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1. CO JE VASKULITIDA

1.1 Co je to?

Vaskulitida je zanét krevnich cév. Jedna se o Sirokou skupinu
onemocneéni. Primarni vaskulitida znamend, ze céva je hlavnim mistem
chorobného procesu, bez jiného doprovodného onemocnéni. Klasifikace
vaskulitid zavisi hlavné na velikosti a druhu postizenych cév. Existuje
mnoho forem vaskulitid od mirnych po potencialné zivot ohrozujici.
Termin vzacné poukazuje na skutecCnost, ze tato skupina nemoci se u
déti vyskytuje velmi zridka.

1.2 O jak casté onemocnéni se jedna?

Nékteré primarni vaskulitidy patfi k Castym onemocnénim déti (napr.
Henoch-Schonleinova purpura a Kawasakiho nemoc), zatimco nize
uvedené nemoci jsou vzacné a jejich presny vyskyt u déti neni znam.
Rodice se obvykle setkaji s pojmem ,vaskulitida" az v momentg, kdy je
tato nemoc zjisténa u jejich ditéte. Henoch-Schoénleinova purpura a
Kawasakiho choroba jsou popsany v jiné Casti.

1.3 Jaké jsou priciny nemoci? Je dédicna? Je nakazliva? Da se ji
predchazet?

Primarni vaskulitidy se obvykle nevyskytuji u vice ¢lent jedné rodiny.
Pacient je vétSinou jediny v rodiné a je velmi malo pravdépodobné, ze
by sourozenec ditéte onemocnél stejnou chorobou. Na rozvoji nemoci se
podili kombinace rtiznorodych faktorl. Vrozené dispozice (geny),
infekce (pUsobici jako spoustéce) a dalsi faktory zevniho prostredi
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mohou hrat d@lezitou roli pfi rozvoji nemoci.

Tyto nemoci nejsou nakazlivé a neumime jim predchazet nebo je
vylécit, ale mlzeme je dostat pod kontrolu. To znamend, Ze nemoc neni
aktivni a dochazi k vymizeni jejich priznakdl. Tento stav se nazyva
remise.

1.4 Co se déje s cévou pri vaskulitidé?

Cévni sténa je napadena vlastnim imunitnim systémem organismu, coz
zpUsobi jeji otok a strukturdlni zmény. Pritok krve zdnétlivé zménénou
cévou se zpomali a mohou se zde tvorit krevni srazeniny. Toto mUze
spolecné s prosaknutim cévni stény vést k zUzeni az uzavéru cévy.
Zanétlivé bunky prestupuji z krve a shromazduji se v cévni sténé, kde
zpUsobuji dalsi poSkozeni nejen cévy, ale i okolni tkané. Tyto zmény
mUzeme pozorovat ve vzorcich ziskanych biopsii tkané.

Vlastni cévni sténa se stava vice propustnou, takze tekutina mdze
unikat z krve do okolni tkané a zpUsobit otok. V dlsledku téchto faktor(
vznikaji rlizné typy koznich projevu, které u této skupiny onemocnéni
vidame.

Snizené pfivod krve zdzenou nebo uzavrenou cévou, nebo vzacnegji
krvaceni pri prasknuti cévy, mize poskodit okolni tkdné. Zavaznou
situaci je postizeni cév zasobujicich zZivotné dilezité organy jako mozek,
ledviny, plice nebo srdce. Generalizovana (systémova) vaskulitida je
obvykle doprovazena rozsahlym uvolnénim zanétlivych molekul, které
vyvolaji celkové priznaky jako horecka, slabost a zvyseni laboratornich
zanétlivych ukazatel(: sedimentace erytrocytl (FW), C - reaktivni
protein (CRP). Tvarové zmény velkych arterii mohou byt zobrazeny
angiografickym vysetrenim ( radiologické vysetreni umoznujici zobrazit
cévy).

2. DIAGNOZA A TERAPIE

2.1 Jakeé jsou typy vaskulitid? Jak se vaskulitidy klasifikuji?
Vaskulitidy u déti se klasifikuji podle velikosti postizenych cév.
Vaskulitidy velkych cév, jako napf. Takayasuova arteritida, postihuji
aortu a jeji hlavni vétve. Vaskulitidy stfednich cév typicky postihuji cévy
zasobuijici ledviny, stfeva, mozek a srdce (napr. Polyarteritis nodosa,
Kawasakiho nemoc). Vaskulitidy malych cév postihuji mensi cévy
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vCetné kapilar (napr. Henoch- Schonleinova purpura, granulomatéza s
polyangiitidou, eozinofilni granulomatéza, kozni leukocytoklasticka
vaskulitida, mikroskopicka polyangiitida).

2.2 Jaké jsou hlavni projevy?

Projevy nemoci se liSi v zavisloti na poctu postizenych cév (rozsahlé
nebo jen nékolik mist), na jejich umisténi (zivotné dllezité organy jako
mozek a srdce na rozdil od klize nebo svalu) a na stupni omezeni
krevniho zasobeni. Stupen krveniho zasobeni je variabilni od
prechodného mirného snizeni krevniho prdtoku az po Uplny uzavér
cévy. V misté Uplného uzavéru cévy dochazi k poskozeni tkane, protoze
ta neni dostate¢né zdsobend kyslikem a zivinami. Toto m{ze vést az k
naslednému jizveni tkané. Stupen poruchy funkce tkané nebo organu
zavisi na rozsahu poskozené tkané. Typické projevy jsou popsany u
jednotlivych onemocnéni nize.

2.3 Jak se vaskulitidy diagnostikuji?

Diagndza vaskulitid obvykle neni jednoducha. Jejich priznaky mohou
napodobovat jina, bézneéjsi détska onemocnéni. Diagnéza je zaloZzena na
odborném posouzeni klinickych projevi spolu s vysledky krevnich a
mocovych testl a zobrazovacich vySetreni (napr. ultrazvukové,
rentgenové, pocitacova tomografie, magneticka rezonance,
angiografie). V pripadé potreby je diagndza potvrzena biopsii postizené
a nejlépe dostupné tkané nebo organu. Vzhledem k ojedinélému
vyskytu téchto nemoci u déti je vétSinou nezbytné vysetreni ditéte na
specializovaném pracovisti, kde je provozovana déetska revmatologie a
jiné pediatrické specializované podobory stejné jako vyborné
zobrazovaci zazemi.

2.4 Daji se vaskulitidy lécit?

Ano, dnes se vaskulitidy daji |éCit, ackoli nékteré komplikované pripady
predstavuji opravdovou vyzvu. U vétsiny lIéc¢enych pacientl Ize
dosahnout zklidnéni nemoci (remise).

2.5 Jaka je lécbha?
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LécCba primarnich chronickych vaskulitid je dlouhodobd a komplexni.
Hlavnim cilem je co nejdrive dostat nemoc pod kontrolu (indukcni 1éCba)
a udrzet tuto kontrolu dlouhodobé (udzovaci IéCba). Po celou dobu se
snazime minimalizovat rizika nezddoucich ucink( 1é¢by. Lécba je volena
prisné individualné na zdkladé véku pacienta a zavaznosti nemoci.

V navozeni remise onemocnéni je nejucinnéjsi kombinace
imunosupresivnich 1ékd jako cyklofosfamid, kortikosteroidy.

Léky pouzivané v udrzovaci fazi |éCby zahrnuji: azathioprine,
metotrexat, mykofenolat mofetil a nizké davky prednisonu. K potlaceni
aktivity imunitniho systému a zastaveni zanétu mohou byt pouzity
nékteré jiné |éky. Jsou voleny prisné individualné vétsinou pfi
neuspechu bézné IéCby. Patri mezi né novéjsi biologické preparaty
(napr. TNF inhibitory a rituximab), ), colchicin a thalidomid.

Pri dlouhodobé 1éCbé kortikosteroidy je nutna prevence ridnuti kosti
dostateCcnym prijmem vapniku a vitaminu D. Nékdy mohou byt
predepsany léky ovliviujici srazeni krve (napr. nizké davky aspirinu
nebo Iéky na redéni krve, antikoagulancia) a v pripadé zvySeného
krevniho tlaku také lIéky k jeho snizeni.

Ke zlepseni funkce pohybového aparatu pfispiva rehabilitace, zatimco
psychologickd a socialni podpora pacienta a jeho rodiny pomaha
vyrovnat se se zatézi zplisobenou chronickou chorobou.

2.6 Co nekonvencni, alternativni lécbha?

K dispozici je rada doplnkovych a alternativnich [é¢ebnych moznosti,
coz mize byt pro pacienty i jejich rodiny matouci. Premyslejte pozorné
o rizicich a prinosech spojenych s pouzitim neprovérenych Iécebnych
metod, jejichz efekt nebyl prokazan a navic mohou byt pomérné
narocné jak financné, tak ¢asove a zvysuji tim celkovou zatéz ditéte |
rodiny. Pokud budete chtit prozkoumat moznosti alternativni terapie,
prosim prodiskutujte tyto je nejdriv s vasim détskym revmatologem.
Nékteré tyto metody neni vhodné kombinovat s béznymi Iéky. VétSina
|ékart nebude proti, pokud se budete drzet jejich doporuceni. Dllezité
je pokraCovat v zavedené terapii a brat predepsané léky. Vysazenim
|éCby (zejména kortikosteroidl), kterd je potrebnéa k udrzeni nemoci pod
kontrolou, mUze byt v dobé trvani aktivity nemoci pro vase dité
nebezpecné. Otazky tykajici se 1éCby vaseho ditéte vzdy proberte se
svym lékarem.

4/15



2.7 Kontrolni vysSetreni

Hlavnim d@vodem pravidelnych kontrol je priibézné hodnoceni aktivity
nemoci, ucinnosti a pripadnych vedlejsich nezadoucich Gcinkd 1éc¢by.
Cilem je dosahnout co nejvétsiho prinosu pro Vase dité pri minimu
nezadoucich G&inkl 1é¢by. Cetnost a zplsob kontrol zavisi na typu a
zdvaznosti onemocnéni a na uzivanych lécich. V ¢asnych stadiich
nemoci probihaji casté ambulantni kontroly, v tézsich pripadech je
vhodny pobyt v nemocnici. Frekvence kontrol se obvykle snizi, jakmile
se podafi nemoc zklidnit.

Aktivitu vaskulitid Ize hodnotit rznymi zplsoby. Budete zZadani o
informace tykajici se jakychkoli zmén ve stavu Vaseho ditéte a v
nékterych pripadech také o sledovani nalezli v moc¢i pomoci
diagnostickych prouzkl nebo méreni krevniho tlaku. Podrobné klinické
vySetreni spolu s rozborem potizi Vaseho ditéte jsou zakladem
hodnoceni aktivity onemocnéni. Vysetreni krve a moci dale pomaha
posoudit celkovou aktivitu zanétu, zmény ve funkci organt a mozné
vedlejsi nezadouci Ucinky 1éCby. V zavislosti na orgdnovém postizeni
mohou byt nutnd dalsi specializovana vysetreni.

2.8 Jak dlouho bude nemoc trvat?

Vzacné primarni vaskulitidy patri mezi dlouhodoba, nékdy celozivotni
onemocneéni. Mohou zacinat jako akutni, vazny nebo dokonce zivotu
nebezpeclny stav a nasledné se rozvinou do chronického onemocnéni.

2.9 Jaké jsou dlouhodobé vyhledy (prognéza) nemoci?

Progndza vzacnych primarnich vaskulitid je velmi individualni. Zavisi
nejen na typu a velikosti postizené cévy, na pritomnosti organového
postizeni, ale také na dobé, ktera uplyne mezi zacatkem nemoci a
zahajenim |éCby a na individualni odpovédi na |éCbu. Riziko organového
postizeni je pfimo Umérné dobé trvani aktivity nemoci. PoSkozeni
zivotné dllezitych orgdnt mtze mit dlouhodobé nasledky. Pri véasné a
vhodné zvolené |écbé je Casto dosazeno zklidnéni nemoci (remise) v
pribéhu jednoho roku. Tato remise mUze byt dlouhodobd i celozivotni,
ale Casto je k jejimu udrzeni nutna trvald udrzovaci IéCba. V nékterych
pripadech se stridaji obdobi remise se vzplanutim choroby, které
vyzaduje intenzivnéjsi |éCbu. NeléCené onemocnéni ma pomeérne vysoké
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riziko ohrozeni zivota. Vzhledem k tomu, Ze se jedna o vzacna
onemocneéni, nejsou k dispozici prfesné udaje o dlouhodobé prognéze.

3. KAZDODENNI ZIVOT

3.1 Jak muze nemoc ovlivnit kazdodenni Zivot ditéte a jeho
rodiny?

Pocatecni obdobi nemoci, kdy se dité neciti dobre a kdy se provadi rada
vySetreni ke stanoveni diagnézy, je obvykle velmi narocné pro celou
rodinu.

Pro lepsi spolupraci pri diagnostickych a IéCebnych procedurach je
dilezité, aby dité a jeho rodi¢e porozuméli podstaté onemocnéni a jeho
|éCbé. Pokud se nemoc podari dostat pod kontrolu, je mozny navrat k
béZznému zplsobu Zivota.

3.2 Co skola?
Jakmile to stav dovoli a nemoc je pod kontrolou, vraci se dité k
pravidelné skolni dochdzce. Je nezbytné informovat Skolu o zdravotnim
stavu ditéte.

3.3 Co sport?

Jakmile je nemoc pod kontrolou, je velmi dobre, kdyz dité podporujeme
v Ucasti v jeho oblibené sportovni ¢innosti.

Podle pritomnosti postizeni orgadnd, stavu svall, kloubl a kostni hmoty
(mUze byt ovlivnéna predchozim uzivanim kortikosteroid{) se mohou
liSit jednotliva doporuceni pro vhodnou sportovni aktivitu.

3.4 Jak je to se stravou?

Nebyl prokazan vliv speciadlni diety na pribéh a prognézu onemocnéni.
Pro rostouci détsky organismus je doporuc¢ovana pestra, vyvazena
strava s dostatkem bilkovin, vapniku a vitaminU. Pokud dité uziva
kortikosteroidy, je vhodné omezit prijem cukrd, tuk@ a soli,
minimalizujeme tak riziko rozvoje vedlejsich nezadoucich Gcinkda.
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3.5 Muze poéasi/podnebi ovlivnit pradbéh nemoci?

Pocasi ani podnebi prlibéh nemoci vyrazné neovliviiuje. V nékterych
pfipadech, zejména pokud je porusena cirkulace krve a vaskulitida je
lokalizovana na prstech rukou a nohou, mlze chlad zhorSovat projevy
nemoci.

3.6 Co infekce a oc¢kovani?

Nékteré infekce mohou mit u déti IéCenych imunosupresivnimi |éky
zavaznéjsi pribéh. V pripadé kontaktu s planymi neStovicemi nebo
jedincem s pasovym oparem je treba neprodlené vyhledat |ékare, ten
rozhodne o pripadné |éCbé protivirovymi Iéky nebo imunoglobulinem. U
déti s potlacenou funkci imunitniho systému se mohou rovnéz objevit
infekce zplsobené méné typickymi mikroorganismy, které u jedincl s
plné funkcni imunitou nemoc nevyvolaji. Zejména infekce plic
zplsobena bakterii Pneumocystis mize byt Zivot ohrozujici. Proto je v
nékterych pripadech doporucovana dlouhodoba zajistovaci |éCba
antibiotiky (co-trimoxazol).

Ockovani zivymi vakcinami (napr. proti priusnicim, spalnickam,
zardénkam, tuberkuldze, peroralni vakcina proti détské obrné) je treba
u déti IéCenych imunosupresivnimi léky odlozit.

3.7 Co sexualni zivot, téhotenstvi, antikoncepce?

Vétsina Iékd pouzivanych k 1é¢bé vaskulitid mUze poskozovat vyvijejici
se plod, proto jsou u sexualné aktivnich adolescentl ddllezitd vhodné
zvolena antikoncepcni opatreni. Naopak nékteré cytotoxické léky
(hlavné cyklofosfamid) mohou teoreticky ovlivihovat schopnost pocit
dité (fertilitu). Toto riziko zavisi hlavné na celkové (kumulativni) davce
|éku prijatého po celou dobu IéCby a je méné vyznamné u déti a
adolescentd.

4. POLYARTERITIS NODOSA

4.1 Co to je?

Polyarteritis nodosa (PAN) je druh destruujici (nekrotizujici) vaskulitidy,
kterd poskozuje cévni sténu hlavné strednich a malych tepen. Pojem
"poly" znamena, Ze je postizeno mnoho tepen v rliznych mistech jejich
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pribéhu. Zanétem postizené Useky cévni stény se stanou slabsi a
vlivem tlaku proudici krve se mohou tvorit vyduté (aneurysmata)
podobna uzlik@im. Odtud pochazi ndzev nodosa (uzlovitd). Kozni
polyarteritida postihuje zejména tepny v kUzi, svalech a pojivové tkani
(nékdy i samotné svaly a klouby), ale nepostihuje vnitfni organy.

4.2 O jak casté onemocnéni se jedna?

PAN je u déti velmi vzacné onemocnéni, vyskyt se odhaduje na nékolik
novych pripadd na 1 milion osob za rok. Postihuje ve stejné mire
chlapce a divky, nejc¢astéji ve véku 9-11 let. Vyskyt mlze souviset se
streptokokovou infekci, méné Casto s infekci virem hepatitidy B a C.

4.3 Jaké jsou hlavni priznaky?

Nejcastéjsimi celkovymi priznaky jsou déle trvajici horecka, malatnost,
Unava a Ubytek hmotnosti.

Jednotlivé lokalni priznaky jsou r@iznorodé a zavisi na typu postizeného
orgdnu. Nedostatecné prokrveni tkdné zpUlsobuje bolest, proto byvé
bolest v rlzné lokalizaci hlavnim priznakem. Bolest svalG a kloub( je u
déti stejné ¢astd jako bolest bricha, ta je zplsobena postizenim tepen
zasobujicich streva. Pri postizeni tepen zasobujicich varlata, se objevuje
u chlapcd bolest Sourku. Kozni projevy mohou byt velmi rlznorodé od
nebolestivé vyrazky, purpury, mramorovani kize (livedo reticularis) az
po bolestivé uzly, viedy nebo odumreni tkané s rizikem jeji ztraty (pfri
Uplném nedokrveni zejména koncovych casti téla jako jsou prsty na
rukou, nohou, usi, Spicka nosu). Postizeni ledvin se mize projevit
pritomnosti krve nebo bilkoviny v moci a/nebo zvysenym krevnim
tlakem (hypertenzi). PAN mUtze v rlizné mire postihovat i nervovy
systém, coz se projevi kfeCemi, mozkovou prihodou a jinymi
neurologickymi zménami.

V nékterych zavaznych pripadech se mlze zdravotni stav horsit velmi
rychle. Pfi laboratornim vysSetreni krve obvykle nachazime zvysené
znamky zanétu, zvysené mnozstvi bilych krvinek a snizené mnozstvi
cerveného krevniho barviva - hemoglobinu (anémie).

4.4 Jak se PAN diagnostikuje?
Pro potvrzeni diagndzy PAN je nutné vyloucit jiné mozné pricCiny
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protrahované horecky, zejména infekce. Diagndzu podporuje
pretrvavani celkovych a mistnich priznakd navzdory antibiotické 1é¢bé,
ktera je obvykle zahajena pfi podezreni na infekci. Diagnéza je
potvrzena prikazem typickych zmén tepen pri zobrazovacim vysetreni
(angiografii) nebo pri histologickém vysetreni vzorku tkané ziskaného
biopsii.

Angiografie je radiologickd metoda, ktera pomaha zobrazit na bézném
rentgenovém snimku neviditelné cévy pomoci aplikace kontrastni latky
pfimo do krevniho obéhu. Tato metoda se nazyva konvencni
angiografie. Je mozné provést i pocitacovou tomografii (CT angiografie).

4.5 Jaka je lécba?

Hlavnim Iékem pouzivanym k |éCbé PAN u déti jsou kortikosteroidy.
ZpUlsob podani (zpocatku u aktivni nemoci obvykle primo do Zily,
pozdéji v tabletach), davka a délka IéCby je volena individualné v
zavislosti na rozsahu a zavaznosti onemocnéni. Pokud je nemoc
omezena jen na kUzi a pohybovy aparat, nejsou obvykle potreba jiné
|éky potlacujici funkci imunitniho systému. Naopak pri zdvazném
prdbéhu onemocnéni s postizenim zivotné dilezitych orgadnd je k
uvedeni nemoci do klidové faze nutné Casné zahajeni dalsi 1éCby
(obvykle cyklofosfamid) - indukcni faze 1éCby. Ve velmi vaznych
pripadech, pokud se nedari dostat nemoc pod kontrolu, mohou byt
pouzity biologické léky), ale jejich ucinek dosud nebyl oficialné
prokazan.

Jakmile je aktivita nemoci potlacena, udrzujeme nemoc pod kontrolou
pomoci udrzovaci IéCby, ve které se pouziva azathioprin,
metotrexatnebo mykofenolat mofetil.

Podle individualni potfeby jsou pridavany dalsi Iéky jako penicilin v
pripadé poststreptokokového onemocnéni, léky rozsirujici cévy
(vazodilatatory), Iéky snizujici krevni tlak, |éky proti srazeni krve
(aspirin, antikoagulancia), Iéky proti bolesti (nesteroidni protizanétlivé
léky, NSAID).

5. TAKAYASUOVA ARTERITIDA

5.1 Co to je?
Takayasuova arteritida (TA) postihuje hlavné velké tepny, zejména
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srdecCnici (aortu) a jeji vétve a hlavni plicni tepnu a jeji vétve. Nekdy se
radi do SirSi skupiny vaskulitid s nazvem "granulomatézni" nebo
"velkobunécné" vaskulitidy. Tyto pojmy znaci charakteristicky
mikroskopicky obraz postizené cévni stény, kde jsou mala uzlikovita
loziska kolem tzv. obrovské bunky. V laické literature je také nékdy
oznacovana jako "bezpulzovad" nemoc, protoze v nékterych pripadech
mUze vymizet tepenna pulzace na koncetinach.

5.2 Jak je onemocnéni casté?

Celosvétové je TA povazovana za relativné Castou vaskuliltidu, s
c¢etnéjsim vyskytem u asijské populace. U Evropanl je velmi vzacna.
Postihuje Casteéji adolescentni divky nez chlapce.

5.3 Jaké jsou hlavni pFiznaky?

Mezi ¢asné projevy patii horecka, nechutenstvi, hubnuti, bolesti svald,
kloubU, bolesti hlavy, no¢ni poceni. Laboratorni zndmky zanétu v krvi
jsou zvysené. Pri postupujicim zanétlivém postizeni tepny se objevuiji
pfiznaky omezeného krveniho zdsobeni. Castym podate¢nim projevem
nemoci u déti je zvyseny krevni tlak (hypertenze), ktery se objevuje v
dUsledku postizeni brisnich tepen zasobujicich ledviny. DalSimi
obvyklymi projevy jsou obtizné hmatatelny puls na tepnach koncetin,
rozdil v hodnoté krevniho tlaku na pravé a levé konceting, Selest
slySitelny stetoskopem v mistech zUzeni tepny a prudka bolest koncetin
(klaudikace). Bolesti hlavy a jiné neurologické a ocni priznaky mohou
byt projevem snizeného prokrveni mozku.

5.4 Jak se nemoc diagnostikuje?

VySetreni ultrazvukem za pouziti Dopplerovy metody (hodnoceni
pratoku krve) je vhodné zejména k vysetreni hlavnich tepennych kmend
v blizkosti srdce, Casto ale nedokaze rozpoznat postizeni perifernéjsich,
uzsich tepen.

Nejvhodnéjsi metodou k zobrazeni velkych tepen jako aorta a jeji hlavni
vetve je magnetickd rezonance (MR), ktera zobrazi strukturu tepny a
krevni prltok (MR angiografie, MRA). K zobrazeni malych cév mize byt
pouzito rentgenové vysetreni s aplikaci kontrastni latky do krevniho
obéhu. Toto nazyvame konvencni angiografii.
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Déle se vyuziva pocitacova tomografie (CT angiografie) a metody
nuklearni mediciny. Ty zahrnuji vySetreni, které nazyvame PET
(pozitronova emisni tomografie). Radiofarmakum je aplikovano do
Zilniho recisté, nasledné se snima nahromadéni radiofarmaka v mistech
aktivniho zanétu cévni stény.

5.5. Jak se nemoc léci?

Hlavnim lékem pouzivanym u déti jsou kortikosteroidy. Zplsob jejich
podani, dadvka a délka trvani 1éCby je individudIni podle rozsahu a
zavaznosti onemocnéni. V ¢asné fazi onemocnéni jsou rovnéz pouzivany
dalsi léky potlacujici funkci imunitniho systému, aby bylo mozno
podavat co nejnizéi ddvku kortikosteroidd. Casto pouzivanym lékem je
azathioprin, metotrexat nebo mykofenolat mofetil. V zdvaznych
pripadech je prvnim zvolenym |lékem cyklofosfamid, ktery ma za cil co
nejrychleji dostat nemoc pod kontrolu (indukcni terapie). Pokud neni
obvyklou Ié¢bou dosazeno remise onemocnéni, mohou byt pouzity
biologické preparaty (blokatory-TNF, tocilizumab). Jejich G¢innost u déti
s Takayasuovou arteritidou nebyla oficialné prokazana.

Podle individualni potreby jsou pridavany dalsi Iéky jako |éky rozsifujici
cévy (vazodilatatory), Iéky snizujici krevni tlak, |éky proti srazeni krve
(aspirin, antikoagulancia), Iéky proti bolesti (nesteroidni protizanétlivé
léky, NSAID).

6. ANCA-ASOCIOVANE VASKULITIDY: Granulomatoéza s
polyangiitidou (Wegenerova granulomatéza, 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 pridusnice), 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.
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6.2 Jak je onemocnéni casté? Je onemocnéni u déti odlisné od
dospélych?

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

6.3 Jakeé jsou hlavni priznaky?

U velké ¢asti pacientl zac¢ind nemoc opakovanymi projevy zanétu
vedlejsich dutin nosnich nereaguijici na antibiotika a dekongestivni
terapii. Na nosni prepéazce se tvori strupy (krusty), mize se objevit
krvédceni 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, kasel, bolest na hrudi.

Postizeni ledvin je v zac¢atku pritomno vzacné, v dalsim pribéhu 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, dnava, horecka, no¢ni poceni
stejné jako rlznorodé kozni a muskuloskeletalIni 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
priznakd 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 ocistovana v ledvinach)

V krvi jsou zvysené hodnoty zanétlivych parametrl (FW, CRP) a zvysSené
titry ANCA protilatek. Diagnéza je potvrzena histologickym vysSetrenim
vzorku z tkanové biopsie.
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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 napr.
rituximab. Jakmile je aktivita nemoci zastavena, pokracuje se v
udrzovaci |écbé ( azathioprin, metotrexat nebo mykofenolat mofetil).
Doplnujici 1é€ba zahrnuje antibiotika (obvykle dlouhodbé co-trimoxazol),
|éky snizujici krevni tlak, Iéky proti srézeni krve (aspirin,
antikoagulancia) a Iéky proti bolesti (nesteroidni protizanétlivé Iéky,
NSAID).

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 predchazi 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), kfreCemi, vyraznou bolesti hlavy, nékdy
celkovymi neurologickymi a psychiatrickymi priznaky jako je zména
nalady a chovani. VétSinou nejsou pritomny celkové projevy ve smyslu
horecky a zvysenych zanétlivych parametrd v krvi.

7.4 Jak se onemocnéni diagnostikuje?
Krevni testy a vysetreni mozkomisniho moku je nespecifické a slouzi k
vylouceni jinych pfricin, které se mohou projevit podobnymi
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neurologickymi priznaky. Hlavné se jedna o infekci, dale o jiné
neinfekcni zanétlivé onemocnéni mozku nebo poruchy krevni srazlivosti.
Hlavni metodou pouzivanou ke stanoveni diagndzy je zobrazovaci
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 ¢asovym
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 pripadé potreby se podavaji
protivirové léky (acyklovir). K |éCbé neprogredujiciho angiograficky
pozitivniho onemocnéni obvykle postaci |éCba kortikosteroidy. Pokud
nemoc progreduje (napr. mozkové léze se zhorsuiji), je nutna intenzivni
imunosupresivni 1éCba, aby se zabrdnilo poskozeni mozku. V pocatecni
akutni fazi se nejCasteji pouziva cyklofosfamid, ktery je nasledné
zameneéen za udrzovaci [éCbu (napf. azathioprin, mykofenolat mofetil).
Dale jsou k |éCbé pridavany léky ovlivAujici srazeni krve (aspirin,
antikoagulancia).

8. OSTATNI VASKULITIDY A PODOBNE STAVY

Kozni leukocytoklasticka vaskulitida (také znama jako hypersenzitivni
nebo alergickd vaskulitida) znaci cévni zanét zplsobeny neprimérenou
reakci na zevni faktor. Obvyklymi vyvolavajici Ciniteli u déti jsou Iéky a
infekce. VétSinou postihuje malé cévy, vzorek ziskany z kozni biopsie
ma charakteristicky mikroskopicky obraz.

Hypo-komplementemickd urtikarialni vaskulitida je charakteristicka
svedici generalizovanou vyrazkou, ktera neustupuje tak rychle jako
bézna alergicka kozni reakce. V krevnich testech se nachazi snizenda
hladina latky oznacCované jako komplement.

Eosinofilni polyangiitida (EPA, drive Churg-Straussové syndrom) je
extrémné vzacny typ vaskulitidy u déti. Projevuje se réiznorodymi
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koznimi priznaky, priznaky postizeni vnitfnich orgdnd, se sou¢asnym
vyskytem prlduskového astmatu. V krvi a postizenych tkanich jsou
pfitomny zvySené hodnoty jednoho typu bilych krvinek zvaného
eosinofily.

Coganlv syndrom je vzacné onemocnéni charakterizované postizenim
ocCi, vnitfniho ucha s fotofobii (precitlivélost na svétlo), zdvratémi a
poruchou sluchu. Nékdy jsou pritomny dalsi vaskulitické projevy.

Behcetova choroba je popsana zvlast v jiné Casti.
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