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Sihrn

U 14-roéného chlapca sa po zdihavych a naroénych vysetreniach
diagnostikovala polyarteritis nodosa na zaklade bioptického
materialu. ISlo o fudroyantny priebeh ochorenia, ktoré je mimoriadne
zriedkavé v detskom veku a ¢asto sa diagnostikuje az post mortem.
Klucové slova: polyarteritis nodosa, diagnostika, diferencidlna
diagnostika, liecba.

UVOD

V diferencialnej diagnostike reumatickych ochoreni sa
Casto vyskytuju rézne tazkosti. Nie vzdy sa pri konfrontacii
klinického obrazu s mnozstvom laboratérnych testov po-
dari dokazat jednoznaéni nozologicku jednotku. Problémy
sa vyskytuju najmé vtedy, ked ide o ochorenie osobitne
zriedkavé v detskom veku, ako je polyarteritis nodosa. Ak
klinicky obraz nie je celkom charakteristicky a rdzne labo-
ratorne parametre a dalSie vySetrenia vyvolaju zna¢né di-
ferencialnodiagnostické problémy, ochorenie sa vaésinou
diagnostikuje aZ post mortem.

KAZUISTIKA

Ako priklad na velmi tazké rozhodovanie v diferencial-
nej diagnostike uvadzame pripad 14-ro¢ného chlapca, kto-

Summary

In a 14-year old boy, peroarteritis nodosa was diagnosed based on
bioptic material after prolonged and demanding tests and
examinations. Fudroyant course of this disease was observed, rare in
children, often diagnosed as late as post mortem.

Key words: periarteritis nodosa, diagnostics, differential diagnostics,
therapy.

ry bol u nas hospitalizovany. Z rodinnej anamnézy je pot-
rebné uviest, Ze otec — zootechnik bol lie¢eny pre toxoplaz-
moézu. Z osobnej anamnézy: chlapec nebyval chory, z in-
fekEnych ochoreni mal varicellu a parotitis epid. Z ostatnych
udajov stoji za zmienku, Ze asi 4 roky pred prijatim na naSu
kliniku dostéaval heparin pre opuch lytka blizSie neurcene;j
etioldgie, pricom nemal bolesti ani teploty. Okrem toho byval
v uzkom kontakte so zvieratami, jazdil na koni, o ktorého
sa aj staral. Asi pol roka pred objavenim sa tazkosti ho po-
Stipal kliest, ale ziadne komplikacie sa v tejto suvislosti
nevyskytli. Od februara 1991 po horuckovitom ochoreni
viac kaslal, bol unaveny. Pri ambulantnom vySetrovani a lie-
¢eni sa zistili intermitentné teploty, vysoka humoralna akti-
vita bez leukocytozy. Asi po mesiaci bol hospitalizovany
v spadovej nemocnici. Pretoze pocetné vySetrenia neviedli
k diagnoéze a obcas udaval myalgie a atralgie, bol po me-
siaci hospitalizacie prelozeny na nasu kliniku s podozre-
nim na rozvoj juvenilnej chronickej artritidy. Pre nejednoz-
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Obr. 1. Utvar v pravej predsieni zisteny sonograficky (ozna¢eny 3ip-
kou).

Fig. 1. Sonographically detected tumorous mass in the right atrium
(Arrow).

nacny nalez sme pokracovali vo vySetreniach. Vylucilo sa
maligne hematologické ochorenie. Napriek normalnemu
auskultacnému a ekg nalezu sa robilo echokardiografické
vySetrenie. Nalez bol neocakavany. Nasiel sa tumordzny
utvar v pravej predsieni (obr. 1) imponujuici ako myxom,
o ktorom by mohli svedcit klinické symptédmy. V kratkom
¢asovom rozpiti sa realizovali pocetné konzilidrne vySetre-
nia (infektologické, neurologické, ocné atd.), urobila sa so-
nografia bruSnych organov. Ani tieto vySetrenia, ani zaklad-
né biochemické a Specialne laboratérne a sérotesty (HBsAg,
CMY, toxoplazméza, tyfus, bruceldza, leptospirdza, infek-
¢na mononukledza, yersinie, HIV) nepriniesli pozitivne
vysledky. Testy na reumatoidny faktor, protijadrové proti-
latky aj LE fenomén boli negativne. Zistila sa nepreukazna
pozitivita protilatok na lymsku boreliézu. Tumordzny utvar
z pravej predsiene bol na 19. deni pri mimotelovom obehu
odstraneny v Ustave kardiovaskularnych chordb. Histolo-
gicky obraz poukazoval iba na stary trombus, ¢iastoc¢ne or-
ganizovany a miestami drobivy. Aj po navrate na kliniku
pretrvavali nadalej teploty do 38—39 °C. Pacient sa postupne
anemizoval a chudol. Zacali sa zintenziviovat bolesti bru-
cha a meteorizmus a progredovala hepatomegalia. Vyset-
renia onkomarkerov (tymidinkinaza, neurénsSpecifické eno-
laza, alfafétoprotein, embryonalny karciném a tkanivovy
polypeptid) sa opakovane urcovali, mali vSak nereproduko-
vate[né hodnoty. Hepatéalne testy zostavali v referencnych
hodnotach. Diskrepantné nalezy medzi opakovanymi sono-
grafickymi vySetreniami brucha viedli k opakovanym kon-
ziliarnym vysSetreniam, ktoré va¢Sinou v zavere odzrkadlo-
vali profesionalnu medicinsku orientaciu. Robilo sa aj
CT-vySetrenie bruSnych organov. Ani i.v. pyelografia, nové
vysetrenie kostnej drene, likvor, hemokultury a histologia

exstirpovanej ingvinalnej uzliny neprispeli k urceniu dia-
gndzy. Pre zvyrazinovanie sa brusnych priznakov sa chirurg
pri opakovanom konziliu rozhodol pre laparotdmiu. Pri nej
sa okrem enormne zvicsenej pecene a sleziny zistili zmno-
zené lymfatické uzliny omenta a mezentéria a rosolovité
hmoty nazltlého sfarbenia. Histologické vysetrenie vzoriek
z pecene, uzlin, omenta, apendixu a cytoldgia a kultivacia
résolovitych hmot neprispeli k urceniu jednoznacnej dia-
gnozy.

Po vyluceni pocetnych ochoreni sme dospeli k zaveru,
ze dosial nebola s G¢innosfou vylucena mozna diagndza
polyarteritis nodosa. Preto sme v tomto ¢asovom useku
povazovali za najvhodnejsie revidovat histologické vyset-
renie s poziadavkou, ¢i mozno s urcitostou vylucit toto
ochorenie. Revizia histologickej vzorky z apendixu nako-
niec odhalila zmeny, ktoré potvrdili predpokladanu diagno-
zu. Preto sme okrem doterajSej antibiotickej liecby a opa-
kovanych infuzii a transfuzii a aplikacie Ivegy prikro¢ili
k intenzivnej lie¢be kortikoidmi, vratane pulzov metylpred-
nizolénu a k aplikacii cyklofosfamidu. Napriek tomu sa
u pacienta zacali objavovat kr¢e s prechodnymi priznakmi
afazie a hemiplégie. Pacient bol preloZzeny na ARO a odtial
na ziadost rodicov do spadovej nemocnice, kde po 3 tyz-
dioch exitoval. Histologické nalezy z pitevného materialu,
ktoré sme si zapozicali a v Ustave patologickej anatémie
LFUK vysetrovali, potvrdili jednoznacnt diagndzu polyar-
teritis nodosa v jej generalizovanej forme v réznych fazach
vyvoja. Zmeny na artériach a arteriolach a nasledky tychto
zmien steny cievy charakteru fibroidnej nekrézy so zapalo-
vou reakciou preukazovali zretelnu ¢asovu dynamiku, a to
od Cerstvych zmien steny cievy charakteru fibroidnej ne-
krozy so zépalovou reakciou s jej periarteridlnym Sirenim,
tvorbou cerstvych trombov az po zmeny starSie a velmi
pokro¢ilé (tvorba aneuryziem, organizacia trombov az ich
rekanalizacia). Rovnaké ¢asové rozdiely mali vo vzhlade aj
nasledky primarnych vaskularnych 1ézii v ré6znych organoch
(infarkty, nekrozy, krvacania) (obr. 2, 3, 4).

DISKUSIA

Medzi vaskulitidy sa dnes zaraduje velka heterogénna
skupina ochoreni, ktoré su charakterizované zapalom a ne-
krdzou cievnej steny. Ich etioldgia nie je znama, ani spusta-
ci mechanizmus pre cely komplex imunitnych pochodov,
ktorych vysledkom je tkanivové poskodenie. Od lokality
a rozsahu tychto cievnych zmien zavisi aj velkost organo-
vého poskodenia, ktoré vedie az k fatdlnemu koncu. Pri-
¢ina primarnych vaskulitid sa stale nepoznd. Sekundarne
vaskulitidy su sucastou patologickych pochodov pri systé-
movych chorobach spojiva, ako je systémovy lupus erythe-
matosus, dermatomyozitida, alebo pri neoplastickych pro-
cesoch, infekénych ochoreniach — napr. aj pri lymskej



Obr. 2. Farbenie hematoxylinom—eozinom. Drob-
na arteriola v puzdre lymfatickej uzliny so zdure-
nou intimou a masivnou zipalovou reakciou. Cer-
stvé Stadium periarteritidy.

Fig. 2. Minor arteriola of the lymph node with ede-
matous intima and massive inflammatory reaction.
Initial stage of periarteritis. Hematoxyline-eosine.

Obr. 3. Stena poskodenej cievy v oblicke, difiizne pre-
stipena fibrinom (modrofilalovo). Farbenie Mallory-
ho fosfowolframovym hematoxylinom.

Fig. 3. Diffuse fibrinous infiltration of blood vessel
wall of the kidney (blue-violet) (Mallory’s phospho-
wolphrame-hematoxyline).

Obr. 4. Stena koznej cievy s depozitmi fibrinu (mod-
rofialové sfarbenie). Farbenie Malloryho fosfowol-
framovym hematoxylinom.

Fig. 4. Blood vessel wall of the skin with fibrine
deposits (blue-violet) (Mallory’s phosphowolphra-
me-hematoxyline).
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Tab. 1. Klinické symptomy pri periarteritis nodosa. Porovnanie uda-
jov z literatiry s nalezom u nasho pacienta pri prijati a na konci.

Tab. 1. Clinical characteristics of periarteritis nodosa. Comparison
of literary reports with the findings of our patient on the time of his
admission and terminal stage.

Literatira Pacient References Patient
Priznak Stupen Pri prijati Finalne Symptom Intensity At admission Terminally
Ubytok hmotnosti ~ ++—+++ 5 1,5 kg 47,1 kg Weight loss A+ 51.5 kg 47.1 kg
Teploty + —t++ intermitentne  pokles po prednisone  Febrility + —+++ intermittent  drop off after predni-
trvale sone persistent
Kozné priznaky +—t++ exkoriacie - Skin signs +—++ excoriations -
Hypertenzia + —t++ - nepreukazna Hypertension +—t++ - not significant
Hemattrria + —t+++ - - Hematuria + —+++ - -
Artralgie +—++ intermitentne - Arthralgias +—++ intermittent -
Myalgie + —++ intermitentne - Myalgias + —++ intermittent -
Bolesti brucha +—++  postupne vyrazné pretrvavajuce aj Abdominal pain +—++ gradually persistent even
po laparotomii increasing after laparotomy
Kardiomyopatia + —t++ - znamky pretazenia  Cardiomyopathy +—++ - signs of strain
CNS + —+++ - opakované kice CNS + —t++ - repeated seizures

Tab. 2. Mozné sprievodné nalezy pri periarteritis nodosa.

Tab. 2. Possible periarteritis nodosa concimitant findings.

Vysoka sedimentacia erytrocytov (FW)

Zvysené reaktanty akutnej fazy zapalu (DPA, CRP)

Anémia
Eozinofilia
Hemataria

High erythrocytes sedimentation rates (ESR)

Increased values of acute inflammatory phase reactants (DPA, CRP)
Anemia

Eosinophilia

Hematuria

Tab. 3. Systémové prejavy pri periarteritis nodosa podla literatiry
a u nasho pacietna pri prijati a finalne.

Tab. 3. Systemic manifestations of periarteritis nodosa.

Pacient Patient
Systémovy  Literatira Pri prijati Finalne Systemic References At admission Terminally
prejav manifestation
Koza rash, uzlikové 1ézie, ojedinelé Skin rash, nodural lesions, rare
petechie, ulceracie, exkoriacie petechia, ulceration, exkoriation
gangrény gangrene
Muskulo- myalgie, artralgie, ojedinele ojedinele Musculo- myalgia, arthralgia, rare rare
skelet. artritida skeletal arthritis
GIT bolesti brucha, generalizované Gastro- abdominal pain generalised
cievy GIT (krvacanie, hepatomegalia intestinal bleeding hepatomegaly
ulceracie, infarkty) ulceration, infarcts
hepatopatia hepatopathy
Oblicky hematuria, renal. vyssi tlak Renal hematuria, renal increased
hypertenzia, insuficiencia hypertension, blood pressure
Genital orchitida, renal failure
epididymitida Genital orchitis,
Srdce tachykardia, infarkty, pri teplote epididymitis
perikarditida Cardiac tachycardia, infarcts, at fever
kongest.zlyhanie finalne pericarditis
CNS parestézie, parézy heart failure terminally
hlavovych nervov, CNS paresthesia, paresis
encefal. symptomy, of hed nervs,
iridocyklitida, iridocyclitis,
kice findlne seizures terminally
Plica kasel, piskoty, plucne Respira- cough, wheezing
infiltraty, pleuritida tory pleuritis
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borelidze. M6zu sa vSak rozvinuf aj vplyvom toxickych
ucinkov liekov alebo drog.

Klasifikécia vaskulitid presla viacerymi upravami od
Zeeka (16) roku 1952 az po dnes najcastejsie uvadzanu kla-
sifikaciu podla Lieovej (10), kde sa uplatiuje princip dele-
nia podla velkosti ciev.

Kussmaul a Maier roku 1866 ako prvi opisali zvlastne
ochorenie, pri ktorom st v chronickej faze typické nodular-
ne zmeny na bifurkacii artérii a nazvali ho periarteritis nodo-
sa. Hoci sa klinicky obraz ochorenia nezmenil, stale je dia-
gnostickym problémom a ani dnes nie je zvlastnostou, Ze sa
diagnostikuje az post mortem. Dodnes nepozname Ziaden
Specificky test, ktory by bol v diagnostike ndpomocny.

Polyarteritis nodosa je nekrotizujtica vaskulitida postih-
ujica malé a stredné artérie. Do tejto skupiny patri aj mik-
roskopicka polyarteritis nodosa, alergicka angiitida, Wege-
nerova granulomatdéza, Churgov—Straussov syndrom,
vaskulitidy pri systémovych chorobach spojiva, ale aj Ka-
wasakiho choroba (4, 9, 10, 11, 12, 13, 15). V etiopatoge-
néze polyarteritis nodosa ma délezitt tlohu ukladanie imu-
nokomplexov v stene ciev. Zddraznuje sa spojitost
s infekciou (napr. virusom hepatitidy B aj C, streptokokom,
tbe, HIV a pod.), ale aj zmenenou imunologickou vybavou
jedinca (defekty mononuklearového fagocytového systému,
deficity komplementu — zlozky C4, odburanie cirkuluju-
cich imunokomplexov a podobne (2, 3, 5, 7, 9, 13, 15).
V histopatologickom obraze zistujeme segmentalne zme-
ny najmd pri vetveni artérii, v akatnom $tadiu s infiltraciou
polymorfonukledrmi v cievnej stene aj s periarteridlnym
Sirenim. V pokrocilejSom Stadiu nachddzame mononukle-
arne elementy, degenerativne zmeny cievnej steny s cha-
rakteristickou fibrinoidnou nekrézou, trombami, ischemic-
kymi zmenami az infarktmi. Zmenend Struktura cievnej
steny sposobuje aneuryzmy. Vsetky tieto zmeny maju svoj
Casovy postup, a preto zistujeme rozny stupen vyvoja tych-
to zmien, ako sa nasli aj u nasho pacienta (obr. 2, 3, 4) v nek-
roptickych vzorkach z jednotlivych orgénov.

Sama polyarteritis nodosa (idiopathica) je zriedkavym
ochorenim, CastejSie sa vyskytuje u muzov, viac v 5.—6.
decéniu, u deti je raritou. Rozhodujuci patomorfologicky
nalez sa vSak v jednotlivych vekovych skupinach nelisi. Od
najstarSich ucebnic po najnovsie sa stretdvame s mimoriadne
pestrymi symptéomami, a preto je diagnostika ochorenia
tazka. Pestrost klinickych symptémov zodpoveda rozsahu
postihnutia. Klinické symptdmy z literatiry, na zaciatku
a konci u nasho pacienta st v tabulke 1. Progresiu ochore-
nia po fatalny koniec determinuje lokalizacia a rozsah stupna
cievnych zmien. Z velkej palety testov ani jeden nie je Spe-
cificky pre polyarteritis nodosa. Mozné sprievodné nalezy
suv tabulke 2.V case, ked sme riesili pripad nasho pacien-
ta, eSte vySetrenie ANCA protilatok nebolo u nas dostupné.

Vseobecné drobné symptdmy na zaciatku ochorenia
Casto zvadzaju k omylom v diagnostickom rieSeni, k ¢o-

mu prispievaju aj rozne anamnestické udaje, ktoré sme aj
my museli reSpektovat u nasho pacienta (moznost r6znych
antropozoondz pri profesii otca, vztah chlapca k zviera-
tam, starostlivost o kona, postipanie kliestom, podéavanie
heparinu bez blizSieho urcenia dévodu atd.). Ani nalez
v pravej predsieni nam neposkytol blizSie vysvetlenie.
Hlavné systémové prejavy, ktoré sa udavaju pri polyarte-
ritis nodosa v literattre, a tie, aké sme zistili u nasho cho-
rého na zaciatku ochorenia a na konci, si v tabulke 3. Ani
histologické verifikacia polyarteritis nodosa nemusi byt
vzdy preukaznd. Z novsich vySetrovacich metodik sa od-
poruca dnes vysetrenie protilatok ANCA (protilatky proti
cytoplazmatickym zlozkam neutrofilov), ktoré maju znac-
nu vypovednu hodnotu, ale aj vySetrenie protilatok proti
bazalnej membrane, alebo antiendotelovych protilatok (1,
5, 6). Tzv. ANCA protilatky st dvojakého typu —c-ANCA
— charakteristické plazmatickym typom fluorescencie pri
vySetrovani. Ich cielovym antigénom je proteinaza 3. Su
casté pri Wegenerovej granulomatéze. Druhy typ — p-
ANCA —ssa prejavuje perinuklearnou fluorescenciou a ich
cielovym antigénom je myeloperoxidaza a mézu sa zistit
pri mikroskopickej polyarteritis nodosa a inych vaskuliti-
dach. V literature sa odporuca angiografické vySetrenie
na verifikdciu zmeny prierezu cievy pri jej postihnuti (4,
8, 13, 14, 15). V case, ked sme prisli na myslienku, ¢i by
u nasho pacienta nemohlo ist o polyarteritis nodosa, sme
angiografické vySetrenie uz nerobili, pretoZze nam diagnozu
potvrdilo vysetrenie bioptickych vzoriek ziskanych pri la-
parotdmii, ktora sa, prirodzene, neuskutocnila cielene za
tymto ucelom.

V liecbe vaskulitid sa vSeobecne odporucaju vysoké
davky kortikoidov, pripadne ich podavanie formou i.v. pul-
zov a cyklofosfamid. Pri tazkych forméch sa uprednostiu-
je pulzna liecba cyklofosfamidom. VécSina pacientov viak
zomiera v pomerne kratkom case. U nasho pacienta islo
o fudroyantny priebeh ochorenia (necelych 12 tyzdiov), kde
nedoslo k zlepSeniu ani po podéavanej kombinacii uvede-
nych lieciv.
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AUTOIMUNITNI SYSTEMOVA ONEMOCNENI

J. VENCOVSKY

Praha, Triton 1998, ISBN 80-85875-97-7, 136 stran, 38 tabuliek

Doc. MUDr. Jitfi Vencovsky, CSc., z Reumatologické-
ho tstavu v Prahe je popredny pracovnik v oblasti imuno-
logie systémovych chorob. Z tejto problematiky odpubli-
koval niekolko vyzna¢nych prac a v sucasnosti vydal mala
knizku s ndzvom Autoimunitni systémovd onemocnéni.

Systémové choroby spojiva predstavuju Siroké spektrum
chordb. Ich hlavnym predstavitelom je systémovy lupus eryt-
hematosus, systémova skler6za, polymyozitidaa dermatomy-
ozitida, vaskulitidy, Sjogrenov syndrom, reumatoidna artriti-
da, prekryvajuce sa syndromy (over-lap) a zmieSana forma
difuznej choroby spojiva (MCDT). Spolo¢nym znakom tychto
chordb je autoimunitny podklad etiopatogenetickych mecha-
nizmov, ¢o znamena, Ze vznikaju poésobenim imunitnej reak-
cie zameranej proti vlastnym antigénom. Systémové choro-
by spojiva patria k organovonespecifickym chorobam,
pretoZe autoantigén ma Siroku distribtciu, a tak su postihnu-
té viaceré organy a tkaniva. Systémové choroby spojiva st
charakteristické tym, Ze imunopatologické mechanizmy st

sprostredkované prevazne protilatkami. Pri¢ina ich vzniku je
nejasna. Predpoklada sa podiel genetickych a hormdnovych
vplyvov, ako aj faktorov zZivotného prostredia.

Knizka doc. Vencovského je rozdelena do 13 kapito-
liek. Z nich mozno po kratkom tvode uviest: Etiopatoge-
néza systémovych autoimunitnych ochoreni, Autoprotilat-
ky, Reumatoidna artritida, Systémovy lupus erythematosus,
Systémova sklerdza, Sjogrenov syndrom, Polymyozitida
a dermatomyozitida, ZmieSané syndromy, Antifosfolipido-
vy syndrém, Eozinofiln4 fasciitida, Relabujuca polychon-
dritida, Vaskulitidy.

Zoznam literatary uvadza len zakladné udaje literatary,
kde sa uvadzaju hlavne ¢eské a slovenské publikacie.

Knizka vysla v peknej tiprave ako minimum pre prax.
Je dobrou pomdckou pre lekarov vSetkych klinickych od-
borov, ako aj pre Studentov mediciny.
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