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6. ANCA-ASOCIOVANE VASKULITIDY: Granulomatoéza s
polyangiitidou (Wegenerova, GPA) a Mikroskopicka
polyangiitida (MPA)

6.1 Co je to?

GPA je chronicka systémova vaskulitida postihujica prevazne malé
krvné cievy a tkaniva v hornych dychacich cestach (nos a prinosové
dutiny), dolnych dychacich cestach (pluca) a v oblickach. Pojem
~granulomatéza" vyjadruje mikroskopicky vzhlad zapalovych lézii, ktoré
vytvaraju malé, viacvrstvové uzliky v cievach a ich okoli.

MPA postihuje mensie cievy. U oboch chor6b suU pritomné protilatky
snazyvané ANCA (proti-neutrofilové cytoplazmatické protilatky), preto
sa tieto choroby oznacuju spolocnym pomenovanim ANCA-asociované.

6.2 Ako casto sa vyskytuje? Je choroba v detskom veku odlisSna
od choroby u dospelych?

GPA je zriedkava choroba, hlavne v detstve. Presny vyskyt je neznamy,
ale odhadovany pocet novych pacientov za rok nie je vyssi ako 1 na
milién deti. Viac ako 97% percent hlasenych pripadov sa vyskytuje v
bielej (kaukazskej) populacii. Obe pohlavia su v detstve postihnuté
rovnako casto, hoci v dospelosti sU muzi postihnuti o nieCo CastejSie ako
zeny.

6.3 Aké su hlavné priznaky?
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U velkej Casti pacientov sa choroba prejavi upchatymi prinosovymi
dutinami, pricom stav sa nezlepsuje pri antibiotickej a lokalnej lieCbe.
Nosova priehradka je nachylnejsia k tvorbe chras, vriedkov a ku
krvacaniu, €o niekedy spésobuje deformitu nosa, tzv. sedlovity nos.
Zapal dychacich ciest pod Urovniou hlasiviek méze zapricinit zizenie
priedusnice, ktoré sa prejavi zachripnutym hlasom a stazenym
dychanim. Pritomnost zapalovych uzlikov v plucach vyvolava priznaky
zédpalu pluc ako su stazené dychanie, kasSel a bolesti na hrudniku.
Postihnutie obliCiek sa zo zacliatku vyskytuje iba u malej Casti pacientov,
avsSak pri postupe choroby sa objavuje Castejsie. Spésobuje abnormalne
nalezy v moci a krvnych testoch zameranych na funkciu obliciek,
rovnako ako vysoky krvny tlak (hypertenziu). Zapalové tkanivo sa moze
hromadit za o¢ami a tym ich vytlacat dopredu (protrizia), alebo sa
hromadi v strednom uchu, kde sp6sobuje chronicky stredousny zapal.
Celkové priznaky ako su chudnutie, Unava, horidcka a nocné potenie su
bezné, rovnako ako r6zne kozné a kostrovosvalové prejavy.

Pri MPA sU hlavnymi postihnutymi organmi oblicky a pluca.

6.4 Ako sa choroba diagnostikuje?

Klinické priznaky zapalovych Iézii v hornych a dolnych dychacich
cestach spolu s postihnutim obliciek, ktoré sa prejavuje pritomnostou
krvi a bielkovin v moci a zvySenou koncentraciou latok vylucovanych
oblickami v krvi (mocovina, kreatinin), vzbudzuju silné podozrenie na
GPA.

Vysetrenie krvi zvyCajne preukaze zvysenie nespecifickych parametrov
zapalu (sedimentdcia Cervenych krviniek, CRP) a zvysené koncentracie
protildtok ANCA. Tkanivova biopsia moéze diagnézu podporit.

6.5 Aka je liecba?

Kortikosteroidy v kombinaciu s cyklofosfamidom suU zdkladnym liekom
pre induk¢nu fazu terapie deti s GPA/MPA. Na zaklade individudlnej
situacie je mozné zvazit dalSie lieky potladajuce imunitny systém, napr.
rituximab. Po utlmeni aktivity choroby nasleduje udrziavacia terapia
obycCajne pomocou azatioprinu, metotrexatu alebo mykofenolatu
mofetilu.

Doplnkova lieCba zahrna antibiotika (bezne dlhodoba liecba co-
trimoxazolom), lieky znizujuce krvny tlak, lieky ovplyvnujuce
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zrazanlivost krvi (acylpyrin alebo protizrazanlivé lieky) a lieky proti
bolesti (nesteroidové protizapalové lieky - NSA).
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