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6. ANCA ASOCIETI VASKULITI: Granulomatoze ar Poliangitu
(GPA jeb Vegnera granulomatoze) un Mikroskopiskais poliangits
(MPA)

6.1 Kas tas ir?

GPA ir hronisks sistemisks vaskulits, kas galvenokart skar mazos
asinsvadus un augse€jo elpcelu audus (deguna un blakusdobumu),
apakséjos elpcelus (plausas) un nieres. Termins ,,granulamatozs"
raksturo mikroskopisku iekaisuma bojajumu rasanos mazu
daudzslanainu mezglinu veida asinsvadu sieninas un apkart tam.

MPA skar mazakus asinsvadus. Abam slimibam raksturiga antiviela
ANCA (anti neitrofila citoplazmas antiviela), tapec abas slimibas pieder
pie ANCA asociétajiem vaskulitiem.

6.2 Cik biezi tie sastopami? Vai saslimsSana bérnam atskiras no
slimibas pieaugusajiem?

GPA ir reta slimiba, it 1pasSi bérniba. Tas patiesais saslimSanas biezums
nav izpetits, bet iespéjams, ka tas neparsniedz 1 jaunu pacientu uz 1
miljonu bérnu gada. Vairak neka 97% no slimibas gadijumiem skar balto
(kaukaziesu) rasi. Bérniem, abiem dzimumiem, saslimSana sastopama
vienlidz biezi, tai pat laika pieaugusiem viriesiem slimiba sastopama
biezak neka sievietem.

6.3 Kadi ir slimibas galvenie simptomi?
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Lielakajai dalai pacientu slimiba izpauzas ar blakusdobumu
aizsprostoSanos, kas neuzlabojas péc antibiotiku un tusku mazinosu
lldzeklu lietoSanas. Vérojama kreveles veidoSanas uz deguna septas,
deguna asinosSana un Culu veidosanas, dazreiz izraisot deguna
deformaciju, ko sauc par sedlveida degunu.

Elpcelu iekaisums zem balsenes izsauc trahejas bojajumus, radot balss
aizsmakumu un respiratoras problémas. Plausu mezglveida bojajumu
gadijuma rodas pneimonijai raksturigi simptomi - sekla elpoSana,
klepus un sapes krutis.

Nieru darbibas traucejumi parasti sastopami nelielai dalai pacientu, bet
slimibai progrese€jot, tie klust biezaki, izraisot nieru funkcijas
trauceéjumus, ka piemeram, hipertensiju un novirzes no normas, kas
VEerojamas urina un asins laboratoriskajos izmeklejumos. lekaisuma audi
var uzkraties aiz acs abola, virzot to uz aru (protruzija) vai ari izsaucot
hronisku vidusausu iekaisumu. Vispareji simptomi ka svara zudums,
noguruma palielinasanas, drudzis un svisana naktis ir kopigi simptomi
slimibam, kuras skar adu un skeleta muskulaturu.

MPA slimibas gadijuma, nieres un plausas ir galvenie organi, kurus skar
slimiba.

6.4 Ka ta tiek diagnosticeta?

Kliniskie simptomi pie iekaisuma augséjos un apakséjos elpcelos kopa
ar nieru slimibu parasti urina uzrada palielinatu proteinu un eritrocitu
daudzumu, ka an palielinas vielas, kas liecina par traucetu nieru
funkciju (kreatinins, urea), kas vairak liecina par GPA.

Asins analizés parasti ir palielinati nespecifiskie iekaisuma markieri
(ESR, CRO), ka ar konstatetas ANCA (anti-neitrofilas citoplazmas
antivielas). Diagnozes apstiprinasanai var tikt izmantota audu biopsijas
metode.

6.5 Kada ir arstesana?

Kortikosteroidi kombinacija ar ciklofosfamidu ir galvena indukcijas
arstésSanas terapija bérniem ar GPA/MPA. Citi imUnsistému nomacosi
medikamenti, ka piemeram, rituksimabs, var tikt piemeéroti individuali.
Kad slimibas aktivitate ir mazinajusies, svarigi ir kontrolét to ar
»uzturoso terapiju", parasti ar azatioprinu, metotreksatu vai
mikofenolata mofetilu.
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Papildus arstéSana ietver antibiotiku (parasti ilgtermina nozimé
kotrimoksazolu) lietoSanu, asinsspiedienu pazeminosu lidzeklu
lietoSanu, medikamentus pret trombu veidoSanos (aspirins vai
antikoagulanti), pretsapju lidzeklus ( nesteroidus pretiekaisuma
medikamentus).
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