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ANCA asociované vaskulitidy (AAV) jsou podskupinou
primarnich systémovych vaskulitid, kterd zahrnuje gra-
nulomatézu s polyangiitidou (GPA), mikroskopickou
polyangiitidu (MPA) a eozinofilni granulomatézu s po-
lyangiitidou (EGPA)." Posledni doporuceni Evropské
revmatologické spole¢nosti (EULAR) pro 1écbu AAV
byla uvetejnéna v roce 2016;> od té doby bylo publiko-
vdno mnoho novych vysledkil vyznamnych klinickych
studii. Cilem nyni publikovanych doporuceni tak bylo
aktualizovat a doplnit pfedchozi verzi o nové poznatky.

Doporuceni se vénuji stanoveni diagndzy i 1é¢bé AAV

u dospélych pacientt.

Protoze rozd€leni na ,,zavazné“ a ,nezavazné“ vaskuli-
tidy maze byt zavadéjici a vést k nedostatecné intenzivni
1é¢bé pacientt s ,,nezavaznou“ formou, doporuc¢eni EU-
LAR pouzivaji terminy ,,organ/zivot ohrozujici manifesta-
ce (napt. glomerulonefritida, krvaceni do plic, retroorbi-
tdlni granulom) a ,,orgdn/zivot neohroZzujici manifestace“
(napt. episkleritida, myozitida nebo nekavitujici plicni
noduly).

Definovany byly ¢tyti vSeobecné principy péce o pa-
cienty s AAV:

I Pacientiim s AAV by m¢la byt nabidnuta nejlepsi péce,
kterd musi byt zaloZena na sdileném rozhodovani mezi
pacientem a lékatem, pfi uvazeni ucinnosti, bezpe¢nos-
ti a ndkladd.

I Pacienti by méli mit pristup k informacim zamérenym
na dopad AAV;, jejich prognézu, klicové varujici piiznaky
a lécbu (veéetné jejich komplikact).

I U pacientl s AAV by mél byt provddén pravidelny
screening nezddoucich tcinkd 1é¢by i komorbidit. Pro
snizenf jejich vyskytu doporucujeme profylaxi a rady
tykajici se zivotniho stylu.

I AAV jsou vzdcné, heterogenni a potencidlné organ/zivot
ohrozujici choroby a jako takové vyzaduji multidiscipli-

ndrni péci v centrech s dostate¢nou specifickou zkuse-
nosti s vaskulitidami nebo s rychlym ptistupem k nim.

Dile pak bylo formulovdno 17 vlastnich doporucent:

I Pozitivni biopsie silné¢ podporuje diagnézu vaskulitidy.
Doporucujeme biopsie pro pomoc pfi stanoveni nové
diagnézy AAV a pro dalsi hodnoceni u pacientt s po-
dezfenim na relaps vaskulitidy.

I U pacientd s projevy budicimi podezfeni na diagnézu
AAV doporucujeme testovani na stanoveni jak PR3-
(proteindza 3), tak MPO(myeloperoxiddza)-ANCA
za pouziti vysoce kvalitni antigen-specifické eseje jako
primdrni testovaci metody.

I Pro indukci remise u pacientt s nové diagnostikova-
nou nebo relabujici GPA nebo MPA s organ nebo Zivot
ohrozujici chorobou doporucujeme terapii kombinaci
kortikosteroidii a bud’ rituximabu, nebo cyklofosfamidu.
Rituximab je preferovin u relabujictho onemocnéni.

I Pro indukci remise u orgédn ¢i Zivot neohrozujici GPA
nebo MPA je doporucena terapie kortikosteroidy a ri-
tuximabem. Methotrexat nebo mykofenolat-mofetil
mohou byt zvazeny jako alternativy k rituximabu.

I Jako soucdst rezimi pro indukci remise u GPA nebo
MPA doporucujeme terapii perordlnimi kortikosteroidy
v pocdtecni ddvce 50-75 mg prednisonu/den, v zavislos-
ti na télesné hmotnosti. Doporucujeme déle postupnou
redukci dévky kortikosteroidt s dosazenim davky 5 mg
prednisonu/den do ¢ty az péti mésict.

I Avacopan v kombinaci s rituximabem nebo cyklofosfa-
midem muZe byt zvdZen v induk¢ni terapii GPA nebo
MPA jako soucdst strategie pro vyznamné sniZeni ex-
pozice kortikosteroidiim.

I Plazmaferéza muze byt zvazena jako soucdst indukéni
terapie u GPA nebo MPA pro ty se sérovou koncentraci
kreatininu > 300 pmol/l na podkladé aktivni glome-
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rulonefritidy. Rutinni uziti plazmaferézy pro 1écbu al-
veoldrniho krvdceni u GPA a MPA neni doporuceno.

I Pro pacienty s GPA nebo MPA refrakterni na induk¢ni
terapii doporucujeme peclivé znovuzhodnoceni stavu
a komorbidit a zvdzeni moznosti pro dalsi pfidanou
nebo jinou terapii. Tito pacienti by méli byt 1éc¢eni
v uzké spoluprici s expertnimi centry nebo by méli
byt pfimo referovani do expertnich center.

I Pro udrzeni remise GPA nebo MPA po indukci remi-
se rituximabem nebo cyklofosfamidem doporucujeme
terapii rituximabem. Azathioprin nebo metotrexat mo-
hou byt zvazeny jako alternativy.

I Doporucujeme, aby udrzovaci terapie GPA nebo MPA
pokracovala 24 az 48 mésicti od navozeni remise nové-
ho onemocnéni. Delsi trvani terapie by mélo byt zva-
zeno u relabujicich pacientt nebo u téch se zvySenym
rizikem relapsu, ale v ivahu by mély byt vzaty také
preference pacienta a rizika pokracujici imunosuprese.

I Pro navozeni remise nové diagnostikované nebo rela-
bujici EGPA s organ nebo zivot ohrozujici manifestaci
doporucujeme 1écbu kombinaci vysokodavkovanych
kortikosteroidu a cyklofosfamidu. Kombinace vysoko-
davkovanych kortikosteroidt a rituximabu muze byt
zvazena jako alternativa.

I Pro navozeni remise nové diagnostikované nebo rela-
bujici EGPA bez organ nebo zivot ohrozujicich mani-
festaci doporucujeme 1é¢bu kortikosteroidy.

I Pro navozeni remise relabujici nebo refrakterni EGPA
bez organ nebo zivot ohrozujicich projevli doporucu-
jeme pouziti mepolizumabu.

KOMENTAR
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prof. MUDr. Vladimir Tesar, DrSc., FASN, FERA

Komentovand doporuceni EULAR jsou po nefrologickych KDIGO
2 roku 20213 a doporucenich Americké revmatologické spolecnosti
(ACR) z roku 2021* tretimi, kterd se v krdtké dobé po sobé za-
byvala lécbou ANCA asociovanych vaskulitid (AAV) a byla jig
také vzdjemmé porovndvdnas Vtomto komentdri se ale zamérime
zefména na text doporuceni EULAR. Kromé novych, samostatné
stojicich, vSeobecnych principit péce, které my. zdiirazniugt iilohu
pacienta pri rozhodovdni o léché a duleZitost volného pristupu
pacientii k dostatecnym informacim, odrdzeji zmény v doporuce-
nich EULAR zejména recentni poznatky ze studii. Jako prvni se
snazi jasnéji definovat misto pro avacopan (inhibitor receptoru
pro Csa sloZku komplementu), ktery byl tispesné vyuzit v éché
AAV misto kortikosteroidii.’ Samostatné a nové jsou (oproti roku
2016)” také formulovdna doporucent pro EGPA, vetné moZného
vyuZiti mepolizumabu, monoklondin{ protildtky proti IL-5, opét
s pozitivnimi daty ze studii u této vaskulitidy.”

Pres urcité podobnosti, dané objektivnimi vysledky klinickych
studit, jsou doporuceni EULAR (i na zdkladé nejnovéjsich po-
xnatkit) asi nejvice ze viech naklonéna rituximabu. Rituximab-

I Proudrzeni remise EGPA po navozeni remise orgdn nebo
zivot ohrozujici choroby by méla byt zvazena 1é¢ba me-
totrexdtem, azathioprinem, mepolizumabem nebo ritu-
ximabem. Pro udrzen{ remise relabujici EGPA s orgdn
nebo Zivot neohrozujicimi manifestacemi v dobé rela-
psu doporucujeme terapii mepolizumabem.

I Privedeni terapie u pacientti s AAV doporucujeme, aby
rozhodovani o zméndch bylo ¢inéno na podkladé struk-
turovaného klinického hodnoceni stavu spise nez na zé-
kladé pouhého stanoveni ANCA a/nebo poctu CD19" B
lymfocytd.

I U pacientli s AAV na terapii rituximabem doporucujeme
méfeni koncentraci imunoglobulinil v séru pred kaz-
dym dalsim poddnim rituximabu pro odhaleni sekun-
darniho imunodeficitu.

I Pro pacienty s AAV, kteii jsou lé¢eni rituximabem, cyk-
lofosfamidem a/nebo vysokou ddvkou kortikosteroidd,
doporucujeme co-trimoxazol jako profylaxi proti pne-
umonii Pneumocystis jirovecii i jinym infekcim.

Zaveérem autoti shrnuji dilezité body, kde ndm dosud chy-
béji odpovedi, a navrhuji klicové otazky a moznd témata
pro budouci vyzkum u AAV (napt. nalezeni spolehlivych
biomarkert pro relaps; uréeni optimalni délky trvani 1écby
kortikosteroidy; studium dlouhodobé prognézy pacientli
lécenych v indukci avacopanem; nalezeni prediktorti dobré
odpovédi, remise nebo relapsu apod.).

Pres nékteré chybéjici diikazy byla shoda autorti na jed-
notlivych doporucenich vysokd a autofi nabadaji k imple-
mentaci doporuceni do klinické praxe.

stavéji na prvni misto v induként 16€bé orgdn/Zivot neohroujict
vaskulitidy i v 1écbé udvZovaci (i kdyZ vidy jmenuji také jiné
moZnosti) a (stejné jako KDIGO)? uvddeji rituximab jako alter-
nativu k cyklofosfamidu v indukcni 1écbé orgdn/Zivot ohroZugici
vaskulitidy. Otdzkou je, jak tato doporucent oviivni nasi kaZdo-
denni praxi — zatimco asi neni ani moné, ani nezbytné vsechny
nase pacienty okamzité prevést na terapii rituximabem, je jisté
vhodné nase stdvagict terapeutické postupy aktualizovat. Autors
tohoto komentdre se domnivaji, Ze vituximab by mél byt asi prece
Jen vice nez dnes nabizen jako prvni léebnd moZnost zejména
u vybranych podskupin pacientii (napt. mladsich, nebo naopak
starsich, fragilnich pacientii ¢i u pacientii s vysokym rizikem
relapsu) a u téchto pacientis také vyuit i jako prvni volba v 1é€bé
udrfovact, 1 kdyZ ndklady na lécbu nelze samoziefmé opomenout.
Terapie relabujici vaskulitidy se jiZ dnes o rituximab Casto opird
a zmeéna u této podskupiny tak nebude prilis vyraznd.

Uprava v doporucenich EULAR se tykd také plazmaferézy,
kterd miiZe byt u pacientii s AAV stdle indikovdna v kontextu
rychle progredujict glomerulonefritidy, hranice pro zvdZent
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zahdjent byla dokonce posunuta jig smérem k hodnoté kreati-
ninu 300 pmol(l (v souladu s doporucenim, které doprovdzelo
metaanalyzu studii o plazmaferézdich u AAV),® ale plazma-
feréza ji¥ nent obecné doporucovdna u pacientii s krvdcenim
do plic.

Kromé otdzek 1échy se vSeobecné principy i nékterd viast-
ni doporuceni vénuji také aktivnimu vyhleddvdni komplikact
a neZddoucich ucinkii tevapie, stejné jako moZnostem predchd-
zent jejich vzniku. Je tfeba myslet na to, Ze [écba AAC by méla
byt upravovdna na zdkladé komplexniho klinického posouzent
stavu, a ne napr. pouze podle zmény koncentrace ANCA pro-
tildtek bez klinického ¢i jiného laboratorniho koreldtu aktivity
onemocnéni — tento bod byl jiZ v predchozi verzi doporucent,’
ale moznd nent vidy striktné dodrZovdn.

Jak autori doporucent sami v diskusi zdiraziufi, vzhledem
k sloZitosti a variabilité onemocnént a jeho projevii plati, Ze
Jednotny pristup neni moiné pousit iiplné u vech a terapii je
treba prizpiisobovat charakteristikdm pacienta, jeho komor-
biditdm, preferenci, viastnostem léCiva, ale i dostupnosti 1écby.
U nékterych podskupin pacientii (napr. zdvainé postieni
ledvin, postiZeni orbit, MPO-ANCA asociovany intersticidlni
plicni proces, postiZent centrdlniho nervového systému apod.)
miue byt nutnd specifickd farmakologickd i nefarmakologickd
intervence ¢i podpiirnd terapie, kterym se ale doporucent
(zejména pro nedostatek konkrétnich dat) bliZe nevénuyji,
stejné jako napt. otdzce téhotenstvi. Presto Ize doufat, Ze
novd doporucent a jejich vyuZiti v klinické praxi ddle vylepsi
dlouhodobou progndzu pacientii s AAV i jejich kvalitu Zivota.
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