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6. ANCA-ASSZOCIALT VASZKULITISZ: Granulomatézus
poliangiitisz (Wegener-granulomatozis, GPA) és mikroszkopikus
poliangiitisz (MPA)

6.1 Mi ez?

A GPA egy krénikus szisztémas vaszkulitisz, amely foként a felsé
|égutak (orr és orrmellékliregek), az alsé légutak (tidd) és a vesék kis
ereit és szoveteit érinti. A ,,granulomatoézis" kifejezés azokra a
mikroszkopikusan észlelhetd gyulladasos elvaltozasokra utal, amelyek
apro, tobb rétegl csomdkat alkotnak az erekben és az erek koérul.

Az MPA a kisebb ereket érinti. Mindkét betegségben jelen van az ANCA
(antineutrofil citoplazmatikus antitest) nevl antitest, ezért nevezik 6ket
ANCA-asszocialt betegségeknek.

6.2 Milyen gyakori? Kilonbozik-e a gyermekek és a felnéttek
betegsége?

A GPA nem gyakori betegség, f6leg gyermekkorban. A pontos
gyakorisaga nem ismert, de az Uj esetek szama valdszinldleg nem
haladja meg évente az 1-et 1 millié gyermek kozil. A megfigyelt esetek
tobb mint 97 szazaléka a fehér (kaukazusi) népesség kozul keral ki.
Gyermekkorban mindkét nem azonos mértékben érintett, de
felndttkorban megfigyelhetd, hogy a férfiaknal némileg gyakoribb, mint
a néknél.
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6.3 Mik a f6 tiinetei?

A betegek nagy hanyadaban a betegség az orrmellékliregek
eldugulasaval kezdddik, ami antibiotikumok és a dugulast csékkentd
szerek hatasara sem javul. El6fordul az orrsovény porkosodése,
orrvérzés és fekélyesedés, amik kovetkeztében néha nyeregorrnak
nevezett deformitas alakul ki.

A légutaknak a hangszalak alatti gyulladasa miatt a 1égcsé
o0sszeszukulhet, ami rekedtséghez és |égzési nehézségekhez vezet. A
tidbében a gyulladasos csomodk jelenléte miatt tidégyulladas tlinetei
|éphetnek fel Iégszomijjal, kohdgéssel és mellkasi fajdalommal.

A betegség a vesét kezdetben csak a betegek kis részénél érinti,
azonban ez gyakoribba valik a betegség eldrehaladasaval, és
rendellenes értékeket eredményez a vesemukodés vizelet- és
vérvizsgalatakor, tovabba magas vérnyomast. Gyulladasos szovet
halmozddhat fel a szemgolydk mogott, és azokat eldre tolja (a szemek
kidullednek), illetve a k6zépfllben, ahol krénikus kézépfllgyulladast
okoz. Altaldnos tiinetként gyakori a fogyds, a fokozott faradékonysag, a
|4z és az éjszakai verejtékezés, csaklgy mint a kilonféle bdr- és vaz-
izom rendszeri tunetek.

Az MPA elsdsorban a vesét és a tud6t tamadja meg.

6.4 Hogyan diagnosztizalhaté6?

Az olyan klinikai tinetek, mint a felsd és alsé Iéguti gyulladasos
elvaltozasok, amelyek jellegzetesen vér- és fehérjevizeléssel, valamint a
vesén keresztil Grulé anyagok (kreatinin, karbamid) emelkedett
vérszintjével jaré vesebetegséggel egyutt jelennek meg, er6sen GPA-ra
utalnak.

A vérvizsgalatok altaldban a nem specifikus gyulladasjelzé anyagok
(ESR, CRP) és az ANCA-titerek emelkedését mutatjak ki. A diagnézist
szovetbiopsziaval lehet aldtamasztani.

6.5 Hogyan kezelik?

A gyermekkori GPA/MPA indukcids kezelésére elsésorban
ciklofoszfamiddal kombinalt kortikoszteroidokat alkalmaznak. Az adott
helyzettdl fliggéen mas immunszuppressziv szereket, példaul
rituximabot is lehet valasztani. Miutan a betegség aktivitasa csillapodik,
azt ,fenntartd terapiaval", dltalaban azatioprinnel, metotrexattal vagy
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mikofenolat-mofetillel szoktak kontroll alatt tartani.

Egyéb kezelések: antibiotikumok (gyakran hosszu tavon alkalmazott ko-
trimoxazol), vérnyomascsokkentd szerek, véralvadasgatlok (aszpirin
vagy antikoagulansok) és fajdalomcsillapitok (nem szteroid
gyulladascsokkentdk, vagyis NSAID szerek).
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