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Vaskulitidy predstavuji heterogenni skupinu imunopatologicky podminénych onemocnéni, vyznacujici se
zénétlivym postizenim cév, jez vede k destrukci cévni stény, nasledné proliferaci a zuzeni az uzévéru lumen.
Podle svého rozsahu vyvolavaji zanétlivé zmény rdzné zavaznou systémovou reakci organismu projevujici
se napf. nechutenstvim, hubnutim, febriliemi nejasné etiologie, no¢nimi poty apod.; lokalné pak pusobi
ischemii oblasti zdsobovanych postizenou tepnou. Cilem préce je poukdzat na skutecnost, ze vaskulitidy
predstavuji vyznamné uskali jak pro pacienty, jejichz zékladni diagn6za nemusi byt vcas spravné rozpoznana
a adekvatné lécena, tak pro Iékare, nebot se jedna o onemocnéni relativné vzacné, etiologie ¢asto neni
znama a patofyziologie dosud neni zcela objasnéna.

© 2017, CKS. Published by Elsevier Sp. z o.0. All rights reserved.

ABSTRACT

Vasculitis represents a heterogeneous group of immunopathological diseases, characterized by the
inflammation of blood vessels leading to destruction of the vascular wall, subsequent proliferation and
constriction, or even blockage of the lumen. According to their range, inflammatory changes cause various
severe systemic manifestations such as loss of appetite, weight loss, fever of unknown origin, and night
sweats; locally causing ischemia of areas supplied by the affected artery. The aim of our paper is to highlight
the fact that vasculitis pose significant danger for patients, who may encounter significant delays in getting
the correct diagnosis and management of their condition; and also for doctors, as vasculitis is relatively rare
disease, its etiology is often unknown and pathophysiology has not been fully understood.

Uvod

nékolik kasuistik ze souboru, do néhoz byli zafazovani pa-
cienti vySetfovani na Internim oddéleni Nemocnice Pisek

PfestoZe v obecné roviné se zde dotkneme Takayasuovy
arteritidy i Hortonovy choroby, chceme se v této praci vé-
novat predevsim ,nové” nosologické jednotce — obrov-
skobunécné arteritidé s prevazujicim postizenim velkych
tepen extrakranialné, coz je jakysi ,hybrid” mezi obéma
vyse zminénymi arteritidami nespliiujici diagnosticka kri-
téria ani jedné z nich. V druhé ¢&asti prace predkladame

(se spadovou oblasti 70 000 obyvatel) od pocatku roku
2013 s podezienim na vaskulitidu velkych tepen, ktera
byla nasledné potvrzena. Podskupina zahrnujici vyhradné
pacienty s arteritidou postihujici pfevazné extrakranialni
tepny t.¢. ¢itd osm nemocnych (dva muze + 3est Zen). Jed-
na z kasuistik, vy¢lenéna stranou, popisuje pfipad pacienta
se soucasnym postizenim extrakranidlnich tepen i tempo-
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ralni arterie, ¢imz chceme dokumentovat mozny prekryv
obou jednotek u ¢asti nemocnych. Pfitom prévé postiZzeni
spankové tepny se zda byt svym zpasobem klicové. Pokud
totiz neni kromé extrakranidlnich tepen soucasné posti-
Zena i tempordlni arterie, postradame my, lékari, casto
v Uvodnich rozvahach jakési voditko, které by nas rychle
a spolehlivé dovedlo ke spravné diagnéze, ackoli byva na
dosah. Nad rdmec zafazujeme v zavéru kasuistiku mladé
pacientky s Takayasuovou arteritidou a ndpadné rozdil-
nymi rychlostmi proudéni krve v truncus coeliacus v zavis-
losti na fazi dychani.

Klasifikace

Podle etiologie délime vaskulitidy na primarni, jejichz vy-
voldvajici pficina neni znama, a sekundarni, které dopro-
vazeji jind onemocnéni (napfr. onkologickd, infek¢ni atd.).

Klasifikace vaskulitid neni jednotna a lisi se podle raz-
nych hledisek. Chapel Hill Consensus Conferences (v le-
tech 1994 a 2012) byly dva mezindrodni odborné sjezdy,
které se zabyvaly potfebou standardizovat klasifika¢ni
systém vaskulitid. Vzeslo z nich déleni, které zohledrnuje
kalibr cév, histologii, patogenezi a sérologii. Dle kalibru
postizenych cév rozliSujeme vaskulitidy velkych, stfednich
a malych cév. Velkymi cévami je nazyvana aorta, jeji hlav-
ni vétve a k nim analogické zily, sttednimi cévami hlavni
visceralni tepny a Zily a jejich poc¢atecni vétve a malymi cé-
vami intraparenchymové tepny a Zily, arterioly, kapilary
a venuly [1]. Sérologicky Ize vymezit dvé skupiny — vasku-
litidy asociované s vyskytem autoprotildtek proti antige-
nlm v cytoplazmé neutrofild (anti-neutrophil cytoplasmic
antibodies, ANCA) a vaskulitidy bez téchto protilatek [2].
V patogenezi vaskulitid se uplatfiuje nékolik mechanis-
mu. U vétSiny sekundarnich vaskulitid se na tkariovém po-
Skozeni podileji imunokomplexy a jimi spusténd zanétliva
reakce. U ANCA-asociovanych vaskulitid jsou to autopro-
tilatky, které ovliviiuji rzné funkce neutrofild. Stimuluji
je k produkci kyslikovych radikalt a uvolnéni lysosomal-
nich enzym0 vedoucich k poskozeni okolni tkané, soucas-
né inhibuji jejich baktericidni funkce, ¢imz pfrispivaji ke
zvysené nachylnosti pacientl k infekcim (zvlasté pak sta-
fylokokovym). U nékterych vaskulitid se uplatriuje imu-
nopatologickd reakce zprostfedkovana burikami (napf.
u Takayasuovy a Hortonovy arteritidy) nebo cytotoxicky
mechanismus poskozeni zprostfedkovany protilatkami
proti bazalni membrané (napf. Goodpastureliv syndrom).

Historicky jsou mezi vaskulitidy velkych tepen razeny
pouze dvé arteritidy — Takayasuova a obrovskobunéc-
na tempordlni arteritida (Hortonova). Pomérné nové se
v této skupiné objevila arteritida analogickd Hortonové,
jez viak postihuje prevazné velké tepny extrakranialné.
Dalsi podskupinu vaskulitid velkych tepen pak tvofi aor-
titidy.

Diagnostika

Pro laboratorni nalezy pacientl s vaskulitidami byva ty-
picka zvysend sedimentace erytrocytd, elevace C-reaktiv-
niho proteinu (CRP), anemie chronickych chorob, leuko-
cytdza; déle byvaji zvysené hodnoty nékterych izotypu

imunoglobulinG (zejména IgG), prozanétlivych cytokint
a extraceluldrnich matrixovych metaloproteindz. Pfesto
vsak pro vaskulitidy neexistuje zadny specificky laborator-
ni marker, jehoZ stanoveni by jednozna¢né svédcilo pro
konkrétni diagnoézu.

Ze zobrazovacich metod je rozhodujici CT nebo MR
angiografie, ktera zobrazi segmentalni stenézy az uza-
véry velkych tepen nebo aneurysmata. Velmi uzite¢nou
metodou, jejiz vyznam v posledni dobé roste, tim jak se
stdva dostupnéjsi, je hybridni zobrazeni PET/CT, spojujici
pozitronovou emisni tomografii (PET) a vypocetni tomo-
grafii (CT). Detekuje aktudlni metabolickou aktivitu za-
nétlivého procesu v cévni sténé, dfive nezZ mlzeme proka-
zat strukturalni zmény sonografii. V dalsim prabéhu byva
vyuzivdna k posouzeni aktivity onemocnéni. Vyznamné
misto v diagnostice vaskulitid zastava sonografie. Je do-
stupnd, v rukach zkuseného lékare rychla, levnad a pro
pacienta nezatézujici. Své limity ma u starSich pacientd,
u kterych nékdy byvd problematické rozlisit zanétlivé
postizeni cévni stény od zmén aterosklerotickych. Sono-
grafickymi znamkami probihajiciho zanétu jsou rozsireni
intimomedialni Sife (intima-media thickness, IMT), echo-
genni linie v rozsitené intimomedii a halo sign; v pozdnim
stadiu pak prukaz stenéz/okluzi. Jako halo sign oznacu-
jeme hypoechogenni lem kolem perfundovaného lumen
cévy o prliméru 0,3-2 mm odpovidajici otoku cévni stény,
se kterym se vSak mlUzeme setkat i u pacientl s onkolo-
gickym ¢i infek¢nim onemocnénim, a proto specificita
tohoto nalezu neni pro vaskulitidy stoprocentni. Stené-
zu v ultrazvukovém obraze charakterizuje segmentdlni
vzestup rychlosti krevniho toku (v oblasti zdzeni dvakrat
vyssi rychlost nez pred stendzou), turbulentni proudéni
a trvani barevného signalu béhem diastoly. Akutni uza-
vér tepny se projevi kompletni absenci barevného signalu
v postizeném segmentu arterie. Ultrazvuk je také velmi
uzitecny k identifikaci sprdvného mista k eventualnimu
odbéru biopsie a ke sledovani vyvoje u lé¢enych pacientu.
Po zavedeni Uspésné terapie halo sign mizi po 14 dnech
[3,4] (CRP klesne k normalnim hodnotam pfiblizné po 42
dnech a sedimentace priblizné po 28 dnech), presto urcity
stupen zesileni cévni stény mUlze pretrvavat i u pacientu
v kompletni remisi.

Lécba

PFi standardni |é¢bé vaskulitid jsou |ékem volby korti-
koidy, bud v monoterapii, nebo v kombinaci s imuno-
supresivy (cyklofosfamid, azathioprin, methotrexat, cyklo-
sporin). V pfipadé jejich intolerance, selhdni nebo relapsu
je uzivdna a nadéle testovana biologickd lécba. Biologic-
ké pripravky ovliviiuji imunopatologické déje v raznych
fazich, a to jak na bunécné, tak na tkarové urovni. Bloku-
ji cytokiny nebo jejich receptory a ovliviuji subpopulace
T- a B-lymfocytd. Z 1ékd pUsobicich inhibici cytokinl nebo
jejich receptorl byly v 1é¢bé refrakterni Takayasuovy arte-
ritidy testovany inhibitory tumor nekrotizujiciho faktoru
alfa - zejména infliximab nebo etanercept. Prvni zprava
0 Uspésném vyuziti monoklonalni protilatky proti inter-
leukinu 6 v 1é¢bé 20leté pacientky s refrakterni Takaya-
suovou arteritidou pochdzi z roku 2008. ProtozZe nebylo
dosazeno adekvatni terapeutické odpovédi na konvencni
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[é¢bu, schvalila tehdy etickd komise Fakultni nemocnice
v Osace pouziti tocilizumabu (optimalni davka pro udr-
Zeni adekvatni koncentrace léku v séru je 8 mg/kg kazdé
Ctyti tydny) [5]. Dalsimi slibnymi léky zkoumanymi v 1é¢-
bé pacientl s vaskulitidami je inhibitor kostimula¢niho
signalu pro T-lymfocyty — abatacept a monoklonalni pro-
tildatka proti CD20 pozitivnhim B-lymfocytdm zpusobujici
jejich depleci - rituximab [6,7].

Pfi feSeni cévnich sten6z a uzavéra se uplatnuji i ne-
farmakologické postupy Iécby — intervence radiologicka
(perkutanni transluminalni angioplastika) nebo chirur-
gickd (bypass). Pokud vsak neni zdnét potlacen soucas-
nou imunosupresivni |é¢bou, dochazi casto k restenézam
nebo uzavérdm pred bypassem.

Takayasuova arteritida

Takayasuova arteritida, znama také jako bezpulsova ne-
moc, je chronické zanétlivé onemocnéni neznamé etiolo-
gie postihujici primarné aortu a jeji hlavni vétve [5].

Prvni pripad Takayasuovy arteritidy popsal oftalmo-
log Mikito Takayasu na Xll. vyro¢nim sjezdu Japonské
oftalmologické spole¢nosti v roce 1908 ve Fukuoce, kde
prezentoval pfipad 21leté Zeny, na jejimz o¢nim pozadi
pozoroval arteriovenézni anastomézy kolem papily zra-
kového nervu pfipominajici obraz vénce. Takayasu se
vsak ve své kasuistice nezminil o jakychkoli dalich abnor-
malitach u této pacientky. Jeho dva japonsti kolegové na
tomtéz setkani uvedli obdobné ocni nalezy u pacientd,
u nichz se pfi fyzikdInim vysetfeni nepodafilo na radial-
nich tepnach nahmatat puls. Mezi témito dvéma nalezy
byla pozdéji prokazana souvislost a dnes je znamo, ze
zmény na ocnim pozadi (neovaskularizace) jsou dusled-
kem tepennych sten6z v oblasti krku [6].

Epidemiologie

Arteritida postihuje prfevazné Zeny (v porovnani s muzi
v poméru 8 : 1) v mlad$im fertilnim véku (2.-3. dekada zi-
vota) [7]. Vyskytuje se celosvétové, incidence se odhaduje
na jeden az tfi nové vzniklé pripady/milion obyvatel/rok.
Nejrozsirenéjsi je jeji vyskyt v Japonsku, jihovychodni Asii,
Indii a Mexiku [8].

Patofyziologie

Histologicky je charakterizovdna jako panarteritida po-
stihujici vSechny vrstvy cévni stény. Dochazi ke ztlusténi
a zvrasnéni intimy, destrukci hladkych svalovych bunék
a elastickych vlaken medie a zesileni adventicie. Zanétlivé
léze se pak projevuji jako stendzy, okluze, ektadzie nebo
aneurysmata s vy3§im trombogennim potencidlem a kli-
nické projevy vyplyvaji z typu a oblasti postizeni. Nej¢as-
téji byva zasazena ascendentni aorta, karotidy, podklic-
kové, splanchnické a renalni tepny.

Klinické projevy

Onemocnéni typicky probihd ve dvou fazich. V akutni
(systémové) fazi, ktera trva radové tydny az mésice, maji
pacienti nespecifické priznaky odpovidajici probihajici-
mu zanétlivému onemocnéni (febrilie nejasné etiologie,
Unava, nechutenstvi, hubnuti, no¢ni poceni, bolesti sva-
IG a kloubU, bolesti v pribéhu postizené arterie). Pravé

tyto neurcité symptomy a to, Ze vaskulitidy velkych tepen
byvaji opomijeny v ramci diferencidlni diagnostiky zanét-
livych stavl nejasné etiologie, jsou pfi¢inou toho, Ze tato
fdze onemocnéni je rozpoznana zhruba jen v poloviné
pfipadu a Casto, po nékolika mésicich az letech, prechazi
do chronicity.

V chronické (okluzivni) fazi jsou pak pfiznaky dusled-
kem stenéz eventudlnich uzdvérd postizenych tepen
(klaudikace hornich koncetin, bolesti hlavy, zavraté pfi
zméné polohy, synkopy, parestezie, poruchy vizu - roz-
mazané vidéni ménici se v zavislosti na poloze, diplopie,
amaurosis fugax). Dusnost a palpitace se mohou objevit
v pokrocilé fazi onemocnéni jako dUsledek hypertenze
a srde¢niho selhani.

Diagnostika

Pri vysetfeni pacienta zjistujeme oslabeni az vymizeni
pulsaci a Selesty nad postizenymi tepnami, vyssi hodnoty
krevniho tlaku (TK) a zmény na o¢nim pozadi.

Americkd revmatologickd spole¢nost vypracovala dia-
gnosticka kritéria, ktera maji senzitivitu 90,5 % a specifi-
citu 97,8 %. Ke stanoveni diagndzy je potfeba splnit ales-
pon tfi ze Sesti kritérii [9] (tabulka 1).

Tabulka 1 - Diagnosticka kritéria Takayasuovy arteritidy

Diagnosticka kritéria dle American College of Rheumatology

1. Vék pfi prvni manifestaci < 40 let

2. Klaudikacni bolesti koncetin

3. Oslabené pulsace na a. brachialis

4. Rozdil v systolickém TK mezi obéma pazemi vétsi nez 10 mm Hg
5. Selest nad a. subclavia nebo aortou

6. Abnormalni angiogram

V laboratornim obraze pacientd s Takayasuovou ar-
teritidou byva typickd zvysend sedimentace erytrocytd,
zvyseni hodnot zanétlivych markerd, anemie chronickych
chorob a leukocytdza; mohou byt zvyseny i nékteré izoty-
py imunoglobulind.

Pro stanoveni diagndzy je rozhodujici CT nebo MR an-
giografie, v rdzné mife se vak uplatruji i dalsi, vyse zmi-
néné, zobrazovaci metody — PET/CT a duplexni ultraso-
nografie (DUS). Dle angiografického nélezu se rozeznava
Sest typl Takayasuovy arteritidy — nejméné casty je typ IV,
naopak nejobvyklejsi typ V [10] (obr. 1).

Lécba

Lékem volby u Takayasuovy arteritidy jsou peroralni kor-
tikoidy v uvodni davce asi 1 mg/kg télesné hmotnosti
(u nékterych nemocnych mulze byt ucinna i davka nizsi).
V udrZovaci fazi jsou pak kortikoidy podavany v davce
5-10 mg denné minimalné po dobu jednoho az dvou let.
U nemocnych, ktefi na kortikoterapii neodpovidaji (az
50 %), je nutno pfistoupit ke kombinacni 1é¢bé s imuno-
supresivy (cyklofosfamid, azathioprin, methotrexat, cyk-
losporin). Nezbytna je téz dlisledna korekce TK.

Progndza
Nelécena Takayasuova arteritida mivala vysokou morta-
litu. Nejcastéjsimi pficinami umrti byly srdecni selhani,
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Obr. 1 - Klasifikace Takayasuovy arteritidy dle lokalizace postizeni

infarkt myokardu, cévni mozkové prihody nebo selhani
ledvin. U nékterych nemocnych byla naopak popsana
i spontanni remise. K dlouhodobé progndze pacientt
s Takayasuovou arteritidou se lze viak jen stézi vyjadrit,
protoze je znacné variabilni. Jednoznacné horsi progné-
zu maji nemocni s rozsahlym postiZenim aorty, sitnico-
vych tepen a pacienti se sklonem k tvorbé aneurysmat
[11,12].

Obrovskobunécna temporalni arteritida
(Hortonova choroba)

Obrovskobunécnd temporalni arteritida (Hortonova
choroba) je relativné castd primarni systémova vaskuliti-
da. MUze se vyskytovat jako samostatnd jednotka nebo
v rdmci syndromu polymyalgia rheumatica (PMR), jenz je
charakterizovan bolesti a ztuhlosti pletencd ramennich
a panevnich, Sijovych svald a celkovymi pfiznaky. Obé
jednotky jsou pak brany jako kontinuum jednoho patolo-
gického procesu a pfitomnost temporalni arteritidy u ne-
mocného s PMR je jiz zndmkou pokrocilého zanétu [13].

Ackoli je toto onemocnéni zndmo minimalné od 10.
stoleti, Hutchinson (1890) a Horton (1932) jej v lékarské
literature popsali mnohem pozdéji [14].

Epidemiologie

Temporalni arteritida postihuje dva- az trikrat castéji
Zeny nez muze. Nemocni byvaji starsi 50 let, maximum
vyskytu je v sedmé az osmé dekdadé Zivota. Incidence je
priblizné 17 novych pfipadl na sto tisic obyvatel starsich
50 let za rok. Nejrozsifenéjsi je mezi bélochy, zemépisné
pak v severni Evropé (zejména v jiznim Norsku).

Patofyziologie

Histologicky se jednd o panarteritidu s tvorbou obrov-
skobunécnych granulomd. PostiZzeni arterie je segmental-
ni, dochazi k edému intimy a sten6ze az uzavéru lumen
s moznou nasedajici trombézou. Postihuje zejména a. ca-
rotis externa a jeji vétve, a. carotis interna a intrakranialni
useky dalsich tepen byvaji postizeny zfidka.

Typl pouze vétve aortalniho oblouku
L NEM ascendentni aorta, aortalni oblouk a jeho vétve

7 ascendentni aorta, aortalni oblouk, jeho vétve
a descendentni hrudni aorta
arterie

I7JVAN pouze bfisni aorta a/nebo renalni arterie

L7 AA kombinace typu llb a IV

Postizeni koronarnich a pulmonalnich arterii se oznacuje jako C (+),
resp. P (+).

- 17BN descendentni hrudni aorta, brisni aorta a/nebo renalni

Klinické projevy

Specifickymi symptomy jsou palpacni bolestivost, otok
a zarudnuti nad postizenym Usekem a. temporalis (nékdy
mohou byt hmatné az uzly); dale pak bolesti hlavy, klau-
dikace pfi mluveni a Zvykani, poruchy vizu, transitorni
ischemickd ataka/ischemicka cévni mozkova pfihoda. Nej-
zavaznéjsi a nejobavanéjsi komplikaci je nevratna ztrata
zraku na podkladé ischemické neuropatie optiku [15].
O to vétsi duraz musi byt kladen na diagnostiku a ¢asné
zahajeni 1écby, aby se slepoté zabranilo. Z celkovych pfi-
znakl se objevuje nechutenstvi, hubnuti, nevykonnost,
febrilie, no¢ni poceni a deprese.

Diagnostika
Cas od prvnich pfiznakt ke stanoveni diagndzy byva pfi-
blizné dva mésice.

Americka revmatologickd spole¢nost vypracovala dia-
gnosticka kritéria, ktera maji senzitivitu 93,5 % a specifi-
citu 91,2 %. Ke stanoveni diagndzy je tfeba splnit alespon
tfi z péti kritérii [16] (tabulka 2).

Tabulka 2 - Diagnosticka kritéria temporalni arteritidy

Diagnosticka kritéria dle American College of Rheumatology
1. VEék pfi prvni manifestaci > 50 let

2. Nové vznikld bolest hlavy

3. Anomélie temporalni arterie

4. Zvy$ena sedimentace erytrocytd

5. Abnormalni vysledek biopsie temporalni arterie

V laboratornim nalezu pacientl s temporalni arteriti-
dou byva zvysend sedimentace erytrocytl (= 50 mm/h),
zvySené hodnoty zanétlivych markerd, interleukinu 6,
anemie, leukocytdza, vyssi titry nékterych izotypl imuno-
globulinl a nékdy i antinuklearniho faktoru.

Anamnéza, typicky lokalni ndlez a zvysené hodnoty zanét-
livych markerU jsou obvykle dostacuijici k vysloveni podezieni
na temporalni arteritidu. U viech téchto pacientdl je indiko-
vana biopsie spankové arterie, ktera je stale povazovana za
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zlaty standard v diagnostice. Biopsii je nutné provést co nej-
drive, nejpozdéji viak do sedmi dnl od zahajeni kortikotera-
pie. Doporucuje se excize minimalné 4 cm postizené tepny.
Az jedna tretina nalez(l mGze byt falesné negativni vzhledem
k tomu, Ze se jedna o segmentalni proces a postizeni neni di-
fuzni. Procento falesné negativnich nalezl snizuje bilaterdini
biopsie. V posledni dobé viak nabyvaji na vyznamu neinva-
zivni vySetfovaci metody (CT/MR angiografie, ultrasonogra-
fie, magneticka rezonance [MR] mozku a o¢nic; PET/CT neni
vhodné, protoZe neni schopno zobrazit cévy s primérem
pod 4-5 mm) a vyznam biopsie ustupuje mirné do pozadi,
nebot se jedna o invazivni vysetreni, obvykle pozdé dostupné
k ovlivnéni rozhodnuti o dals$im terapeutickém postupu.

Lécba

Zakladem terapie jsou kortikoidy. Pokud neni kortikote-
rapie tolerovana, konvertuje se na lé¢bu imunosupresivy
(cyklofosfamid, methotrexat). Inicidlni dédvka je 20-40 mg
prednisonu denné po dobu ¢tyf az osmi tydnd s postup-
nym snizovanim davky. UdrZzovaci dévka prednisonu je pak
5-10 mg denné po dobu dvanacti mésicl. Trvani lécby se
fidi klinickym obrazem a hodnotami sedimentace a CRP.
Pokud pacient dosdhne kompletni remise, je mozno korti-
koterapii ukoncit. Nékteri nemocni s temporalni arteritidou
vyzaduji doZivotni poddvani malé davky kortikoid. U pa-
cientl s o¢nimi priznaky je obzvlast dilezité casné zahdjeni
terapie, kterd je agresivné;jsi nez u pacientt bez zrakového
postizeni. Lécba se zahajuje poddvanim 40-80 mg predniso-
nu dennég; alternativné Ize zacit vysokymi pulsnimi davka-
mi methylprednisolonu intravenézné (1 000 mg denné pod
dobu tii az péti dnd) s naslednym prevedenim na peroralni
prednison. K prevenci ischemickych pfihod se podava kyselina
acetylsalicovd v ddvce 100 mg denné. Primérna délka lécby
pacienta s temporalni arteritidou je tfi Ctyri az roky [17].

Progndza

Navzdory tomu, Ze progndza pacientd s tempordlni arte-
ritidou je relativné dobra, mlze u 6-10 % pacientl s is-
chemickou neuropatii optiku dojit k trvalé ztraté zraku.

Obrovskobunécna arteritida (giant cell
arteritis, GCA) velkych tepen s prevazujicim
exrakranidlnim postizenim

Obrovskobunécnd (gigantoceluldrni) arteritida velkych
tepen je pomérné nova jednotka, se kterou se setkava-
me zatim spiSe v zahranicni literature. Vyclenila se jako
podtyp obrovskobunécné (tempordlni) arteritidy, u kte-
ré, na rozdil od Hortonovy choroby, pfevazuje postizeni
extrakranidlnich tepen. Zvysujici se dostupnost a kvalita
zobrazovacich metod ukazuje, Ze postizeni extrakranial-
nich tepen je mnohem castéjsi, nez se drive predpoklada-
lo, a pacientt s touto diagnézou pribyva [18]. Postizena
mUze byt v podstaté jakakoli velkd nebo stfedni tepna,
predevsim pak hrudni aorta a tepny subklavialni, brachi-
alni a axilarni; vertebralni, rendlni, femoralni a popliteal-
ni arterie byvaji postizeny méné casto [19].

Epidemiologie
Pacienti s GCA velkych tepen v porovnani s pacien-
ty s izolovanou temporalni arteritidou mivaji stejné

Casto kromé arteritidy jesté syndrom PMR, byvaji vSak
mlads$i a je mezi nimi zastoupeno vice Zen (prdmérny
vék v dobé diagndzy: GCA vs. temporalni arteritida -
66 let vs. 72 let a 83 % zen mezi pacienty vs. 66 %)
[20]. Incidence GCA velkych tepen neni presné znama,
ale v poslednich dvou desetiletich dramaticky vzrostla
ruku v ruce se zvy$enim povédomi o existenci tohoto
podtypu obrovskobuné¢né arteritidy. Cas od nastupu
prvnich pfiznakd ke stanoveni diagnézy je deli nez
u pacientd s temporalni arteritidou — priblizné sedm
mésicd.

Patofyziologie

Histologicky se jednd o granulomatézni zanét s pritom-
nosti obrovskych mnohojadernych bunék v lamina elasti-
ca interna a s padsem nekrézy po obvodu cévy.

Klinické projevy

Obrovskobunécnd arteritida velkych tepen se nejcasté-
ji manifestuje klasickou tempordlni arteritidou se syn-
dromem PMR/bez syndromu PMR (avsak pouze 60 %
pacientl s GCA velkych tepen md soucasné postizeni
temporalni arterie a z néj vyplyvajici symptomy) [21],
koncetinovymi klaudikacemi nebo febriliemi nejasné
etiologie. Zanétlivé léze vedou ke stendézam/okluzim.
U nemocnych nachazime pfi fyzikdlnim vySetfeni asy-
metrické pulsace, Selesty nad postizenymi tepnami, stra-
nové rozdilné hodnoty krevniho tlaku. Axilarni tepny
byvaji postizeny castéji nez arterie subklavidlni a brachi-
alni, proces byva obvykle oboustranny. V literature se
uvadi, Ze vaskulitida postihujici arterie hornich koncetin
do jisté miry chrdni nemocné pred vyskytem a rozvojem
zdvaznych ocnich komplikaci [22]. Progrese onemocnéni
vedouci az do stadia kritické koncetinové ischemie neni
u GCA velkych tepen obvykla. Obrovskobunécna arteri-
tida postihujici koronarni arterie se maze manifestovat
jako angina pectoris, infarkt myokardu nebo srde¢ni se-
Ihani.

Diagnostika

Laboratorni ndlez svéd¢i pro probihajici zanétlivé one-
mocnéni a je obdobny jako u temporalni arteritidy. Maze
vzbudit podezieni na vaskulitidu v kontextu dalsich okol-
nosti, ale ke stanoveni diagnézy nestaci.

Pokud je u nemocného postizena tempordlni arterie, je
indikovana jeji biopsie a histologické vysetreni.

Ze zobrazovacich metod je k diagnostice GCA velkych
tepen vyuzivana CT/MR angiografie, PET/CT a ultrasono-
grafie. Specificita ultrazvukového nalezu pro diagnézu
vaskulitidy je nejvy3si na axilarnich tepnach, pro které je
diferencidané diagnosticky charakteristicky mensi vyskyt
aterosklerotickych zmén.

Lécba
Zakladnim pilitem je opét kortikoterapie, eventudlné
kombinovand imunosuprese — kortikoidy + cyklofosfamid,
azathioprin nebo methotrexat. Podava se obvykle 1 mg/
kg télesné hmotnosti prednisonu denné s pomalym sni-
Zzovanim davek. UdrZovaci davky jsou pak podavany jesté
minimalné 12-24 mésicud, ¢asto vsak trvale.

Pfi dlouhodobé kortikoterapii jsou nutnd néktera
zvlastni opatfeni vyplyvajici z jejich moznych nezadoucich
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uc¢inkd (prevence osteoporézy, viedové choroby, kontroly
glykemii apod.).

Prognoza

Progndéza GCA velkych tepen zavisi na stadiu, ve kterém
byla diagnostikovana. Vétsina pacientll dobfe reaguje
na monoterapii kortikoidy. Nejobdvanéjsi, trvalou a dal-
$i terapii neovlivnitelnou komplikaci je slepota. Ischemie
srdce a/nebo mozku na podkladé vaskulitidy je letdlni
v 10-20 % pfipadd.

Kasuistiky
M. L. (72leta Zena)

- Pro kasuistiku podstatné anamnestické udaje: stav po
sneseni kancerizovaného polypu sigmatu v roce 2010 -
kontrolni sigmoideoskopie v normé, od 12/2012 ztuhlost
pletencl ramennich, bolesti v oblasti klicnich kosti.

- 3/2013: hospitalizovana na neurologickém oddéleni pro
polohové vazané zavraté — uzavirano jako benigni po-
lohové paroxysmalni vertigo, za hospitalizace recidivuji-
ci subfebrilie, laboratorné FW 90/95, CRP 88,9 mg/l — pfi
kontrolach stacionarni hodnoty, hrani¢né mikrocytarni
anemie, kultiva¢ni vySetfeni negativni, rtg S + P s véku
pfiméfenym ndlezem, ultrazvukové vysetfeni bficha bez
hrubsi patologie.

- 4/2013: prelé¢ena ATB pro dysurické potize a kultivacni
nalez bakterie Proteus v moci, CRP jen s minimalnim po-
klesem, nadéle stovkova sedimentace.

- Dale ambulantné zevrubné vysetfovana — opakovéna
mikrobiologicka vysetfeni, rtg S + P a ultrazvuk bficha;
dale provedena gastroskopie, kolonoskopie, MR lumbo-
sakralni patere, transthorakalni (TTE) a transezofagealni
echokardiografie (TEE) — vSe bez nalezu objasnujiciho
etiologii pacientcinych subjektivnich potizi a laboratorni-
ho nalezu.

- 5/2013: 1) DUS tepen odstupujicich z oblouku aorty:
pomérné vyrazné koncentrické ztlusténi intimomedie
v distalni ¢asti a. subclavia (obr. 2, 3), a. carotis com-
munis (ACC) a a. carotis interna (ACI) bilat. (a. subcla-
via dx. bez charakteristického ultrazvukového nélezu
svédciciho pro vaskulitidu), 2) PET/CT: popsana vaskuli-
tida postihujici aortu, podklickové, axilarni a zachycené
brachialni tepny a dale i ACC a ACI bilat., sou¢asné posti-
zeni muskuloskeletalniho systému (vysoka kumulace '8F-
-fluorodeoxyglukézy [FDG] v mékkych tkanich v oblasti
sternoklavikularniho skloubeni bilat., v okoli sedacich,
velkych hrboll a hlavic femurtd a v interspinéznich liga-
mentech L2-L4).

- Diagnézy: obrovskobunécna arteritida velkych tepen,
polymyalgia rheumatica.

- Lécba: zahajena terapie prednisonem s postupnym sni-
Zovanim davek.

- Vliv terapie, dalsi pribéh + soucasny stav: kortikotera-
pie ukoncena v Cervenci 2015 — dobry efekt Iécby (pokles
zanétlivé aktivity, pacientka bez subjektivnich potizi), po
Ctyfech mésicich incipientni relaps (7/2015 FW 25/58, CRP
2,1 mg/l vs. 11/2015 FW 40/77, CRP 2,4 mg/l), 11/2015 zno-
vu zahdjeno podavani prednisonu - tentokrat ve snizené
davce vzhledem k osteopordze soucasné |écené bisfosfo-
naty, t.¢. uzivd 2,5 mg prednisonu denné.

Obr. 2, 3 - Halo sign v podélném a pfi¢ném fezu a. subclavia.

A. V. (73leta Zena)

- Pro kasuistiku podstatné anamnestické udaje: noddzni
struma — dle ultrazvuku 35milimetrovy uzel levého laloku
stitné Zlazy (biopticky verifikovdno), laboratorné euty-
reéza, chronickd lymfocytarni leukemie — dg. stanovena
v 9/2008, prognosticky pfizniva, bez |écby.

- 4/2014: pri kontrole v hematologické poradné zjisténa
progrese leukocytozy (diferencial stacionarni — s lymfo-
cytdzou), anemizace (anemie hypochromni mikrocytarni,
ferritin v normé), zvysena hodnota CRP, vysoka sedimen-
tace; subjektivné od zacatku roku recidivujici respiracni
infekty, intermitentné bolesti hlavy, sub-/febrilie, pre-
chodné nechutenstvi, nocni poceni; prelé¢ena ATB pro
kultiva¢ni ndlez Escherichia coli v moci, CRP vSak bez po-
klesu, nadale stovkova sedimentace.

- Dale ambulantné vysetiovana (dalsi mikrobiologicka vy-
Setfeni, rtg vedlejsich dutin nosnich, rtg S + P, ultrazvuk
bficha, TTE) — vSe bez nalezu infekéniho fokusu.

- 5/2014: DUS velkych tepen: postizeni a. subclavia sin. -
koncentricky ztlustéla intimomedie s halo sign (temporal-
ni arterie bez znamek vaskulitidy).

- Diagnoza: GCA velkych tepen s postizenim a. subclavia sin.
- Lécba: zahajena terapie prednisonem s postupnym sni-
Zovanim davek.

- Vliv terapie, dalsi pribéh + soucasny stav: kortikotera-
pie s dobrym efektem (pokles zanétlivé aktivity, pouze
v. s. reaktivni vzestup poctu leukocytt), 8/2014 kontrolni
DUS - castecna regrese zanétlivych zmén v a. subclavia
(zmenseni tloustky intimomedie), 10/2014 rozsahly bu-
16zni herpes zoster thoracicus, prolongované podavani
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Obr. 4, 5 - Postizeni a. carotis communis sin. (ACC sin.) a a. subclavia sin. (AS sin.) - koncentricky ztlustéla intimomedie (ACC sin. - 1,5-1,6
mm, AS sin. - nad 2 mm).

AD OBLOUK,

valacicloviru vzhledem k chronické lymfocytarni leuke-
mii a kortikoterapii, nasledna postherpeticka neuralgie,
kortikoidy postupné vysazovany, 12/2015 totdlIni tyreoi-
dektomie (histologicky koloidni nodézni struma), koncem
roku 2015 incipientni remise, t.C. jiz bez kortiko-/imuno-
supresivni terapie.

J. K. (68leta Zena)
- Pro kasuistiku podstatné anamnestické udaje: de Quer-
vainova tyreoiditida (substitucni terapie pro hypofunkci),
déle dispenzarizovdna v hematologické poradné pro ztra-
tovou anemii (pfic¢inou v. s. hypermenorea).
- 1-2/2013: Unava, slabost, nevykonnost, febrilie, zimnice
s tresavkami (v Uvodu obraz bézného, v. s. respiracniho in-
fektu) — zpocatku tedy jen symptomaticka terapie, poté,
vzhledem k pretrvdvajicim teplotdm, zahajena empiric-
ky Ié¢ba ATB; doporuceno provedeni CT vedlejsich du-
tin nosnich, na kterém popsdna suspektni pravostranna
maxilarni sinusitida s obliteraci dutiny, ORL Iékafem na-
lez hodnocen pouze jako obliterace maxilarniho sinu po
operaci cysty, kterou pacientka prodélala pfiblizné pred
30 lety (tedy nevysvétlujici pfic¢inu jejich obtizi); odeslana
na infekéni oddéleni k presetfeni za hospitalizace — FW
150/neméfitelnd, CRP 170,1 mg/l, hemoglobin 103 g/I, mir-
na leukocytéza (bez posunu doleva), kultivacni vysetieni
negativni, zakladni onkoscreening véetné onkomarkert +
> sérologické vysetieni + screening autoprotilatek — vSe ne-
Obr. 8 - PET/CT trupu gativni, buné¢nd imunita bez odchylek, za hospitalizace
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na infek¢nim oddéleni namérena jedenkrat teplota 38 °C
(se zimnici pred a naslednou slabosti), hemokultury nega-
tivni, pfesto podavan deset dni cefotaxim i.v. (bez odezvy
na klinicky stav nemocné i laboratorni nalez), infekéni
etiologie tedy jednoznacné prokazana nebyla, pacientka
objednana k provedeni PET/CT trupu.

- Na konci unora 2013 hospitalizovana na internim oddé-
leni pro zhorSeni stavu a trvajici febrilie nejasné etiolo-
gie, kromé jiz vySe zminénych potizi udavala klaudikac-
ni bolesti pfi zvykani, nechutenstvi a cefaleu ménlivého
charakteru, za hospitalizace kromé fady dasich vysetreni
provedeno i DUS velkych tepen — na zakladé nalezu vyslo-
veno podezieni na vaskulitidu velkych tepen, ktera byla
nasledné pri PET/CT potvrzena (obr. 4-7).

- 3/2013: PET/CT: difuzni hypermetabolismus glukézy ve sténé
hrudni i bfiSni aorty, v aa. subclaviae bilat., obou spole¢nych
karotidach a mirné i v obou spolecnych ilickych tepnach, di-
fuzné vyssi aktivita v nezvétsené sleziné — nespecificky nélez,
obraz aktivace retikuloendotelového systému (obr. 8).

- Diagnodza: obrovskobunécnd arteritida velkych tepen
s rozsahlym postizenim hrudni a bfisni aorty, subklavidlnich
a spolec¢nych karotickych a ilickych tepen oboustranné.

- Lécba: zahdjeno podavani methylprednisolonu s po-
stupnym snizovanim davek, pozdéji pridan do kombinace
azathioprin.

- Vliv terapie, dalsi pribéh + soucasny stav: 6/2013 herpes
zoster brachialniho plexu vlevo, pro naslednou posther-
petickou neuralgii |é¢ena gabapentinem (laboratorné
elevace gama-glutamyltransferazy [GGT] - po vysazeni
normalizace), terapie vaskulitidy s efektem — pokles z&-
nétlivé aktivity, 7/2014 kontrolni PET/CT s pfiznivym néa-
lezem, 10/2014 DUS s parcialni regresi zanétlivych zmén
postizenych tepen, 3/2016 vzestup zanétlivé aktivity pfi
pokusu o postupnou redukci imunosupresivni terapie
— znovu tedy navyseno davkovani methylprednisolonu
a azathioprinu, déle jiz pfetrvavajici pokles, 11/2016 kon-
trolni DUS se stacionarnim nalezem, t.¢. uzivd 4 mg me-
thylprednisolonu a 50 mg azathioprinu denné.

M. S. (60leta zena)

- Dosud vaznéji nestonala.

- 4/2014: hospitalizovana na internim oddéleni pro preko-
lapsovy stav — anamnesticky priblizné dva mésice Unava, sla-
bost, nevykonnost, nechutenstvi, vahovy ubytek, pred mé-
sicem virovy respiracni infekt, teploty neméla, laboratorné
pfi pfijeti FW 130/neméfitelna, CRP 106,3 mg/l, hemoglobin
77 g/l, zndmky rendlni insuficience, kultivacni + sérologické
vysetfeni negativni, z autoprotilatek pozitivni jen antinuk-
learni protilatky (ANA) (nespec.), dle elektroforézy bilkovin
séra znamky akutniho zanétu, imunoelektroforéza bilkovin
séra a moci bez prikazu monoklondini frakce, v bunécné
imunité nizké absolutni hodnoty lymfocytarnich subpopula-
ci (riziko oportunnich infekci), podany transfuze, empiricky
zahdjena lécba ATB (zanétlivé markery bez poklesu), bézny-
mi vySetfovacimi metodami se nepodafilo objasnit etiologii
subjektivnich potizi nemocné ani laboratornich abnormalit,
naléhala na dimisi, doporuceno dovysetieni cestou infekéni/
hematologické ambulance, pfi trvajicich diagnostickych roz-
pacich zvazit provedeni PET/CT.

- 5/2014: zhor3eni vizu, diplopie; pfi oftalmologickém vy-
Setfeni zjistén edém papily zrakového nervu vlevo, poci-
najici edém papily vpravo, retinopatie vlevo — vysloveno

podezieni na temporalni arteritidu (perimetr: levé oko -
relativni skotomy s maximem v dolnim tempordlnim kva-
drantu, pravé oko - relativni skotomy s maximem v dol-
nim nazalnim kvadrantu).

- Jiz s podezienim na vaskulitidu doplnéna duplexni ultra-
sonografie, kterou byla prokdzana fada hemodynamicky
vyznamnych stendz, zejména pak v oblasti hornich a dol-
nich koncetin: ACCsin. (obr. 9,10) — rozsifeni intimomedie
na predni sténé nad 1,5 mm (asymetrické postizeni, zadni
sténa normalni sire), a. brachialis dx. (obr. 11, 12) — vysoké
vétveni na a. radialis a a. ulnaris, jiz pred vétvenim patr-
no patologické rozsifeni intimomedie, uzavér a. radialis
dx. v odstupu a prakticky celém jejim prabéhu, a. ulnaris
dx. s postizenim distalné, uzavér a. radialis sin. v odstupu
s intermitentnimi pritoky distalné, difuzné postizena a.
ulnaris sin. (pozn. nehmatné pulsace na tepnach hornich
koncetin), a. femoralis superficialis bilateralné (obr. 13,
14) — difuzné patologicky rozsifend intimomedie nad 1,5
mm, okluze a. tibialis posterior vpravo.

- Diagnéza: GCA s mnohocetnym postizenim velkych te-
pen — diagndza stanovena per exclusionem, nebylo moz-
né vyckat do provedeni biopsie ani PET/CT trupu, pro vy-
soké riziko ztraty zraku ihned zahajena kortikoterapie.

- Vliv terapie, dalsi prabéh + soucasny stav (tabulka 3): kor-
tikoterapie od kvétna 2014 - inicialné 80 mg prednisonu
denné (pozvolné snizovani davek), 6/2014: ischemickd CMP
(dle CT mozku ischemicko-malaticka léze na pomezi povodi
a. cerebri media a a. cerebri posterior vpravo), od srpna 2014
k prednisonu do kombinace pridan azathioprin (zahy vysa-
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Obr. 10 - A. vertebralis dx.
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Obr. 11, 12 - A. brachialis dx. — dlouha a kratka osa

zen pro gastrointestinalni intoleranci), rozvoj steroidniho
diabetu, myopatie a osteoporoézy, 11/2014: herpes zoster ab-
dominalis, 12/2014: vysazeni alendronatu pro alopecii (dale
|écena ibandronatem), 2/2015: relaps onemocnéni pfi snizo-
vani davek kortikoidl (tehdy prednison podavan v davce 10
mg denné — opétovné navyseni na 40 mg denné s postup-
nym snizovanim), na doporuceni Revmatologického ustavu
zpét azathioprin, ktery hare tolerovala, nicméné ctyri mési-
ce ho uzivala, 6/2015: azathioprin vysazen pro vyrazné zvy-
Seni aktivity jaternich enzymU a neucinnost lécby (opétovny
vzestup zanétlivych markert), 8/2015: zahajeno podavani
methotrexdtu — zpocatku 10 mg tydné vzhledem k rendlni
insuficienci, v prosinci 2015 navyseni davky na 15 mg tyd-
né (bez alterace ledvinnych funkci), 2/2016: dalsi vzestup
zanétlivé aktivity (methotrexat tedy také zcela bez efektu),
4/2016: v Revmatologickém Ustavu v Praze zapocata pulsni
|écba cyklofosfamidem, doporuceno zménit ibandronat na
denosumab, kontrolni DUS - regrese zdnétlivych zmén, né-
které tepny ale poskozeny (stenotizovany) nevratné, t.c. bez
kortikoterapie, stav po patém pulsu cyklofosfamidu.

Tabulka 3 - Vyvoj onemocnéni

Obr. 13, 14 - A. femoralis superficialis sin. - dlouha a kratka osa
(nahote echogenni linie v intimomedii, dole halo sign)

K. F. (72lety muz)

- Pro kasuistiku podstatné anamnestické udaje: sledovan
v hematologické poradné pro lehkou anemii a trombocy-
topenii, monoklonalni gamapatii IgA kappa - laboratorni
znamky lehké chronické hemolyzy, paroxysmalni no¢ni he-
moglobinurie vylou¢ena, 1/2015: vy3etfen v Ustavu hema-
tologie a krevni transfuze, kde provedena trepanobiopsie
kostni diené - jednoznacné neprokazan myelodysplas-
ticky syndrom ani mnohocetny myelom, splenomegalie
v anamnéze (7/2009: slezina v podélné ose dle ultrazvuku
180 mm) - normalizace, t.¢. hrani¢ni velikost, v roce 1974
[écen pro syfilis, pretrvavaji protilatky proti antigendm Tre-
ponema pallidum subsp. Pallidum (TPP).

- 5/2015: hospitalizovan na internim oddéleni pro febrilni
stav nejasné etiologie, zimnice s tfesavkami, kasel, nechu-
tenstvi, slabost — FW 90/105, CRP 143,5 mg/l, hemoglobin
107 g/l, bez leukocytdzy, kultiva¢ni vysetfeni, rtg S + P,
ultrazvuk bricha, ORL vysetieni, TTE — vSe bez nalezu in-
fekéniho fokusu, DUS velkych tepen: symetrické, hypoe-
chogenni ztlusténi intimomedie ACC bilat. (max. 1,2 mm).

( |
I
<

Casova osa 4/2014 6/2014 12/2014
FW 130/neméritelnd  44/65 12/31
CRP (mg/l) 106,3 1,7 5,5

Hemoglobin (g/l) 77 100 116

2/2015 8/2015 12/2015 2/2016 9/2016
120/132 12/33 45/78 57/98 32/70
212,0 4,2 46,9 73,7 57,2
98 121 112 102 118
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- Diagnéza: suspektni GCA velkych tepen.

- Lécba: jiz za hospitalizace zahdjena terapie predniso-
nem s postupnym snizovanim davek.

- Efekt terapie, dalsi priibéh + soucasny stav: Ustup ho-
recek, pokles zanétlivé aktivity, zlepseni krevniho obra-
zu, pacient subjektivné zcela bez obtizi, PET/CT s odstu-
pem jiz negativni, prednison vysazen na prelomu c¢ervna/
Cervence 2016, t.¢. nemocny bez kortikoterapie, ke zhor-
Seni stavu nedoslo, zanétliva aktivita nepfitomna (CRP
1,0 mg/l).

A. K. (75leta Zena)

- Pro kasuistiku podstatné anamnestické udaje: antikoa-
gula¢ni terapie warfarinem pro anamnézu fibrilace sini,
chronicka anemie.

- 5/2016: hospitalizovdna na internim oddéleni pro cel-
kové zhorseni stavu — subjektivné slabost, stav po padu,
bolesti levého kolenniho kloubu, FW 130/neméfitelna,
CRP 310,7 mg/l, hemoglobin 86 g/l, bez leukocytézy, pa-
raproteinemie, kultivacné potvrzena uroinfekce — poda-
vana ATB, pfesto pfi kontrolach stale vy3$si hodnoty CRP
(ostatni kultivacni vysetreni, rtg S + P, ultrazvuk bricha
i TTE bez ndlezu jiného infek¢niho fokusu), bolesti levého
kolene na vrub tézké gonartrézy, po padu navic recidivu-
jici vypotek, koleno ale objektivné bez zndmek gonitidy,
pfi gastroskopii jen zhojené eroze v antru (nalez neobjas-
Aujici pricinu anemie), pro rozdilné hodnoty TK na hor-
nich koncetindch doporuc¢eno ambulantné doplnit jesté
DUS velkych tepen.

- 6/2016: DUS velkych tepen: zanétlivé postizeni obou
ACC v témér celém jejich pribéhu, obou subklavidlnich
tepen distadlné a a. axillaris vlevo, v pravé axilarni arterii
akcentace patologické hypertrofie intimomedie az na
vlasovou stendézu (Vp az 500 cm/s), zietelné halo sign
(obr. 15, 16).

- Diagnoza: GCA velkych tepen s hemodynamicky zavaz-
nou stendzou a. axillaris vpravo (pficina paraproteinemie
dovysetfovana, ale jeji pfitomnost v. s. pouze v souvislosti
se zakladni diagnézou).

- Léc¢ba: zahajena terapie prednisonem s postupnym sni-
zovanim davek.

- Efekt terapie, dalsi priibéh + soucasny stav: pfi 1écbé
kortikoidy vyrazny pokles zanétlivych markerd, ustup
anemie, t.¢. uziva 10 mg prednisonu denné.

T

Obr. 15, 16 - Kriticka stenéza a. axillaris vpravo, halo sign

V. H. (73leta Zena)

- Pro kasuistiku podstatné anamnestické udaje: osteoar-
tréza kolennich kloubd, stav po artroskopii pravého ko-
lene — menisektomie, 2014 yersiniova infekce — pozitivni
Western blot, klinika vyjadiena nebyla, po preléceni anti-
biotiky artritida radiokarpdlniho kloubu vlevo.

- 5/2015: revmatologické vysetieni: anamnesticky potize
pfiblizné jeden rok, v Iété 2015 bolesti kfizokycelniho
skloubeni, rehabilita¢ni [é¢ba nevyhovovala, nasledné bo-
lesti DK, pfi chlzi bolesti kolennich kloubd, tfisel, tuhnuti
stehen pfi chlzi do kopce (pred pulrokem vysla do ctvrté-
ho patra bez potizi), pfi fyzikdlnim vysetfeni klouby bez
zn. artritidy, kycle volné, kolenni klouby s drasoty — vice
vpravo, nendpadny Selest nad L klickem, laboratorné FW
94/122, CRP 37,1 mg/l (10/2015 CRP 3,8 mg/l), hemoglobin
112 g/l.

- 5/2016: DUS velkych tepen: patologicky ztlustéla inti-
momedie spolecnych karotickych, subklavidlnich a axi-
larnich tepen oboustranné, soucasné postizeni tepen DK
(vyznamnad stendza a. femoralis superficialis vlevo, pa-
cientka vsak vice symptomatickd vpravo — zatim doporucen
konzervativni postup, dusledna korekce lipidogramu).

- Diagnéza: obrovskobunécna arteritida velkych tepen.

- Lécba: zahajena terapie prednisonem s postupnym sni-
Zzovanim davek.

- Vliv terapie, dalsi prtibéh + soucasny stav: pokles zanét-
livé aktivity, 10/2016: kontrolni DUS - patrna vyznamna
regrese zmén v pravé ACC a axilarni arterii, subjektivné
dominuji bolesti DK (na DK ultrazvukovy ndlez oproti
5/2016 beze zmén), doporucena konzultace s cévnim chi-
rurgem — objedndna CT angiografie tepen DK, t.¢. uziva
10 mg prednisonu denné.

J. V. (64lety muz)

V nasledujici kasuistice prezentujeme pfipad pacienta
s obrovskobunécnou arteritidou, u néhoz byla kromé vel-
kych tepen extrakanidlné postizena soucasné i temporal-
ni arterie. Jak jiz bylo vySe uvedeno, u ¢asti pacientl se
mohou tyto nosologické jednotky vzajemné prekryvat.

- Pro kasuistiku podstatné anamnestické udaje: stav po
détské mozkové obrné se spastickou kvadruparézou, vy-
raznéjsi postizeni pravostrannych koncetin, jacksonské
epileptické zachvaty, mentalni defekt typu horni debili-
ty na podkladé perinatdlni encefalopatie, normochrom-
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ni normocytarni anemie - snizend hodnota vitaminu B,,
(bez retikulocytézy jako odezvy na jeho intramuskularni
aplikaci), protilatky proti parietalnim burikam Zalude¢ni
sliznice negativni.

- 10/2015: hospitalizovan na internim oddéleni k dovyset-
feni etiologie anemie (mj. pozitivni test na okultni krva-
ceni do stolice) — anamnesticky pouze vahovy ubytek, ji-
nak bez vyraznéjsi symptomatologie, FW 58/100, CRP 61,9
mg/l, hemoglobin 115 g/l, bez leukocytdzy, pozitivni pfi-
my CoombsUv test (ale nizky titr protilatek), dle vysetreni
bunécné imunity vysoké procento NK bunék v periferni
krvi, screening auto-/antifosfolipidovych protilatek nega-
tivni, kultiva¢ni vySetfeni, rtg S + P, ultrazvuk bficha, CT
vedlejsich dutin nosnich, TTE — infekéni fokus nenalezen,
gastroskopie i kolonoskopie negativni, na zdkladé nalezu
pfi DUS velkych tepen vysloveno podezieni na vaskulitidu
(obr. 17-19), objednano PET/CT.

- 11/2015 PET/CT: vysokd kumulace FDG v rozsifené, pro-
saklé sténé celé aorty (Sife az 4 mm) postupné mizejici na
urovni AIC bilat., déle v obou subklavialnich a axilarnich
tepnach, zachycenych usecich brachialnich tepen a spo-
le¢nych krkavic; vedlejSim nalezem loZisko navazujici na
rozsiteny Celni roh levé postranni komory (odpovida jiz
v minulosti na CT mozku popisované rozsahlé arachnoi-
dalni cysté).

- Diagnéza: obrovskobuné¢na arteritida velkych tepen.

- Léc¢ba: zahajena terapie prednisonem s postupnym sni-
Zovanim davek.

Obr. 18 - A. carotis communis dx. - kratka osa

Obr. 19 - A. temporalis superficialis dx. - dlouha osa

- Vliv terapie, dalsi priibéh + soucasny stav: pacient bez
vyraznéjsich potizi, pokles zanétlivé aktivity, ustup ane-
mie (pozitivni Coombsuv test s nizkym titrem protilatek
v. s. v souvislosti s vaskulitidou), 6/2016: kontrolni DUS —
vyrazna regrese zdnétlivych zmén postizenych tepen, t.c.
uziva 5 mg prednisonu denné.

V. S. (21leta Zena)

Tato kasuistika popisuje pfipad mladé pacientky s Taka-
yasuovou arteritidou a ndpadné rozdilnymi rychlostmi
proudéni krve v truncus coeliacus v zavislosti na fazi dy-
chani.

- 7/2014: vysev erythema nodosum na bércich v. s. para-
infekéni etiologie pfi chlamydiové infekci (Chlamydia tra-
chomatis), opakované prelétena ATB (véetné partnera),
kortikoidy.

- 12/2014: hospitalizovana na internim oddéleni pro reci-
divu noddzniho erytému, febrilie, bolesti bricha, prdjem,
poruchy vizu, parestezie PHK a pravé poloviny obliceje —
pfi pfijeti dale udavala bolesti hlavy, unavu, slabost, ne-
chutenstvi a vahovy ubytek 5 kg, laboratorné FW 57/165,
CRP 136 mg/l, lehka anemie, leukocytéza, ndlez v moco-
vém sedimentu suspektni z uroinfekce, kultiva¢ni vysetre-
ni negativni, ostatni vysetreni: 1) ocni vysetieni: bez pod-
statné patologie, 2) ultrazvuk bricha: prosdknuti strevni
stény od colon ascendens po polovinu transverza, 3) ko-
lonoskopie: v. s. Crohnova choroba pravé poloviny kolon
(histologicky husta smiSena zanétliva infiltrace proprie),
4) TTE (obr. 20), 5) TEE (obr. 21), 6) duplexni ultrasonono-
grafie (obr. 22, 23).

Vstupné byl pfi sonografickém vysetreni napadny také
rozdil rychlosti proudéni krve v truncus coeliacus v inspi-
riu a exspiriu — zvy$eni v exspiriu (az 3 m/s) a snizeni v in-
spiriu. Obecné by takovyto sonograficky nalez spolu s ne-
specifickymi zazivacimi obtizemi pacienta byl suspektni
z diagnézy Dunbarova syndromu (syndrom ligamentum
arcuatum medianum). U této konkrétni pacientky doslo
pfi daldich ultrazvukovych kontrolach k poklesu rychlosti,
coz by se dalo vysvétlit regresi zanétlivého postizeni trun-
cus coeliacus pfi |é¢bé, nicméné rozdil rychlosti proudéni
krve mezi inspiriem a exspiriem zUstal patrny (1,8 m/s vs.
2,2 m/s) (obr. 24, 25).

- Diagnézy: Takayasuova arteritida s postizenim descen-
dentni aorty, karotid, podkli¢ckovych tepen a truncus co-
eliacus, Crohnova choroba.



316

Vaskulitidy velkych tepen

Obr. 21 - TEE: znamky vaskulitidy v descendentni aorté (ztlusténi
intimomedie - do 2,7 mm)

37,5 mami-g

Obr. 22 - Postizeni truncus brachiocephalicus (ztlusténi intimome-
die - do 2,5 mm)

- Lécba: zahajena terapie prednisonem s postupnym sni-
zovanim davek, od brezna 2015 kombinace prednison +
azathioprin.

- Vliv terapie, dalsi priibéh + soucasny stav: 1/2015: PET/
CT s pfiznivym ndlezem, 11/2015: parotitida, 12/2015: kon-
trolni DUS — jesté patrno ztlusténi IMT levé a. carotis com-
munis, ostatni tepny jiz prakticky bez zndmek vaskulitidy,
klinicky zlepsena, pokles zanétlivé aktivity pretrvava, t.c.
uziva 75 mg azathioprinu denné (vyhledové bude déavka
pravdépodobné sniZzovana).

Obr. 25 - Truncus coeliacus v exspiriu

Zaveér

Vaskulitidy velkych tepen jsou relativné vzacna onemoc-
néni s pestrym klinickym obrazem. V posledni dobé jejich
incidence narUstd, coz je dano predevsim zvysujicim se po-
védomim o jejich existenci a zlepsenim dostupnosti mo-
dernich zobrazovacich metod. Pfiznaky jsou ¢asto nespe-
cifické, proto nemocni obvykle dlouho unikaji stanoveni
spravné diagndzy. V Uvodu byvaji casto léceni antibiotiky
pro febrilni stav nejasné etiologie. U téchto nemocnych
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pak mize dojit ke spontannimu vyhasnuti zanétlivého
procesu a k |ékafri je v budoucnu pfivedou az pozdni kom-
plikace — stendzy arterii a s nimi spojené klinické projevy
z ischemie orgdn0. Pro vaskulitidy neexistuje Zadny speci-
ficky laboratorni marker. Duplexni ultrasonografie je re-
lativné rychld, levna, snadno dostupna a neinvazivni zob-
razovaci metoda bez kontraindikaci, jejiz nevyhodou je
vsak nizsi specificita. Pokud ma vsak pacient nespecifické
symptomy a zvysené hodnoty zanétlivych markeru, které
se nepodafi laboratornimi, kultiva¢nimi, zobrazovacimi
ani jinymi klinickymi vysetfenimi objasnit, a sonograficky
nalez je suspektni z vaskulitidy, je velmi pravdépodobné,
Ze pacient skutecné trpi timto onemocnénim a zahajuje-
me u néj lécbu bez nutnosti dal$iho ovéfovani. Pfi trva-
jicich diagnostickych rozpacich je indikovano provedeni
PET/CT. Mnoho pfipadd, plvodné uzavienych jako ob-
rovskobunécné tempordlni arteritidy, byva po provedeni
PET/CT, které zobrazi kompletni rozsah cévniho postizeni,
nasledné preklasifikovano na obrovskobunécné arteriti-
dy velkych tepen. Pokud tedy mame z vysledkd ostatnich
vysetfeni a klinického obrazu podezreni na vaskulitidu
velkych tepen, bylo by zfejmé vhodné, provadét PET/CT
rutinné, ackoli se stale jedna o hudre dostupné a financ-
né ndkladné vysetreni, jez pro pacienta predstavuje zatéz
kontrastni latkou.

Cilem této prace bylo poukdazat na skutecnost, ze acko-
li se na vaskulitidy v diagnostické rozvaze ¢asto nemysli,
je mozné se s nimi setkat i v bézné klinické praxi. Vsechny
vaskulitidy pacientt z naseho souboru dosud povazujeme
za primarni. Z dalSiho sledovani a vysetrovani téchto ne-
mocnych zatim nebylo prokazano, Zze by vaskulitida, kte-
rou trpi, byla paraneoplastickym projevem.

Prohlaseni autorli o mozném stretu zajmu
Autofi prohlasuji, Ze nenastal konflikt zajm0.

Financovani
Zadné.

Prohlaseni autort o etickych aspektech publikace
Autofi prohlasuji, Ze vyzkum byl veden v souladu s etic-
kymi standardy.
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