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Autoimunitné choroby ~ 85 chordb

5-7% populacie

Organovonespecificke

autoimunitné choroby
(systémoveé choroby spojiva)

Organovospecificke
autoimunitné choroby

Reumatoidna artritida
Juvenilna idiopaticka artritida
Systémovy lupus erytematozus

Systémova skler6za
Dermatomyozitida, polymyozitida

Sjégrenov syndrom
Antifosfolipidovy syndrom
Vaskulitidy

Prekryté syndromy
Ostatne

AICH endokrinného systému

AICH gastrointestinalneho traktu
a pecCene

AICH koze a sliznic

AICH obli¢iek a urogenitalneho
systému

AICH hemopoetickéno systému
AICH kardiovaskularneho systému
AICH nervového systéemu

AICH respiracného systému




Polysymptémovy klinicky obraz
Autoimunitna etiopatogenéza
Pritomnost’ autoprotilatok
Postihnutie organov a systémov
Chronicky priebeh s recidivami
Potreba imunosupresivnej liecby
Interdisciplinarny pristup




Geneticka predispozicia AICH

» Autoimunitné choroby su asociované s urcitymi alelami HLA
systemu
» AICH vyskytuju az u 50 % prvo- a druhostupnovych
pribuznych probandov s SCHS
* (p <<0,0001).
» Najcastejsia: autoimunitna tyreoiditida (AIT) (34%),
psoriaza (24 %),
vitiligo (13%)
diabetes mellitus typ | (12%).
* U probandov s RA sa AICH vyskytuju u 14%






Systemove choroby spojivoveho tkaniva
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Systémove choroby spojivoveho tkaniva

Systémova
skleroza

ey | (ANA, RF
PR anti-SSA, anti-SSB, hypergama)

Sjogrenov
syndrom



Sjogrenov syndrom

* Primarny Sekundarny
pri inych SCHS (u 15-20% SCHYS).

e RAul7-25%.

o Systémova skleroza (SSc) ~ 14%

o SLE 6,5-9 %

* Asi 10% vsetkych pacientov so SjS sa vyskytuje s inou SCHS.
e Sjogrenov syndrom — |10% autoimunna tyreoiditida

e (Hashimotova 7% a Gravesova choroba u 3%)

e Az 30 % pacientov s AIT ma iné autoimunitné ochorenie.

20% populacie nad 50 rokov ma sicca prejavy




Sjogrenov syndrom

-

Schirmerov test
Sialometria
Sialografia, biopsia, USG

Lab.: ANA, reumatoidny f. hypergama, anti-Ro, anti-La



Diagnostické kritéria
antifosfolipidovy syndrom

klinické poruchy antifosfolipidove
+ protilatky
e venozne trombozy « ACLA
» arterialne trombodzy IgG- stredné a vysoké titre
* opak. spontanne IgM- stredné a vysokeé titre
potraty .  Lupus antikoagulancia
e trombocytopénia _
. embolie * ANt-BGP
e migreny \ /
e gangreny

Diagnoza AFS: aspon 1 klin. + 1 lab.
Kriterium. AFP pozit aspon 2x v 3




_ Artritida v diferencialnej diagnostike

artritida Poly- oligo Difazny

Opuch
Dystrof.

Typ asymetr Symetr Artritidy / \
postihnutia tendosyn
asymetr | Sym asym
trvanie <7 d. | chron | Chron. chron Epizod chron | chron
Kryst.| septic | Seroneg RA | RA SCHS SSc algo-
Induk | reakt | Séroneg SA | Séropoz. SLE SjS MCTD  dystrof
AS PsA Séroneg. MCTD
reaktivne Vaskulit
enteropat PM
Kryst| bakt. | HLAB27+ Kritéria RA | Koz
Antibakt pl Ciev org

autoprotil







Artritida
Epizodicka
Chronicka
Poly-
Oligo-
Symetr.
Asymetr.
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Klinika:
Kozné
(psor.)
Organoveé
Celkové

Lab. Imunol.

CRP FW KO, bioch.
HLA B27
Reumatoidny faktor
Anticitrulinové
ANA,DNP dsDNA
ACLA

ENA: Scl70, SSA,SSB

SSc/PM



ACR klasifikacné kritéria pre RA 2010
skore > 6/10 definitivha RA

A. Postihnutie kibov (pritomnost wnwiti&lﬁ skare
(wynechane DIP, prvy CM a prvy MTFP)
1 velky kib {rameno, laket, koleno, Elenok) 0
2-10 velkych kibov 1
1-3 malé kiby (s alebo bez postihnutia velkych kibov) Z
MCP, PIP, 2-5 MTPF, IP palca, zapastie
4-10 malych kibov (s alebo bez postihnutia velloych kibov) 3
= 10 kibov ( aspon jeden maly kib)
|5
| B. Seroldgia (aspof jeden test pozitivny)
negativny RF a negativne ACPA 0
nizko pozitivny EF a nizko poaitivne ACPA 2
vysoko pozitiviy RF a vysoko pozitivne ACPA 3
C. Reaktanty akitne) fazy (aspon jeden test)
normalna CRP a normalna FW 0
abnormalne CRP alebo FW 1
| D. Trvanie symptomov
< b tyZzdhov 0
= 6 tyZdnov 1




Artritidy — tendosynovitidy
epizodicke (poly-oligo- mono)

Klinika Kozné Sicca sy Raynaud .f. Svalovysy Kozné
Serozitida  kozné Interstic Kozné Organové
nefritida pneumop  prejavy

Akr. ulc

autoprot ANA ANA ANA EMG ANCA
dsDNA RF Anti-CE CK RF
DNP Ro,La antiSCI Kapil Kryo

kapil histol

Dg kritéria



SLE

Zaciatok plazivy- aj
viac rokov:

- Leukpoénia

- Fotosenzitivita

- Raynaudov fen

- Sufbfebrility

- Humoralna aktivita

- ANA pozit.

Akutny

ktorékolvek organové
postihnutie







Obr. 32 Lupusovy erytem v tvari
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Obr. 36 chronicky diskoidny lupus
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Obr. 37 Diskoidny lupus v kapiliciu







Autoprotilatky pri systémovych chorobach spojiva

Autoprotilatka Dg. Prognéza | Asociacia s chorobou
vyznam
ANA autoimunne ch., SCHS,
anti-dsDNA + + SLE
anti-DNP
anti-Ul RNP + SLE, MCTD, SSc
anti-Sm + + SLE
anti-Ro + SLE, SjS, SCLE, NLE, SSc, PBS
anti-La SLE, SjS, NLE
anti-Scl 70 + + SSc
anticentromeéra + + SSc (CREST),
anti-Jo 1 + + PM
anti-PM-Scl + + PM, SSc, PS PM/SSc
RNA-polymeraza + SSc
U3-RNP + SSc
ANCA + Wegenerova g., mikroskop. PAN

Churg-Straussovej sy




Obr. 35 subakutny kozny lupus
erytematozus







Idiopatické zapalové myopatie

|. Primarna idiopatickd polymyozitida A
2. Primarna idiopaticka dermatomyositida

. . Bohan
3. PM/DM spojena s malignitou . and
4. Juvenilna PM or DM Peter,
5. Prekryté syndrémy: PM/DM + iné SHCS 1975

6. Myozitida inkluznych teliesok (podskupinalZM) ~/

/.Iné: - amyopaticka forma DM
- eozinofilna myozitida
- granulomatozna myozitida
(sarkoidoza)
- fokalna myozitida
- orbitalna myozitida



)
-

* Vznikaju tyzdne az mesiace

* Proxim. svalova slabost’ 65%
o Slabost+ akutna a subak.

bolest’ proxim. Svalov 30%
e myalgia izolovana 5%

e izolovany ras typicky pre DM

<1%




Kozné prejavy pri dermatomyozitide

Patognomické
Gottronove skvrny

Charakteristické

“heliotropne” mihalnice

“V” forma erytému na hrudi a krku
Periungvalne erytémy a teleangiektazie

Kompatibilné
Poikiloderma atrophicans
Intersticialna kalcinoza (JDM, DM)

Euwer R., Sontheimer R., Current Opinion Rheumatol, 1994, 6, 583-589






br. 3| Erytéem motyloviteho tvaru
SLE

Pri









Nekroza, periungvalne erytemy, kutikularna
hyperkeratoza, megakapilary na olkraji nechtovych
valov






Antisyntetazovy syndrom

klinické prejavy
» Akutny zaciatok, teploty
e Artritida slachové deformity
» Raynaudov fenomen
¢ Interstitialna pneumopatia
e ruka strojnika — mechanika
» Asociacia skor s PM ako DM
* Dobra odpoved’ na GK imunosupresiva

» Stredne zavazné a zavazné formy s
progresiou

e Pozitivita antisyntetazovych
protilatok (anti-Jo)




Difuzny opuch ruk

V4

Symetricky

Syst. skleroza
MCTD

Raynaudov fen
dif opuchy
prstov ruk ANA

)Y

Asymetricky

!

algodystr. sy
sy rameno-ruka



Difuzne (parkovite) presiaknutie prstov ruk
pri MCTD




Zmiesana choroba spojiva (Sharp, 1972).
(“mixed connective tissue disease” — MCTD)
- syndrom s priznakmi SLE, SSc a PM.

Diagnostické znaky:
Autoprotilatky: vysoke titre anti-UIRNP (68.000

kDa).

Klinicky: Raynaudov f.,
difuzne (parkovite opuchy prstov ruk)

Dalsie klinické a imunologické znaky:
sklerodaktylia, artritida, myozitida, leukopénia,
serozitida a iné. intersticialna pneumopatia

ANAV/IF hypergamaglobulinémia,

leukopénia, anémia.
Nespliia kritéria SLE, syst. skler6zy, DM !



Vcasna diagnoza systemovej sklerozy

. stupef Raynaudov. fen., difuzne opuchy prstov,
Podozrenie na SSc > | ANA

Suspektna vcasna ISSc

\4

1. Kapilaroskopia
2. Autoprotilatky ,ACe, anti-SCI-70
. stupen J
Diagndza SSc N

Ak je jeden znak pozit. —
mozno stanovit dg. v€asnej SSc
a vykonat dalSie vysetrenia

¥

Ezofagealna manometria
HRCT pluc
Funkcné vys. pluc




~ Zmeny mikrovaskulatury pri systémovej skleroze
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dermatomyozitida







Sklerodermia -
opisny nazov pre rozne formy sklerozy koze

a) systéemova skleroza,
b) ohranicena (lokalizovana) sklerodermia,

c) sydromy podobne sklerodermii -

pseudosklerodermia












Klinika:

Kozne
Organove
Celkove

Primarny Raynaudov fenomén
Sekundarny

- SSc, SLE, RA, SjS,DM, MCTD, AFS
-Vaskulitidy

-Hematologické choroby

-Neurogénne

-Choroba y vibraciie

-Infekcneé

-Lieky

-Kompresivne choroby

Lab. Imunol.

Reum.f.
Anticitrulinove
ANA,DNP dsDNA
ACLA

ANCA

ENA: Scl70, SSA,SSB



Livedo racemosa

Antifosfolipidovy syndrom
SLE

DM
Sharpov syndrom
Vaskulitidy

l

Lab. Imunol.

Reum.f., anti-CCP
ANA DNP dsDNA
AFPANCA

ENA: SSA,SSB



SLE,

DM,

Sjogrenov syndrom,
MCTD,

vaskulitidy

Klinika: Lab. Imunol.
Reum.f.

Anticitrulinove

Kozne  ANADNP dsDNA
Organove  ACLA

Celkove ANCA
ENA: Scl70, SSA,SSB




Klinika:

Kozneé
Organove
Celkove

"« SLE,AFS, DM,
B  SSc, vaskulitidy

Lab. Imunol.
Reum.f.
Anticitrulinove
ANA DNP dsDNA
ACLA

ANCA

ENA: Scl70, SSA,SSB



Dakujem za pozornost’
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