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7. PRIMARNI ANGIITIDA CENTRALNIHO NERVOVEHO SYSTEMU

7.1 Co to je?

Primarni angiitida centralniho nervového systému (PACNS) u déti je
zanétlivé postizeni malych a stfednich cév v mozku a paterni mise.

PriCina je nezndma, u nékterych déti pfedchazi rozvoji onemocnéni

infekce planymi neStovicemi. Infekce je proto povazovana za mozny
spoustéc zanétlivého procesu.

7.2 Jak je onemocnéni Casté?
Je to velmi vzacné onemocnéni.

7.3 Jakeé jsou hlavni priznaky?

Zacatek byva nahly, obvykle se projevi nahlou obrnou jednostrannych
koncetin (mozkova mrtvice), kfeCemi, vyraznou bolesti hlavy, nékdy
celkovymi neurologickymi a psychiatrickymi pfiznaky jako je zména
nalady a chovani. VétSinou nejsou pritomny celkové projevy ve smyslu
horecky a zvysenych zanétlivych parametr@ v krvi.

7.4 Jak se onemocnéni diagnostikuje?

Krevni testy a vysetreni mozkomisniho moku je nespecifické a slouzi k
vyloucenti jinych pricin, které se mohou projevit podobnymi
neurologickymi priznaky. Hlavné se jedna o infekci, dale o jiné
neinfekéni zanétlivé onemocnéni mozku nebo poruchy krevni srazlivosti.
Hlavni metodou pouzivanou ke stanoveni diagndzy je zobrazovaci
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vysetreni mozku a paterni michy. K zobrazeni stfednich a velkych tepen
slouzi MR angiografie (MRA) a/nebo konvencni angiografie. K posouzeni
vyvoje nemoci se provadi kontrolni zobrazovaci vysetreni s Casovym
odstupem. Pokud pfi zobrazovacim vysetreni nejsou zachyceny zadné
zmeny arterii, mohou byt postizeny pouze malé cévy. Potvrzeni PACNS s
postizenim malych cév je mozné potvrdit biopsii mozku.

7.5 Jaka je lécba?

V pripadé post-varicelového onemocnéni (po prodélanych planych
nestovicich) se podavaiji kortikosteroidy po dobu 3 mésicd, coz obvykle
vede k potlaceni aktivity nemoci. V pfipadé potreby se podavaji
protivirové léky (acyklovir). K |écbé neprogredujiciho angiograficky
pozitivniho onemocnéni obvykle postaci IéCba kortikosteroidy. Pokud
nemoc progreduje (napr. mozkové léze se zhorsuiji), je nutna intenzivni
imunosupresivni |1éCba, aby se zabranilo poskozeni mozku. V pocatecni
akutni fazi se nejCasteji pouziva cyklofosfamid, ktery je nasledné
zameéneén za udrzovaci [éCbu (napf. azathioprin, mykofenolat mofetil).
Dale jsou k |éCbé pridavany léky ovliviujici srazeni krve (aspirin,
antikoagulancia).
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