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: Hlavni stanovisko prace

i Prezentujeme pfipad pacienta s diagnézou
polyarteritis nodosa s cilem prodiskutovat
i moznosti jejiho zobrazovani.

. SOUHRN

i Vajda M, Hoffmann P, Jansova A, Hiilek M,
i Draganovicové J, Zivny 0, Cabelkova P.

. Polyarteritis nodosa: kazuistika a prehled
© literatury

i Prezentujeme pfipad pacienta s nové dia-
gnostikovanou vaskulitidou typu polyarteritis
¢ nodosa, kterd se projevila makroskopickou
hematurii, sekundarni hypertenzi a vicecet-

¢ nymiinfarkty v obou ledvindch. Zobrazovaci

i metody odhalily vice¢etna drobnd aneurys-

i mata rendlnich tepen, ktera zpiisobila okluzi

i segmentdrnich vétvi a nasledné ischemii asti
© parenchymu. Kromé postizeni renalnich tepen
. byla zjisténa i asymptomatickd aneurysmata

i vétviarteria hepatica propria a disekce levé

i arteriailiaca communis s pfechodem na ex-

i ternu. Za zlaty standard obrazové diagnostiky
polyarteritis nodosa je povazovana digitdlnf

i subtrakéni angiografie, i kdyZ pokrok v CT
angiografii mdze tuto metodu nahradit.

i Klicova slova: aneurysma, polyarteritis nodo-
: sa, vaskulitida.

uvoD

Polyarteritis nodosa (PAN) je systémova
nekrotizujici vaskulitida, predominant-
né postihujici tepny stfedniho kalibru,
zejména visceralni. Arterioly mohou byt
postizeny také, ale neni to typicky nalez
(1). Jako prvni popsal tuto vaskulitidu
kralovéhradecky rodak Karel Rokitansky
na pripadu 23letého pacienta s horec-
kou a prdjmem (2).

Major statement

We present a case of a patient diagnosed with
polyarteritis nodosa and discuss its imaging
options.

SUMMARY

Vajda M, Hoffmann P, Jansové A, Hiilek M,
Draganovicova J, Zivny 0, Cabelkova P.
Polyarteritis nodosa: Case report and review
of the literature

We present a case of a patient with a newly
diagnosed vasculitis of polyarteritis nodosa,
that manifested itself by macroscopic hema-
turia, secondary hypertension and multiple
infarctions in both kidneys. Imaging methods
revealed multiple small aneurysms of the
renal arteries that caused occlusion of their
segmental branches and consequently led to
partial ischemia of the parenchyma. Asympto-
matic aneurysms on branches of proper hepatic
artery and dissection of left common and ex-
ternaliliac artery were also diagnosed. Digital
subtraction angiography is considered to be
the gold standard of imaging in polyarteritis
nodosa, although it could be replaced by CT
angiography due to its rapid advances.

Key words: aneurysm, polyarteritis nodosa,
vasculitis.

Vétsina piipadi PAN je idiopa-
tickych, ¢ast je spojena s infekcemi
(HBV, HCV, HIV, CMV) ¢i malignimi
onemocnénimi (myelodysplastické
syndromy, hairy-cell leukemie), mize
se vyskytovat i u revmatoidnf artritidy
nebo jinych systémovych onemocnéni
pojiva. V pfipadé asociace s virovymi
¢i jinymi onemocnénimi se jedna o tzv.
sekunddarni PAN, kde v patogenezi hraji
roli iimunokomplexy (3, 4). Nejvice
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prozkoumana je asociace s virem
hepatitidy B (HBV), ktera definuje

i podskupinu PAN asociovanych s HBV
infekci (5). PGvodné s ni bylo spojeno
az 30% pacientd, nyni cetnost poklesla
na 7 %, coz je vysvétlovano lspésnou
vakcinaci (6). Incidence onemocnént,
které neni spojeno s virovou infekci, je
do 1,6 piipadi na 1 000 000 obyvatel,
bez rozdilu v pohlavi, vékové dosahuje
vrcholv 5. az 6. dekadé (7).

KAZUISTIKA

vvvvv

nal, byl preloZzen do nasi nemocnice

k dovysetieni nékolik mésich trvajicich
polymorfnich obtizi (intermitentni
febrilie a tfesavky, bolesti bficha) a pro
laboratorné dlouhodobé elevované za-
nétlivé parametry (C-reaktivni protein,
pFi prijmu 34 mg/L, s mirnou leukocy-
tézou s posunem doleva). Stran bolesti
bficha uddval maximum do pravého hy-
pogastria, s propagaci do zad, pozdéji
bolesti i kontralateralné a zbarvent
moci do cerveno-hnéda. Ultrazvukové
vysetfeni bricha ve spadové nemocnici
bylo bez vyznamné patologie v oblasti
ledvin, popsano bylo pouze nékolik
hemangiom( v jatrech. Praktickym
lékaFem byl pacient prechodné lécen
peroralnimi makrolidovymi antibiotiky
s efektem pouze po dobu jejich uzivani.
Za hospitalizace provedené CT vySet-
feni bficha odhalilo infarktové okrsky
v obou ledvindch (vpravo postizeni

az 50 % parenchymu), dale vicecetné
aneurysmatické rozsiteni rendlnich
tepen na segmentarni Grovni s uzaveéry
smérem do periferie (obr. 1, 2). Dalsim
nalezem byla disekce arteria iliaca co-
mmunis i externa vlevo. Bylo vysloveno
podezieni na fibromuskuldrni dys-
plazii. Doplnéna digitdlni subtrakcni
angiografie (DSA) visceralnich tepen
potvrdila CT nédlez na rendlnich tepnach
(obr. 3). Déle odhalila na vétvich ar-
teria hepatica propria nékolik 2-4 mm
velkych aneurysmat (obr. 4) a ektatic-
ké segmenty na arteria mesenterica
superior a jejich jejundlnich vétvich.
Disekce ilickych tepen vlevo byla

po ultrazvukovém vysetieni hodnocena
jako hemodynamicky nevyznamna,
vhodna ke sledovani v angiologické
poradné a vyhledové k elektivnimu
zavedeni stentu. Vzhledem k suspekci
na fibromuskuldrni dysplazii bylo pro-
vedeno UZ vysetfeni karotickych tepen,
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CT angiografie, arterialni faze, koronarni rovina. V obou rendlnich tepndch na segmentdrni
Grovni jsou patrna aneurysmata (Sipky). Je priikazny i asymetricky vypadek perfuze parenchy-
mu pravé ledviny.

CT angiography, arterial phase, coronal plane. Bilaterally there are aneurysms on segmental
branches of the renal artereries (arrows). There is also an asymetric lack of perfusion in the
right kidney.

3D rekonstrukce levé renalni tepny zobrazuje prostorovy model aneurysmat
3D reconstruction of left renal artery shows the spatial model of aneurysms

Selektivni angiografie pravé renalni tepny potvrzuje pfitomnost nékolika aneurysmat
(Sipky), rovnéz je patrny kompletni vypadek perfuze kaudalni tretiny ledviny

Selective angiography of the right renal artery confirms presence of several aneurysms
(arrows). There is a complete lack of perfusion of inferior third of kidney



° Selektivni angiografie arteria hepatica propria odhaluje nékolik drobnych promyvanych

aneurysmat (Sipky)

Selective angiography reveals several small aneurysms in course of proper hepatic artery

(arrows)

viscerdlnich bfisnich tepen a tepen
dolnich koncetin, které bylo negativni.
Pfi odebirani anamnézy pacient pfiznal
navstévy exotickych krajin (Taiwan,
Dominikadnska republika), v€etné
provozovani tzv. ,sexudlni turisti-

ky” v Thajsku, proto bylo provedeno
nativni CT vySetfeni mozku k vyloucent
netypickych infekénich fokust, to

vSak bylo bez patologického nalezu.
Infekéni etiologie byla dédle vyloucena
po doplnéni CT hrudniku, echokar-
diografie, bronchoskopie, vysetfeni
hemokulturi likvoru. JiZ pfi pfijmu

do nemocnice mél pacient nekorigo-
vanou arteridlni hypertenzi, ktera
byla vzhledem k pfedchozim nédleziim
uzaviend jako sekundarni. Imunologic-
ké vysetfeni neprokazalo pfitomnost
zadnych z relevantnich autoprotildtek
(antifosfolipidové protilatky, revma-
toidni faktory, protilatky proti cyklic-
kému citrulinovanému peptidu, C3 a C4
slozky komplementu v séru v normé,
cirkulujici imunokomplexy, antinu-
klearni faktor, protilatky proti cyto-
plazmé neutrofild - ANCA). Nakonec
byl tedy stav uzavren jako systémova
vaskulitida typu polyarteritis nodosa.
Pacient podstoupil pét pulzl korti-
kosteroidni terapie (metylprednizon

v ddvce 1000 mg/pulz) a celkové

Sest pulzli cyklofosfamidu (v ddvce

15 mg/kg/pulz) s poklesem parametr(
zanétu do fyziologickych hodnot. Udrzo-
vaci terapie byla pomoci glukokortikoid(i
a azathioprinu, ktery vsak musel byt pro
GITintoleranci nahrazen metothrexa-
tem. Toho Casu je pacient stabilizovany
bez znamek relapsu onemocnéni.

DISKUSE

Klinicky obraz PAN je Siroky, odviji se
od organu nebo organového systému,
kde nastane hemoragie, nebo ische-
mie tkané zplsobend okluzi zanétlivé
zménéné tepny. Systémové piiznaky
jsou nespecifické a zahrnuji teploty,
Ginavu, Gbytek hmotnosti, myalgiei ar-
tralgie. Orgdnové postiZenije shrnuto
v tabulce 1. V prezentovaném pfipadé
byly primdrné postizeny rendlni tepny.
U pacienta se vyvinula sekundarni
arterialni hypertenze, ktera je jednim
z nejcastéjsich priznakd. Pravé pritom-
nost aneurysmat rendlnich tepen byvd
spojena s tézkymi formami hypertenze,
stejné tak je spojena i se zavaznéjsimi
formu je povazovano postizeni CNS,
rendlni selhani vyzadujici dialyzu,
kardiomyopatie, strevni a jaterni
infarkty ijaterni selhani. Pfitomnost,
resp. nepfitomnost téchto priznak(, se
vyuziva k hodnoceni prognézy pacientl
v tzv. five-factor score (FFS) (tab. 2).
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Tab. 1. Pfehled organového postizeni u PAN
dle frekvence vyskytu

Table 1. Summary of affected organ systems
in PAN sorted by occurrence frequency

Frekvence (%)

systémové priznaky 16-69
neurologické postizent 40-79
urologické postiZeni a posti- 8-66
Zenf ledvin

* hypertenze 10-63
* hematurie 15

* proteinurie 22
koznf ptiznaky 28-58
GIT postizeni 14-44
ocni postizeni 3-44
kardidlni postiZzeni 4-30
pleuritida 5

Pétileté prezivani pacientd se skére 0 je
88 %, piicemz pfi skére 2 a vyssim klesa
na 54% (9). FFS se vyuziva nejen u PAN,
ale i u mikroskopické polyangiitidy

a eozinofilni granulomatézy s polyan-
giitidou (EGPA, dfive Churga-Straussové
syndrom).

Za zlaty standard zobrazovani PAN je
povazovana DSA. Nejcasté&jsim nalezem
je, jakjiz bylo zminéno, fokalni posti-
Zeni tepen ve smyslu mikroaneurysmat,
jejichz velikosti se vétSinou pohybuji
v rozmezi 1-5mm, a fokdlnich ektatic-
kych okrsku. Tento nalez nachazime pfi-
blizné u 60 % pacientl s PAN. U zbylych
pacienti mizeme najit nepravidelnosti
lumin a stendzy, pricemz az 98 % vsech
pacientl ma ndlez okluze (10). Sen-
zitivita DSA je 89 %, jeji specificita se
pohybuje kolem 90 %, ndlez vicecetnych
aneurysmat ale nenf patognomicky pro
PAN. Objevuji se i u jinych vaskulitid
(Behcetova nemoc, Takayasu arteritida,
Kawasakiho choroba), u fibromuskuldrni
dysplazie, u nékterych neurokutdannich
syndrom( neboli fakomatéz, jako neu-
rofibromatéza typu 1, a mohou vznikat
i degenerativné nebo posttraumaticky
(11). Zminéno bylo i mozné postizeni

Tab. 2. ,Five-factor score”, tabulka vyuzivana k hodnoceni prognédzy pacienti s PAN, mikrosko-
pickou polyangiitidou a eozinofilni granulomatézou s polyangiitidou (EGPA, dive Churga-

-Straussové syndrom)

Table 2. ,Five - factor score” table, used in prognosis assessment for patients with PAN,
microscopic polyangiitis and eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (EGPA, formerly

known as Churg-Strauss syndrome)

Skore Pétileté prezivani (%) 1 bod pokud
0 881 proteinurie > 1 g/24 hod.
! kreatininemie > 140 pmol/L
GIT postizeni
! 741 kardiomyopatie
22 54,1 CNS postizeni
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CNS, které se objevuje v 15-45%
pacient( a ve vétsiné pfipadi az

v pokrocilejsich stadiich onemocnént,
podle dostupné literatury se nejcastéji
prezentuje subarachnoidalnim krvdce-
nim pfi ruptufe aneurysmatu (12, 13).

Vicefazické CT neni povazovano
za standardni zobrazovaci metodu
u PAN, ale dokaze odhalit mikroaneu-
rysmata jiz o velikostech 3mm a jiné
nespecifické nalezy jako infarktové
oblasti v ledvindch, jatrech a slezing,
perirendlni hemoragie, dilataci ureterd,
nebo ascites (14). Podle nékterych
studii kombinace nalezl arteridlnich
a specifickych organovych zmén dokaze
nahradit DSA pfi diagnostice PAN (15).
Je to vhodnd metoda pro sledovani
pacient(i, zejména po terapii cyklofos-
famidem, ktery je schopen podminit
regresi velikosti aneurysmat (16).

V literature je popsdn i pfipad dia-
gnostiky PAN pomoci PET/CT, které
odhalilo nékolik pankreatikoduodenal-
nich aneurysmat, retrospektivné ale bylo
zjisténo jejich prehlédnuti na celotélovém

LITERATURA

CT vysetreni, které predchazelo o nékolik
tydn( (17). VSeobecné je v odborné lite-
ratufe uznavano vyuziti PET/CT v diagnos-
tice vaskulitid postihujicich cévy vétsiho
kalibru. Jak bylo zminéno, PAN postihuje
cévy stredniho a malého kalibru, vzhle-
dem k mensimu prostorovému rozlisen{
proto neni PET/CT povazovéno za vhod-
nou vysetfovaci metodu (18).

Lécba PAN je vétsinou konzervativni -
kortikoidy a imunosupresiva. Terapeu-
tické rezimy se prizplsobuji zavaznosti
onemocnéni. Vseobecné plati, Ze
chirurgicky se fesi renalni aneurysmata
nad 2 cm. Endovaskuldrni feSenf (zahr-
nujici embolizaci tekutym materidlem,
coiling nebo stenting) je vyhrazeno pro
specifické ptipady s vhodnou lokalizaci
a morfologii aneurysmatu a pro pacien-
ty neindikované k chirurgickému vykonu
(19). Je popsano vice pfipadd, kde byl
vyuzit endovaskularni ptistup k feseni
ruptury aneurysmatu renalnich nebo
hepatdlnich tepen (20-22), pricemz
spontanni bilateralni nebo unilateral-
ni perirendlni krvdceni bylo u 4-13%

pfipadl s mortalitou do 4 % (23). Vy-
razné horsi prognézu ma spontanni kr-
vaceni z hepatického aneurysmatu nebo
mezenterialni hemoragie, u kterych

jev literatufe v nékterych piipadech
popisovana az 100 % mortalita i pres
intervenéni zakrok (22, 24).

ZAVER

PAN je vaskulitida tepen stredniho kalib-
ru zpUsobujici jejich ektazii nebo tvorbu
aneurysmat a nasledné okluzi nebo krva-
ceni. Jeji klinicky obraz se odviji od orga-
nové lokalizace, kde tyto zmény nasta-
nou. Mezi nejcastéji postizené organy
patii ledviny. Postizené tepny mohou byt
oSetreny chirurgicky i endovaskularné,
zaleZi na konkrétnim ndlezu a stavu
pacienta. Za zlaty standard zobrazovani
u PAN je povazovana DSA. Vicefazické CT
vySetfeni/CT angiografie ale m{iZe tuto
modalitu nahradit, vzhledem k moznosti
soucasné detekce typického postizent
tepen a zobrazeni organovych zmén.
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