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Imunokomplexova onemocnéni
(II1. typ imunopatologicke reakce)

Jsou zplisobena ukladanim imunokomplexti mimo mista
jejich normalniho metabolismu.

V priipadé, Zze imunitni komplexy cirkuluji v krvi,
dochazi k jejich ukladani hlavné do stény cév nebo
glomerulu.

Méng¢ Casto se setkdvame s onemocnénimi zpusobenymi
imunokomplexy deponovanymi v misté svého vzniku.

Aktivaci komplementoveho systému a fagocytujicich
bunék vyvolavaji imunokomplexy lokalni zanétlivou
reakci.
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Seérova nemoc

Objevuje se as1 8-12 dni po podani
xenogenniho seéra.

Kopiivka, horeCka, artralgie, lymfadenopatie
Albuminurie

Histologicky 1ze prokazat depozita
imunokomplexu v cévach.

Stav spontann¢ ustupuje, j¢ mozno podat
antihistminika, nékdy steroidy.



Sérova choroba
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PriCiny sekundarnich vaskulitid

Infekce (viry, baktérie, plisné)

Nadory (lymfomy, karcinomy, mnohocetny
myelom)

Systémove choroby ( SLE, revmatoidni
artritis, Sjogrenuv syndrom)

Kryoglobulinémie
Sarkoiddza
Seérova nemoc
Abusus drog
Reakce na Ieky



Klasifikace primarnich vaskulitid
podle velikosti postizenych cev

Male: Wegenerova granulomatoza, mikroskopicka
polyangiitida, Kawasakiho choroba

Malé+stiedni: Churguv-Straussove syndrom,
Polyarteritis nodosa, Henochova-Schonleinova

purpura
Velke: Takayashuova arteritida, temporalni arteritida

Ruzné: Bechcetova choroba, Buergerova chroba



Mozn¢ mechanismy vzniku

primarnich vaskulitid

Imunokomplexove

Polyarteriotis nodosa asociaovana s hepatitidou B
Henoch-Schonleinova purpura

Esencialni smiSend kryglobulinémie

Produkce ANCA

Wegenerova granulomatdza

Mikroskopicka polyangiitida

Churg-Straussove syndrom
Patogenetické pusobeni T-lymfocytu a tvorba
granulomu

Arteritis temporalis

Takayashuova arteritis

Wegenerova granulomatoza

Churg-Straussove syndrom




Protilatky proti cytoplazmée granulocytu

(ANCA)

C-ANCA - typicka pro Wegenerovu granulomatozu.
Jedna se o protilatky proti proteinaze 3.

P-ANCA - mikroskopicka polyangiitida, idiopaticke
rychle progredujici glomerulonefritida, alergicka
granulomatdzni angiitdta, zfidka u polyarteritis nodosa
a dalSich vaskulitid. Protilatky namireny proti
myeloperoxidaze a dalSim antigentim.

X-ANCA: pozitivni u ulcerozni kolitidy, nékdy
Crohnovy choroby.

ANCA Protilatky maji na granulocyty stimulacCni efekt!




Wegenerova granulomatoza

Nekrotizujici granulomatozni vaskulitida predevSim
malych cev

ORL oblast: opakovan¢ sinusitidy, otitidy,
mastoiditidy, postiZeni nosni prepazky
Postizeni plic s moznosti hemoptyzy

Postizeni ledvin

Vaskuliticke priznaky kozni, atralgie, postizeni
nervove soustavy...

Laboratorné: zanétlivé priznaky (vysoka FW, CRP..)
pozitivita C-ANCA (protilatky proti proteinaze 3)



Kawasakiho choroba

Akutni hore¢naté onemocnéni déti
Konjunktivitida, postizeni sliznice dutiny
ustni

Exantem

Lymfadenopatie

Vaskulitida koronarnich tepen muze vést ke
vzniku aneurysmat



Mikroskopicka polyangiitis

Postizeny zeyména artérie a arterioly
Postizeny piedevsSim ledviny (proteinurie,
hematurie), nékdy plice nebo kuize

Teploty, lymfadenopatie
Vysoka FW, leukocytoza
Pozitivita P-ANCA



Henochova-Schonleinova purpura

Vaskulitida drobnych cév a kapilar

Postizeny predevsSim déti a mladi dospéli

Casto se objevuje po infekei HCD.

KozZni purpura -extenzory koncetin, bficho, zada
Artralgie (kolena, lokty, hlezna), nékdy s otoky
Bolest1 bricha, nechutenstvi, priymy s primé&si krve

Nefritida (erytrocyturie)



Henochova-Schonleinova purpura
Laboratorni nalezy

Zvyseni FW, CRP

Proteinurie hematurie

Nékdy hypergamaglobulinemie IgA, IgG
Pozitivni Rumpel-Leede



IgA nefropatie
(Bergerova nefropatie)

Opakovana hematurie, nékdy mirna
proteinurie

Postizeni predevsim mladi jedinci
Imunofluorescencni prukaz depozit IgA
a C3 v mesangiu



Alergicka granulomatozni angiitida
(syndrom Churguv-Straussove)

Nekrotizujici vaskulitida zeyména plicnich
arterii

Astma bronchiale, prip. 1 alergicka ryma
Prchave plicni infiltraty
Vyrazna eosinofilie

Laboratorné: vysoka FW, as1 v 50% ptipadu
pozitivni p-ANCA



Obrovskobunéc¢na arteritis

Postizeny osoby nad 60 let.

Bolest1 hlavy, zrakove obtize - arteritis
temporalis

Polymyalgia rheumatica- bolesti Sije, ranni
ztuhlost, nékdy kloubni vypotky

HorecCky, hubnuti

Laboratorn¢ dominuje vysoka FW



Takayashuova arteritis

Postizen aortalni oblouk a tepny odstupujici
Z aorty.

Vysoka FW, leukocytoza.
Unava, malatnost, myalgie, artralgie.

Klaudikacni obtize, ruzny TK na
koncetinach, neni hmatny puls na HKK.



Bechcetova choroba

Oralni a genitalni ulcerace

Postizeni oka (iridocyklitis, retinalni
vaskulitis)

Kuze: pyodermie, puchyrky, erythema
nodosum

Dale: artritidy, tromboflebitidy, postizeni
CNS



Buergerova choroba
(trombangiitis obliterans)

Postizeny hlavné malé a sttedni cévy
koncCetin vedouci az k cévni okluzi.

Postizen1 zeymeéna kuraci.

Migrujici tromboflebitidy, klaudikace
Laboratorné obvykle néma
Histologicky znamky segmentalni
vaskulitidy



Imunokomplexove glomerulonefritidy

Akutni postreptokokova glomerulonefritida - difuzni
proliferativni GN.

Sekundarni imunokomplexoveé glomerulonefritidy pri
hepatitidé B, C, malarii, karcinomech. Histologicky se
nejcastéji jednd o membranozni glomerulonefritidu.
Imunokomplexove glomerulonefritidy pi1 SLE,
kryoglobulinémii

Mesangikapilarni glomerulonefritida typu II - C2

nefriticky faktor - stabilizuje C3bBb alternativni cesty
aktivace komplementu.

IgA nefropatie



Kryoglobuliny

Imunoglobuliny precipitujici pfi sniZzeni teploty.
Mohou vzniknout beze zname¢ priCiny (primarni
kyryoglobulinémie).

Mnohem c¢astéjsi sekundarni kryoglobulinémie
doprovazeji lymfatické malignity, systémova
onemocnéni pojiva, chronicke infekce.

Casto maji charakter revmatoidniho faktoru.



Kryoglobulinémie

Raynauduv fenomen
Artralgie, mylgie

Purpura, az kozni ulcerace
Zavazna glomerulonefritida

N¢ekdy postizeni periferni 1 centralni
nervove soustavy



Kryoglobulinémie
Laboratorni vySetreni

Krev je nutno odebrat do predehraté zkumavky,
béhem celého zpracovani dodrzovat teplotu 37° C.
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hladiny C4.
Muze byt pozitivni RF, hypergamaglobulinémie



Extrinsni alveolitidy

Jsou zpusobeny tvorbou Spatné rozpustnych
imunokomplexti v plicni tkdni u nemocnych s vysokym
titrem specifickych protilatek tridy IgG.

Asi 6-8 hodin po expozici antigenem se objevuje kasel,
dusSnost, pripadné subfebrilie, lymfadenopatie.

Opakovana expozice muze vest k rozvoji plicni fibrozy.
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andulky), termofilni aktinomycety (farmaiske plice).



