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   ראשוניות בגיל הילדות)וסקוליטיס (דלקות כלי דם
  

  ?י המחלהמה
כאשר שם וסיווג המחלה תלוי  ,מדובר בקבוצה נרחבת של מחלות. כלי הדםבוסקוליטיס משמעותה דלקת 
   .ישירות בכלי הדם תגעופהמחלה בוסקוליטיס ראשונית  .בגודל וסוג כלי הדם המעורב

   
  ? מהי שכיחות המחלה

הנוך שונליין פורפורה או  כגון(  מחלות די שכיחות של גיל הילדות ן הי הדם הראשוניותמדלקות כלחלק 
  .בעוד שהמחלות שיפורטו בהמשך נדירות ושכיחותם המדויקת אינה ידועה) מחלץ קווסקי

  
  ?ניתנת למניעה? מדבקת?  תורשתיתהיאהאם ? מחלהלת וסיבן המה

. פים במשפחה ולא סביר שילד נוסף יסבול מאותה מחלהלרוב אין חולים נוס.  אינן תורשתיותומחלות אל
זיהומיים , בינהם גורמים סביבתיים, קרוב לוודאי שמחלה מתפתחת בהשפעת שילוב של גורמים שונים

  . וגנטיים
  . המחלות אינן מדבקות ולא ניתנות למניעה

  
  ?מחלהדם בהמה קורה לכלי 

לשכבה הפנימית של דופן הכלי . ום נוצרת דלקתהמערכת החיסונית שלנו תוקפת את דופן כלי הדם ובמק
השכבה הפנימית מאפשרת זרימת דם ,  אנשים בריאיםבקרבבתנאים רגילים . יש תפקיד מרכזי בתהליך

הגורם להצרות , נוצר במקום קריש דם, לעומת זאת כאשר כלי הדם מודלק או ניזוק מסיבה אחרת. תקינה
  . חסימה בכלי הדםאו

ופן רגיל במחזור הדם נודדים דרך דופן כלי הדם הפגוע לרקמה הסמוכה וגורמים תאי דלקת הנמצאים בא
 ,דופן פגוע הופך גם לחדיר יותר ומאפשר יציאת נוזל מתוך כלי הדם החוצה. לנזק נוסף לדופן ולרקמה

  . וכך מתפתחת נפיחות ובצקת של הרקמות הסובבות אותו
קתיים בדופן כלי הדם והרס הדופן בדרגות חומרה בביופסיה של הרקמה הפגועה ניתן לראות שינוים דל

י "ע המדגימה את כלי הדם )בדיקת רנטגן(שינויים בצורת העורקים ניתן להדגים באנגיוגרפיה . שונות
ולה על, )לעיתים קרוע ומדמם (ם ירודה דרך כלי דם מוצר או חסום אספקת ד.הזרקת חומר ניגוד לתוכם

 המוח או הלב ןוגבר חיוני כימעורבות של כלי המספק דם לא.  בגוףמערכות שונותללגרום לנזק לרקמות ו
 מלווה גם ביצירה מוגברת ושחרור של בכלי הדםרב מערכתית ת דלק. ולה לגרום לתוצאות קשותעל

התהליך הדלקתי מתבטא גם . חולשהו חום ןוגואלה גורמות לתלונות כלליות כ, מולקולות דלקתיות רבות
  ).ם מוחשת ומדדי דלקת אחרים מוגבריםשקיעת ד(בבדיקות מעבדה 

    
  ?מהם התסמינים העיקריים

כפי שיפורט בהמשך בדיון (בר המעורב יביטויי המחלה שונים ותלויים בסוג כלי הדם ומידת הפגיעה בא
  ). מחלותבסוגי ה

  
  ?ת המחלהבחנוכיצד מא

 במחלות ילדות אחרות סימני המחלה דומים לאלה המופיעים. כ" אינה פשוטה בדדלקת בכלי הדם תאבחנ
,  יש לבחון בקפידה את תלונות החולה וסימני מחלתוהדלקתעל מנת להגיע לאבחנה של . שכיחות יותר

ים במקר). אנגיוגרפיהמיפוי ממוחשב ו, כגון סריקה על קולית(שתן ובדיקות הדמיה , לערוך בדיקות דם
הדם ורקמה והדגמת השינוים מ לאשר את האבחנה יש צורך גם בביצוע ביופסית כלי "מסוימים ע
במקרים רבים יהיה צורך בהעברת החולה למרכז רפואי שיש בו , מאחר והמחלות נדירות. האופייניים

  . ראומטולוג ילדים יחד עם מומחים בתחומים נוספים ואמצעי הדמיה מתאימים
  

  ?האם המחלה ניתנת לריפוי
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  .הושגה שליטה במחלה, במרבית החולים שטופלו. כן
  

  ?טיפוליםמהם ה
מטרתו הינה שליטה במחלה ומניעת סיבוכיה תוך הימנעות .  מורכב וממושךוסקוליטיסטיפול בחולי ה

בשלב ראשון משתמשים בקורטיקוסטרואידים במינון גבוה . מתופעות הלוואי של הטיפול התרופתי
בתכשירים משתמשים  בשלב שני.  ציקלופוספאמידןוגבשילוב עם תכשירים מדכאי חיסון רבי עוצמה כ

 תכשירים נםיש.  מינון הקורטיקוסטרואידיםמפחיתים את אימורן או ציקלוספורין ו,מתוטרקסט כגון
הרופאים . נוספים שהוכחו כיעילים בדיכוי תהליכים דלקתיים ופעילות יתר של המערכה החיסונית

יולוגיות כגון בבינהם תרופות .  נכשלודלקת בכלי הדםבוחרים בהם כאשר התרופות הרגילות לטיפול ב
  . אלידומיד ואחרותת, יציןכולכ ,TNFנוגדני 

סיבוך זה של ).  עצםדלדול(טיפול ממושך בקורטיקוסטרואידים עלול לגרום להתפתחות אוסטאופורוזיס 
לעיתים יש צורך בתרופות המשפיעות על הקרישה .  וסידןDי הוספת ויטאמין "הטיפול  ניתן למנוע ע

  . או תרופות להורדת לחץ דם) ך אספירין במינון נמוכגון(
לעיתים יש צורך בסיוע של פסיכולוג או עובדת סוציאלית לחולה או . חולים נזקקים לפיזיותרפיההחלק מ

  .משפחתו
  

  ? שיש לבצעמעקבמהו ה
את השפעת הטיפול ותופעות , המטרה העיקרית של ביקורות אצל רופא היא להעריך את פעילות המחלה

כמו , תדירות הבקורות תלוים בסוג המחלה וחומרתההמעקב ו. גיע לטיפול מיטביבמטרה לה, הלוואי שלו
כ תדירות הביקורות יורדת לאחר "בשלבים המוקדמים יש צורך במעקב צמוד ובד. גם התרופות הניתנות

  . השגת שליטה על המחלה
של הילד ההורים מתבקשים לדווח על כל שינוי במצבו .  מספר דרכים להערכת פעילות המחלהנןיש

בדיקה גופנית מדוקדקת יחד עם ניתוח של . ובמקרים מסוימים למדוד את לחץ הדם או לערוך בדיקות שתן
בבדיקות הדם והשתן בודקים את מצב . תלונות הילד החולה חשובים מאד בהערכת פעילות מחלתו

ורך בהערכת לפעמים יש צ. שינוים בתפקוד אברי הגוף השונים והשפעות לוואי של התרופות, הדלקת
  .ה הדמיתכוללה, מומחים נוספים ובדיקות נוספות

  
  ? המחלהמהו משך

הן יכולות . כל החייםימשכו לעיתים , כ ממושכות מאד" בדהדלקות הראשוניות הנדירות בכלי הדם
  .  למחלות כרוניותלהפוךובהמשך בהדרגה , אף מסכן חיים, להתחיל באופן חריף וסוער

  
  ?)ווח ארוךתחזית לט( הפרוגנוזה ימה

הפרוגנוזה של המחלה תלויה לא רק בסוג ובמספר כלי הדם . סקוליטיס ראשונית לגופווכל מקרה של 
סכנת הנזק לאברי . ובתגובה לטיפול,  גם בזמן שעבר מתחילת המחלה עד התחלת הטיפוללאא, החולים

. לכות לכל החייםנזק לאברים החיוניים יכול לגרום להש. הגוף קשורה במשך ועוצמת המחלה הפעילה
אך , ה להמשך כל החייםהפוגה זאת יכול. ראשונה של הטיפולהברוב המקרים ניתן להשיג הפוגה בשנה 

י התלקחויות של הוסקוליטיס "תקופות הפוגה יכולות להקטע ע.  בטיפול ממושך מאדכ יש צורך"בד
מאחר ומחלות . והיםתמותה גבה שעורי ,במחלה לא מטופלת. הדורשות מתן טיפול בעוצמה רבה יותר

  .מעט נתונים על התחזית הארוכה קיימים, אלה נדירות
  

  ? על חיי הילד ומשפחתו המחלה משפיעהכיצד
הבנת המחלה .  לכל המשפחה מאדקשה, כאשר הילד חולה והאבחנה עדיין לא ברורה, התקופה הראשונה

ועם ביקורים ,  להיות קשיםוהטיפול עוזרים להורים ולילד להתמודד עם הבדיקות והטיפולים שיכולים
  . כ חוזרים לשגרה כאשר משיגים שליטה על המחלה"החיים בד. תכופים בבתי החולים

  
  ? בית הספרלגבימה 

חשוב גם להסביר למורים את . יש לעודד את הילד לחזור לבית הספר לאחר השגת שליטה על המחלה
  . מצב הילד על מנת שיוכלו להתחשב בו

  
  ?   ספורטמה לגבי
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סוג הפעילות המומלצת מושפע .  לעודד את הילד להשתתף בפעילות ספורטיבית בהפוגה מהמחלהיש
  . במיוחד שרירים ומפרקים, מהמחלה והאברים שנפגעו

  
  ?   ה לגבי תזונהמ

ת כמומומלצת כלכלה מאוזנת עם . ה מסוימת על מהלך המחלה ותוצאותיהתזונלהשפעת  הוכחה אין כל
מלח ושומנים בזמן שמקבלים , יש להמנע מממתקים.  סידן וויטמינים,של חלבון) עשירה(מספקת 

  .וכך לצמצם את תופעות הלוואי של טיפול זה, ידיםאקורטיקוסטרו
  

  ? אקליםקיימת השפעת האם 
,  הפרעה בזרימת הדם לאצבעות עקב וסקוליטיסנהרק כאשר יש. המחלה  עללא ידוע על השפעת האקלים

  . מצבחשיפה לקור יכולה להחמיר את
  
  

  ? זיהומים וחיסוניםלגבימה 
חלק מהמחלות הזיהומיות יכולות להיות קשות יותר בחולים המקבלים טיפולים מדכאי המערכת 

 עליך לפנות מייד לרופא ולקבל תרופה נגד נגיף זה או לחילופין -אם נחשפת לאבעבועות רוח . החיסונית
הם . בוהה יותר בילדים המטופלים בוסקוליטיסשכיחות הזיהומים הרגילים מעט ג. זריקת חיסון כנגדו

עקב כך במקרים . יכולים לסבול גם מזיהומים שלא מתפתחים באנשים עם מערכה חיסונית בריאה
על מנת למנוע דלקת ראות עם חידק בשם , ממושך) רספרים(מסוימים ניתן טיפול אנטיביוטי 

  . בחולים מדוכאי חיסוןמסכנת חיים אף אשר יכולה להיות קשה מאד ו, פנאומוציסטיס
מן שחולה בז) שחפת, פוליומיאליטיס, אדמת, חצבת, חזרת (יםחימנגיפים יש לדחות את מתן החיסון 

  .מקבל טיפול מדכא חיסון
  

  ?הריון ומניעתו,  חיי מיןלגבימה 
חלק מהתרופות .  התרופות עלולות להזיק לעובריתרבממאחר וכאשר המחלה פעילה חשוב להמנע מהריון 

התופעה תלויה במנה המצטברת . יכולות לעיתים רחוקות להשפיע על הפוריות) קר ציקלופוספאמידיבע(
  . של התרופה ונדירה מאד בחולים צעירים וילדים

  
     POLYARTERITIS  NODOSA    פוליארטריטיס נודוזה  

  
  ?מהי המחלה

קר י בעהגורמת לדלקת נמקית של כלי הדם, מחלות כלי הדםמ תהיא אח) נ"פא(פוליארטריטיס נודוזה 
)  כלי דם-"ארטריטיס",  רבים-"פולי("רקים רבים דפנות של עו, במהלכה. עורקים קטנים ובינונייםב

ורם מתפתחות בליטות  החלק המודלק של דופן העורק נחלש ותחת לחץ הדם הז.נפגעים באופן לא רציף
 צורה עורית של קיימת. תמפרציאו " נודוזה" המחלה מכאן שם.  בדופן)אניאוריזמות (דמויות מפרצות

אשר  נ"פאפוליארטריטיס מיקרוסקופית היא צורה של . ברים פנימייםיקר עור ללא איהמערבת בע, נ"פא
  . קטניםהפוגעת רק בכלי הדם 

  
  ? שכיחות המחלהימה
 המחלה .כל שנה ב חולה חדש אחד למיליון הינה באוכלוסיההשכיחות . בקרב ילדים ביותרהנדיר נ"פא

 להתלוות היכול נ"פאים עיתל. 9-11 אי בילדים בגילושכיחה יותר, פוגעת בבנים ובנות באותה מידה
  .צירוף זה שכיח יותר במבוגריםאך , Bלצהבת מסוג 

  
  ?מהם התסמינים העיקריים

. למחלה זויכולות להתלוות ומגוונות תלונות שונות , בר ורקמה של הגוףימכיוון שכלי הדם נמצאים בכל א
  :התלונות השכיחות הן.  מסיבות לא ברורותברים מסוימים נפגעים יותר מאחריםיא,  זאתםע

  חום ממושך )1
 כאבי שרירים ומפרקים )2
 כאב בטן )3
 . קראת ליבדו רטיקולריסנ סגלגלה רשתית התפרחתר או ובולטים וכואבים בע, נגעים אדומים )4
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 בניםאצל כאב אשכים  )5
עורקים השטחיים  ב היאהפגיעה העורית נ"בפא. דפנות העורקים העורייםי דלקת ב"נגעים בעור נגרמים ע

 נ"פאסובל מהילד . ות אלה נזק לרקמכתוצאה מכך עלול גם להיגרם, אוזנייםול ם דם לאצבעותהמזרימי
בחולים אחרים המחלה תתבטא באופן חריף וסוער . חום ממושך וירידה במשקלמ יסבול, עייףו ראה חולהי

מנים אלה יכולים להופיע ימכיוון שתלונות וס. נגעי עור קשים וירידה במצב ההכרה, זעם כאב ע, יותר
  .  שוניםקר זיהומיםיבע, יש לשלול סיבות אחרות, במחלות ילדות אחרות ושכיחות יותר

ריאה הם ההכליה ו. או יתר לחץ דם/ובשתן  מתבטאת בהופעת חלבון ודם נ"פאהמעורבות הכלייתית של 
עורקי המעי גורמת לעיתים לכאבי של דלקת . המיקרוסקופיתבצורתו  נ" בפאםנפגעיהים קרייברים העיהא

  . עם הפרעות בתנועתיות של המעי או תת ספיגה של המזוןבשילובבטן 
 נ"אצל חולי פא. בר אחרי כל אבדרגות חומרה שונות כמופגע ימערכת העצבים המרכזית יכולה לה

מחלה קשורה בזיהום עם חידק בהם הבמקרים . אנמיהום מוגברי דלקת  מצבייראובדיקות המעבדה 
  .זהות זאת בבדיקת דםניתן ל, סטרפטוקוק

  
  

  ? המחלה מאובחנתכיצד
ל "מנים הני עולה כאשר הסנ" לפאהחשד. תו זיהומיותמחל כגון יש לשלול סיבות אחרות לחום בילד

צרויות יי הדגמת ה"רת עהאבחנה מאוש.  בבדיקות המעבדהמוגבריםדלקת מצבי מתמידים ויש עדות ל
. שבה מזריקים חומר ניגוד לתוך כלי הדם, פיהאנגיוגרהבדפנות העורקים בבדיקת ) ותמפרצ(והתרחבויות 

  .כליה תאשר את האבחנההבביופסית העור או דגמו נוכחות דלקת אופיינית בדפנות העורקים ש
  

  TAKAYASU ARTERITIS     טאקאיסו ארטריטיס מחלת 
  
  ?י המחלהמה
ו ועורק הריאה סעיפי, קר אבי העורקיםיבע, קאיסו ארטריטיס נפגעים על פי רוב העורקים הגדוליםבט

   .הראשי
דמוי מוקפים בצבר  אופיניים למחלהה ענקרואים תאי ,  במיקרוסקופבדופן העורק הפגועכשמתבוננים 

   ".תא ענק"ו א" גרגירי: "משתמשים לעתים במושג, לתיאור מצב זה . אחרים של תאי דלקתגרגירים
  

  ?  המחלהי שכיחות מה
אחרי ( ילדים בקרב ו בשכיחותשלישיסוג זה של דלקת בכלי הדם הוא הלמרות ש, המחלה נדירה ביותר

  . בניםלעומתבנות ב שכיחות המחלה גבוהה .)הנוך שונליין פורפורה ומחלת קוואסאקי
  

  ? מהם התסמינים העיקריים
בבדיקות . הזעת לילהוכאבי שרירים ומפרקים , תאבון ירוד, והשל המחלה הם חום גבראשונים הביטוים ה

  . מעבדה ניתן לראות מדדי דלקת מוגברים
מנים לכך יהס.  לרקמהספקת הדםאמנים לירידה ביניתן לגלות ס, עם התקדמות התהליך הדלקתי בעורק
כלי למעות מעל אוושות הנש, הבדלים בלחצי הדם הנמדדים בגפיים, הם דפקים ירודים או חסרים בגפיים

מעורבות . היצרות בעורקי הכליה תגרום ליתר לחץ דם.  המוחמר בהפעלתהההדם המוצרים וכאב גפ
צביעו על מחלה בכלי י ,או תלונות הנוגעות לראיהתלונות עיצביות  .ריאתית יכולה להתבטא בכאבי חזה

  .הדם המוחיים
  

  ?ת המחלהבחנומאכיצד 
ת דופלר יעילה בגילוי המעורבות של העורקים הגדולים הקרובים בשיט) אולטראסאונד(בדיקה על קולית 

להערכת המעורבות של כלי הדם יש צורך .  מחלה בכלי דם קטנים יותראבחן אך לא מצליחה ל,ללב
  .  וגם באנגיוגרפיה ריאתית,בהדגמה ישירה של כל העורקים

  
  WEGENER'S GRANULOMATOSIS       גרנולומטוזיסמחלת ווגנר 

  
כ "בד, דם קטנים ובינוניים הפוגעת בכלי ת כרוניהינה דלקת מערכתית) ג"ו(ווגנר גרנולומטוזיס מחלת 

המושג . כליותהו) ריאותה(דרכי הנשימה התחתונות , )אף ומערותיוה(בדרכי הנשימה העליונות 
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יב סבאו גרגרת מתייחס למראה המגורגר הרב שכבתי של הנגע הדלקתי בתוך הדופן או " גרנולומטוזיס"
  .כלי הדם במיקרוסקופ

  
  ?      מבוגריםלעומת בילדים מחלה מתבטאת באופן שונההאם ה?  שכיחות המחלהימה
שני . מיליון ילדיםבשנה על כל  חולים חדשים 1-2 :שכיחותה. במיוחד בגיל הילדות, ג היא מחלה נדירה"ו

  . זכריםאצל יותר  שכיחה מבוגרים הדלקתב שעודב, ילדותגיל ההמינים נפגעים באותה מידה ב
  

  ?מהם התסמינים העיקריים
 התלונות  . לטיפול האנטיביוטי המקובלהגיבהמערות האף אשר לא מחלה של מתחילה מג "וברוב החולים 

  . )האף נראה כאוכף (פגיעה בצורת האףאף נגרמת לעיתים ו, אףה ודימום מ בריריותהשכיחות הן כיבים
. אשר תתבטא בצרידות ותלונות נשימתיות, שימהנות קנה הצרידלקת בדרכי הנשימה יכולה לגרום לה

ם שיעול וכאבי, אות עם קוצר נשימהיהתפתחות הקשריות הדלקתיות ברקמת הריאה תתבטא בדלקת ר
  . חזהב

תתבטא ברוב המקרים היא אך , חולים תהיה עדות למעורבות כלייתית כבר בתחילת המחלהמהבחלק קטן 
 הרקמה הדלקתית יכולה להצטבר מאחורי ארובות העיניים ולגרום . עם התקדמות המחלהמאוחר יותר

הזעה לילית , חום גבוה,  ירידה במשקלכגוןתלונות כלליות .  העיניים או להופיע באוזן התיכונהתטילבל
  .  שכיחות גם הןוכאבי מפרקים

בר בודד יג בה נפגע א" צורה מוגבלת של וקיימת.  רב מערכתיתהדלקתג תהיה "לא בכל החולים עם ו
  ). ללא מעורבות כלייתית, בלבדאותיעיניים או ר(
  

  ?כיצד מאובחנת המחלה
אשר  עם מחלת הכלייה בשילובעליונות הביטוים קליניים של מחלה דלקתית בדרכי הנשימה התחתונות ו

  . ג"מעלים חשד לקיום ו, נוכחות חלבון ודם בשתן והפרעה בתיפקוד הכליהב תתבטאמ
  .CRP שקיעת דם מוחשת ורמה גבוהה של כגוןאות מדדי דלקת בבדיקות הדם ניתן לר

  .   ANCAרמה גבוהה של נוגדן אופייני הנקרא תימצא  החולים יתרבבמ
  
  
  

  ם אחרות ומצבים דומיםדדלקות כלי 
  
1( Cutaneous leucocytoclastic vasculitis 

 דלקת בדופן כלי הדם נההי) מוכרת גם בשם וסקוליטיס אלרגית( וסקוליטיס עורית לאוקוציטוקלסטית 
 דלקתתרופות וזיהומים הינם מעוררים שכיחים של . י תגובת יתר חיסונית לגורם אלרגי"עת אשר נגרמ
  . ולהם מראה אופייני בביופסיית עורוכלי הדם הקטנים נפגעים במחלה ז. זאת בילדים

2( Hypo-complementemic urticarial vasculitis  
אחד מחלבוני בדם הפעיל במנגנון ההגנה של  (רמה נמוכה של משליםוסקוליטיס אורטיקריאלית עם 

 אלרגית היא תפרחתאך להבדיל מ,  מפושטת מגרדת דמוית כוויות סרפדתפרחתמתאפיינת ב -)הגוף
 . רמה נמוכה של משלים בדם יהיה י אופייני למחלה זאתתממצא מעבד. קבועה במקום ולא נודדת

3( Churg-Strauss syndrome (allergic granulomatosis)  
 תסמיניםבנוסף ל.  נדירה ביותר בילדים זו  וסקוליטיס-)גרנולומטוזיס אלרגית(שטראוס -ורג'תסמונת צ

אסטמה ורמה גבוה של תתלווה למחלה זו פנימיים הברים יבא תסמיניםהשונים של וסקוליטיס עורית וה
 .)סוג של תאי דם לבנים( בדם אאוזינופילים

4( Primary angiitis of central nervous system  
. פוגעת בכלי דם קטנים ובינוניים של המוחהראשונית העצבים ה ראשונית של מערכת דלקת כלי דם

 . מוחי הם פרכוסים ושבץוקריים במחלה זי העתסמיניםה
5( Cogan´s syndrome  

טאת בירידה בתהמ, פנימיתהאוזן בהמאופיינת בפגיעה בעיניים ו, תסמונת קוגן היא מחלה נדירה מאד
לעיתים . )פוטופוביה(כולל רגישות יתר לאור , סחרחורת והפרעות בראיה, רשותיחעד כדי בשמיעה 
   .דםהבכלי יותר מפושטת דלקת  של תסמיניםגם מופיעים 


