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Onemocnéni a procesy napodobujici vaskulitidy

* Infekce
* Vaskulopatie
*Jiné



Infekce

e Cévy vsech kalibru
e Zanétlivé priznaky, multiorganové selhani, aneurysmata, pozitivita ANA,

RF, ANCA

Maningding E, Kermani TA. Rheumatology (Oxford). 2021;60:34-47.
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Projevy napodobuijici vaskulitidu

Multisystémové organové selhani, systémové projevy, tvorba ANCA,
koZni vaskulitida, renalni projevy véetné pauciimunni
glomerulonefritidy, aortitida/arteritida, mykoticka aneuryzmata

Cévni mozkové prihody, ischemie koncetin, arteridlni abnormality s
aneuryzmaty, okluzemi, pseudoaneuryzmaty, trombdzami,
|éze napodobujici pernio, mikrotromby, Kawasakiho nemoc
Systémové projevy, kozni noduldza, plicni projevy,
mykoticka aneuryzmata
Cévni mozkové prihody, aortitida, aneuryzmata,
stendza koronarnich tepen, myokarditida

Maningding E, Kermani TA. Rheumatology (Oxford). 2021;60:34-47.



Vyskyt ANCA pri infekcich

Reference Infection Total Overall p-ANCA, Atypical PR3, MPO,
number ANCA n ANCA, n n n

of positivity,
patients n (%)

Aslangul et al. [12] Infectious endocarditis 47 20 (43) 20 0 0 11 1
Mahr et al. [13] Infectious endocarditis 109 20 (18) 14 6 0 4 4
Langlois et al. [14] Infectious endocarditis 50 12 (24) 6 5 0 6 3
Flores-Suarez et al. [15] Tuberculosis (Mexico) 45 20 (44) 16 4 0 15 3
Pradhan et al. [16] Tuberculosis (India) 70 21 (30) 8 11 2 6 10
Teixeiraet al. [17] Tuberculosis (France) 67 7 (10) 3 0 4 1 0
Esquivel-Valerio Tuberculosis (Mexico), 68 3 (4) 1 2 0 0 0
etal. [18] pre-treatment

post-treatment 52 15 (29) 3 12 0 0 0
Sherkat et al. [19] Tuberculosis (Iran) 32 9 (28) 1 8 0 1 7
Lima et al. [20] Tuberculosis (Brazil) 50 0 (0) 0 0 0 0 0
Huan et al. [21] Tuberculosis (China) 103 5 (5) 0 5 0 0 2
Calhan et al. [22] Chronic Hepatitis B 87 27 (31) 5 3 0 7 2
Hermann et al. [23] Parvovirus 50 3 (6) Not Not Not 3 2

reported reported reported

Hermann et al. [23] Epstein-Barr virus 51 3 (6) 0 3 0 0

n: number of patients. Maningding E, Kermani TA. Rheumatology (Oxford). 2021;60:34-47.



Stavy a onemocneéni spojeneé s pozitivitou ANCA
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Folci M, et al. Clin Rev Allergy Immunol. 2022;63:107-123.



Vaskulopatie

* Velké a stredni cévy
* Cévni mozkoveé prihody, organové ischemie, abnormality cév
e (napf. stendzy, aneurysmata, disekce)

* Absence zanétlivych projevu

Maningding E, Kermani TA. Rheumatology (Oxford). 2021;60:34-47.



Hereditarni vaskulopatie

Velikost Dédicnost
Diagndza Prevalence Projevy
postizenych cév (gen)

Projevy napodobuijici
vaskulitidu

Marfanuv syndrom Velké

Ehlers-Danlostiv
syndrom
vaskularni typ
(VEDS)

Velké a stredni

Loeys-Dietzliv
syndrom

Velké a stredni

Neurofibromatodza
typu 1
von Recklinghausen

Velké a stfedni

Charakteristicky fenotyp,

AD (FBN1) 1-5 /10 000
dislokace ocni cocky
Perforace visceralnich
organu (stfevo, déloha).
AD, AR Spontanni pneumothorax.
1-9 / 100 000 L, .
(COL3A1) Nebyva hypermobilita
velkych kloubd ani
hyperelasticita klize.
AD, AR .
o Hypertelorismus, uvula
(TGFBR1, nezndma i .
bifida, rozstép patra
TGFRB2)
AD Neurofibromy,
1-5 /10 000 , ,
(NF1) skvrny café-au-lait

Dilatace korene aorty, aortalni
regurgitace, disekce aorty

Disekce/ruptura aorty a jejich vétvi,
karotido-kaverndzni pistél

Aneuryzmata aorty a jejich vétvi,
vinuty prtubéh tepen, disekce aorty
a jejich vétvi
Abnormality tepen vcetné stendzy,
aneuryzmat a arteriovendzni
malformace aorty a jejich vétvi

Upraveno podle: orpha.net, Maningding E, Kermani TA. Rheumatology (Oxford). 2021;60:34-47.



MarfanUv syndrom VEDS

15q21.1

Aorte root
aneurysmidissection

LOWER 800Y SEGMENT— /T

Shalhub, Genetic considerations in patients with aortic disease, Oderich ed, 2017



Loeys-Dietzuv syndrom

Shalhub, Genetic considerations in patients with aortic disease, Oderich ed, 2017



Neurofibromatoza typu 1

Gutmann DH, et ak. Nat Rev Dis Primers. 2017;3:17004.



Jiné vaskulopatie

) ) Velikost i . .
Diagnodza - , Projevy napodobuijici vyskulitidu
postizenych cév

Cévni mozkova prihoda, tranzitorni ischemicka ataka, infarkt ledviny,
Velké a stredni rezistentni hypertenze, arterialni abnormality véetné stendz, okluzi,
aneuryzmat, disekci aorty a jejich vétvi, postizeni vice cév

Fibromuskularni dysplazie
(FMD)

Akutni nitrobrisni krvaceni, akutni brisni ischemie, arterialni
Stredni abnormality véetné stendz, okluzi, aneuryzmat, disekci
nitrobrisSnich cév, ale také mozkovych cév, postizeni vice cév

Segmentalni arteridlni mediolyza
(SAM)

Syndrom reverzibilni cerebralni

vasokonstrikce Cévni mozkova pfihoda, epilepticky zachvat, bolest hlavy,

(RCVS) S (AN abnormality pfi zobrazovacim vySetfeni mozku a mozkovych cév

Maningding E, Kermani TA. Rheumatology (Oxford). 2021;60:34-47.



PACNS (primarni angiitida CNS) VS. RCVS (sy reverzibilni cerebralni vasokonstrikce)

Prezentace

Prabéh

Analyza MM

Neuroimaging

Histologie

Lécba

PACNS

Postupny nastup bolesti hlavy
s fokalnim a nefokalnim deficitem

Relabuijici, chronicky

Lymfocytarni pleocytdza a zvysené hladiny
proteinu
Variabilni: ischemické léze, vaskularni stendza,
leptomeningealni enhancement nebo masivni
|éze.
Vaskulitické zmeény

Imunosuprese

RCVS

Akutni zacatek bolesti hlavy (thunderclap)
s fokalnim deficitem nebo bez néj
Monofazicky
Obvykle remise do 1 mésice

V normeé

Abnormalni obraz cév s moznym edémem,
subarachnoiddlnim nebo intrakranialnim
krvacenim
Normalni

Podpurna lécba, ke zvazeni blokatory Ca kanald

Byram K, et al. Curr Rheumatol Rep. 2018;20:37.



Jiné priciny

Velikost postizenych cév Projevy napodobuijici vaskulitidu

Cholesterolova embolizace Stredni a malé

Trombotické a
hyperkoagulabilni stavy

Kalcifylaxe Stredni a malé kozni

Nadory

Stredni a malé

Vsechny

Celkové priznaky priznaky, kozni projevy (uzliky, digitalni ischemie,
livedo reticularis), akutni poskozeni ledvin, mezentericka
ischemie, cévni mozkova prihoda, tranzitorni ischemicka ataka,
zvysSené reaktanty akutni faze, hypokomplementémie.

Purpura, livedo, kozni uzliky, viedy, kozni infarkty/nekrozy,

arterialni trombdza, selhani ledvin, CNS projevy

Kozni ulcerace a nekréza

Celkové priznaky, koZzni projevy, cévni mozkova prihoda, arterialni
stendza, trombdza, aneuryzmata, zvySené reaktanty akutni faze,
pozitivita ANCA.

Podle: Maningding E, Kermani TA. Rheumatology (Oxford). 2021;60:34-47.



Psychodermatozy

* asi 2 % navstév u dermatologa

* repetitivni chovani zameérené na télo (napr. trichotillomanie,onychofagie a
onychotillomanie), sekundarni nadmérna péce u télesné dysmorfické poruchy, vycCesavani
kiize u bludné ndkazy, nebo sekundarni sebeposkozovani u depresivniho onemocnéni

* Dermatitis artefacta — zpusobuje si sam nemocny s cilem dosahnout role pacienta

e Léze mohou mit bizarni vzhled nebo mohou zameérné napodobovat dermatologické
onemocnéni (Minchhausenuv syndrom)

* Muze mit obsedantné-kompulzivni charakter nebo impulsivné-disociativni, kdy si
pacienti casteCné nebo vubec nevzpominaji na to, Ze si lézi zpUsobili sami

Gupta MA, Gupta AK. Clin Dermatol. 2019;37:268-277.



Diferencialni diagnostika vaskulitid

 VZdy je tfeba zvazovat i jind onemocnéni/stavy

e Zabraneéni rizik zbytecné imunosuprese x lécba zakladni diagndzy

e UziteCny je systematicky pristup zalozeny na anatomickeé lokalizaci a velikosti
postizené cévy

* Mezi dulezité kategorie patri infekce, vaskulopatie, nezanétlivé stavy, jako je
ateroskleroza, trombotické stavy, kalcifylaxe a nadory



