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1. Ml A VASZKULITISZ

1.1 Mi ez?

A vaszkulitisz a vérerek falanak gyulladasos betegsége. A vaszkulitiszek
egy tag csoportnyi betegséget takarnak. Az ,elsédleges" azt jelenti,
hogy az ér a betegség f6 célpontja, és a hattérben egyéb betegség nem
hiuzédik meg. Besorolasuk foként az érintett erek nagysagatdl és
tipusatol fugg. A vaszkulitisznek szamos formaja van az enyhétél az
esetlegesen életveszélyesig. A ,ritka" arra utal, hogy ez a
betegségcsoport a gyermekkorban ritka.

1.2 Milyen gyakori?

Az akut elsddleges vaszkulitiszek kézul néhany gyakori
gyermekbetegség (pl. a Henoch-Schonlein-purpura és a Kawasaki-kor),
mig a tobbi, amelyet alabb ismertetlnk, ritkan fordul el8, a pontos
gyakorisaga nem ismert. Vannak olyan szllék, akik soha nem hallottak
a vaszkulitiszrdél azeldtt, hogy a gyermekiknél diagnosztizaltak. A
Henoch-Schonlein-purpura és a Kawasaki-kér leirasa a réluk szolé
fejezetekben olvashato.

1.3 Mi a betegség oka? Orokletes betegség? Fert6zé6-e?
Megel6zhet6?

Az elsédleges vaszkulitiszek altalaban nem fordulnak el a csalad
egynél tobb tagjanal. Az esetek tobbségében a csaladban egyedll a
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beteg érintett, és igen valdszin(itlen, hogy a testvéreinél is fellép a
betegség. Az a legvaldszinlibb, hogy kilonbdzd tényezdk egyuttes
fennalldsa okozza a betegséget. A feltételezések szerint kilonb6z6
gének, fert6zések (amelyek a betegséget eldidézik) és kornyezeti
tényezdk fontos szerepet jatszhatnak a betegség kialakulasaban.

Ezek a betegségek nem fert6z6k, nem megel6zhetdk és nem
gyoégyithaték, azonban kezelhetdk- ez azt jelenti, hogy a betegség nem
aktiv, a jelei és tinetei megszinnek. Ez az allapot az Ugynevezett
.remisszié" (atmeneti javulas).

1.4 Mi torténik a vérerekkel vaszkulitisz esetén?

A szervezet immunrendszere megtamadja az ér falat, amitdl az
megduzzad és a szerkezete karosodik. Ez csOkkenti a véraramlast, és a
gyulladt erekben vérrogok képzédhetnek. Az érfal megduzzadasaval
egyutt ez a hatas hozzdajarulhat az ér 6sszeszikuléséhez vagy
elzarédasahoz.

A véraramban |évd gyulladasos sejtek dsszegylilnek az ér faldban, és
még nagyobb kart okoznak ott, valamint a kornyez6 szovetekben. Ezt
biopsziaval vett szovetmintakban lehet megfigyelni.

Maga az érfal ,atjarhatébba" valik, ami miatt a benne |évé folyadék
atjut a kérnyez6 szévetekbe, ahol duzzanatot okoz. Ezzel a két hatassal
magyarazhatdk az ebben a betegségcsoportnal megfigyelt kilonb6zé
kiltések és bdrelvaltozasok.

Az OsszeszukuUlt vagy elzarédott erek miatti csokkent vérellatas vagy -
ritkabban - az érfal vérzéssel jard repedése karosithatja a szoveteket.
Az életfontossagu szerveket, mint példaul az agyat, a vesét, a tudot
vagy szivet ellaté erek érintettsége nagyon sulyos allapothoz vezethet.
A kiterjedt (szisztémds) vaszkulitiszt rendszerint gyulladasos molekuldk
nagymeértékd felszabaduldsa kiséri, ami olyan altalanos tlineteket okoz,
mint példaul 14z, rossz kozérzet, valamint a gyulladasra utalé
rendellenes laborértékek, azaz a vérsejtsillyedés (ESR) és C-reaktiv
fehérjék (CRP) szintje. A nagyobb verderek (artériak) rendellenes alaki
valtozasait angiografiaval (az ereket lathatéva tevé radioldgiai
ejarassal) lehet kimutatni.
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