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Definice, zakladni pojmy

Granulomatéza s polyangiitidou
= GPA, starSi ndzev Wegenerova granulomatoza
= systémové autoimunitni onemocnéni
e nekrotizujici vaskulitida malych a stfednich cév
e nekrotizujici granulomy hornich a dolnich dychacich cest
¢ nekrotizujici glomerulonefritida s tvorbou srpkd (rychle progredujici
glomerulonefritida)
incidence 10-20 novych pfipadd/1 milion obyvatel ro¢né
zavaznost variabilni: od lokalizovaného postizeni jednoho organu po fulminantni
pribéh s multiorganovym postizenim (tab. 1)

Tab. 1: Stratifikace zavaznosti GPA dle projevd.

Priklady Zivot / organy Priklady Zivot / organy
ohrozujici projevy neohrozujici projevy
- glomerulonefritida - postizeni nosu a vedlejSich nosnich dutin
- plicni krvaceni bez kostni eroze Ci kolapsu chrupavky
- postizeni mozkovych plen - porucha ¢ichu
- postiZzeni centralniho nervového systému | - porucha sluchu
- retroorbitalni postizeni - kozni postizeni bez ulceraci
- srde¢ni postizeni - myozitida (omezena na kosterni svaly)
- mezenterialni postizeni - nekavitujici plicni uzly
- mononeuritis multiplex - episkleritida

Diagnosticky algoritmus GPA

m  kombinace klinického obrazu, laboratorniho nalezu a zobrazovacich metod

m pozitivita ANCA protilatek (resp. PR3)

m  zakladni ORL vySetreni véetné vysetreni hlavovych nervi a audiologického
vySetfeni (ORL oblast postizena v 85 % — nejCastéji postizena sinonazalni oblast,
orbita, hrtan)

= odbér tkané na histologii
e senzitivita je nizka (cca 30-50 %), negativni ndlez nevyluCuje diagndzu
e typicky histopatologicky obraz — nekréza a/nebo granulomatozni zanét a/nebo

vaskulitida
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Sinonazalni postizeni

® nejCastéjsi ORL manifestaci GPA
® izolované az u 25 % pripad’ GPA

Klinicky a objektivni nalez

® inicialné odpovida chronické rinosinusitidé bez nosni polypdzy refrakterni na bézné
léCebné postupy

®  pii progresi epistaxe, tvorba krust, granulacni tkan, destrukce nosnich struktur
(perforace nosniho septa, resorpce dolni nosni skofepy, sedlovita deformita nosu)
(obr. 1)

= pfi Sifeni do nitrolebi obrny hlavovych nerv(i

1

L v -
Obr. 1: a — krustdzni proces nosniho septa u pacienta s relapsem GFPA, pohled do nosni dutiny
vlevo, b — sedlovita deformita nosu u pacientky s GPA.

ORL terapeuticky pristup

m  aktivni faze — vyhnout se chirurgickym vykondm

m rekonstrukéni vykony (napf. korekce sedlovité deformity nosu rinoplastickym
vykonem) nejdiive 6-12 mésicl po dosazeni remise onemocnéni

Orbitalni postizeni

® U 50 % pacientd s GPA

Klinicky obraz a objektivni nalez

®m  bolest v orbitalni oblasti, diplopie, protruze bulbu, porucha az ztrata zraku, obraz
orbitalni celulitidy (pseudotumor orbity) Ci epifora

= obrny hlavovych nervl (pfi Siteni do nitrolebi)
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Obr. 2: Nekrotizujici skleritida u pacientky s GPA.  Obr. 3: MRI orbity s prikazem granulomu pravé
ocnice (sipka) u pacientky s diagnézou ANCA
asociované vaskulitidy typu granulomatozy
s polyangiitidou, antiPR3 pozitivni, manifestujici
se Klinicky amaurozou vpravo a parézou n. Il
vpravo.

® MR - zhodnoceni mékkotkanového postizeni a rozsahu zanétu, CT — posouzeni
kostnich struktur

ORL terapeuticky pristup
m pfi epifofe dakryocystorinostomie

Laryngotrachealni postizeni

m  méne Casté, vyskytuje se u generalizovanych forem GPA
Klinicky a objektivni nalez
= subgloticka Ci tracheadlni stendza

= stridor, progredujici dusnost s nutnosti chirurgické intervence

ORL terapeuticky pristup
®  endoskopicka balonkova dilatace, rozruseni stendzy laserem ¢i tracheostomie
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Obr. 4: Subgloticka stendza pacienta s GPA: a — endoskopicky nalez, b — MR T1 s kontrastem
axialni rovina, ¢ — MR STIR koronaini rovina.

Postizeni stredniho nebo vnitfniho ucha

m  priblizné u 40 % pacient’ se systémovou manifestaci GPA

Klinicky a objektivni nalez

= zhorSovani sluchu na podkladé sekretorické otitidy (65 %), tinnitus, percepcni
ztrata sluchu, perforace bubinku, paréza licniho nervu Ci vertigo

m  CT - zastfeni sklipkového systému spankoveé kosti (cca 40 %)

ORL terapeuticky pristup
®m sanacni operace nejsou doporuceny
m zvazeni paracentézy, odsati sekretu a zavedeni ventilacni trubicky

retrakce

Obr. 5: GPA s projevy ve stfednim uchu: a — zastieni skljpkového systémd levé
spankoveé kosti, b — otoskopie levé ucho, vpaceny bubinek s kontrolovatelnou
retrakci v epitympanu.

Pfirucka pro praxi: PROJEVY GRANULOMATOZY S POLYANGIITIDOU V OBLASTI HLAVY A KRKU



= na GPA je potfeba myslet pii kombinaci pfiznakd vychéazejicich z chronického
zanétlivého postizeni hornich cest dychacich (zejména nosni dutiny), dolnich cest
dychacich, ledvin a celkovych priznakl

= diagndza je stanovena na zaklade klinického obrazu v kombinaci s laboratornimi
a zobrazovacimi nalezy

= histopatologické vySetfeni v ORL oblasti je potfeba interpretovat s opatrnosti
pro vysoke riziko fale$né negativnich vysledkd

® |écba GPA je vedena primarné revmatologem, s vyznamnou roli dal$ich specialist(
podle organového postizeni (zejména ORL lékare, pneumologa a nefrologa),
a vyzaduje Uzkou mezioborovou spolupraci

m  |éCba zahrnuje indukeni a udrzovaci imunosupresivni terapii (glukokortikoidly,
rituximab, cyklofosfamid, avacopan aj.) a ve vybranych pripadech i plasmaferéza

(PLEX)
= ORL Iékar se podili na diferencidlni diagnostice projevl v oblasti hlavy a krku,
odbéru biopsie a feSeni lokalnich komplikaci
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(avacopan)

GPA, granulomatdza s polyangiitidou; MIPA, mikroskopickd polyangiitida; G5aR1, C5a recepto
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Zkracena informace o |écivém pripravku
W Tento I
Nazev piipravku: Tavneos 10 mg tvrdé tobolky. Kvalit; kvantitativni
slozeni: jedna trdd tobolka obsahuje 10 mg avakopanu. Lékova forma: tvrda
tobolka. Terapeuticke indikace: piipravek Taineos je v kombinaci s rezimem
s rituximabem nebo cyklofosfamidem indikovan k IéEbe dospélych pacientd s aktivni
azdvaznou granulomatdzou s polyangittidou (GPA) nebo mikroskopickou polyangitidou
(MPA). Dévkovani a zpiisoh podani: Iécha ma byt zahdjena a sledovéna zdravot-
nickymi pracovniky se zkuSenostmi v diagnostice a IEEbE GPA nebo MPA. Davkovéni:
doporugend davka je 30 mg pripravku Taneos (3 twrdé tobolky po 10 mg) uZivanych
perordlng dvakrét denng, rano a veger, s jidlem. Kontraindikace: hypersenzitivita
na lggivou ldtku nebo na kteroukoli pomocnou latku. Zviastni upozornéni: hepa-
i ed zahdjenim IEShy se musi vySetfit jaterni aminotransferdzy a celkovy
bilirubin. Podavani avakopanu je ffeba se vyhnout u pacientd s pfiznaky onemocnéni
Jater, napf. vyiené AST, ALT, alkalicka fosfatdza (ALP) nebo celkovy biliubin > 3 x ULN.
U pacienti se musi sledovat zvySenijaternich aminotransferéz a celkového bilirubinu,
nejméné kazdé 4 tjdny od zahdjeni IéEby po dobu prvnich 6 mésici Iéghy a poté die
Klinicke indikace. Krev a imunitni systém: je tfeba vySetfit pocet leukocytt (WBC)
pred zahdjenim 16¢by a sledovat pacienty . LéEba avakopanem nesmi bt zahdjena,
pokud je WBC < 3,5 = 10%1, pocet neutrofill < 1,5 < 10°%/1 nebo pocet lymfocyti
/1. Pacienti musf byt pouceni, aby neprodlens hldsili jakekoli znémky

mfekce nencekavanazhmuzdém krvéiceniijakekolijiné projevy selhdni kostni dreng.
usi byt provedeno vysetfeni na pritomnost zévaznjeh

bou abehem nimusipacientiinformovat svého Iékate o diagnostikovani

tuberkuldzy, infekee virem hepatitidy B, hepatitidy C nebo HIV. Pri [6Ebé téchto pacient
postupujte se zvySenou opatrnosti. V ramei Klinického programu avakopanu nebyly
identifikovény Zadné pripady meningitidy vyvolané Neisseria meningitidis. Pacienty

pripravek podiéhd dalsimu sledovni. To umozni rychlg ziskani novych informaci o bezpegnosti.
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TAVNEOS®: ZACILENO NA LEPSI
KONTROLU ANCA-ASOCIOVANE
VASKULITIDY (GPA/MPA)

Dosahnéte lepsi kontroly onemocnéni Vasich
pacientt s ANCA-asociovanou vaskulitidou

pri lepsi funkci ledvin a nizsi expozici
glukokortikoidiim prostrednictvim first-in-class
cilené 1écby GPA/MPA*3

TAVNEQS® je peroralni selektivni inhibitor C5aR1 slozky
komplementu, kterd je klicovym faktorem pro vznik
cévniho zanétu®**

TAVNEOS® snizuje prozanétlivy efekt anafylatoxinu C5a,
pusobiciho mimo jiné skrze:**7

- aktivaci a migraci neutrofil

+ adherenci neutrofildl ke sténé malych/cév

« kontrakci bunék endotelu a zvyseni cévni permeability
@ TAVNEOS®Je prvni cilena |écba GPA/MPA
zminovana v evropskych doporucenich

EULAR a KDIGO3#1°

Pripravek Tavneos je v kombinaci s rezimem s rituimabem nebo cyklofosfamidem
indikovén k I68bE dospélych pacientd s akﬂvm a Zavaznou granulomatazou

Jou (MPA)

| "

(GPA) nebo

péte o pacienty s onemocnénim ledvin).

Iggené na vaskulitidu spojenou s ANCA sledujte podle standardni praxe. Profylaxe
‘pneumonie zplisobené Pneumacystis jirovecit: profylaxe se doporutuje u dospélych
pacienti s GPA nebo MPA bihem Igghy avakopanem podle mistnich doporucenyich
postup klinicke praxe. Imunizace: bezpetnost imunizace Zivymi vakcinami po [6¢be
avakopanem nebyla hodnocena. Vakcinaci, pokud mozno, provedte pred zahdjenim
Ighy avakopanem nebo bihem Klidové faze onemocnéni. Angioedém: pacienti musi
informovat svého lékare, pokud se u nich objevi pfiznaky, jako je otok obligeje, rtl
nebo jazyka, pocit priskreeni v hrdle nebo ztizené dychani. V pripadé angioedému
musi byt avakopan vysazen. Interakce se silngmi induktory: pacienti, u nich? se pred-
poklddd, 7e budou vyZadovat dlouhodabou Iégbu silnjmi induktory enzymi CYP3A4
(napf. karbamazepinu, enzalutamidu, mitotanu, fenobarbitalu, fenytoinu, rifampicinu
atiezalky teckovan), nejsou vhodni k IEEbE avakopanem. Srdegni poruchy: pacienti
s GPA nebo MPA jsou ohrozeni srdegnimi poruchami. U pacient léSenyich avako-
panem byly hidseny z: nezédouci prihody (SAE) v podobé srdenich poruch.
Rezim Iécby zalozeny na kombinaci s cyklofosfamidem nésledovanym azathiopri-
nem mie predstavovat jejich zvySené rizik v porovndni s rezimy zalozenymi na
rituximabu. Obsah qlyceromakrogoFhydroxysteardtu: tento léGivy pripravek obsahuje
qlyceromakrogok-hydroxysteardt, ktery miize zpusobit podrazdéni Zaludku a prijem.
Interakee: avakopan je substratem CYP3A4. Soutasné podavéni induktorl nebo
|nmmturu luhmo enzymu mize oviivnit farmakokinetiku avakopanu. Fertilita,

i Tehotenstvi: podévani avakopanu se v téhotenstvia u Zen
v reprodukénim veku, které nepouzivaji antikoncepei, nedoporucuje. Kojen riziko pro
kejené novorozence/ déti nelze wyloutit. Na zakladé posouzeni prospésnosti kojeni
prodité a prospésnosti éeby pro matku je nutno rozhodnout, zda prerusit kojeni nebo
ukongity prerusit poddvani avakopanu. NeZadouei ginky: velmi casté (=1/10):
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ddame zdravotnické pracovniky, aby hidsili jakakali podezfeni na nezadouci uinky.

infekce hornich djchacich cest, nazofaryngitida, hn\eslh\av nevolnost, prij jem, awace-
i zvySeny funkenijaternitest, snizeny pocet leukocyti (= /10):
pneumonie, , infekee mubuvych cest, sinusi

syndrom mlzeumch Ilutovodi. Predavkevani: avakopan byl hodnocen u zdlavych
subjektvmaximélni celkové denni dévee 200 mg (poddvané v dévee 100 m dvakrdt
denné) po dobu 7 dnii bez znamek toxicity omezujici dévku. V pfipads predévkovanise
doporucuje, aby byl pacient sledovn. Doba poutZitelnosti: 4 roky. Druh obalu

hvicka z polysthylenu s vysokou hustotou (HDPE) s détskjm
bezpecnostnim uzavérem ainduktnim tésnénim. Velikosti baleni: 30 nebo 180 twrdyich
tobolek. DrZitel rozhodnuti o registraci: Vifor Fresenius Medical Care Renal
Pharma France, 1UU 101 Terrasse Boieldieu, Tour Franklin La Défense 8, 82042
P: /1605/001,

je vézdn na Iékaisky predpis a je hlazen 1 pmslredku vefejného
zdravotniho pojisténi. Uplnou informaci pro- predepisovani najdete v Sou-
hrnu tdajo o pripravku na webovjch strankach Evropské agentury pro
IgEivé pripravky http://www.ema.europa.eu . Vice informaci se dozvite na ad-
rese CSL Behring sro., Vyskotilova 2a/1461, 140 00 Praha 4, tel. 241416441
ZIP-TAV002*

CSL




Prirucka pro praxi:
PROJEVY GRANULOMATOZY S POLYANGIITIDOU
V OBLASTI HLAVY A KRKU

7o
[=]

PriruCky pro praxi
CSORLCHHK CLS JEP
it https://www.otorinolaryngologie.cz/vzdelavani/prirucky-pro-praxi/

.
%%-
o h

Schvaleno vybory Ceské spolenosti otorinolaryngologie a chirurgie hlavy a krku, Ceské revmatologické
spolecnosti, SpoleCnosti Ceskych patologtl, Ceské pneumologické a ftizeologické spole¢nosti a Radiologické
spoleénosti CLS JEP, Ceské nefrologické spole¢nosti 2026.

Editofi: prof. MUDr. Viktor Chrobok, CSc., Ph.D.; prof. MUDr. Pavel Kominek, Ph.D., MBA.
Prirucku pro praxi nelze povazovat za jediny univerzalni doporuceny postup.
V diagnostice a 16Cbé je tfeba zvazit konkrétni situaci, stav a potize daného pacienta.

Graficky design: Johana Kobzova, Praha.
Firemni partner:

Procter & Gamble Czech Republic s.r.0.
Health  Karolinska 654/2, 186 00 Praha 8

WWW.pg.com

Za finanéni podpory:

CSL Behring
CSL Viyskocilova 2a/1461, 140 00 Praha 4
www.cslbehring.cz

1. vydani, v Praze, kvéten 2026



