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Definice, základní pojmy 
Granulomatóza s polyangiitidou 
■	 GPA, starší název Wegenerova granulomatóza
■	 �systémové autoimunitní onemocnění 
	 • nekrotizující vaskulitida malých a středních cév
	 • nekrotizující granulomy horních a dolních dýchacích cest
	 • �nekrotizující glomerulonefritida s tvorbou srpků (rychle progredující 

glomerulonefritida) 	
■	 �incidence 10–20 nových případů/1 milion obyvatel ročně 
■	 �závažnost variabilní: od lokalizovaného postižení jednoho orgánu po fulminantní 

průběh s multiorgánovým postižením (tab. 1)

Tab. 1: Stratifikace závažnosti GPA dle projevů.

Příklady život / orgány  
ohrožující projevy

Příklady život / orgány  
neohrožující projevy

- glomerulonefritida

- plicní krvácení

- postižení mozkových plen

- �postižení centrálního nervového systému

- retroorbitální postižení

- srdeční postižení

- mezenteriální postižení

- mononeuritis multiplex

- �postižení nosu a vedlejších nosních dutin 

bez kostní eroze či kolapsu chrupavky

- �porucha čichu 

- �porucha sluchu

- �kožní postižení bez ulcerací

- �myozitida (omezená na kosterní svaly)

- �nekavitující plicní uzly

- �episkleritida

Diagnostický algoritmus GPA
■	 �kombinace klinického obrazu, laboratorního nálezu a zobrazovacích metod 
■	 �pozitivita ANCA protilátek (resp. PR3)
■	 �základní ORL vyšetření včetně vyšetření hlavových nervů a audiologického 

vyšetření (ORL oblast postižena v 85 % – nejčastěji postižena sinonazální oblast, 
orbita, hrtan)

■	 �odběr tkáně na histologii 
	 • �senzitivita je nízká (cca 30–50 %), negativní nález nevylučuje diagnózu
	 • ��typický histopatologický obraz – nekróza a/nebo granulomatózní zánět a/nebo 

vaskulitida 
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Sinonazální postižení
■	 nejčastější ORL manifestaci GPA 
■	 �izolované až u 25 % případů GPA 

Klinický a objektivní nález
■	 �iniciálně odpovídá chronické rinosinusitidě bez nosní polypózy refrakterní na běžné 

léčebné postupy
■	 �při progresi epistaxe, tvorba krust, granulační tkáň, destrukce nosních struktur 

(perforace nosního septa, resorpce dolní nosní skořepy, sedlovitá deformita nosu) 
(obr. 1)

■	 �při šíření do nitrolebí obrny hlavových nervů 

ORL terapeutický přístup
■	 �aktivní fáze – vyhnout se chirurgickým výkonům  
■	 �rekonstrukční výkony (např. korekce sedlovité deformity nosu rinoplastickým 

výkonem) nejdříve 6–12 měsíců po dosažení remise onemocnění 

Orbitální postižení
■	 �u 50 % pacientů s GPA

Klinický obraz a objektivní nález
■	 �bolest v orbitální oblasti, diplopie, protruze bulbu, porucha až ztráta zraku, obraz 

orbitální celulitidy (pseudotumor orbity) či epifora
■	 �obrny hlavových nervů (při šíření do nitrolebí) 

Obr. 1: a – krustózní proces nosního septa u pacienta s relapsem GPA, pohled do nosní dutiny 
vlevo; b – sedlovitá deformita nosu u pacientky s GPA.
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■	 �MR – zhodnocení měkkotkáňového postižení a rozsahu zánětu, CT – posouzení 
kostních struktur

�ORL terapeutický přístup
■	 �při epifoře dakryocystorinostomie

Laryngotracheální postižení
■	 �méně časté, vyskytuje se u generalizovaných forem GPA

Klinický a objektivní nález
■	 �subglotická či tracheální stenóza
■	 �stridor, progredující dušnost s nutností chirurgické intervence

ORL terapeutický přístup
■	 �endoskopická balónková dilatace, rozrušení stenózy laserem či tracheostomie

Obr. 2: Nekrotizující skleritida u pacientky s GPA. Obr. 3: MRI orbity s průkazem granulomu pravé 
očnice (šipka) u pacientky s diagnózou ANCA 
asociované vaskulitidy typu granulomatózy  
s polyangiitidou, antiPR3 pozitivní, manifestující 
se klinicky amaurózou vpravo a parézou n. III 
vpravo.
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Postižení středního nebo vnitřního ucha   
■	 �přibližně u 40 % pacientů se systémovou manifestací GPA

Klinický a objektivní nález
■	 �zhoršování sluchu na podkladě sekretorické otitidy (65 %), tinnitus, percepční 

ztráta sluchu, perforace bubínku, paréza lícního nervu či vertigo
■	 �CT – zastření sklípkového systému spánkové kosti (cca 40 %)
 
ORL terapeutický přístup
■	 �sanační operace nejsou doporučeny
■	 �zvážení paracentézy, odsátí sekretu a zavedení ventilační trubičky 

Obr. 4: Subglotická stenóza pacienta s GPA: a – endoskopický nález, b – MR T1 s kontrastem 
axiální rovina, c – MR STIR koronální rovina.

Obr. 5:  GPA s projevy ve středním uchu: a – zastření sklípkového systémů levé 
spánkové kosti, b – otoskopie levé ucho, vpáčený bubínek s kontrolovatelnou 
retrakcí v epitympanu.

retrakce

b ca

ba
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Shrnutí
■	 �na GPA je potřeba myslet při kombinaci příznaků vycházejících z chronického 

zánětlivého postižení horních cest dýchacích (zejména nosní dutiny), dolních cest 
dýchacích, ledvin a celkových příznaků

■	 �diagnóza je stanovena na základě klinického obrazu v kombinaci s laboratorními  
a zobrazovacími nálezy

■	 �histopatologické vyšetření v ORL oblasti je potřeba interpretovat s opatrností  
pro vysoké riziko falešně negativních výsledků

■	 �léčba GPA je vedena primárně revmatologem, s významnou rolí dalších specialistů 
podle orgánového postižení (zejména ORL lékaře, pneumologa a nefrologa),  
a vyžaduje úzkou mezioborovou spolupráci 

■	 �léčba zahrnuje indukční a udržovací imunosupresivní terapii (glukokortikoidy, 
rituximab, cyklofosfamid, avacopan aj.) a ve vybraných případech i plasmaferéza 
(PLEX)

■	 �ORL lékař se podílí na diferenciální diagnostice projevů v oblasti hlavy a krku, 
odběru biopsie a řešení lokálních komplikací
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