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6. ZAPALENIA NACZYN ZWIAZANE Z PRZECIWCIALAMI
PRZECIWCYTOPLAZMATYCZNYMI: ziarniniakowatos¢ z
zapaleniem naczyn (ziarniniak Wegenera, ZZN) i mikroskopowe
zapalenie naczyn (MZN)

6.1 Co to jest?

ZZN jest przewlektym uktadowym zapaleniem naczynh, atakujgcym
gtébwnie mate naczynia krwionosne i tkanki gérnych drég oddechowych
(nosa i zatok), dolnych drég oddechowych (ptuc) i nerek. Okreslenie
»Ziarniniakowatos¢" odnosi sie do mikroskopowego wyglagdu zmian
zapalnych, ktére tworzg mate, wielowarstwowe guzki wewnatrz i wokot
naczyn.

MZN atakuje mniejsze naczynia. W obydwu tych chorobach wystepuja
przeciwciata nazywane przeciwcytoplazmatycznymi (ang. Anti-
Neutrophil Cytoplasmic Antibody; ANCA), stad mowa o chorobach
zwigzanych z przeciwciatami przeciwcytoplazmatycznymi.

6.2 Jak czesto choroba wystepuje? Czy choroba przebiega
inaczej u dzieci i u dorostych?

ZZN jest rzadkg chorobg, zwtaszcza w okresie dziecinstwa. Faktyczna
czestosc jej wystepowania nie jest znana, ale najprawdopodobniej liczba
nowych pacjentédw w ciggu roku nie przekracza jednego na milion
dzieci. Ponad 97% zgtoszonych przypadkdéw wystepuje u oséb rasy
biatej (kaukaskiej). W przypadku dzieci obie ptcie chorujg tak samo
czesto, natomiast wsréd dorostych mezczyzni zapadajg na te chorobe
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nieco czesciej niz kobiety.

6.3 Jakie sa gtowne objawy choroby?

U duzej grupy pacjentéw chorobie towarzyszy przekrwienie zatok, ktére
nie zmniejsza sie pod wptywem antybiotykédw ani lekéw zmniejszajgcych
przekrwienie. Istnieje tendencja do powstawania strupéw na
przegrodzie nosowej, pojawiania sie krwawienia i owrzodzen, ktére
czasem mogg powodowac deformacje zwane nosem siodetkowatym.
Stany zapalne drég oddechowych ponizej strun gtosowych mogg
powodowad zwezenie tchawicy, co wywotuje chrype oraz problemy z
oddychaniem. Obecnos¢ guzkéw zapalnych w ptucach powoduje objawy
zapalenia ptuc z dusznoscia, kaszlem i bolem w klatce piersiowe;.
Poczatkowo zajecie nerek ma miejsce u niewielkiej liczby pacjentow, ale
W miare postepowania choroby staje sie coraz czestsze, powodujgc
nieprawidtowosci w wynikach badan moczu i krwi pod katem pracy
nerek, a takze nadcisnienie tetnicze. Tkanka zapalna moze sie
gromadzi¢ za gatkami ocznymi, wypychajgc je do przodu (wytrzeszcz),
lub w uchu srodkowym, powodujgc przewlekte zapalenie ucha
srodkowego. Ogdle objawy, takie jak utrata masy ciata, zwiekszone
zmeczenie, gorgczka i nocne poty wystepujg tak samo czesto jak
roznego rodzaju objawy skérne i miesniowo-szkieletowe.

W przypadku MZN gtéwnymi zaatakowanymi narzgdami sg nerki i ptuca.

6.4 Jak diagnozuje sie te chorobe?

Kliniczne objawy zmian zapalnych gérnych i dolnych drég oddechowych
i towarzyszaca im choroba nerek objawiajgca sie obecnoscig w moczu
biatka i krwi i zwiekszonymi poziomami substancji usuwanych przez
nerki (kreatyniny, mocznika) we krwi znaczaco sugerujg ZZN.

Badania krwi wykazujg zazwyczaj podwyzszone niespecyficzne
wskazniki stanu zapalnego (OB, CRP) i podwyzszone poziomy
przeciwciat ANCA. Diagnoza moze byc¢ poparta biopsjg tkanek.

6.5 Na czym polega leczenie?

Podstawg leczenia indukcyjnego dzieciecego ZZN i MZN sa
kortykosteroidy w potgczeniu z cyklofosfamidem. Inne srodki ttumigce
reakcje uktadu odpornosciowego, takie jak rituksymab, moga zostac
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dobrane indywidualnie. Gdy stabnie aktywnos¢ choroby, kontroluje sie
ja w ramach terapii podtrzymujacej, zwykle z zastosowaniem
azatiopryny, metotreksatu lub mykofenolanu mofetylul.

Dodatkowe leczenie obejmuje antybiotyki (zwykle dtugo dziatajgcy co-
trimazol), leki obnizajgce cisnienie krwi, leki zapobiegajgce tworzeniu
sie skrzepdéw krwi (aspiryne lub leki przeciwzakrzepowe), leki
przeciwbélowe (niesterydowe leki przeciwzapalne ).
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