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RZADKIE MLODZIENCZE CHOROBY Z GRUPY PIERWOTNEGO,
UKLADOWEGO ZAPALENIA NACZYN /VASCULITIS/

Co to jest?

Vasculitis oznacza zapalenie naczyn krwiono$nych i obejmuje dos¢ liczna grupe chordb.
Pierwotne vasculitis oznacza, ze naczynia krwionos$ne sa gléwnym celem choroby.
Nazwa 1 klasyfikacja choréb z grupy vasculitis zalezy gléwnie od rozmiaru i typu
zajetych naczyn krwiono$nych.

Jak czesto wystepuje?

Niektore sposrod pierwotnych zapalen naczyn sa do$¢ powszechne (np. zespot
Schonleina-Henocha, choroba Kawasaki), podczas gdy jednostki chorobowe opisane
ponizej wystepuja rzadko, a ich rzeczywista czgsto$¢ nie jest znana.

Co jest przyczyna? Czy vasculitis jest dziedziczne? Czy jest zakazne?

Choroby z tej grupy zwykle nie wystepuja rodzinnie. W wigkszosci przypadkow pacjenci
sa jedynymi dotknigtymi choroba osobami, a wystapienie tej samej choroby u rodzenstwa
jest malo prawdopodobne. Przypuszczalng role w wywotaniu choroby odgrywa
kombinacja rozmaitych czynnikow. Uwaza sig, ze wazne dla rozwoju choroby moga by¢
rozmaite geny, zakazenia i czynniki $rodowiskowe. Choroby te nie sa zakazne i nie
mozna im zapobiec.

Co si¢ dzieje z naczyniami krwiono$nymi w vasculitis?

Sciany naczyn sa atakowane przez uktad odpornosciowy/zapalny ustroju. Gtéwna role
odgrywa wyS$cidtka $cian naczyniowych. W warunkach zdrowia pozwala ona na
prawidlowy przeplyw krwi. Jesli Sciana naczynia jest uszkodzona lub zajeta zapaleniem,
wewnatrz naczynia krwiono$nego zaczyna tworzy¢ sig skrzep powodujacy zwezenie lub
niedrozno$¢ naczynia.

Komorki zapalne z wnetrza naczynia przemieszczaja si¢ ze strumienia krwi przez §ciang
naczynia poglebiajac jej uszkodzenie jak i otaczajacych tkanek. Sciana nzczynia staje sie
réwniez bardziej przepuszczalna, co umozliwia przenikanie pltynu §rédnaczyniowego do
otaczajacych naczynie tkanek i powoduje ich obrzgk.

Zmiany widoczne w wycinkach tkankowych to obecno$¢ zapalenia w obrgbie $cian
naczyniowych i réznego stopnia ich zniszczenia. Wynikajace z tego nieprawidtowos$ci
ksztaltu tgtnic sa wykrywalne badaniem angiograficznym (badanie radiologiczne, ktore
uwidacznia naczynia krwiono$ne).

Zmniejszone zaopatrzenie w krew przez zwezone lub zamknigte naczynia lub, mniej
czesto, peknigte naczynie z krwawieniem moze uszkodzi¢ tkanki. Zajecie naczyn
zaopatrujacych zyciowo-wazne narzady, jak mozg czy serce, moze by¢ bardzo groznym
stanem. Rozprzestrzenionemu (uktadowemu) vasculitis towarzyszy zwykle uwalnianie
czasteczek zapalnych, odpowiedzialnych za objawy ogolne jak goraczka, zte
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samopoczucie, jak réwniez nieprawidtowe wyniki badan laboratoryjnych wykrywajacych
zapalenie (OB., CRP).

Jakie sa glowne objawy?

Objawy sa rozne, zaleznie od rodzaju zajetych naczyn i cigzkosci zajgcia narzadow.
Bardziej szczegdtowo zostaly opisane dla trzech odrgbnych chordb: guzkowego zapalenia
tetnic, zapalenia t¢tnic Takayasu i ziarniniakowato$ci Wegenera.

Jak si¢ rozpoznaje vasculitis?

Rozpoznanie vasculitis rzadko kiedy jest tatwe. Objawy moga przypomina¢ rézne inne,
bardziej powszechne choroby dziecigce. Rozpoznanie opiera si¢ na wnikliwej ocenie
objawow klinicznych tacznie z wynikami badan krwi i moczu oraz badan obrazujacych
(np. ultrasonografia, rtg, tomografia komputerowa, rezonans magnetyczny, angiografia) i,
jesli stosowne, potwierdzeniu wynikami badania bioptatéw tkankowych.

Nierzadko konieczne jest przeniesienie dziecka do osrodka, ktory zapewnia ekspertyze w
zakresie dziecigcej reumatologii 1 innych pediatrycznych podspecjalnosci, tacznie z
dobrym dziatem diagnostyki obrazujace;.

Czy mozna to leczy¢?
Tak, vasculitis moze by¢ leczone. U wigkszosci prawidlowo leczonych pacjentow
uzyskuje si¢ remisj¢ choroby.

Na czym polega leczenie?

Leczenie vasculitis jest dlugotrwate 1 ztozone. Gtowny cel to osiagnigcie kontroli nad
choroba najwczesniej jak to mozliwe (leczenie indukcyjne) i dlugotrwale utrzymanie
osiagnigtej kontroli (leczenie podtrzymujace) z jednoczesnym uniknigciem ubocznego,
niepozadanego dziatania lekow.

W wywolaniu remisji choroby najbardziej skuteczne sa kortykosteroidy w potaczeniu z
lekami immunosupresyjnymi (cyklofosfamid). Leki zazwyczaj stosowane w terapii
podtrzymujacej obejmuja azatiopryng, metotreksat i cyklosporyng A, tacznie z niskimi
dawkami prednisonu. Dla stlumienia pobudzonego uktadu immunologicznego i
zwalczania zapalenia stosowane sa roOwniez inne, rozmaite leki. Wyboru ich dokonuje si¢
wedle $cistych wskazan indywidualnych gdy inne powszednie leki zawiodly. Leki te
obejmuja np. czynniki biologiczne (np. leki przeciw TNF), kolchicyng 1 talidomid.
Osteoporozie zwiazanej z dlugotrwala terapia kortykosteroidami mozna zapobiec
zapewniajac dostateczna podaz wapnia 1 witaminy D. Mozna stosowaé leki
oddziatywujace na krzepnigcie krwi (niskie dawki aspiryny),a w przypadku nadci$nienia
leki obnizajace ci$nienie krwi.

Potrzebna moze okaza¢ si¢ fizykoterapia jako przeciwdzialanie dysfunkcji uktadu
mig$niowo-szkieletowego. Pacjent i jego rodzina moga potrzebowaé tez pomocy
psychologicznej i socjalne;.

Sprawdziany

Gléownym celem regularnych sprawdzianow jest ocena aktywnos$ci choroby, skutecznos$ci
leczenia i1 potencjalnych jego dziatan ubocznych dla osiagnigcia najwigkszej korzysci
przez pacjenta. Czgstotliwos$¢ i1 rodzaj kontroli zaleza od typu i cigzko$ci choroby, jak
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rowniez od stosowanego leczenia. We wczesnym stadium choroby sprawdziany beda
czestsze 1 zazwyczaj staja sig rzadsze od chwili osiagnigcia kontroli choroby.

Istnieje wiele sposobdéw oceniania aktywnosci vasculitis. Mozecie by¢ poproszeni o
zglaszanie wszelkich zmian w stanie waszego dziecka i w niektérych przypadkach o
kontrolowanie jego moczu i ci$nienia krwi. Szczegdélowe badania kliniczne tacznie z
analiza skarg twojego dziecka stanowi wazna czg$¢ oceny aktywnosci choroby. Badania
krwi 1 moczu wykonuje si¢ dla wykrycia aktywnos$ci zapalenia, zmian w czynnos$ci
narzadow i potencjalnych dziatan ubocznych lekoéw. Zaleznie od rodzaju zajetych
narzadow szereg innych badan moze zosta¢ wykonanych przez réznych specjalistow, z
badaniami obrazujacymi wilacznie.

Jak dlugo choroba moze trwa¢?

Rzadkie pierwotne zapalenia naczyn sa chorobami dlugotrwalymi, czgsto przez cale
zycie. Moga zaczynac si¢ jako ostre, czgsto cigzkie, nawet zagrazajace zyciu stany,
stopniowo przechodzace w bardziej przewlekla chorobg.

Jakie jest odlegle rokowanie?

Rokowanie w rzadkich pierwotnych zapaleniach naczyn jest wysoce indywidualne.
Zalezy ono nie tylko od typu i zasiggu zajgcia naczyn lecz prawdopodobnie réwniez od
czasu migdzy poczatkiem choroby a rozpoczgciem leczenia, jak rowniez od odpowiedzi
na leczenie. Ryzyko uszkodzenia narzaddéw jest zwiazane z czasem trwania aktywnej
fazy choroby. Skutki uszkodzenia narzadéw moga trwaé przez cale zycie. Przy
wlhasciwym leczeniu remisje czgsto osiaga si¢ w ciagu pierwszego roku. Remisja moze
utrzymywac si¢ przez cate zycie, ale czesto konieczna jest dlugotrwata terapia
podtrzymujaca. Okresy remisji moga by¢ przerywane nawrotami choroby,
wymagajacymi bardziej intensywnego leczenia. Nieleczona chorobg cechuje wzglednie
wysoka $miertelno$¢. Ze wzgledu na rzadko$¢ choroby $ciste dane odnosnie odleglego
rokowania i $§miertelnosci sa skape.

Jaki wplyw choroba wywiera na codzienne zycie dziecka i jego rodziny?

Poczatkowy okres choroby, zanim ustalono rozpoznanie a dziecko czuje si¢ zle, jest dla
catej rodziny bardzo stresujacy.

Zrozumienie choroby 1 jej leczenia pomaga rodzicom i dziecku znosi¢ czgsto
nieprzyjemne zabiegi diagnostyczne jak i czgste pobyty w szpitalu. Wraz z opanowaniem
choroby zycie rodzinne zwykle wraca do normy.

Co ze szkolg?

Gdy choroba zostanie opanowana, dzieci zachg¢ca si¢ do powrotu do szkoty na tyle na ile
je sta¢. Wazne jest przekazywanie szkole informacji o stanie dziecka, aby moégl by¢ on
brany pod uwagg.

Co z uprawianiem sportu?

W okresie remisji dzieci sa zachg¢cane do uprawiania ich ulubionych dyscyplin
sportowych. Zalecenia moga si¢ zmienia¢ zaleznie od stanu wydolnos$ci czynno$ciowej
narzadow, w tym migsni i stawow.
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Co z dieta?

Nie ma dowodéw, ze specjalna dieta mogla by wywiera¢ wptyw na przebieg choroby i
rokowanie. Polecana jest zdrowa, wlasciwie zrownowazona dieta, z wystarczajaca iloscia
biatka, wapnia i witamin. W czasie leczenia kortykosteroidami, dla zmniejszenia jego
objawow ubocznych, nalezy ograniczy¢ stodycze, thuszcz i sol.

Czy klimat moze wplywa¢ na przebieg choroby?

Nie zauwazono by klimat wptywal na przebieg choroby. W przypadku zaburzen w
krazeniu krwi, zwlaszcza w obrgbie palcoéw rak i stop, zwiazanych z vasculitis,
ekspozycja na zimno moze pogarsza¢ chorobg.

Co w sprawie zakazen i szczepien ochronnych?

Niektore zakazenia u osobnikOw pozostajacych na leczeniu immunosupresyjnym moga
mie¢ znacznie grozniejsze rokowanie. W przypadku kontaktu z ospa wietrzng lub
polpasécem nalezy niezwlocznie porozumiec si¢ ze swoim lekarzem by otrzymac leki
przeciwwirusowe/lub swoista antywirusowa immunoglobuling. Ryzyko pospolitych
infekcji moze by¢ nieco wyzsze u leczonych dzieci. Moga rowniez zakazaé sig
niezwyktymi drobnoustrojami, ktore nie atakuja osobnikéw z pelnosprawnym uktadem
odpornosci.

Czasami przewlekle stosuje si¢ antybiotyki (Ko-Trymoksazol) jako zapobieganie
zakazeniu phluc przez bakteri¢ o nazwie Pneumocystis, ktore u pacjentoéw leczonych
immunosupresyjnie moze by¢ powiklaniem zagrazajacym zyciu.

Uodpornianie zywymi szczepionkami (np. §winka, odra, rozyczka, polio, gruzlica) nalezy
odtozy¢ u pacjentow leczonych immunosupresyjnie.

Co z zyciem seksualnym, ciazg i kontrolg urodzin?

U seksualnie aktywnej mlodziezy bardzo wazna jest kontrola urodzin gdyz wigkszo$¢
lekow moze uszkadza¢ ptod. Istnieja obawy, ze niektore cytostatyki (glownie
cyklofosfamid) moga obniza¢ zdolno$¢ posiadania dzieci (plodno$¢). Zalezy to gldwnie
od catkowitej dawki otrzymanej w toku leczenia, ale zdarza si¢ rzadziej gdy lek jest
stosowany u dzieci lub mtodziezy.

GUZKOWE ZAPALENIE TETNIC

Co to jest?

Guzkowe zapalenie tetnic (GZT) jest postacia vasculitis niszczacego $ciany (martwica)
gléwnie tetnic $redniego i matego kalibru. Sciany wielu tetnic sa niejednolicie
uszkodzone. Czgsci $cian zajete zapaleniem ulegaja ostabieniu i pod wplywem ci$nienia
wywieranego na nie przez strumien krwi tworza si¢ wzdluz tetnic mate guzkowe, rozdegte
jamki (tetniaki). Stad wywodzi si¢ okreslenie ,,guzkowe”. Skoérne GZT zajmuje gtdéwnie
skore a oszczedza narzady wewngtrzne. Mikroskopowe zapalenie wielotgtnicze jest
postacia choroby, ktora zajmuje naczynia mniejszego kalibru.

Jak czesto wystepuje?
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GZT jest bardzo rzadka choroba u dzieci, z oszacowana czg¢stoscia jeden Swiezy
przypadek na 1 milion dzieci na rok. Z jednakowa czgsto$cia wystgpuje u chltopcow i
dziewczat, czgsciej u dzieci w wieku okoto 9 — 11 lat. Gléwnie u dorostych, GZT moze
by¢ zwiazane z zakazeniem wirusem zapalenia watroby typu B.

Jakie sa glowne objawy?

Wszystkie tkanki 1 narzady ustroju zawieraja naczynia krwiono$ne. Wiele wigc objawow
wiaze si¢ z ta choroba. Jednakze, z jakiego$ powodu, pewne tkanki i narzady czgsciej
bywaja zaj¢te niz inne. Najczgstsze objawy GZT to:

1) Przedtuzajaca si¢ goraczka

2) B6l mig$ni 1 stawow

3) Bdl brzucha

4) Bolesne, czerwone grudkowate zmiany skorne lub inne objawy, tacznie z sinawym
marmurkowaniem skory (livedo reticularis)

5) Bol jader u chtopcow

Obecne moga by¢ objawy zapalenia naczyn skornych. Zapalenie tg¢tnic obwodowych
(zaopatruja w krew palce rak i stop, uszy, nos) wystepujace gtoéwnie w skornej postaci
GZT, powoduje niedostateczne zaopatrzenie w krew, zwiazane z ryzykiem utraty
niedokrwionych tkanek. Wyglad dziecka moze by¢ niepokojaco zty: zmgczone, ospate,
chudnace, uporczywie goraczkujace. Stan dzieci moze si¢ tez bardzo szybko pogarszaé z
wystapieniem silnego bolu, dramatycznych zmian na skérze, zamroczenia. Wszystkie te
objawy 1 dolegliwo$ci spotyka si¢ rowniez w wielu innych chorobach dziecigcych.
Rozpoznanie GZT ustala si¢ wigc przez wykluczenie innych mozliwych przyczyn,
zwlaszcza zakazen.

Zajecie nerek moze spowodowac obecno$¢ krwi i1 biatka w moczu lub/oraz podwyzszenie
ci$nienia tetniczego krwi (nadcis$nienie). Jednoczesne wystapienie choroby nerek i ptuc
jest powszechne w mikroskopowym zapaleniu wielonaczyniowym. Zapalenie tgtnic
przewodu pokarmowego czgsto powoduje bole brzucha i1 dyskomfort wraz z
uposledzeniem ruchow (perystaltyka) jelit. jak 1 przyswajania pozywienia.

Uklad nerwowy, jak i kazdy inny narzad, moze rowniez zosta¢ w rdznym stopniu zajgty.
Badania laboratoryjne wykazuja znaczne nasilenie zapalenia i niedokrwistos¢. Badajac
krew mozna réwniez wykry¢é ewentualne powiazanie choroby 2z zakazeniem
paciorkowcowym.

Jak si¢ ustala rozpoznania?

GZT rozpoznaje si¢ przez wykluczenie wszelkich mozliwych przyczyn goraczki u dzieci.
Oznacz to, ze koniecznie trzeba wylaczy¢ zakazenia. Dopiero po tym, uporczywosc¢
powyzszych objawow klinicznych i obecno$¢ we krwi wskaznikdéw zapalenia upowaznia
do wysunigcia podejrzenia GZT. Rozpoznanie zostaje potwierdzone wykazang
angiograficznie obecno$cia zwgzen naczyn 1 te¢tniakéw lub/i wykrytym zapaleniem
naczyn w wycinkach skory czy nerek.

ZAPALENIE TETNIC TAKAYASU

Co to jest?

5 12/2003



Zapalenie tetnic Takayasu (TA) uszkadza gldwnie duze tetnice, przede wszystkim aorte 1
jej odgatezienia 1 gldwne odgalezienia tgtnicy plucnej. Czasami uzywa si¢ okreslen
»zlarniniakowate” lub ,,olbrzymiokomérkowe” vzsculitis dla opisania najwazniejszej
cechy mikroskopowej matych guzkowych zmian otaczajacych w $cianie tetnicy duza
komorke specjalnego typu.

Jak czesto wystepuje?

Chociaz w skali ogélno$wiatowej TA jest uwazane za trzecia pod wzglgdem czgstoSci
chorobg z wystepujacych u dzieci uktadowych zapalen naczyn (po zespole Schonleina-
Henocha i1 chorobie Kawasaki), to ws$rdd bialej (kaukazkiej) populacji zdarza sig
wyjatkowo rzadko. Czg$ciej dotyczy dziewczat niz chlopcow.

Jakie sg glowne objawy?

Wczesne objawy obejmuja goraczki, utratg taknienia, chudnigcie, bol migsni 1 stawow,
nocne poty. Laboratoryjne wskazniki zapalenia sa podwyzszone. W miarg poglebiania si¢
zapalenia w obrebie tetnic pojawiaja si¢ oznaki zmniejszonego zaopatrzenia w krew.
Zanik obwodowego tetna na konczynach, réznice w cisnieniu krwi na rownoimiennych
tetnicach, szmery nad zwegzonymi tgtnicami, ostry bol konczyn (chromanie
przestankowe). Sa to objawy powszechnie wystgpujace. Zwezenie tetnic nerkowych
moze powodowac nadci$nienie za$ zajecie ptuc bol w klatce piersiowe;.

Rézne dolegliwosci neurologiczne i oczne moga wskazywa¢ na uposledzony doptyw
krwi do mozgu.

Jak si¢ ustala rozpoznanie?

Badanie ultrasonograficzne metoda Dopplera pozwala wykry¢ zajecie duzych pni tgtnic
w poblizu serca, ale czgsto zawodzi w wykrywaniu zmian w t¢tnicach bardziej
obwodowych. Dla oceny zasiggu zajgcia tetnic zazwyczaj jest konieczne uwidocznienie
wszystkich glownych tetnic (pan-aortografia) tacznie z tetnicami phlucnymi (ptucna
angiografia).

ZIARNINIAKOWATOSC WEGENERA

Co to jest?

Ziarniniakowato§¢ Wegenera (WG) jest przewleklym ukladowym zapaleniem
dotyczacym naczyn krwionos$nych matego i $redniego kalibru, najczesciej goérnych drog
oddechowych (nos, zatoki), dolnych dréog oddechowych (ptuca) i nerek. Okreslenie
,zarniniakowato$¢” odnosi si¢ do mikroskopowego obrazu zmian zapalnych, ktore
tworza male, wielowarstwowe guzki w obrgbie i dookota naczyn.

Jak czesta jest to choroba? Czy u dzieci rozni si¢ od choroby dorostych?
WG jest rzadka choroba, zwlaszcza u dzieci. Liczba nowych pacjentow w roku jest
szacowana na ok. 1 — 2 na 1 milion dzieci. Ponad 97% ogloszonych przypadkow dotyczy
biatej (kaukazkiej) populacji. Z jednakowa czgstoscia wystepuje u dziewczat i chlopcow,
chociaz wsrod dorostych jest nieco czgstsza u starszych mezczyzn niz kobiet.

Jakie sg glowne objawy?
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U znacznego odsetka pacjentow choroba objawia si¢ zapaleniem =zatok, ktére nie
poprawia si¢ po antybiotykach i lekach obkurczajacych. Wystepuje skilonnos$¢ do
tworzenia si¢ strupéw na przegrodzie nosa, krwawienia i owrzodzen powodujacych
czasem znieksztatcenie zwane nosem siodetkowatym.

Zapalenie drog oddechowych ponizej krtani moze spowodowaé zwezenie tchawicy
prowadzace do chrypy i probleméw oddechowych. Obecno$¢ guzkéw zapalnych w
ptucach objawia sig jak zapalenie ptuc dusznos$cia, kaszlem i bolem w klatce piersiowe;.
Zapalenie nerek poczatkowo obecne jest u nielicznych pacjentow, ale jego czgstos$¢
zwigksza si¢ w miar¢ postgpu choroby. Tkanka zapalna moze gromadzi¢ si¢ poza gatka
oczna wypychajac ja ku przodowi (protruzja) lub moze zajmowaé ucho s$rodkowe.
Objawy ogoélne takie jak chudnigcie, narastajace zmgczenie, goraczki, nocne poty sa
powszechne, tak jak vasculitis skory, bol stawow lub zapalenie stawow.

Nie wszyscy pacjenci doswiadczaja pelnego spektrum zajgcia narzadow tak jak opisano
powyzej. Tak zwana ograniczona posta¢ WG oznacza, ze choroba jest ograniczona do
oczodotu i uktadu oddechowego bez zajgcia nerek.

Jak si¢ ustala rozpoznanie?

Objawy kliniczne zapalenia goérnych 1 dolnych dréog oddechowych tacznie z choroba
nerek, zazwyczaj prezentujaca si¢ krwia i biatkiem w moczu, zwigkszonym poziomem
we krwi substancji filtrowanych przez nerki (kreatynina, mocznik) wskazujacym na
uposledzenie czynnos$ci nerek, budza bardzo mocne podejrzenie WG.

Badanie krwi zazwyczaj wykazuje podwyzszenie nieswoistych wyktadnikow zapalenia
(OB., CRP), a u wigkszos$ci pacjentow wykrywa si¢ przeciwciata, zwane ANCA.

INNE ZAPALENIA NACZYN I STANY PODOBNE

1) Skorne leukocytoklastyczne vasculitis (znane réwniez jako zapalenie naczyn z
nadwrazliwosci lub alergiczne) zwykle oznacza zapalenie spowodowane nieprawidlowa
reakcja ustroju na czynnik uczulajacy. Czynnikami powszechnie wywotujacymi ten stan
u dzieci sa leki i zakazenia. Zwykle zajmuje male naczynia i ma swoisty obraz
mikroskopowy w wycinkach skory.

2) Pokrzywkowe hipokomplementarne vasculitis charakteryzuje si¢ swedzaca, o
szerokim zasiggu, wysypka przypominajaca bable pokrzywkowe, ktéra nie ustepuje tak
szybko jak zwykla alergiczna reakcja skérna. Stanowi temu towarzyszy obnizony poziom
dopetniacza we krwi.

3) Zespot Churg’a-Strauss’a (alergiczna ziarniniakowato$¢) jest krancowo rzadkim typem
vasculitis u dzieci. Rozmaitym objawom vasculitis skory i narzadow wewngtrznych
towarzyszy dychawica oskrzelowa (astma) i zwigkszona liczba jednego typu krwinek
biatych zwanych eozynofilami.

4) Pierwotne zapalenie naczyn centralnego uktadu nerwowego zajmuje wylacznie mate i
Srednie tgtnice moézgowe. Najczgstszym objawem neurologicznym jest udar lub drgawki.
5) Zespot Cogana jest rzadka choroba charakteryzujaca si¢ zajgciem oczu i ucha
srodkowego ze $wiatlowstrgtem, zawrotami glowy i gluchota. Moga by¢ tez obecne
objawy bardziej rozsianego vasculitis.
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