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7. PRIMARNA ANGIITIDA CENTRALNE) NERVOVE) SUSTAVY

7.1 Co je to?

Primarna angiitida centralnej nervovej sdstavy (PACNS) je zapalova
choroba mozgu postihujica malé alebo stredné cievy mozgu a/alebo
miechy. PriCina tejto choroby je neznama. Kontakt niektorych deti s
ovCimi kiahnami pred zacCiatkom choroby ale vyvolava podozrenie, ze
by mohlo ist o zapal spusteny infekciou.

7.2 Ako casto sa vyskytuje?
Ide o vel'mi zriedkavu chorobu.

7.3 Aké su hlavné priznaky?

Choroba mdéze zacat velmi nahle ako obrna koncatin na jednej strane
tela (mozgova mrtvica), tazko zvladnutelné krce alebo silna bolest
hlavy. Niekedy su pritomné neurcité neurologické alebo psychiatrické
priznaky ako sU zmeny nalady a spravania. Systémovy zapal
spoOsobujuci horucku a zvysenie nespecifickych parametrov zapalu v
krvi Casto chyba.

7.4 Ako sa choroba diagnostikuje?
Krvné testy a rozbor mozgomiechového moku su pri PACNS neSpecifické
a sldzia hlavne na vylucenie inych stavov, ktoré sa prejavuju
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neurologickymi priznakmi (infekcie, neinfek¢né zapaly, poruchy zo
zvyseného zrazania krvi). Hlavnymi vySetreniami su zobrazovacie
techniky mozgu a miechy. MR angiografia a/alebo konvencna
angiografia sa bezne pouzivaju na zistenie poskodenia strednych a
velkych tepien. Na zhodnotenie vyvoja choroby je potrebné dané
vysetrenia opakovat. Podozrenie na poskodenie malych ciev mozgu je
mozné vyslovit v pripade, ak sa u dietata s postupnym rozvojom inak
nevysvetlenych mozgovych Iézii nepotvrdilo poSkodenie ciev vyssSie
spomenutymi zobrazovacimi technikami. Toto podozrenie méze byt
nakoniec potvrdené biopsiou mozgu.

7.5 AKka je liecba?

V pripade rozvoja PACNS po ovcich kiahnach na zastavenie zhorsovania
stavu obycajne postacuje kratkodoba (3 mesiace) liecba
kortikosteroidmi. V pripade potreby pacient uziva aj protivirusové lieky
(acyclovir). Tento priebeh liecby kortikosteroidmi je postacujuci pre
lieCbu neprogresivnej choroby v pripade jej angiografického potvrdenia.
Ak choroba progreduje (poskodenie mozgu sa zhorSuje) je potrebné
zabréanit dalSiemu posSkodeniu mozgu intenzivnejSou terapiou pomocou
imunosupresivnych liekov. NajCastejSie sa v Uvodnej akutnej faze
choroby pouziva cyklofosfamid, ktory sa pocCas udrziavacej fazy lieCby
zameni napr. za azatioprin alebo mykofenolat mofetilu. Dalej by do
liecby mali byt pridané lieky ovplyvnujlce zrazanlivost krvi (acylpyrin
alebo protizrazanlivé lieky).
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