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Laboratorni vysetreni u vaskulitid
* Diagnhostika
—specificke nalezy

* Podpora diagnozy
—obecné abnormality

 Ohodnoceni aktivity
* Ohodnoceni prognozy

* Diferencialni diagnostika
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Klasifikace vaskulitid

Imunokomplexové vaskulitidy malych cév
Kryoglobulinemicka vaskulitida
lgA vaskulitida (Henoch-Schonlein)
Hypokomplementicka urtikarialni vaskulitida
(Anti-C1qg vaskulitida)

Vaskulitidy stiedné velkych cév 1
Polyarteritis nodosa [ Anti-GBM nemoc |
Kawasakiho nemoc 1
A | |

ANCA asociované vaskulitidy malych cév
| ] Mikroskopicka polyangiitida (MPA)

Y Granulomatoza s polyangiitidou (GPA)
Eosinofilni granulomatdza s polyangiitidou EGPA (Churg-
Strauss)

Vaskulitidy velkych cév
Takayasuova choroba

Obrovskobunécna arteriitida N
Jennette JC, et al. Arthritis Rheum 2013;65(1):1-11.



Klasifikace vaskulitid

MIS-C

Multisystemove zanétlive onemocneéeni u déeti

VEXAS

(vacuoles, E1 enzyme, X-linked, autoinflammatory, and somatic)




Polyarteritis nodosa

Obecné * Proteiny akutni faze — FW, CRP
* Leukocytoza, trombocytoza, anemie

 Hypalbuminemie

Specialni * HBV infekce (HBsAg, protilatky)
* (HCV, HIV infekce)
* Absence ANCA

* Absence kryoglobulinu




Rozdily mezi virove asociovanymi PAN

HBV-PAN HCV-PAN HIV-PAN

Prezentace Subakutni Akutni Akutni

Charakteristika viru Vysoka mira replikace Neni vztah ke genotypu Neni vztah k virové
a virove nalozi nalozi

Vek a pohlavi <40 Starsi zeny :

Organoveé postizeni Ledviny, GIT, CNS, klize  Kdze nejcastéji, dalsi KGze, klouby, periferni
jako u HBV nervy a svaly

Zavaznost Tézka Stredni Mirna

Relapsy Casté (nyni méné ¢asto) Velmi &asté Zridka

Progndza Spatnd (mortalita 35%) Nedobra (mortalita Dobrd
10%)

Odpovéd na terapii Velmi dobra Dobra Vyborna

Forbess L, Bannykh S. Rheum Dis Clin North Am 2015,41(1):33-46.



Prognoza podle five factor score

Rikovéfaktory | Skere

Proteinurie > 1g/24 h
Kreatinin > 140 umol/I
Specifické GIT postizeni
Kardiomyopatie

CNS postizeni

Rizikové faktory m

Vék > 65 let

Pritomnost symptomatického kardialniho selhani

Pritomnost tézkého GIT postizeni

- perforace stfeva
- krvaceni
- pankreatitida

Renalni insuficience
- kreatinin > 150 umol/

Absence ORL symptomu

Guillevin L, et al. Medicine (Baltimore) 1996,75(1):17-28. Groh M, et al. Eur J Intern Med 2015,26(7):545-53. Guillevin L, et
al. Medicine (Baltimore) 2011,90(1):19-27.
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ANCA asociovanée vaskulitidy

Obecné * Proteiny akutni faze — FW, CRP
* Leukocytoza, trombocytoza, anemie,
hypereosinofilie (EGPA > 1 (x10°/L)

 Proteinurie, renalni funkce, sediment,
hematurie

, * Protilatky proti cytoplazmeé neutrofilnich
| leukocytl (ANCA)
— cANCA, PR3-ANCA (proti proteinaze 3)
— pANCA, MPO-ANCA (proti myeloperoxidaze)

— aANCA (laktoferin, HNE, LAMP2, katepsin, lysozym
atd.)

Specialn



Vyskyt ANCA

Granulomatoza s polyangiitidou (GPA):
— 70-90% cANCA, 5-25% pANCA

Mikroskopicka polyangiitida (MPA):
— 60-80% pANCA, 5-25% cANCA

Eosinofilni granulomatoza s polyangiitidou (EGPA):
— 40-50% pANCA; <5% cANCA

Léky indukované vaskulitidy, chronicka zanétliva a infekcni
onemocneni:

— variabilni vyskyt, hlavneé pANCA, pripadné aANCA



Mozna dalsi vysetreni

Opakované vysetreni ANCA
— perzistujici PR3-ANCA po terapii — vyssi riziko relapsu
— castecna asociace aktivity s hladinami

Goodpasturelv syndrom (anti-GBM nemoc) — 10-40% muze
mit MPO-ANCA.

Asi 5-14% AAV ma anti-GBM protilatky

Vyteér z nosu na Staphylococcus aureus (chronické nosicstvi v
60% vs. kontroly 20%)

Revmatoidni faktory (nizsi pozitivita u 2/3 nemocnych s GPA)



Detekce ANCA

Ethanol .
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Detekce ANCA

Negatively charged
ucleu

Ethanol B

fixation

Formaldchyde
fixation =3

GS-ANA?




Detekce ANCA

PR3-ANCA ELISA

MPO-ANCA ELISA




Takayasuova arteriitida

Obecne * Proteiny akutni faze — zejména FW,
CRP

e Leukocytoza, trombocytoza, anemie

Specialni  74dné specifické vysetfeni



Revmaticka polymyalgie a velkobunécna arteriitida

Obecné

Specialni

FW > 40, resp. >50 (ACR) (5-7% nema)
CRP

Vysoky fibrinogen, a2-globuliny, haptoglobin,
komplement, SAA, ALP (1/3 na pocatku choroby)

Anemie, mirna trombocytoza
Nizsi albumin
IL-6

/adné specifické vyetfeni. Protildtky proti
peptidu z feritinu az 74% aktivnich PMR/GCA



lgA vaskulitida - Henochova-Schonleinova purpura

* FW, CRP. Mirna leukocytdza a anemie

Obecne e Hematurie, proteinurie

o WEE( IgA U 50%

Specialni » 74dné specifické vysetfen.



Kryoglobulinemicka vaskulitida

Obecné * Revmatoidni faktory
* Hladina C4
* M komponenta
e HCV

Specidlni * Kryoglobuliny (Kryokrit)
— Typ I. Monoklonalni, bez RF. MGUS, MM, WG, CLL a
dalsi.
— Smisené kryoglobuliny, s RF aktivitou.

* Typ Il mono + polyklonalni, infekce
* Typ lll polyklonalni, autoimunita.



Priciny kryoglobu
Kryoglobu

inemickych vaskulitid pri
iInemii typu |l a Il

Ve vztahu k hepatitide C
Bez vztahu k hepatitidé C

Dalsi infekce
- Viry
- bakterie
- mykozy
- protozoa
- cervy
CTD a dalsi autoimunitni choroby
Lymfoproliferativhi onemocnéni
Solidni tumory, alkoholicka cirhoza, leky

|diopaticke

70% - 90%
10% - 30%
Nejcastéejsi jsou HBV a HIV

Nejcastéjsi je Sjogrenlv syndrom
Nejcastejsi je lymfom z B bunék
Vzacne

Casté




Kawasakiho nemoc

CRP >3 mg/dL

CSF pleocytosis

GGT 240 U/L

ALT >50 U/L

Platelets >450,000/mm?
WBC count >15,000/mm?
Anemia for age

ESR 240 mm/hr

0 20 40 60 80 100

Percent of Kawasaki disease patients

Hochberg M et al. Rheumatology. 8th edition. Elsevier 2022.



Rozdily mezi Kawasakiho nemoci a MIS-C

I T N [V

Vek Veék <5 let 5-13
GIT malo Bolesti bricha, prujem,
zvraceni
Kardio Koronarni aneurysmata, Selhani komor, vysoke NT-
perikarditida proBNP, aneurysma se zhoji
Laborator Leukocytoza, neutrofilie, Normalni hodnoty,
trombocytoza lymfocytopenie,

trombocytopenie
Anamnéza : COVID-19



Vaskulitidy asociovane s VEXAS syndromem

* Vaskulitida malych cév — nejcastéjsi
— Leukocytoklasticka vaskulitida (ktze, histologicky LCV) (28 %)
— |gA vaskulitida
— ANCA-asociovane vaskulitidy

e Polyarteritis nodosa (12 %)
* Vaskulitida velkych cév —raritne, GCA

* Diagnozu lze stanovit pouze genetickym testovanim somaticke
mutace UBA1 genu, ktery je lokalizovan na X chromozomu.

Modifikovano podle Watanabe R, Kiji M and Hashimoto M (2022) Vasculitis associated with VEXAS syndrome: A literature review. Front. Med. 9:983939. doi: 10.3389/fmed.2022.983939



Shrnuti

VSechny vaskulitidy maji systémoveé projevy zanetu
odrazejici se v elevaci proteinu akutni faze

Specificka vysetreni zahrnuji ANCA protilatky a
kryoglobuliny

Mezi dulezita vysetreni stanovujici typ vaskulitidy patri
vysetreni na virova onemocneni (predevsim HBV, HCV),
revmatoidni faktory, C4 a paraproteinemie

Genetickeé vysSetreni
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