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VZACNE PRIMARNI SYSTEMOVE VASKULITIDY

Co je to?

Vaskulitida znamena zanét krevnich cév. Jednd se o Sirokou skupinu onemocnéni.
Primarni vaskulitida znamend, ze céva je hlavnim mistem chorobného procesu.
Nazvoslovi a klasifikace vaskulitid zalezi hlavné na velikosti a druhu postizenych cév.

O jak casté onemocnéni se jedna?

Nékteré primarni vaskulitidy patii k c¢astym onemocnénim déti (naptf. Henoch-
Schonleinova purpura nebo Kawasakiho nemoc, viz samostatné kapitoly). Nize uvedené
nemoci jsou vzacné a jejich presny vyskyt u déti neni znam.

Jaké jsou pfic¢iny nemoci? Je dédi¢na? Je nakazliva? Da se ji pfedchéazet?

Nemoci této skupiny se obvykle nevyskytuji u vice ¢lenti jedné rodiny. Pacient je
vétsSinou jediny v rodin€ a je velmi malo pravdépodobné, ze by sourozenec nemocného
ditéte onemocnél stejnou chorobou. Je pravdépodobné, ze na rozvoji nemoci se podileji
mnohocetné faktory. Vrozené dispozice (geny), infekce a dalsi faktory zevniho prostredi
v urcité kombinaci plsobi jako spoustéci moment onemocnéni. Vaskulitidy nejsou
nakazlivé a nemohou se pfenaSet z osoby na osobu. Vzhledem k jejich ne zcela
objasnénym piicindm jim zatim neumime piede;jit.

Co se déje s cévou pri vaskulitidé?

Cévni sténa je napadena vlastnim imunitnim systémem organismu, ktery v ni zpusobi
zanét. Ustiedni roli v tomto procesu hraje vnitini vystelka cév (endotel). Za normélnich
okolnosti ve zdravi endotel umoziuje hladky pratok krve. Pfi poranéni nebo zanétu cévy
se zacne tvorit krevni srazenina, kterd ptispiva k zazeni, piipadn€ uzévéru cévy. Zanétlivé
bunky (leukocyty) ptechazeji z krve napfi¢ pies cévni sténu do okoli cévy. V mistech,
kde se hromadi, podporuji déale rozvoj zanétu, usticiho v poSkozeni tkan€ a jizveni.
Vlastni cévni sténa je naruSena a stdva se Casto vice propustnou, takze tekutina muze
unikat z krve do okolni tkan¢ a zpusobit otok.

Ve vzorcich tkané ziskané biopsii (napf. kize) mohou byt patrné zanétlivé zmény,
charakterizované hromadénim zanétlivych bunék ve sténé cév a v jejich okoli a rlizny
stupent poskozeni cév. Vysledné tvarové zmény cév zplisobené naruSenim jejich stény
mohou byt patrny v angiografickém vySetieni (zobrazovaci rentgenovd metoda
umoznujici zviditelnit cévy). Snizené krevni zésobeni zizenou nebo uzavienou cévou
nebo vzacnéji krvaceni pii prasknuti cévy mohou poskodit tkané a organy. Postizeni cév
zéasobujicich zivotné dulezité organy jakymi jsou mozek ¢i srdce mlze zpisobit vazné
komplikace. Generalizovana, systémova vaskulitida (postihujici velké mnozstvi cév
najednou) je obvykle provdzena rozsahlym uvolnénim zanétlivych ptisobkl, které
vyvolavaji celkové projevy, jako je horecka, slabost a zvySeni laboratornich zanétlivych
ukazatell (sedimentace erytrocyti, FW, C-reaktivni protein, CRP).
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Jaké jsou hlavni projevy?
Projevy nemoci se lisi v zavislosti na typu a rozmisténi postizenych cév. Podrobné;si
popis u tfi CastéjSich typi vaskulitid je uveden dale.

Jak se vaskulitidy diagnostikuji?

Diagnoéza vaskulitid je malokdy pfimocara. Jejich pfiznaky mohou napodobovat jina,
projevt, vysledki krevnich a mocovych testi a zobrazovacich vySetfeni (napf.:
ultrazvukové, rentgenové, pocitacovou tomografii a magnetickou rezonanci, angiografii)
a v piipadé potfeby potvrzena nalezy ve tkanové biopsii. Vzhledem k ojedinélému
vyskytu téchto nemoci u déti je vétSinou nezbytné pielozit pacienta na specializované
pracovisté, kde je provozovana détska revmatologie a jsou k dispozici dalsi pediatrické
podobory stejné jako Spickové laboratorni a zobrazovaci zazemi.

Daji se vaskulitidy 1é¢it?
Ano, vaskulitidy se daji 1éc¢it. U pacientli 1ze vhodnou 1é¢bou dosahnout zklidnéni, nékdy
1 dlouhodobého tistupu nemoci (remise).

Jaka je 1é¢ba?

Lécba vaskulitid je dlouhodoba a komplexni. Jejim hlavnim cilem je dostat chorobu pod
kontrolu pokud mozno co nejdiive (ivodni, tzv. induk¢ni 1écba) a udrzet tuto kontrolu
dlouhodobé¢ (udrzovaci 1écba). Soucasné je tfeba pribézné zvazovat riziko piipadnych
vedlejSich ucinktt 1écby. V tvodnim zvladnuti akutniho onemocnéni se uplatiuji
kortikosteroidy (metylprednizolon, prednizon) casto v kombinaci s U¢innymi
imunosupresivnim lé¢ivy (cyklofosfamid). Pro udrzovaci 1€cbu se pak obvykle voli 1€ky
jako azathioprin ¢i metotrexat dohromady s malymi ddvkami prednizonu. K potlaceni
1écby pouzit i nékteré jiné preparaty. Jejich volba je pfisné individudlni. Patii mézi né
napi. biologické 1éky (anti-TNF), kolchicin a thalidomid.

Dostate¢ny piisun vapniku a vitaminu D miize pomoci zabranit rozvoji kortikosteroidy
vyvolaného fidnuti kosti. Nékdy mohou byt predepsany léky ovliviujici srazeni krve
(malé davky aspirinu) a v piipadech vysokého krevniho tlaku také prostfedky k jeho
snizeni (antihypertenziva). V n¢kterych ptipadech nedostatecného prokrveni zejména
ktze diky zuzeni cév pii vaskulitidé lze pouzit Iéky rozsitujici cévy (vazodilatancia),
napt. epoprostenol ¢i podobné latky.

Rehabilitace je nedilnou soucasti 1écebného programu. Jejim cilem je zlepSeni funkce
pohybového aparatu i celkové télesné kondice. K dispozici je i psychologické a socialni
poradenstvi pro pacienta a jeho rodinu.

Kontroly
Hlavnim divodem pravidelnych kontrol je pribézné hodnoceni aktivity nemoci,
ucinnosti a piipadnych vedlejSich ucinkt 1é€by. Cilem je udrzeni takového vzdjemného

pomeéru téchto tii veliCin, které je pro pacienta nejpiiznivéjsi. Cetnost a zpisob kontrol
zélezi na typu a zévaznosti onemocnéni a na uzivanych lécich. V c¢asnych stadiich
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choroby jsou kontroly casté. Jejich frekvence se vétSinou snizi, kdyz se podaii nemoc
zklidnit.

Aktivitu vaskulitid 1ze hodnotit riznymi zpisoby. Budete zadani o informace tykajici se
jakychkoli zmén ve stavu vaSeho ditéte a v nékterych piipadech také o pribézné
sledovani (monitorovani) krevniho tlaku a/nebo néalezii v moci pomoci diagnostickych
prouzkli. Podrobné klinické vySetfeni spolu s rozborem stiznosti vaseho ditéte jsou
zakladem hodnoceni aktivity onemocnéni. Krevni a mocové testy dale pomahaji posoudit
celkovou aktivitu zanétu, zmény ve funkci organti a mozné vedlejsi Uc¢inky 1écby. V
zéavislosti na organovém postizeni mohou byt nutna dalsi specializovana vySetieni.

Jaké je trvani nemoci?

Vzécné primarni vaskulitidy patii mezi dlouhodobd onemocnéni. Mohou zacinat jako
akutni, ¢asto vazny nebo dokonce zivotu nebezpecny stav a néasledné se rozvinou do
chronické choroby.

Jaké jsou dlouhodobé vyhledy (prognoéza)?

Prognéza primarnich vaskulitid je velmi individuélni. Zavisi nejenom na typu a rozsahu
cévniho postizeni, ale pravdépodobné také na dob¢, ktera uplyne mezi zacatkem nemoci a
zahdjenim 1é¢by a na rychlosti odezvy na uvodni 1é¢bu. Riziko posSkozeni organt je
pfimo Umérné intenzit€¢ a trvani aktivni nemoci. V pfipadé zivotné dulezitych organt
muze mit i dlouhodobé nasledky. Pfi v€asné a vhodné volené 1é¢bé je Casto dosazeno
zklidnéni (remise) nemoci v priabehu jednoho roku. tato remise muze byt dlouhodoba i
celozivotni, ale Casto je kjejimu udrzeni nutna trvald udrzovaci 1écba. V nékterych
piipadech se obdobi remise stfidaji se vzplanutimi choroby, kterd vyzaduji intenzivnéjsi
1é¢bu. Nelécené ¢i nevhodné 1éCené vaskulitidy maji pomérné vysoké riziko ohrozeni
zivota. Vzhledem k jejich omezenému vyskytu u déti nejsou k dispozici dostatecné
informace o dlouhodobé prognoze téchto onemocnéni.

Jak miiZze nemoc ovlivnit Zivot ditéte a jeho rodiny?

Uvodni obdobi nemoci, kdy je ditéti nedobie a provadi se fada nezbytnych a Gasto
nepiijemnych vySetfeni, je obvykle pro pacienta i celou rodinu velmi naro¢né.
Komunikace s oSetfujicim tymem vedouci k pochopeni principti nemoci, vysSetrovacich i
lécebnych tkonli by méla pomoci snaset nepohodli a stres tohoto obdobi. Jakmile se
podaii nemoc zklidnit a ditéti se ulevi je mozné postupné se vratit do normalniho zZivota.

Co $kola?

U déti skolniho véku je velmi dulezité, aby jejich pribézné vzdélavani pokracovalo
pokud mozno i v pribéhu aktivniho onemocnéni. Stupenn zatéze je nutné prizpusobit
individualnimu stavu pacienta. Dulezitou roli hraje Skola pti détskych oddé€lenich
nemocnic. Pokud dité pferusilo Skolni dochazku z diivodu hospitalizace je tieba domluvit
s jeho skolou zpusob postupného navratu k pravidelné skolni dochézce. Komunikace
rodict i zdravotnikii se Skolou s poskytnutim informaci o zdravotnim stavu ditéte a jeho
pripadnych omezenich je v takovych piipadech nezbytna.

Jak je to se sporty?
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Po dosazeni kontroly nad nemoci jsou déti podporovany ucastnit se svych oblibenych
sportovnich aktivit v mife odpovidajici jejich zdravotnimu stavu. O vhodnosti ¢i
nevhodnosti urcitych sportd je vhodné poradit se s osetfujicim lékarem.

Jak je to s dietou?

Vliv specidlnich diet na pribéh vaskulitid nebyl prokazan. Doporucuje se pestra,
vyvéazend strava s dostatkem bilkovin, kalcia a vitamind. VIdkniny pfiznivé ovliviuji
funkci zazivaciho ustroji zejména pii sklonu k zacpé. V ptipadé 1éCby kortikosteroidy 1ze
omezit riziko rozvoje jejich vedlejSich nezadoucich ucinkti vhodné omezenim piijmu
cukru, tukd a soli.

MuizZe pocasi/podnebi ovlivnit pribéh nemoci?

Pocasi ani podnebi pribéh nemoci vyrazné neovliviiuji. Pouze v pfipadech porusené
krevni cirkulace v klizi a zejména na prstech rukou i nohou muize prochladnuti projevy
vaskulitidy zhorsit.

Co infekce a ockovani?

Riziko c¢ast&jsiho vyskytu béznych infekei miize byt také mirn€ zvysSeno. U déti, jejichz
imunitni systém je vyrazné potlacen, mohou zavazné infek¢ni komplikace zpiisobit méné
typické mikroorganizmy, jako napt. plisné nebo nékteti paraziti (Pneumocystis). Proto je
neékterym pacientiim predepisovana dlouhodoba preventivni 1écba antibiotiky. V piipadé
kontaktu s planymi neStovicemi nebo pasovym oparem piipadné pii prvnich projevech
téchto nemoci je tfeba neprodlené¢ kontaktovat lékafe. Ten rozhodne o 1écbé
gamaglobulinem nebo specidlnim protivirovym antibiotikem.

Ockovani zivymi vakcinami (napf. proti pfiuSnicicm, zardénkdm, spalnickém,
tuberkul6ze, Sabinova vakcina proti détské) je tfeba u déti 1écenych imunosupresivnimi
1éky odlozit.

Co sex, antikoncepce a téhotenstvi?

Vétsina 1€kt pouzivanych u vaskulitid mtze poskodit vyvijejici se plod, proto jsou u
pohlavné aktivnich adolescenti nezbytnd vhodn¢ volena antikoncep¢ni opatieni. Naopak
nekteré 1éky (napt. cyklofosfamid) teoreticky mohou pii vysokych davkach ovlivnit
schopnost pocit dité (fertilitu).

NODOSNi POLYARTERITIDA

Co je to?

Nodosni polyarteritida (PolyArteritis Nodosa, PAN) je nekrotizujici (poskozujici cévni
sténu) vaskulitidou, kterd postihuje hlavné stfedni a malé tepny. ,,Poly“arteritida
znamena, Ze je postizeno vEétsi mnozstvi cév na riznych mistech jejich pribehu. Zanicené
useky tepen se stanou slabsimi a pod tlakem krevniho toku se mohou tvofit drobné
vyduté (aneuryzmata) podobné uzlikim. Odtud pochdzi ndzev ,nodosa®“ (uzlovita).
Kozni polyarteritida postihuje hlavné tepny v kiizi, pfipadn¢ na periferii koncetin
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(prsty). Mikroskopicka polyarteritida je u déti vzacnou formou nemoci drobnéjSich
cév.

O jak casté onemocnéni se jedna?

PAN u déti velmi vzacna, jeji vyskyt se odhaduje na 1 pfipad na milion osob za rok.
Postihuje stejnou mirou chlapce i divky, Castéji ve veku

9-11 let. Hlavné u dospé€lych miiZe jeji vznik souviset s infekci virem hepatitidy B.

Jaké jsou hlavni projevy nemoci?

Jelikoz jsou tepny pfitomny v kazdé tkani a organu v téle jsou projevy jejich postizeni
velmi riznorodé. Piesto jsou u PAN cévy nékterych organti postizeny Castéji nez jinych.
NejbéznéjsSimi projevy jsou:

1) Protrahovana horecka

2) Bolesti svalt a kloubii

3) Bolesti biicha

4) Citlivé, zarudlé kozni uzliky nebo jiné kozni projevy vcetné Cervenofialového
sitovitého zabarveni kiize (livedo reticularis) a koznich viedtu z nedokrveni (ischemie)

5) Bolest varlat u chlapct

Zejména u kozni polyarteritidy mohou byt postizeny tepny zasobujici prsty na nohéch a
rukach, ptipadné i usi a nos a zptsobit jejich nedokrveni s rizikem ztraty odumielé tkané.
Dité se obvykle citi celkové Spatné, je unavené a letargické, ubyva na vaze. V nckterych
piipadech nemoc zacina dramaticky s tézkymi bolestmi, obluzenim, ptfipadné vyraznymi
koznimi projevy. Rada téchto piiznakd mize provazet i jina onemocnéni u déti, zejména
infekce. proto je dulezité vyloucit jiné mozné diagnozy.

Postizeni ledvin miize zpusobit pfitomnost krve a bilkoviny v mo¢i a/nebo vzestup
krevniho tlaku (hypertenzi). U mikroskopické polyarteritidy je typické postizeni ledvin a
plic. Zanét tepen zéasobujicich stfevo Casto vyvola bolesti bficha a poruchy zaZivani,
PAN miize postihnout centralni nervovy systém (mozek a michu) stejn€ jako periferni
nervy a vrizné mife i jakékoli dalsi organy. Laboratorni testy ukazi vyrazny zanét a
ruzny stupenn chudokrevnosti. Pokud je nalezena souvislost s infekei streptokokem je
mozno nalézt v krvi protilatky proti této bakterii.

Jak se PAN diagnostikuje?

Pro stanoveni diagnézy PAN je tieba vyloucit nejdiive jiné mozné pfiCiny protrahované
horecky, hlavné infekce. Podezieni na PAN pak vznika na podkladé vyse uvedenych
klinickych projevli a nalezti vysokého stupné zanétu v krevnich testech. Diagnoza je
povazovana za potvrzenou pokud se prokazi charakteristické zmény tepen v bioptickém
vzorku tkan€ nebo ve vySetfeni angiografii.

TAKAYASUOVA ARTERITIDA

Co je to?

Takayasuova Arteritida (TA) postihuje hlavné velké tepny, zejména srdecnici (aortu) a
jeji vétve a hlavni plicni tepnu a jeji vétve. Patii do Sir$i skupiny tzv. ,,granulomatdznich*
nebo ,,velkobunécnych® arteritid. Tyto pojmy se vztahuji k mikroskopickému vzhledu
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postizené cévni stény, ve které¢ se najdou drobna uzlikovitd loziska tvofena kolem tzv.
obrovské zanétlivé bunky.

O jak casté onemocnéni se jedna?

Presto, ze TA je celosvétoveé povazovana za treti nejcastéjsi systémovou vaskulitidu u
déti (po Henoch-Schonleinové purpufe a Kawasakiho nemoci), je u bilé populace velmi
vzacna. Divky jsou postizeny ¢astéji nez chlapci.

Jaké jsou hlavni projevy nemoci?

Mezi Casné projevy patii zvySené teploty nebo horecky, ztrata chuti k jidlu, hubnuti,
bolesti svalii a kloubti a no¢ni poty. Dochazi ke zvyseni zanétlivych projevii v krevnich
testech. Pfi postupujicim cévnim postizeni se za¢ne byt obtizné nahmatat puls na tepnach
piedlokti, pfipadné na hibetu nohou. Na jedné nebo obou hornich koncetinach se obtizné
mefi krevni tlak, nékdy je rozdil mezi méfenim na pravé a levé strané. V mistech ztZzeni
tepen muze byt slySitelny Selest, nékdy se objevi prudké bolesti svali (klaudikace).
Vysoky krevni tlak mize byt projevem postizeni ledvinnych tepen. Bolesti hlavy, jiné
neurologické a o¢ni projevy mohou byt projevem snizeného prokrveni mozku.

Jak se nemoc diagnostikuje?

VysSetteni ultrazvukem za pouziti Dopplerovy metody je vhodné zejména k vySetfeni
hlavnich tepennych kment v blizkosti srdce, Casto vSak nedokaze rozpoznat postizeni
perifernéjSich, uzsich tepen. Proto je obvykle voleno vySetieni tzv. pan-aortografii spolu
s plicni angiografii, které zobrazi celé tepenné feciste.

WEGENEROVA GRANULOMATOZA

Co je to?

Wegenerova Granulomatézaosis (WG) je chronicka systémova vaskulitida postihujici
malé a stfedni cévy hlavné v oblasti hornich (nos a vedlejsi nosni dutiny) a dolnich (plice)
dychacich cest a ledvin. Pojem ,granulomatézni se vztahuje k mikroskopickému
vzhledu postizené tkang, ve které jsou v okoli cév patrna uzlikovité loziska.

O jak ¢asté onemocnéni se jedna? Je nemoc u déti odliSna od dospélych?

WG je u déti velmi vzéacna. Jeji vyskyt se odhaduje na 1-2 piipady zjednoho milionu
jedincl. V 97% piipada jsou postizeni jedinci kavkazské (bilé) populace. Obé pohlavi
jsou postizena stejnou mirou, 1 kdyz u dospé€lych muzi onemocni o néco ¢astéji nez zeny.

Jaké jsou hlavni projevy WG?

U velké casti pacientd nemoc zacind protrahovanymi projevy zanétu vedlejSich nosnich
dutin, které neustupuje po antibioticich. Na nosni piepazce se tvoti strupy (krusty), muze
dochazet k opakovanému krvaceni znosu i tvorbé viedl, které vedou k naslednému
zborceni nosni ptepazky a vzniku tzv. sedlovitého nosu. Zanét v dychacich cestach mtize
zpusobit chrapot a dychaci potize. Zanétlivé uzliky v plicich mohou ptsobit dojmem
zépalu plic s kaSlem, duSnosti a bolestmi na hrudi.

Postizeni ledvin je v zacatku nemoci pfitomno vzacng, v dalsim prabéhu je pak Castéjsi.
Zanétliva tkan se mize hromadit za okem a zpusobit jeho vytlacovani doptedu (protruzi).
Miize byt také piitomna v oblasti stfedniho ucha. Bézné se vyskytuji celkové potize
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charakteru Unavy, teplot, hubnuti a no¢nich potii, n€kdy se objevi kozni vaskulitida a
bolesti ¢i otoky kloubti.

Postizeni jednotlivych organt je velmi individudlni. Pfi tzv. limitované formé¢ WG je
postizeno pouze dychaci ustroji a ptipadné oci, ledviny jsou usetfeny.

Jak se WG diagnostikuje?

Podezieni na diagné6zu WG vznika na podkladé vyse uvedenych klinickych projevii spolu
s laboratornimi testy, ukazujicimi zvySeni zanétlivych markert a pfipadné poruchu
funkce ledvin. U vétSiny pacientll je v krvi prokdzana autoprotilatka oznacovana jako
ANCA (Anti-Neutrophil Cytoplasmic Antibody). Diagnoéza je potvrzena nalezem
vaskulitidy v bioptickém vzorku napft. nosni sliznice nebo ledviny.

DALSI VASKULITIDY A PODOBNE STAVY

1) Kozni leukocytoklastickd vaskulitida (také oznacovana jako hypersenzitivni nebo
alergickd vaskulitida) oznacuje zanét drobnych cév, vyvolany nepfiméfenou reakci na
néjaky zevni faktor. Obvyklymi vyvolavajicimi ¢initeli u déti jsou nékteré 1éky a infekce.
Diagnosticky vyznam ma kozni biopsie.

2) Hypo-komplementemicka urtikarielni vaskulitida je charakterizovana Casto svédici,
generalizovanou vyrazkou pfipominajici koptivku. Kozni projevy vSak neustupuji tak
rychle, jako pfi prosté alergické reakci. V krevnich testech se prokaze snizend hladina
latky oznacované jako komplement.

3) Churg-Straussové syndrom (alergickd granulomatdéza) je u déti nesmirné vzacnym
typem vaskulitidy. Chronické asthma je u ni provazeno riznorodymi projevy koznimi i
organovymi. V krvi je zvySeny pocet bilych krvinek oznacovanych jako eozinofilni
leukocyty.

4) Primarni angiitida centrdlniho nervového systému postihuje pouze malé a stfedni
mozkové tepny. Hlavnimi neurologickymi projevy jsou zachvaty kieci ptipadné¢ mozkova
mrtvice.

5) Coganiiv syndrom je charakterizovan postizenim oci a vnitintho ucha s fotofobii
(precitlivélost na svétlo), poruchou rovnovahy a snizenim sluchu. Nékdy jsou pfitomny
dalsi vaskulitické projevy.
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