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1. CO JE VASKULITIDA

1.1 Co je to?

Vaskulitida je zapal steny krvnych ciev. Vaskulitidy predstavuju
rozsiahlu skupinu choréb. Slovo "primarne" znamena, ze krvné cievy su
hlavnym terCom choroby bez postihnutia na inych miestach. Klasifikacia
vaskulitid zavisi predovsetkym na velkosti a type postihnutych krvnych
ciev. Existuje mnozstvo réznych foriem vaskulitid, od nezavaznych az
po potencialne zivot ohrozujice choroby. Slovo "zriedkavé" poukazuje
na skutocnost, ze tato skupina choréb je v detskom veku vel'mi vzacna.

1.2 Ako casto sa vyskytuju?

Niektoré akutne primarne vaskulitidy si pomerne casté detské choroby
(napr. Henochova-Schonleinova purpura alebo Kawasakiho choroba),
naopak nizSie opisané choroby su zriedkavé a ich presny vyskyt nie je
znamy. Niekedy rodicia pocuju slovo "vaskulitida" prvykrat az po
stanoveni tejto diagndzy u ich dietata. Henochovej-Schonleinovej
purpure a Kawasakiho chorobe su venované samostatné sekcie.

1.3 Aké su hlavné priciny tychto ochoreni? Su dedic¢né? Su
nakazlivé? Mozno im predchadzat?

Primarne vaskulitidy zvyCajne nemaju rodinny vyskyt. Vo vacsine
pripadov je pacient jedinym postihnutym c¢lenom rodiny a je vel'mi
nepravdepodobné, Ze sa u surodencov zjavi rovnaka choroba. Na vzniku
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choroby sa najpravdepodobnejsie spolupodiela kombinacia réznych
faktorov. Predpoklada sa, ze pri vyvoji choroby sa uplatnuju rozlicné
gény, infekcie (fungujlce ako spustac) a faktory prostredia.

Tieto choroby nie suU nakazlivé a nie je mozné im predchadzat alebo ich
vyliecit, ale je ich mozné kontrolovat; to znamend, ze choroba je vtedy
neaktivna a jej prejavy vymiznu. Tento stav nazyvame "remisia".

1.4 Co sa stane s krvnou cievou pri vaskulitide?

Stena krvnej cievy je napadnutd imunitnym systémom, Co spbsobi jej
opuch a vedie k naruseniu jej struktdry. Tok krvi v cieve je naruseny a v
priesvite cievy sa vytvaraju krvné zrazeniny. Spolu s opuchom cievnej
steny tento stav prispieva k zuzovaniu az upchatiu cievy.

Zapalové bunky putuju z krvného pradu cez stenu cievy, ¢im dalej
poskodzuju stenu cievy ako aj okolité tkaniva. Je to viditel'né pri biopsii
(odobrati malej vzorky) tkaniva.

Cievna stena sa stava viac priepustnou, ¢o umoznuje presun tekutiny z
vnutra ciev do tkaniv obklopujucich poskodenu cievu a vznika opuch
okolitého tkaniva. Tieto Ucinky sU zodpovedné za rozne typy vyrazok a
koznych zmien, ktoré m6zeme pozorovat pri tejto skupine choroéb.
Tkaniva mo6zu byt poskodené znizenym krvnym prietokom cez z(zené
alebo upchaté cievy alebo zriedkavejSie, prasknutim cievy s krvacanim
do okolitych tkaniv. Postihnutie ciev zasobujucich zivotne délezité
organy, ako si mozog alebo srdce, mbze byt vel'mi zavaznym stavom.
RoSirena (systémova) vaskulitida je zvyCajne doprevadzana rozsiahlym
vyplavenim zapalovych molekul, ktoré sp6sobuju systémové priznaky
ako su horucka a nevolnost, ako aj abnormalne vysledky laboratérnych
testov, ktoré odzrkadluju zapal: sedimentacia cervenych krviniek (FW) a
C-reaktivny protein (CRP). Vysledné abnormality tvaru tepien mozno
zobrazit pomocou angiografie (radiologicky diagnosticky vykon, ktory
umoznuje zobrazit krvné cievy).

2. DIAGNOSTIKA A LIECBA

2.1 Aké su typy vaskulitid? Ako sa klasifikuju?

Klasifikacia vaskulitid u deti je zalozena na velkosti postihnutych ciev.
Vaskulitidy velkych ciev, napr. Takayasuova arteritida, postihuje
srdcovnicu a jej hlavné vetvy. Vaskulitidy strednych ciev postihuju
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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 ¢i 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 désledku
nedostato¢ného zasobenia kyslikom a zivinami. Tento stav mdze 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.

2.3 Ako sa diagnostikuju?

Diagndza vaskulitidy vacsinou nie je jednoduchd. Priznaky sa mézu
podobat na rézne iné, castejSie detské choroby. Diagnostika je zaloZzena
na odbornom zhodnoteni klinickych priznakov, vysledkov rozboru krvi a
mocu a zobrazovacich metéd (napr. ultrazvuk, rontgen, pocitacova
tomografia, magneticka rezonancia, angiografia). V pripade potreby sa
diagndéza 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 uz je mozné vaskulitidy liedit, hoci niektoré komplikované
pripady moézu predstavovat skutoc¢nu vyzvu. U vacsiny dobre lie¢enych
pacientov sa podari dostat chorobu pod kontrolu - dosiahnut remisiu.
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2.5 Aké su liecebné moznosti?

LieCba vaskulitidy je dlhodoba a komplexna. Jej hlavhym cielom je
dostat chorobu pod kontrolu ¢o najrychlejSie (induk¢na faza) a
kontrolovat ju o najdlhSie (udrziavacia faza), pricom sa snazime
minimalizovat neziaduce vedlajsSie ucinky liekov. Vyber vhodnej lieCby
je prisne indiviualny 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 liecbe kortikosteroidmi je nutné predchadzat ostepordze
dostatocnym privodom vapnika a vitaminu D. Predpisuju sa tiez lieky
ovplyvnujuce zrazanlivost krvi (napr. nizke davky acylpyrinu alebo
protizrazanlivé lieky) a v pripade vysokého tlaku krvi aj lieky, ktoré ho
znizuju.

Rehabilitadcia mo6ze byt potrebna v pripade porusenej funkcie
kostrovosvalovej sustavy, zatial ¢o psychologicka a socidlna pomoc pre
pacienta a jeho rodinu pomdhaju zvladat stres a napatie z chronicke;j
choroby.

2.6 Ako je to s alternativnhou/dopinkovou liecbou?

V suUcasnej dobe sa ponuka vela doplnkovych a alternativnych
lieCebnych metdd, o moéze 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 naroc¢nosti, Ci uz
pre dieta, ¢asovej alebo finan¢nej. Ak chcete vyskulsat doplnkovu Ci
alternativnu liecbu, poradte sa najprv s vasim detskym reumatolégom.
Niektoré lieCcby mbzu interagovat so Standardnou lieCbou. Vacsina
lekdrov nebude ni¢ namietat proti doplnkovym metddam 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 nebezpecné ich vysadit ak je
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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 Co
najvacsi prospech pre pacienta. Intervaly a rozsah kontrolnych
vySetreni zavisia od typu a zavaznosti choroby, ako aj uzivanych liekov.
Vo vC€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 sp6sobov 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 dblezitu 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
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.
MoOzu sa zacat ako akltne, ¢asto zavazné az zivot ohrozujlce stavy a
nasledne sa vyvinu do chronického stavu s nizkou aktivitou.

2.9 Aky je dlhodoby priebeh (prognoza) choroby?

Prognéza zriedkavych vaskulitid je individualna. Zavisi nielen od typu a
rozsahu cievneho postihnutia a postihnutia vndtornych 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. Poskodenie 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.
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Obdobia remisie mézu byt prerusené vzplanutiami choroby (relapsami),
ktoré si vyzaduju agresivnejsiu lieCbu. Riziko smrti pacienta je pri
nelieCenej chorobe pomerne vysoké. Vzhladom na zriedkavy vyskyt
tychto chorbéb su vSak presné udaje o dlhodobom vyvoji a Umrtnosti
ojedinelé.

3. KAZDODENNY ZIVOT

3.1 Ako moze tato choroba ovplyvnit kazdodenny zivot dietata
a rodiny?

Uvodna faza, kedy sa dieta neciti dobre a diagnéza este nie je
stanovena, je zvyCajne velmi naroCna pre celd rodinu.

Pochopenie choroby a jej liecby poméze rodicom a dietatu vyrovnat sa s
casto neprijemnymi diagnostickymi a lieCebnymi postupmi a ¢astym
pobytom v nemocnici. ZvycCajne sa rodinny aj Skolsky zivot normalizuje
po dosiahnuti kontroly choroby.

3.2 Ako je to so skolou?

Po dosiahnuti urcitého stupna kontroly aktivity choroby je vhodné, aby
deti navstevovali skolu tak skoro ako je to len mozné. Je dblezité
informovat Skolu o stave dietata, aby to mohla Skola zohladnit.

3.3 Ako je to so sportom?

Deti m6zu pokracovat vo svojich oblibenych Sportoch po dosiahnuti
remisie.

Individualne odpordcania sa moézu lisit podla rozsahu organového
poskodenia, vratane postihnutia svalov, kibov a kostného zdravia, ktoré
mobze byt ovplyvnené predchadzajldcou lieCbou kortikosteroidmi.

3.4 Ako je to s diétou?

Neexistuju dokazy o tom, ze Specialne diétne postupy ovplyvnuji
priebeh choroby a jej prognézu. Pre rastlce deti je vhodna racionalna,
vyvazena strava s dostatoCnym obsahom bielkovin, vapnika a
vitaminov. U deti lieCenych kortikosteroidmi je potrebné obmedzit
konzumaciu sladkych jedal, tukov a soli, aby sa minimalizovali vedlajSie
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ucinky tychto liekov.

3.5 MoOze podnebie ovplyvnit priebeh choroby?

Podnebie neovplyvnuje priebeh choroby. Pri postihnuti periférneho
krvného obehu, hlavne pri vaskulitide v prstoch rik a néh, méze chlad
zhorSovat priznaky pacienta.

3.6 Ako je to s infekciami a ockovanim?

Niektoré infekéné choroby maju zdvaznejsi priebeh u pacientov
lieCenych imunosupresivnymi liekmi. V pripade kontaktu s ovcimi
kiahnami alebo s pasovym oparom je nutné okamzite kontaktovat
lekara, ktory zabezpeci podanie protivirusovych liekov a/alebo
Specifickej protivirusovej protilatky. Riziko vzniku beznych infekcii je u
lieCenych deti o nieCo vysSSie. U tychto deti m6zu vzniknut aj netypické
infekcie sp6sobené mikroorganizmami, ktoré nenapdadaju jedincov so
spravne fungujdcim imunitnym systémom. Zivot ohrozujlcou
komplikaciou u imunosuprimovanych pacientov méze byt plidcna
infekcia sp6sobend baktériou Pneumocystis, preto je niekedy nutné
dlhodobo preventivne uzivat antibiotikd (kotrimoxazol).

Podanie zivych vakcin (napr. mumps, osypky, rubeola, detska obrna,
tuberkuléza) je u imunosuprimovanych pacientov nutné odlozit.

3.7 Ako je to s pohlavnym zivotom, tehotenstvom a
antikoncepciou?

Dospievajlci so sexualnou aktivitou musia pouzivat ucinnu
antikoncepciu, pretoze vacsina liekov moze poskodit vyvijajuci sa plod.
Objavuju sa obavy, ze niektoré cytotoxické lieky (hlavne cyklofosfamid)
mozu ovplyvnit schopnost mat dieta (plodnost). Tento Uc¢inok zavisi
hlavne na celkovej (kumulativnej) davke lieku uzitej pocas celého
trvania lieCby a je menej podstatny, ak sa liek poddva detom a
dospievajucim.

4. POLYARTERITIS NODOSA

4.1 Co je to?
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Polyarteritis nodosa (PAN, mnohopocetny uzlovity zapal tepien) je typ
vaskulitidy, ktora nici cievnu stenu (nekrotizujuca vaskulitida) a
postihuje hlavne stredné a malé tepny. Postihnutd je cievna stena
mnohych tepien (, poly" arteritida) v nerovhomernych Usekoch.
Zapalené Casti cievnej steny su oslabené a pod tlakom krvného prddu
sa v priebehu cievy tvoria malé uzlikovité vydutiny (aneuryzmy). Z toho
pochadza meno "nodosa", teda uzlikovita. Koznda 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 milién obyvatelov rocne. Postihuje rovnako Casto
chlapcov a dievcCata, 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?

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

R6znorodost lokalnych prejavov zavisi na postihnutych organoch.
Nedostatocné zdsobenie tkaniv krvou spdsobuje bolest, preto bolest na
roznych miestach moéze byt hlavnym prejavom PAN. U deti je ¢asta
bolest svalov a kibov, rovnako ako aj bolest brucha v désledku
poskodenia artérii zasobujucich ¢revo. U chlapcov sa poskodenie ciev
semmenikov prejavi rovnako ich bolestou. Na kozi sa choroba moéze
prejavit roznymi zmenami od nebolestivych vyrazok r6zneho vzhladu
(napr. bodkovitd 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 mdze zhorsit aj vel'mi rychlo.
Laboratérne vysetrenia obycajne vykazuju zvySenu zapalovu aktivitu v
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krvi s vysokym poctom bielych krviniek (leukocytdza) a nizkou
koncentraciou hemoglobinu (chudokrvnost).

4.4 Ako sa choroba diagnostikuje?

PAN sa diagnostikuje vylic¢enim vSetkych ostatnych moznych pricin
horucky u deti. To znamena, ze je nutné vylUcit infekciu. Podozrenie na
PAN potom podporuje pretrvavanie hore uvedenych celkovych a
miestnych priznakov napriek lieCbe antibakterialnymi latkami, ktora je
bezne podavand 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 réntgenom. Tento spdsob sa vola
konvencna 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
"Sitd na mieru" po dbéslednom zvazeni rozsahu a zavaznosti choroby. V
pripade izolovaného postihnutia koze a kostrovosvalovej sustavy nie je
potrebné pridavat lieky potlacajlice 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 féza terapie). Ak je choroba zdvazna a
neodpoveda, niekedy sa pouzivaju aj dalsie lieky vratane biologik, no
ich Ucinnost 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 rozSirujuce 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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5. TAKAYASUOVA ARTERITIDA

5.1 Co je to?

Takayasuova arteritida (TA) postihuje predovsetkym velké tepny,
hlavne srdcovnicu a jej vetvy, ako aj vetvy hlavnej pl'icnej tepny.
Niekedy sa nazyva aj ,granulomatézna" (uzlovitd) alebo
~velkobunkova" arteritida. Tieto ndzvy popisuju hlavné mikroskopické
znaky TA - malé uzlovité Iézie, ktoré sa tvoria okolo zvlastnych velkych
buniek v stene tepny. Niekedy sa v laickej literature oznacuje aj ako
"bezpulzova choroba", pretoze u niektorych pacientov méze v jej
dosledku dojst k nerovnakému pulzu na koncatinach alebo k jeho
chybaniu.

5.2 Ako casto sa vyskytuje?

Celosvetovo je TA povazovana za pomerne ¢astu chorobu. Je to v
dbsledku Castého vyskytu v nebeloSskej (hlavne azijskej) populacii. U
'udi eurépskeho povodu je velmi vzacna. Postihuje CastejSie dievcata
(obycajne pocas dospievania) ako chlapcov.

5.3 Aké su hlavné priznaky?

Medzi vCasné priznaky choroby patri horicka, nechutenstvo, chudnutie,
bolesti svalov a kibov, bolesti hlavy a no¢né potenie. Laboratérne
ukazovatele aktivity zapalu su zvysené. Ako zapal tepien postupuje,
objavuju sa priznaky znizeného prekrvenia. Vysoky krvny tlak
(hypertenzia) je velmi ¢astym prvym prejavom u deti. Spésobuje ho
zUzenie brudnych tepien zasobujlcich obli¢ky. Castymi priznakmi su:
strata pulzu na koncatinach, rozdielny tlak krvi na jednotlivych
koncatinach, Selest nad zUZzenymi tepnami a ostrd bolest v koncatinach
(klaudikacia). Poruchy prekrvenia mozgu sa prejavuju bolestami hlavy,
réoznymi neurologickymi a ocnymi priznakmi.

5.4 Ako sa choroba diagnostikuje?
Ultrazvukové vysetrenie dopplerovskou technikou (na zhodnotenie
prietoku krvi) je metéda vhodna pre skrining (prvotné vysSetrenie) aj
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dlhodobé sledovanie. Umoznuje odhalit postihnutie hlavnych tepien v
blizkosti srdca, ale casto nezobrazi postihnutie periférnejsich tepien.
Zobrazenie Struktury ciev magnetickou rezonanciou (MR) a prietoku krvi
(MR angiografia, MRA) je najvhodnejsim zobrazovacim vysetrenim
velkych ciev ako je srdcovnica a jej vetvy. Na zobrazenie mensich ciev
sa pouziva rontgenové vysetrenie pomocou kontrastnej latky
vstrektnutej priamo do krvného prudu. Tento sp6sob sa vola konvencna
angiografia.

Je mozné pouzit aj pocitacovlu tomografiu - CT angiografia. PET
(pozitrénova emisna tomografia) je vySetrovacia metéda nuklearnej
mediciny. Radioaktivna latka sa vstrekuje do zily a zaznamenana
pomocou skeneru. Jej hromadenie v miestach aktivnheho zapalu
dokumentuje rozsah postihnutia steny tepien.

5.5 Aka je liecba?

Kortikosteroidy ostavaju zédkladnym liekom pre deti s TA. Spbsob ich
podavania, davka a diZzka lie¢by je pre konkrétneho pacienta "$it4 na
mieru" po doslednom zvazeni rozsahu a zavaznosti choroby. DalSie lieky
potlacajlice imunitu (imunosupresiva) su casto pouzivané v zaciatku
choroby v snahe minimalizovat potrebu kortikosteroidov. NajcastejSie
pouzivané lieky suU azatioprin, metotrexat alebo mykofenolat mofetilu. V
pripade zdvazného priebehu choroby sa ako prvy liek pouziva
cyklofosfamid, aby sme dosiahli kontrolu nad aktivitou choroby (tzv.
induk¢na lieCba). Ak je choroba zavazna a neodpoveda na tato lieCbu,
niekedy sa pouzivaju aj dalSie lieky vratane biologik (TNF blokatory
alebo tocilizumab), ale ich Ucinnost u deti s TA nebola zatial formalne
prestudovana.

Doplnkova liecba u jednotlivych pacientov moéze zahrnat lieky
rozsirujuce krvné cievy (vazodilatancia), lieky znizujdce krvny tlak, lieky
ovplyvnujuce zrazanlivost krvi (acylpyrin alebo protizrazanlivé lieky) a
lieky proti bolesti (nesteroidové protizéapalové lieky - NSA).

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

6.1 Co je to?
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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 odliSna
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 si muzi postihnuti o nieco Castejsie ako
zeny.

6.3 Aké su hlavné priznaky?

U velkej Casti pacientov sa choroba prejavi upchatymi prinosovymi
dutinami, priCcom stav sa nezlepSuje pri antibiotickej a lokalnej lieCbe.
Nosova priehradka je nachylnejsSia k tvorbe chras, vriedkov a ku
krvacaniu, ¢o niekedy spbésobuje deformitu nosa, tzv. sedlovity nos.
Zapal dychacich ciest pod Urovnou hlasiviek mbéze zapricinit zGzenie
priedusnice, ktoré sa prejavi zachripnutym hlasom a stazenym
dychanim. Pritomnost zapalovych uzlikov v plucach vyvolava priznaky
zapalu pl'uc ako su stazené dychanie, kasel 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 mbze
hromadit za o¢ami a tym ich vytlad¢at dopredu (protrizia), alebo sa
hromadi v strednom uchu, kde sp6sobuje chronicky stredousny zapal.
Celkové priznaky ako su chudnutie, Unava, horucka a nocné potenie su
bezné, rovnako ako r6zne kozné a kostrovosvalové prejavy.

Pri MPA sU hlavnymi postihnutymi organmi oblicky a pldca.
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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 vyluc¢ovanych
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
protilatok ANCA. Tkanivova biopsia mo6ze diagnézu podporit.

6.5 Aka je liecbha?

Kortikosteroidy v kombinaciu s cyklofosfamidom su zdkladnym liekom
pre induk¢nu fazu terapie deti s GPA/MPA. Na zaklade individualnej
situacie je mozné zvazit dalsie lieky potlacajuce imunitny systém, napr.
rituximab. Po utimeni aktivity choroby nasleduje udrziavacia terapia
obycajne pomocou azatioprinu, metotrexatu alebo mykofenolatu
mofetilu.

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

7. PRIMARNA ANGIITIDA CENTRALNE)J 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 zaciatkom choroby ale vyvolava podozrenie, ze
by mohlo ist o zdpal spusteny infekciou.

7.2 Ako casto sa vyskytuje?
Ide o velmi zriedkavu chorobu.

13/15



7.3 Aké su hlavné priznaky?

Choroba méze zacat vel'mi 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 zvysSenie nespecifickych parametrov zapalu v
krvi ¢asto 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
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 Aka 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
zabrénit 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 ovplyvinujlce zrazanlivost krvi (acylpyrin
alebo protizrazanlivé lieky).
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8. INE VASKULITIDY A PODOBNE CHOROBY

Kozna leukocytoklasticka vaskulitida (tiez znama ako alergicka alebo
hypersenzibilnd vaskulitida) zvyCajne predstavuje zapal krvnych ciev
spésobeny neprimeranou reakciou na alergicky podnet. Castym
spustacom tejto vaskulitidy u deti su lieky a infekcie. Zvycajne postihuje
malé cievy a ma typicky mikroskopicky obraz pri vysetreni koznej
biopsie.

Hypokomplementemicka urtikarialna vaskulitida je charakterizovand
rozsiahlym koznym vysevom, Casto svrbivym, ktory sa podoba na
alergicku zihlavku (urtiku), ale nemizne tak rychlo. Tento nalez je
sprevadzany znizenou koncentraciou komplementu v krvi.

Eozinofilova polyangiitida (EPA), zndma pod starSim nazvom Churgov-
Straussovej syndrom je extrémne vzacny typ vaskulitidy u deti. R6zne
priznaky vaskulitidy na kozi a vnutornych organov sprevadza astma a
zvyseny pocet jedného typu bielych krviniek nazyvanych eozinofily v
krvi aj v tkanivach.

Coganov syndrém je vzacna choroba charakterizovana postihnutim oci
a vnutorného ucha s fotofébiou (neznasanlivost svetla), zdvratmi a
stratou sluchu. M6zu byt pritomné aj priznaky rozsiahlej vaskulitidy.

Behcetovej chorobe je venovana samostatna sekcia.
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