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6. ANCA-ASOCIOVANE VASKULITIDY: Granulomatéza s
polyangiitidou (Wegenerova granulomatoza, GPA) a
Mikroskopicka polyangiitida (MPA)

6.1 Co to je?

GPA je chronicka systémova vaskulitida postihujici hlavné malé cévy a
tkané v oblasti hornich dychacich cest (nos, vedlejsi dutiny nosni, hrtan
a prtdusnice), dolnich dychacich cest (prldusky, plice) a ledvin. Pojem
"granulomatézni" se vztahuje k mikroskopickému obrazu postizené
tkané, ktery je tvoren Cetnymi malymi uzliky uvnitf a v okoli cévy.

MPA postihuje malé cévy. Obé nemoci jsou charakteristické pritomnosti
ANCA protilatek (Anti-Neutrophil Cytoplasmic Antibody), proto je radime
mezi ANCA-asociované vaskulitidy.

6.2 Jak je onemocnéni casté? Je onemocnéni u déti odlisSné od
dospélych?

GPA je vzacné onemocnéni, zvlaste v détském véeku. Presny vyskyt neni
znamy, odhaduje se, ze neni vétsSi nez 1 novy pacient na 1 milion déti
za rok. Ve vice nez 97% pripadd jsou postizeni jedinci bilé (kavkazské)
populace. U déti jsou ve stejné mire postizena obé pohlavi, u dospélych
mirné pravazuji muzi.

6.3 Jaké jsou hlavni priznaky?

U velké ¢asti pacientl zacind nemoc opakovanymi projevy zanétu
vedlejsich dutin nosnich nereagujici na antibiotika a dekongestivni
terapii. Na nosni prepazce se tvori strupy (krusty), mize se objevit
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krvaceni z nosu, vredy, které zplUsobi nasledné zborceni nosni prepazky
a vznik tzv. sedlovitého nosu.

Zanétlivé postizeni dychacich cest pod hlasivkami vede ke zUzeni
pridusnice, coz se projevi chrapotem a dychacimi potizemi. Pritomnost
zanétlivych uzlikG v plicich mdze mit podobné priznaky jako zanét plic -
dusnost, kasSel, bolest na hrudi.

Postizeni ledvin je v za¢atku pritomno vzacné, v dalSim priibéhu nemoci
je vSak Castejsi. Pritomny jsou abnormalni nalezy v mocovém
sedimentu, krevnich testech na funkci ledvin, dale hypertenze.
Zanétlivé zménéna tkan se také mize hromadit za ok¢énim bulbem a
zpUsobit jeho vytlaceni dopredu (protruze) nebo ve stfednim uchu,
Bézné jsou celkové priznaky jako hubnuti, Gnava, horecka, no¢ni poceni
stejné jako rdznorodé kozni a muskuloskeletaini projevy.

V pripadé MPA jsou postizeny zejména ledviny a plice.

6.4 Jak se onemocnéni diagnostikuje?

Podezreni na diagnézu GPA vznika na podkladé pritomnosti klinickych
priznakl zanétu v hornich a dolnich dychacich cestach, spole¢né s
projevy postizeni ledvin (pritomnost krve a bilkoviny v moci, zvysené
hodnoty latek v krvi jako urea a kreatinin - za normalnich okolnosti je
krev od téchto latek ocistovadna v ledvinach)

V krvi jsou zvysené hodnoty zanétlivych parametrt (FW, CRP) a zvysené
titry ANCA protilatek. Diagnéza je potvrzena histologickym vySetrenim
vzorku z tkanové biopsie.

6.5 Jaka je lécba?

Kortikosteroidy v kombinaci s cyklofosfamidem jsou zakladnimi léky v
indukcni fazi [éCby déti s GPA/MPA. V individualnich pripadech mohou
byt pouzity jiné léky potlacujici funkci imunitniho systému jako napt.
rituximab. Jakmile je aktivita nemoci zastavena, pokracuje se v
udrzovaci |écbé ( azathioprin, metotrexat nebo mykofenolat mofetil).
Doplnujici 1éCba zahrnuje antibiotika (obvykle dlouhodbé co-trimoxazol),
|éky snizujici krevni tlak, Iéky proti srazeni krve (aspirin,
antikoagulancia) a Iéky proti bolesti (nesteroidni protizanétlivé Iéky,
NSAID).
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