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2. DIAGNOSTIKA A LIECBA

2.1 Aké su typy vaskulitid? Ako sa klasifikuju?

Klasifikacia vaskulitid u deti je zalozend na velkosti postihnutych ciev.
Vaskulitidy velkych ciev, napr. Takayasuova arteritida, postihuje
srdcovnicu a jej hlavné vetvy. Vaskulitidy strednych ciev postihuju
typicky arterialne zasobenie obliCiek, ¢riev, mozgu alebo srdca
(Polyarteritis nodosa, Kawasakiho choroba). Choroby malych ciev
postihuju krvné cievy vratane kapilar (Henochova-Schonleinova
purpura, Granulomatéza s polyangiitidou, Churgov-Straussovovej
syndrém, Kozna leucytoklasticka vaskulitida, Mikroskopicka
polyangiitida).

2.2 Aké su hlavné priznaky?

Priznaky choroby su rézne a zavisia od mnozstva postihnutych ciev
(rozsiahla alebo iba na niekolkych miestach) a miesta postihnutia
(zivotne dblezité organy ako mozog ci srdce alebo koza Ci svaly),
rovnako ako aj od stupna znizenia zdsobovania krvou. To sa m6ze menit
od prechodného malého znizenia prietoku krvi az po kompletné
upchanie s naslednymi zmenami okolitého tkaniva v dbésledku
nedostato¢ného zasobenia kyslikom a zivinami. Tento stav mbze viest
az k zniCeniu tkaniva a hojeniu jazvou. Rozsah zni¢eného tkaniva
poukazuje na stupen funkéného poskodenia tkaniva ¢i organu. Typické
prejavy su opisané pri jednotlivych chorobach v dalSich sekciach.
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2.3 Ako sa diagnostikuju?

Diagndza vaskulitidy vacsinou nie je jednoducha. Priznaky sa mézu
podobat na rézne iné, CastejSie detské choroby. Diagnostika je zalozena
na odbornom zhodnoteni klinickych priznakov, vysledkov rozboru krvi a
mocu a zobrazovacich metéd (napr. ultrazvuk, rontgen, pocitacova
tomografia, magnetickd rezonancia, angiografia). V pripade potreby sa
diagndza potvrdi vysetrenim bioptickej vzorky tkaniva. Nakol'ko ide o
zriedkavé choroby, je ¢asto nutné odoslat dieta na vysetrenie do
Specializovaného centra, ktoré ma nielen dobré odborné zazemie v
detskej reumatoldgii a ostatnych pododboroch pediatrie, ale aj v oblasti
zobrazovacich metdd.

2.4 Daju sa liecit?

Ano, dnes uzZ je mozné vaskulitidy liedit, hoci niektoré komplikované
pripady mo6zu predstavovat skuto¢nu vyzvu. U vacsiny dobre lieCenych
pacientov sa podari dostat chorobu pod kontrolu - dosiahnut remisiu.

2.5 Aké su liecebné moznosti?

LieCba vaskulitidy je dlhodoba a komplexna. Jej hlavhym cielom je
dostat chorobu pod kontrolu ¢o najrychlejSie (indukéna faza) a
kontrolovat ju ¢o najdlhSie (udrziavacia faza), pricom sa snazime
minimalizovat neziaduce vedlajSie Ucinky liekov. Vyber vhodnej liecby
je prisne indiviudlny s prihliadnutim na vek pacienta a zavaznost
choroby.

Ako najucinnejsie v navodeni remisie sa ukdazali byt kortikosteroidy v
kombinacii s imunosupresivnymi liekmi (napr. cyklofosfamid).

V udrziavacej lieCbe sa bezne pouzivaju: azatioprin, metotrexat,
mykofenolat mofetilu a prednizén v nizkych davkach. Na utimenie
aktivovaného imunitného systému a potlacenie zdpalu sa pouziva aj
Siroka paleta inych liekov. Pouzivaju sa na prisne individualnej baze pri
neuspechu beznej liecby. Patria k nim najnovsie biologika (napr. anti-
TNF lieky a rituximab), kolchicin a talidomid.

Pri dlhodobej lie¢be kortikosteroidmi je nutné predchadzat osteporéze
dostatocnym privodom vapnika a vitaminu D. Predpisuju sa tiez lieky
ovplyvnujldce zrazanlivost krvi (napr. nizke davky acylpyrinu alebo
protizrazanlivé lieky) a v pripade vysokého tlaku krvi aj lieky, ktoré ho
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znizuj.

Rehabilitacia mo6ze byt potrebna v pripade porusenej funkcie
kostrovosvalovej sustavy, zatial Co psychologicka a socialna pomoc pre
pacienta a jeho rodinu pomdahajud zvlddat stres a napatie z chronickej
choroby.

2.6 Ako je to s alternativnou/dopinkovou liecbou?

V sucasnej dobe sa ponuka vela doplnkovych a alternativnych
liecebnych metéd, ¢o mo6ze byt pre pacientov a ich rodiny matuce.
Dobre zvazte rizika a prinos pri skdsani tychto lieCebnych metéd s
nizkou mierou dokazanej ucinnosti a vysokou mierou narocnosti, ¢i uz
pre dieta, Casovej alebo financ¢nej. Ak chcete vyskusat doplnkovu Ci
alternativnu liecbu, poradte sa najprv s vasim detskym reumatolégom.
Niektoré lieCcby mbzu interagovat so Standardnou lieCbou. Vacsina
lekarov nebude ni¢ namietat proti doplnkovym metédam a poskytne
odbornu radu. Je velmi dblezité nevysadzovat predpisanu lieCbu. V
pripade, ze je potrebné uzivat lieky, ako su kortikosteroidy, na udrzanie
choroby pod kontrolou, m6ze byt velmi nebezpelné ich vysadit ak je
choroba stale aktivna. Prosim, prediskutujte otazku liekov s lekarom
vasho dietata.

2.7 Kontroly

Hlavnym cielom pravidelnych kontrol je zhodnotenie aktivity choroby,
ucinnosti a moznych neziaducich ucinkov lieCby s cielom dosiahnut o
najvacsi prospech pre pacienta. Intervaly a rozsah kontrolnych
vysetreni zavisia od typu a zavaznosti choroby, ako aj uzivanych liekov.
Vo v€asnom stadiu choroby suU typické ambulantné navstevy, ale v
komplikovanych pripadoch méze byt potrebné aj opakované prijatie
pacienta do nemocnice. Tieto navstevy sa po dosiahnuti kontroly
aktivity choroby stavaju menej Casté.

Existuje niekol'ko spésobov hodnotenia aktivity vaskulitid. Budete
poziadany sledovat akékolvek zmeny stavu dietata a v niektorych
pripadoch aj kontrolovat mo¢ pomocou testovacich papierikov, alebo
merat tlak krvi. Podrobné klinické vysetrenie a analyza tazkosti dietata
tvoria dblezitd sucast zhodnotenia aktivity choroby. VysSetrenim krvi a
mocu sa sleduje aktivita zapalu, zmeny funkcie organov a mozné
neziaduce Ucinky liekov. V zavislosti od individualneho postihnutia

3/4



vnutornych organov je potrebné doplnit r6zne dalSie odborné a
zobrazovacie vysetrenia.

2.8 Ako dlho trva choroba?

Zriedkavé primarne vaskulitidy sU dlhodobé, ¢asto celozivotné choroby.
M6zu sa zacCat ako akutne, ¢asto zavazné az zZivot ohrozujlce stavy a
nasledne sa vyvinu do chronického stavu s nizkou aktivitou.

2.9 Aky je dlhodoby priebeh (prognéza) choroby?

Progndza zriedkavych vaskulitid je individualna. Zavisi nielen od typu a
rozsahu cievneho postihnutia a postihnutia vnatornych organov, ale tiez
aj od dizky ¢asového intervalu medzi za¢iatkom ochorenia a zac¢iatkom
lieCby, ako aj na odpovedi na lieCbu. Riziko organového poskodenia
suvisi s dizkou aktivity choroby. Podkodenie Zivotne délezitych organov
mbze mat dozivotné nasledky. Pri spravnej lieCbe sa Casto podari
dosiahnut remisiu v priebehu prvého roku. Remisia méze byt dozivotna,
ale Casto je potrebné dlhodobo pokracovat v udrziavacej lieCbe.
Obdobia remisie m6zu byt prerusené vzplanutiami choroby (relapsami),
ktoré si vyzaduju agresivnejsSiu lieCbu. Riziko smrti pacienta je pri
nelieCenej chorobe pomerne vysoké. Vzhladom na zriedkavy vyskyt
tychto chordb su vsak presné Udaje o dlhodobom vyvoji a Umrtnosti
ojedinelé.
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