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Pierwotne zapalenia naczyn naleza do chorob rzadkich (ok. 150/1 min). Najgrozniejsze wigza si¢ z obecnoscia
autoprzeciwciat przeciwko cytoplazmie granulocytow (ANCA), Nieleczone w 80% konczg si¢ zgonem przed
uptywem roku. Zaliczamy do nich:: ziarniniakowato$¢ z zapaleniem naczyn (dawniej Wegenera),
mikroskopowe zapalenie naczyn i eozynofilowa ziarniakowato$¢ z zapaleniem naczyn (dawniej zesp6t Churga
i Strauss). Proces zapalny toczy si¢ tu w $cianie naczyn krwiono$nych prowadzac do zamknigcia przeptywu
krwi, a tym samym do uszkodzenia zaopatrywanych przez te naczynia tkanek i narzadow. Najczesciej zajgte
narzady w grupie zapalen naczyn zwigzanych z ANCA to uktad oddechowy i nerki. Przyczyny, mechanizm
choroby, oraz optymalne metody leczenia nie sa w pelni poznane, przede wszystkim ze wzglgdu na rzadkos¢
ich wystepowania. Juz samo rozpoznanie uktadowych zapalen naczyn bywa trudne, czgsto opéznione co moze
prowadzi¢ do niecodwracalnego uszkodzenia narzadéw zyciowo waznych (np. niecodwracalne widknienie phuc,
czy schytkowa niewydolno$¢ nerek wymagajaca stalego leczenia nerkozastepczego). Moze to ostatecznie
prowadzi¢ do trwalego kalectwa lub zgonu. Dlatego tak wazne jest poznanie mechanizméw tych chorob,
wczesha diagnoza i szybkie leczenie.

W wyniku badan prowadzonych w ramach niniejszego projektu uzyskamy wiedze dotyczaca zjawisk
toczacych si¢ w omawianych chorobach na poziomie transkryptomu pojedynczych komorek (biologia
molekularna). Poréwnujac wyniki od 0sob chorych z osobami zdrowymi dowiemy si¢ o nieprawidtowosciach
w produkcji réznych biatek przez biate ciatka krwi oraz uwalnianych do krwi wolnych kwasow nukleinowych
w powigzaniu z typem, aktywno$cig i etapem choroby. Umozliwi to poszerzenie naszej wiedzy o
mechanizmach patologicznych, kryjacych si¢ za uktadowymi zapaleniami naczyn z obecnoscia ANCA, a w
dalszej perspektywie umozliwi opracowywanie nowych metod precyzyjnego rozpoznawania i leczenia tych
chorych, a nawet dostosowania takiego leczenia do potrzeb indywidualnego chorego. Badania te bedzie nam
tym latwiej przeprowadzi¢, ze dysponujemy informacja o ponad 600 chorych cierpigcych na omawiane
schorzenia, w ramach ogolnopolskiego konsorcjum naukowego o nazwie POLVAS tworzacego ich rejestr.



