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RETI JAUNATYVINIAI PIRMINIAI SISTEMINIAI VASKULITAI

Kas tai yra?

Vaskulitas reiskia kraujagysliy uzdegima. Vaskulitai apima didelg ligy grupg. Pirminis vaskulitas
reiSkia, kad pagrindinis ligos taikinys yra kraujagyslés. Ligy klasifikacija ir pavadinimai priklauso
nuo pazeidziamy kraujagysliy dydzio ir jy tipo.

Koks Siy ligy paplitimas? 5
Kai kurie vaskulitai labai daZnai pasitaiko pediatringje praktikoje (pvz.: Henocho- Sionleino
purpura, Kawasaki liga), o kiti pasitaiko labai retai.

Kokios vaskulity priezastys? Ar tai paveldima? Ar tai uzkrec¢iama? Kaip $iy ligy iSvengti?
Dazniausiai tai néra Seiminé liga. Dauguma pacienty yra vieninteliai sergantys tokia liga Seimoje.
Manoma, kad Sias ligas iSprovokuoja labai daug faktoriy: genetiné predispozicija, iSorés faktoriai,
infekciniai agentai.

Sios ligos néra uzkre¢iamos ir néra jokiy prevenciniy priemoniy.

Kas vyksta kraujagyslése, kai susergama vaskulitu?

Kraujagysles “puola” organizmo imuniné sistema. Pagrindinis taikinys - vidinis kraujagysliy
sluoksnis. Kai kraujagysliy sienel¢ apima uzdegimas, kraujo kiineliai pradeda formuoti trombus
kraujagysliy viduje, tai salygoja kraujagysliy susiaur¢jima.

Uzdegiminiai agentai pazeidzia tiek kraujagyslés sienelg, tiek aplinkui esancius audinius.
Kraujagysl¢ tampa pralaidi skys€iams, todél intravaskuliniai skysc¢iai skverbiasi i aplinkinius
audinius ir sukelia patinima.

Pakitimai matomi biopsijoje: kraujagysliy sienelés uzdegimas ir destrukcija.

Angiografijos metu matomi kraujagysliy formos pakitimai.

Kadangi kraujagyslés pasidaro trapios, jos gali plysti ir kraujas iSsilieti i {vairius kiino organus.
Sergant sisteminiu vaskulitu randami uzdegiminiai pakitimai kraujyje (padidéjgs ENG, CRB).

Kokie pagrindiniai vaskulity simptomai?
Ligos simptomai varijuoja priklausomai nuo to, kurios kraujagyslés pazeistos. Kiek detaliau
panagrinésime tris ligas: mazginj poliarterita, Takajasu arterita, Wegenerio granuliomatozg.

Kaip diagnozuojami vaskulitai?

Vaskulitai yra gana sunkiai diagnozuojami. Simptomai gali biiti panasis | daugelio kity pediatriniy
ligy simptomus. Atliekamai kraujo, Slapimo tyrimai, taip pat ultragarsas, rentgenogramos, KT ar
MR, angiografija. Jei imanoma reikia atlikti ir kraujagysliy biopsija.

Ar vaskulitai pagydomi?
Taip, vaskulitai yra pagydomi.

Koks vaskulity gydymas?
Vaskulity gydymas yra kompleksinis ir ilgalaikis. Svarbiausia yra ligos kontrol¢.
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Geriausias efektas stebimas skiriant kortikosteroidus kartu su imunosupresiniais vaistais
(ciklofosfamidas). Vaistai vartojamai reguliariai, skiriamas azatioprinas, matotreksatas,
ciklosporinas A kartu su mazomis prednizolono dozémis.

Galima skirti ir kitus vaistus, kurie veikia imuniteta, pvz.: biologiniai agentai, kolchicinas,
talidomidas.

Jei taikoma ilgesné terapija kortikosteroidais, reikia papildomai skirti kalcio ir vitamino D preparaty
osteoporozés profilaktikai. Tai pat kartais reikia skirti arterini kraujospiidi mazinanciy vaisty.
Raumeny ir kauly stiprinimui reikalinga fizioterapija.

Biitinas Seimos palaikymas ir, jei prireikia, kreipiamasi i psichologa ir socialini darbuotoja.

Kartotiniai tyrimai?
Reguliariis tyrimai svarbus ligos eigos ir proceso intensyvumo nustatymui, taip pat vaisty pasalinio
poveikio iStyrimui. Pradinése ligos stadijose lankytis pas gydytoja reikéty dazniau.

Kaip ilgai tesiasi liga?
Pirminiai vaskulitai tgsiasi ilgai, net visa gyvenima. Juy iimi pradZia kartais gali biiti net pavojinga
gyvybei. Taciau paskyrus gydyma, gana greit aprimsta.

Kokia prognozé?

Rety pirminiy vaskulity prognozé yra jvairi. Ji priklauso tiek nuo ligos tipo, tiek nuo paZeisty
kraujagysliy vietos ir lygio, tieck nuo greito gydymo skyrimo, tiek nuo atsako i gydyma. Organy
pakenkimo rizika priklauso nuo to, kiek imus ligos periodas tesési. Paprastai, paskyrus tinkama
gydyma, ligos remisija pasickiama per pirmus ligos metus. Kartais remisija t¢siasi visa gyvenima.
Gali buti paimejimai. Negydoma liga gali baigtis mirtimi.

Kaip liga paveikia ligonio ir Seimos gyvenimg?

Ligos pradzia ir periodas, kol nustatoma tiksli diagnozé, yra labi sunkiis visai Seimai. Reikia
visiems suprasti gydymo ir nemaloniy tyrimy reikalinguma, pastovaus gydytojo sekimo butinybe.
Kai liga pradedama kontroliuoti, gyvenimas grizta { jprastas véZzias.

O kaip mokykla?
Pasiekus ligos kontrolg, vaikas gali vél pradéti lankyti mokykla. Reikia ispéti mokytojus ir draugus,
kas tai per liga ir | kokius pakitimus reikia atkreipti démesi.

Ar galima sportuoti?
Ligos remisijoje galima vél pradéti sportuoti.

Dieta?
Specifinés dietos néra. Maistas turi buti gerai subalansuotas, papildomas baltymais, kalciu ir
vitaminais. Jei gydoma kortikosteroidais, reikia riboti saldy maista, riebalus ir druska.

Ar veikia liga klimatas?
Nezinomas klimato poveikis. Jei paZeisti pirSty kapiliarai, Saltis gali pabloginti ligos eiga.

Infekcijos? Ar galima skiepyti?

Kai kuriomis infekcinémis ligomis vaikas gali sirgti daug sunkiau, nes naudojama imunosupresiné
terapija. Kartais skiriamas antibakterinis gydymas tam, kad iSvengti plauciy ligy (pneumocistinés
infekcijos).

Jei vaikas kontaktavo su serganciu ve¢jaraupiais ar kita uzkreCiama liga, reikia skubiai kreiptis i
pediatra.

Kol gydoma imunosupresantais negalima skiepyti gyvomis vakcinomis (parotito, raudonukeés, per
burna skiriama poliomielito vakcina, tuberkuliozes, tymuy)
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Seksualinis gyvenimas/ néStumas/ néStumo kontrolé?

Manoma, kad gydant ciklofosfamidu mazéja vaisingumas. Tai priklauso nuo bendros (
kumuliacinés) vaisto dozés.

Taip pat ir kiti vaistai gali veikti vaisiy ir sukelti apsigimimuy.

MAZGINIS POLIARTERITAS

Kas tai?

Mazginis poliarteritas (MPA) yra destrukcinis (nekrozinis) vaskulitas dazniausiai pazeidziantis
vidutinio kalibro ir smulkias kraujagysles. Daugelis kraujagysliu (poli-arteritas) yra pazeidziamos
nedideliais ploteliais. Uzdegimo paliesta sienelés dalis tampa silpnesne ir dél kraujo spaudimo
pradeda formuotis mazos mazginés ertmés  (aneurizmos) palei visa kraujagysle.

Odos poliarteritas pazeidzia odos kraujagysles ir nepazeidzia vidaus organy.

Mikroskopinis poliarteritas pazeidzia smulkias kraujagysles.

Koks daZnis?

MPA labai retas vaiky amziuje. Mazdaug 1 atvejis i§ 1 milijono. Berniukai serga daZniau nei
mergaités. Ligos pasireiSkimo pikas 9 - 11 mety amziuje. Suaugusiuy MPA daznai siejama su
hepatitu B.

Kokie pagrindiniai ligos simptomai?

Kadangi visuose organuose yra kraujagysliy, tai ligos simptomai gali biiti labai jvairis.

Dazniausiai pasitaikantys simptomai:

uzsitesegs kars¢iavimas;

raumeny ir sgnariy skausmai;

pilvo skausmai;

raudoni skausmingi mazgeliai odoje ar kiti odos pazeidimai (pvz.: livedo reticularis - rausvos démés
odoje);

séklidziy skausmai berniukams.

Odoje budingas vaskulitas. Odos poliarterito metu pazeidziamos pirSty, pédy, ausy, nosies
kraujagyslés, sutrinka kraujotaka, gresia nekrozés. Vaiko buklé gali blogéti 1étai: jis tampa vangus,
pavarggs, netenka svorio, kar§¢iuoja. Vaiko buklé gali pablogéti staiga: skausmas, mieguistumas,
rySkiis odos pakitimai. Vaiky amziuje panasiis simptomai budingi ir kitoms ligoms. MPA diagnozé
nustatoma atmetus kitas pavojingas ligas, ypac infekcines.

Inksty pazeidima parodo eritrocitai ir baltymas Slapime ir padidéjgs arterinis kraujo spaudimas.
Zarnyno kraujagysliy pazeidimas reidkiasi pilvo skausmais, diskomfortu pilvo srityje, maisto
absorbcijos sutrikimu, tustinimosi pakitimais. Nervy sistema taip pat daznai pakenkiama.

Kraujo tyrime - uzdegiminé reakcija ir anemija. Jei liga siejasi su streptokokine infekcija,
nustatomas antistreptolizino titras kraujyje.

Kaip diagnozuojama?

MPA diagnozuojamas atmetant kitas galimas ligas pasireiSkiancias kar§¢iavimu ir auksciau
iSvardintais  simptomais. Reikia atmesti infekcija. Diagnoz¢é nustatoma remiantis klinika ir
laboratoriniais uzdegiminiais rodikliais.

Angiogramose randamos aneurizmos.

Odos ir inksty biopsijos taip pat patvirtina ligos diagnozg.

TAKAJASU ARTERITAS
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Kas tai?

Takajasu arteritas (TA) pazeidzia stambiasias kraujagysles, labiausiai aorta ir jos Sakas (daznai
plauciy arterija). Kartais $i liga vadinama ‘““granuliomatoziniu™ arba” gigantiniy lasteliy” vaskulitu.
Pazeidziami visi kraujagyslés sienelés sluoksniai su gigantiniy lasteliy infiltracija.

Koks daZnis?

TA yra tredias pagal daznj sisteminis vaskulitas vaiky amziuje (po Henocho- Sionleino purpuros ir
Kawasaki ligos). Si liga labai reta balty Zzmoniy tarpe.

Mergaités serga dazniau nei berniukai.

Kokie pagrindiniai simptomai?

Pirmieji simptomai: karS¢iavimas, apetito kritimas, svorio netekimas, raumeny ir sanariy skausmai,
naktinis prakaitavimas.

Kraujo tyrimas uzdegiminis.

Progresuojant aortos pakenkimui blogéja kraujo apytaka: neciuopiamas periferinis galiiniy pulsas,
skiriasi arterinis kraujo spaudimas galiinése, atsiranda Gizesiai ties susiauré¢jusiomis kraujagyslémis,
galiiniy skausmai (protarpinis Slubumas). Jei paZeidZiamos inksty kraujagyslés, kyla arterinis
kraujospudis, jei plauciy kraujagyslés - atsiranda kriitinés skausmas.

D¢l sutrikusios smegeny kraujotakas gali atsirasti jvairi neurologiné simptomatika ir regos
sutrikimai.

Kaip liga diagnozuojama?
Ultragarsiné doplorometrija yra pagrindinis tyrimo metodas nustatant stambiyjuy kraujagysliy
pakenkima. Taip pat atlickama aortografija ir plautiné angiografija.

VEGENERIO GRANULIOMATOZE

Kas tai?

Vegenerio granuliomatoze¢ (VG) yra létinis sisteminis vaskulitas pazeidziantis smulkiasias ir
vidutines kraujagysles virSutiniuose kvépavimo takuose (nosis ir sinusai), apatiniuose kvépavimo
takuose (plauciai) ir inkstuose. “Granuliomatoze” vadinama dél mikroskopiniy mazgeliy
i$sidéstanciy aplink kraujagysles.

Koks ligos daznis? Ar vaiky liga skiriasi nuo suaugusiy?

VG yra reta liga, ypa¢ vaiky amziuje. Siq liga serga mazdaug 1- 2 i§ 1 milijono vaiky. Daugiau nei
97% atveju diagnozuojami baltosios rasés atstovams. Vaiky amziuje berniukai ir mergaités serga
vienodai daznai, o suaugusiy tarpe — dazniau serga vyrai.

Kokie pagrindiniai ligos simptomai?

Dauguma pacienty skundziasi sinusy uzgulimu, kuris nepraeina gydantis dekongestantais ar
antibiotikais. Yra tendecija nosies pertvaros liiziams, kraujavimui ir iSop¢jimui.

UZzdegimas Zemiau balsaryklés salygoja trach¢jos susiauréjima, todé¢l pakinta balsas ir atsiranda
kvépavimo problemy. Kai mazgeliai susiformuoja plauciuose, iSrySkéja pneumonijos simptomai:
dusulys, kosulys ir krutinés skausmas.

Inksty pazeidimas pasireiskia ligai progresuojant.

UZzdegiminis procesas gali vykti Salia akies, tada akis bus i§stumiama i prieki.

Budingi bendri vaskulity simptomai: karS¢iavimas, svorio netekimas, naktinis prakaitavimas,
raumeny ir sanariy skausmai.

Ne visada biina visi auksciau iSvardinti simptomai. Jei sergama ribota VG, pazeidziamos akys ir
plauciai, o inkstai neitraukiami i procesa.
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Kaip diagnozuojama?

Inksty pazeidima rodys eritrocitai ir baltymas Slapime, Slapalo ir kreatinino padidé¢jimas kraujyje.
Kraujyje nustatomi nespecifiniai uzdegimo rodikliai: padidéje¢ ENG ir C reaktyvusis baltymas.
Daugeliui ligoniy randami antikiinai vadinami ANCA (antineutrofiliniai citoplazminiai antikinai).

KITI VASKULITAI IR PANASIOS BUKLES

1) Odos leukocitoklastinis vaskulitas (arba hiperjautrus arba alerginis vaskulitas) - tai
kraujagysliy uzdegimas, kurj sukelia alergenai: vaistai arba infekcija. Dazniausiai pazeidziamos
smulkios kraujagyslés. Sios ligos metu randami specifiniai mikroskopiniai pakitimai odos
biopsijoje.

2) Hipokomplementinis urtikarinis vaskulitas pasireiskia niezuliu ir panasiu i dilgeling bérimu.
Atsiranda ne taip greitai, kaip alerginé reakcija. Kraujyje nustatomas zemas komplemento kiekis.

3) Churg - Strauss sindromas (alerginé granuliomatoz¢) - labai retas vaskulitas vaiky amZiuje.
Ivairts vaskulito simptomai pasireiskia odoje ir vidaus organuose, kartu biina astma. Kraujyje
randama eozinofilija.

4) Centrinés nervy sistemos pirminis angiitas. Pazeidziamos tik smulkios ir vidutinio dydzio
smegeny kraujagysleés.

5) Cogano sindromas - reta liga. PalieCiamos akys ir ausys. Liga pasireiskia fotofobija, salvos
svaigimu ir klausos sutrikimais.

5 12/2003



