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4. POLYARTERITIS NODOSA

4.1 Co je to?

Polyarteritis nodosa (PAN, mnohopocetny uzlovity zapal tepien) je typ
vaskulitidy, ktora nici cievnu stenu (nekrotizujica vaskulitida) a
postihuje hlavne stredné a malé tepny. Postihnutd je cievna stena
mnohych tepien (, poly" arteritida) v nerovhnomernych Usekoch.
Zapalené Casti cievnej steny su oslabené a pod tlakom krvného pradu
sa v priebehu cievy tvoria malé uzlikovité vydutiny (aneuryzmy). Z toho
pochadza meno "nodosa", teda uzlikovita. Kozna polyarteritida
postihuje hlavne koZu a kostrovosvalové tkanivo (niekedy svaly a kiby),
nie vnutorné organy.

4.2 Ako casto sa vyskytuje?

PAN je v detskom veku vel'mi zriedkava, vyskyt sa odhaduje na jeden
novy pripad na milion obyvatelov roCne. Postihuje rovnako casto
chlapcov a dievcata, CastejSie vo veku 9 az 11 rokov. U deti moze
suvisiet so streptokokovymi infekciami a omnoho zriedkavejSie s
hepatitidou B ¢i C.

4.3 Aké su hlavné priznaky?

NajCastejsimi celkovymi (systémovymi) prejavmi su pretrvavajlca
horucka, nevolnost, Unava a strata hmotnosti.

R6znorodost lokalnych prejavov zavisi na postihnutych organoch.
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Nedostatocné zdsobenie tkaniv krvou spdsobuje bolest, preto bolest na
roznych miestach moéze byt hlavnym prejavom PAN. U deti je Casta
bolest svalov a kibov, rovnako ako aj bolest brucha v désledku
poskodenia artérii zasobujucich crevo. U chlapcov sa poskodenie ciev
semmenikov prejavi rovnako ich bolestou. Na kozi sa choroba moéze
prejavit roznymi zmenami od nebolestivych vyrazok r6zneho vzhladu
(napr. bodkovitad vyrazka s nazvom purpura, fialkasté mramorovanie
koze s ndzvom livedo reticularis) po bolestivé kozné uzliky dokonca
vredy alebo gangrénu (Uplna strata zasobenia krvou sp6sobujica
znic¢enie okrajovych casti vratane prstov, palcov, usi alebo Spicky nosa).
Postihnutie obliciek sa m6ze prejavit pritomnostou krvi a bielkovin v
moci a/alebo vysokym krvnym tlakom (hypertenzia). Nervova sustava
mobze byt, ako kazdy iny orgdn, rozne tazko postihnuta. U dietata sa to
prejavi ako kr¢e, mozgova prihoda alebo iné neurologické zmeny.

V zavaznych pripadoch sa stav dietata mbze zhorsit aj vel'mi rychlo.
Laboratérne vysSetrenia obycCajne vykazuju zvysenu zapalovu aktivitu v
krvi s vysokym poctom bielych krviniek (leukocytéza) a nizkou
koncentraciou hemoglobinu (chudokrvnost).

4.4 Ako sa choroba diagnostikuje?

PAN sa diagnostikuje vylicenim vSetkych ostatnych moznych pricin
horucky u deti. To znamen3, Ze je nutné vylucit infekciu. Podozrenie na
PAN potom podporuje pretrvavanie hore uvedenych celkovych a
miestnych priznakov napriek lieCbe antibakterialnymi latkami, ktora je
bezne podavana detom s pretrvavajucou horuckou. Diagnéza sa potvrdi
zobrazenim zmien na cievach (angiografia) alebo pritomnostou zapalu v
stene cievy po vykonani biopsie tkaniva.

Angiografia je radiologickd metdda, pri ktorej sa pomocou pomocou
kontrastnej latky vstreknutej priamo do krvného priddu zobrazia cievy,
ktoré nevidiet vysetrenim beznym rontgenom. Tento sp6sob sa vola
konvencnd angiografia. Na zobrazenie ciev je mozné pouzit aj
pocitacovu tomografiu - CT angiografia.

4.5 Aka je liecba?

Kortikosteroidy ostavaju zakladnym liekom pre deti s PAN. Sp6sob
podavania (Casto priamo do zily pri vysokej aktivite choroby a neskér vo
forme tabliet), ddvka a diZka ich podavania je pre konkrétneho pacienta
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"Sitd na mieru" po dbéslednom zvazeni rozsahu a zavaznosti choroby. V
pripade izolovaného postihnutia koze a kostrovosvalovej sustavy nie je
potrebné pridavat lieky potlacajlce imunitu (imunosupresiva). Naopak,
zavazna choroba s postihnutim zivotne dblezitych organov vyzaduje
lieCbu rozsirit, obycajne o cyklofosfamid, aby sme dosiahli kontrolu nad
aktivitou choroby (tzv. indukéna faza terapie). Ak je choroba zdvazna a
neodpoveda, niekedy sa pouzivaju aj dalsie lieky vratane biologik, no
ich Uc¢innost v pripade PAN nie je eSte dostatocne prestudovana.

Po utlmeni aktivity choroby, sa ochorenie udrziava pod kontroloou
udrziavacou lieCbou, vacsinou liekmi ako azatioprin, metotrexat alebo
mykofenolat mofetilu.

Doplnkova lieCba u jednotlivych pacientov mo6ze zahrfiat penicillin (ak
ide o PAN po streptokokovej infekcii), lieky rozSirujuace krvné cievy
(vazodilatancia), lieky znizujuce krvny tlak, lieky ovplyvnujlce
zrazanlivost krvi (acylpyrin alebo protizrazanlivé lieky) a lieky proti
bolesti (nesteroidové protizapalové lieky - NSA).
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