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PREJAVY SYSTEMOVYCH VASKULITID V ORL PRAXI

Milo§ Krupa
ORL ambulancia Piestany

Vaskulitidy tvoria skupinu heterogénnych ochoreni, charakterizovanych zapalom cievnej steny, ktorého dosledkom je vznik
ischémie a nekrozy tkaniv vyzivovanych postihnutymi cievami. Nosova a prinosové dutiny mozu byt miestom prvych klinickych
prejavov vaskulitid a miestom, kde sa I'ahko detekuju prejavy tychto chorob. V praci autor prezentuje 3 kazuistiky systémovych
vaskulitid diagnostikovanych ako Wegenerova granulomatoza a Churgov - Straussovej syndrom.
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MANIFESTATIONS OF SYSTEMIC VASCULITIDES IN ENT PRACTICE

Vasculitides refer to a heterogeneous group of disorders that are characterized by inflamatory destruction of blood-vessels,
resulting also in ischaemia and tissue necrosis. The first clinical symptoms of vasculitides can be manifested and easily detected
in nose and paranasal cavities. The author presents 3 case reports of systemic vasculitides diagnosed as Wegener granuloma-

tosis and Churg - Strauss syndrom.
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Uvod

Vaskulitidy su heterogénna skupina chorob, pre ktoru je
charakteristicka zapalova bunkova infiltracia cievnej steny.
Podmienkou je, aby cievna stena bola prvotnym miestom
zapalu. Postihnutie cievy moze byt fokalne alebo segmen-
talne. Fokalna vaskulitida postihuje iba ¢ast obvodu cievnej
steny, priCom sa moze rozvinut ako aneuryzma. Ako seg-
mentalna sa oznaCuje l1ézia celého obvodu cievnej steny,
ktora Gasto sposobuje stenozu alebo okluziu cievy®.

Klasifikacia vaskulitid podla vel'kosti postihnutych ciev®

1. primarne vaskulitidy, ktoré delime podla velkosti po-
stihnutych ciev a histopatologického nalezu

2. sekundarne vaskulitidy: infekéné a neinfekéné

3. choroby a syndrémy podobné vaskulitidam

Klasifikacia vaskulitid podl'a postihnutia organov®*

a. oblicky (glomerulonefritida, mikroskopicka hematuria,
proteinuria)

b. pltica (mnohopocetné a solitarne infiltracie plic, pleu-
ritida, zvacsené hilové a mediastialne lymf. uzliny)

c¢. ORL oblast (rinitida, ulceracie nosovej sliznice, per-
foracie nosovej priechradky, deStrukcia lateralnej noso-
vej steny, epistaxa, sinusitida, polypoza, sliznicové 1ézie
nosohltana, otitida, percep¢né poruchy sluchu, opuchy
slinnych zZliaz, subgloticka stendza)

d. oko (skleritida, uveitida, keratitida, vaskulitida)

svaly a kiby (artritida, polymyalgia, myopatia)

f. nervovy systém (periférne neuropatie, cefalea, depresie,
psychozy)

g. traviaci systém (hnacky, perforacie Creva)

h. koza (purpura, petechie, suftizie)

i. srdce (perikarditida, myokarditida, infarkt myokardu)

®

Histologicka diagnostika®

Zapal sliznice a podslizni¢ného viziva s extenzivnou
nekrozou a ulceraciou. Vaskulitida postihuje malé a stred-
né artérie a vény. Nachadzame epiteloidné nekrotizujuce
granulomy. Nekrotické centrum je obklopené palisadovito
usporiadanymi histiocytmi a rozptylenymi makrofagmi.
Bunkova infiltracia obsahuje lymfocyty, plazmatické bun-
ky makrofagy a oezinofily.

Diferencialna diagnostika®?

Diagnostické kritéria Wegenerovej granulomatozy:

1. zapal nazalnej alebo oralnej sliznice s oralnymi ulcera-
ciami alebo purulentnou, pripadne hemoragickou rini-
tidou

2. RTG dokaz pretrvavajucich infiltratov, nodulov alebo
kavit

3. pozitivita moCového sedimentu s eritrocyttriou

4. histologicky dokaz granulomatdézneho zapalu v stene
cievy, perivaskularne, alebo extravaskularne

Na stanovenie diagndézy WG je potrebna pritomnost
aspon 2 zo 4 uvedenych kritérii.

V diferencialnej diagnostike je potrebné vylucif iné
granulomatozne ochorenia - tuberkulozne granulomy,
lymfomatoidni granulomatézu, sarkoidézu, eozinofilnu
pneumoniu, plucne mykozy, nadory a metastazy. V ORL
oblasti su to: traumatické poSkodenia septa a nosovej
sliznice, abscesy nosového septa, mikrotraumy: prach,
chemikalie, Snupanie kokainu, chronické cudzie telesa,
chronicka polypdzna rinosinusopatia, Sjogrenov syndrom,
Churg-Straussovej syndrom. NesSpecifické zapaly: rinitis
sicca anterior, atroficka rinitis, ozéna. Specifické zapaly:
TBC, lupus, sarkoidoza. Nadory.

Tazko sa diagnostikuje tzv. polyangiitis overlap syn-
drom, pri ktorom ma chory priznaky viac ako jedného
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typu vaskulitidy. Napriklad WG a Ta-
kayashuova arteriitida.

Zaverom treba dodat, ze uporné
infekcie hornych dychacich organov
vratane polypozy, sinusitidy a otitidy,
ktoré nereaguju na Standardnu liecbu,
su vysoko suspektné na diagnozu sys-
témovej vaskulitidy najma ak sa k uve-
denym lokalnym fazZkostiam pridruZzia
multiorganové Iézie.

Wegenerova granulomatoza (dalej
WG) je vaskulitida, ktora postihuje
najma horné dychacie organy, pluca
a oblicky. Choroba sa prezentuje rozlic-
nymi kombinaciami prejavov a poctom
postihnutych organov. Diagndza sa
potvrdi spravidla pozitivitou c-:ANCA
a bioptickym vySetrenim. Histopato-
logicka diagnoza sa zaklada na troch
mikroskopickych nalezoch®™: nalez
parenchymovej nekrozy, nalez vaskuli-
tidy, nalez granulomatozneho zapalu.

Nosova manifestacia WG

Postihnutie Struktur nosa je cha-
rakterizované deStrukciou chrupkovej
achitektoniky nosa s vyvojom sedlo-
vitého nosa. Pri rinoskopii zistujeme
v zaCiato¢nych Stadiach granulomatéz-
ny zapal sliznice s krvacaniami a krus-
tami, ktory vedie k jej atrofii viditelnej
na septe i musliach. V neskorsich eta-
pach nosovej manifestacie sa vytvoria
defekty chrupkovej Casti septa, nosové
lastury sa tvorbou granulacii a nekroz
deformuju. DesStrukcia Struktur late-
ralnej steny nosa vedie k tazkym za-
palovym zmenam, najmé v ¢uchovych
a maxilarnych dutinach®. Casta je
superinfekcia Staphylococcus aureus.

Usné prejavy WG

Zapal stredného ucha je najcCastejSim prejavom po-
stihnutia sluchového systému. Vyskytuje sa sekretoricka
otitida zapriinena sekundarnou obstrukciou sluchovej
trubice. Chronicky stredousny zapal mozZe byt sposobeny
priamo vyvojom granulomu v strednom uchu. Zapaly vedu
k destrukcii refaze kosticiek a porucham sluchu. Sluchova
porucha sa mo6zZe niekedy manifestovat eSte pred rozvinu-
tim uplnej klinickej symptomatologie®.

Postihnutie hrtana

Najcastejsie ide o vznik subglotického zapalového
opuchu sliznice, az subglotickej stenozy, ktora sa moze
manifestovat u 16 % pacientov.

Churgov-Straussovej syndromje alergicka angiitida a gra-
nulomatoza, histologicky ide o fibronoidny, nekrotizujuci,

Obrézok 1. Viavo hore je strop nosovej dutiny s chrastami zasahujlcimi do frontélneho recesu, vpravo
hore zvySok strednej musle s defektom medidinej steny Eelfustnej dutiny. Vfavo dole je pohfad do nosohltana
s atrofickou, suchou sliznicou s chrastami az do oblasti Ustia sluchovych trubic. Vpravo dole je pohfad do
nosovej dutiny, vfavo s destrukciou nosovych musli s chrastami, ktoré smerujd na sliznici az do nosohltana.

Obrazok 2. Destrukcia priehradky a medialnej steny ¢efustnych dutin v CT obraze u prvého pacienta.

epiteloidny, eozinofilny granulom. Je charakterizovany
kombinaciou bronchialnej astmy, hypereozinofilie a vas-
kulitidy. Nosové postihnutie: nosova polypdza, prejavy
alergickej rinitidy, prilezitostne tvorba krust. Etiolégia je
neznama. Pacienti s tymto syndromom maju negativny
c-ANCA aj p-ANCA test™®.

Kazuistika 1

57-roény pacient, hospitalizovany v NURCH Piestany,
odoslany na ORL vysetrenie s podozrenim na WG. Sub-
jektivne udava putridny zapach z nosa, poruchu nosovej
ventilacie, opakované krvacanie z nosa obojstranne, po-
ruchu ¢uchu aZz anosmiu, obojstrannd poruchu sluchu.
Objektivne: vonkajSi nos bez deStrukcie. Endonazalne:
chyba chrupkova Cast septa, sliznica nosa je atroficka, po-
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Obrazok 3. Vfavo chrasta na sliznici nosovej priehradky, hladka bo¢na stena nosovej dutiny.

Obrazok 4. Nalez nosovych polypov v spoloénom nosovom priechode pri Churgovom-Straussovej syndréme.

Obrazok 5. Subgloticky opuch a stenéza.

kryta Sedozelenymi tuhymi priSkvarmi v celom rozsahu.
Chybaju lastury, zapal deStruuje lateralne steny, prenika
do maxilarnych dutin, v ktorych su krusty, hlien a drobné
granulacie. Vpravo pred choanou su synechie. Choana je
volna, simerna, sliznica nosohltana je Cervena, sucha,
s priSkvarmi a krustami. V recessus frontales je hnis (ob-
razok 1).

Na CT PND vidno destrukciu strednej tvarovej linie,
Siroku komunikaciu medzi nosom a ¢elustnymi dutinami.
Na boc¢nej snimke vidno vel'ku dutinu po destrukcii chrup-
kového obsahu nosovej dutiny (obrazok 2).

Otoskopicky vlavo centralny defekt blanky bubienka,
v dutine je hlienohnis. Obojstranna zmieSana porucha
sluchu. Pacienta sme pravidelne endoskopicky oSetrovali.
Odstranovali sme granulacie, priSkvary, odsavali sme ex-

sudat. Prerusili sme pomerne rozsiahle
synechie vpravo, vlozili intranazalnu
dlahu, ktort sme odstranili na 7. den.
Lokalne sme pouzivali parafin, Col-
dastop a hypertonické roztoky (Steri-
mar). Pacienta pravidelne sledujeme
a oSetrujeme. Nalez v nosovej oblasti je
stabilizovany.

Kazuistika 2

36-rocna pacientka, asi 1 rok pocitu-
je stazené dychanie nosom, krvacania
z nosa, pocit dusenia, niekedy hlucne
dycha a ma tlak na hrudniku. Objek-
tivne: pokles nosového skeletu, nosova
sliznica je atroficka, zivo Cervena,
s ektatickymi cievami, vlavo na sliznici
septa je rozsiahla povrchova nekroza
sliznice pokryta krustou (obrazok 3).
Lateralne steny nosovej dutiny su
intaktné, chodna simerna, nosohltan
bez zapalu. Epiglotis je hladka, ruzova,
hlasivky bledé a hladke, pod hlasivkami
sumerné tmavocervené valovité opuchy, ktoré CiastoCne zu-
Zuju subgloticky priestor (obrazok 5).

U pacientky je pomerne nevyrazny nosovy nalez,
na rozdiel od laryngického prejavu WG, ktory moze
kon¢it tazkou dychovou insuficienciou a vyziada si tra-
cheotémiu. Pacientku pravidelne kontrolujeme, najma
laryngicky nalez. Celkovu liecbu zabezpeduje NURCH
v Pie§tanoch.

Kazuistika 3

63- ro¢na pacientka, odoslana v r. 1999 na ORL vyset-
renie pre poruchu nosovej ventilacie, stratu ¢uchu a chuti.
LieCena na bronchialnu astmu. Objektivne: v nosovych
priechodoch polypy, sliznica musli presiaknuta a zdurena,
orienta¢na RTG snimka nosa a prinosovych dutin nevyka-
zovala znaky zapalu v dutinach. U pacientky sme urobili
odlah¢ujucu polypektomiu, pretoze anestéziolog vylucil
operaciu v celkovej anestézii pre vysoké kardiopulmonalne
riziko. Histologicky sa zistil fibroidny eozinofilny granu-
lom. Histologicky nalez, pneumologické a reumatologické
konzilium potvrdili diagnozu Churgov-Straussovej syndro-
mu. Pacientka je v naSej stalej starostlivosti, opakovane sa
robila odlah¢ujuca polypektomia, t.C. je stav stabilizova-
ny (obrazok 4).

Diskusia

Vcasna diagnostika granulomatéznych vaskulitid je Cas-
to v rukach otolaryngologa, pretoze prvé priznaky ako je
porucha nosovej ventilacie, krvacanie z nosa, tvorba krust
a zapach v nose spolu s poruchami ¢uchu privedu pacienta
k otorinolaryngologovi. Chronicky priebeh zapalu s tvor-
bou granulacii a krust, slaba odpoved na rutinnu liecbu
detekuji mozZnost autoimuinnej choroby. Progredujuci
destrukény typ WG s maximom prejavov v strednej Casti
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tvare nazyvame ,midline granuloma®“. U pacientov s WG
su Casté sekretorické otitidy s tazkou kombinovanou po-
ruchou sluchu, ktorych stav sa nelepsi ani po antibioticke;j
liecbe. Asi u 35% pripadov nachadzame senzorineuralnu
poruchu sluchu, sposobenu pravdepodobne tvorbou imu-
nitnych komplexov v cievach vnutorného ucha. V niekto-
rych pripadoch su priznaky strednej Casti tvare nevyrazné
a dominuju prejavy v hrtane v zmysle subglotického opu-
chu, ako vidime na pripade kazuistiky 2. Pri podozreni na
autoimunnu chorobu je potrebné urobit testy na c-:ANCA
a p-ANCA v spolupraci s reumatologom, opatrnu exciziu
zo sliznice dolnej lastury a jej histologicku verifikaciu.
Liecba patri do ruk reumatologa, pneumologa a nefrologa.
Ucast otolaryngologa je vyznamna vo véasnom rozpoznani
choroby, najméi aby sa v pripade chirurgickej intervencie
predislo tazkym pooperacnym poskodeniam endonazal-
nych struktur. Korektivne septoplastiky a FESS operacie
je vhodné robit v remisii choroby. Sana¢né operacie stred-
ného ucha stav nerieSia. Tympanoplastika prichadza do
Uvahy tiez aZ v Stadiu remisie.

Literatura

1. Luké&¢ J., Rovensky J.: Principy internej mediciny, Slovak Academik Press, s.r.0., 2001, s.
1450-1453.

2. Lie J.T.: Classification and histopathologic specifity of vasculitis. Rheum. Europ., 23, 2,
1994, s. 4.

3. Markalous B. et al., Choroby hlavy a krku, Vydavatelstvo A+O, 2001, s. 31.

4, Gross, W.L.: Wegener’s granulomatosis. Clinical and Experimental Immunology, 120, Sup-
pl. 1,2000, s. 35.

5. Si¢ak M., Dolezal P.;: Rinolégia choroby nosa a prinosovych dutin, Kozak-Press Martin
2008, s. 119-121.

6. Trittel, C., Mller, J.; Euler, H. H.; Wemer, J. A. : Das Churg-Strauss Syndrom - Eine Dif-
ferentionaldiagnose bei chronisch polypdser Sinusitis. Laryngo-Rhino-Otol, 74, 1995, s. 577-
580.

Zaver

Prvym priznakom granulomatoznych vaskulitid su Cas-
to zmeny Vv oblasti nosa, prinosovych dutin a sluchového
organu. Preto je doleZité na tuto eventualitu pamétat uz pri
zakladnych otolaryngologickych vySetreniach.
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