OCNI PROJEVY GRANULOMATOZY
S POLYANGIITIDOU

SOUHRN

Granulomatdza s polyangiitidou (GPA), dfive znama jako Wegenerova granulomatdza, je au-
toimunni vaskulitida malych cév, projevujici se jako nekrotizujici granulomatozni zanét prede-
vSim hornich a dolnich cest dychacich, a nekrotizujici glomerulonefritida. GPA postihuje Castéji
bélochy severskych statl, nejcastéji je postizena vékova skupiny 50 - 60 let. GPA muze postih-
nout kterykoli organ, ocni projevy jsou uvadény v rozmezi 16 - 78 %. O¢ni projevy mohou byt
velmi rlznorodé a az v 27 % prvnim projevem nediagnostikované GPA. Etiologie GPA nebyla do-
sud objasnéna. Anti-neutrofilni cytoplazmatické protilatky (ANCA) hraji vyznamnou roli v pato-
genezi této nemoci, GPA je fazena mezi ANCA asociované vaskulitidy. GPA je diagnostikovana na
zékladé klinickych projevi systémové vaskulitidy, laboratornich, zobrazovacich a histologickych
vySetfeni. Imunomodulacni terapie prispéla ke zlepSeni progndzy GPA v poslednich desetiletich,
biologicka |écba se dostava do popredi [ééebnych postupl GPA. Dobra mezioborova spoluprace
je nezbytna pro véasnou diagndzu a lécbu této Zivot a zrak ohroZujici choroby. Oftalmolog ve
spolupréci se specialisty jinych obor(i se mlze vyznamné podilet na diagnostice a l1é¢bé GPA,
monitorovani priibéhu choroby, nebo nezadoucich ucinkd léciv.

Tato prace upozoriuje na o¢ni projevy GPA, literarni zdroje jsou doplnény vlastni fotodoku-
mentaci ocnich projev( GPA u pacientll sledovanych na Oc¢ni klinice 1.LF UK a VFN v Praze.
Klicova slova: Granulomatdza s polyangiitidou (GPA), orbita, skleritida, periferni ulcerézni ke-
ratitida (PUK), imunomodulace

SUMMARY

THE EYE SYMPTOMS IN GRANULOMATOSIS WITH POLYANGIITIS
Granulomatosis with polyangiitis (GPA), formerly known as Wegener’s granulomatosis, is an
autoimmune vasculitis of small vessels, presenting as necrotizing granulomatous inflammati-
on especially of the upper and lower respiratory tract and necrotizing glomerulonephritis. GPA
affects more often Caucasians in northern states, predominantly is affected the age-range group
of 50— 60 years. GPA may affect any organ; the eye symptoms are stated in the range of 16-78 %.
The eye symptoms are very variable, and in up to 27 % they are the first sign of undiagnosed GPA.
The etiology of GPA was not until now explained. Anti-neutrophil cytoplasmic antibodies (ANCA)
play important role in the pathogenesis of this disease. GPA is ranked among ANCA associated
vasculitis. The GPA is diagnosed on the basis of clinical signs and symptoms of systemic vascu-
litis, laboratory and histological tests and imaging studies. Immunomodulative therapy made
a contribution to the improvement of GPA prognosis in the last decades; biological treatment
reaches the prominence of the GPA treatment procedures. Good collaboration with other speci-
alties is necessary for the early diagnosis and treatment of this life and vision threating disease.
The ophthalmologist in the collaboration with specialists of other medical branches may take an
important part in the GPA diagnostics, monitoring of the disease’s course, or adverse affects of
the medication.

This paper pays attention to the eye symptoms of the GPA; the literature is supplemented with
own photographs of GPA eye symptoms in patients followed up at the Department of Ophthal-
mology, First medical faculty, Charles University and General Faculty Hospital in Prague, Czech
Republic, E.U.

Key words: Granulomatosis with polyangiitis (GPA), orbit, scleritis, peripheral ulcerative keratitis
(PUK), immunomodulation
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uvoD

Granulomatoza s polyangiitidou (GPA) je Zivot ohrozujici
choroba charakterizovana ve své klasické podobé nekroti-
zujici vaskulitidou malych cév postihujici predevsim dychaci
cesty a ledviny. GPA muZe postihnout kterykoli organ, o¢ni
projevy jsou uvadény v 50 % [2,17]. Nemoc popsal v roce
1936 némecky patolog Wegener, dle kterého byla pivodné
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pojmenovana — Wegenerova granulomatéza. V soucasné
dobé je doporuceno nazvoslovi granulomatéza s polyan-
giitidou, GPA je fazena mezi ANCA asociované vaskulitidy
[16,51]. GPA se vyskytuje v kterékoli vékové skupiné, nejcas-
téji vSak mezi 50 — 60 rokem Zivota. U déti a mladistvych (do
19 let) je vyskyt uvddén mezi 8 - 15 % [22,25]. GPA postihuje
Castéji bilou rasu severskych statQ, nejvyssi vyskyt byl zazna-
menan v severni Evropé a na Novém Zélandu. Prevalence
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je priblizné 30/1 milion obyvatel. Incidence GPA je 13-21/1
milion obyvatel. V Norsku je odhadovana na 12/1 milion
a v Anglii 10,3/1 milion obyvatel. Vyskyt v nasi republice
neni pfesné znam. Je udavan minimalni rozdil mezi po-
hlavim [2,16,17,29,32,38]. Etiologie dosud nebyla zcela
objasnéna, soucasné teorie vSak predpokladaji mozny podil
hypersenzitivity na nékterd mikrobidlni agens ¢i genetické
predispozice. Onemocnéni souvisi s tvorbou protilatek proti
cytoplasmé neutrofild (ANCA) namifenych proti antigendm
obsazenym v primarnich granulech neutrofilli, nejcastéji
proti proteindze 3 (PR3) a méné Casto proti myeloperoxi-
daze (MPO) [27,29]. Klasifikace. Podle postizenych organl
se GPA projevuje ve formé generalizované nebo limitované,
tj. bez postiZeni ledvin. GPA je charakterizovand nekrotizu-
jicimi granulomy hornich a/nebo dolnich cest dychacich,
systémovou vaskulitidou a nekrotizujici glomerulonefriti-
da. V pocatcich mlze i generalizovana GPA zadit jako orga-
nové limitovana forma, a projevy postiZzeni dalSich organ(
jsou casové odstupriované. Klasifikaéni kritéria GPA podle
American College of Rheumatology 1990 [24,27]: 1. Zanét
v oblasti dutiny Ustni a dutiny nosni (ulcerace v dutiné Ust-
ni, purulentni nebo hemoragicka rinitida), 2. Abnormalni
nalez na rtg hrudniku s nalezem noduld, infiltrat ¢i dutin;
3. Abnormalni mocovy sediment (mikroskopicka hematurie
s/bez pfitomnosti leukocyturie), 4. Granulomatdzni zanét
stén cév €i perivaskularni oblasti biopticky prokazany. Pfitom-
nost dvou a vice kritérii potvrzuje diagndzu s 88 % senzitivitou
a 92 % specificitou. Dle novéjsich kritérii ma klinicky prabéh
dvé typické ¢asti. Inicidlni faze je charakterizovana granulo-
matdzni, ulcerativni a vidi antibiotikiim rezistentni rinitidou,
sinusitidou nebo mastoitidou. Ve druhé fazi je pfitomna plicni
manifestace a nekrotizujici glomerulonefritida [29,32].
Klinicky obraz: Asi u 30-50 % pacientU jsou udavany po-
catecni nespecifické projevy systémovych chorob jako je
subfebrilie, Unava, slabost, malatnost, ubytek hmotnosti.
Castymi projevy GPA jsou epistaxe, chronickd ryma a chro-
nicka sinusitida. PostiZzeni hornich i dolnich cest dychacich je

Test  Meuro 2 Date of Bidh:  18.08. 1862

Eye.  Right Trials:  23W105=2,
Age: 55 Years T Months

Test Duration: 5 Min 56 Sa

Obrazek 1. Zmény zorného pole pfi predni ischemické neuropatii
optiku a GPA
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uvadéno v 90 % pripadl a mlze se projevit jako nespecificky
akutni nebo chronicky zanét. Zanéty maji nekrotizujici cha-
rakter se sklonem k ulceracim, mohou vést k destrukci nos-
nich chrupavek se vznikem tzv. sedlovitého nosu. Recidivujici
oboustranné zanéty stfedousi a prevodni porucha sluchu ve
stfednim véku jsou v 90 % projevem GPA, mozné je i postiZzeni
laryngu [30,49]. Kasel, bolesti na hrudniku se mohou projevit
i hemoptyzou [12,29]. AZ u 75 % pacientd dochazi k postizeni
ledvin v pribéhu onemocnéni. Za¢atky mohou byt asympto-
matické, pozdéji s projevy mikroskopické hematurie az rychle
progredujici glomerulonefritidy s akutné se rozvijejicim obra-
zem renalni insuficience [10,11,27,32]. Obvyklé jsou artralgie,
myalgie, artritida postihuje predevsim velké klouby bez na-
slednych deformaci. Pfi postizeni kliZze jsou patrné makulo-
papuldzni exantém a podkozni uzliky az viedy. Kozni projevy
GPA jsou uvadény v 50 %. Perikarditida, dilata¢ni kardiomyo-
patie, arytmie, zmény na chlopnich, postizeni intramuralnich
nebo epikardidlnich koronarnich arterii jsou vzacné. Diabetes
insipidus je projevem granulomatdzniho postiZeni pituitarni
Zlazy. Vzacnéjsi jsou neurologické projevy GPA od mononeu-
ritis multiplex, polyneuropatie, paréz hlavovych nervd, az po
cévni mozkové prihody, vzacné s tvorbou granulom( a absce-
st [10,11,16,19,32,43].

Oc¢ni manifestace u GPA je v literatufe uvadéna u 50 %
(1678 %) pripadd. O¢ni projevy GPA mohou byt soucasti
systémové choroby, v 29 % prvotnimi pfiznaky dosud ne-
poznané choroby, ale i jedinym organovym projevem li-
mitované formy GPA azZ ve 30 % [17]. Zavainé oclni projevy
GPA se podileji na snizeni vizu azZ slepoté v 8-37 % [51,53].
Klinické pfiznaky zdnétu se projevi rliznou intenzitou bo-
lesti, zarudnutim ¢i edémem vicek, diplopii, protruzi bul-
bd, epiforou, ¢ervenym okem, eferentnim pupildrnim de-
fektem, snizenim zrakové ostrosti ¢i vypadky zorného pole

S RONTR, IV,
WU

Obrazek 2. Oboustranny pseudotumor orbit u generalizované for-
my GPA
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Obrazek 3. Predni ischemicka neuropatie optiku

(Obrazek 1). Subjektivni potize a klinické nalezy jsou zavislé
na intenzité postiZzeni kterékoli ¢asti oka, nejéastéjSimi ale
liva infiltrace o€nice [43,46,51,54]. PostiZzeni orbity je uda-
vano v 15-60 % [24,34]. Granulomatdzni zanét mékkych
tkani orbit miZe probihat primarné, ¢astéji je spojen se za-
nétem paranazalnich dutin [19,43]. Ve 14-30 % je uvadéno
bilateralni postizeni orbit (Obrazek 2), bolest je doprovod-
nym symptomem pouze u 1/4 pacient( [34]. Pseudotumor
byl popsan u déti jako prvni projev GPA [27,49]. Infiltrace
meékkych tkani v orbité se projevuji prosdaknutim a otokem
vicek, protruzi, omezenim pohyblivosti oka, diplopii a po-
ruchami vizu. Retrobulbarni granulomatézni masy utlacuji
opticky nerv i cévni svazek a mohou vést k atrofii optického
nervu s ireverzibilnim snizenim vizu. Extenzivni masy mo-
hou zpUsobit destrukci kosténych struktur orbity [34,59].
Vaskulitida zadnich cilidrnich cév ¢i centrdlni sitnicové arté-
rie mGze byt pricinou Ubytku zraku v disledku ischemické
neuropatie (Obrazek 3) [19,43]. Nasledkem fibrozy tkani
v disledku chronického pseudotumoru orbity dochazi asi
u 1/3 pacientli s GPA k prstencovité fibréze tkané optiku za
bulbem, fibrézni prestavbé postizenych okohybnych svall
s naslednou poruchou hybnosti, retrakci, chronickou bo-
lesti a enoftalmem refrakternimi na imunosupresivni [écbu
[10,43,48,53,55]. Vyrazna fibréza v misté lamina cribrosa
a okoli optického nervu spojena s atrofii s utlakem nervo-
vych vldken byla dokumentovana i histopatologicky [10].
Neuritidy zrakového nervu nejsou €astym projevem GPA
a mohou zanechat trvalé zmény s vyraznym snizenim vizu.
Zanéty okohybnych svalll (Obrazek 4) — orbitalni myozitidy —
se projevuji ndhlou bolesti s poruchou hybnosti oka, mohou
postihnout kterykoli okohybny sval, pfimé svaly jsou castéji
postiZzeny oboustranné [34,48]. Dakryoadenitida muzZe byt
edém vicka, bolest pfi pohybu oka — jsou zastfeny. Postizeni
vicek neni Casté a projevy jsou velmi rliznorodé. Granulo-
matodzni zanét mlze destruovat vicka (Obrazek 5), nasledna
deformace je pficinou ektropia ¢i entropia spojeného s tri-
chidzou [47]. Obstrukce ductus nasolacrimalis je vétSinou
spojena se zanéty sinonazalnich dutin a postihuje pfibliz-
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Obrézek 4. Myozita vnitfnich pfimych a Sikmych dolnich svall, vy-
raznéjsi vpravo

né 7 % pacientl s GPA, obvykle je jejim pozdnim projevem
[5,12,40,34]. Postizeni pfedniho segmentu oka je pfi GPA
Casté. Konjunktivitidy s petechiemi, granulomy, ulceracemi,
syndromem suchého oka s rlizné tézkymi projevy na spojivce
i rohovce (Obrazek 6) jsou uvadény asi v 16 % [12]. Spojivka
je snadno dostupnym vzorkem k histologickému vysetfeni.
Postizeni spojivky byva ¢asto spojeno se zanétem subglotis
[49]. Skleritida je ¢astou manifestaci systémovych chorob
a GPA je po revmatoidni artritidé uvadéna jako druhd nejcas-
téjSi souvisejici systémova choroba [51]. Skleritida je ve 12
% uvadéna jako prvni pfiznak upozorfujici na GPA. Klinicky
se manifestuje vyraznou bolestivosti a zarudnutim. Skleriti-
da je vétSinou oboustranna, projevujici se ¢astéji jako predni
nez zadni zanét skléry, ¢astéji nodularni (Obrazek 7) nez di-

Obrazek 5. Zména postaveni vicek v dusledku granulomatdzniho
zanétu vicek a spojivek
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Obrazek 6. Epiteliopatie rohovky u sicca syndromu

fuzni a u muzl aZ v 67 % nekrotizujici formou skleritidy GPA
(Obrazek 8) [17,21]. Plocha nekrotizujici skleritidy je avasku-
larni, ischemicka, se sklerdlnim ztencenim a ¢asto i prosvi-
tajici choroideou. U tézkych nedostatecné Iécenych forem
mUZe prechazet az na oc¢ni struktury devastujici perforujici
formu zanétu (Obrazek 9), s naslednou sekundarni infekci ¢i
ftizou oka [5,8,47,56]. Spontanni perforace jsou vzacné, ale
mohou byt vysledkem i minimdIniho traumatu. Na nekroti-
zujici skleritidu vyvolanou o¢ni operaci (katarakta, glaukom,
pars plana vitrektomie) upozornili anglicti autofi [41]. AZ
u 35 % pacientl se skleritidou jsou patrné i perilimbalni
drobné infiltrace rohovky (Obrazek 10), které upozorriu-
ji na tézkou formu systémové vaskulitidy [21,35]. Periferni
ulcerdzni keratitida (Obrazek 11) je velmi ¢astym projevem
GPA. V zacatcich se projevuje perilimbalnimi infiltracemi ro-
hovky a progreduje po obvodu se Sifici ulceraci. Okluzivné
nekrotizujici vaskulitida arteria ciliaris anterior vede k peri-

Obrazek 7. Nodularni skleritida

ferni ulcerozni keratitidé ¢asto oboustranné a diky spole¢né-
mu cévnimu zasobeni spojené i se skleritidou. Ztenéeni az
perforace postizené rohovky (Obrazek 12) jsou komplikaci
nedostatecné l|ééeného zakladniho onemocnéni [24,35].
Pfedni uveitida u GPA je vzacna (Obrazek 13) a je casto
spojend se keratoskleritidou [12,24]. Incidence projevi
GPA na zadnim segmentu oka je uddvana v 16 %. Uveitidy
intermedialni ¢i zadni granulomatdzni jsou uvadény asi ve
2,5 %. Sklero-choroidalni granulomy spojené s choroidalni-
mi pruhy, efuzi, exsudativni amoci ¢i akutni zadni multifo-
kalni pigmentova epiteliopatie byly popsané jako jednotli-
vé oénl projevy u pacientd s GPA [7,18,20,33]. Vaskulitidy
jsou mirné intenzity. Retinalni vaskulopatie, retinalni okluze
s krvacenim i do sklivce jsou uvadény castéji nez vaskulitidy
[23,28,30]. Retinopatie — vatovitd loZiska a intraretinalni
krvaceni jsou vzacnd u GPA a mohou souviset i s nefropa-
tii a hypertenzi pfi této chorobé. Okluze centrdini sitnicové

Obrazek 8. Nekrotizujici skleritida s prosvitajici uveou
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Obrazek 9. Semiperforace skleritidy u nelécené GPA
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Obrazek 10. Difuzni skleritida s periferni infiltraci rohovky

vény byly publikovany i u mladych pacientd s GPA bez pfi-
tomnosti vaskulitidy v angiografickém obraze [30,57].
Diagndza GPA je stanovena na zakladé korelace klinické-
ho obrazu s laboratornimi nalezy, vysledky zobrazovacich
metod a eventualné tkarnové biopsie postizeného orga-
nu. Vysetreni specialistou oboru dle orgdnového postizeni
s cilenym dotazem na GPA je nezbytné. Vsechny pfiznaky
granulomatdzy nemusi byt v dobé diagndzy vyjadreny sou-
Casné. Riznorodost projevl nékdy nespecifickych pro GPA
zpUsobuje opoZdéni spravné diagndzy v priiméru dvou let.
Limitované formy GPA postihuji zvIasté respiracni trakt a oci.
Soucasti diagnostické rozvahy je i diikladnd diferencialni dia-
gnostika [6,8,9,17,43]. Z laboratornich vysetfeni je konstant-
né zvySena hodnota sedimentace erytrocytll. Anémie je pfi-
tomna asi v 50 %. Obvykle jsou zvySeny C-reaktivni proteiny
(CRP), gamaglobuliny (predevsim IgA) a cirkulujici imuno-
komplexy (CIK). MUZe byt pfitomna erytrocyturie, proteinu-

Obrazek 12. Periferni infiltrace v obvodu rohovky a paracentralni
perforace infiltrované rohovky
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Obrazek 11. Periferni ulcerdzni keratitda - vyrazné ztenceni rohov-
ky infiltrované rohovky

rie. V pripadé renalniho poskozeni stoupd urea a kreatinin
a klesa glomerularni filtrace. Vyznamnym diagnostickym
kritériem jsou protilatky proti cytoplazmé neutrofil(i typu
— ANCA. Nalez ANCA protilatek v plazma, obvykle podty-
pu c-ANCA proti PR3, se vyskytuje v inicidlni fazi asi u 50 %
pacientd, ve fazi generalizace kolem 90 %. Senzitivita i spe-
cificita vysetrfeni PR3-ANCA je aZ 90 %, kolisa s aktivitou one-
mocnéni a je jednim z kritérii posouzeni efektu 1écby. Vyky-
vy hladiny c-ANCA v3ak nemusi souviset s aktivitou ocnich
projevl GPA. U izolované oéni formy mohou byt titry ANCA
negativni [18,19,29,32]. Zobrazovaci metody jsou nezbyt-
nym doplrikem diagndzy u postiZzeni hornich cest dychacich,
paranazalnich dutin, orbity i neurologické formy GPA. Radio-
logické nalezy mohou prokazat infiltraci orbity, ztlusténi Ci
fibrézu optického nervu a okohybnych svall, erozi orbital-
ni stény a jsou jisté pfinosem pro diagndzu GPA, ale nejsou
specifické [9,43]. Proto histologické vysetfeni granulomu

Obrazek 13. Sklerouveitida
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nebo infiltrované tkané, nejen orbity, ale kteréhokoliv po-
stiZeného organu, miZe diagndzu GPA podpofit [22,39]. Pfi
diagnostické rozvaze GPA je nutné zvaZovat i dalsi choroby,
jako jsou ANCA asociované vaskulitidy, Gravesova orbitopa-
tie, orbitocelulitida, nadorova infiltrace, sarkoidéza, polyar-
teriitis nodosa, systémovy lupus erytematodes, revmatoidni
artritida, 1gG4 - related onemocnéni. O¢ni zanéty infekéniho
a neinfekéniho plvodu a nékteré polékové reakce (maskujici
syndromy) je nutné vzit v Uvahu pfi stanoveni diagndzy (i
relapsu GPA [29,43,53,60].

Lécba GPA se fidi zadvaznosti postizenych organd, aktivitou
onemocnéni a vékem pacienta. Standardni postup [écby
GPA je rozdélen na indukéni a udrZovaci. Hlavnim cilem in-
dukéni 1é¢by je navozeni rychlé remise, ucelem druhé faze
je udrzeni dlouhodobé remise. VSeobecné uznavanou a do-
porucovanou lécbou je kombinovana imunosuprese. Cyk-
lofosfamid s kortikoidy jsou léky prvni volby. Uvodni davky
prednisonu 1 mg/kg/den a cyklofosfamidu 2 mg/kg/den
vétsinou projevy GPA zklidni. U rychle progredujici nebo
fulminantni formy GPA jsou doporucovany v pulzni intra-
vendzni formé [1,5,29,37,54]. V soucasné dobé je uZiti
cyklofosfamidu minimalizovano pro karcinogenni riziko.
Nesteroidni 1é¢ba ani monoterapie kortikoidy obvykle
projevy GPA dostatecné neovlivni. Azatioprin mize byt
alternativou cyklofosfamidu, ale je méné Gcinny, zvlasté
v akutni fazi choroby. Metotrexat, cyklosporin A, mykofe-
nolat mofetil jsou dalSimi léky, které mohou udrzet remisi
nékterych forem GPA [42]. Biologicka lécba (infliximab
a rituximab jsou v soucasné dobé preparaty, které mohou
navodit a udrzet remisi tézsich forem GPA [14,25,55,61].
Rituximab podany s kortikoidy je velmi uc¢inny v akutni fazi
GPA a mize navodit dlouhodobou remisi. Dle svétové lite-
ratury je |é¢ba rituximabem srovnatelna s cyklofosfamidem
a ma mensi vedlejsi ucinky. Lé¢ba rituximabem se zdda byt
ucinnéjsi pfi projevech nekrotizujici vaskulitidy refrakterni
na lé¢bu cyklofosfamidem, nez u granulomatdznich projev(
GPA [32]. U orbitalni formy GPA je duleZité rozliSovat ak-
tivni zanétlivé onemocnéni GPA od jiZ neaktivni fibrotické
formy, kterd nebude reagovat na imunomodula¢ni lé¢bu.
V literatufe je kladné hodnocena i dlouhodoba Iécba in-
fliximabem u pacienta s oboustrannou infiltraci orbit [52],
ale zadné vyznamné pozitivni vysledky s |é¢bou etanercep-
tem [58]. V nasi republice jsou oba preparaty off-label, ale
u pacientt s tézkou formou nemoci ¢i pfi intoleranci cyklo-
fosfamidu je mozné je poddvat na specializovanych praco-
vistich. V |é¢bé je nutné pokracovat podle klinického ob-
razu a laboratornich parametr(i dlouhodobé. Remise GPA
znamena Uplné vymizeni nejen klinickych projevl choroby,
ale i navrat laboratornich vysetfeni k obvyklym hodnotam.
GPA s trvale zvySenymi hodnotami d-ANCA a CRP ma ob-
vykle horsi progndzu a Castéji dochazi k relapstim. K reci-
divé GPA dochazi vétsinou pfi snizeni davek Iéka nebo po
ukonceni jejich aplikace. Po Upravé |é¢by nemusi recidiva
choroby dosahnout predchoziho stupné. Lécbu vede spe-
cialista daného oboru a mezioborova konzultace klinickych
projevl a léCby je nezbytna. Lokalni Iécbu ocnich projevi
GPA vede oftalmolog. Lokalni protizénétliva terapie muze
zmirnit zanétlivé projevy pfedniho segmentu oka, ale bez
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celkové |é¢by je malo ucinna. Lubrikans vystaci pfi lé¢bé
syndromu suchého oka, ale zanét predniho segmentu je
nutné intenzivné lécit kortikoidy ve formé kapek ¢i masti.
Dle klinickych projevd nekrotické skleritidy ¢i infiltrace ro-
hovky doporucujeme antibiotické preparaty, nékdy v kom-
binaci s kortikoidem nebo cyklosporinem A ve formé kapek
[5,35,51]. Komplikace zanétu, jako je vyrazné ztenceni Ci
perforace rohovky nebo skléry, mize byt reSena cyanoak-
ryldtovym lepidlem, prekrytim spojivkou, amniem, skle-
ralnim Stépem ¢i keratoplastikou postizené — ztencené ¢i
perforované — tkané [13,35,45]. Dobry pooperacni efekt
dakryocystorhinostomie u stendzy ductus nasolacrimalis
mUze byt komplikovan pooperacéni nekrézou jizvy nebo koz-
ni fistuli [40]. OrbitdIni projevy GPA Casto progreduji i pfi
imunosupresivni terapii, dekomprese orbity mGze byt Gcin-
na v nékterych pfipadech [49]. Orbitalni infekce, fistula,
¢i absces byly popsané jako vainé komplikace orbitalnich
projevll [11,13,34]. Katarakta a sekundarni glaukom jsou
komplikaci o¢nich projevi GPA a dlouhodobé kortikoidni
IéCby, operaci je doporuceno provést v remisi GPA s navy-
Senim celkové medikace alespor po dobu 1 mésice [13,24].
Depotni kortikoidy aplikované periokuldrné potencuji ne-
krotické pochody skléry, proto nejsou u GPA doporucovany.
Pacienti s GPA jsou |é¢eni imunosupresivnimi lécCivy dlou-
hodobé a jsou jako imunonekompetentni jedinci rizikovi
k o€nim infekcim jako cytomegalovirové retinitidé, herpes
zoster keratitidé [3,6,14] nebo orbitalnim absceslim [11].
Biologika paradoxné mohou navodit o€ni zmény podobné
nitroo¢nimu zanétu — napfiklad snéhové koule ve sklivci,
makulopatii, vaskulopatii podobnou systémovému lupus
erytematodes i sarkoiddze [60]. Néktera lokalni 1éCiva sni-
Zujici nitroo¢ni tlak, jako brimonidin, nejsou doporucovana
pfi akutnich projevech zadnétu predniho segmentu oka.
Prognoza GPA je zavisla na rozsahu onemocnéni — ¢etnos-
ti a tiZi orgdnového postiZzeni. GPA je charakterizovana sys-
témovou vaskulitidou, ale existuji zna¢né rozdily mezi limi-
tovanou a generalizovanou formou choroby. Progndza GPA
bez |é¢by je infaustni, pacient umira do dvou let, vétSinou
pro selhani ledvin [56]. Imunosupresivni |é¢ba vyrazné zlep-
Sila progndzu tohoto Zivot a zrak ohroZujiciho onemocnéni,
az 80 % pacientll preziva 10 let [34,38,39,43]. Pacienti s li-
mitovanou formou GPA jsou v pocatku onemocnéni mladsi
nez pacienti s generalizovanou formou a ¢astéji jsou to Zeny.
Izolovana forma prechdzi ¢asto v chronicky zanét hornich
cest dychacich se zndmkami destrukce, jako je napt. sedlo-
vity nos. Tito pacienti maji lepsi prognézu s dobrou odpo-
védi na imunosupresivni |é¢bu [40]. Kompletni remise GPA
je uvadéna asi u 70 % pacient(, ale u poloviny z nich dojde
k relapsu pfi snizeni udrzovaci Ié¢by nebo po jejim ukonceni,
nékdy o i mnoho let pozdéji. Obnoveni nebo navyseni léc-
by zklidni klinické projevy GPA, ale remise nemusi byt pIna
[24,29,32]. Lécba by méla byt vidy vysledkem mezioborové
spoluprace. Progndza ocnich projevi GPA a vysledny vizus
jsou zavislé na lokalizaci zanétu a tiZi postizeni o¢nich tkani.
Za nejcastéjSi a nejzavainéjsi zrak ohroZujici projevy GPA
jsou povazovany postiZzeni orbity a sklerokeratitida. Posti-
Zeni sitnice ¢i terée zrakového nervu zanechdvaji Casto ire-
verzibilni poSkozeni i v remisi celkové choroby. Riziko snizeni



vizu je vyssi u pacientl s obtiznéji navozenou remisi, s vys-
$im poctem relapsu a refrakternim typem GPA [17,24]. Reci-
divy o¢nich projevi GPA mohou byt prvni pfiznakem relapsu
zanétl i jinych orgdnl postizenych touto chorobou, oftalmo-
log ve spolupraci se specialisty danych obor celkovou Ié¢bu
upravuje dle klinickych projevli GPA a tolerance léciva paci-
entem. Pro ur€eni spravné a v€asné diagndzy a vedeni cilené
|éCby GPA je nezbytnd dobra multidisciplinarni spoluprace
s nefrologem, imunologem, revmatologem, otorhinolaryn-
gologem, dermatologem, gastroenterologem, radiologem,
histopatologem [46].

Souhrn: GPA je vzacné, zZivot a zrak ohroZujici one-
mocnéni. Vcasna diagndéza a spravna cilend Ié¢ba muize
navodit dlouhodobou remisi choroby, pfedejit komplikacim
souvisejicim s touto chorobou a zlepsit kvalitu Zivota
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