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SYSTEMOVA AUTOIMUNITNI
ONEMOCNENI

Systemovy lupus erythematodes
Revmatoidni artritida

Sjogrenuv syndrom
Dermatopolymyozitida
Systémova sklerodermie
Smisena choroba pojiva
Antifosfolipidovy syndrom
Vaskulitidy



SYSTEMOVY LUPUS ERYTHEMATODES
(SLE)

multiorganoveé systémoveé onemocneni

autoprotilatky reaguji se slozkami
jaderného aparatu bunék
Imunokomplexy obsahujici dsSDNA
se ukladaji v tkanich zanet
morfologické
a funkéni postizeni



SYSTEMOVY LUPUS ERYTHEMATODES

Epidemioloqgie:

onemocnéni postihuje pfevazné zeny (v poméru k muzum 6 — 10:1)
nejCastéji se manifestuje ve 2. — 4. dekadeé (u vice nez 60 % zen
mezi 13. — 40. rokem)

prevalence SLE 1 : 4000



SYSTEMOVY LUPUS ERYTHEMATODES

Klinicky obraz:
SLE je onemocnéni s velmi pestrym klinickym obrazem
chronicky prubéh, stfidani obdobi spontanni aktivity a remise

celkové nespecifické projevy (Unava, slabost, teploty)

projevy kloubni a svalové (artralgie, artritida, myalgie, myozitida)

kozni postizeni (motylovity erytém v obliCeji), fotosenzitivita

plicni postizeni (pleuritida, akutni lupusova pneumonitida)

srdeCni postizeni (perikardialni vypotek, myokarditida, endokarditida)
ledvinové postizeni - lupusova nefritida (5 tfid)

postizeni CNS (CMP, hypertenzni encefalopatie, organicky psychosyndrom)
gastrointestinalni postizeni (pankreatitida, hepatitida)

postizeni retikuloendotelialniho systéemu (lymfadenopatie, zvétSeni sleziny)
hematologickeé postizeni (anémie, leukopenie, lymfopenie, trombocytopenie)



Diagnostika SLE

Klinicky obraz

Laboratorni abnormality :

- pfitomnost autoprotilatek

ANA ve vysSim titru (nad 1:640)

specifiCtejSi autoprotilatky jsou anti dsDNA
anti nukleosomy
anti ENA (anti Sm typické, SS- A, SS-B,
Ul RNP nachazime i u jinych autoimunit)

- vysoka FW, nizké CRP, cytopenie (trombocytopenie, leukopenie, anemie)

- snizeni C4, C3, hypergamaglobulinémie

- biochemické odchylky vyplyvajici z poruchy postizeného organu (pf.
renalni insuficience)

Zobrazovaci metody dle klinického obrazu




Obli¢ejovy kozni erytém

Diskoidni exantém
Fotosenzitivita
Ulcerace v dutiné ustni
Artritida

Serozitida

Postizeni ledvin

Neurologické postizeni
Hematologické poruchy

Imunologické poruchy

Antinuklearni protilatky

Diagnosticka kritéria SLE podle Americké revmatologické spolec¢nosti

pleuritida
perikarditida

a) pretrvavajici proteinurie > 0,5 g 24 hodin nebo +++, neni-li
provedeno kvantitativni vySetfeni
b) bunécné valce

kfeCe nebo psychdza

Hemolyticka anemie nebo leukopenie < 4000/mm? nebo lymfopenie
1,500/ mm? nebo trombocytopenie < 100 000/ mm?3

Prukaz anti - dsDNA

Prukaz anti-Sm protilatek

Prukaz antifosfolipidovych protilatek
ve vysokeém titru

Musi platit 4 z 11 kritérii souCasne nebo postupné



SLE

LécCba:

a) nespecificka IeéCba postihujici tvorbu autoprotilatek
pr. glukokortikoidy, antimalarika (plaquenil), pri vysoké
aktivité choroby — cyklofosfamid, azathioprin, metotrexat, ev.
v kombinaci s plazmaferézou, studie s biolog. léCbou (anti
CD 20)

b) symptomaticka léCba napr. analgetiky a antipyretiky, které
pusobi protizanétlivé (NSA)

c) leky, jejichz podavani je vynuceno postizenim funkce
jednotlivych pro zivot dulezitych organu jako jsou ledviny,
srdce, plice

d) u koznich forem fotoprotekce



Prognéza pacientu se SLE

Progndza onemocneéni je dana zejmena pritomnosti organoveho
postizeni (zejména ledviny, plice, CNS, srdce), v€asnou diagnostikou a
adekvatni IéCbou samotneho onemocneéeni a zejména jeho komplikaci.

Progndza pacientl se SLE se v poslednich dvou desetiletich pozvolna
zlepsuije.

V soucCasné dobé preziva pét let 90 % vSech pacientl se systémovou
formou, deset let pfeziva 80 % téchto nemocnych.

PriCinou umrti pacientu se SLE jsou mnohdy infekéni komplikace
v dusledku snizeni imunity v ramci vlastni choroby a dale v dusledku
dlouhodobé |éCby kortikosteroidy a imunosupresivy.



SJOGRENUV SYNDROM

jedno z nejCastejsich Al onemocneni
prevalence 1 - 3% populace

chronicke zanetlive onemocneni exokrinnich zlaz
(slinnych, slznych, gastrointestinalniho, urogenitalniho

systemu a kuze) — lymfocytarni infiltrace exokrinnich
Zlaz

projevy: ,sicca syndrom”
xerostomie, xeroftalmie, atroficka glositida,
zvySena kazivost zubu, poruchy motility
ezofagu, atroficka gastritida, sucha kuze,
kolpitidy



SJOGRENUV SYNDROM

systémova manifestace SS: neerozivni polyartritida,
pankreatitida, intersticialni plicni postizeni, intersticialni
nefritida, Raynauduv fenomén

2 formy- primarni

sekundarni (asociovana s jinymi autoimunitnimi
chorobami SLE, RA..)

spojen se zvySenym rizikem non-hodgkinskych lymfomu



DIAGNOSTIKA

Klinicky obraz (nepfijemné suché oci, pocit pisku v
ocich, pocit suchosti v ustech, otoky slinnych zlaz,
zapijeni suchych jidel...)

Schirmeruav test (produkce slz, pod 5 mm/5 min)
Skachav test (produkce slin za 15 minut)
Scintigrafie, biospie slinnych zlaz

ANA, ENA (SS-A, SS-B)



Klasifikacni kritéria pro Sjogrenlv syndrom

2. Symptomy a objektivni znamky suchosti v ustech
- Symptomaticka xerostomie
- SniZzena bazalni a stimulovana sekrece slin

3. Vyrazna lymfocytarni infiltrace pfi biopsii malé slinné zlazy

4. Prikaz systémového autoimunitniho onemocnéni
- ANA, nebo
- SS-A nebo SS-B, nebo
- RF

Nepochybna dg vSechna 4 kritéria, mozna dg 3 kritéria



Moznosti lechy

Lokalni IéCba sicca projevu

- symptomaticka substituce nebo stimulace sekrece slin a slz
Dle typu extraglantularnich projevu

- NSA (artralgie, myalgie)

- antimalarika (unava, artralgie, myalgie)

- glukokortikoidy (artritidy)



REVMATOIDNI ARTRITIDA

chronicka destruktivni zanétliva choroba, charakterizovana hyperplazii
synovialni tkané a infiltraci kloubniho prostredi zanétlivymi burikami,
postupné dochazi k poskozeni kloubni chrupavky, kostnim erozim a
deformitam

klinicky se projevuje jako chronicka symetricka polyartritida s
variabilni pritomnosti mimokloubnich pfiznakii

obvykle plizivy zaCatek (artritida se vyviji béhem tydnu az mésicu),
vyjimecne akutne Ci perakutné béhem nekolika dni

muZze zacit v jakémkoli véku, Castéji jsou postizeny zeny (2-3x)
prevalence 1 - 2%



REVMATOIDNI ARTRITIDA

Priznaky:

kloubni postizeni:

= Dbolesti a ranni ztuhlost postizenych kloubu, klouby jsou zdurelé a
teplejsi, kiZze nad kloubem nebyva barevné zménéna, postizeny
mohou byt témér vSechny klouby kromé distalnich interfalangealnich

* narukou se objevuji vietenovita zdureni proximalnich
interfalangealnich kloubU a atrofie interosealnich svalu

mimokloubni postizeni
- revmatoidni uzly (nejCastéji v podkozi napf. nad olekranonem)
- osteoporoza
- postizeni kiiZze (hladka, atroficka kuze na prstech, chladna akra s
hyperhidrézou, palmarni erytém)
- plicni postizeni (revmatoidni uzly, fibrotické zmény intersticia)
- kardialni projevy (perikarditida, myokarditida)
- oCni postizeni (sucha keratokonjunktivitida u 10-35% pacientu)



DIAGNOSTIKA RA

laboratorni nalez: zvySeni CRP i FW, hypergamaglobulinémie

autoprotilatky :

- proti Fc fragmentu imunoglobulint - revmatoidni faktor RF
(20% pacientt ma RF negativni- tzv. seronegativni RA)

- proti cyklickému citrulinovému peptidu filagrinu (anti CCP)

RTG (snimek rukou, zapésti, nohou):

periartikularni poréza, marginalni eroze

v pozdnich stadiich kloubni deformity az ankyléza



Diagnosticka kritéria RA podle Americké revmatologické asociace z roku 1988

Ranni ztuhlost Ranni ztuhlost v kloubu a kolem kloubu trvajici alespori 1 hodinu
pfed maximalnim zlepSenim.

Artritida tfi nebo vice | Souc€asna pfitomnost otoku mékkych tkani kolem kloubt nebo

kloubnich oblasti pritomnost tekutiny v kloubu pozorovana lekarem. Tyka se 14
kloubnich oblasti (vlevo nebo vpravo)- PIP, MCP, zapésti, lokte,
kolena, kotniky a MTP.

Artritida ru€nich Alespon jedna kloubni oblast na rukou postizena (zapésti, MCP,
kloubu PIP).

Symetricka artritida Soucasné postizeni stejnych kloubnich oblasti na obou stranach
tela.

Revmatoidni uzly Podkozni uzly nad kloubnimi vybézky nebo nad extenzory.
Revmatoidni faktory | Prikaz abnormalnich hladin RF.

Rentgenoveé zmény RTG zmény typické pro RA na pfedozadnim snimku rukou a
zapeésti, které musi zahrnovat eroze nebo nepochybnou kostni
dekalcifikaci lokalizovanou v kloubech nebo jejich bezprostfednim
okoli.

pro dg. musi byt splnéna 4 kritéria



REVMATOIDNI ARTRITIDA

Lécba:
komplexni, zahrnuije:

« Léky modifikujici prabéh choroby (Disesae modifying drugs-DMD)

- antimalarika (chlorochin, hydrochlorochin)

- sulfasalazin

- metotrexat (dnes nejuzivanéjsi)

- méne Casto u tézsich forem azathioprin, cyklofosfamid, cyklosporin, leflunomid

Lécbu DMD je tfeba zacit v€as pred vznikem ireverzibilnich RTG zmén, po celou
dobu trvani choroby, nejCastéjsi kombinace metotrexat + sulfasalazin +
hydrochlorochin, metotrexat + leflunomid

* Glukokortikoidy
- v obdobi akutnich projevl na pfemosténi obdobi do nastupu ucinku DMD
- prednison p.o., metylprednisolon i.v.



Biologicka lécba

v souCasné dobé je nejucinngjsi léCbou RA.

je indikovana k lé€bé aktivni revmatoidni artritidy nereagujici na predchozi
podani chorobu modifikujici €kt vEetné metotrexatu.

zakladem je anti TNF IéCba (TNF (tumor nekrotizujici faktor) - uplatiuje se v
patogenezi RA, je kliCovym faktorem zanétlivé odpovedi)

monoklonalni protilatka proti TNF-alfa (INFLIXIMAB, ADALIMUMAB)
NU anti TNF Ié8by - zvySena nachylnost k TBC, pfed nasazenim nutné vylougit
latentni TBC
- vyS8i riziko lymfomu, demyelinizanich poruch a cytopenii

Nesteroidni antirevmatika (diclofenac, ibuprofen, meloxikam, nimesulid..),
Fyzikalni terapie a rehabilitace



Poly/dermatomyozitida (PM/DM)

A 4

systemova zanetliva choroba postihujici pricne
pruhované svaly (polymyozitida) a kuzi
(dermatomyozitida)

dochazi k lymfocytarni infiltraci svalove stane a
nasledné atrofii a nekroze svalovych vilaken

vzacné onemocnéni s incidenci 2-10 pfipadu na milion
obyvatel

manifestace mozna v jakémkoli veku, Castéji u zen v
pomeru 5:2

az u pétiny pacientu se jedna o paraneoplasticky
projev (ca vajecniku, prsu, plic, ledvin)



Projevy

symetricka svalova slabost proximalnich svalu HK a DK

U DM navic postizeni kuze

- heliotropni exantém- otok a ¢ervenofialové zbarveni kuze
hornich vicek

- Gottronovy skvrny- Cervenofialové skvrny nad drobnymi
rucnimi klouby

- tmaveé Cervena vyrazka na obliiCeji, krku (Salovy priznak) a
ve vystrihu tvaru pismene ,\V*

- ruce mechanika — zhrubéla kuze na prstech

Postizeni organove- zazivaci trakt - dysfagie, postizeni plic -
postizeni dychacich svalu, postizeni srdce - myokarditida,
srdecni arytmie




Diagnostika

v séru elevace CK, myoglobin (LDH, AST, ALT)

ANA, ENA- nejvice specifické a nejlepe detekovatelné jsou
Jo-1 (anti-histidyl-tRNA syntetaza)

abnormalni elektromyogram ( typicky myopaticky EMG
nalez - nizké potencialy motorickych jednotek)

biopsie svalu (zanétliva infiltrace)



Dermato/polymyositis

1. Symetricka slabost proximalnich svalu koncetin

2. Nalez na svalové biopsii typicky pro PM/DM
3. Vzestup sérovych hladin svalovych enzymu
4. EMG zmeény typické pro DM/PM

5. Kozni zmeny typicke pro DM



Lecebné moznosti

Zakladem lécby jsou glukokortikoidy

V dlouhodobé lécbe se glukokortikoidy kombinuji s
metotrexatem, azathioprinem..

Refrakterni formy onemocnéni - rituximab Ci anti TNF,
IVIG



Systémova sklerodermie

Onemocnéni s postizenim kuze, které se projevuje v Casné
edematozni fazi jejim prosaknutim, nasledné vede zvysena
produkce kolagenu k ztuhnuti kiize a nakonec se vyvijeji
atrofické zmény kuze a jejich adnex



Systémova skleroza

Limitovana forma

Difuzni forma postihuje kuzi a vnitfni organy
(zejména plice a GIT)

Limitovana forma je Casto soucCasti CREST syndromu
(CREST: podkozni kalcifikace, Raynauduv syndrom,
Ezofagealni dysmotilita, Sklerodaktylie,
Telangiektazie)



Systémova skleroza

Diagnostika: ANA
ENA anti-Scl-70 (u systemove formy)
ENA anti-centromery (u limitované
formy)
kapilaroskopie
histologicke vysetreni
Lecba: lokalni kozni léCba
u systémovych forem glukokortikoidy,
cyklofosfamid, metotrexat



Smisena choroba pojiva (MCTD)

Prevalence neni znama (3 na 100 000)
Asi 10x Castéji postizeny zeny

Kombinuje priznaky polymyozitidy, systémového
lupus erythematodes, sklerodermie, dermatomyozitidy
(prekryvny (overlap) syndrom)

Laboratorni nalezy: ANA, ENA U1-RNP



Vaskulitidy

Siroka skupina chorob charakterizovana nekrotizujicim zanetem
cév, ktery vede k trombozam Ci tvorbé aneuryzmat

poskozeni zpusobené ukladanim abnormalnich imunokomplexu
vV cevni stene

patofyziologicky podil autoprotilatek ANCA na aktivaci
neutrofilnich granulocytu (ANCA +, ANCA -)

hlavni klinickou manifestaci jsou znamky ischémie postizeneho
organu



Klasifikace vaskulitid

= Vaskulitidy cév velkého kalibru
= Vaskulitidy cév stfedniho kalibru
= Vaskulitidy cév malého kalibru

Immune Complex Small Vessel Vasculitis
Cryoglobulinemic Vasculitis
IgA Vasculitis (Henoch-Schonlein)
Hypocomplementemic Urticarial Vasculitis
(Anti-Clg Vasculitis)

Medium Vessel Vasculitis
Po‘varterltls NOdosa ’ Ant’_GBM D,’soaso \
Kawasaki Disease

A

N\ N\

I

ANCA-Associated Small Vessel Vasculitis
Microscopic Polyangiitis
| Granulomatosis with Polyangiitis
' (Wegener’s)
Eosinophilic Granulomatosis with Polyangiitis
(Churg-Strauss)

Large Vessel Vasculitis
Takayasu Arteritis
Giant Cell Arteritis

2012 Revised Intemational Chapel Hill Consensus Conference Nomendlature of Vasculitides




Vaskulitidy velkych cév
Obrovskobunéecna arteriitida (GCA)
(Hortonova temoralni arteriitis)

Epidemiologie: cCasteji zeny po 50 roce veku

Dominujici postizeni: zevni a vnitrni karotidy a jejich vetve

Serologie: ANCA negativni

Priznaky: unavnost, horeCka, bolesti hlavy, Celistni
klaudikace, poruchy zraku, oslabeni pulsu a palpacni
citlivost spankovych tepen

Komplikace: slepota v dusledku postiZzeni a.ophtalmica




Vaskulitidy velkych cév
Takayasuova arteriitis (TAK)

Epidemiologie: Casteji zeny, pod 50 let, Castéjsi v
asijskych zemich (Korea, Japonsko, Cina ...)
Dominujici postizeni: postizeni velkych cév, hlavne
aorta a hlavni vetve

Serologie: ANCA negativni

Klinické projevy: pfiznaky cévni insuficience HK-
klaudikace pazi, oslabeni nebo chybéeni pulzu nad
karotidami a brisni aortou, tlakovy rozdil mezi HK veétsi
nez 30 mmHg ,bezpulsova choroba”

Komplikace: renovaskularni hypertenze, postizeni
aortalni chlopné, CMP, retinopatie




Vaskulitidy strednich cev
Kawasakiho choroba

Epidemiologie: deti (chlapci) do 5 let veku, Castejsi v Asii -
Japonsko, Korea

Dominujici postizeni: vaskulitida postihujici koronarni tepny s
tvorbou aneurysmat a s tendenci ke spontanni remisi
Serologie: ANCA negativni

Klinicky obraz: horecCka trvajici déle nez 5 dnu, nastfik spojivek,
suché rudé rty, krcni lymfadenopatie, polymorfni exantem na
trupu, erytem na dlanich a ploskach

Komplikace: postizeni koronarnich arterii (20-25 % neléCenych
deti)
Terapie: kys. acetylsalicylova, IVIG




Vaskulitidy malych ceév

ANCA asociované vaskulitidy

Imunokomplexove vaskulitidy

Granulomatoza s
polyangiitidou (GPA)
Mikroskopicka polyangiitis
(MPA)

Eozinofilni granulomatéza
s polyangiitidou (EGPA)

AntlI-GBM choroba

Kryoglobulinemicka
vaskulitida (CV)

IgA vaskulitida (IgAV)

Hypokomplementemicka
urtikalni vaskulitida (HUV)




Vaskulitidy malych cev AAV
Granulomatoéoza s polyangiitidou (GPA)

pmiegenerova granulomatéza“
Epidemiologie: nepatrneé Castéji muzi, vek 40-60 let, Castéjsi u
populace severni Evropy
Dominuijici postizeni: ORL oblast, plice, ledviny
ORL oblast - chronicka ryma a zanet dutin, ulcerace nosni
sliznice, destrukce nosnich chrupavek- sedlovity nos
plice - plicni infiltraty, kasel, hemoptyza, dusnost
ledviny - u % nemocnych glomerulonefritida

Serologie: c-ANCA (anti-PR3) téméf u 100 % pacientu s
aktivni generalizovanou nemoci

Komplikace: selhani ledvin Ci plic, hluchota,
deformity hornich cest dychacich




Vaskulitidy malych cev AAV
Eozinofilni granulomatoza s
polyangiitidou (EGPA) yyChurg-Straussové sy~

Epidemiologie: nepatrne Castéji muzi, vek 15-70 let
Dominujici postizeni: drobné cévy zejména v ORL oblasti a
plicich

3 faze:

Alergicka ryma a astma — eozinofilni inflitraty (plice, eozinofilie
v KO) — granulomatozni systémova vaskulitis

Serologie: ANCA (40 % pacientu) P-ANCA (anti-MPO)
Diagnostika: eozinofilie v KO, vysoké celkové IgE, p-ANCA

Komplikace: postizeni koronarnich arterii (myokarditida, infarkt
myokardu)




Vaskulitidy malych cév - imunokomplexové
Anti-GBM choroba

Goodpastureuv syndrom

Epidemiologie: Casteji muzi (kuraci), vek 20-40 let a 60-70 let,
castéjsi u nekterych etnickych skupin (Maorové na Novém
Zélandu)

Dominujici postizeni: plice, ledviny
Serologie: anti-GBM (kolagen typu 1V)
Komplikace: renalni selhani




Terapie vaskulitid

« Kkortikoidy - pulsni, klasické

* Imunosupresiva (CFA)

 plazmaferéza

* Intravenozni imunoglobuliny

« Dbiologicka IéCba (rituximab - anti-CD-20)

« Kkyselina acetylsalicylova u Kawasakiho choroby



ORGANOVE LOKALIZOVANA
AUTOIMUNITNI ONEMOCNENI

Ulcerézni kolitida

Crohnova choroba

Celiakie

Autoimunitni hepatitidy

Primarni biliarni cirh6za

Primarni sklerotizujici cholangoitida
Plicni fibroza



AUTOIMUNITNI POSTIZENI GIT

Ulcerozni kolitida

chronické zanetlivé postizeni sliznice a
submukozy tlusteho streva a rekta

projevy: prujmy, tenezmy, primeés krve ve stolici,
extraintestinalni projevy (séronegativni artritida,
uveitida)

autoprotilatky atypicka p-ANCA
a- tluste strevo




AUTOIMUNITNI POSTIZENI GIT

Crohnova choroba

chronické onemocneni - fokalni, granulomatozni

zanet v celém rozsahu strevni steny (ulcerace,

striktury, pistele)

Klinické projevy: prujmy + extraintest. projevy:

episkleritida, iridocyklitida, uveitida, kloubni postizeni

(ankylozujici spondylitida, artritida)

autoprotilatky a - Saccharomyces cerevisiae (ASCA)
a - pankreas




Lécha nespecifickych strevnich
zanétu
1. LéCby relapsu

2. Udrzeni remise
3. Lécba komplikaci

Uzivane leky:
aminosalicylaty (pf. mesalazin) — lokalne, p.o., zejména
uUcC

kortikoidy — lokalné, p.o., I.v.
Imunosupresiva- metotrexat, cyklosporin
biologicka lé€ba — anti TNF infliximab, adalimumab

nutricni podpora, antibiotika, probiotika




Primarni biliarni cirhéza

chronické zanétlivé onemocnéni charakterizované obliteraci
malych intrahepatalnich zluCovodu a periportalnim zanétem,
vedoucim k fibroze a nasledné cirhoze

v 90% postizeny zeny stfedniho veku

Projevy: ikterus, hepatosplenomegalie, svédéni kuze,
artralgie, unava, pigmentace kuze, xantomy, xantelazmata,
osteomalacie

Diagnostika:

Laboratorni vysetreni: elevace ALP, GMT

Neprima fluorescence pozitivita AMA a ANA (jaderné tecCky)
Pomocna vysetreni: biopsie jater

Lécba - kys. ursodeoxycholova, transplantace jater




Autoimunitni hepatitidy

autoimunitni chronicky zanét jaterni tkane
postihuje mladé dospéele, hlavne zeny

dochazi k nekréze hepatocytu v periportalni oblasti, progrese
do cirhozy

Projevy a dg.
klinické pfiznaky dlouho némé nebo nespecifické (unava),
nahodny zachyt vysSich JT(ALT, AST),hypergamaglobulinemie

Autoprotilatky ASMA (typ 1), LKM (Typ I1), SLA (Typ IlI)

Lécba: kortikosteroidy, azathioprin, transplantace



Celiakie

autoimunitni onemocnéni déti i dospélych zplsobené nesnasenlivosti
lepku (lepek je obsazen v povrchni ¢asti obilnych zrn pSenice, Zita, ovsa
a jeCmene) )

prevalence v CR 1:200 — 1:250

dédi se AD s neuplnou penetraci, vyskyt u pribuznych 1. stupné je 8 -
18%, rizikovy haplotyp je HLA DQ 2 u 95%

dochazi k rozvoji autoimunitni enteritidy (hlavné v duodenu a jejunu)-
porucha stfevnich funkci s poruchou vstrebavani — prajmy,
neprospivani, vahovy ubytek, anémie, poruchy psychosomatickeho

vyvoje
mimostrevni priznaky u dospelych: anemie, osteoporoza, unava,
neplodnost, poruchy chovani, deprese, dermatitis herpetiformis Duhring

Komplikace:

pridruzené autoimunitni choroby 10-30x Castejsi nez v bezné populaci
(tyreoiditida, DM I.typu)

vySSi vyskyt malignit (lymfomy)



Celiakie

Diagnostika:
anamneéza, klinicky obraz

autoprotilatky — proti tkanové transglutaminaze ve tridé IgA (cave
pacienti s deficitem IgA), antigliadinové, antiendomysialni

histologie strevni sliznice

Lecba:
Dozivostni bezlepkova dieta - vede k upravé klinickeho obrazu a
autoprotilatek

Bezlepkové suroviny: ryze, kukufice, soja, pohanka, proso, jahly,
amarant, brambory



ORGANOVE SPECIFICKA
AUTOIMUNITNI ONEMOCNENI

Autoimunitni endokrinopatie
Autoimunitni neurologicka onemochneni
Autoimunitni cytopenie

Autoimunitni kozni onemocneni
Autoimunitni ocni onemocneni



AUTOIMUNITNI ENDOKRINOPATIE

Hashimotova thyreoiditida
Graves-Basedowova choroba

Diabetes mellitus I. typu

Addisonova choroba

Autoimunitni polyglandularni syndrom
Atroficka gastritida s perniciézni anemii



AUTOIMUNITNI POSTIZENI
ENDOKRINNIHO SYSTEMU

Graves-Basedowova choroba
hyperfunkce stitné zlazy (thyreotoxikoza)

autoprotilatky proti receptoru pro TSH se vazou na
thyreocyty - stimuluji rast stitné zlazy a produkci

hormonu

priznaky: poceni, nervozita, tres, tachykardie, hubnuti,

exoftalmus
Lécba:
tyreostatika — carbimazol, thyrozol
betablokatory

operace, ev. |[éCba radiojodem



Hashimotova thyreoiditida
- hypofunkce stitneé zlazy
- infiltrace stitné zlazy lymfocyty a plazmatickymi bb.
- autoprotilatky proti thyreoidealni peroxidaze (a-
TPO) a/nebo proti thyreoglobulinu (a-TG)

Castym pfiznakem je struma,
unava, narust hmmotnosti
casto koprivka

Terapie: substituce



Inzulin dependentni diabetes mellitus

destrukce B-bunék Langerhansovych ostruvku
pankreatu

nedostatecna sekrece inzulinu
projevy- priznaky DM

iImunologie: autoprotilatky proti GAD (dekarboxylaza
kyseliny glutamove), proti Langerhansovym
ostriavkum, proti inzulinu

Terapie: substituce



Perniciozni anemie

autoprotilatky proti parietalnim bunkam zaludku, ktere
produkuiji ,vnitfni faktor” ( transport vitaminu B12)

nedostatek vnitfniho faktoru vede k malabsorpci
vitaminu B12 — makrocytarni anemie



Autoimunitni polyglandularni
syndromy

postihuje geneticky predisponované jedince, prevazne
mladsi zeny

kombinace ruznych autoimunitnich endokrinologickych
onemocneni (napr. autoimunitni tyreoiditida + DM)

projevy, laboratorni a imunologickeé vysetreni: dle
sdruzenych podjednotek



AUTOIMUNITNI ONEMOCNENI
NERVOVEHO SYSTEMU

Akutni zanetliva demyelinizacni polyneuropatie
(syndrom Guillain-Barreé)

Myasthenia gravis

Roztrousena skleroza



Akutni zanetliva demyelinizacni
polyneuropatie (syndrom Guillain-
Barreé)

zanetliva demyelinizaCni periferni neuropatie
zaCatek Casto 1-3 tydny po infekci (Campylobacter jej.)

priznaky: rychle progredujici slabost a parestezie DK, HK's
postupem na ocCni a dychaci svaly, vedouci k respirachimu
selhani

imunologické vySetreni: autoprotilatky proti membrane
gangliosidu (zkfizené reaguji s lipopolysacharidy
Campylobacter jejuni)

trp. plazmafereza, vysoké davky imunoglobulinG



Myasthenia gravis

onemocneéni charakterizované pritomnosti autoprotilatek
proti Ach receptorum

Ab po vazbé na postsynaptickou membranu
neuromuskularniho spojeni blokuji prevod vzruchu pres
nervosvalovou ploténku

IK pusobi sek. poSkozeni nervosvalové ploténky
projevy: postupné progredujici svalova slabost s
postizenim okulokutannich svalu (pt6za vicek, diplopie),
postiZzeni svalu tvare a faryngu (dysartrie, dysfagie),
svalstva (potize pfi chuzi do schodu, postizeni dychacich
svalu)

Pomocna vysetreni: EMG

Terapie: inhibitory acetylcholinesterazy, KS,
Imunosupresiva, plazmafereza




ROZTROUSENA SKLEROZA (RS)

Chronické autoimunitni zanétlivé demyelinizaCni onemocnéni
CNS zpusobené prevazné abnormalni reaktivitou T lymfocyt
proti myelinovemu basickemu proteinu, spoluucast
autoprotilatek a-MOG (myelinovy oligodendrocytarni
glykoprotein)

Dg.
Klinika, neurologicky nalez

NMR — zobrazi oblasti demyelinizace, vysoce aktivni plaky
se zvyrazni pomoci gadolinia

Likvor - znamky chronického zanétu v CNS (oligoklonalni
pruhy IgG)
Evokované potencialy



AUTOIMUNITNI CYTOPENIE

Hemolyticka anémie - autoprotilatky proti
membranovym erytrocytarnim antigenum

Trombocytopenie - autoprotilatky proti
trombocytarnim antigenum (GPllIb/llla)

Neutropenie — autoprotilatky proti membranovym
antigenum neutrofilu



AUTOIMUNITNI KOZNI
ONEMOCNENI

Psoriaza

kozni onemocnéni s uc€asti T lymfocytu

casto psoriaticka artritida

dg. klin. obraz + histologie

trp. lokalni leCba, biologicka léCba — anti TNF, anti IL 17

Pemphigus

puchyfnaté onemocnéni s protilatkami proti antigenum
bazalni vrstvy pokozky- a-desmoglein

dg. klin. obraz + histologie

trp. glukokortikoidy + dalSi imunosupresiva




AUTOIMUNITNI OCNI
ONEMOCNENI

Uveitida

zanét rasnatého téliska (uvey), Casto soucast jinych

autoimunitnich chorob

muze vést k ohrozeni zraku

trp. NSA, kortikosteroidy + jina Iimunosupresiva,
biolog. IéCba (anti TNF)




Autoimunitni systémova onemocneni
- charakteristické autoprotilatky

SLE

Revmatoidni artritis
Dermato/polymyositis
Sjogren’s syndrom
Sklerodermie

MCTD

Vaskulitidy (AAV)

ANA, dsDNA, ENA-Sm
RF

ANA, ENA Jo-1

ANA, ENA SS-A, SS-B
ANA, ENA Scl 70
ANA, ENA RNP
ANCA



Organove lokalizované autoimunitni onemocnéni
- charakteristicke autoprotilatky

= Ulcerozni kolitida atyp. ANCA, a- tlusté strevo

= Crohnova chorova ASCA, a-pankreas

= Celiakie protilatky proti transglutaminaze, endomyziu,
gliadinu

= PBC AMA

= Autoimunitni hepatitida ASMA (typ 1), LKM (Typ 1), SLA (Typ lII)



Organove specificka autoimunitni onemocnéni
- charakteristicke autoprotilatky

Autoimunitni tyreoiditida a-TPO, a-TG

Graves Basedow a-TSH

DM l.typu a-GAD

Perniciozni anemie a-parietalni bunky

Guillain-Barré syndrome a-proti membrané gangliosidu

Myasthenia gravis a-ACH receptor

Multiple sclerosis T ly proti myelinovému basickemu proteinu,
spoluucast autoprotilatek a-MOG

Psoriaza T lymfocyty

Pemphigus a-desmoglein



