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ZRIEDKAVE JUVENILNE PRIMARNE SYSTEMOVE VASKULITIDY.

Co je to?

Vaskulitida znamena zapal krvnych ciev. Vaskulitidy predstavuju rozsiahlu
skupinu chorbéb. Pri primarnej vaskulitide je krvna cieva hlavhym tercom
choroby. Pomenovanie a klasifikacia vaskulitid zavisi predovSetkym na velkosti
a type postihnutych krvnych ciev.

Ako casto sa vyskytuja?

Niektoré primarne vaskulitidy su relativne casté pediatrické choroby (napr.
Henochova-Schonleinova purpura alebo Kawasakiho choroba), naopak nizsie
opisané choroby su zriedkavé a ich presny vyskyt nie je znamy.

Aké su hlavné priciny tychto ochoreni? SuU zdedené? Su nakazlivé? Mozno im
predchadzat?

Choroby tejto skupiny zvycajne nemaju rodinny vyskyt. Vacésina pacientov je
jedinym postihnutym ¢lenom rodiny stouto chorobou aje velmi
nepravdepodobné, Ze sa u sUrodencov pacienta zjavi rovnaka choroba. Na
vzniku choroby sa pravdepodobne spolupodiela kombinacia réznych faktorov.
Predpoklada sa, zZe pri vyvoji choroby sa uplatiuju rozlicné gény, infekcie
a faktory prostredia. Tieto choroby nie su nakazlivé a nie je mozné im
predchadzat.

Co sa stane s krvnou cievou pri vaskulitide?

Stena krvnej cievy je napadnutd imunitnym/zapalovym systémom. Vnutorna
vystelka cievy hra v tomto procese centralnu dlohu. Za normalnych podmienok
umozniuje normalny tok krvi. Ak je cievna stena poskodena, alebo zapalena,
vytvaraju sa v priesvite cievy krvné zrazeniny, ktoré spésobuju jej zuZzovanie
az upchatie. Zapalové bunky putuju z krvného prudu cez stenu cievy, ¢im dalej
poskodzuju stenu cievy ako aj okolité tkaniva. Cievna stena sa stava viac
priepustnou, ¢o umoznuje presun intravaskularnej tekutiny do tkaniv
obklopujucich poskodenu cievu a vznika opuch okolitého tkaniva.

V bioptickych vzorkéach je viditelnd pritomnost zdpalu v cievnej stene a rozny
stupenn jej poskodenia. Vysledné zmeny tvaru tepien mozno zobrazit
angiografiou ( radiologicky diagnosticky vykon, ktory umozrfiuje zobrazit krvné
cievy). Tkanivd mdzu byt poskodené znizenym krvnym prietokom cez z(zené
alebo uzavreté cievy, alebo zriedkavejsie, prasknutim cievy s krvacanim do
okolitych tkaniv. Postihnutie ciev zasobujucich dolezité organy, ako su mozog
alebo srdce, modze byt velmi zavaznym stavom. RoSirenad (systémova)
vaskulitida je zvycdajne doprevadzana rozsiahlym vyplavenim zapalovych
molekul, ktoré spdsobuju systémové priznaky ako su hortcéka, nevolnost, ako
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aj abnormalne vysledky laboratérnych testov zapalu (sedimentéacia Cervenych
krviniek, CRP).

Aké su hlavné priznaky?

Priznaky choroby suU ro6zne a zavisia od typu poskodenej cievy a od zavaznosti
organového postihnutia. PodrobnejSie sa venujeme trom rozdielnym
chorobam: Polyarteritis nodosa, Takayasuova arteritida a Wegenerova
granulomatéza.

Ako sa diagnostikuja?

Diagnoza vaskulitidy je zriedka jednoznacna. Priznaky sa mdzu podobat na
rozne iné, Castejsie, pediatrické choroby. Diagnostika je zalozena na odbornom
zhodnoteni  klinickych  priznakov, vysledkov rozboru krvi a mocu
a zobrazovacich metéd (napr. ultrazvuk, rontgen, pocitacova tomografia,
magnetickd rezonancia, angiografia). V pripade potreby sa diagndéza potvrdi
vySetrenim bioptickej vzorky tkaniva. Nakolko ide o zriedkavé choroby je ¢asto
nutné odoslat dieta na vySetrenie do Specializovaného centra, ktoré ma nielen
dobré odborné zazemie v detskej reumatoldgii a ostatnych pododboroch
pediatrie, ale aj dobre vybavené pracovisko radiozobrazovacich metod.

Mozno ich liecit?
Ano. Vaskulitidy je mozné lie¢it. U vacésiny dobre lieCenych pacientov sa podari
dostat chorobu pod kontrolu - dosiahnut remisiu.

Aké su lieCcebné moznosti?

Lie¢ba vaskulitidy je dlhodobd a komplexnd. Jej hlavhym cielom je dostat
chorobu pod kontrolu ¢o najrychlejsie (induk¢nd faza) a kontrolovat ju ¢o
najdlihdie (udrziavacia faza), pricom sa snazime minimalizovat vedlajsie Gcinky
liekov. Ako najucinnejSie v navodeni remisie sa ukazali byt kortikosteroidy
v kombinacii s imunosupresivhymi liekmi (cyklofosfamid). V udrziavacej lieCbe
sa pravidelne pouzivaju azatioprin, metotrexat, cyklosporin A spolu s nizkymi
davkami prednisonu. Na utlmenie aktivovaného imunitného systému
a potlaCenie zapalu sa pouziva aj Siroka paleta inych liekov. Pouzivaju sa na
prisne individualnej baze pri neluspechu beznej lieCby. Patria k nim napr.
biologicky aktivne latky (napr. anti-TNF lieky), kolchicin a talidomid. Pri
dlhodobej kortikoidnej lie¢be je nutné predchadzat ostepordze dostatoénym
privodom vapnika a vitaminu D. Predpisuju sa tiez lieky ovplyviujuce
zrazanlivost krvi (nizke davky acylpyrinu) a v pripade vysokého tlaku krvi aj
lieky, ktoré ho znizuju. Rehabilitdcia je nutnd v pripade porusenej funkcie
kostrovosvalovej sustavy. Pacient ajeho rodina niekedy potrebujd
psychologicku a socialnu pomoc.

Kontroly

Hlavnym cielom pravidelnych kontrol je zhodnotenie aktivity choroby, G¢innost
a mozné neziaduce U¢inky lie¢by s cielom dosiahnut ¢o najvacsi prospech
pacienta. Intervaly a rozsah kontrolnych vySetreni zavisia od typu a zavaznosti
choroby, ako aj uzivanych liekov. Vo vCasnom stadiu choroby su kontroly
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CastejSie, intervaly sa predlzuju po dosiahnuti kontroly aktivity choroby.
Existuje niekolko spdsobov hodnotenia aktivity vaskulitidy. Od rodi¢ov sa
oCakava, ze budu sledovat akékolvek zmeny stavu dietata, v niektorych
pripadoch aj kontrolovat mo¢ pomocou testovacich papierikov, alebo merat
tlak krvi. Podrobné klinické vySetrenie a analyza tazkosti dietata su ddlezitou
sucastou zhodnotenia aktivity choroby. VySetrenim krvi a mocu sa sleduje
aktivita zapalu, zmeny funkcie organov a mozné vedlajsie ucinky liekov.
V zavislosti od individudlneho organového postihnutia je potrebné doplnit
dalSie odborné a zobrazovacie vySetrenia.

Ako dlho trva choroba?

Zriedkavé primarne vaskulitidy su dlhodobé, Casto celozivotné choroby. M6zu
sa zacat ako akutne, ¢asto zavazné az Zivot ohrozujlce stavy, a nasledne sa
vyvinu do chronického stavu.

Aky je dlhodoby priebeh (dlhodoba prognéza) choroby?

Progn6za zriedkavych vaskulitid je individudlna. Zavisi nielen od typu
a rozsahu cievneho postihnutia ale pravdepodobne aj na na intervale medzi
zacCiatkom ochorenia a zaciatkom lieCby, ako aj na odpovedi na lieCbu. Riziko
orgédnového poskodenia suvisi s dizkou aktivity choroby. Pogkodenie Zivotne
ddlezitych organov moze mat dozivotné nasledky. Pri spravnej liecbe sa casto
podari dosihnut remisiu v priebehu jedného roku. Remisia mdze byt dozZivotna,
ale castejSie je nutné pokracovat v udrziavacej liecbe. Remisia modze byt
prerusena vzplanutim (relapsom) choroby, ktoré si vyzaduje agresivnejsiu
lieCcbu. Nelieend choroba ma relativne vysokd uUmrtnost. Vzhladom na
zriedkavy vyskyt tychto choréb su vsak udaje o dlhodobom vyvoji a Umrtnosti
zriedkavé.

Ako moéze tato choroba ovplyvnit kazdodenny Zivot dietata a rodiny?
Uvodna faza, kedy sa dieta neciti dobre a diagndza este nie je stanovena, je
zvyCajne velmi ndrocna pre celu rodinu. Pochopenie choroby a jej lieCby
pomoze dietatu vyrovnat sa s diagnostickymi a lie¢ebnymi postupmi a ¢astym
pobytom v nemocnici. Zvyfajne sa zivot rodiny normalizuje po dosiahnuti
kontroly choroby.

Skolska dochadzka
Po dosiahnuti urcitého stupna kontroly aktivity choroby je vhodné, aby deti
navstevovali $kolu v ¢o najvac¢som moznom rozsahu. Je ddlezité informovat
Skolu o stave dietata.

Sport

V Stadiu remisie choroby moézu deti pokracovat vo svojich oblibenych
Sportovych aktivitach. Individudlne odporucania sa moézu liSit podla rozsahu
organového poskodenia, vratane postihnutia klbov a svalov.
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Diéta

Neexistuju dbokazy o tom, ze Specidlne diétne postupy ovplyvhuju priebeh
choroby a jej prognézu. Vhodna je raciondlna vyvazena strava s dostatocnym
obsahom bielkovin, vapnika a vitaminov. U deti lieCenych glukokortikoidmi je
potrebné obmedzit konzumaciu sladkych jeddal, tukov asoli, aby sa
minimalizovali vedlajsie ucinky tychto liekov.

Médze podnebie ovplyvnit priebeh choroby?

Podnebie neovplyviuje priebeh choroby. Pri postihnuti periférneho krvného
obehu, hlavne v prstoch rik a néh pri vaskulitide, mbéze chlad zhorsit stav
pacienta.

Infekcie a ockovanie

Niektoré infekéné choroby maju zavaznejsi priebeh u pacientov lie¢enych
imunosupresivnymi liekmi. V pripade kontaktu s ovCimi kiahfami alebo
s pasovym oparom je nutné okamzite kontaktovat lekara, ktory zabezpedi
podanie protivirusovych liekov a/alebo Specifickej proti-virusovej protilatky.
Riziko vzniku beznych infekcii je u lieCenych deti o niec¢o vyssSie. U tychto deti
moézu vznikndt aj netypické infekcie spbsobené mikroorganizmami, ktoré
nenapadaji jedincov so spravne fungujlcim imunitnym systémom. Zivot
ohrozujicou komplikdciou modze byt plicna infekcia spdsobena baktériou
Pneumocystis, preto je niekedy nutné dlhodobo preventivne uzivat antibiotika
(kotrimoxazol).

Podanie zivych vakcin (napr. mumps, osypky, rubeola, detska obrna,
tuberkuldza) je u imunosuprimovanych pacientov nutné odlozit.

Sexualny Zivot, tehotnost, antikoncepcia.

Dospievajuci so sexualnou aktivitou musia pouzivat G¢innd antikoncepciu,
pretoze vacsina liekov moze poskodit vyvijajuci sa plod. Objavuju sa obavy, ze
niektoré cytotoxické lieky (hlavne cyklofosfamid) mozu ovplyvnit plodnost.
Tento ucinok zavisi hlavne na celkovej (kumulativnej) davke lieku uzitej pocas
celého trvania lieCby a objavuje sa menej Casto, ak sa liek podava u deti
a dospievajucich.

POLYARTERITIS NODOSA

Co to je?

Polyarteritis nodosa (PAN, mnohopocCetny uzlovity zapal tepien) je typ
vaskulitidy, ktora desStruuje cievnu stenu (nekrotizujuca vaskulitida)
a postihuje hlavne stredné a malé tepny. Postihnuta je cievna stena mnohych
tepien (,poly" arteritida) v nesuvislych Usekoch. Zapalené Casti cievnej steny
sU oslabené a pod tlakom krvného prudu sa v priebehu cievy tvoria malé
uzlikovité vydutiny (aneuryzmy). Z toho pochadza nazov choroby - nodosa,
teda uzlikovita. Kozna polyarteritida postihuje hlavne kozZu, nie vnutorné
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organy. Mikroskopicka polyarteritida je typ choroby, ktory postihuje drobné
cievy.

Aka casto sa vyskytuje?

PAN je v detskom veku velmi zriedkava, vyskyt sa odhaduje na jeden novy
pripad na milidn obyvatelov. Postihuje rovnako chlapcov a dievcata, Castejsie
vo veku 9 az 11 rokov. V dospelosti m0ze suvisiet s infekciou Zltacky typu B.

Aké sa hlavné priznaky?

Nakolko vSetky tkaniva a organy v tele obsahuju krvné cievy, s chorobou sa
spaja vela priznakov. Avsak, z urcitych dovodov suU niektoré tkaniva a organy
postihnuté CastejSie ako iné. NajCastejsie priznaky su:

1. pretrvavajuca horucka

2. bolesti svalov a klbov

3. bolesti brucha

4, bolestivé cervené uzlikovité kozné I|ézie, alebo iné kozné priznaky
vratane fialkastych skvrniek (livedo retikularis)

5. bolesti semennikov u chlapcov

M6zu sa vyskytovat vaskulitické kozné |ézie. Hlavne v pripade koznej
polyarteritidy mozu byt postihnuté okrajové (periférne) tepny zasobujlce prsty
rik, palce ndh, usi a nos, ¢o vedie k nedostatocnému privodu krvi s rizikom
straty tkaniva. Dieta sa neciti dobre, je unavené, letargické, chudne,
pretrvavaju zvysené teploty. Stav dietata sa véak méze zhorsit aj velmi rychlo,
bolesti su silné, rozvija sa zavazné kozné postihnutie a slabost. Nakolko sa
vSetky tieto priznaky vyskytuju u mnohych inych detskych chorbb, diagndza sa
stanovi vyluc¢enim inych moznosti, hlavne infekcii. Postihnutie obli¢iek sa moze
prejavit pritomnostou krvi a bielkovin v modi, a/alebo vysokym krvnym tlakom
(hypertenzia). Pri mikroskopickej polyarteritide vznikd najcastejsie postihnutie
obliCiek a pluc. PosSkodenie tepien zasobujlucich traviaci systém casto
spbsobuje bolesti brucha, ako aj narusenie crevnych pohybov a poruchy
vstrebavania zivin. Aj nervovy systém, ako kazdy iny organ, mdze byt roézne
tazko postihnuty. Laboratdrne vysSetrenia vykazuju zvysenu zdpalovu aktivitu
a chudokrvnost. Ak sa choroba spaja so streptokokovu infekciou, méze byt
tato taktiez dokazana v krvi.

Ako sa diagnostikuje?

PAN sa diagnostikuje vylucenim vsSetkych ostatnych moznych pricin horucky
u deti. To znamend, zZe je nutné vylUcit infekciu. Podozrenie na PAN potom
vznikd na zaklade pretrvavania hore uvedenych priznakov a dokazu zvysenej
zapalovej aktivity v krvi. Diagnéza sa potvrdi zobrazenim zuUzenych
a vyklenutych Usekov (aneuryziem) krvnych ciev pri angiografickom vysetreni.
Pritomnost zapalu krvnych ciev v bioptickej vzorke tkaniva koze alebo oblicky
moze taktiez potvrdit diagndzu.
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TAKAYASUOVA ARTERITIDA

Co to je?

Takayasuova arteritida (TA) postihuje predovsetkym velké tepny, hlavne
srdcovnicu a jej vetvy, ako aj vetvy hlavnej plicnej tepny. Niekedy sa nazyva
aj ,granulomatdézna" - uzlikovita, alebo ,velkobunkova" arteritida. Tieto nazvy
popisuju hlavné mikroskopické znaky TA - malé uzlikovité lézie, ktoré sa tvoria
okolo zvlastnych velkych buniek v stene tepny.

Ako casto sa vyskytuje?

Hoci celosvetovo je TA tretou naj¢astejSou systémovou vaskulitidou u deti (po
Henochovej-Schénleinovej purpure  a Kawasakiho chorobe), v bielej
(kaukazskej) populacii je exrémne vzacna. Postihuje CastejSie dievéata ako
chlapcov.

Aké su hlavné priznaky?

Medzi vCasné priznaky choroby patri horacka, nechutenstvo, chudnutie, bolesti
svalov a klbov, nocné potenie. Laboratérne ukazovatele aktivity zapalu su
zvysené. Ako zapal tepien postupuje, objavuju sa priznaky znizeného
prekrvenia. Castymi priznakmi su: strata pulzu na koncatinach, rozdielny tlak
krvi na jednotlivych koncatindch, Selest nad zUzenymi tepnami a ostré bolest
v koncatinach (klaudikacia). Vysoky tlak krvi mdze byt spdsobeny zUzenim
tepien zasobujucich obli¢ky, bolesti na hrudniku sU prejavom postihnutia pllc.
Poruchy prekrvenia mozgu sa prejavuju réznymi neurologickymi a ocnymi
priznakmi.

Ako sa diagnostikuje?

Ultrazvukové vysetrenie dopplerovskou technikou umoznuje odhalit postihnutie
hlavnych tepien v blizkosti srdca, ale Casto nezobrazi postihnutie periférnejSich
tepien. Na zhodnotenie rozsahu postihnutia tepien je zvycajne nutné
zobrazenie vsetkych hlavnych tepien (pan-aortografia) ako aj plucnych tepien
(plucna angiografia).

WEGENEROVA GRANULOMATOZA

€o to je?Wegenerova granulomatdéza (WG) je chronicka systémova vaskulitida
postihujuca malé a stredné tepny najcastejSie v hornych dychacich cestach
(nos, prinosové dutiny), dolnych dychacich cestach (pluca) a v oblickach.
Pojem ,granulomatéza™ vyjadruje mikroskopicky vzhlad zapalovych lézii ktoré
vytvaraju viacvrstvové uzliky v a okolo ciev.
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Ako casto sa vyskytuje? Je choroba v detskom veku odliSna od choroby
u dospelych?

WG je zriedkava choroba hlavne v detstve. Odhadovany pocet novych
pacientov za rok je priblizne 1 az 2 na 1 miliéon deti. Viac ako 97% percent
hldsenych pripadov sa vyskytuje v bielej (kaukazskej) populéacii. Obe pohlavia
sU v detstve postihnuté rovnako, hoci v dospelosti si muzi postihnuti o nieco
CastejSie ako zeny.

Aké su hlavné priznaky?

U vacsiny pacientov sa choroba prejavi upchatymi prinosovymi dutinami,
pricom stav sa nezlepsSuje pri antibiotickej a lokalnej liecbe. Nosova priehradka
je nachylnejSia k tvorbe chrast a vriedkov a ku krvacaniu, ¢o niekedy
spbsobuje deformitu nosa sedlového tvaru. Zapal dychacich ciest pod Urovnou
hlasiviek méze zapricinit zGzZenie priedusnice, ktoré sa prejavi zachripnutym
hlasom a stazenym dychanim. Pritomnost zapalovych uzlikov v plicach
vyvolava priznaky zapalu plic ako su kasel, bolesti na hrudnika, stazené
dychanie. Postihnutie obliCiek sa zo zaciatku vyskytuje iba u malej casti
pacientov, avSak pri postupe choroby sa objavuje CastejSie. Zapalové tkanivo
sa mdze hromadit za o¢ami a tym ich vytla¢at dopredu (protruzia), alebo sa
hromadi v strednom uchu. Celkové priznaky ako su chudnutie, Unavnost,
horiacka alebo nocné potenie su bezné, vyskytuje sa tiez kozna vaskulitida,
bolesti klbov alebo artritida. Opisana Skdla organovych priznakov nie je
pritomna v plnom rozsahu u kazdého pacienta. Takzvana limitovana
(obmedzena) WG postihuje iba oCnicu a dychaci systém bez postihnutia
obliciek.

Ako sa diagnostikuje?

Klinické priznaky zapalovych Iézii v hornych a dolnych dychacich cestach spolu
s postihnutim obliciek, ktoré sa prejavuje pritomnostou krvi a bielkovin v modi
a zvysSenou koncentraciou latok vylucdovanych oblickami v krvi (mocovina,
kreatinin), vzbudzuju podozrenie na WG. VySetrenie krvi zvycajne preukaze
zvySenie nespecifickych parametrov zapalu (sedimentacia Cervenych krviniek,
CRP), u vacsiny pacientov mozno dokazat pritomnost protilatky nazyvanej
ANCA (protilatka proti cytoplazme bielych krviniek).

Iné vaskulitidy a podobné choroby

1. Kozna leukocytoklasticka vaskulitida (tiez znama ako alergicka alebo
hypersenzibilna vaskulitida) zvycajne predstavuje zapal krvnych ciev
spdsobeny neprimeranou reakciou na alergicky podnet. Castym spustacom
tejto vaskulitidy u deti su lieky a infekcie. ZvycCajne postihuje malé cievy a ma
typicky mikroskopicky obraz pri vySetreni koznej bioptickej vzorky.

2. Hypokomplementemicka urtikarialna vaskulitida je charakterizovana
rozsiahlym koznym vysevom, Casto svrbivym, ktory sa podoba na alergické
vyrazky, ale nemizne tak rychlo. Tento nadlez je sprevadzany znizenou
koncentraciou komplementu v krvi.
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3. Churgov-Straussov syndrom (alergicka granulomatdza) je mimoridne
vzacny typ vaskulitidy detského veku. ROzne priznaky vaskulitidy na kozZi a
vnutornych organov doprevadza astma a zvyseny pocet jedného typu bielych
krviniek nazyvanych eozinofily.

4, Primdrna angiitida centrdlneho nervového systému postihuje vyluéne
malé a stredné tepny mozgu. Hlavné neurologické priznaky su krée a mozgova
mfrtvica.

5. Coganov syndrom je vzacna choroba charakterizovana postihnutim oci a
vnutorného ucha s fotofdbiou (neznasanlivost svetla), zavratmi a stratou
sluchu. M6zu byt pritomné aj priznaky rozsirenej vaskulitidy.
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