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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.

2. DIAGNOZIS ES TERAPIA
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2.1 A vaszkulitisz tipusai és osztalyozasa

A gyermekkori vaszkulitiszt az érintett vérér nagysaga alapjan
osztalyozzak. A nagy ereket érintd vaszkulitisz, mint példaul a Takayasu-
arteritisz, az aortat és annak fébb agait tdmadja meg. A kbzepes
nagysagu ereket érinté vaszkulitisz jellemzben a vesét, a beleket, az
agyat, illetve a szivet ellatd artériakra terjed ki (ilyen példaul a
poliarteritisz nodéza vagy a Kawasaki-kér). A kis ereket érint6
vaszkulitisz a kisebb ereket érinti, beleértve a hajszalereket is (pl.
Henoch-Schonlein-purpura, Wegener-granulomatézis, Churg-Strauss-
szindréma, a bdrt érintd leukocitoklasztikus vaszkulitisz, mikroszkopikus
poliangiitisz).

2.2 Mik a fo tunetei?

A betegség tlnetei a gyulladt erek 6ssz-szamatdl (nagy kiterjedésl
vagy csak néhany teriletet érintd) és helyuktdl (életfontossagu szervek,
példaul az agy vagy sziv, illetve a b6r vagy az izom), valamint a
vérellatas karosodasanak fokatdl fligg. Ennek megfeleléen a véraramlas
csokkenése lehet atmeneti, kismértékd, de akar teljesen is elzardédhat,
aminek kovetkeztében oxigén és tapanyagok nélkll maradt szovetben
elvaltozasok keletkezhetnek. Mindez végiil a szovet karosodasahoz,
majd hegesedéséhez vezethet. A szovetkarosodas mértéke jelzi a
szovet, illetve szerv rendellenes mikodésének fokat. A jellegzetes
tinetek leirdsa alabb olvashatd az egyes betegségekrdél szolé
pontokban.

2.3 Hogyan diagnosztizalhato?

A vaszkulitisz diagnosztizaldsa altalaban nem koénnyd. A tinetei
hasonlitanak egyéb kulonféle, gyakoribb gyermekbetegségekéhez. A
diagndzis a klinikai tinetek szakértdi értékelésén, valamint vér- és
vizeletvizsgalatok, illetve képalkotd vizsgalatok (pl. ultrahangvizsgalat,
rontgen, CT- és MRI-felvétel, angiografia) eredményein alapul. Adott
esetben a diagnodzist az érintett, leginkabb hozzaférhetd szévetekbdl
vagy szervekbdl vett biopszias mintak vizsgalataval igazoljak. Mivel a
betegség ritka, gyakran el6fordul, hogy a beteget
gyermekreumatolégiai osztalyt mikodtetd, valamint egyéb
gyermekgyogyaszati szakteruleteket is lefedd és a képalkoté
eljardasokban jartas személyzetet foglalkoztaté egészségugyi
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intézménybe kell beutalni.

2.4 Kezelheto-e?

A vaszkulitisz manapsag mar gyégyithaté, bar néhany bonyolultabb
eset kezelése igazi kihivast jelent. A megfelel6 kezelésben részesiilt
betegek tobbségénél elérhetd a betegség kontrollaldasa (atmeneti
megnyugvasa).

2.5 Milyen kezelések léteznek?

Az els6dleges krénikus vaszkulitisz kezelése hosszu tavu, 6sszetett
folyamat. A kezelés f6 célja az, hogy a betegséget a lehetd
leghamarabb ellendrzés ala vonjak (Un. indukcids terapia) és ezt hosszU
tavon fenntartsak a nemkivanatos gyégyszermellékhatasok elkerilése
mellett. A kezelést szigordan egyénenként, a beteg életkora és a
betegség sulyossagi foka alapjan hatarozzak meg.

Az immunszuppressziv gyogyszerekkel, példaul ciklofoszfamiddal,
kortikoszteroidokkal kombinalt kezelés bizonyult a leghatdsosabbnak a
betegség remisszidjanak kivaltdsa szempontjabdl.

Fenntarté terdpia céljabdl rendszeresen hasznalt gydgyszerek példaul:
azatioprin, metotrexat, mikofenolat-mofetil és kis d6zisu prednizolon.
Sok mas hatdéanyag is alkalmazhaté az aktivalédott immunrendszer
fékezésére és a gyulladas leklizdésére. A gydgyszereket szigordan
egyéni alapon valasztjak ki altalaban azutan, hogy mas, gyakrabban
hasznalt szerek nem hoznak eredményt. Ké6zéjuk tartoznak a legujabb
bioldgiai szerek (pl. TNF-gatldok és rituximab), a kolhicin és a talidomid.
A hosszu tavu kortikoszteroid-terapia soran fellép6 oszteoporézist
(csontritkulast) megfeleld kalcium- és D-vitamin-bevitellel kell
megel6zni. A véralvadast befolyasold gydégyszereket (pl. kis dézisu
aszpirint vagy alvadasgatlokat), valamint a vérnyomas emelkedése
esetén vérnyomascsokkentd szereket lehet felirni.

A vaz-izom rendszer javitdsa érdekében fizioterdpiara lehet szlikség, a
betegnek és csaladjanak nyujtott lelki és szocialis tamogatas pedig
segit megbirkdzni a kréonikus betegségek okozta stresszel és terhekkel.

2.6 Mi a helyzet a nem konvenciondlis (nem szokvanyos),
illetve kiegészité terapiakkal?
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Szamos kiegészitd és alternativ terdpia létezik, ami 6sszezavarhatja a
betegeket és csaladtagjaikat. Korlultekintden gondolja at e terapiak
kiprébalasanak kockazatait és elényeit, mivel a jétékony hatas nem
kell6en igazolt, és ezek a kezelések megterheldk lehetnek idében,
anyagilag és a gyermek szdmara is. Ha kiegészitd vagy alternativ
terapidkat szeretne kiprébalni, érdemes megbeszélni ezeket a
lehetdségeket a gyermekreumatoldgussal. Bizonyos terdpiak és a
hagyomanyos gyogyszerek kozott kolcsonhatasok Iéphetnek fel. A
legtobb orvosnak nincs ellenvetése a kiegészit6 terapiakkal szemben,
feltéve ha tovabbra is kovetik a szakmai tanacsaikat. Nagyon fontos,
hogy nem szabad abbahagyni az orvos altal felirt gyégyszerek
szedését. Amennyiben bizonyos gyégyszerek, mint példaul
kortikoszteroidok szlikségesek a betegség ellen6rzés alatt tartasahoz,
nagyon veszélyes lehet hirtelen leallni ezekkel, amig a betegség még
aktiv. Ha barmilyen aggalya van a gyégyszerekkel kapcsolatosan,
beszélje meg gyermeke kezeldorvosaval.

2.7 Kontrollvizsgalatok

A rendszeres kontrollvizsgalatok célja a betegség aktivitasanak
felmérése, valamint a kezelés hatdsossaganak és lehetséges
mellékhatdsainak ellenérzése annak érdekében, hogy a gyermek
szamara az a lehetd leghasznosabb legyen. A kontrollvizsgalatok
gyakorisaga és tipusa a betegség formajatol és sllyossagatél, valamint
az alkalmazott gyégyszerektdl fligg. A betegség korai szakaszaban
jellemzden jarébeteg-vizitekre kerul sor, mig a bonyolultabb esetekben
gyakoribb lehet a kérhazi fekvbeteg-kezelés. Ezek a vizitek altaldban
ritkulnak, miutan a betegséget sikerdl csillapitani.

A vaszkulitisz aktivitasanak értékelésére tobbféle mdédon kertlhet sor. A
szulének jelentenie kell a gyermek allapotaban esetlegesen
bekdvetkezett valtozasokat, és bizonyos esetekben nyomon kell
kdvetnie a tesztcsikos vizeletvizsgalatainak, illetve a
vérnyomasmeéréseinek az eredményeit. A betegség aktivitdsanak
értékelése soran fontos a részletes klinikai allapotfelmérés és a
gyermek panaszainak kivizsgalasa. A gyulladas mértékét, a szervek
mukodésében bekovetkezett valtozasokat és a lehetséges
gyogyszermellékhatdsokat vér- és vizeletvizsgalatokkal mutatjak ki. Az
egyes belsd szervek érintettsége alapjan a kuloénbozo terlletek
specialistai egyéb vizsgalatokat is végezhetnek, beleértve a képalkotd
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vizsgalatokat is.

2.8 Mennyi ideig tart a betegség?

A ritka els6dleges vaszkulitiszek hosszan tartd, néha a paciensek élete
végéig fennallé betegségek. Akut, gyakran sulyos vagy életveszélyes
betegségekként jelentkezhetnek, majd elhizédé, alacsonyabb
sulyossagi foku betegséggé valhatnak.

2.9 Hogyan alakul hosszu tavon a betegség (milyen a
prognozisa)?

A ritka elsddleges vaszkulitiszek prognézisa nagymértékben esetfliiggd.
Nem csupan az erek és a szervek érintettségének tipusatol és
mértékétdl figg, hanem a betegség kialakulasa és a kezelés kezdete
kozott eltelt id6 hosszatdl, valamint a terdpiara adott egyéni valasztél
is. A szervi karosodas kockazata a betegség aktiv szakaszanak
hosszatdl fligg. Az életfontossagu szervek karosodasanak életre sz6l6
kovetkezményei lehetnek. Megfeleld kezeléssel klinikai remisszid
(enyhUlés) gyakran az els6 éven belll elérhetd. Ez a remisszié a beteg
élete végéig fennallhat, de sok esetben hosszu tavu fenntarto terapiara
van szukség. A remisszios idészakokat megszakithatja a betegség
kidjuldsa, amely intenzivebb terapiat igényel. Kezeletlen betegség
esetén viszonylag magas a haldlozas kockazata. Ritka el6forduldsabdl
fakaddan a betegség hosszu tavu alakulasara és a halédlozasi aranyra
vonatkozdan kevés pontos adat all rendelkezésre.

3. MINDENNAPI ELETVITEL

3.1 Hogyan befolyasolhatja a betegség a gyermek és csaladja
mindennapi életét?

A kezdeti id8szak, amikor a gyermek rosszul van, és a diagndzist még
nem allitottak fel, dltalaban igen nagy stresszt jelent az egész csalad
szamara.

A betegség megértése és a terapia segit a szul6knek és a gyermeknek
abban, hogy hozzdszokjanak a sokszor kellemetlen diagnosztikai és
kezelési eljarasokhoz és a gyakori kérhazi vizitekhez. A betegség
kontrolljanak megvaldsitasa utan az otthoni és az iskolai élet altaldban
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visszatérhet a rendes kerékvagasba.

3.2 Mi a helyzet az iskolaval?

A betegség megfelel§ kontrolladlasa utdn a betegeket arra buzditjak,
hogy miel6bb térjenek vissza az iskolaba. Fontos, hogy tajékoztassak az
iskolat a gyermek allapotardl, hogy ott figyelembe tudjak azt venni.

3.3 Mi a helyzet a sportolassal?

Amint a betegség enyhlilése bekdvetkezik, a gyermekeket arra kell
batoritani, hogy vegyenek részt kedvenc sporttevékenységeikben.
Az erre vonatkozé javaslatok valtozhatnak a szervek - beleértve az
izmokat, az izlleteket és a csontokat is - esetleges karosodasanak
fluggvényében, amit befolyasolhat a kortikoszteroidok korabbi
hasznalata.

3.4 Milyen étrendet kell kévetni?

Nem bizonyitott, hogy kildnleges étrend befolyasolnd a betegség
lefolydsat és kimenetelét. A kell6 mennyiségl fehérjében, kalciumban
és vitaminokban gazdag, egészséges, kiegyensulyozott étrend minden,
novésben Iév6 gyermek szamara ajanlott. A kortikoszteroid-kezelés
ideje alatt korlatozni kell az édes, zsiros és sés ételek fogyasztasat a
kortikoszteroidok mellékhatasainak csokkentése érdekében.

3.5 Befolyasolhatja-e az éghajlat a betegség lefolyasat?

Az éghajlatnak nincs ismert hatdsa a betegség lefolydsara. Kilonosen
az ujjakat és a labujjakat érintd vaszkulitisz kovetkeztében karosodott
keringés esetén a hideg id6 sulyosbithatja a tlineteket.

3.6 Mi a helyzet a fertozésekkel és a védooltasokkal?

Egyes fertézések sulyosabb kimenetelliek lehetnek az
immunszuppressziv gydgyszerekkel kezelt betegeknél. Baranyhimld
vagy ovsomor esetén azonnal fel kell keresni a kezel6orvost, hogy a
beteg virus elleni szert és/vagy specifikus virus elleni immunglobulint
kapjon. A kd6zénséges fertézések kockazata némileg magasabb lehet a
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kezelés alatt allé6 gyermekeknél. Olyan szokatlan fertézéseket is
elkaphatnak, amelyeket a megfelel6en mikédd immunrendszeri
emberek nem. Bizonyos esetekben hosszu tavu antibiotikumos (ko-
trimoxazol) kezelést alkalmaznak a pneumocisztisz baktérium okozta
tidoéfertézés megeldzésére, amely életveszélyes szovédmény lehet az
immunszuppressziv kezelés alatt allé betegeknél.

Az él6 mikroorganizmusokat tartalmazé véddéoltasokat (példaul
mumpsz, kanyaro, rubedla, poliomielitisz, tuberkuldzis ellen) ajanlott
elhalasztani az immunszuppressziv szerekkel kezelt betegeknél.

3.7 Mi a helyzet a nemi élettel, a terhességgel és a
fogamzasgatlassal?

Szexualisan aktiv serduléknél fontos a fogamzasgatlas, mivel a hasznalt
gydégyszerek nagy része artalmas lehet a fejl6dé magzatra nézve.
Aggalyokat okoz, hogy bizonyos citotoxikus gydgyszerek (leginkabb a
ciklofoszfamid) befolydsolhatjadk a beteg reprodukciés képességét
(termékenységét). Ez f6leg a kezelési id6szak alatt kapott teljes
(kumulativ) gydégyszerddzistdél fugg, és kisebb a kockazata, amikor a
gyégyszert gyermek- vagy serdulékorban alkalmazzak.

4. POLIARTERITISZ NODOZA

4.1 Mi ez?

A poliarteritisz nod6za (PAN) az érfalakat pusztitdé (nekrotizald)
vaszkulitisz egyik formaja, amely fGként a k6zepes és kisméretd
artériakat érinti. A betegség szamos (,poli-") artéria - poliarteritisz -
érfalat érinti foltos eloszlasban. Az artéria faldanak gyulladt részei
meggyengulnek, és a véraram nyomasa alatt kicsiny, csomédszer
Ureges tagulatok (aneurizmdk) keletkeznek végig az artérian. Innen
ered a ,nodoza" elnevezés. A kutan (bdrt érintd) poliarteritisz
elsdsorban a bdrre és a vaz-izom rendszeri szévetre (néha az izmokra
és az izuletekre) terjed ki, a bels6 szervekre nem.

4.2 Milyen gyakori?
A PAN nagyon ritka gyermekkorban: az Uj esetek szama évente
hozzavetblegesen egy az egymilliébdl. A filkat és a lanyokat egyforman
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érinti, és gyakoribb 9-11 éves kor kérnyékén. Gyermekeknél
streptococcus-fert6zéssel, sokkal kevésbé gyakran hepatitisz B vagy C
fert6zéssel is jarhat.

4.3 Mik a fo tinetei?

A leggyakoribb altaldnos (szisztémas) tlinetek: tartds laz, rossz
kozérzet, faradékonysag és testsulycsokkenés.

A helyi tinetek kulonb6z6ek lehetnek az érintett szervektdl fliggben. A
szovet elégtelen vérellatasa fajdalmat okoz. A kiilénb6z6 helyeken
fellépd fajdalom tehdat a PAN f6 tlinete lehet. Gyermekeknél az
izmmokban és az izlletekben jelentkez6 fajdalom ugyanolyan gyakori
lehet, mint a hasi fajdalom, amely a belek vérellatasaért felelds artériak
érintettsége miatt 1ép fel. Ha a betegség a heréket ellatd ereket érinti,
akkor a beteg fajdalmat érezhet a herezacskdiban is. A b6rbetegség
sokféle elvaltozast okozhat a klildnb6z6 megjelenésd, fajdalommentes
kiGtésektdl (pl. foltos kilGtés, Un. purpura, vagy lilds erezett bérkittés,
un. livedo retikuldrisz) a fajdalmas bércsomodkig vagy akar fekélyekig,
illetve gangrénaig (a vérellatas teljes leallasa, ami a periférias terlletek,
koztlk az ujjak, labujjak, fulek vagy az orrhegy karosodasat okozza). A
vesék érintettsége vér- és fehérjevizelést és/vagy magas vérnyomast
(hiperténiat) okozhat. A betegség az idegrendszert is érintheti
kilonb6zd mértékben, és a gyermeknél gércsrohamok, szélltés (sztrdk)
vagy egyéb idegrendszeri elvaltozasok Iéphetnek fel.

Egyes sulyos esetekben a betegség nagyon gyorsan sulyosbodhat. A
laborvizsgalatok altalaban kimutatjak a vérben a gyulladas szembet(iné
jeleit, azaz a fehérvérsejtek szamanak emelkedését (leukocitdzis) és a
hemoglobin szintjének csOkkenését (anémia, vagyis vérszegénység).

4.4 Hogyan diagnosztizalhaté?

A PAN diagnézisdanak megerd@sitéséhez a gyermekeknél ki kell zarni a
tartds 1az egyéb lehetséges okait, példaul a fert6zések jelenlétét. Ezt
kdovetden a diagndzist az tdmasztja ald, ha a gyermekeknél a tartds
lazra altalaban adott antimikrobialis kezelés ellenére a szisztémas és
helyi tinetek hosszU ideig fennmaradnak. A diagnézist az
érelvaltozasok képalkotd vizsgalattal (angiografiaval), illetve az érfal
gyulladasanak szovetbiopsziaval torténd kimutatasaval igazoljak.

Az angiografia egy radioldgiai eljaras, amelynek soran a k6zénséges
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rontgenfelvételen nem lathaté ereket a kdzvetlenll a véraramba
fecskendezett kontrasztanyag segitségével lathatéva teszik. Ez a
modszer a hagyomanyos angiografia. Komputertomografiat (CT-
angiografiat) is végezhetnek.

4.5 Hogyan kezelik?

A gyermekkori PAN-t els6sorban még mindig kortikoszteroidokkal
kezelik. Ezeknek a gyégyszereknek az alkalmazasi modjat (gyakran
kdzvetlenll a vénakba, amikor a betegség nagyon aktiv, késébb
tabletta formajaban), a dézisat és a hasznalatuk idétartamat
egyénenként hatarozzak meg a betegség kiterjedésének és
sulyossaganak korultekintd felmérése alapjan. Amikor a betegség a
bérre és a vaz-izom rendszerre korlatozédik, akkor nem biztos, hogy
szUikség van az immunrendszer midkodését elnyomo egyéb
gyogyszerekre. Sulyos betegség és életfontossagu szervek érintettsége
esetén azonban a kezelést mar az elején ki kell egésziteni egyéb
gyogyszerekkel, altalaban ciklofoszfamiddal, a betegség kontrollaldsa
érdekében (Un. indukcids terapia). Amennyiben a betegség sulyos, és
nem reagal a kezelésre, egyéb gydgyszereket, kdztik bioldgiai szereket
is alkalmaznak néha, de ezeknek a hatasossagat a PAN kezelésében
még nem vizsgaltdk hivatalosan.

Miutan a betegség aktivitasa csillapodik, azt fenntarté terapiaval,
altaldban azatioprinne, metotrexattal vagy mikofenolat-mofetillel
szoktak kontroll alatt tartani.

Egyéb, egyénenként meghatarozott gydgyszeres kezelések példaul:
penicillin (streptococcus-fertézés utan jelentkezé betegség esetén),
értagitok, vérnyomascsokkentdk, véralvadasgatldk (aszpirin vagy
antikoagulansok), fajdalomcsillapiték (nem szteroid
gyulladascsokkentdk, Un. NSAID szerek).

5. TAKAYASU-ARTERITISZ

5.1 Mi ez?

A Takayasu-arteritisz (TA) f6leg a nagyobb artéridkat, ezeken belil is
elsdsorban az aortat és annak agait, valamint a f6 tiddartériat és agait
érinti. Ezt a betegséget néha , granulomatdézus" vagy , nagysejtes"
vaszkulitisznek hivjak arra utalva, hogy az artéridk falaban egy specialis
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tipusu nagyseijt (,,6riassejt") korul aprd, csomédszeru elvaltozasok
jelennek meg a f6 mikroszkopikus tlinetként. EQyes nem szakmai
forrasok ezt a betegséget , pulzus nélkili betegségnek" is nevezik,
mivel bizonyos esetekben el6fordulhat, hogy a végtagokban a pulzus
egyaltalan nem észlelhetd vagy nem egyforma.

5.2 Milyen gyakori?

A TA vilagszerte viszonylag gyakorinak minésul, mivel nagyobb
szamban fordul el6 a nem kaukazusi (féleg azsiai) népességben. Az
eurdépaiak korében nagyon ritka. Gyakrabban alakul ki lanyoknal
(altaldban serdulékorban), mint fiuknal.

5.3 Mik a fo tiinetei?

A betegség korai tunetei kozé tartozik a 1az, az étvagytalansag, a
fogyas, az izom- és izuleti fajdalmak, a fejfajas és az éjszakai
verejtékezés. A gyulladasra utald laboratériumi értékek
megemelkednek. Az artériak gyulladasanak elérehaladasaval lathatéva
valnak a csokkent vérellatas jelei. A magas vérnyomas (hiperténia) igen
gyakori kezdeti tinet abban az esetben, ha a betegség gyermekkorban
alakul ki, mivel az a veséket elladtdé hasi artéridkat érinti. A végtagokban
a periférias pulzus megszinése, az egyes végtagokban eltéré
vérnyomas, az 0sszeszUkult artériak felett sztetoszkoppal hallhaté zorej
és az éles végtagfajdalom (santitas) a betegség gyakori tinete. Az agy
vérellatasanak zavarai kovetkeztében fejfajas, valamint kulonféle
idegrendszeri és szemészeti tlinetek |éphetnek fel.

5.4 Hogyan diagnosztizalhato?

A Doppler-mddszeres ultrahangvizsgalat (amellyel a vér dramlasat
ellendrzik) hasznos sz(ré-, illetve kontrollvizsgalatként a szivhez kozeli
nagyobb verberek érintettségének kimutatasara, azonban gyakran
el6fordul, hogy ezzel a mddszerrel nem lehet kimutatni a periférias
artériak érintettségét.

Az erek szerkezetét és a véraramot vizsgalé magnesrezonancias (MR)
képalkotas (MR-angiografia, MRA) a legjobb médszer a nagy
verGereknek, mint példaul az aortanak és f6 againak képi
megjelenitésére. A kisebb erek lathatdva tétele céljabdl rontgenfelvételt
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készithetnek, amelynek soran az ereket kontrasztanyag (kozvetlentl a
véraramba fecskendezett folyadék) segitségével jelenitik meg. Ez az
eljaras hagyomanyos angiografia néven ismert.

Ezenkivil komputertomografiat (CT-angiografiat) is végezhetnek. A
nuklearis orvostudomany lehetdséget teremt az Ugynevezett PET
vizsgalat (pozitronemisszidés tomografia) végzésére. Ennek soran
radioizotép anyagot fecskendeznek a vénaba, és a felvételeket
atvilagitd készulékkel rogzitik. Az aktiv gyulladasos tertleteken a
radioizotép anyag felgyulemlése jelzi, hogy az artéria fala milyen
mértékben érintett.

5.5 Hogyan kezelik?

A gyermekkori TA kezelésére tovabbra is els6sorban kortikoszteroidokat
alkalmaznak. Ezeknek a gydgyszereknek az alkalmazasi médjat, dézisat
és hasznalatuk idétartamat egyénenként hatarozzak meg a betegség
kiterjedésének és sulyossaganak korultekintd felmérése alapjan. A
kortikoszteroid-kezelés szikségességének csokkentése érdekében
gyakran haszndélnak mas immunszuppressziv szereket a betegség korai
szakaszaban. llyen, gyakran alkalmazott gyégyszer példaul az
azatioprin, a metotrexat vagy a or mikofenolat-mofetil. Sulyos betegség
esetén elbszor ciklofoszfamidot adnak a betegség féken tartasa céljabdl
(Un. indukcids terapia). Amennyiben a betegség sulyos, és nem reagal a
kezelésre, egyéb gydgyszereket, koztik bioldgiai szereket (példaul TNF-
gatldkat vagy tocilizumabot) alkalmaznak néha, de ezeknek a
hatasossagat a gyermekkori TA kezelésében még nem vizsgaltak
hivatalosan.

Egyéb, egyénenként alkalmazott gydgyszeres kezelések példaul:
értagitok, vérnyomascsokkentdk, véralvadasgatldk (aszpirin vagy
antikoagulansok) és fajdalomcsillapitok (nem szteroid
gyulladascsokkentdk, in. NSAID szerek).

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

6.1 Mi ez?
A GPA egy krénikus szisztémas vaszkulitisz, amely fé6ként a felsé
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|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? Kiulonbozik-e a gyermekek és a felnéttek
betegsége?

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

6.3 Mik a f6 tiunetei?

A betegek nagy hanyadaban a betegség az orrmelléklregek
eldugulasaval kezdddik, ami antibiotikumok és a dugulast csékkentd
szerek hatdsara sem javul. El6fordul az orrsdévény porkosddése,
orrvérzés és fekélyesedés, amik kovetkeztében néha nyeregorrnak
nevezett deformitas alakul ki.

A légutaknak a hangszalak alatti gyulladasa miatt a 1égcsé
0sszeszUkulhet, ami rekedtséghez és |égzési nehézségekhez vezet. A
tidbében a gyulladasos csomodk jelenléte miatt tidégyulladas tinetei
|éphetnek fel Iégszomijjal, kohdgéssel és mellkasi fajdalommal.

A betegség a vesét kezdetben csak a betegek kis részénél érinti,
azonban ez gyakoribba valik a betegség el6rehaladasaval, és
rendellenes értékeket eredményez a vesemukodés vizelet- és
vérvizsgalatakor, tovabba magas vérnyomast. Gyulladdsos szovet
halmozddhat fel a szemgolydék mogott, és azokat eldre tolja (a szemek
kidullednek), illetve a kozépfllben, ahol kronikus kozépfulgyulladast
okoz. Altaldnos tiinetként gyakori a fogyas, a fokozott faradékonysag, a
|3z és az éjszakai verejtékezés, csaklgy mint a kilonféle bdr- és vaz-
izom rendszeri tunetek.
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Az MPA elsdsorban a vesét és a tudoét tamadja meg.

6.4 Hogyan diagnosztizalhato?

Az olyan klinikai tiinetek, mint a fels6 és alsé Iéguti gyulladasos
elvaltozasok, amelyek jellegzetesen vér- és fehérjevizeléssel, valamint a
vesén keresztil Grulé anyagok (kreatinin, karbamid) emelkedett
vérszintjével jaré vesebetegséggel egyltt 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 alatamasztani.

6.5 Hogyan kezelik?

A gyermekkori GPA/MPA indukcids kezelésére els6sorban
ciklofoszfamiddal kombinalt kortikoszteroidokat alkalmaznak. Az adott
helyzettdl fliggéen mas immunszuppressziv szereket, példaul
rituximabot is lehet valasztani. Miutan a betegség aktivitasa csillapodik,
azt ,fenntartd terdpiaval", dltaldban azatioprinnel, metotrexattal vagy
mikofenolat-mofetillel szoktak kontroll alatt tartani.

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

7. PRIMER KOZPONTI IDEGRENDSZERI ANGIITISZ

7.1 Mi ez?

A gyermekkori primer kozponti idegrendszeri angiitisz (PACNS) egy
gyulladasos agybetegség, amely az agy és/vagy a gerincagy kis és
kdozepes méretl ereit tamadja meg. A kivalté ok nem ismert, noha
egyes gyermekeknél a korabbi varicella-fert6zés (baranyhimld) fokozza
a gyanut, hogy fert6zés altal kivaltott gyulladasos folyamatrél van szé.

7.2 Milyen gyakori?
Ez egy nagyon ritka betegséqg.
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7.3 Mik a fo tunetei?

A betegség nagyon hirtelen alakulhat ki az egyik oldalon a végtagok
egyoldali mozgdaszavara (bénulasa), nehezen kontrollalhatd
gorcsrohamok vagy sulyos fejfajas formajaban. Egyes esetekben
kiterjedtebb neuroldgiai vagy pszicholégiai tinetek, példaul
hangulatingadozasok és viselkedészavarok jelentkezhetnek. Altaldban
nem |ép fel lazat és a gyulladasos markerek vérszintjének emelkedését
okozé szisztémas gyulladas.

7.4 Hogyan diagnosztizalhaté6?

A vérvizsgalatok és az agy-gerincveldi folyadék elemzése nem
specifikus, foként az egyéb, neuroldgiai tinetekkel jard kérképek,
példaul a fertézések, az egyéb, nem fert6z6 gyulladasos
agybetegségek, illetve a véralvadasi rendellenességek kizarasara
iranyulnak. A f6 diagnosztikai vizsgalatok az agyrél vagy a gerincagyrol
készitett felvételek. Gyakran végeznek magnesrezonancias angiografiat
(MRA-t) és/vagy hagyomanyos angiografiat (rontgenvizsgalatot) a
kdzepes és nagy artériak érintettségének kimutatasara. A betegség
alakuldsanak értékeléséhez ismételt vizsgalatokra van szlkség.
Amennyiben a gyermeknél az ismeretlen eredetd agyi elvaltozasok
progresszidja figyelhetd meg, de az artériak érintettsége nem
mutathaté ki, akkor a kis erek érintettségére kell gyanakodni. Ezt
agybiopsziaval lehet minden kétséget kizaréan igazolni.

7.5 Hogyan kezelik?

A varicella-fert6zés utan fellép6 betegség esetén rovid ideig (kb. 3
hdénapig) adott kortikoszteroidokkal a betegség el6rehaladasa altaldban
megfékezhetd. Adott esetben virus elleni gydgyszert (aciklovirt) is fel
lehet irni. El6fordulhat, hogy erre a kortikoszteroid-kezelésre csak az
angiografia szerint pozitiv, nem progredialé (fokoz6dd) betegség esetén
van szukség. Ha a betegség progredial (azaz az agyi elvaltozasok
sulyosbodnak), akkor intenziv immunszuppressziv gyégyszeres kezelés
elengedhetetlen a tovdbbi agykarosodas megel6zése érdekében. A
betegség kezdeti, akut szakaszaban leginkabb ciklofoszfamidot
alkalmaznak, amit fenntarté kezelés (pl. azatioprin, mikofenolat-mofetil)
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kovet. A kezelést ki kell egésziteni a vérrogképzddést befolyasolé
szerekkel (aszpirin vagy véralvadasgatlok).

8. MAS VASZKULITISZEK ES HASONLO KORKEPEK

A bort érintd leukocitoklasztikus vaszkulitisz (mdés néven
tulérzékenységi vagy allergids vaszkulitisz) altalaban olyan
érgyulladassal jar, amelyet a szenzitivizald (érzékenyitd) forrasra adott
nem megfeleld valaszreakcid valt ki. Gyakran gyégyszerek és
fertézések idézik el6 ezt az allapotot gyermekeknél. Altaldban kis ereket
érint, és a bdrbiopszias mintan sajatos mikroszkopikus megjelenésd.

Az alacsony komplementszinttel jaré csalankiitéses érgyulladast
(hipokomplementémias urtikaralis vaszkulitiszt) sokszor viszketd,
kiterjedt, csalankiUtésre emlékeztetd borkiutés jellemzi, amely nem
tlnik el olyan gyorsan, mint egy ké6zénséges allergias kiutés. Ezt a
kérképet vérvizsgalattal kimutatott alacsony komplementszint kiséri.

Az eozinofilias poliangiitisz (EPA, korabbi nevén Churg-Strauss-
szindroma) a vaszkulitisznek egy rendkivul ritka tipusa gyermekeknél. A
vaszkulitisznek a bdért és a belsd szerveket érintd kulonféle tineteit
asztma, valamint az eozinofil sejteknek nevezett fehérvérsejtek
szamanak emelkedése kiséri.

A Cogan-szindréma egy ritka betegség, amely a szemet és a belsé fllet
érinti, és fotofébiaval (fényiszonnyal), szédUléssel és hallaskarosodassal
jar. Kiterjedtebb vaszkulitisz tinetei is jelen lehetnek.

A Behcet-kor részletes leirasa egy kiulon fejezetben olvashaté.
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