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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 napr. Takayasuova arteritida, postihuji
aortu a jeji hlavni vétve. Vaskulitidy stfednich cév typicky postihuji cévy
zasobujici ledviny, stfeva, mozek a srdce (napfr. Polyarteritis nodosa,
Kawasakiho nemoc). Vaskulitidy malych cév postihuji mensi cévy
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 tkané, protoze
ta neni dostatecné 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
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napodobovat jina, béznegjsi détska onemocnéni. Diagnéza je zalozena na
odborném posouzeni klinickych projevl spolu s vysledky krevnich a
mocovych testl a zobrazovacich vySetreni (napr. ultrazvukové,
rentgenové, pocitacova tomografie, magneticka rezonance,
angiografie). V pripadé potreby je diagnéza 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 détskad 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 lIé¢enych pacientl Ize
dosahnout zklidnéni nemoci (remise).

2.5 Jaka je lécba?

LécCba primarnich chronickych vaskulitid je dlouhodoba a komplexni.
Hlavnim cilem je co nejdrive dostat nemoc pod kontrolu (indukCni 1écba)
a udrzet tuto kontrolu dlouhodobé (udzovaci |éCba). Po celou dobu se
snazime minimalizovat rizika nezadoucich ucinkl |éCby. Lécba je volena
prisné individualné na zakladé 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 léky. Jsou voleny prisné individualné vétsinou pfi
neuspéchu bézné |éCby. Patfi mezi né novejsi biologické preparaty
(napr. TNF inhibitory a rituximab), ), colchicin a thalidomid.

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

Ke zlepseni funkce pohybového aparatu prispiva rehabilitace, zatimco
psychologicka a socialni podpora pacienta a jeho rodiny pomaha
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vyrovnat se se zatézi zplsobenou chronickou chorobou.

2.6 Co nekonvencni, alternativni lécba?

K dispozici je frada 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 Iéc¢ebnych
metod, jejichz efekt nebyl prokdzan a navic mohou byt pomérnée
narocné jak financné, tak Casove 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 |éky. VétSina
|ékart nebude proti, pokud se budete drzet jejich doporuceni. DUlezité
je pokraCovat v zavedené terapii a brat predepsané léky. Vysazenim
|éCby (zejména kortikosteroidl), ktera je potrebnéd k udrzeni nemoci pod
kontrolou, mUze byt v dobé trvani aktivity nemoci pro vase dité
nebezpelné. Otazky tykajici se IéCby vaseho ditéte vzdy proberte se
svym lékarem.

2.7 Kontrolni vysSetreni

Hlavnim d@vodem pravidelnych kontrol je priibézné hodnoceni aktivity
nemoci, Ucinnosti a pripadnych vedlejsich nezddoucich Gcinkl |éCby.
Cilem je dosahnout co nejvétsiho prinosu pro Vase dité pri minimu
nezadoucich G¢inkd 1é¢by. Cetnost a zplisob kontrol zavisi na typu a
zavaznosti 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 1ze hodnotit rdznymi zplsoby. Budete zadani o
informace tykajici se jakychkoli zmén ve stavu Vaseho ditéte a v
nékterych pripadech také o sledovani nalezl v moci 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 organovém postizeni
mohou byt nutnd dalsi specializovana vysetreni.
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2.8 Jak dlouho bude nemoc trvat?

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

2.9 Jakeé jsou dlouhodobé vyhledy (prognoéza) 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
zahdjenim 1éCby a na individualni odpovédi na IéCbu. Riziko organového
postizeni je pfimo Umérné dobé trvani aktivity nemoci. PoSkozeni
zivotné dullezitych organt mtze mit dlouhodobé néasledky. 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 IécCba. V nékterych
pripadech se stridaji obdobi remise se vzplanutim choroby, které
vyzaduje intenzivnéjsi |éCbu. Nelécené onemocnéni ma pomeérne vysoké
riziko ohrozeni zivota. Vzhledem k tomu, Ze se jedna o vzacna
onemocnéni, nejsou k dispozici presné udaje o dlouhodobé prognéze.
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