(protilatky proti B2-glykoproteinu)

- takovou téhotnou Zenu profylakticky zajistujeme LMWH s.c. + 100mg ASA p.o.

Diagnostika SLE

- je velmi individudlni, neexistuji dg. kritéria (pouze klasifikacni kritéria) = proto dg. mizZe byt i asem pfehodnocena

- anamnéza, fyzikalni vys., laboratof, USG, biopsie (ledvin)

Laboratof: MNFW, ale normalni CRP (naopak vzestup CRP = mozna infekce), KO — anemie, leukopenie,



trombopenie €< napft. kvili tomu, Ze se proti vSem tém slozkdm tvori autoAb + vysSetfime moc.
biochemicky a na sediment + hypergamaglobulinémie + C3 a C4 slozka komplementu + Coombsuv t.
ANA — nejsou specifické, ale jsou pritomny prakticky vidy! Negativita prakticky vylucuje dg. SLE?
anti-dsDNA a Anti-Sm jsou specifické pro SLE

nékdy antifosfolipidové Ab (antikardiolipinové, lupus antiokagulans, proti B2-glykoproteinu)

celd fada dalSich autoAb

- pro dg. lupusové GN - biopsie s histopatologickym rozdélenim

Terapie

- multidisciplinarni (revmatolog, dermatolog, nefrolog, pneumolog aj.)

- lisi se dle aktivity choroby a dle postiZzenych organl

- cilem je dosazeni dlouhodobé remise, idedlné s co nejnizsi ddvkou KS (ks jsou ,dvojseind zbrafi” = na jedné strané nejucingjsi
protizan&tlivé Iéky jaké mame a na druhé strané léky s pestrou $kalou NU) = pfi vzplanuti (flare) choroby = zvysujeme davku
KS/imunosupresiv nebo ménime/pridavame terapii

- pro neurolupus a pro lupusovou GF existuji [é¢ebné protokoly

1. Nefarmakologicka opatreni
- vyhybat se slunci, nadmérné fyzické aktivité, strava, o¢kovani

2. Leh¢i forma = kiize, klouby, lehéi hematologické patologie

LV: antimalarika (hydroxychlorochin — NU: retinopatie) (antimalarika jsou dnes zakladem!) + event. KS
u artritid, koZnich projevu a serositid se osvédcil: metotrexat

bolest kloub(: NSA, analgetika

v vv

3. TézSi forma = postiZzeni ledvin, plic, srdce atd...

LV: hydroxychlorochin + stfedni aZ vysoké davky KS + imunosupresiva (azathioprin, cyklofosfamid, cyklosporin A,
mykofenolat mofetil) = u refrakternich ptipadil > biologicka terapie (belimumab = Ab proti B-ly; rituximab (off-
label) = anti-CD20)

NU KS: infekce, steroidni diabetes, osteoporéza, hypertenze, vied, Cushinglv sy, psychické zmény
NU imunosupresiv: hepatotoxicita, hematotoxicita, nefrotoxicita, onkogenita, oportunni infekce

Antifosfolipidovy sy
LV: antikoagulancia

Schéma lécby SLE

Oligosympto- | Kozné kloubni formy Organové formy

matické Serozitda [GN CNS  APS
1{e1011)% HEM

Pristrojové metody (plasmaferéza)

Farmakoterapie

Rituximab

Samostatné protokoly pro LN a
neurolupus

Belimumab

Imunosupresiva

antimalarika

Nesteroidni antiflogistika, analgetika

vS§eobecné zasady (pouceni, rezim, rehabilitace, strava, imunizace)



diskoidni lupus



4D Vysetrovaci metody v revmatologii

1. Anamnéza
2. Fyzikalni vys. = GALS, distance
3. Laboratorni vys.

a) KO+diff. + FW + biochemie

b) sérologie - autoAb

c) mikrobiologie — infek¢ni vs. neinfekéni artritidy
d) genetické vys. — HLA B27

4. Zobrazovaci vys.

a) RTG —ruky, patere, Sl kl., hrudniku, polykaciho aktu
b) CT, MR

c) USG — kloubut

d) angiografie — u vaskulitid

e) PET/CT

f) kostni denzitometrie

5. Invazivni vys.

a) biopsie — kliZze a podkozi, synovie, sval(, ledvin
b) punkce kl. vypotku

1. Anamnéza
- revmatické choroby jsou nezfidka choroby systémové, proto musi byt anamnéza komplexni se Sirokym zabérem na
prakticky vSechny organové systémy a s dlirazem na klouby, skelet, kiiZi, ledviny, plice, srdce, GIT, CNS

NO:

OA:

RA:

FA:

GA:

1. detailni info o vzniku potiZi, lokalizaci, intenzité, vyvoldvajicich ¢i ulevovych f. = dnavy zachvat se
rozvine Casto pres noc, lokalizovan na MTP kl. palce nohy, nezfidka v ndvaznosti na dietni (alkoholovou)
chybu a bolest ustupuje po NSAID

2. patrame po nespecifickych celkovych projevech (slabost, Unava, anorexie, subfebrilie aj.)

3. pti postizeni kloubti zjistujeme: mono- vs. oligo- vs. poly-?, akutni vs. chronicky?, ranni ztuhlost nad 30
min se zlepSenim po rozcviceni vs. kratka ranni ztuhlost a bolesti zhorsujici se pfi aktivité?, lokalizace?,
otok?, dalsi pfiznaky?

chronicka onemocnéni a AlO? (fada z nich je asociovdna s revmatologickymi (¢asto Al) onemocnénimi):
CHRS (SLE a naopak CHRS vede k renalni ostodystrofii), endokrinopatie (pf. Hashimotova thyreoiditida — AlO
se sdruzuji, Cushingova choroba — mozna pficina osteopordézy, hyperPTH — kostni defekty), IBD
(enteropatické artritidy), psoridza (psoriatricka artritida)

typicky ankylozujici spondylartritida je silné asociovana s HLA B27 (tento haplotyp muizZe P zdédit), RA?,
psoriaza?, ostopordza? kolagendzy? dna?

diuretika > hyperurikémie, hypoCa?* (kromé Ca $etficich = hydrochlorothiazid, indapamid, chlortalidon)
KS = CushingG SY (mésicovity oblicej, strie, trunkalni obezita, tenké koncetiny, akné, byci Sije), OStEOpOF()ZE], DM, atrofie klzZe a
svald, ID, adrendlni insuficience (proto vysazovat pomalu), katarakta, mineralokortikoidni NU = AH, TNa*, { K*;
statiny - myopatie

NSAID - viedy

amiodaron, propafenon aj. - léky indukovany lupus

opakované potraty - antifosfolipidovy sy
opozdéné menarché/predcasna menopauza - “riziko osteopordzy



2. Fyzikalni vys.
- celkové vys., vys. kliZze, vySetreni pohybového aparatu (GALS) a orientacni neurologické vys.
GALS = Gait (chlize), Arms (HKK), Legs (DKK), Spine (pater)

a) Pohledem
- celkovy habitus
- fyz. klouby maiji uslechtily tvar - patologicky deformity, zdufeni, otoky, abnormalni postaveni
revmatické uzly — RA
dnavé tofy — dna
kalcifikace — sklerodermie
mikrostomie, radidlni sbihani fas, maskovity obli¢ej — sklerodermie
motylovity exantém — SLE
ulnarni deviace — RA
zarudnuti nad kloubem — pomyslim vice nad infekéni etiologii €i krystaly indukovanou artropatii

b) Pohmatem

deformace — pr. kvlli osteofytim

fluktuace — otok

Celsovy znaky — infekce

krepitace = jemné — hypertrofie synovialni membrany (RA)

drasoty = hrubé — osteoartrdza
- vySetieni rozsahu pohybu aktivné vs. pasivné - zapiSeme jako ROM (Range of motion — pt. kycelni kl. 20-0-140 =
extenze — startovaci (anatomicka) pozice — flexe)

c) Vysetieni patere
- pohledem zezadu i ze strany - hodnotime fyziologicka zakfiveni + zda neni skoliéza -
hyperlorddza/hyperkyféza/aplanace = vyrovnani - gibbus = vyrazné zakfiveni patere zplsobené deformaci tél
- palpaci a poklepem hodnotime bolestivost trni obratll
- vySetfujeme pohyblivost patere:
= slouzi pro posouzeni rozvinuti/nerozvinuti patefe
= Schoberuv test = vyhmatnu si trn L5 (cca na Urovni spojnic spinae iliacae posteriores superiores) udélam si
1. te¢ku na P > udélam si 2. te¢ku 10 cm nad 1. teckou = vyzvu P k maximalnimu pfedklonu =2 nezvétsi-li se
vzdalenost mezi 1. a 2. teckou o min. 4cm (tj. 14cm mezi body) = patologické
= Stiborlv test = to samé, ale bod €. 2 je na Urovni trnu C7 (vertebra prominens) a min. rozvinuti je 0 6 cm
= P udéla predklon, normalné by se mél dotknout prsty zemé, ale tolerujeme
10cm (nad 30cm je to jasna patologie)
= vzdalenost mezi zatylkem a zdi (fyz. O, pfi hrudni hyperkyféze > 0)
= slouZi pro odliSeni toho zda bolest pochazi z postizeni Sl kl. nebo L patere
= P leZi na bfichu = provadime extenzi a vnitfni rotaci v ky¢li (nadzdvihneme nohu) a pfitom fixujeme
(pfitla¢ime k podlozce) sakrum >
a) vyvola-li to bolest, kterou P bé&Zzné pocituje => sakroilitida
b) nevyvola-li to bolest, ale vyvolame-li bolest, kdyz fixujeme L patef => vertrebrogenni plivod

Diff. dg. odliSeni nezanétlivého a zanétlivého postizeni kloubt

Nezanétlivé (pr. atréza) Zanétlivé (pr. RA, SLE)
Kdy boli: po ndmaze/vecer rano
Nocni bolesti: nejsou jsou (jsou ale i u nadoru a infekci)
Ranni ztuhlost: max. 30 min nad 30 min

Celkové priznaky: nejsou jsou



3. Laboratorni vys.
. biochemické vysetieni krve
o  nespecifické ukazatele zanétu: FW a CRP
o  kys. mocova — hyperurikémie typicka pro dnavou artritidu
o
o

kreatinkinaza a myogloin — pro uréeni svalového postizeni
Ca, P, PTH, 25-hydroxyvit D3, markery kostni remodelace (ostekalcin, ALP, prokolagen)
. mikrobiologické vySetieni
o  pro dg. infekéni a reaktivnich artritid
o kultivace kloubniho vypotku, vytéru z tonzil a stanoveni titru ASLO (antistreptolysin O)
o  serologicke testy — napf. na borelie, chlamydie, yersinie a salmonely

imunologické vys.

RA: dg. hl. klinicka, +RF (v 1/3 negativni), Ab proti cyklickym citrulovanym peptidtim = anti-CCP
SLE: ANA, anti-dsDNA, anti-Sm, antifosfolipidové

Antifosfolipidovy sy: LA (Lupus Antikoagulans), antikardiolipinové, proti B2-glykoproteinu
difuzni forma SSc: anti-Scl-70

limitovana forma SSc: anti-centromerové

Sjogrentiv sy: anti-Ro, anti-La

Idiopatické myozitidy: anti-Jol, anti-Mi2

ANCA+ vaskulitidy: Granulomatoza s polyangitidou (Wegenerova granulomatéza)
mikroskopicka polyangitida
Eozinofilni granilomatéza s polyangitidou (Sy Churga-Straussové)

IK+ vaskulitidy: Henoch-Schonleinova purpura
Kryoglobulinemicka vaskulitida (postvirova)

Kdy se vyskytuje pozitivita +RF ,ChRONIC": Ch — Chronické nemoci (plic, jater aj.)
R—RA
O — Other rheumatic diseases (SLE, Sjogrenayv sy)
N — Neoplazie
| — Infekce (chronické)
C — Cryoglobulinémie

gentické vys.
HLA B27 — ankylozujici spondylitida

4. Zobrazovaci vys.
e RTG
o  nejcastéji RTG snimek kloubti — pro hodnoceni: Sifky kloubni stérbiny, periartikulami fidnuti kosti,
pritomnost kalcifikaci
o  RTG patefe — k hodnoceni zakfiveni patefe, degenerativnich nebo zanétlivych zmén, kompresivnich
zlomenin obratlt
snimek SI skloubeni
RTG lebky — napft. u Pagetovy choroby, mnohocetném myelomu
RTTG hrudniku — sledovani plicnich manifestaci revmatickych chorob (vaskulitidy, SLE)
RTG oblasti paranazalnich dutin
RTG polykaciho aktu (k posouzeni postizeni jicnu pii systémove sklerodermii)
CT - viditelné hl. drobné zmény (eroze, fraktury, vyhiezy plotének)
MR - zachyti soucasné kost 1 mékkotkanove struktury (kloubni vystelka, chrupavka, §lachy a vazy)
angiografie — k posouzeni zmén na cévnim systéemu u vaskulitid
UZ - hl. kloubti
PET/CT

o0 0 00

Kostni denzitometrie:

T-skére = 1 smérodatnd odchylka od priimérné hodnoty BMD v [g/cm?] u mladych zdravych dospélych osob tého?
pohlavi.

,Normalni nalez“: BMD = 2 -1 T-skore (tj. nejhtiF -1 T-skére)



»Osteopenie”: BMD = mezi -1 az -2,5 T-skére

, OSTEOPOROZA“ BMD = £ -2,5 T-skdre (tj. -2,5 a horsi (tFeba -2,8))

CAVE! U déti, mladsSich osob do 50 let a premenopauzalnich Zen hodnotime Z-skére = 1 SD od priimérné BMD pro
téhoz véku = je-li Z-skére < -2 SD = ,vyznamné snizend BMD vzhledem k véku”; Je-li Z-skore lepsi tzn. nad -2 =
,prfiméreny ndlez”

Invazivni vy§etreni
e  hl bioptické vySetieni
e  punkce kloubniho vypotku — vysetieni makroskopickeé (mnozstvi, barva, zakal, viskozita), mikrobiologicke,
cytologické a biochemicke
e  Dbiopsie synovie — pii ASK
e  biopsie kuZe a podkozi — dg. metoda u chorob postihujicich sou¢asné pohybovy aparat a kuizi
¢  biopsie ledvin




5C Vaskulitidy malych cév

Definice systémovych vaskulitid
Systémové vaskulitidy jsou zanétlivd onemocnéni cévni stény vedouci k poruse perfuze tkani a k poruse integrity cév.

Systémové vaskulitidy jsou heterogenni, neinfekéni, vesmés imunopatologicky podminéna zanétliva onemocnéni
cévni stény spjatés:  a) poruchou integrity
b) proliferaci podminiujici zuZeni az uzavér cév vedouci k poruse perfuze tkani a organu.

Obecna charakteristika systémovych vaskulitid

- vaskulitidy mohou byt jako samostatna onemocnéni nebo mohou komplikovat systémova onemocnéni pojiva —
pr. RA, SLE ¢i Sjogren(iv sy

- jedna se o relativné vzacna onemocnéni, diagnostika je casto nelehkd a pozdni (i kvlli tomu, Ze se na né nemysli)

Klasifikace vaskulitid podle kalibru cév

A) VASKULITIDY VELKYCH TEPEN = postihuji aortu a jeji vétve
1. Takayasuova arteritida

2. Obrovskobunécéna arteritida

B) VASKULITIDY STREDNICH TEPEN = postihuji i malé tepny, ale nepostihuji arterioly-kapilary-venuly
1. Polyarteritis nodosa

2. Kawasakiho ch. (déti do 5 let.; 1. horegka 5 dni 2. bilat. konjunktivits, 3. exantém 4. zmény rt0 a jazyka 5. TLU 6. erytém dlani a plosek | riziko KVS komp.; IVIG a ASA)

C) VASKULITIDY MALYCH TEPEN = mohou postihnout i stfedni tepny, ale char. je postizeni arteriol-kapilar-venul

1. Mikroskopicka polyangitida }

2. Granulomatodza s polyangitidou = Wegenerova granulomatdéza } ANCA + TYTO HL. UMET!!!
3. Eosinofilni granulomatdza s polyangitidou = Sy Churga-Strausové }

4. Henoch-Schonleinova purpura }

5. Kryoglobulinemicka vaskultida } Imunokomplexové (vétSinou ANCA -)

6. Lupusova nebo revmatoidni vaskulitida }

7. Jinda imunokomplexova vaskulitida

aj. (koZni leukocytoklastickd vaskulitida)

Klasifikace podle a patogeneze
= nejasna etiopatogeneze; céva musi byt primarné postizena
a) vétsinou protilatkové — pr. ANCA + = ANCA stimuluji neutrofily k produkci ROS a sekreci lysozomalnich enzymi = poskozeni tkani
= provazi jiné onemocnéni
b) vétSinou imunokomplexova = ukladani IK do cévy = hypersenzitivni reakce 3. typu (Henoch-Schénleinova je IK, ale je primarni)
pf. paraneoplazie, polékové, postradiacni, posttransplantacni, drogy, infekéni vaskulitidy, SLE/RA a jind systémova AlO?

Obecny klinicky obraz
celkové pfiznaky (horecka, anorexie, J hm., Gnava, artralgie, myalgie, poceni, anémie) + p¥iznaky z ischemie danych
tkani (k(Ze, CNS, KVS, plice, ledviny, sitnice, klouby...)

Obecna diagnostika

1. Klinicky obraz

2. Laboratof  (TFW, T CRP, +ANCA nebo -ANCA, T gamaglobulint a |, C3 a C4 slozky komplementu, prikaz
rdznych autoAb, postiZeni ledvin = Purea a kreatinin a | GF, event. hematurie)

3. Biopsie cévy/organu s histologickym a imunohistochemickym vys. = DEFINITIVNI DG.

4. CT/MR angiografie (nékdy SPECT, PET/CT)

Obecna terapie

Casto takto: 1. indukéni terapie: vysokodavkované KS nebo KS + imunosupresiva = poté 2. udrzovaci davky KS
tzn. tfeba 5 — 10 mg Prednisonu

KS, imunosupresiva, biologicka terapie (rituximab), jina |écba = plazmaferéza, IVIG, Cotrimoxazol (u Good-Pasteurova

sy, WG), dialyza, PTA, bypassy atd...



ANCA asociované vaskulitidy (ANCA +)
ANCA = Anti Neutrophill Cytoplasma Antibodies

- nejvyznamnéjsi jsou ANCA proti MPO = Myeloperoxidaze a PR3 = Proteinaze 3, ale ANCA jsou namifené proti celé radé dalSich Ag

(pt. laktoferin, elastdza, karepsin, lysotym...)
- provedenim pFimé imunofluorescence (biopticky vzorek se inkubuje s laboratorni Ab konjugovanou s fluoresceinem) rozdélime
ANCA na: p-ANCA = perinukledrni

c-ANCA = cytoplazmatické

a-ANCA = atypické
- (= protilatky ze nechame navazat na antigenni substrat a na né ve druhém kroku navazeme
laboratorni protilaky (Ig) konjugované s fluoresceinem)

1. Granulomatdza s polyangitidou = Wegenerova granulomatéza
Obecna charakteristika
WG je systémova nekrotizujici granulomatdzni vaskulitida malych a stfednich cév nezndmé etiologie
charakterizovana:
1. vaskulitidou HCD a DCD

3. dale celkovymi pfiznaky a ptiznaky z postizeni dalSich organti (o¢i, GIT, PNS, muskuloskeletal, srdce aj.)

Epidemiologie

- 0 néco malo castéji muzi, pouze u bilé rasy
- sttedniho véku (45 — 55 let)

Etiopatogeneze

ov v v

Nejasna, ale mudzes fict napr. to, Ze ANCA stimuluji neutrofily k produkci ROS a sekreci lysozomalnich enzym

Klinicky obraz

HCD (v 90 % postizeny): - chronicka ryma, chronickad sinusitida, epistaxe, ulcerace a krusty az destrukce
nosnich chrupavek = perforace nosniho septa ¢i vznik sedlovitého nosu
- Casto recidivujici laryngitidy, otitidy

DCD (plice) (v 90 % postizeny): - kasel, dusnost, bolest na hrudi, hemoptyza aZ Zivot ohroZujici (kvali intraalveolarnimu krvaceni)

- zprvu mikrohematurii a mala proteinurie > nékdy béhem tydn( az
ledvinné selhani s nutnosti dialyzy (na podkladé nekrotizujici GN; je to
jedna z ANCA+ paucimunnich RPGN = Rychle Progredujicich GN)

CELKOVE PRIZNAKY: - myalgie, artralgie, Unava, { hm., teploty
DALSI ORGANOVE PROJEVY: - &asto periferni neuropatie, konjunktivitda, episkleritida, granulom orbity = unilat.
exoftalmus; méné GIT potizZe

Diagnostika
- tak jako u vétsiny vaskulitid, tak i u WG vypracovala American College of Rheumatology klasifikacni kritéria (coz sice
neni to samé jako dg. kritéria, ale v Cegkovi se to stejné zamériuje) 2 ze 4 kritérif:

1. Z&nét dutiny nosni & DU Diagnostika DAH:
s . g P . typicky klinicky obraz
2. Nalez na RTG (UZ|y' Inflltraty' dUtIny) prikaz ANCA (nejtastéji cANCA, méné pANCA), IFW a I CRP
3. Moéovy’ sediment (mikrohematurie nebo ery va’lce) RTG/HRCT (u difuzni alveolarni hemoragie — difuzni infiltraty)
. . , L. . , . BAL (hemoragicky BALT a siderofagy!)
4. B|0p5|e (granlJ|Omat02nl zanet perlvaSkU|ame) plicni biopsie (granulomy s nekrézou a vaskuldrni zmény)
Anamnéza (néStUp pll'ilV\'/, nékdy ale i fUIminantnll), fyZIkélni VY§ + u této choroby mé budou zajimat renélni fece + event. biopsie ledvin

Laborator (MNFW, PCRP, Mleu, anémie normocytarni normochromni nebo mikrocytarni hypochromni (pfi
opakovaném krvaceni), +ANCA (v 90 %) zejména c-ANCA!)

RTG plic — uzly, infiltraty nebo dutiny

Biopsie DC a Ledvin! = granulomy a nekrézy v DC a

Terapie

KS + imunosupresiva + rituximab (anti-CD20) + profylaxe cotrimoxazolem - u refrakterni formy aZ plazmaferéza;
Progndza

- i kdyZ se prezivani od zavedeni imunosupresivni terapie znacné zlepsilo, Sleté preziti je cca 60 %



2. Mikroskopicka polyangitida

= také nekrotizujici vaskulitida s fokalné-segmentalni nekrotizujici GN, ALE BEZ GRANULOMU V DC!!!

- v popredi KO je postiZeni ledvin zprvu s mikrohematurii a drobnou proteinurii, pozdéji s rendlni insuficienci
s rtzné rychlou progresi (tydny az mésice) do renalniho selhani = také jedna z ANCA+ pauciimunnich RPGN
Dale purpura, myalgie, artralgie, periferni neuropatie, krvaceni do GIT

- odliseni od WG je Casto nejisté, ale u mikroskopické polyangitidy byvaji Castéji + p-ANCA

- T je shodna tzn. indukéni T: KS + cyklofosfamid = udrzovaci T: KS + azathioprin

3. Eozinofilni granulomatoéza s polyangitidou = Syndrom Churga-Straussové
Definice
= také systémova chronicka granulomatdzni ANCA+ nekrotizujici vaskulitida malych a stfednich cév s eozinofilii
- také nejasna etiologie
- také Castéji postizeni muzi
- charakterizovana: 1. alergickymi projevy vcéetné AB
2. eozinofilii v krvi i ve tkanich
3. pozdéji systémovou vaskulitidou s postizenim HCD, DCD, kuze, PNS, srdce, ledvin

Klinicky obraz
- ma 3 stadia: 1. alergické projevy — alergicka rhinitis s nosnimi polypy, AB & toto stadium i 10 let
2. eozinofilie v krvi i tkani — hl. s postizenim plic (eozinofilni plicni infiltraty, vypotek s eozinofilii)
3. systémova vaskulitida — s postizenim plic (masivni plicni infiltraty), ledvin (zase mikrohematurie a
mald proteinurie - ledvinné selhani malokdy), PNS (periferni neuropatie), srdce, celkové (J, hm.)
Diagnostika
- opét existuji klasifikacni kritéria viz str. 701
Laboratof: prikaz ANCA (vétsinou pANCA, méné cANCA), eozinofilie, TgE, TNFW, biopsie (tkariova eozinofilie,
nekrotizujici vaskulitida a nekrotizujici granulomy)

Terapie
LV1: KS = nestadi-li 2 pridame cyklofosfamid

Imunokomplexové vaskulitidy

4. Henoch-Schoénleinova purpura

Zakladni charakteristika

= Primarni vaskulitida, vétSinou ANCA negativni (u malé ¢asti P byly nalezeny ANCA Ab), imunokomplexova
(imunofluorescenéné nachazime ve sténé cév a v glomerulech depozita IgA imunokomplex(), postihujici maly a
stfedni kalibr cév, bez granuloma

- typicky postihuje predSkolni a mladsi Skolni déti a mladé osoby, 2x castéji chlapce

- typicky vznika po predchozi infekci HCD, u nékterych P polékové (jinak je vsak etiologie neznama)

Klinicky obraz

(TYPICKY) 1. Hmatna nesvédiva purpura nad kotniky, extenzorovymi plochami DKK a na hyzdich
- mUze byt i na HKK




- béhem 14 dni dochazi ke zplosténi, zméné barvy (z rudé na hnédou az Zlutavou)
a pozdéji aplnému vymizeni (ale soucasné se mohou objevit i nové léze)

(VETSINOU) 2. Koini angioedém s

(V AKUTNIM STADIU): 3. Prudké kolikovité bolesti bficha a7 do obrazu NPB + artralgie hl. hlezennich a kolennich kI.
- prestoZe jsou artralgie dramatické, nejsou zplsobeny artritidou, nybrz periartikularnim
otokem mékkych tkani
- Casty je ndlez OK (okultniho krvaceni)

(NEKDY) 4. urtikarie, petechie, ekchymozy

Dle wikiskript nastane u 1/3 P postiZeni ledvin, které se projevi: 5. Hematurii, proteinurii, nékdy postizenim
renalnich fci (akutni/chronickd GN), vzacné
az do nefrotického sy

Progndza

- je obecné pfizniva (vétsinou ani nevyZaduje terapii) a odviji se zejména od postizeni ledvin
- onemocnéni vétsinou vymizi bez nasledkd, ale az u 50 % déti dojde k relapsu purpury

Diagnostika
1. Anamnéza (pfedchozi infekt HCD!)
2. Fyzikalni vysetfeni (hmatna nesvédiva purpura nad extenzory DKK a na hyZdich + bolest bficha + artralgie)
3. Laboratof (pouze podplrny vyznam): MFW, P CRP, pretrvavajici zvyseni hladiny IgA, urea a kreatinin?
nutno vyloucit trombocytopenii a koagulacni poruchy (PT, aPTT)
4. Biopsie ledvin (nezbytna pro jasnou dg. u zavaznéjsich pribéhd) a biopsie klize
- nachazime mezangioproliferativni GN s depozity IgA1 a komplementu (depozita i v kiZi, kde neni purpura)

Terapie

- vyloZzené symptomaticka (analgeticka), klidovy rezim

- u vazného pribéhu s bFisnimi pfiznaky podavame KS (kvlli antiedematdznimu efektu), abychom zabranili
invaginaci stfev (intususcepci) edémem

5. Kryoglobulinemicka
- cirkulujici kryoglobuliny mohou vznikat napt. po infekci viry HAV, HBV, HCV, CMV, E-B ¢i po bakt. infekci, ale mohou
provazet i lymfomy, MM, SLE a RA a jina AlO

kryoglobuliny jsou bilk., které jsou pfi normalni teploté (37°C a vic) rozpustné, ale pfi nizké teploté se zaénou shlukovat = puUsobi uzavéry cév v akralnich partiich
zejména v zimé

- projevuje se to Raynaudovym fenoménem, purpurou, akralni ulceraci prstl, KG nefropatii, artritidou
Dg.: prlkaz kryoglobulinl v krvi, biopsie
T: KS, rituximab, T zakladniho onemocnéni!




10C Mim0k|OUan’ revmatismus (viz téZ vypracky z ortopedie ot. ¢. 14)

Definice
Mimokloubni revmatismus (revmatismus mékkych tkani) je soubor muskuloskeletalnich onemocnéni, u néhoz
dominuje bolest extraartikularniho ptivodu.

Zahrnuje postizeni periartikularnich struktur:

. Slach = tendinopatie

. Slachovych pochev = tenosynovitidy

. Upon( a vazl = entezopatie

. burz = burzitidy

. kloubnich pouzder = kapsulitidy

. svalll = myoézy

. nervl = GZinové syndromy

. podkozniho a tukového vaziva = fibrozitidy a panikulézy
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Dale se zde fadi taky:

9. Fibromyalgie

10. Suddeckiiv algoneurodystroficky syndrom = Komplexni regionalni bolestivy syndrom
11. Polymyalgia rheumatica

Praktické rozdéleni mimokloubniho revmatismu

a) Celkovy 1. Akutni (do 4T)
b) Regionalni 2. Subakutni (4 - 6T)
c) Lokalni 3. Chronicky (nad 6T)

Epidemiologie a obecna charakteristika

Epidemiologie: Jedna se o velmi ¢asta onemocnéni

Dg.: Casto na zakladé typickych pfiznaki a fyzikalniho vys.! Jen nékdy vyuZivame dal3i vys.: USG & MR

T Vétsinou symptomaticka = 1. klidovy reZim + NSAID (nékdy i lokalné KS) - 2. rehabilitace a fyzikalni
Iécebné metody (teplo, chlad, laser, tejpy) - refrakterni pfipady - 3. OP

Tendinitidy
D: nejcastéji jako zanéty Slach i Slachovych pouzder = tendosynovitidy
E: nejcastéji vznikaji u chornického pretizeni, ale mohou provazet systémové zanéty ¢i amyloiddzu, vzacné infekcni
KO: bolest + ztuhlost v kloubu + nékdy otok a krepitace/drasoty
KO: u infekcnich téZ horecky, bolestivé a TMLU
Dg.: anamnéza, fyzikalni vys., T zanétlivé parametry, event. zobraz. metody USG a MRI
T: RICE = Rest, Ice, Compresion, Elevation + ortéza + RHB + NSAID + nékdy lokalné KS + nékdy chir. discize pochvy
Burzitidy
Burzy = tihové vacky, které se nachazi v okoli kloubl a tponl — slouZi k prenosu zatéze
- fyziologicky jsou nepatrné, ale patologicky se rychle pIni tekutinou a jsou silné bolestivé
- nejvyznamnéjsi jsou burzitidy v oblasti ramenniho kl., loketniho kl., kycelniho kl., kolenniho kl. = Bakerova pseudoycsta a
Achillovy slachy
- opét vznikaji vlivem mechanického pretizeni (tak jako entezopatie ¢i tendinitidy)
- infekéni zanét burzy (nejéastéji u imunokompromitovanych P) zplisobuje nej¢astéji St. Au

- zékladem je odlisit: aseptickou x infekéni burzitis pomoci: HORECKA + MCRP A LEUKOCYTOZA + VYS. PUNKTATU
KO a Dg.
bolest, blestivy pohyb, u povrchovych = zarudnti, fluktuace tekutiny € povrchové jsou snadné pro dg. na rozdil od hlubokych
- u infekénich navic horecky, 1 zanétlivé markery
punkce vypotku: Ciry = aspetické, hnisavy = septicky

- kultivace a cytologie

USG, MRI, CT = pro hluboké burzitidy
T
a) aseptické - punkce + aplikace KS + NSAID (lokalné i celkové)
- u upornych/velkych > OP
b) septické > ATB (p.o. i dokonce i.v.) NE kS! = nestaci-li > OP



Mimokloubni revmatismus ramene
1. Tendinitida rotatorové manzety = bolest pfi aktivni abdukci (hl. proti odporu), naopak pasivni hybnost zachovana
2. Subakromialni burzitida = bolest pti aktivni abdukci + (na rozdil od tendinitidy) palpacni citlivost

3. Tendinitida dlouhé Slachy bicepsu = bolest v pfedni ¢asti ramene pfi zapojeni bicepsu — tj. pfi flexi a supinaci (hl.
proti odporu) + palpaéné citlivy prabéh Slachy bicepsu

Nasledkem tendinitidy, burzitidy a jinych patologii, ale i spontanné muze vzniknout

4. ,,Syndrom zmrzlého ramene” (Adhezivni kapsulitida) = vyrazna difuzni bolest ramene (i v noci) + aZ uplna ztrata
hybnosti vSemi sméry

- ,self limited disease” = bolest spontanné odezni béhem mésicl, i kdyZz omezend hybnost muze pfetrvavat

- dochazi k nezanétlivé fibrotizaci kl. pouzdra

- Castéji u starsich, castéji u DM

Mimokloubni revmatismus lokte

1. Tenisovy loket (radidlni epikondylitida) = entezopatie (nazev itis neni dokonaly, o zanét se primarné nejedna) hl. m. extenzor carpi
radialis brevis

KO: bolestiva supinace predlokti, bolest pfi stisku ruky, odporové extenzi zapésti, odporové extenzi 3. prstu

- Casta nemoc z povolani a u sportovcl

2. Ostépafrsky/golfovy loket (ulnarni epikondylitida)
- méné Casto
- hl. m. pronator teres a m. flexor carpi radialis = bolestiva pronace a odporova flexe

3. Burzitida olekranonu = otok a palpacni citlivost burzy (nad olekranonem)
- zakladem je odlisit aseptickou burzitidu od septické - pomoci vySetfeni punktatu - u septické poddvame ATB

Mimokloubni revmatismus ruky
1. De Quervaionva tendosynovitida palce = postizen m. extensor policis brevis a m. abduktor pollicis longus
- déla se u néj Fiknkelsteiniiv test, ale to je jedno, protoze si to stejné nemGzZu zapamatovat

2. Lupavy a skakavy prst = digitus sltans

- ty $lachy na prsté maji takova poutka. Dochazi zde ke zizeni kandlku v pribéhu slachy
tim 1. osteofibréznim poutkem = Al poutko

- lupavy fenomén = preskoceni

3. Syndrom karpdlniho tunelu
- nejCastéjsi uzinovy syndrom
- nejCastéji mezi 45 — 55 rokem, Castéji u Zen, ¢asta nemoc z povolani

pfi¢ina: komprese n. medianus v karpalnim tunelu (kde prochazi spolu s 9 dlachami flexord prsta) kvUli tendosynovitidé téch
flexor(

KO: 1. ranni tupost v prstech
2. parestezie a dysestezie 3,5 prstu z palmarni strany a nehtovych lGzek zprvu v noci (probudi ho tonad
ranem — po protrepani ruky uleva) + pocit oteklé ruky (bez otoku)
3. pozdéji priznaky i ve dne hl. pfi praci
4. porucha jemné motoriky = paréza abdukce a opozice palce = neschopnost zapnout knoflik
5. v tézkém stadiu vymizi senzitivni pfiznaky + atrofie sval(l thenaru
Dg.: USG a EMG
T: J zatézZ ruky + na noc imobilizace v extenzi = lokalni aplikace KS pfindsi tlevu, ale recidivuje to - pretéti
ligamentum carpi transversum v celé délce, ambulantné v LA (m3a to docela dost komplikaci)

4. Dupuytrenova kontraktura = fibréza palmarni aponeurdzy (Castéji u alkoholik()


https://www.youtube.com/watch?v=oPMXMjrOS3Y&ab_channel=Fyziotren%C3%A9r

Mimokloubni revmatismus DK
pr. Bakerova pseudocysta, tendinitida Achillovy Slachy ¢i plantarni fascitida

Fibromyalgie
Definice

Klinicky syndrom neznamé pfriciny charakterizovany chronickou systémovou (plosnou) bolesti a hyperalgezii =
zvysend nachylnost k bolestivym podnéttiim a dalsimi nespecifickymi obtizemi.

Obecna charakteristika

Je to onemocnéni na podkladé neuropatie, avSak bez prokazatelné organické pficiny = bez lab. a zobraz. nalezu.
PfestoZe toto onemocnéni nezkracuje Zivot P ani nevede k trvalym deformitdm, tak vyrazné snizuje kvalitu Zivota.
- vyskytuje se bud samostatné (primarni) nebo jako soucast jinych revmatickych chorob (sekundarni) (SLE, RA,
spondyloartritidy)

- Castéjsi u Zen

Klinicky obraz — dg. kritérium

1. Plosna bolest v P a L poloviné téla, nad i pod pasem a axidlni bolest min. 3 mésice

2. DNES SE TOTO DLE CESKY JIZ PRO DG. NEVYUZiVA: Hyperalgezie = neadekvatni algicka reakce na
taktilni podnét = tlak palce na 18 presné definovanych bodl = musi byt min. 11 pozitivnich

+ chronicka tGnava, poruchy spanku, poruchy afektivity (deprese, Uzkosti), poruchy kognitivnich fci, cefalea,
migréna, neurogenni MM, drazdivy tracnik aj. féni orgdnové poruchy

Diagnostika
Je CISTE KLINICKA = splInéni dg. kritérii (viz vy$e), hodnotime také kognitivni stav a psychicky stav P

Terapie

Je multidisciplinarni, velmi svizelna nebot nezname pficinu

Farmakoterapie (tramadol (CAVE! u NSAID ani u jinych epieidd neni diikaz o Ucinnosti!), TCA, pregabalin) + RHB +
Psychoterapie (KBT!!!)

Suddeckuiv algoneurodystroficky sy = komplexni regionalni bolestivy sy

Definice

Klinicky syndrom charakterizivany chronickou bolesti koncetiny a vazomotorickymi koZznimi zménami bez zndmé
priciny.

- Casto je spoustécem trauma, ale prestoze trauma odezni neuropaticka bolest pretrvava.

- Castéji postizeny Zeny

Ma 2 typy: 90 % typ | = bez primarniho postiZzeni nervu = bez objektivnich patologicky¢h zmén
10 % typ Il = s primarnim postizenim nervu = napf. otok po traumatu = to je uz na pomezi
kompartment sy

KO: trvala paliva bolest a hyperalgezie, omezena hybnost, hyperemie kiize a edém (1. stadium 2 — 12M
je reverzibilni pti véasné T!) = pretrvavajici bolest, {, prokrveni kiiZze a dystrofické zmény na kuzi
(Jd ochlupeni), edém, vyraznéji omezeni hybnosti (2. = dystrofické stadium = trva aZ 2R) - atrofie
kiZe, vyrazné omezena hybnost, deformity, nekrézy aker (3. = ireverzibilni)

Dg.: Zakladem je v 1. fazi dif. dg. odlisit KOMPARTMENT SY = akutni situace vyZadujici urgentni
dekompresi
Klinicka dg. s dg. kritérii + tfifazova kostni scintigrafie prokazuje kostni hypermetabolizmus

T: Komplexni, multidisciplindrni - farmakoterapie (analgetika, na poc¢atku KS, antikonvulziva,
antidepresiva, aj.) + RHB + v pozdnich fazich neuromodulacni T a korek¢ni chirurgie popf.
sympatektomie



Polymyalgia rheumatica

= klinicky sy u osob nad 50 let s nejasnou etiologii charakterizovany bolesti a ranni ztuhlosti svalli ramenniho i panevniho
pletence a krku a Sije + burzitidy kloub(i ramene a panve + byvaji vyrazné celkové ptiznaky (charakteru B symptom)

- MMMFW (nad 50 mm/h), TN CRP, leukocytdza, ale negativita autoAb, az ve 20 % soucasny vyskyt obrovskobunécné arteritidy
- burzitida na USG

- v dg. nutno vyloudit jiné revmatické choroby = dg. per exclusionem?

- v T jsou zdkladem KS

4. Dopliikové se ptaji na Marfaniv sy, Ehlers-Danlostiv sy
- tyto P kardiologicky screeningovat pomoci CTA — pro dg. aneuryzmatu aorty
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Revmatoidni artritida

Definice

RA je chronické AlO charakterizované symetrickym destruktivnim zanétem kloubt (nejéastéji polyartritidou, méné
oligoartritidou) preferencné drobnych kloub(, pozdéji i velkych kloub.

40 % P ma i mimokloubnimi projevy — pt. kiiZi a plice € to odrazi fakt, ze se jedna o systémové AlO.

Souhrn

- RA je charakterizovano symetrickou polyartridou a vznikem kostnich erozi — preferencné jsou postizeny klouby ruky, zapésti,
nohy a kotniki = aZ pozdéji velké klouby = vysledkem mohou byt aZ trvalé kloubni deformity a invalidita

- KO: typicky se to projevuje otokem, bolesti a ranni ztuhlosti

- KO: miva to typicky pozvolny progresivni pribéh, stfidani relapst a remisi

- v Dg.: se uplatiiuje hl. KO, dale laboratof¥ (NFW, NCRP, autoAb: RF, Ab proti citrulovanym peptidiim), USG a RTG kloub(

- v Dg.: pro posouzeni aktivity choroby se pouZiva: DAS28 skérovaci systém

- T: zakladem jsou DMARD (pisease Modifing Anti-Rheumatic Drugs) = LV1: metotrexat = pro preklenuti aktivni faze (ale nékdy i v malych
davkach dlouhodobé) téZ KS intraart. ¢i syst. = u refrakterniho pribéhu > biologicka ¢i cilena synteticka lIécba | NSAID

Epidemiologie

- postihuje cca 1 % populace

- 3x Castéji postihuje Zeny (jako vétsina revmatologickych onemocnéni)

- mUze se vyskytnout v kterémkoliv véku, nejcastéji mezi 35. — 50. rokem

Etiologie
multifaktoridlni: 1. genetické predispozice — pf. HLA-DR1 a HLA-DR4
2. faktory zevniho prostredi — pf¥. koureni a infekce

Patofyziologie

Part 1 (jak to celé zacne): f. zevniho prostfedi mohou zpUlsobit modifikaci vlastnich Ag a to procesem citrulinace =
AMK arginin je konvertovana na citrulin = takto dojde k citrulinaci napf. kolagenu II. typu nebo vimentinu = to
fagocytuje APC, ktera ty citrulinované Ag (u geneticky predisponovaného jedince) vystavi pomoci svych HLA-DR1 a
HLA-DR4 - to vede v LU k aktivaci pomocnych CD4+ T-ly = CD4+ T-ly stimuluji B-ly v diferenciaci v plazmatické bb.
produkujici autoAb — pf. RF ¢i autoAb proti citrulovanym peptidiim 2 T-ly a autoAb se dostévaji do kloubu

Part 2 (buriky v kloubu): CD4+ T-ly vycestuji do kloubu, kde produkuji prozanétlivé cytokiny (pf. IFN-y, IL-17), cozZ
stimuluje makrofagy, které produkuji dalsi prozanétlivé cytokiny (TNF-a, IL-1, IL-6) = to vede k proliferaci bb.
synovialni membrany => vysledkem je az PANNUS = zbytnéla granulomatdzni fibroticka synovialni membréana 2>
pannus postupné pokryva i kloubni chrupavku, omezuje tim jeji vyZzivu = chondrocyty zanikaji a dochazi k erozi
subchondralni hmoty = pokud se spoji pannus s obou stran, mize to osifikovat vysledkem ¢eho? je ANKYLOZA
kloubu

- kromé toho je kloubni chrupavka poskozovana i aktivovanymi bb. synovidlni membrany produkujici proteazy

Part 3 (co délaji autoAb): autoAb vytvari IK = ty se dostavaji do synovialni tekutiny = aktivuji komplementovy
systém - dale poskozuje kloubni chrupavku

Part 4 (chronicky zanét):

a) Chronicky zanét zplGsobuje angiogenezi v kloubu (cévy jsou i souéasti pannu) = to umoziuje pfisun vice a vice
prozanétlivych bb.

b) IL-1 a IL-6 = endogenni pyrogeny = horecka

c) V cévach = chron. zanét potencuje vznik a rozvoj aterosklerézy

d) V jatrech - zvysena syntéza proteinl akutni faze véetné hepcidinu (degraduje ferroportin), ¢imz zadrzuje Fe
v enterocytech = anémie chronickych chorob

e) V plicich > zanétem aktivované fibroblasty produkuji vazivo - fibréza plic

f) V kGzi = revmatické uzliky = tvorené makrofagy a lymfocyty s centralni nekrézou

g) Ve svalech = proteolyza - atrofie svalstva



Klinicky obraz

- vétSinou pozvolny zacatek 2 béhem tydnl aZz mésicu artralgie, inava a celkova slabost

- méné Casto akutni polyartritida 2 béhem nékolika dn(

- zpocatku mohou byt klouby postizeny asymetricky, ale postupné jsou postizeny symetricky

- dalsi priibéh je obvykle cyklicky (rtizné dlouhé remise a relapsy) a pozvolna progredujici | méné: trvale progresivni

typické projevy RA: 1. ranni ztuhlost kloub( nad 1h
& A 2. bolest kloubt
é@@ 3. otok kloub

4. neschopnost ohnout klouby ruky v pést
‘O@@ p Y FUKky v p

Swan neck deformity

\ pozdéji: 5. kostni a kloubni deformity: , Labuti §|'je” = flexe v MCP a hyperextenze v PIP
,,Knofl ikové dl'rky” = flexe v PIP a hyperextenze v DIP
,Ulnarni deviace” v mcp kloubech

7 deformity

- trvald invalidita

Kloubni postizeni
- postiien muUze b\'/t jak\'/koliv synovia’lnl' Kl. (synovialni ki. = vétiina kl., dal3i jsou chrupavgité (pF. stydkd spona, obratle) a vazivové (lebeni dvy))
nejcastéji postizené kl. jsou: 1. ruka: MCP a PIP, RC (Radiokarpalni) | naopak nebyva B
2. noha: MTP a talokruralni
3. pozdéji velké kl. (loket, rameno, koleno, méné ky¢le)
4. z patefe jen kréni pater (na rozdil od osteoartrézy) € CAVE pfi intubaci!

,,,,,,

Mimokloubni postiZzeni

1. Nespecifické: Unava, myalgie, subfebrilie, J, hm.

2. KOZE: revmatoidni uzly = pevné nebolestivé noduly, typicky na predlokti, nad klouby ruky

3. PLICE: IPP, pleura'lni Vy’potEk, revmatoidni UZ|y < nutno odlisit od nadoru | (obvykle je postizeni plic nezavainé)

kombinace s mnohocetnou noduldzou plic

4. SRDCE: perikarditida (vétsinou asymptomaticka), ICHS (P s RA jsou stran ICHS stejné rizikovi jako P s DM)

5.0Cl: keratokonjunktivitis sicca = paleni, pocit pisku v ocich

6. KOSTI: osteopordza < uplatriuje se jak zanét tak KS!

7. NS: parestezie, hypestezie, sy karpalniho tunelu (synovitida zapésti = utlak n. medianus)

8. CEVY: vaskulitida mal\'/ch cév = zavazna kompIikace! - purpura, infarkty nehtového lGzka, senzoricka neuropatie,
kozni viedy, polyarteritis nodosa, mononeuritis multiplex, livedo reticularis

9. METABOLICKE: AA amyloiddza

10. HEMATOLOGICKE: anémie chron. chorob, trombocytéza

11. IMUNOLOGICKE: ID (i vlivem terapie), jinad AlO

Komplikace
Tenosynovitidy, burzitidy, Bakerova cysta (vypotek v poplitealni krajiné) syndrom karpalniho tunelu (synovitida
v zapésti utlaci n. medianus), subluxace, ruptura slach, hallux valgus,

Diff. dg. odliSeni nezanétlivého a zanétlivého postizeni kloubt

Nezadnétlivé (pf. atréza) Zanétlivé (pr. RA, SLE)
Kdy boli: po ndmaze/vecer rano
Nocni bolesti: nejsou jsou (jsou ale i u nador( a infekci)
Ranni ztuhlost: max. 30 min nad 30 min
Celkové priznaky: nejsou jsou

Diagnostika

1. Je hl. klinicka!

2. Laboratof: “NFW, P CRP (koreluje s aktivitou choroby), anémie chronickych chorob, trombocytdza, (u Feltyho sy
i leukopenie) +RF (v 1/3 je negativni! navic se vyskytuje i u jinych chorob ¢i nékdy i u zdravych osob) (proto



absolutné nevhodné pro screening, RF neni ani vysoce senzitivni ani vysoce specificky a nekoreluje s aktivitou
choroby) = dglime na: séroporitivni vs. séronegativni, +protilatky proti cyklickym citrulinovanym peptidiim = anti-CCP <
mnohem specifictéjSi = delime na Accpa pozitivni vs. ACCPa negativni (je-li tedy RA RF neg. a ACCPa +: zapiseme jako ,RA ACCPa pozitvni“
Kdy se vyskytuje pozitivita +RF ,ChRONIC“: Ch — Chronické nemoci (plic, jater aj.)
R—RA
O — Other rheumatic diseases (SLE, Sjogrentv sy)
N — Neoplazie
| — Infekce (chronické) — typicky u IE
C - Cryoglobulinémie
3. Punkce kloubu s analyzou synovialni tekutiny
4. USG kloubli
5. RTG zapésti, ruky a nohy (zlaty standard) — v ¢asné fazi negativni, ale pozdéji umoznuje hodnotit progresi
- kostni eroze, subchondralni osteopordza, kostni deformity Z;bi :otf éo'ilgsmkaé”i kritéria pro diagnézu revmatoidnf artriti-
- RTG klasifikace dle Steibrockera (Stadium | aZ Stadium 1V)

KLOUBY (0-5)

6. Skérovaci systém — DAS28 (mnozstvi oteklych a bolestivych kloub) 1 stredni - velky 0
DA 2-10 stiednich - velkych 1
. .. 5 5 i | £ é t/ 2
S@ Disease Activity Score 28.  EXENETTETTY e D e e
— >5,1 High disease 4-10 malé klouby rukou/nohou nebo zapésti 3
) \f:) o activity > 10 (alespori 1 z rukou/nohou nebo zapésti) 5
= o >32y<51  Moderate AT
LN | disease
P ) ’\ \\ activity RF a anti-CCP oboji negativni
L /{‘. |' P |; \‘)\ <32 Low disease RF a anti-CCP nizce pozitivni
/ \ f . 2ie
A D! 1" \ i ';‘,/ 2oty RF a anti-CCP vysoce pozitivni
LN/ C X \ 34N e =
g N % VA 2 TRVAN( SYMPTOMU (0-1)
&xs (D) ==
e () S <6tjdnt 0
<N > 6 tydni
= Count the number of tender joints
- unt the number of swollen joints REA A A A 0
: rfxafr':? :’:eststno rate global activity of arthritis during the
past wc:k from O (no sg'mpto;ns) to 100 (very ::.A':vem)g Normélni CRP a FW 0
= Enter data into an online calculator’' or work out using a
formula’ Abnormalni CRP a FW
;::s\;x; = ose ";;.:l?u)olox (tender joints) + 0.28 x square Pro stanoveni diagnézy je nezbytné skére 2 6,
;Z?’l'é?wolla" joints) + 0.70 x logJ(ESR) + 0.014 (global activity anti_ccp: protllétky proti citr 1 'l PGPt Py ,IP| Py RF: revma-
. toidni faktory; CRP:
Terapie Cresktivg s =4

- cilem je zpomalit progresi, navodit dlouhodobou remisi a ulevit od symptomu
Nefarmakologicka

Fyzioterapie, Balneoterapie, klidovy rezim v akutni fazi, pravidelnd aktivita

Farmakologicka
0) Do stanovenidg.:  NSAID

1) Zakladem jsou: DMARD = Chorobu modifikujici Iéky = Léky, které zpomaluji progresi:
a) imunosupresiva, sulfonamidy, antimalarika LV1: METOTREXAT! - alternativné imunosupresivum
leflunomid ¢i sulfasalazin > méné Gcinny je hydroxychlorochin (je to zaklad terapie SLE)
b) inhibitory tyrozinkinaz (konkrétné Janusovy kinazy): tofacitinib
c) biologicka Iécba a solubilni receptory:
etanercept = solubilni R pro TNF (vychytava cirkulujici TNF)
infliximab, adalimumab, golimumab, certolizumab pegol = anti-TNFa
- nestadi-li tyto léky nebo pfi nesnasenlivosti = tocilizumab = anti-IL6, rituximab = anti-CD20;
... a dalsi (anti-IL1)
- dale se pouzivaji inhibitory JAK (tofacitinib)
2) KS: nizké davky = 5 — 10mg Prednisonu/den = postupné snizujeme do vysazeni
- KS podavame hl. pfi aktivité choroby
- je-li postizeno malo kloubd, Ize vyuzZit i intraartikularni aplikaci KS

3) Radiozotopové metody = radiacni synovektomie radioizotopem ytria
4) Chirurgicka terapie = synovektormie

4) NSA = symptomaticka terapie: meloxikam, nimesulid, diklofenak, ibuprofen



Juvenilni idiopaticka artritida (JIA)

Definice

JIA je chronické zanétlivé AlO neznamé etiologie charakterizované chronickou artritidou vzniklou pred 16. rokem a
trvajici min. 6 tydnd.

- Casté jsou také mimokloubni projevy: uveitida!!l, TNLU, sleziny, jater, febrilie aj.

- onemocnéni je charakterizovano variabilnimi klinickymi i laboratornimi projevy

Epidemiologie
- jednd se o NEJCASTEJSi REVAMTICKE ONEMOCNENI U DETi
- Cast&ji postihuje DIVKY (2 — 3x)

Klasifikace - UMET

1. systémova artritida (= je nejpodobnéjsi Stillové chorobé dospélych) nejhorsi progndza

= definovano jako: artritida (hl. ky¢le) + 2 tydny horecka + rush nebo generalizované *LU nebo hepatomegalie ¢ splenomegalie nebo
perikarditida)

2. polyartritida: revmatoidni faktor negativni (5 a vice kloub(l) = séronegativni

3 polyartritida revmatoidni faktor pozitivni (5 a vice kloubtl) = séropozitivni NEEJCASTEJSI forma
4. oligoartritida (1 — 4 klouby) nejlepsi progndza

5. artritida s entezitidou — ma podobny fenotyp jako Bechtérev (byva tam HLA B27+,

6. psoriaticka artritida

7. nespecifické artritidy

Obecny klinicky obraz
1. Zacina otokem kloubu a kloubnim vypotkem (¢asto rychle, nékdy po padu) + Celsovy znaky kromé zarudnuti!
(bolestivy, zdurely, teply, omezena hybnost)
- Casto je postizen temporomandibuldrni kloub a krcni pater
2. Extraartikularni projevy: UVEITIDA — oko je bolestivé, zarudlé, slzi, fotofobie = hrozi slepota!
- mlZe byt asymptomaticka a projevi se aZ ztratou zraku!
nékdy horecka 14 dni nereagujici na ATB — systémova JIA
nékdy LU, jater, sleziny

Diagnostika
- obdobné, +ANA

Terapie
- obdobné
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Systémova sklerodermie

Definice

Systémova sklerodermie je systémové AlO, které radime do skupiny kolagendz, coz jsou choroby projevujici se
generalizovanym postiZenim pojiva ale také vnitinich organt.

Mezi dalsi kolagendzy fadime: (Sjogrentv sy), SLE, Polymyositidu a Dermatomyositidu, Sharp(v sy.

SSc se projevuje generalizovanou fibrotizaci zprvu kiiZze a pohybového systému, pozdéji téz vnitfnich organa.

Epidemiologie
- prevalence az 25/100 tis. (cca jako u SLE), ale incidence jen do 20/10 mil. za rok
- 3x Castéji postizeny mladé Zeny (vétsina revmatologickych chorob (ne m. Bechtérev) je €ast&jsi u Zen; u SLE dokonce 5 — 10x &asté&ji)

Etiologie
Etiologie je nezndma. Tak jako u jinych AlO se i zde uplatfuji genetické predispozice a faktory zevniho prostredi.

Patofyziologie

- v patofyziologii tohoto onemocnéni se uplatriuji 3 slozky:
1. Al protilatkové i bunécné imunopatologické mechanismy (autoAb a zanét) (tady hrajou roli T-ly a B-ly)
2. Fibrotizace = nadmérna tvorba a ukladani kolagenu (tady hrajou roli fibroblasty a fibrocyty)
3. Vasospasticita a vaskulopatie (tady hrajou roli endotelové bb. cév)

Rozdéleni — DULEZITE!
Systémova sklerodermie = JE AlIO
ta se déli podle rozsahu postizeni (kize):
A) Diftzni kozni SSc (dcSSc) (MENE ¢astd) = &asné postizeni vnitfnich organd, kize postizena na trupu, konéetinach i
obliceji, progresivni prabéh :(
B) Limitovana kozni SSc (IcSSc) = mensi a pozdéjsi (napt. az po 10 — 20 letech od projevi na kiZzi) postiZzeni vnitfnich
organu, kGiZe postiZzena zprvu jen na prstech, rukou a obliceji a aZ pozdéji stied téla, méné progresivni prabéh (KO
charakterizovan hl. dlouhotrvajicim Raynaudovym fenoménem a mirné;jsi kozni postizeni)
U IcSSc se pro popis symptomi historicky pouziva termin CREST sy: C — Calcification = kalcifikace podkozi
R — Raynadiv fenomén = vazoneurdza néjcastéji prstli rukou
E — Esophageal dysmotility = porucha motility jicnu
S — Sclerodaktylie = ztuhnuti k(iZe prstd na rukou , drapovita ruka”
T - Teleangiektazie = rozsifeni kapilar patrné jako ,,Cervené nitky”
- CREST sy viak muZe provazet i dcSSc

Lokalizovana sklerodermie = NENIi AlO, je to koZni choroba!
A) Morfea
B) Linearni forma

Prekryvné syndromy
- tato choroba se nékdy prekryva s SLE ¢i dermatomyozitidou

Klinicky obraz
Nékdy jsme schopni poznat sklerodermii na prvni pohled — lidé maji ,,maskovity obli¢ej + perioralni radialni ryhovani
+ mikrostomie + zobakovity nos” = tzv. ,facies sclerodermica”

Na pocéatku onemocnéni byva nejcastéji: Raynaudtiv fenomén (chladné, bilé-modrofialové-cervené konecky prsta,
usi, nosu) + krepitace Slach pfi pohybu + myalgie, artralgie, inava

DalSi projevy — sefazeno dle cetnosti
1. RAYNAUDU FENOMEN (96 %) = ischemizace vede ke vzniku ulceraci na prstech a7 gangrén




2. KUZE (témé¥ vidy): - zprvu prosakla poté tuha, skleroticka, atroficka = sklerodaktylie = obraz ,drapovité ruky“
- ,facies sklerodermica“ = maskovity obli¢ej + perioraini radialni ryhovani + mikrostomie)
- nehojici se ulcerace na briskach prstl a dorsu ruky

3.GIT (90 %): - dysmotilita jicnu (dyfagie, reflux, pyrdza, striktury)
- méné strevo (ileus, kiece, prijmy), sfinkter (inkontinence) a vzacné zaludek

3. MUSKULOSKELETAL (75 %): - akroosteolyza = resorpce kosti dist. phalangd (takové kratsi jsou ty prsty)
- krepitace Slach
- artralgie, ranni ztuhlost, svalova slabost (kvUli atrofii a fibréze — mozny prekryv s myoritis)

4. PLICE (50 %) = NEJCASTEJSI PRICINA SMRTI: - intersticialni plicni proces (spé&jici do fibrézy plic) = dudnost, suchy
kasel, krepitus nad plicnimi bazemi
(15 %) PAH = dusnost, Gnava, bolest na hrudi = PSS
(vzacné) spontanni PNO, pleuritida

5. SRDCE (30 %): - vétSinou se to nemanifestuje, i kdyz fibréza myokardu, myokarditida, perikarditida byva

¢asto, nékdy arytmie

6. LEDVINY (10 %) = PROGNOSTICKY NEPRIZNIVE: - rychle progreduijici renalni selhani s normotenzi
- HYPERTENZNI RENALNI KRIZE = NEJZAVAZNEJSi, VZACNE diky iACE

- postiZeni ledviny je na podkladé vaskulopatie

7. NS (vzacné)

- pro limitovanou formu je typicky CREST sy

Klasifikacni kritéria
Tak jako u SLE, tak i u sklerodermie mame klasifikacni kritéria, kdy jsou rlizné obodovany rizné klinické projevy
(napf. Raynaud(v fenomén za 3b) a laboratorni parametry (autoAb typické pro sklerodermii max. za 3b). Klasifikaéni

kritéria, ale neslouZi pro diagnostiku, slouZi spiSe pro vytvoreni homogenniho vzorku pacient( pro studie = vysledkem
téchto studii pak mize byt napf. to, Ze P s x poftem bod(l ma takovou progndzu, P s y po¢tem bodU Ié¢ime timto atd...



Diagnostika
Mezi 3 red flags, kdy na SSc musime pomyslet patfi: Raynaudlv fenomén, oteklé prsty a +ANA - takového P
vysettime kapilaroskopicky a stanovime specifické protilatky pro SSc >

- Raynaud(iv fenomén je sice pfitomen prakticky vzdy, ale mdze mit i jiné pFiciny (kufaci, vaskulitidy, nemoc z povolani, kryoglobulinémie,
hypothyredza, Iéky, jiné kolagendzy) u téch kolagendz se ale vyskytuje nahle

Laboratof: vétSinou +ANA (ale ty jsou pozitivni i u jinych kolagendz — napf. u SLE)
pro difuzni SSc jsou SPECIFICKE: anti-Scl-70 autoAb
pro limitovanou SSc jsou SPECIFICKE: anti-centromerové autoAb

RTG a HRCT plic = prokazou intersticialni plicni proces (fibrozu plic)

RTG polykaciho aktu = prokaze dysmotilitu jicnu

ECHO - provadime pravidelné pro zachyceni PAH

Kapilaroskopie nehtového lizka = pokud si nejsme jesteé jisti dg., protoze se jedna o zacatek choroby provedeme
kapilaroskopii = abnormalni ndlez svédci pro to, Ze se SSc u daného P rozvine

Terapie
- neexistuje kauzalni |ééba = |é¢ime jednotlivé symptomy/komplikace:
Prednison, event. imunosupresiva

Raynauduiv fenomén: ruce v teple, nekoufit, BCC i sartany

Dysmotilita jicnu a GITu: prokinetika + PPI + ¢asto ATB, protoZe pfi oblenéné peristaltice prerlsta bakt. flora
Plicni intersticidlni proces: cyklofosfamid = slibné se jevi nintedanib (inhibitory tyrosin-kinaz)

PAH: NYHA II: bosentan/ambrisentan =antagonista endotelinového R, sildenafil/tadalafil =ipDes

NYHA llI: pfedchozi + inhalacné iloprost
NYHA IV: epoprostenol kontinualné inf. + transplantace plic
Rendlni hypertenzni krize: iACE

Sjogrentv sy [Segreniiv sy]

Definice

Sjogrenlv sy je chronické zanétlivé AlIO charakterizované lymfocytarni infiltraci exokrinnich Zlaz > predevsim
slinnych a slznych = proto se typicky manifestuje suchosti sliznic (xerostomii, sucho v nose, v DC, ve vaginé) a
xeroftalmii

2 Formy: 1. Primarni (Casté)
2. Sekundarni = doprovazi jiné AlO — typicky RA a SLE, dale SSc a polymyozitidu, PBC + virové infekce
(HIV, HCV, EBV)

Epidemiologie

- nejCastéji u Zen stfedniho véku

Etiologie

- genetické predispozice (v HLA systému) + faktory zevniho prostredi (virové infekce)

Patofyziologie

1. T-ly infiltruji exokrinni Zl. a destruuji jejich bb.

2. B-ly produkuji autoAb (anti-Ro, anti-La, RF)

Klinicky obraz

hl. suchosti sliznic (xerostomii, sucho v nose, v DC, ve vaginé) a xeroftalmii = P si musi zvlhéovat Usta i v noci,
“Mkazivost zubU

Casto: zvétsené priusni Zl., artralgie kvali polyartritidé, vyrazna inavnost
nékdy extraglandularni projevy: myalgie, lymfadenopatie, T TT, periferni neuropatie, intersticialni plicni
onemocnéni, intersticidlni nefritida, Raynauddv fenomén



Fatigue, difficulty concen-
trating, CNS involvement

Glandular
Sjogren syndrome

Etiology
Secondary form associated with RA,
PBC
" . Xerophthalmia, PRI, e
Epl(ierplology keratoconjunctivitis sicca — 1 Interstitial pneumonia

Parotid swelling
Antibody serology
Anti-Ro/SSA antibody and
anti-La/SSB antibody,

/
Rheumatoid factors '

[ 3 Arthralgias, polyarthritis
N / (nonerosive)

Nephritis

o |
Complications / ‘
Lymphadenopathy, increased risk of {

B-cell lymphoma i o Xerostomia,
difficulty swallowing

Cholangitis

Cardinal symptoms

Sicca symptoms: dry mouth, V7 N7 N Secondary
dry eyes é Raynaud phenomenon
Note — ¢
transplacental transmission possible! i s Small vessel vasculitis,
- {2 purpura
Caries (5
Vaginal dryness
| —————— Peripheral neuropathy

Komplikace
/ riziko B-bunécnych non-Hodgkinskych lymfomi
intersticialni plicni proces u 30 % P

Diagnosticka kritéria — zjednodusené (podrobné viz str. 689)

1. Xeroftalmie s nutnosti umélych slz 3x denné; patol. ndlez u Schrimerova testu (do dolniho spojivkového vaku ddme
filtracni papirky na 5 min a hodnotime délku zvlhlého papirku)

2. Xerostomie; tvorba slin < 1,5ml/15min, pocit otoku slinnych Zl., patol. scintigrafie nebo sialografie slinnych ZI.
3. Lymfocytarni infiltrat v biopsii slinné ZI.
4. anti-Ro a anti-La autoAb

Sicca syndrom = kombinace xerostomie a xeroftalmie

Diff. dg.
Vyloucit stavy s radioterapii hlavy a krku, GvHD, parasympatolytika, sarkoiddza aj.

Terapie

Xerostomie: péce o chrup, parasympatomimetika — pilokarpin, lokalni imunosupresiva, celkova terapie v tézkych
stavech

Xeroftalmie: umélé slzy

- nékdy hydroxychlorochin, KS, imunosupresiva, rituximab

Systemic



23C Vaskulitidy velkych cév

Definice systémovych vaskulitid
Systémové vaskulitidy jsou zanétlivd onemocnéni cévni stény vedouci k poruse perfuze tkani a k poruse integrity cév.

Systémové vaskulitidy jsou heterogenni, neinfekéni, vesmés imunopatologicky podminéna zanétliva onemocnéni
cévni stény spjatés:  a) poruchou integrity
b) proliferaci podminiujici zuZeni az uzavér cév vedouci k poruse perfuze tkani a organu.

Obecna charakteristika systémovych vaskulitid

- vaskulitidy mohou byt jako samostatna onemocnéni nebo mohou komplikovat systémova onemocnéni pojiva —
pr. SLE, RA ¢i Sjogren(iv sy

- jedna se o relativné vzacna onemocnéni, diagnostika je Casto nelehka a pozdni (i kvlli tomu, Ze se na né nemysli)

Klasifikace vaskulitid podle kalibru cév

A) VASKULITIDY VELKYCH TEPEN = postihuji aortu a jeji vétve (TYTO 2 BUDOU CHTIT URCITE SLYSET dle seminaie)
1. Takayasuova arteritida

2. Obrovskobunécna arteritida

B) VASKULITIDY STREDNICH TEPEN = postihuji i malé tepny, ale nepostihuiji arterioly-kapilary-venuly
1. Polyarteritis nodosa

2. Kawasakiho ch. (déti do 5 let.; 1. horecka 5 dni 2. bilat. konjunktivits, 3. exantém 4. zmény rt0 a jazyka 5. LU 6. erytém dlani a plosek | riziko KVS komp.; IVIG a ASA)

C) VASKULITIDY MALYCH TEPEN = mohou postihnout i stfedni tepny, ale char. je postizeni arteriol-kapilar-venul

1. Mikroskopicka polyangitida }

2. Granulomatdza s polyangitidou = Wegenerova granulomatdza } ANCA +

3. Eosinofilni granulomatéza s polyangitidou = Sy Churga-Strausové }

4. Henoch-Schonleinova purpura }

5. Kryoglobulinemicka vaskultida } imunokomplexové (vétSinou ANCA -)
6. Lupusova nebo revmatoidni vaskulitida }

7. Jinda imunokomplexova vaskulitida

aj. (koZni leukocytoklastickd vaskulitida)

Klasifikace podle etiologie
1. Primarni (nejasna etiopatogeneze) = vétsinou AlO:
pf. ANCA + = ANCA stimuluji neutrofily k produkci ROS a sekreci lysozomalnich enzymd = poskozeni tkani
2. Sekundarni = dUsledek/provazi jiného onemocnéni
pf. paraneoplazie, polékové, postradiacni, posttransplantacni, drogy, infekéni vaskulitidy, SLE/RA a jina systémova AlO?

Obecny klinicky obraz
celkové ptiznaky (horecka, nechutenstvi, { hm., Unava, artralgie, myalgie, poceni, anémie) + pfiznaky z ischemie
danych tkani (k(iZze, CNS, KVS, plice, ledviny, sitnice, klouby...)

Obecna diagnostika

1. KO

2. Laboratof  (TFW, TCRP, +ANCA nebo -ANCA, T gamaglobulint a |, C3 a C4 slozky komplementu, prikaz
rdznych autoAb, postiZeni ledvin = Murea a kreatinin a |, GF, event. hematurie)

3. CT/MR angiografie — DULEZITE PRO DG. VASKULITID VELKYCH TEPEN!!! (nékdy SPECT, PET/CT)

4. Biopsie cévy/organu s histologickym a imunohistochemickym vys. = DEFINITIVNI DG.

Obecna terapie
KS zprvu ve vyssich davkach = poté snizujeme = udrzujeme idedlné na nizké davce = 5 — 10 mg Prednisonu/den,
imunosupresiva, biologicka terapie, jina 1écba = plazmaferéza, IVIG, Cotrimoxazol (u Good-Pasteurova sy, WG)



Takayasuova arteritida

Definice

Takayasuova arteritida je chronické zanétlivé onemocnéni aorty a jejich hlavnich vétvi (vétve hrudni i bisni
aorty!) z neznamé etiologie.

Epidemiologie
- vzacné onemocnéni s incidenci 1 : 1 000 000/rok
- 9x Eastéji ZENY, hl. mladé Zeny do 40 let (klinické pFiznaky typicky mezi 15 — 25 lety)

Klinicky obraz

1. Prvni (systémova) faze: horecka, Unava, nocni poceni, myalgie, artralgie, { hm. + bolest v misté postizené ao
2. Druha (okluzivni) faze: HKK: klaudikace HKK = bolest (kfece) pfi namaze z ischem. pficin

CNS: cefalea, vertigo, synkopy,

oCl:  diplopie, rozmazané vidéni v zavislosti na poloze, amaurosis fugax
3. Pokrocila faze: SS kvili AH = vede k dusnosti, palpitacim + P zaujima polohu s flexi v krku, aby

zlepsil zrakovou ostrost

Diagnostika

- myslet na to hl. u mladych Zen s nalezem: klaudikaci na HKK + pfechodné poruchy zraku + synkopy + absence
pulzu na HKK + Selesty na karotidach

- existuji na to dg. kritéria (nutno splnit 3 ze 6: vék < 40 let; klaudikace HKK, |, pulzace na a. brachialis, rozdil v TK nad
10mmHg na PHK vs. LHK, Selest nad a. subclavia nebo aortou, abnormalni angiografie)

1. Anamnéza, 2. Fyzikalni vys.: Selest nad karotidami, a. subclavia, bfiSnimi tepnami + absence pulzu nad aa. HKK +
MTK (Casto renovaskularni AH, pfi méreni TK na koncetinach je vSak nékdy falesné neg. TK)

3. Laboratof: TMFW, T CRP?, mirna leukocytdza, anémie chron. chorob, Nizotypy nékterych Ig, ale autoAb jsou
zpravidla NEGATIVNI

4. CT/MR angiografie (rozhodujici pro dg.) = ndlez segmentarnich stenéz + nékdy aneuryzmata na aorta ascendens,
aorta descendens véetné aorta abdominalis, aa. carotes, aa. subclaviae, aa. renales

Terapie
LV1: KS =2 u 50 % nedostacujici = LV2: KS + azathioprin ¢i cyklofosfamid
stendzy a uzavéry: PTA (Perkutanni Transluminalni Angioplastika) ¢i Bypass €< neni-li potlacen zanét < restendza

Prognodza
Nelécena = Spatna = smrt na SS, AIM, CMP, selhani ledvin
Lécena = 5leté preziti 83 %, 10leté 58 %

Hortonova obrovskobunécna arteritida = temporalni arteritida

Definice

OA = panarteritida (= postihuje viechny vrstvy arterii) stfednich a velkych cév charakterizovana:
1. Dominantnim postiZenim a. carotis externa (naopak ACl z¥idka) @ jejich vétvi, proto téz ,temporalni arteritida“
2. Postizenim osob starSiho véku
3. Vyraznymi celkovymi pfiznaky

- Casto se vyskytuje soucasné s onemocnénim polymyalgia rheumatica

Epidemiologie
- 2x Castéji zeny
- nejvice po 70. roce

Klinicky obraz

- zacina plizivé s postupnym zhorsovanim priznakt

1. CELKOVE PRIZNAKY: horecéka, schvacenost, inavnost, | hm., nauzea, cefalea

2. ISCHEMICKE PRIZNAKY: poruchy vizu, diplopie, amaurosis fugax, pozdéji a7 BEZBOLESTNA ZTRATA ZRAKU
klaudikace pfti Zvykani, hypestezie jazyka, vystoupla zarudla a. temporalis!, nékdy



projevy jako u Takayasovy arteritidy (klaudikace HKK, nehmatatelny pulz, rozdil TK na
HKK), Raynaud(lv fenomén, pozdéji az gangrény prsti

Diagnostika

Anamnéza, fyzikalni vys. (zvétSend, zarudld, palpovatelna a. temporalis; nékdy nehmatny pulz, rozdil TK na HKK)
Laboratof#: TNFW, TNCRP, TMIL6

MR angiografie, levnéjsi a rychlejsi alternativou je DSA (Digitalni subtrakéni angiografie)

FDG PET/CT — znacena Glc se vychytava v zanétem postizené cévni sténé

BIOPSIE (STEZEJNi PRO DEFINITIVNI DG.!)

- také existuji dg. kritéria (viz str. 696)

Terapie
LV1: KS

Prognodza
Od zavedeni KS |é€by se zlepSila a ptipady oslepnuti jsou velmi vzacné. Horsi progndzu ma postizeni i jinych velkych
arterii (tfeba aorty).

Polymyalgia rheumatica

= klinicky sy u osob nad 50 let s nejasnou etiologii charakterizovany bolesti a ranni ztuhlosti svalt ramenniho i panevniho
pletence a krku a Sije + burzitidy kloub( ramene a panve + byvaji vyrazné celkové pfiznaky (charakteru B symptom{i)

- MMMFW (nad 50 mm/h), T CRP, leukocytdza, ale negativita autoAb, az ve 20 % soucasny vyskyt obrovskobunééné arteritidy
- burzitida na USG

- v dg. nutno vyloucit jiné revmatické choroby = dg. per exclusionem?

- v T jsou zakladem KS

Polyarteritis nodosa

Definice

PN je nekrotizujici vaskulitida stfednich a malych tepen hl. klGiZe, ledvin, PNS, svali a stfeva

Epidemiologie

- vzacné, Castéji u muzl (45 — 65 let), ¢astéji v endemickych oblastech s vysokym vyskytem virové hepatitidy B
Etiopatogeneze

- nejasna, predpoklada se IK mechanismus (ale Ik prokazeme v cévni sténé jen vzacne?) € tvorba IK mdzZe byt iniciovana infekci HBV, HIV,
CcMvV

Klinicky obraz

- od mirného po selhani Zivotné dualezZitych organt

Celkové ptiznaky: Unava, artralgie, myalgie, teploty

KOZE: exantém, purpura, infarkty, ulcerace, livedo reticularis,

PNS: periferni neuropatie = nahlé bolesti ¢i parestezie aZz paréza perifernich nerv (mononeuritis
multiplex)

LEDVINY: hypertenze, renalni insuficience, glomeruldrni hematurie, mald proteinurie

GIT: bolesti bficha az cévni ileus

Diagnostika



v s

nespecifické potize = obtizna - existuji diagnosticka kritéria = stéZejni je biopsie s histologickym vys.
T: KS

PN- typické livedo reticularis predlokti PN -livedo reticularis _Pokrog¢ila akralni gangréna prsti u PN

ozni infarkty prstid DKK

PN - Svalova atrofie v disledku K

M projevy polyarteritis nodosa na kazi



26C Idiopatické myozitidy (dermatomyozitida, polymyozitida)

Definice
Idiopatické myozitidy jsou vzacna (pravdépodobné Al) nehnisava zanétliva onemocnéni pricné pruhované svaloviny
z neznamé pfriciny.

Klasifikace idiopatickych myozitid

- mohou to byt samostatna onemocnéni, nebo mohou byt soucasti systémovych chorob pojiva/provazi malignity
1. Dermatomyozitida

2. Polymyozitida

- a jejich juvenilni formy (= myozitida pred 18. rokem)

3. Imunitné zprostfedkovana nekrotizujici myopatie

4. Myozitida s inkluznimi télisky

5. Myozitida asociovana s kolagendzami (se systémovymi chorobami pojiva) = OVERLAP syndrome

6. Myozitida asociovana s onkologickymi onemocnénimi

Epidemiologie
- 3x Castéji postizeny Zzeny
- incidence do 10/1 mil. za rok, incidence hl. ve vy$im véku; ¢asto se vyskytuji paraneoplasticky

vewvs

- dermatomyozitida je €astéjsSi nez polymyozitida

Etiologie

- nezndma, ale predpoklada se multifaktorialni etiopatogeneze:
1. genetické predispozice (predispozice k autoimunitnimu onemocnéni)
2. faktory zevniho prostredi (které jsou triggrem autoimunitniho procesu)

Patofyziologie

u polymyozitidy a myozitidy s inkluznimi télisky: lymfocytarni infiltrat pfimo poskozuje svalové bb.

u dermatomyozitidy: imunitni bb. poskozuji intramuskularni cévy

u imunitné zprostfedkované nekrotizujici myopatie: vznika nekrotizujici myopatie kvili autoAb (bez vyrazného infiltratu)
Klinicky obraz

myozitida: 1. nejcharakteristi¢t&jsi je NEBOLESTIVA SYMETRICKA SVALOVA SLABOST postihuijici:
proximalni svalové skupiny konéetiny (polymyoritida = postizent vice svalovych sk.)
svaly krku
svaly trupu
- je rlzné zavazna: od zvednuti se ze Zidle, ztizené chtize do schodu, problém se uéesat, problém
véset pradlo 2 aZ po tézkou imobilizaci na liZzku = po nékolika mésicich nastava svalova atrofie

2. ddle systémové projevy: artritida
dysfagie (myozitis svall pharyngu) => riziko aspiraéni pneumonie!
intersticialni plicni fibréza + myozitida dych. svall az do obrazu Rl
méné kardidlni pfiznaky (myokarditida, AV bloky, SS)
Raynaudlv fenomén

dermatomyozitida: 3. navic koZni projevy: 1. Periorbitalni edém cerveno-fialové barvy

2. Gottronovy papuly: ¢ervené papuly nad drobnymi kl. ruky
3. Salovy exantém = exantém krku, dekoltu, zad, ramen

- téZ heliotropni rush &ela, tvafi, krku, hrudniku < ve tvaru ,v*
4. Teleangiektazie kolem nehtovych ltzek

5. PodkozZni kalcifikace 6. Prsty mechanika

-




Komplikace
NEJCASTEISI a NEJZAVAZNEISI: ASPIRACNI PNEUMONIE € vznikd protoze: 1. Pacient lei
2. Ma dysfagii
3. Je imunosuprimovany

Diagnostika
existuji dg. kritéria: 1. Symetricka svalova slabost (pletence ramenniho a panevniho)

2. EMG — myogenni ndlez

3. Elevace svalovych enzym( = Pmyoglobin, 1 kreatikinaza, také ALT, AST, LD, troponinu

4. Histologicky nalez z biopsie svalu

5. KoZni zmény — u dermatomyozitis: periorbitalni edém, Gottronov papuly, heliotropni rash
anamnéza
fyzikalni vys.
laboratof: - elevace svalovych enzymi — myoglobinu, CK, ale i ALT, AST, LD a troponinu

- pozitivni organové nespecifické autoAb — ANA, ANCA

- anti-Jo-1 = jsou-li + nachazime nalez zvany ,,Prsty mechanika“, anti-Mi-2 aj. (je jich spousta)
EMG: - myogenni NAlez (= kratks, uzks, polyfazické potencialy)
MRI: - svaly budou na MR svitit (hypersignalni) jako projev zanétu, to ale neni specifické, mize to byt napf.

i uvirové myozitidy
biopsie svalu prlkaz nekrotizujici myozitidy?
RTG/HRCT plic

< ,,Prsty mechanika“ asociovano s pozitivitou anti-Jo-1

Diff. dg. — PTAJi SENATO

- neni snadnd, rozhodné ne kazda elevace svalovych enzyml znamena idiopatickou myozitidu :D

1. polékové myozitidy (statiny, KS, antivirotika), potoxicka (kokain, alkohol)

2. mechanicka zatéz = fyzicka zatéz, rhabdomyolyza (pf. po alkoholu, u seniora, ktery spadnul + byva rendlni
selhani!)

3. endokrinopatie = hypothyreéza!

4. virové myozitidy = Coxsackie, Influenza, Adenoviry; bakteridlni myozitidy

5. neuromuskularni poruchy = Myasthenia Gravis, Svalové dystrofie, ALS

(((6. Fibromyalgie, polymyalgia rheumatica (vice vyjadrena bolest svall + nebyva elevace svalovych enzyma +
svalova biopsie bez nalezu))))

Terapie (obecné obdobné jako napft. u vaskulitid — toto je moje poznamka, nikoliv fakt z uc¢ebnice)
Farmakologicka

Inicidlné: Prednison az 0,5 — 1 mg/kg + nékdy imunosupresiva (MTX) = po mésici snizujeme na udrzovaci davky
- nékdy se pouzivaji i IVIG a rituximab

Nefarmakologicka

- fyzioterapie > cilem je zabranit vzniku svalovych kontraktur

- po Upraveé stavu i aktivni cviceni, aby P nabral silu a nabral svalovou hmotu

Poznamka
Myozitida mlzZe nastat i po Iécbé statiny, nejedna se o toxicitu statinu, jedna se skutec¢né o AlO, kdy tim triggrem Al procesu



jsou pravé ty statiny. Vznikaji tam autoAb proti té hydroxy-methyl-glutaryl-CoA-reduktaze, kterou statiny inhibuji.
Jeji incidence se zvySuje, tim jak se zvysuje uzivani statinl. Byva tu zanét, ale nebyva nekrotizujici myozitida (ale vétsinou to
prokdZzeme prikazem autoAb, a proto neni biopsie nutnad)

myozitidy = T"myoglobin a CK
- vice vyjadrena svalova slabost

- priikaz zanétu na MRI — edém + EMG — prokazujici patologii + biopsie — prlkaz nekrotizujici myozitidy
- u dermatomyozitidy ,,V neck exantém®, ,Gottronovy papuly“,

polymyalgia rheumatica = nemiva 4P myoglobin a CK

- vice vyjadrena bolestiva slozka

Dermatomyositis (DM)

and polymyositis (PM)

(DM}

oxicity against

v-mediated
utoimmune ¢

g., HIV, HTLV-1,

Epidemiology

30-60 years

Serology

Anti-Mi-2 an

dies (specific for DM}

Laboratory findings
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cglobin, T LDH,
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Dermatomyositis

Heliotrope rash (erythematous
rash on the upper eyelids), -
periorbital edema (" /

,}\ % Dysphagia

\o-v— Symmetrical proximal muscle
| weakness with or without

N muscle pain
L% Interstitial lung disease

Myocarditis
Atrioventricular conduction defects
Congestive heart failure

¥
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%

Gottron papules ) Ravn
(erythematous papules on
the dorsum of the hands)

aud phenomenon

p— Subcutaneous calcifications
(in children)




30C Spondyloartritidy (axialni spondyloartritidy, psoriatricka artritida,
reaktivni artritida, enteropatické spondyloartritidy)

Obecna charakteristika spondyloartritid
Spondylo-artritidy predstavuji skupinu chronickych zanétlivych revmatickych onemocnéni postihujici jak osovy
skelet ve formé spondylitidy a sakroiliitidy, tak i periferni klouby ve formé artritida.

- hlavnim mistem zanétu vsak (na rozdil tfeba od RA) neni synovie (synovialitida), nybrz Slachovy Gpon (entezitida)
- ¢asto nachazime i extraartikularni pfiznaky: na kuzZi, sliznicich, stfevé a ocich
- jednotlivé nozologické jednotky spondyloartritid jsou vice ¢i méné asociovany s haplotypem HLA B27 (HLA = Human
Leukocyte Antigen = dany HLA je gen, ktery kdduje histokompatibilni komplex, pomoci néhoZ jsou na APC bb. vystavovany fagocytované Ag, pficemz HLA je
zodpovédny za rozeznéni vlastniho Ag od cizorodého.)
Charakteristika v bodech: - chronické zanétlivé revmatické choroby
- typicky spondylitida a sakroiliitida ale kvUli entezitidé, ne synevitidé + oligoartritida - Casto daktylitida
- typicky extraartikularni projevy (klze, sliznice, stfevo, oci)
- typicky asociace s HLA B27 a familiarni vyskyt
- na rozdil od RA = nebyva pozitivni RF a nebyvaji revmatické uzly (na kazi, v plicich)

Klasifikace

spondyloartritidy Ize rozdélit podle toho, zda prevazuje postiZeni patere Ci perifernich kl. na:
1. pfevainé Axidlni spondyloartritidy

2. prevazné Periferni artritidy

Axidlni spondyloartritidy

1. Ankylozujici spondylitida (spondyloartritida) = m. Bechtérev

Definice

M. Bechtérev je chronické zanétlivé revmatické onemocnéni vyznamné asociované s HLAB27 s predilekénim

postizenim axialniho skeletu ve formé sakroiliitidy a spondylitidy, coZ se klinicky manifestuje hl. chronickou bolesti a

ranni ztuhlosti zad.

Epidemiologie

- muZi 2-3x Castéji

- prevalence v CR 0,1 %

- manifestace ve mladém véku: median 28. rok, vzdy pred 50. rokem!

Etiopatogeneze

multifaktorialni: 1. genetické f. — asociovano s HLA B27 (u 95 % P s m. Bechtérev najdeme HLA B27, naopak
to neplati = ne kazdy s HLA B27 ma m. Bechtérev!)
2. f. zevniho prostiedi — diskutuje se vliv stfevnich bakterii a koufeni jako triggeru
imunopatologické reakce

Rozdéleni ankylozujici spondyloartritidy

dle lokalizace: a) Axialni forma = postiZzena pouze pater dle RTG zmén: a) radiograficka
b) Rhizomelicka forma = patef a korfenové kl. b) non-radiograficka
c) Periferni forma = pater + asymetricka oligoartritida perifernich kl.

Klinicky obraz
1. projev: Sakroiliitida = chronicka bolest a ranni ztuhlost dolni ¢asti zad > pozdéji postizeni i Th a C patere
- ASAS kritéria zanétlivé bolesti zad — naplnény kdyz 4 z 5 a bolest min. 3 mésice:
1) nocni bolest (typicky ve 2. pol. noci = P to vzbudi)
2) zlepSuje se po rozcviceni
3) naopak nezlepsuje se v klidu
4) plizivy zacatek
5) vznika u P mladsiho 40 let
- navic typicky i ranni ztuhlost > 30 min, ale to v kritériich neni

—_— — ~— ~—



A) Axialni ptiznaky — vidy

1. sakroiliitida (stéZejni pro dg.!) = bolest a ztuhlost lumbosakralni krajiny

2. artritida kostoklavikularniho kl. = bolest na hrudi

3. artritida kycli a ramen = bolesti kycli a ramen = aZ destrukce na vrub koxitidy

B) Periferni pfiznaky — méné ¢asto

1. daktylitida = typicky postizeny interfalangedlni kl. a Slacha na stejném prstu =
2. asymetricka oligoartritida preferencné postihujici klouby DKK
3. entezopatie = bolestivé Upony (radidlni epikondylitis = tenisovy |.; ulnarni epikondylitis = golfovy, ostéparsky I.)

C) Extraartikularni pfiznaky — méné ¢asto

1. pfedni uveitida (u 40 % P) = bolest, zarudnuti oka, zhorseny vizus, fotofobie, I slzeni — vétSinou odezni

2. UC, Crohnova ch. (az 50 % P) — od makroskopicky (kolonoskopicky) patrnych po pouhé mikroskopické zmény
3. Osteopordza obratll — charakteristické je, Ze postihuje mladé muzZe a to hlavné C a L pater, ¢asté fraktury

4. Aortitida

5. AA amyloidéza = nékdy vede k postiZzeni ledvin

- méné plicni fibréza, IgA nefropatie Ci postiZzeni ledvin pouZivanim NSA

Diagnostika
Anamnéza (+RA, pliZivy nastup, ale chronicka (tzn. nad 3 mésice) trvajici bolest zad, mlady vék)

Fyzikdlni vys.: = slouZi pro odliSeni toho zda bolest pochazi z postizeni Sl kl. nebo L patere

= P lezZi na bfichu = provadime extenzi a vnitfni rotaci v ky¢li (nadzdvihneme nohu) a pfitom fixujeme
(pritla¢ime k podlozce) sakrum >

a) vyvola-li to bolest, kterou P bézné pocituje => sakroilitida

b) nevyvola-li to bolest, ale vyvolame-li bolest, kdyz fixujeme L patef => vertrebrogenni pivod

= slouzi pro posouzeni rozvinuti/nerozvinuti patefe
= Schoberuv test = vyhmatnu si trn L5 (cca na Urovni spojnic spinae iliacae posteriores superiores) udélam si
1. te¢ku na P > udéldm si 2. te¢ku 10 cm nad 1. teckou = vyzvu P k maximalnimu pfedklonu = nezvétsi-li se
vzdalenost mezi 1. a 2. teckou o min. 4cm (tj. 14cm mezi body) = patologické
= Stibortiv test = to samé, ale bod €. 2 je na Urovni trnu C7 (vertebra prominens) a min. rozvinuti je 0 6 cm
= P udéla predklon, normalné by se mél dotknout prsty zemé, ale tolerujeme

10cm (nad 30cm je to jasna patologie)
4. Pozdéji velka hrudni kyfoéza, protrakce hlavy az P neschopny se narovnat

RTG patefe: 1. nalez sakroiliitidy (zpocatku priikazné pouze na MRI!) = kostni eroze, nepravidelné zuzZeni a
rozsifeni = finalnim stadiem je ankyléza (= vazivové & kosténé spojeni kl., se ztuhlosti az nehybnosti)
2. nalez osifikaci ligament = vznik syndezmofytl = kostény vyristek na obratlovém té&le vznikly osifikaci
dlouhych vazli patefe; zprvu LS patef = pozdéji Th > pozdéji C
3. Pozdé&ji obraz ,,BAMBUSOVE TYCE” = ankyldza celé p., syndezmofyty pfemostuji obratlova téla
- nalez atlantookcipitalni subluxace, osteoporotickych zmén, spondylodiscitidy

dle RTG urcujeme stadium (nejedna se o zavaznost, nybrz o lokalizaci): st. 1 unilat. sakroiliitida
st. 2 bilat. sakroiliitida
st. 3 postiZeni LS patere
st. 4 postiZzeni Th patere
st. 5 postizeni C patere

- pro dg. existuji New Yorska dg. kritéria — pro dg. svédci: RTG ndlez sakroiliitidy + splnéni vSech 3 klinickych kritérii:
1. chron. zanétliva bolest v dolnich zadech (co je zanétliva bolest viz kritéria vyse)
2. omezena hybnost L patefe ve 3 rovinach
3. omezené dechové exkurze

- nalez sakroiliitidy je vSak pozdni oproti bolestem zad, coZ zpozd'ovalo dg., a proto se navrhla nova dg. kritéria:
RTG prikaz sakroiliitidy + 1 specificky klinicky pfiznak
nebo -> rozdéluje na: radiografickou vs. non-radiografickou
HLA B27 pozitivita + 2 specifické klinické pFiznaky



Laboratof: MCRP, +HLA B27,
punkce kl. vypotky => zanétlivy vypotek
periodicky vysetfujeme moc, abychom vyloucili poskozeni ledvin = proteinurie pfi amyloiddze ledvin

Casna faze pozdni faze
M. Bechtérev —~ omezeni hybnosti patefe
(Thomayerdv pfiznak)

sausage finger “bambusova tyc“, syndesmofyty sipky

Terapie
Zaklad = pravidelné celozivotni cviceni!!! = brani ztuhnuti patefe
LV1: bud pravidelné nebo jen pfi potizich NSAID — meloxikam, celekoxib, indometacin aj. = vétsinou dostacdujici

pro periferni artritidu se vyuziva: sulfasalazin (je to jediny prokazatelné ucinny DMARD) a i. a. KS (nikoliv systémové)

- selZe-li dosavadni terapie NSAID, sulfasalazin, KS nebo je-li CRP nad 10mg/I nebo popf. dalsi indikace = anti-TNF:
infliximab, adalimumab, golimumab, certolizumab pegol, etanercept
- novym lékem je secukinumab = anti-IL-17A (dobry na psoriatrickou artritidu)

chirurgicky: TEP kycle, korekéni osteotomie patefe, stabilizacni operace patefe u kompresivnich fr. obratli



2. Psoriatricka artritida

Definice
Psoriatricka artritida je chronické zanétlivé revmatické onemocnéni charakterizované kombinaci psoriazy + artritidy
Casto s postizenim DIP kl. + zpravidla negativnim RF.

- je to velmi heterogenni onemocnéni — existuje 5 subtypl a pouze 1 z nich ma charakter spondylartritidy
- postihuje max. 15 % P s psoriazou

Klinicky obraz = 5 subtypu — které mezi sebou vzajemné prechazi:

psoriaza +

1. artritida s dominujicim postizenim DIP kl. — To je pro PSORIATRICKOU ARTRITIDU TYPICKE
2. nesymetricka oligoartritida — NEJCASTEJSI, typicky na DKK

3. mutilujici artritida — NEJMENE CASTA, vede k subluxacim a deformitam

4. pseudorevmatoidni artritida — projevila by se symetrickou artritidou, coZ pfipomina RA

5. spondyloartritida — asociovdna s HLA B27

- také nachazime = daktylitida s postizenim PIP, DIP a Slachy

- tak jako u vSech spondyloartritid se i u psoriatrické artritidy vyskytuji a entezopatie

- tak jako u vSech spondyloartritid se i u psoriatrické artritidy vyskytuji i oci, stfevo, KVS
- typické je

Diagnostika
- existuji dg. kritéria = pro psoriatrickou artritidu svéddi:
artritida a psoriaza, postizeni nehti, neg. RF (+RF by svédcil pro psoriazu pfi RA), daktylitida, RTG nalez daktylitidy

Zakladem je RTG: nalez daktylitidy, nékdy i zmény na patefi jako u m. Bechtérev = sakroiliitida, syndesmofyty...
Laboratof: MCRP, MFW, neg. RF

Terapie

- li8i se dle subtypu!

Zaklad: DMARDs: methotrexat, leflunomid, sulfasalazin, cyklosporin = novéji biologicka terapie: anti-TNFa

a anti-IL-17A (secukinumab), novym lékem je také apremilast = iPDE4

Bolest: NSAID
PostiZzeni kl.: i. a. KS (ne systémové, dermatologové se boji vzplanuti psoridzy po vysazeni KS)

3. Reaktivni artritida

Definice

Reaktivni artritida je akutni NEINFEKCNI (asepticka) artritida, ktera vznika typicky za 2 — 6 tydn@ po prodélané
infekci nejcastéji GIT a urogenitalu.

= ,can’t pee, can’t see, can’t climb a tree” = uretritida, konjunktivitida, artritida

Epidemiologie

- typicky mladi lidé (20 — 40 let)

- reaktivni artritida po GIT infekci stejné u muzl i Zen, ale po urogenitalni infekci ¢astéji u muzl (Reiter(v sy castéji u
muzu)

Etiopatogeneze

nejcastéjsimi vyvolavateli jsou: Chlamydia trachomatis, Shigella flexneri, Salmonely, Yersinie, Campylobacter
-vznikd u P s HLA B27

Klinicky obraz
Prvné ma P projevy enterokolitidy (prijmy, nékdy s krvi nékdy bez) ¢i projevy urogenitalni infekce (sexualné
prenosné) - poté projevy spondyloartritidy:



1. monoartritida — NEJCASTEJI kolenni kl.! nebo asymetricka oligoartritida pfevazné postihujici DKK

2. daktylitida

3. entezitida a entezopatie — nejcastéji Achillovy Slachy = bolesti na paté

4. pri postizeni patere i sakroiliitida a spondylitida

5. extraartikularni projevy: = palmarni a plantarni pustuldza
erythema nodosum
konjunktivitida

keratoderma blennorhagicum erythema nodosum

- enteritida a uretritida mohou reaktivnim artritiddm pfedchazet, ale mohou je i provazet

Diagnostika

- pro dg. svédci prikaz artritidy v ¢asové navaznosti na infekci

Laboratof: MCRP, TN FW, sérologie ¢i PCR na chlamydie (z krve), vétSinou negativni kultivace ze stolice, ale nékdy
pozitivni sérologie ze stolice na Yersinie, HLA B27

Terapie

LV1: NSAID - u vyraznégjsi artritidy = LV2: KS (20 — 40 mg Prednisonu p.o., pfi monoartritidé ii. a.)
- nékdy sulfasalazin

4. Enteropatické artritidy

Definice
Artritidy asociované se zanétlivymi onemocnénimi stfeva: Crohnova nemoc, UC, celiakie, Whippleova choroba
- Castéjsi vyskyt u P s HLA B27

- typicky asymetricka oligoartritida, postizeni patere je nerozlisitelné od ankylozujici spondylitidy
- zakladem T je remise zakladniho onemocnéni, z farmakoterapie: sulfasalazin, NSAID, anti-TNF



31C Revmaticka horecka

Definice

””””

2 -4 tydny po (neprelécené) streptokokové tonzilofaryngitidé.

Etiopatogeneze

Pric¢inou je infekce B-hemolytickym streptokokem sk. A - proti jehoZz Ag imunitni systém vytvari bunécnou i humoralni
imunitu = vysoce antigenni je M-protein = problém je v tom, Ze vzniklé protilatky zkfizené reaguji (kromé Ag
streptokoka) i s kardiomyocyty, bb. endokardu, neurony v CNS, bb. kloubt a bb. kiize = vzniklé Ab stimuluji
prozanétlivé bb. k zanétu = vysledkem je tak poskozeni vlastnich organd

= jedné seo hypersenzitivnl' reakci Il. typu = Ab se v4#i na Ag na povrchu bunék - to vede k cytotoxické reakci proti témto bb.

- Castéji k tomu dochazi u déti
pozn. Dal$i moznou komplikaci je akutni posstreptokokova glomerulonefritida. Ta maze vznikat i po jinych onemocnénich jako napf. po erysipelu, impetigu,
celulitidé € coz pro akutni revmatickou hore¢ku neni typické. V tomto pfipadé se uplatriuje hypersenzitivni reakce Ill. typu = tvorba IK.

Klinicky obraz
JWRES:

Joints = Migrujici polyartritida = Celsovy znaky: oteklé, zarudl|é, bolestivé, teplé klouby

v = hl. endokarditida postihujici Mi chloper = Mi sten6za/Mi regurgitace, méné Ao chlopei = Ao
stendza/Ao regurgitace
- nékdy myokarditida (v srdci se tvoti Aschoffova téliska = okrsky fibrinoidni nekrézy s imunitnimi bb.)
- myokarditida vedouci k systolickému SS je nejcastéjsi pfi¢ina umrti na akutni revmatickou horecku
- nékdy perikarditida = bolest, perikardidlni tfeci Selest
= mUZe tedy vznikat az PANKARDITIDA
- typicky je vznik AV blokd 1., 1. aZ lll. st.

- poskozeni chlopni se nékdy manifestuje az v téhotenstvi, kdy je zvyseny intravaskularni objem

Noduly podkozni + nékdy erythema marginatum - - -

Sydenhamova chorea = chorea minor (= Al postiZzeni BG) = rychlé pohyby mimickych svali a HKK
- vznika to pozdéji (nejdriv za 3 mésice)

Komplikace

- prechod do chronické revmatické karditidy - srlsty komisur Mi chl. (kvali jizevnatym procesdim) => Mi stendza
- fibrotizace chordae tendinae => Mi regurgitace (méné)
- riziko infekéni endokarditidy

Diagnostika

JWNESovy kritéria = hlavni kritéria:

polyartritida, karditida, podkozni noduly, erythema marginatum, Sydenhamova chorea
+ anamnéza streptokokové infekce pred cca 2 — 4 tydny

minoritni kritéria: horecka, leukocytdza, artralgie, TNCRP, TNFW, zmény na EKG

anamnéza, fyzikalni vys., laboratof (pozitivni antistreptolysin-O, anti-deoxyribonukledza B), streptest, EKG, ECHO,
RTG S+P

Terapie
LV1: fenoxymethylpenicilin (abychom pozabijeli vSechny Streptokoky, co tam jesté zUstali)
terapie arthritidy: NSAID - u tézsich forem - KS

Pacienti s prodélanou akutni revmatickou horeckou jsou vice nachylni k tomu, Ze se u nich projevi znovu, proto
vyzaduji dlouhodobou ATB profylaxi pf. penicilin G i.m. co 4 tydny (u pravdépodobné 1 rok, u revmatické horecky
bez karditidy 5 let a u revmatické horecky s karditidou 10 let!)



Revised Jones criteria for the diagnosis of ARF

Low-risk populations {~|

= Migratory polyarthritis (primarily involving the large joints) {=]
= Carditis (pancarditis, including valvulitis) {=]

Major .
o s Sydenham chorea (CNS involvermnent)
criteria
* Subcutaneous nodules
* Erythema marginatum
* Polyarthralgia
» High fever (= 38.5°C)
Minor
L s 1 Acute phase reactants (ESR = 60 mm/hour and/or CRP
criteria

= 30 mg/L)
* ECG showing prolonged PR interval {=]

Constitutional

High fever
Malaise
Fatigue

Acute rheumatic fever

Etiology
Previous GAS pharyngitis/tonsillitis
without antibiotic treatment

Skin

Peak incidence e
5-15 years of age Valvulitis
Pancarditis
Diagnosis

Evidence of a previous GAS infection
(e.g., throat culture, rapid antigen
detection test, antistreptolysin O,
antistreptococcal DNase B test)
Revised Jones criteria

Erythema marginatum CNS

1-8 months after infection

Sydenham chorea
e Jerking

Subcutaneous nodules « Elinching

Treatment

Antibiotic treatment of underlying
GAS infection

Symptomatic treatment of arthritis

Joints

and fever
Migratory polyarthritis
% DD o) (o} and ¢ pase Co
Untreated GAS Development Molecular Type Il hypersensitivity Inflammation and
pharyngitis/tonsillitis of antibodies mimicry reaction cell damage

Acute infection ’

Latent period (2-4 weeks) ‘

Rheumatic fever onset







40B Infekcni artritidy

Vv

Definice
Jednad se o zanétlivda onemocnéni jednoho event. i vice kloubl jejichz plivodcem je mikroorganismus (bakterie, viry,
mykoticka agens)

1. Bakteridlni artritidy

Definice

Tézké, Zivot ohrozujici zanétlivé onemocnéni témér vzdy 1 kloubu (monoartritida), které ma navzdory ATB terapii
vysokou letalitu.

Rozdéleni
dllezité je rozdélit infekéni artritidy na a) negonokokovou a b) gonokokovou a ¢)TBC protoze maji odlisné RF, Klin.
obraz a terapii.

a) negonokokova artritida
Etiologie
St. Au, Streptokokus

Patogeneze
pranik do kloubu: hematogenné, per continuitatem z infekce z okoli, trauma, punkce kl., poOP

RF: P vék, imunosupresivni terapie, systémové revmatické nemoci, renalni insuficience, DM, TEP
uTEP: a) ¢asna = do 3 mésict = akutni pribéh a horsi progndza, velmi obavana komplikace ortoped. vykonl
b) pozdni = méné akutni pribéh

Klinicky obraz

- nahle se rozvijejici!

- témér vidy monoartritida, nejcastéji kolenniho k.

1. Celsovy znaky = tumor, rubor, calor, dolor, functio laese

2. Horecka kolem 39°C

3. Celkové projevy = Unava, anorexie, alterace stavu, myalgie, cefalea...

Diagndza
Anamnéza + fyzikalni vys.
Laboratof: MCRP, TMFW, leukocytoza
punkce vypotku: a) zkaleny
b) leukocytéza (nad 100 000 v 1pl)
c) kultivace
zobrazovaci metody jsou v pocatku nepfinosné, ale ¢asné se mohou objevit eroze

Diff. dg.

Dna a Calcium-pyrofosfat-dyhratova artropatie, reaktivni artritida, lymeska boreliéza, paraneoplasticky sy
Terapie

ATB empiricky i.v.! cefalosporiny Il. nebo lll. gen = poté Uprava dle kultivace

NSAID

b) gonokokova artritida
- velmi vzacn4, Castéjsi u zen
odlisnosti: 1. hl. u mladsich — sexualné aktivnich
2. migrujici polyartritida a tenosynovitida
3. kozni projevy — makuldzni exantém, hemoragické papuly




Dg.:  kultivace N. gonorrhoeae z urogenitalu a PCR prikaz DNA z punktatu
T: penicilin nebo cefalosporin

c) tuberkuldzni artritida

= spondylitida (50 % TBC artritid), periferni artritida, tenosynovitida, osteomyelitida

- predstavuje 10 % mimoplicnich projev( TBC

- nejvice ohroZeni jsou imunokompromitovani P (véetné revmatickych P s anti-TNF terapii)
- mUlze byt disledek diseminované primarni TBC ¢i komplikace postprimarni TBC

KO spondylitidy: nejcastéji postihuje Th a L pater = bolest zhorsujici se s pohybem = destrukce obratli muze
vést az ke kyfotizaci patere

KO periferni artritidy: chronicka coxartritida ¢i gonartritida = otok a bolest vyvijejici se nékolik mésict az let
Dg.: stézejni je prikaz M. tuberculosis z punktatu
T: antituberkulotika

2. Virové artritidy
Etiologie
Parvovirus B19, HCV, rubeola, HIV

KO Parvovirdzy: symetricka artritida drobnych kloub( ruky a zapésti, ktera do nékolika tydn( zmizi
Dg. se opira o sérologicky prikaz Ab

T je symptomaticka

Progndza je dobra

3. Lymeska boreliéza
viz vypracky pediatrie 32B a ucebnice str. 683

4. Akutni revmaticka horecka
viz ot. €. 31C




