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Powikiania internistyczne pediatrycznego
mrzypadku ziarniniakowatosci

7 7apaleniem naczyn

Internal medicine complications of paediatric
case of granulomatosis with polyangiitis

ABSTRACT

Granulomatosis with polyangiitis (GPA) is an ANCA-
associated small vessel-vasculitis (AAV- ANCA as-
sociated vasculitis) rarely occurring in paediatric
population. Lesions are mainly located in upper and
lower part of respiratory tract and in the kidneys. In
the article we present a case report of a 15-year-old

WSTEP

Ziarniniakowato$¢ z zapaleniem naczyn
(GPA, granulomatosis with polyangiitis) nalezy
do uktadowych chordb zapalnych malych na-
czyn z tworzeniem zapalnych nekrotyzujacych
ziarniniakéw w §cianach naczyn oraz w prze-
strzeniach okolonaczyniowych. Patognomicz-
ne dla GPA sa przeciwciala typu c-ANCA
(ANCA, anti-neutrophil cytoplasmic antibo-
dies) — przeciwko proteazie 3 w ziarnisto$ciach
azurofilnych granulocytéw obojgtnochtonnych
— chociaz w tej jednostce chorobowej moga
tez wystgpowaé przeciwciata przeciwko mielo-
peroksydazie lub elastazie (p-ANCA).

Objawy, bedace skutkiem zmian naczy-
niowych zwiazanych z obecnoscia krazacych
przeciwcial typu ANCA, najczeéciej lokali-
zuja si¢ w gornych i dolnych drogach odde-
chowych oraz w nerkach, jednak kliniczna

boy with severe course of illness and further com-
plications of applied treatment. An approach to AAV
treatment in recent years has significantly changed
due to new medications accessible and randomized
clinical trials.
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manifestacja moze dotyczy¢ réwniez innych na-
rzadéwiukladéw. Nefropatiaw przebiegu GPA
zazwyczaj charakteryzuje si¢ gwaltownie
postepujacym kiebuszkowym zapaleniem ne-
rek (RPGN, rapidly progressive glo-merulone-
phritis) z kliniczng manifestacja w postaci burz-
liwie przebiegajacego zespolu nefrytycznego,
co moze w efekcie doprowadzi¢ do ostrego
uszkodzenia, a nastepnie przewleklej i schyt-
kowej niewydolnosci nerek, a nawet zgonu
chorego [1].

Decydujacym narzedziem diagnostycz-
nym w rozpoznawaniu GPA jest obraz histo-
patologiczny biopsji tkankowej nerki, ptuca,
oczodotu lub btony §luzowej nosa. Histopatolo-
gia biopsji nerki to martwicze, ubogo-immuno-
logiczne, rozplemowe zewnatrzwlo$niczkowe
zapalenie kiebuszkéw nerkowych, charaktery-
zujace si¢ potksiezycami obecnymi w co naj-
mniej potowie kigbuszkéw, sktadajacymi sie
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z wynaczynionych do przestrzeni Bowmana
bialek, proliferujacych komoérek Sciennych, na-
ciekajacych makrofagéw oraz monocytéw [2].
Zapadalno$¢ na GPA w populacji os6b
dorostych w Polsce szacowana jest na 7,7/1 mln,
natomiast chorobowo$¢ na 36 /1 mln, z czego
przypadki pediatryczne stanowia okoto 3-4%.
Dane kanadyjskie z 2012 roku wykazaly
wzrost czestoSci wystgpowania GPA u dzieci
na przestrzeni okresu 5 lat z 0,28 do 0,64 na
100 000 rocznie. U dzieci choroba pojawia si¢
w drugiej dekadzie zycia z przewaga u plci zen-
skiej. Srednio przezycie w ciagu 1 roku i 10 lat
w GPA wynosi odpowiednio 94% i 62% [3].
Ponizej przestawiono opis przypadku
chtopca z GPA, u ktérego — pomimo ci¢zkie-
go przebiegu choroby — udato si¢ zachowad
funkcje nerek, ale jednak nie udato si¢ uniknaé
powaznych powiklafi zastosowanego leczenia.

OPIS PRZYPADKU

Pigtnastoletni chlopiec zostat przyjety do
Kliniki Nefrologii Dziecigcej i Nadci$nienia
Tetniczego ze szpitala rejonowego z powodu
narastajacych parametréw nerkowych oraz po-
socznicy o etiologii Stenotrophomonas maltophi-
lia. W wywiadzie mialy miejsce utrzymujace si¢
od 3 tygodni stany podgoraczkowe oraz krwa-
wienie z samoistnie powstatej rany w dnie jamy
ustnej. Dodatkowo, w ciagu ostatnich kilku dni
obserwowano narastanie duszno$ci z odksztu-
szaniem ropnej wydzieliny z domieszka krwi
oraz krwiomocz. Przy przyjeciu chlopiec byt
w stanie ogblnym ci¢zkim, septycznie goracz-
kujacy, z nasilong dusznoscia gtéwnie o charak-
terze wdechowym, krwiopluciem, krwawieniem
z nosa, hepatomegalia, wodobrzuszem, obrze-
kami koficzyn dolnych, podwyzszonymi war-
toSciami ci$nienia te¢tniczego, zglaszajacy bol
w klatce piersiowej oraz z oligo-anuria.

Badania laboratoryjne wykazaly cechy
gwattownie postepujacej niewydolnoSci nerek.
Poczatkowe stezenie kreatyniny i mocznika
wynosito odpowiednio 669 umol/1i22,5 mmol/l
(wartosci maksymalne w trakcie hospitalizacji
to 822 umol/l i 50 mmol/l). Ponadto z istotnych
odchylefi od normy stwierdzono podwyzszona
leukocytoze (32 800 komérek/ul) z odmtodze-
niem obrazu biatlokrwinkowego, biatkomocz
nerczycowy (5,3 g/) i krwinkomocz, hipoalbu-
minemi¢ oraz podwyzszone st¢zenie d-dimeréw
(> 3 ug/ml). W badaniach immunologicznych
wykazano obecno$¢ przeciwciat cCANCA (++).

W tomografii komputerowej zatok obocz-
nych nosa, klatki piersiowej oraz jamy brzusz-
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nej uwidoczniono zmiany zapalne zatok czoto-
wych, sitowych, szczekowych, liczne, rozsiane
zmiany guzkowate obustronnie w ptucach, bu-
dzace podejrzenie ropni, oraz powigksze-
nie watroby, §ledziony i nerek bez obecnosci
zmian ogniskowych. W badaniu laryngologicz-
nym stwierdzono upoSledzona drozno§¢ nosa
oraz zmacerowang, krwawigcg btone §luzowa.
Na podstawie caloksztattu obrazu klinicznego,
wynikéw badafn dodatkowych oraz biopsji ner-
ki, w ktérej wykazano cechy rozlanego, rozple-
mowego RPGN z pétksiezycami, rozpoznano
GPA.

Jako indukcje remisji zastosowano
dozylne pulsy metylprenizolonu (w daw-
ce 17,8 mg/kg/puls) wedlug schematu Men-
dozy oraz 3 pulsy cyklofosfamidu (w dawce
303 mg/m ™2 BSA), a nastgpnie doustne le-
czenie prednizonem, rozpoczynajac od dawki
1,7 mg/kg/48 godz. Sumaryczna dawka pred-
nizonu przez pierwsze 7 miesigcy leczenia
indukcyjnego wyniosta 4180 mg. Ponadto,
w okresie 4 miesigcy wykonano 9 sesji terapeu-
tycznych wymian osocza (TPE, theraputic pla-
sma exchange) metoda filtracyjna, przy uzyciu
maszyny Hospal i plasmafiltréow BT900 i P1S.
Poczatkowo przeprowadzono 3 sesje co 24 go-
dziny, nastepnie 3 sesje co 48 godzin oraz ko-
lejne 3 w okresie 8 tygodni. Zabiegi TPE wy-
konywano na §wiezo mrozonym osoczu (FFP,
fresh frozen plasma) — S$rednio wymieniano
28,8 ml/kg, oraz 5% albuminach — §rednio
wymieniano 23,6 ml/kg. Calkowita objetos¢
wymiany plynéw substytucyjnych na sesj¢ wy-
nosita §rednio 55,4 ml/kg, natomiast stosunek
FFP/albumin Srednio wynosil 1,27. W czasie
sesji TPE nie odnotowano istotnych klinicz-
nie dziatafh niepozadanych poza jedynym,
ale powaznym powiklaniem, ktére wystapi-
fo w 6 dobie od rozpoczecia zabiegéw TPE
w postaci zakrzepowego zapalenia zyly bio-
drowej, udowej i odpiszczelowe] po stronie
prawej. Wymagalo ono usunigcia cewnika
dwukanalowego oraz zalozenia dostgpu do
zyly szyjnej wewnetrznej prawej i wdrozenia
intensywnego leczenia przeciwzakrzepowego.
Ponadto, w okresie 2 tygodni, do momentu
uzyskania warto$ci eGFR (wg 1-markerowe-
go wzoru wg Schwartza) 33 ml/min, wykona-
no 12 sesji hemodializ. Pacjent wymagat takze
5-krotnego przetaczania koncentratu krwinek
czerwonych. Przez okres pierwszych 5 tygo-
dni prezentowal objawy laboratoryjne zespotu
nerczycowego. Po uzyskaniu remisji chory byt
monitorowany i leczony w o§rodku nefrologii
dziecigcej przez kolejnych 6 lat. W tym czasie



Rycina 1. USG jamy brzusznej — guz dolnego bieguna nerki
prawej

jako leczenie podtrzymujace remisj¢ stoso-
wano mykofenolan mofetilu (MMF), cyklo-
sporyng A (CsA) oraz prednizon (PRED).
W momencie przekazywania pacjenta do
oSrodka dla dorostych mlody mezczyzna byt
w bardzo dobrym stanie ogdlnym, z warto-
Scia przesaczania kigbuszkowego wedlug
CKD-EPI wynoszaca 86 ml/min/1,73m "2,
ze §ladowym biatkomoczem, bedac leczonym
MMF (861 mg/m " 2pc), CsA (1,6 mg/kg)
oraz PRED (w dawce 0,16 mg/kg/48 godz.).
Ponadto, chory otrzymywat leczenie nefro-
i kardioprotekcyjne — w postaci inhibitoréw
konwertazy angiotensyny (ACE, angiotensin-
-converting enzyme) lub antagonistow recep-
tora angiotensyny oraz hipolipemizujace.
Niestety, powazne powiktania choro-
by i jej leczenia pojawily si¢ juz 5 lat pdzniej.
W wieku 26 lat u pacjenta zdiagnozowano
raka brodawkowatego dolnego bieguna nerki
prawej (ryc. 1, 2), co bylo przyczyna czgscio-
wej nefrektomii. Z uwagi na stwierdzenie nie-
zidentyfikowanego ogniska w gérnym placie
prawego pluca, ktére po licznych badaniach
diagnostycznych (8 tomografii komputero-
wych, 8 bronchoskopii, 1 PET) okazato si¢ by¢
najprawdopodobniej ogniskiem aspergilozy
(ryc. 3) oraz utrzymujacego si¢ ujemnego mia-
na przeciwcial typu ANCA, 2 lata pdzniej (po
9 latach terapii CsA i MMF) podjeto decyzje
o zakonczeniu leczenia immunosupresyjnego.
Zmiana w plucu, ktéra przez 5 lat byla sta-
bilna, zaczeta si¢ powigkszaé, czego konse-
kwencja byla decyzja o usunigciu fragmentu
ptuca technika wideotorakoskopii. Aktual-
nie, pomimo leczenia worikonazolem, ktory
chory Zle toleruje, podobna zmiana pojawi-
la si¢ w gérnym placie ptuca lewego. Chory
ma obecnie 32 lata i pomimo staran nadal
nie ma biologicznego potomstwa. Ostatnie

Rycina 2. TK jamy brzusznej — guz dolnego bieguna nerki
prawej (4,5 x 2,2 cm)

Rycina 3. Bronchoskopia — ognisko aspergilozy

stezenie kreatyniny wynosito 132,6 umol/l
(eGFR CKD-EPI — 61 ml/min), wartosci
stezenia biatka w moczu wahaja si¢ od 2,3 do
6,9 g/l (wskaznik biatko/kreatynina w moczu
— 5,1 g/g). Leczenie farmakologiczne aktual-
nie obejmuje: ramipril, worikonazol, rozuwa-
statyne oraz fenofibrat.

OMOWIENIE

Schytkowa niewydolnoé¢ nerek (ESRD,
end-stage renal disease) oraz przedwczesny
zgon nadal sa czestym zjawiskiem w popu-
lacji pacjentéw z GPA, u ktérych doszto do
upoSledzenia funkcji nerek lub krwotoku
z pluc. Niekorzystne rokowanie ma swoje
Zrédlo w opdznionym rozpoznaniu i w meto-
dach terapeutycznych, ktére charakteryzuja
sic wolnym poczatkiem dzialania, niepeina
skuteczno$cia oraz toksycznymi dzialaniami
niepozadanymi [4].

Populacja dziecigca chorujaca na uktado-
we zapalenia naczyn jest zdecydowanie mniej
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liczna niz populacja dorostych, dlatego tez
do pediatrii inkorporuje si¢ wytyczne interni-
styczne (m.in. Amerykanskiego Towarzystwa
Reumatologii) [5]. Od 2008 roku funkcjonuja
takze rekomendacje EULAR/PRINTO/PRES
(European League Against Rheumatism/Pa-
ediatric Rheumatology International Trials Or-
ganisation/Paediatric Rheumatology European
Society) rozpoznawania GPA, ktére podtrzy-
mano w 2019 roku [10]. Wytyczne postepo-
wania w ANCA zaleznych zapaleniach naczyn
(AAV, ANCA associated vasculitis) zawarte
sa rowniez w zaleceniach American Society
for Apheresis (ASFA) z 2013 roku [2]. Z po-
wodu niedostatecznej liczby danych dotycza-
cych leczenia pacjentéw pediatrycznych oraz
ze wzgledu na wysoki stopien wiarygodnosci
rekomendacji EULAR zaleca sie w populacji
pediatrycznej stosowanie schematéw wykorzy-
stywanych w leczeniu AAV u dorostych [7].

Wedtug powyzszych wytycznych postepo-
wanie terapeutyczne w GPA jest kombinacja
duzych dawek glikokortykosteroidéw (GKK)
oraz lekéw immunosupresyjnych (IS). Podsta-
we leczenia IS stanowia cyklofosfamid (CYC)
lIub rituksimab (RTX), ktory okazatl si¢ by¢
skuteczna alternatywa zaréwno w leczeniu in-
dukcyjnym, jak i w leczeniu nawrotéw [2].

Uzasadnieniem do stosowania TPE
w GPA jest szybkie usunigcie patogennych
przeciwciat ANCA — ktdre sg czasteczkami
o bardzo duzej masie czasteczkowej, niskiej
objetosci dystrybucji, niskim obrocie oraz dhu-
gim okresie péttrwania — co ma na celu ogra-
niczenie uszkodzenia wielonarzadowego [8].
Niemniej jednak pozycja TPE w leczeniu GPA
pozostaje kontrowersyjna, gdyz kilka badan
randomizowanych, przeprowadzonych w po-
pulacji os6b dorostych, nie wykazato korzySci
ze stosowania TPE w wielu przypadkach GPA
poza kilkoma wyjatkami: u chorych z ciezka
uogoblniona postacia, w tym wymagajacych te-
rapii nerkozastepczej lub ze stezeniem kreaty-
niny powyzej 530 umol/l, przy wspoélistniejacym
ciezkim krwawieniu z pluc oraz w przypadku
choroby anty-GMB z dodatnimi przeciwciata-
mi ANCA. Wykazano takze, ze w tagodniej-
szych przypadkach choroby TPE nie przynosi
zadnej dodatkowej korzys$ci nad stosowaniem
samego leczenia IS [2].

American Society for Apheresis oparla
swoje wytyczne migdzy innymi na wynikach
duzej metaanalizy, ktora objeto 387 dorostych
pacjentéw z 9 badan klinicznych (w tym z Ran-
domized Trial of Plasma Exchange or High-
-Dosage Methylprednisolone as Adjunctive
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Therapy for Severe Renal Vasculitis-MEPEX
z 2007 roku), ktéra wykazata, ze dolaczenie
TPE do standardowego schematu leczenia
immunosupresyjnego wiazato si¢ ze zmniejszo-
nym ryzykiem SNN lub zgonu. W samym ba-
daniu MEPEX wykazano, ze dotaczenie TPE
do schematu leczenia IS byto powigzane z 24%
redukcja ryzyka progresji do SNN w ciagu
1 roku oraz z lepszym rokowaniem dla chorych
leczonych nerkozastepczo. Niemniej jednak
w obydwu ramionach tego badania — z TPE
i bez niego — zwracata uwage wysoka (25%)
Smiertelno§¢ chorych. W zwiazku z powyZszym
zalecenia ASFA pozycjonuja TPE do kategorii
I, czyli chor6b, w ktérych TPE jest traktowana
jako metoda pierwszego rzutu — albo samo-
dzielna, albo w skojarzeniu z innymi sposoba-
mi leczenia, z sita rekomendacji 1A — mocna
rekomendacja oparta na badaniach randomi-
zowanych — w leczeniu przypadkéw GPA,
w ktorych doszto do stanu zagrozenia zycia,
niewydolnos$ci nerek lub rozlanego krwawienia
pecherzykowego [2]. Wedlug Walters analiza
8 randomizowanych badan wykazala, ze TPE
istotnie (o0 40%) zmniejsza ryzyko wystapienia
SNN w ciagu 3 miesigcy, jednak bez wptywu na
Smiertelnos¢ [8].

Niestety, nadal nie dysponujemy badania-
mi randomizowanymi dotyczacymi stosowania
TPE u dzieci z zapaleniami naczyn. Najwigk-
sze opublikowane badanie obejmowalo opis
serii 32 przypadkéw leczonych TPE w latach
1993-2003, z czego jedynie 12 dzieci byto le-
czonych z powodu GPA. Wszystkie dzieci
leczono standardowg immunosupresja oraz
TPE. Wyniki byty zachecajace, jednak nie byto
mozliwe sformutowanie jednoznacznych wnio-
skéw dotyczacych skutecznosci TPE jako czg-
§ci leczenia GPA u dzieci [8].

Efekt stosowania TPE jako elementu
dodatkowego, dotaczanego do standardowe;j
terapii immunosupresyjnej na mocne punkty
koncowe, takie jak zgon czy SNN, zostat ostat-
nio zbadany w wielooSrodkowym mig¢dzynaro-
dowym randomizowanym badaniu PEXIVAS.
Celem tego badania bylo dostarczenie wysokiej
jakoSci danych dotyczacych stosowania TPE
w szerszej populacji chorych réwniez z mniej
ciezkim uszkodzeniem nerek, a takze u chorych
z krwawieniem z ptuc. Ponadto, w tym badaniu
poréwnano skuteczno$¢ obnizonej dawki GKK
ze standardowa dawka GKK stosowana przez
6 miesiecy celem ustalenia, czy zredukowana
dawka nie jest mniej skuteczna w zapobiega-
niu zgonom i SNN. W badaniu chorych rando-
mizowano do 4 ramion: z TPE i bez niej oraz



ze standardowg i zredukowang dawka GKK.
Wszyscy chorzy otrzymywali leczenie IS (CYC
lub RTX) oraz dozylne pulsy metylprenozolo-
nu, a takze doustny prednizon lub prednizolon
w dawce wyliczonej z masy ciata. W 6. miesiacu
leczenia skumulowana dawka doustnych GKK
w ramieniu zredukowanej dawki byta mniejsza
niz 60% dawki z grupy standardowego dawko-
wania GKK. Smiertelnos¢ lub SNN w grupie
z TPE wynosita 28,4% vs 31% w grupie bez
TPE (NS), natomiast w grupie ze zreduko-
wana dawka GKK — 27,9% vs 25,5% w gru-
pie standardowej dawki GKK (NS). Zatem
badanie PEXIVAS nie wykazato dodatkowe;j
korzysci z dotaczenia TPE do standardowej te-
rapii GPA, natomiast udowodnito, ze mniejsze
dawki GKK nie tylko sa nie mniej skuteczne
w porownaniu do standardowych dawek w le-
czeniu AAV, lecz takze dodatkowo zmniejsza-
ja czesto$¢ powaznych powiktaf infekcyjnych
w 1. roku leczenia (27,2% vs 33%). Lekiem,
w ktérym aktualnie poktada si¢ duze nadzieje,
jest doustny inhibitor receptora C5a (Avaco-
pan). W badaniu ADVOCATE u pacjentéw
z AAV Avacopan wykazat si¢ znamienng prze-
waga nad GKK w utrzymaniu remisji. Ponad-
to, znaczaco zredukowal dawki GKK i toksycz-
nos$¢ tego leczenia oraz pozytywnie wplynat na
funkcje nerek chorych [9].

Opisywany w niniejszej pracy pacjent za-
chorowat na GPA w 2003 roku. Wéwczas nie
tylko nie bylo mozliwosci leczenia biologiczne-
go, lecz takze nie dysponowano wiedza, ktora
posiadamy aktualnie — dotyczaca zasadno-
Sci stosowania TPE oraz skuteczno$ciag GKK
w zredukowanych dawkach.

Na podstawie ciezkiego stanu klinicznego,
wynikow badan dodatkowych, w tym wyniku
biopsji nerki, podjeto decyzje o zastosowaniu
w leczeniu indukcyjnym pulséw metylpredni-
zolonu, CYC, sesji TPE oraz hemodializ, a na-
stepnie duzej doustnej dawki PRED.

Na szczegllng uwage zastuguje kwestia
stezenia albumin i rozpoznania zespotu ner-
czycowego (ZN) u omawianego pacjenta.
Zgodnie z obowiazujaca definicja w ZN stg-
zenie albumin nie powinno przekracza¢ 25 g/l.
W niniejszym przypadku stgzenie albumin
jedynie na samym poczatku choroby wyno-
sito 21 g/l, natomiast w pOZniejszym okresie

leczenia indukcyjnego wahato si¢ pomigdzy
28 a 30 g/l. Jednakze ostatnie zalecenia In-
ternational Pediatric Nephrology Association
(IPNA), dotyczace postgpowania w steroido-
opornym zespole nerczycowym, wskazuja na
warto§¢ stezenia albumin na poziomie 30 g/l
jako punkt odcigcia spetnienia definicji ZN, co
kwalifikuje omawiany przypadek jako ZN [10].
U opisywanego pacjenta na samym po-
czatku choroby rozpoznano posocznice wy-
wolana Stenotrophomonas maltophilia, ktéra
jest Gram-ujemna, nieprzetrwalnikujaca bak-
teria o niskiej zjadliwoSci, bedaca przyczyna
zakazen oportunistycznych — co tez moze
Swiadczy¢ o cigzkoSci stanu ogdlnego chorego.
Powaznym powiklaniem zastosowanego poste-
powania terapeutycznego niewatpliwie byl za-
krzep zyly biodrowej po stronie prawej, bedacy
efektem konieczno$ci leczenia nerkozastep-
czego oraz dotaczenia sesji TPE. Trzeba mie¢
$wiadomos¢, ze taki rodzaj powiktania znacz-
nie utrudnia dalsze postepowanie zwiazane
z przeszczepieniem nerki, jezeli takowe lecze-
nie okazatoby si¢ konieczne w przysztoSci. Ko-
lejnymi cigzkimi powiktaniami wyst¢pujacymi
u chorego byly nowotwor ztoSliwy nerki oraz
aspergiloza oskrzelowo-ptucna, ktére wyma-
galy zabiegdw operacyjnych, oraz w przypadku
aspergilozy leczenia farmakologicznego obcia-
zonego licznymi dziataniami niepozadanymi
obnizajacymi jako$¢ zycia chorego.
Podsumowujac, w opisywanym przypad-
ku zastosowano leczenie zgodne z obowig-
zujacymi wowczas standardami. Oczywistym
sukcesem jest uratowanie zycia pacjenta wraz
z zachowaniem funkcji nerek, jednak nie unik-
ni¢to rozwoju przewleklej choroby nerek oraz
nie udato si¢ tez uniknaé powaznych powiktan
zastosowanego leczenia, takich jak zakrzepica
zyly udowej, choroba nowotworowa, grzybica
uktadowa bedaca zakazeniem oportunistycz-
nym oraz znaczacego pogorszenia jakoSci
zycia. W $wietle nowych danych méwiacych
o braku korzysci ze stosowania TPE oraz o sku-
tecznosci nizszej dawki GKK wzgledem dawki
standardowej oraz dysponujac nowymi lekami
biologicznymi, dzigki ktérym mozna ograni-
czy¢ stosowanie lekow cytotoksycznych, nalezy
rozwazy¢ modyfikacje postgpowania terapeu-
tycznego u chorych pediatrycznych z GPA.

Monika Miklaszewska i wsp., Powiktania internistyczne pediatrycznego przypadku ziarniniakowatosci z zapaleniem naczyn

»pBadanie PEXIVAS
nie wykazato
dodatkowej korzysci
z dotgczenia TPE do
standardowej terapii
GPA, natomiast
udowodnito, ze
mniejsze dawki

GKK nie tylko s3

nie mniej skuteczne
W poréwnaniu ze
standardowymi
dawkami w leczeniu
AAV, lecz takze
dodatkowo
zmniejszajg czestosc
powaznych powiktan
infekcyjnych

w 1. roku leczenia 44

»PW badaniu ADVOCATE
u pacjentow z AAV
Avacopan wykazat sie
znamienng przewaga
nad GKK w utrzymaniu
remisji. Ponadto,
znaczaco zredukowat
dawki GKK i toksycznos¢
tego leczenia oraz
pozytywnie wptynaf na
funkcje nerek chorych44
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STRESZCZENIE

Ziarniniakowato$¢ z zapaleniem naczyn (GPA) jest
ANCA-zaleznym zapaleniem matych naczyn (AAV,
ANCA associated vasculitides) rzadko wystepu-
jacym w populacji dzieciecej. Zmiany dotyczg
matych naczyn i lokalizujg sig przede wszystkim
w gornych i dolnych drogach oddechowych oraz
w nerkach. W pracy przedstawiono opis przypadku

GPA u 15-letniego chfopca z cigzkim przebiegiem
choroby oraz opisano odlegte powiktania zasto-
sowanego leczenia. Podejscie do leczenia AAV
w okresie ostatnich Kkilku lat ulegto znaczacej zmia-
nie dzieki nowym lekom oraz randomizowanym
badaniom Kklinicznym.

Forum Nefrol 2020, tom 13, nr 4, 201-206

Stowa kluczowe: zapalenie naczyn,
immunosupresja, terapeutyczna wymiana osocza
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