Granulomatoza s polyangiitidou

Granulomatéza s polyangiitidou (dfive Wegenerova granulomatézall!) je nekrotizujici vaskulitida malych
cév, ktera postihuje:

= dychaci ustroji tvorbou granulomd,
= ledviny nekrotizujici glomerulonefritidou.

Klinicky obraz

Celkové priznaky
febrilie, Ubytek hmotnosti, Unava;
ORL oblast
zanéty (az nekrotizujici) hornich cest dychacich s tvorbou vred(, epistaxe, sinusitida, destrukce nosnich
chrupavek se vznikem tzv. sedlovitého nosu, subglotické stendzy trachey projevujici se stridorem s
nebezpedim akutni asfyxie, chronické nosi¢stvi Staphylococus aureus,
zanéty stredousi, prevodni poruchy sluchu;
Dolni cesty dychaci
kasel, bolesti na hrudi, hemoptyza z typickych nekrotizujicich granulom@ v bronsich;
Ledviny
rychle progredujici glomerulonefritida (ANCA-pozitivni glomerulonefritida) s akutné se rozvijejicim obrazem
renalni insuficience;
Gastrointestindlni trakt
prdjmy, enterorhagie, bolesti bricha, endoskopicky prokazatelné hemoragie az ulcerace;
Periferni nervy
mononeuritis multiplex;
Oci
zanét rohovky s tvorbou vred(, nebezpedi slepoty;
Pohybovy aparat
artralgie, myalgie, erozivni artritida.
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= y ¢asti pacientl se prokazi revmatoidni faktory;
= granulomatézni zanét v bioptickém vzorku.

RTG plic
= Motylovité zastreni nebo uzlovita zastinéni.

Rendlni biopsie

= Fokalni az fokalné-segmentarni glomerulonefritida;
= histologicky nekdy prikazna vaskulitida drobnych cév. Glomerulonefritida u ANCA pozitivniho pacienta.

Terapie

= Aktivni formy: kombinovana pulzni [é¢ba methylprednisolonem + cyklofosfamidem jako u PAN;
= v pripadé pozitivity ANCA protildtek a postizeni ledvin nebo pfi hemoptyze: okamzita plazmaferéza.

Progndéza

= Zavisi na mire postizeni ledvin, primérné pét let prezivad 90 % nemocnych;
= nelécené onemocnéni méa Spatnou progndézu: umird az 70 % pacientq;
= méa sklon k relapsidm, jsou ¢asté, objevuji se az u 50 % pacientl i nékolik let od diagndzy, ¢asto ve vazbé na

infekci ¢i snizeni davek kortikosteroidQ, velké relapsy |é¢ime pulzni aplikaci metylprednisonu a cyklofosfamidu,

malé relapsy zvysenim davky udrzovaci 1éCby.
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