Porozuméni granulomatéze s polyangiitidou (GPA)

Granulomatoza s polyangiitidou (GPA) je vzacné onemocnéni, které zplisobuje zanét malych
krevnich cév. Toto onemocnéni miize postihnout mnoho ¢asti téla, zejména nos, dutiny, plice
a ledviny. GPA patii do skupiny onemocnéni zndmych jako ANCA-asociovana vaskulitida
(AAV), ktera zahrnuje také mikroskopickou polyangiitidu (MPA) a eozinofilni
granulomatdzu s polyangiitidou (EGPA).

Co je GPA?

GPA je autoimunitni onemocnéni. To znamena, Ze imunitni systém, ktery normalné chrani
télo pred infekcemi, omylem napada zdravé tkan¢€. U GPA se tento Utok zamé&fuje na malé
krevni cévy, coz zplsobuje zanét a poskozeni.

Termin ,,ANCA* je zkratka pro anti-neutrofilni cytoplazmatické protilatky. Jedna se o
specialni bilkoviny, které se vyskytuji u mnoha lidi s GPA. Nejbéznéjsi typ vyskytujici se u
GPA se nazyva ,,PR3-ANCA*. Testovani na ANCA mtize pomoci potvrdit diagnozu, ale neni
to jediny nastroj, ktery 1ékafi pouzivaji.

Casté pFiznaky
GPA se mize u jednotlivych osob projevovat rizné. Mezi ptiznaky mohou patfit:

e Chronické zanéty vedlejSich nosnich dutin nebo krvéaceni z nosu

e Zanéty usi nebo ztrata sluchu

o KaSel, nékdy s krvi

e Dusnost

« Unava a hore¢ka

e Bolesti kloubt

e Problémy s ledvinami, které mohou ziistat bez povS§imnuti, dokud se nezhorsi

Vzhledem k tomu, Ze ptiznaky mohou byt nejasné nebo pfipominat jiné nemoci, mize byt
GPA obtizné vc¢as diagnostikovat.

Diagnoza a testy
Lékarti pouzivaji kombinaci:

e Krevni testy, zejména na ANCA (typy PR3 a MPO)

e Zobrazovaci metody, jako rentgen hrudniku nebo CT

o Biopsie postizené tkdn¢ (napf. z plic nebo ledvin)
Podle mezinarodniho konsensu se nyni jako prvni screeningova metoda doporucuji vysoce
kvalitni testy ANCA, aniz by bylo nutné v kazdém ptipadé provadeét starsi testy, jako je
nepiima imunofluorescence. .

Prehled 1é¢by

GPA je zavazné onemocnéni, ale moderni lécba miize vést k remisi (fazi, kdy jsou ptiznaky
pod kontrolou). Lécba ma dv¢ faze:



1. Indukce remise (dosaZeni kontroly nad onemocnénim)

e Obvykle zahrnuje glukokortikoidy (steroidy) a bud’ rituximab, nebo cyklofosfamid
e Rituximab je preferovan u pacienti s recidivujicim onemocnénim
eV ptipadé zdvazného postizeni ledvin nebo plic mohou Iékati zvazit

také plazmaferézu nebo novéjsi 1éky, jako je avacopan

2. UdrzZeni remise (udrZeni onemocnéni pod kontrolou)

e Mezi bézné moznosti patii rituximab, azathioprin, methotrexat nebo mykofenolat
o Lécba trva mésice nebo roky, v zavislosti na pacientovi

Lécebné plany jsou individudlni a jejich cilem je kontrolovat onemocnéni pti minimalizaci
vedlejsich t¢inkda.

Zivot s GPA

e GPA je chronické onemocnéni, coz znamena4, Ze je nutna dlouhodoba sledovani

e Pravidelné kontroly pomahaji sledovat relapsy nebo vedlej$i Gcinky léki

o Nekteii lidé s GPA ziji plnohodnotny zivot, i kdyz miize byt nutné pfizpusobit jejich
kazdodenni ¢innosti.

Mate-li otazky tykajici se konkrétniho 1éku pouzivaného k 1é€bé GPA, jako je rituximab,
cyklofosfamid nebo avakopan, mtizete najit spolehlivé informace vyhleddnim EPAR
(evropské verejné hodnoceni) na webovych strankach Evropské agentury pro 1é¢ivé
pripravky (EMA). Staci zadat: ,,[n4dzev 1éku] EPAR site:ema.europa.eu*

Dokumenty EPAR jsou oficialni zpravy, které vysvétluji, jak 1€k pisobi, jak byl studovéan a
jaka jsou znama rizika a ptinosy.
Dal8im skvélym zdrojem informaci o 1écich piedepsanych na GPA je vas lékarnik. Pomiize

vam vysvétlit, jak je bezpecné uzivat, a zodpovi vase otazky tykajici se vedlejSich uc€inki.

Zdroj: Veskeré informace v této brozure pochazeji z oficialnich lékarskych pokynii, jako
Jjsou pokyny EULAR, CHCC2012, KDIGO a ACR/VF, a jsou urceny pouze pro vzdelavaci
ucely. Pro stanoveni diagnozy nebo lécby se poradte se svym lékarem.



