&

\F\-lf
Q{r paediatric
) . . rheumatology
] o auropaan
X E society

www.printo.it/pediatric-rheumatology/CZ/intro

Vzacné primarni systémové vaskulitidy
Verze ¢ 2016

4. POLYARTERITIS NODOSA

4.1 Co to je?

Polyarteritis nodosa (PAN) je druh destruujici (nekrotizujici) vaskulitidy,
ktera poskozuje cévni sténu hlavné strednich a malych tepen. Pojem
"poly" znamena, Ze je postizeno mnoho tepen v rliznych mistech jejich
pribéhu. Zanétem postizené Gseky 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 klzi, svalech a pojivové tkani
(nékdy i samotné svaly a klouby), ale nepostihuje vnitrni 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 mize souviset se
streptokokovou infekci, méné Casto s infekci virem hepatitidy B a C.

4.3 Jakeé 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
organu. Nedostatecné prokrveni tkané zpUlsobuje bolest, proto byva
bolest v rGizné lokalizaci hlavnim priznakem. Bolest svalt a kloub{ je u
déti stejné casta jako bolest bricha, ta je zplsobena postizenim tepen
zasobujicich streva. Pri postizeni tepen zasobujicich varlata, se objevuje
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u chlapcd bolest Sourku. Kozni projevy mohou byt velmi rlznorodé od
nebolestivé vyrazky, purpury, mramorovani klize (livedo reticularis) az
po bolestivé uzly, viedy nebo odumreni tkané s rizikem jeji ztraty (pfi
Uplném nedokrveni zejména koncovych casti téla jako jsou prsty na
rukou, nohou, usi, Spi¢ka nosu). Postizeni ledvin se m{ze projevit
pritomnosti krve nebo bilkoviny v moci a/nebo zvysenym krevnim
tlakem (hypertenzi). PAN mUze 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 vysSetrfeni 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 diagnézy PAN je nutné vyloucit jiné mozné priciny
protrahované horecky, zejména infekce. Diagndézu 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
primo 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 IéCbé PAN u déti jsou kortikosteroidy.
ZpUlsob podani (zpocatku u aktivni nemoci obvykle primo do Zily,
pozdegji v tabletach), davka a délka |éCby je volena individualné v
zavislosti na rozsahu a zdvaznosti onemocnéni. Pokud je nemoc
omezena jen na klzi a pohybovy aparat, nejsou obvykle potreba jiné
|éky potlacujici funkci imunitniho systému. Naopak pri zavazném
pribéhu onemocnéni s postizenim zivotné dilezitych organd je k
uvedeni nemoci do klidové faze nutné Casné zahajeni dalsi 1éCby
(obvykle cyklofosfamid) - indukcni faze 1éCby. Ve velmi vaznych
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pripadech, pokud se nedari dostat nemoc pod kontrolu, mohou byt
pouzity biologické léky), ale jejich Uucinek dosud nebyl oficialné
prokazan.

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

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