Mikroskopicka polyangiitida

Mikroskopicka polyangiitida je mikroskopickou formou PAN (nekrotizujici vaskulitida) s nekrotizujici
glomerulonefritidou (s rliznym zastoupenim srpkd v rlznych fazich vyvoje).

Klinicky obraz

Celkové priznaky

= Myalgie, artralgie;
= purpura.

Organové postizeni

= Dominuje postizeni ledvin s mikroskopickou hematurii + malou proteinurif;

= ¢ast pacientd méa hypertenzi;

= na rozdil od Wegenerovy granulomatdézy se netvori granulomy v dychacich cestach, také postizeni jinych
organul je vzacnéjsi, mohou vsak byt postizeny ostatni organy jako u klasické PAN;

krvaceni do GIT;

vzacné krvaceni do plic;

periferni neuropatie;

recidivujici otitidy a/nebo sinusitidy

Laboratorni nalezy

= 1 FW + PAF;

= | rendlnich funkci, mikroskopickd hematurie, proteinurie obvykle mald, nevznika nefroticky syndrom;

= ANCA+, na rozdil od Wegenerovy granulomatdézy (pro kterou jsou typické c-ANCA) jsou u mikroskopické
polyandiitidy pritomny p-ANCA protilatky.

Histologicky nalez

= Histologické vySetfeni bioptovaného materidlu z ledvin prokazuje fokalné segmentarni nekrotizujici
glomerulonefritidu s tvorbou srpku, nékdy s rychlou progresi do terminalniho renalniho selhani, tzn. jde o
rychle progredujici glomerulonefritidu;

= nikdy nejsou pritomny granulomy;

= pauci-imunni glomerulonefritida (imunofluorescence je negativni).

Terapie

=V aktivni formé pulzni 1é¢ba kombinavi methylprednisonu a cyklofosfamidu;

= udrZovaci Ié¢ba kortikoidy vétSinou nutna dlouhodobé, u rezistentnich na tuto Ié¢bu v kombinaci s
azathioprinem;

= plazmaferéza pri RPGN (rychle progredujici glomerulonefritidy) a pri pokrocilém onemocnéni ledvin;

= nema sklon k relapsiim jako WG, obvykle je dosazena dlouhodoba remise, nebo onemocnéni pomalu
progreduje.

Progndza

® Zavisi na stupni renalniho postizeni a odpovédi na imunosupresivni [éCbu;
= pétileté preziti je 80 %.

Komplikace
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Souvisejici ¢clanky

m Polyarteriitis nodosa
= Systémové vaskulitidy

Pouzita literatura


https://www.wikiskripta.eu/w/Polyarteriitis_nodosa
https://www.wikiskripta.eu/w/Vaskulitidy
https://www.wikiskripta.eu/w/Glomerulonefritidy
https://www.wikiskripta.eu/w/Neuropatie_a_nervosvalov%C3%A1_onemocn%C4%9Bn%C3%AD/PGS
https://www.wikiskripta.eu/w/Purpura
https://www.wikiskripta.eu/w/Ledviny
https://www.wikiskripta.eu/w/Hematurie
https://www.wikiskripta.eu/w/Proteinurie
https://www.wikiskripta.eu/w/Hypertenze
https://www.wikiskripta.eu/w/Wegenerova_granulomat%C3%B3za
https://www.wikiskripta.eu/w/Polyarteriitis_nodosa
https://www.wikiskripta.eu/w/Krv%C3%A1cen%C3%AD_do_GIT
https://www.wikiskripta.eu/w/Neuropatie_a_nervosvalov%C3%A1_onemocn%C4%9Bn%C3%AD/PGS
https://www.wikiskripta.eu/w/Akutn%C3%AD_z%C3%A1n%C4%9Bt_st%C5%99edn%C3%ADho_ucha
https://www.wikiskripta.eu/w/Sinusitis
https://www.wikiskripta.eu/w/Sedimentace_erytrocyt%C5%AF
https://www.wikiskripta.eu/w/Reaktanty_akutn%C3%AD_f%C3%A1ze
https://www.wikiskripta.eu/w/Nefrotick%C3%BD_syndrom
https://www.wikiskripta.eu/w/Autoimunitn%C3%AD_onemocn%C4%9Bn%C3%AD
https://www.wikiskripta.eu/w/Glomerulonefritidy
https://www.wikiskripta.eu/w/Methylprednison
https://www.wikiskripta.eu/w/Rychle_progreduj%C3%ADc%C3%AD_glomerulonefritida
https://www.wikiskripta.eu/w/Imunosupresiva
https://www.wikiskripta.eu/w/Imunosupresivn%C3%AD_l%C3%A1tky
https://www.wikiskripta.eu/w/Polyarteriitis_nodosa
https://www.wikiskripta.eu/w/Syst%C3%A9mov%C3%A9_vaskulitidy

m KLENER, P, et al. Vnitrni Iékarstvi. 3. vydani. Praha : Galén, 2006. ISBN 80-7262-430-X.


https://www.wikiskripta.eu/w/Speci%C3%A1ln%C3%AD:Zdroje_knih/80-7262-430-X

