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RETI SASTOPAMIE JUVENILI PRIMARIE SISTEMISKIE VASKULITL.

Kas tas ir?

Vaskulits ir asins vadu iekaisums. Vaskuliti aptver plasu saslimSanu grupu. Primaro
vaskulitu gadijuma galvanais bojajumu meérkis ir asinsvadi. Vaskulitu nosaukumi un
klasifikacija galvenokart ir balstiti uz skarto asinsvadu tipu un izmeriem.

Cik izplattti tie ir?

Dazi primarie vaskuliti ir biezi izplatita pediatriska saslimSana (Henoch-Schonlein
purpura vai Kawasaki slimiba), kamér dazi, ka zemak aprakstitie vaskuliti, ir reti un to
preciza frekvence nav zinama.

Kads ir slimibas iemesls? Vai ta ir parmantota? Vai ta ir lipiga? Vai to var noverst?
Sis grupas slimibas ne vienmér skar gimenes. Lielaka dala pacientu ir vienigie skartie
individi un ir maz ticams, ka braliem un masam biis lidziga kaite. Vairak ticams, ka
slimibas izraisiSana nozime ir dazadu faktoru savstarpgjai iedarbibai. Domajams, ka
dazadi géni, infekcijas un apkartgjas vides faktori var biit nozimigi slimibas attistiba.

Sis slimibas nav lipigas un nevar tikt novérstas.

Kas notiek ar asins vadiem vaskulita gadijjuma?

Asinsvadu sieninas ietekmé imiin/iekaisuma sistémas S$unas. Centrala nozime ir
asinsvada iek$&jam Stinu slanim. Norma tas nodroSina normalu cirkulaciju. Ja asinsvadu
sienina ir bojata vai iekaisusi, sak forméties asins receklis, izsaucot asinsvadu
sasaurinajumu vai okliiziju.

Iekaisuma Stnas asinsvados iecelo no asins straumes, Skérsojot to sieninu un izsauc
bojajumu gan taja, gan apkart€jas Stinas. Pati sienina art kluist vairak caurlaidiga pielaujot
intravaskulara Skidruma iepltiSanu §tinas caur asinsvadiem, kas noved pie apkart&jo Stinu
iekaisuma.

Parmainas ir redzamas audu biopsijas paraugos, noradot uz iekaisumu asinsvadu sienina
un dazadas pakapes destrukciju. Rezultata art€riju sieninas ir patologiskas, ko var
saskatit angiografijas laika (radiologiska izmeklé$anas metode, kuras laika més varam
redzet asinsvadus). Samazinata asins cirkulacija sasaurina tos vai blok&tos asinsvados,
var retak, asinojoss asinsvadu plisums var izraisit audu bojajumu. Tadu vitalu organu, ka
sirds un smadzenu, asinsvadu iesaistiSanas var izraisit nopietnus bojajumus. Plasi izplatiti
(sist€mas) vaskuliti parasti ir saistiti ar difiizu iekaisuma molekulu atbrivosanos izsaucot
generaliz€tus simptomus, tadus ka drudzi, nespéku un izmainitus labaratorijas testu
rezultatus, kas liecina par iekaisumu (EGA, CRO).

Kadi ir galvenie simptomi?
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Slimibas simptomi ir atSkirigi atkariba no iesaistito asinsvadu tipa un organu lieluma, kas
aprakstits detalizétak pie trijam noteiktam saslim$anam: Nodozais poliarterits, Takajasu
arterits un Vegenera granulomatozes.

Ka to diagnosticéet?

Vaskulita diagnoze ir reti nosakama talit. Simptomi var biit 11dzigi dazam citam biezak
sastopamam bérnu slimibam. Diagnozi pamato ar ekspertu klinisko simptomu
novertejumu, asins un urina analizu rezultatiem ka ar1 vizualiem (ultrasonografiju, Rtg,
datortomografiju, magnétisko rezonansi, angiografiju) un atbilstoSiem audu biopsija
noteiktiem bojajumiem. Vairakuma gadijumu ir nepiecieSams bérnu nosutit uz centru, kur
ir pieejams beérnu reimatologs un citu pediatrijas apakSnozaru specialisti, ieskaitot
vizualas diagnostikas nodalu.

Vai tas ir arstéjams?
Ja, vaskulits ir arstgjams. Vairakumam pareizi arste€to pacientu var tikt sasniegta remisija.

Kada ir arsteSana?

Vaskulitu arstéSana ir ilgstosa un kompleksa. Galvenais mérkis ir paklaut slimibu péc
iesp&jas drizakai kontrolei (indukcijas terapija) un uzturét to ilgstosi (uzturosa terapija),
izvairoties no nevajadzigajiem medikamentu blakusefektiem.

Pieradits, ka remisijas sasniegSana kortikosteroidi ir visefektivakie kombinacija ar
imiinsupresiviem lidzekliem (ciklofosfamids). UzturoSaja terapija regulari ir jalieto tadi
medikamenti, ka azotioprins, metotreksats un ciklosporins A, kopa ar prednizolonu
zema deva. Papildus var tikt izmantoti arT dazi citi iminsupresivi un pretiekaisuma
lidzekli. Tie ietver biologiskos agentus (anti-TNF medikamenti), kolhicinu un talidomidu.
IlgstoSas kortikosteroidu terapijas gadijuma no osteoporozes var pasargat pietiekoSa
kalcija un D vitamina uznemsSana. Var tikt izrakstiti medikamenti, kas kavé asinsreci
(zemu devu aspirins) un hipertensijas gadijuma asinsspiedienu pazeminosus Iidzeklus.
Fizioterapija var but nepiecieSama skeleta muskulattiras disfunkcijas novérSanai. Var biit
ar1 nepiecieSams psihologisks un socials atbalsts pacientam un gimenes locekliem.

Kontrole.

Galvenais iemesls regularam parbaudém ir slimibas aktivitates, arst€Sanas efektivitates un
blakusparadibu novértésana, lai sniegtu maksimalu labumu pacientam. Parbauzu veids un
biezums ir atkarigs no slimibas tipa un smaguma, ka art no lietotajiem medikamentiem.
Sakuma stadija parbaudém ir jabiit biezakam, kas var samazinaties péc uzlaboSanas
sasniegSanas.

Vaskulita aktivitates novértéSana ir vairaki celi. Béms un gimene ir jaizjauta par
jebkadam stavokla izmainam un dazos gadijumos jaseko vinas/vipa urina analizu
rezultatiem vai asinsspiedienam. Detaliz€tas kliniskas analizes kopa ar bérna studzibam ir
galvena sastavdala slimibas aktivitates noteikSana. Izdaritas asins un urina analizes
uzrada iekaisuma aktivitati, izmainas organu funkcijas un iesp&jamos medikamentu
blakusefektus. Pamatojoties uz ieks€jo organu iesaistiSanos, var tikt izmantoti dazi citi
izmeklI&jumi iesaistot citu specialistus.

Cik ilgstos$a ir slimiba?
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Retie primarie vaskuliti ir 1lgstosi, biezak tie ir ilgst visu dzivi. Tie var sakties akiiti, biezi
smagi vai vienmérigi dzivi apdraudos$i un pakapeniski pariet hroniska saslim$anas forma.

Kas ir ilgstoSa slimibas attistiba?

Reti sastopamo primaro vaskulitu prognoze ir dzili individuala. Tas ir atkarigs ne tikai no
asinsvadu tipa un bojajuma apjoma, bet, iesp&jams, ar1 no intervala starp slimibas sakumu
un arstéSanas uzsakSanu, ka arT no terapijas efektivitates. Adekvatas arstéSanas rezultata
kliniska remisija bieZi tiek sasniegta viena gada laika. Remisija var biit miiziga, bet biezi
ir nepiecieSama ilgstoSa uzturo$a terapija. Slimibas remisiju var partraukt recidivi, to
gadijuma ir nepiecieSama intensivaka terapija. Slimibas nearstéSanas gadijuma ir augsta
mirstiba. Sakara ar to, ka minétas slimibas reti sastopamas dati par ilgstoSu slimibas
evoliiciju un mirstibu ir skopi.

Ka slimiba var ietekmét bérna un gimenes ikdienas dzivi?

Sakuma periods, kad b&rns ir nevesels un diagnoze v€l nav noteikta, parasti ir loti
saspringts visai gimenei.

Slimibas un tas terapijas izpraSana palidz vecakiem un b&rniem tikt gala ar biezam
nepatikamam diagnostiskam un arst§josam procediiram un patstavigajiem slimnicas
apmeklgjumiem. Kad slimiba ir kontrolgjama, dzive normalizgjas.

Ka ir ar skolu?
Kad slimiba ir kontrol€jama, pacientu ir jaiedrosina apmekl€t skolu cik biezi vins to spg;.
Ir svarigi inform&t skolu par bérna stavokli, kas ir janem vera.

Ka ir ar sportu?

Bérns ir jaiedroSina nodarboties ar kadu vinam iemilotu sporta veidu, kad tiek sasniegta
slimibas remisija. Rekomendacijas var mainities atkariba no iesp&jamo organu
funkcionala bojajuma, ieklaujot muskulus un locitavas.

Ka ir ar diétu?

Nav pieradijumu, ka speciala di€ta varétu ietekmé&t slimibas gaitu vai iznakumu.
Ieteicama veseliga labi sabalanséta di€ta ar pietickamu proteinu, kalcija un vitaminu
daudzumu. Turpretim kortikosteroidu terapijas laika salds uzturs, tauki un sals ir
jaierobezo, lai samazinatu steroidu blakusefektus.

Ka klimats ietekme slimibas gaitu?
Klimata ietekme uz slimibas gaitu nav zinama. Vaskulita gadijuma galvenokart ir bojatas
roku un pédu pirkstu art€rijas, tap&c auksta laika slimibas gaita var pasliktinaties.

Ka ir ar infekcijam un vakcinaciju?

Dazas infekcijas imiinsupresivas terapijas laika var nopietnak ietekmét slimibas
iznakumu. Gadijuma ja ir bijis kontakts ar véjbakam, nekavéjoties ir jaapmekle arsts, lai
sanamtu anti-virusu terapiju un/vai specifisku anti-virusu imiinglobulinu.

Arstétiem bérniem risks inficéties ar ikdieniskam infekcijam ir nedaudz augstaks. Viniem
var attistities infekcijas no agentiem, kas individiem ar pilnigi veselu imtino sistému
saslimSanu neizraisa. Dazreiz tiek ilgsto$i noziméti medikamenti, kas aizkavé plausu
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infekciju attistiSanos, kuru izsauc pneimocista, ta ir komplikacija imtnsupresétiem
pacientiem pie ilgstoSas arstéSanas.

Pacientiem ar imiinsupresivu terapiju nedrikst dot dzivas vakcinas (parotita, masalinu,
masalu, poliomielita, tuberkulozes) un §1 vakcinacija jaatliek.

Ka ir ar seksualo dzivi, griitniecibu, dzimstibu?

Seksuali aktiviem jaunieSiem kontracepcija ir svariga medikamentu lietoSanas laika, jo
tas var radit bojajumus nakamajam bernam. Pastav bazas, ka dazi citostatiskie
medikamenti samazina dzimstibu. Tas attiecas galvenokart uz kumulativam medikamentu
devam, kuras tiek pielietotas arst€Sanas laika, kas biitu jasamazina b&rniem un
jauniesiem.
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NODOZAIS POLIARTERITS

Kas tas ir?

Nodozais poliarterits (NP) ir destruktiva (nekrotiz€josa) vaskulita forma, kas galvenokart
skar vid€ja un maza izméra artérijas. Artériju sieninu iekaisusas dalas klust vajakas un
asinspliismas ietekmé veidojas mazs mezglveida dobums (aneirismas), visas artérijas
garuma. No turienes arT nak nosaukums nodozais. Adas poliarterits galvenokart skar adu
nevis ieks€jos organus. Mikroskopiska poliarterita forma skar vismazakos asinsvadus.

Cik nopietni tas ir?

Nodozais poliarterits b&rniem ir sastopams reti, gada viens jauns gadijums uz miljonu.
Meitenes un z€nus skar vienlidz biezi, biezak 9 -11 gadu vecuma. Galvenokart
pieaugusiem nodozais poliarterits var kombing€ties ar virus hepatitu B.

Kadi ir galvenie simptomi?

Ta ka visas $tinas un organi satur asinsvadus, simptomu, kas saistiti ar o slimibu, ir loti
daudz. Lai vai ka, dazi audi un organi tiek skarti biezak. Biezak sastopamie simptomi ir:
1) ilgstoss drudzis;

2) sapes muskulos un locitavas;

3) sapes vedera;

4) sapigi apsartusi un garaudaini adas bojajumi vai citas manifestacijas ada ar zilgan sartu
adas zim&jumu zaru veida (livedo reticularis);

5) testikularas sapes z&€niem.

Vaskulita gadTjuma ir redzami adas bojajumi. Adas poliarterita gadTjuma galvenokart ir
skartas periferas artrijas ( roku un pédu pirkstu, ausu un deguna), izraisot nepietickamu
asins piegadi, kas noved pie audu zaud€Sanas riska. Bérniem var paradities neskaidrs
nespeks, nogurums, letargija ar svara zudumu un persistejosu drudzi. Stavoklis var
pasliktinaties ari loti atri, ar izteiktam sapem, dramatiskiem adas bojajumiem un
nekustigumu.

Nieru iesaistiSanas gadijuma urina paradas asinis un proteini un/vai paaugstinas
asinsspiediens (hipertensija). Nieru mikroskopiska poliarterita un plausu iesaiste ir
visbiezakie. Zarnu art€riju apgades trauc€jumi izraisa védersapes un diskomfortu, ka ari
samazina zarnu motoriku un baribas resorbciju.

Var tikt skarta arT nervu sistéma, ka arT pakapeniski jebkurS§ cits organs. Labaratorijas
analizes parada iekaisumu un an€miju. Slimiba asocigjas ar streptokoku infekciju , kas art
tiek pieradita asins analizes.

Ka to diagnosticet?

Nodozais poliarterits tiek diagnosticets izslédzot visus iesp&jamos drudza iemeslus
bérniem. Tas nozimé, ka ir jaizslédz infekcijas. Diagnoze ir apSaubama tad, ja nepieaug
kliniskie simptomi un nav acimredzamu iekaisuma pazimju analiz€s. Diagnoze nav
apSaubama, ja ir asinsvadu saSaurinajums un aneirismas asinsvadu angiogramma. Adas
vai nieru asinsvadu iekaisuma pazimes bioptata ar apstiprina diagnozi.
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Takajasu arterits.

Kas tas ir?

Takajasu arterits skar lielos asinsvadus, parasti aortu un tas zarus, un plausu arteriju
zarus. Dazreiz termins “granulomatozs” vai “lielStnu vaskulits” tiek lietots aprakstot
sikas nodularas mikroskopiskas pazimes, bojajuma forméSanos apkart speciala tipa lielam
Stinam arteriju sieninas.

Cik nopietni tas ir?

Pasaulé Takajasu arterits tiek uzskatits par treSo izplatitako sist€mas vaskulitu visa
pasaulé (pec Henoch-Schonlein purpuras un Kawasaki slimibas) bet ir loti rets baltas
rases (kaukazoidu) populacija. Slimiba skar biezak meitenes neka zenus.

Kadi ir galvenie simptomi?

Agrinie slimibas simptomi ir drudzis, apetites zudums, svara samazinasanas, muskulu un
locitavu sapes un nakts sviSana. Labaratorijas analiz€s ir palielinats iekaisuma markieru
daudzums. Kad arterijas progrese iekaisuma pazimes, samazinas asins cirkulacija, tad var
novérot ekstremitasu pulsa zudumu, asinsspiediena atskiribas dazados loceklos, troksnus
virs saSaurinatajiem asinsvadiem un stipras sapes ekstremitates (klaudikaciju). Augsts
asinsspiediens var but saistits ar nieru asinsvadu saSaurinasanos. Sapes kriitts vérojamas
pie plausu iesaistisanas.

Dazadi neirologiski un acu traucjumi var but saistiti ar asinscirkulacijas traucéjumiem
smadzengs.

Ka to diagnosticet?

Tiek izmantota ultraskanas Doplera metode kas ir noderiga lielo sirds asinsvadu bojajuma
noskaidrosanai, bet ta biezi nepietickami parada periféro asinsvadu bojajumus. Parasti
vizualize visas galvenas arterijas (pan-aortografija) kopa ar plausu art€rijam (pulmonalo
angiografiju), kas ir nepiecieSams lai novértetu artériju bojajumu apjomu.

Vegenera granulomatoze.

Kas tas ir?

Vegenera granulomatoze ir hronisks sist€émas vaskulits, kas skar maza un vidgja lieluma
asinsvadus, biezak augsg€jos elpcelos (deguna un ta blakusdobumu), apaksejos elpcelos (
plausas) un nierés. Termins granulomatozs raksturo mikroskopisku iekaisuma bojajumu
raSanos mazu daudzkartigu mezglinu veida asinvadu sienina un apkart tam.

Cik nopietni tas ir? Vai slimibas gaita bérniem un pieauguSajiem ir atSkiriga?
Vegenera granulomatoze ir neparasta slimiba pasi b&mu vecuma. Gada laika var
paradities 1-2 jauni pacienti no miljona. Vairak neka 97% gadijumu skar baltas rases
populaciju. Abu dzimumu bérni slimo vienlidz biezi, ar1 pieauguso vidii vecaki viriesi
slimo tikai nedaudz biezak ka sievietes.

Kadi ir galvenie simptomi?
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Lielakajai dalai pacientu slimiba izpauzas ar blakusdobumu aizsprostoSanos, kas
neuzlabojas péc antibiotiku lietoSanas. Ir verojama tendence uz deguna septas
parklasanos ar kreveli, asinosanu un ¢iilu veidosanos, dazreiz izsaucot deformaciju ko
sauc par sedlveida degunu.

Elpcelu iekaisums zem balsenes izsauc trahejas bojajumus radot balss aizsmakumu un
respiratoras problémas. PlauSu mezglveida bojajumu gadijuma rodas pneimonijas
simptomi -sekla elposana, klepus un sapes kritis.

Nieru bojajumi parasti sastopami nelielai dalai pacientu, bet slimibai progresg€jot tie klust
izteiktaki. Galvenie simptomi tadi ka svara zudums, noguruma palielinasanas, drudzis un
nakts sviSana ir nopietni pie adas vaskulita un locitavu sape€m vai artrita. Ne visiem
pacientiem ir sastopami visi iepriek§ minétie organu bojajumi. Ierobezota Vegenera
granulomatoze ir slimiba, kas skar orbitu un respiratoro sistému, bet neboja nieres.

Ka to diagnosticet?

Kliniskie simptomi pie iekaisuma augs€jos un apaksgjos elpcelos kopa ar nieru slimibu
parasti manifestéjas uzradot urina proteinus un eritrocitus, ka ar1 palielinas substances,
kas liecina par trauc&tu nieru funkciju (kreatinins, urea), kas ir loti aizdomigi attieciba uz
Vegenera granulomatozi. Asinsanaliz€s parasti ir palielinati nespecifiskie iekaisuma
markieri (ESR, CRO), vairakumam pacientu var biit arT atrastas ANCA (anti-neitrofilas
citoplazmas antivielas).

Paréjie vaskuliti un idzigie stavokli.

1) adas leikocitoklastiskais vaskulits (hiperjutigais vai alergiskais vaskulits) parasti
neties$i norada uz asinsvadu iekaisumu, kuru izraisa nepiemérota reakcija uz dazadiem
agentiem. Medikamenti un infekcijas nopietni pasliktina bé&rniem $o stavokli. Parasti tas
skar mazos asinsvadus.

2) hipo-komplementars uztikars vaskulits raksturojas ar biezu niezi,plasi izplatitiem
izsitumiem strauji neizziidot ka pie biezi sastopamam adas alergiskam reakcijam. Asinis
atrod komplementa limena paaugstinasanos, kas pavada So stavokli.

3) Churg-Strauss sindroms (alergiska granulomatoze) ir saméra reti sastopams bérniem.
Dazadus vaskulitu simptomus ada un iekS€jos organos pavada astma un paaugstinats
eozinofilu daudzums.

4) Centralas nervu sist€émas primarais angiits skar vienigi sikas un vid&as smadzenu
artérijas. Galvenie neirologiskie simptomi ir insulti.

5) Cogana sindroms ir reta slimiba, kas raksturojas ar acu un iek$gjas auss bojajumu
izraisot fotofobiju, reibonus un kurlumu. Var novérot plasi izplatito vaskulitu simptomus.
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