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1. KAS IR VASKULITS?

1.1 Kas tas ir?

Vaskulits ir asinsvadu sieninu iekaisums. Vaskuliti aptver plasu
saslimsanu grupu. Termins ,primars" nozimé to, ka galvena ir asinsvadu
saslimSana bez citam blakus slimibam. Vaskulitu klasifikacija
galvenokart ir balstita uz skarto asinsvadu tipu un izmeriem. Vaskulitu
izpausmes var but dazadas, sakot ar vieglu slimibas formu lidz dzivibu
apdraudosSai. Termins ,reti" attiecinams uz slimibu grupu, kas ir loti reti
sastopama berniba.

1.2 Cik biezi ta sastopama?

Dazi primarie vaskuliti ir biezi izplatita pediatriska saslimsana
(pieméram, Henoch-Schonlein purpura un Kavasaki slimiba), kamér dazi
zemak aprakstitie vaskuliti ir reti sastopami un to sastopamibas
biezums nav zinams. Dazkart vecaki nekad nav dzirdéjusi terminu
~vaskulits" pirms tas tiek diagnosticets vinu bérnam. Henoch-Schnolein
purpura un Kavasaki slimiba ir apskatitas atseviskas sadalas.

1.3 Kadi ir slimibas iemesli? Vai ta ir iedzimta? Vai ta ir lipiga?
Vai no tas var pasargaties?

Primarie vaskuliti ne vienmér skar gimenes. Lielaka dala pacientu ir
vienigie skartie individi un ir maz ticams, ka braliem un masam bus
lldziga kaite. Lielaka iesp&jamiba, ka slimibas izraisiSana nozime ir
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dazadu faktoru savstarpéjai iedarbibai. Domajams, ka dazadi géni,
infekcijas un apkartejas vides faktori var but nozimigi slimibas attistiba.
Sis slimibas nav infekciozas un no tam nevar izsargaties, tacu tas var
kontrolet - tas nozime, ka slimiba nav aktiva - pazimes un simptomi
izzud. To sauc par remisiju.

1.4 Kas notiek ar asinsvadiem vaskulita gadijuma?

Asinsvadu sieninas ietekmé imunsistému, izraisot pietikumu un
strukturalus trauceéjumus. Ja asins plusma ir trauceta, sak veidoties
iekaisums asinsvados. Kopa ar asinsvadu sieninu uztukumu tas var
izraisit asinsvadu sasaurinajumu vai okltziju.

lekaisuma Sunas asinsvados iecelo ar asins plusmu, Skérsojot asinsvadu
sieninu un izsaucot bojajumu gan taja, gan apkartéjas sunas. Uzskatami
to var redzét audu biopsijas paraugos.

Asinsvadu sieninas izdilst, laujot skidrumam no asinsvadiem iek|ut
apkartejos audos un izraisot to uztukumu. Abi minetie faktori izraisa
dazadu veidu izsitumus un izmainas ada, ko novero Sis grupas slimibu
gadijuma.

Samazinata asins cirkulacija saSaurina vai bloké asinsvadus vai, retakos
gadijumos, asinojoss asinsvadu plisums var izraisit audu bojajumus.
Smadzenu, nieru, plausu vai sirds bojajumi raksturo loti nopietnu
slimibas stavokli. Plasi izplatiti (sistémiski) vaskuliti parasti ir saistiti ar
diftzu iekaisuma molekulu atbrivoSanos, izsaucot tadus galvenos
simptomus ka drudzi, nespeku un izmainitus laboratorijas testu
rezultatus, kas liecina par iekaisumu: Eritrocitu grimsanas atrums (ESR)
un C-reaktivais proteins (CRP). Asinsvadu sieninu izméru izmainas
galvenajas arterijas iespejams diagnosticet ar angiografijas palidzibu
(radiologiska procedura, kas lauj redzet asinsvadus).

2. DIAGNOZE UN ARSTESANA

2.1 Kadi ir vaskulitu veidi? Ka tos var klasificet?

Vaskulitu klasifikacija berniem ir balstita uz skarto asinsvadu apmeériem.
Lielo asinsvadu vaskulits, ka pieméeram Takajasu arterits, skar aortu un

tas atzarus. Videji attistits asinsvadu vaskulits parasti atstaj ietekmi uz

nierem, zarnam, smadzenem vai sirdi (pieméram, nodozais poliarterits,

Kavasaki slimiba). Mazo asinsvadu slimibas skar mazaku asinsvadu
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kopumu, ieskaitot kapilarus (piemeram, Henoch-Schonlein purpura,
Granulomatoze ar poliangitu, Cérdza Strosa sindroms, adas
leikocitoklastiskais vaskulits, Mikroskopiskais poliangits).

2.2. Kadi ir slimibas galvenie simptomi?

Slimibas simptomi varié atkariba no iesaistito asinsvadu skaita (plasi
izplatits vai tikai dazas vietas) un to atrasanas vietas (dzivibai
svarigajos organos: sirds, ada vai muskuli), ka ari no asins piegades
pakapes. Tas var variét no parejosas asins plismas samazinasanas lidz
pilnigai okllzijai ar sekojoSam izmainam audos, ko izraisijis skabekla un
baribas vielu trukums. Tas var novest pie rétaudu rasanas. Bojato audu
apjoms norada audu un organu disfunkcijas pakapi. Raksturigie
simptomi ir aprakstiti atseviskas slimibu raksturojumu sadalas.

2.2 Ka ta tiek diagnosticeta?

Vaskulita diagnoze nav viegli nosakama. Simptomi var but lidzigi dazam
citam biezak sastopamam bérnu slimibam. Diagnozi pamato ar
ekspertu klinisko simptomu novértéjumu, asins un urina analizu
rezultatiem, ka ari vizualiem pieradijumiem (ultrasnografiju, Rtg,
datortomografiju, magnétisko rezonansi, angiografiju). Ja nepiecieSams,
tad diagnoze tiek noteikta ar skarto organu un pieejamo audu biopsiju
palidzibu. Nemot véra slimibas reto sastopamibu, biezi vien
nepiecieSams péc palidzibas versties pediatrijas reimatologijas centra.

2.4 Vai tas ir arstejams?
Ja, musdienas vaskulits ir arsteéjams. Paris komplicétaki gadijumi ir ists
izaicinajums medikiem. Vairumam pareizi arstéto pacientu, kuru
slimibas gaita tiek rupigi novérota, var sasniegt remisiju.

2.5 Kada ir arstesana?

Primari hroniska vaskulita arstéSana ir ilgstoSa un sarezgita. Galvenais
meérkis ir paklaut slimibu péc iespéjas atrakai kontrolei (indukcijas
terapija) un uzraudzit to ilgstoSi (uzturosa terapija), izvairoties no
nevajadzigiem medikamentu blakusefektiem. ArstéSana tiek izvéléta
stingri pieturoties pie individualas programmas izveides, balstoties uz
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pacienta vecumu un slimibas smaguma pakapi.

Ir pieradits, ka kombinacija ar imunsupresiviem medikamentiem,
kortikosteroidi un ciklofosfamids ir visefektivakais arstésanas veids, lai
sashiegtu slimibas remisiju.

UzturoSaja terapija regulari ir jalieto tadi medikamenti ka azotioprins,
metotreksats, mikofenolata mofetils un prednizolons zemas devas.
Papildus var tikt izmantoti ari dazi citi imUnsupresivi un pretiekaisuma
lldzekli. Parasti tie ir stingri individuali pielagoti medikamenti un biezi
vien tiek lietoti, kad citi medikamenti nesniedz vélamo rezultatu. Tie
ietver biologiskos medikamentus (pieméram, TNF inhibitorus un
rituksimabu), kolhicinu un talidomidu.

llgstoSas kortikosteroidu terapijas gadijuma no osteoporozes var
pasargat pietiekosa kalcija un D vitamina uznemsana. Var tikt izrakstiti
medikamenti, kas kave asinsreci (aspirinu zemas devas vai
antikoagulantu) un paaugstinata asinsspiediena gadijuma var tik
izrakstiti asinsspiedienu pazeminosi lidzekili.

Fizioterapija var blt nepiecieSama muskulaturas funkciju uzlabosanai,
vienlaikus psihologisks un socials atbalsts pacientam un gimenes
locekliem palidz tikt gala ar stresu un sasprindzinajumu hroniskas
slimibas gadijuma.

2.6 Ka ir ar netradicionalam /papildu arstesanas terapijam?
Pastav vairakas papildu un alternativas terapijas, kuras var but
mulsinoSas pacientiem un vinu gimeném. RUpigi apsveriet riskus un
ieguvumus no sada veida terapijam, jo to ieguvumi ir maz pieraditi un
tas var daudz izmaksat gan laika, gan naudas zina. Ja esat nolémis
izvéléties kadu no netradicionalajiem arstésanas veidiem, izrunajiet to
ar pediatru reimatologu pirms terpijas uzsaksanas. Dazas terapijas ir
savienojamas ar klasisko medicinu. Vairums arstu nebus noskanoti
negativi pret alternativajiem arstéSanas veidiem, ja gus parliecibu, ka
pacients turpinas ieverot arsta noradijumus. Svarigi ir nepartraukt
izrakstito medikamentu lietoSanu. Ja medikamenti, tadi ka
kortikosteroidi ir nepieciesami, lai kontrolétu slimibas gaitu, to
partraukSana var slimibu aktivizét no jauna. Ludzu izrunajiet arstésanas
gaitu ar bérna arstu.

2.7 Parbaudes
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Galvenais iemesls regularam parbaudéem ir slimibas aktivitates,
arstésanas efektivitates un blakusparadibu novértésana, lai sasniegtu
maksimalu ieguvumu pacientam. Parbauzu veids un biezums ir atkarigs
no slimibas tipa un smaguma, ka ari no lietotajiem medikamentiem.
Sakuma stadija parbaudém ir jabut biezakam, kas var samazinaties péc
uzlaboSanas sasniegSanas.

Vaskulita aktivitates novertésanai ir vairaki celi. Bérns un gimene ir
jaizjauta par jebkadam stavokla izmainam un dazos gadijumos jaseko
vinas/-a urina analizu rezultatiem vai asinsspiedienam. Detalizétas
kliniskas analizes kopa ar bérna sudzibam ir galvena sastavdala
slimibas aktivitates noteikSana. Veiktas urina un asins analizes uzrada
iekaisuma aktivitati, izmainas organu funkcijas un iespéjamos
medikamentu blakusefektus. Ja pastav aizdomas par skartiem iekSé&jiem
organiem, tad var tikt noziméti papildus izmekléjumi iesaistot
specialistus.

2.8 Cik ilgi jaarstejas?

Retie primarie vaskuliti ir ilgstosi, dazkart tie ilgst visu pacienta dzivi.
Tie var sakties akuati, smaga, dzivibu apdraudosa forma un pakapeniski
pariet hroniska saslimSanas forma.

2.9 Kada ir slimibas ilgtermina prognoze (prognozejamie
rezultati un arstesanas kurss)?

Reti sastopamo primaro vaskulitu prognoze ir |oti individuala. Tas ir
atkarigs ne tikai no asinsvadu tipa un bojajumu apjoma, bet, iespéjams,
ari no intervala starp slimibas sakumu un arstésanas uzsaksSanu, ka arn
no terapijas efektivitates. Risks, ka slimiba skars iekSéjos organus, ir
saistits ar aktivas slimibas ilgumu. Dzivibai svarigie skartie organi var
atstat paliekoSas sekas uz visu cilvéka dzivi. Pareizas arstéSanas
rezultata kliniska remisija biezi tiek sasniegta viena gada laika. Remisija
var but muziga, bet biezi vien ir nepiecieSama ilgstoSa uzturosa
terapija. Nearstégjot slimibu, pacients sevi paklauj augstam mirstibas
riskam. Nemot véra slimibas retumu, precizi dati par ilgstosu slimibas
attistibu un mirstibu ir maz pieejami un pretrunigi.

3. IKDIENAS DZIVE
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3.1 Ka slimiba ietekme berna un gimenes dzivi?

Slimibas sakuma periods, kad berns nav vesels un diagnoze vel nav
noteikta, parasti ir loti saspringts visai gimenei.

Slimibas un tas arstéSanas izpratne palidz vecakiem un bérniem tikt
gala ar biezajam un nepatikamajam diagnostiskam un arstésanas
proceduram un slimnicas biezajiem apmekléjumiem. Kad slimiba tiek
kontroléta, majas un skolas dzive parasti atgriezas ierastajas sliedés.

3.2 Ka ir ar skolas apmeklejumu?

Kad slimiba tiek kontroléta, pacientu ir jaiedrosina apmeklét skolu tik
biezi, cik vins to spéj. Vecakiem ir jainformé skolotaji par bérna slimibu
un tas izpausmem.

3.3 Ka ir ar sportu?

Bernam jalauj piedalities vina milakajas sporta aktivitates, iestajoties
slimibas remisijai.

Rekomendacijas var mainities atkariba no iespejamajiem organu
funkcionalajiem bojajumiem, ka art muskulu, locitavu, kaulu veselibas,
kas var tikt ietekméta no kortikosteroidu lietosanas.

3.4 Ka ir ar uzturu?

Nav pieradijumu, ka specials uzturs varetu ietekmét slimibas gaitu vai
tas iznakumu. leteicams uznemt veseligu, labi sabalansétu uzturu, ar
pietiekamu proteina, kalcija un vitaminu daudzumu. Turpretim
kortikosteroidu lietoSanas laika sals, salds, taukiem bagats uzturs ir
jaierobezo, lai samazinatu kortikosteroidu blakusefektu iespéjamibu.

3.5 Vai klimats ietekme slimibas gaitu?

Klimata ietekme uz slimibas gaitu nav zinama. Pacientiem, kas slimo ar
vaskulitu, galvenokart ir bojatas roku un pedu pirkstu artérijas, tapéc
auksta laika slimiba var saasinaties.

3.6 Ka ir ar infekcijam un vakcinaciju?
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Dazas infekcijas imunsupresivas terapijas laika var nopietnak ietekmét
slimibas iznakumu. Gadijuma, ja ir bijis kontakts ar véjabakam vai jostas
rozi, nekavéjoties jaapmeklé arsts, lai sanemtu anti-virusu terapiju
un/vai specifisku anti-virusu - imunglobulinu. Berniem, kuri sanem
arstéSanas kursu, risks inficéties ar infekcijam ir nedaudz augstaks.
Siem bérniem infekcijas var attistities no agentiem, kas individiem ar
pilnigi veselu imunsistému, saslimSanu neizraisa. Antibiotikas
(kotrimaksazols) dazkart tiek izrakstitas ilgstosi, lai pasargatu no plausu
infekcijam ar pneimokoka bakteriju, kas var izraisit dzivibai bistamas
komplikacijas pacientiem, kas sanem imUunsupresivo arstésanu.

Dzivas vakcinas (piem., parotits, masalas, masalinas, poliomielits,
tuberkuloze) pacientiem, kas sanem imunsupresivo arstéSanu ir uz laiku
jaatliek.

3.7 Ka ir ar dzimumdazivi, grutniecibu un izsargasanos no tas?
Seksuali aktiviem jauniesiem kontracepcija ir svariga medikamentu
lietoSanas laika, jo lietotie medikamenti atstaj nelabvéligu ietekmi uz
augli. Pastav bazas, ka dazi citostatiskie medikamenti (galvenokart
ciklofosfamids) var ietekmet auglibu. Galvenokart tas attiecas uz
kumulativam medikamentu devam visa arstéSanas perioda un ir retak
sastopamas bérniem un jauniesiem.

4. NODOZAIS POLIARTERITS

4.1 Kas tas ir?

Nodozais poliarterits (NP) ir destruktiva (nekrotizéjosa) vaskulita forma,
kas galvenokart skar vidéja un maza izmeéra arterijas. Daudzo artériju -
poliarterits - asinsvadu sieninas tiek bojatas plankumu veida. Artériju
sieninu iekaisusas dalas klUst vajakas un asinspliusmas ietekmé veidojas
mazs mezglveida dobums (aneirisms) visas artéerijas garuma. No
turienes célies nosaukums nodozais. Adas poliarterits galvenokart skar
adu un muskulus (dazkart ari locitavas) nevis iekS€jos organus.

4.2 Cik biezi slimiba sastopama?
NP bérniem ir sastopams reti, gada laika tiek registréts 1 gadijums uz
vienu miljonu. Meitenes un zénus tas skar vienlidz biezi, biezak 9 - 11
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gadu vecuma. Berniem tas var sakties ka streptokoku infekcija, retak ka
B vai C hepatits.

4.3 Kadi ir slimibas galvenie simptomi?

Galvenie simptomi ir ilgstoSs drudzis, vargums, nogurums un svara
zudums.

Slimibas simptomi atkarigi no skarto organu apjoma. Nepietiekama
asins pieplude audiem izraisa sapes. Sapes ir galvenais simptoms NP
gadijuma. Bérniem muskulu un locitavu sapes biezi vien izpauzas ka
sapes vedera, kas skaidrojamas ar slimibas skartajam zarnu artérijam.
Ja tiek skarti asinsvadi séklinieku apvidu, iespéjamas sapes sékliniekos.
Slimiba var dazadi ietekmét adu, sakot no nesapigiem izsitumiem
(palnkumainiem violetiem izsitumiem, devetiem par purpuru, vai
zilgansartu adu, sauktu par ,livedo reticularis") lidz pat sapigiem
mezglveida adas veidojumiem, culam un gangrénai (nopietni asins
piegades traucejumi, kas izraisa bojajumus roku un kaju pirkstos, ausis
un degungala). Ja slimiba skarusi nieres, urina var paradities asinis un
proteini un/vai paaugstinats asinsspiediens (hipertensija). Var tikt skarta
ari nervu sistéma un bérnam var but krampji, insults vai novérojamas
citas neirologiskas izmainas.

Smagos gadijumos veselibas stavoklis var strauji pasliktinaties.
Laboratorijas analizes parada iekaisumu asinis, palielinatu leikocitu
skaitu (leikocitoze) un pazeminatu hemoglobulinu (anémija).

4.4 Ka ta tiek diagnosticeta?

Nodozais poliartrits (NP) tiek diagnosticets izsledzot visus iespéjamos
drudza un infekciju iemeslus bérniem. Diagnoze tiek uzskatita par
sistémiski noturigu, neskatoties uz antibakterialo arstéSanu, kas parasti
tiek izrakstita bérniem ar ilgstoSu drudzi. Diagnoze ir apstiprinata, kad
novérojamas audu izmainas angiografija vai novérojams asinsvadu
sieninu iekaisums audu biopsija.

Angiografija ir radiologiska metode, kura asinsvadi nav redzami ka
ierastaja rentgena, bet tie tiek vizualizéti ar kontrastvielas palidzibu,
kas tiek injicéta véna pirms proceduras. To sauc par parasto
angiografiju. Var tikt veikta ari datortomografija (DT).
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4.5 Kada ir arstesana?

Kortikosteroidi ir galvena arstésanas metode bérniem ar NP. Parasti tos
injicé véna (slimibas aktivaja perioda, vélak lieto tablesu veida), doza
un arstésanas ilgums ir atkarigi no slimibas apjoma un smaguma
pakapes. Ja slimiba skarusi tikai adu un skeleta muskulaturu, citi
medikamenti, kas ir imunsistému supreséjosi, var nebut nepiecieSami.
Smagas slimibas gadijuma, kad tiek skarti dzivibai svarigi organi,
nepiecieSama agrina arstésana, parasti izmanto ciklofosfamidu, lai
kontroletu slimibu (ta déeveta indukcijas terapija). Smagas un
nekontroléjamas slimibas gadijuma, dazkart arstéSana var tikt izmantoti
biologiskie medikamenti, bet to efektivitate nav oficiali pieradita.
Samazinoties slimibas aktivitatei, to kontrolé ar ta saukto uzturésanas
terapiju, parasti lieto azatioprinu, metotreksatu vai mikofenolata
mofetilu.

Papildus arstéSana tiek noteikta individuali, penicilins (post-streptokoku
slimibas gadijuma), zales, kas paplasina asinsvadus (vazodilatatori),
asinsspiedienu pazeminosi lidzekli, zales pret trombu veidoSanos
(aspirins vai antikoagulanti), sapju mazinosSie lidzekli (nesteroidie
pretiekaisuma lidzekli).

5. TAKAJASU ARTERITS

5.1 Kas tas ir?

Takajasu arterits (TA) skar lielos asinsvadus, parasti aortu un tas zarus,
plausu artériju zarus. Dazreiz termins ,granulamatozs" vai , lielSunu
vaskulits" tiek lietots aprakstot sikas nodularas mikroskopiskas pazimes
vai mazus nodularus bojajumus, kas veidojas apkart lielSinam artériju
sieninas (gigantsuna). Dazos literatUras avotos ta tiek dévéta par
»bezpulsa slimibu" kops dazos gadijumos pulss ekstremitatés nav
jutams vai ir asimetrisks.

5.2 Cik biezi slimiba sastopama?

Visa pasaulé TA tiek uzskatits par salidzinoSi biezi sastopamu,
galvenokart Azijas iedzivotaju vidu. Ta ir loti reti sastopama slimiba
eiropiesu vidu. Slimiba daudz biezak skar meitenes (pusaudzes) neka
puisus.
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5.3 Kadi ir slimibas galvenie simptomi?

Agrinie slimibas simptomi ir drudzis, apetites zudums, svara
samazinasanas, muskulu un locitavu sapes un svisana naktis.
Laboratorijas analizeés noverojams palielinats iekaisuma markieru
daudzums. Kad arterijas progrese iekaisuma pazimes, jutama asins
piegades samazinasanas. Augsts asinsspiediens (hipertensija) ir |oti
biezi sastopams slimibas sakuma simptoms bérna vecuma, kas
skaidojams ar védera artériju asins piegadi nierem. Periféra pulsa
zudums ekstremitatés, asinsspiediena svarstibas, burbulojosa skana,
kas saklausama ar stetoskopu saSaurinatajas artérijas un asas sapes
ekstremitatées (klibums) ir slimibas kopigas pazimes. Galvassapes,
dazadi neirologiski un redzes traucéjumi var but sekas, kas radusas
nepietiekamas asins piegades smadzenés del.

5.4 Ka ta tiek diagnosticeta?

Tiek izmantota ultraskanas Doplera metode (asins plusmas
novértésSanai), kas ir noderiga lielo sirds asinsvadu bojajumu
noskaidrosanai, bet ta biezi nepietiekami parada periféro asinsvadu
bojajumus.

Magnetiska rezonanse (MR) parada asinsvadu struktlru un asins
plusmu (MR angiografija, MRA) un ta ir vispiemérotaka metode lielo
artéeriju, ka pieméram, aortas un tas zaru vizualizacijai. Lai vizualizetu
mazos asinsvadus, var tikt izmantots rentgens, kura asinsvadi tiek
vizualizeti ar kontrastvielas palidzibu, kas tiek ievadita véna pirms
proceduras. Ta ir ierasta angiografija.

Ar1 datortomografija var tikt izmantota (DT angiografija)
paligdiagnosticéSanai. Kodolmedicina tiek izmantota ta dévéta PET
(pozitronu emisijas tomografija) metode. Radioizotopu ievada vena un
pec noteikta laika veic diagnostiku ar skenera palidzibu. levaditajai
vielai akumuléjoties, iespéjams noteikt iekaisuma vietu un artériju
sieninu skartos apmerus.

5.5 Kada ir arstesana?

TA arstéSana bérniem parsvara izmanto kortikosteroidus. To deva un
ievades veids, ka ari arstésanas ilgums ir individuali piemérojami,
balstoties uz rGpigu pacienta stavokla izvértésanu, slimibas izplatibu un
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smaguma pakapi. Slimibas agrina stadija biezi vien arstésana tiek
izmantoti medikamenti, kas apspiez imunsistémas darbibu, ar merki
samazinat kortikosteroidu lietoSanas nepiecie$amibu. ArstéSana biezak
izmantotie medikamenti ir azatioprins, metotreksats vai mikofenolata
mofetils. Smagas saslimsSanas gadijuma ka pirmo medikamentu, kas
lautu kontrolet slimibas gaitu (indukcijas terapija), parasti izmanto
ciklofosfamidu. Smagos gadijumos, kad slimiba nereagé uz arstésanu,
var tikt izmantoti biologiskie medikamenti (TNF blokatori vai
tocilizumabs), tacu to efektivitate bérniem, kas slimo ar TA nav formali
petita.

Papildus arstéSana tiek piemérota individuali un ta ietver
medikamentus, kas paplasina asinsvadus (vazodilatatori),
asinsspiedienu pazeminosie medikamenti, medikamenti pret trombu
veidoSanos (aspirins un antikoagulanti), pretsapju lidzekli (nesteroidi
pretiekaisuma medikamenti).

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 ipaSi bérniba. Tas patiesais saslimsanas biezums
nav izpetits, bet iespéjams, ka tas neparsniedz 1 jaunu pacientu uz 1
miljonu bernu 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
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biezak neka sievietem.

6.3 Kadi ir slimibas galvenie simptomi?

Lielakajai dalai pacientu slimiba izpauzas ar blakusdobumu
aizsprostoSanos, kas neuzlabojas péc antibiotiku un tisku mazinosu
lldzeklu lietoSanas. Vérojama kreveles veidoSanas uz deguna septas,
deguna asinoSana 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 traucéjumi parasti sastopami nelielai dalai pacientu, bet
slimibai progreséjot, tie klust biezaki, izraisot nieru funkcijas
traucejumus, 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 muskulattru.

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 ari palielinas vielas, kas liecina par traucéetu nieru
funkciju (kreatinins, urea), kas vairak liecina par GPA.

Asins analizés parasti ir palielinati nespecifiskie iekaisuma markieri
(ESR, CRO), ka ar1 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
arstésanas terapija bérniem ar GPA/MPA. Citi imunsistému nomacosi
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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.

Papildus arstéSana ietver antibiotiku (parasti ilgtermina nozime
kotrimoksazolu) lietoSanu, asinsspiedienu pazeminosu lidzeklu
lietoSanu, medikamentus pret trombu veidoSanos (aspirins vai
antikoagulanti), pretsapju lidzeklus ( nesteroidus pretiekaisuma
medikamentus).

7. CENTRALAS NERVU SISTEMAS PRIMARAIS ANGITS

7.1 Kas tas ir?

Centralas nervu sistemas primarais angits (PACNS) ir smadzenu
iekaisums, kas skar sikas un vidéjas smadzenu arterijas un/ vai
muguras smadzenes. Slimibas céloni nav zinami, ka ari daziem bérniem
ta var but saistita ar véjbakam, kas izraisijuSas infekciozu iekaisuma
procesu.

7.2 Cik biezi slimiba sastopama?
Ta ir |oti reta slimiba.

7.3 Kadi ir slimibas galvenie simptomi?

Slimibas sakums var but |oti péksns, ka kustibu traucéjumi (paréze)
kermena vienas puses ekstremitatém (insults), gruti kontroléjamas
lekmes vai smagas galvassapes. Dazreiz sastopami neirologiski vai
psihiatriski simptomi, ka pieméram, garastavokla izmainas. Sistémisks
iekaisums var izraisit drudzi un uzradit paaugstinatus iekaisuma
markierus.

7.4 Ka ta tiek diagnosticeta?

Parasti, lai izslegtu slimibas ar lidzigiem simptomiem, ka pieméram,
neirologiskas infekcijas vai neinfekciozas smadzenu iekaisuma slimibas,
vai asins recésanas traucéjumus, arsts nozimé asins analizes un
cerebrospinala skidruma analizes. Smadzenu un muguras smadzenu
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diagnostika ir galvenie izmekléjumi diagnozes noteikSanai. Magnétiskas
rezonanses angiografija (MRA) un rentgena angiografija ir visbiezak
izmantojamas diagnostikas ierices, kas palidz noteikt vidéjo un lielo
artériju iesaisti. NepiecieSami atkartoti diagnostikas izmekléjumi, lai
noteiktu slimibas attistibas gaitu. Ja artériju iesaiste netiek novérota
bérnam ar progreséjosiem, neizskaidrojamiem smadzenu bojajumiem,
mazo asinsvadu iesaiste var tikt apSaubita. Smadzenu biopsija ir viens
no diagnostikas veidiem.

7.5 Kada ir arstesana?

Véjbaku saslimSanas gadijuma, vajadzétu pietikt ar 1so kortikosteroidu
arstéSanas kursu (apméram 3 ménesu garuma), lai apturétu slimibas
progresésanu. Ja nepieciesams, var tikt noziméti pretvirusu
medikamenti (aciklovirs). Tads kortikosteroidu arstésanas kurss var but
nepiecieSams pozitivas angiografijas rezultata neprogreséjosas slimibas
gadijuma. Ja slimiba progresé, kas nozimé smadzenu bojajumu attistibu,
var tikt nozimeéta intensiva arstéSana ar imunsupresiviem
medikamentiem, lai pasargatu smadzenes no talakiem bojajumiem.
Ciklofosfamids visbiezak tiek plasi pielietots slimibas sakuma stadija un
vélak aizstats ar ta devéto uzturoso terpiju (piem., azatioprins,
mikofenolata mofetils). Medikamenti, kas aizkavé trombu veidoSanos
(aspirins un antikoagulanti) var tikt noziméti papildus uzturosajai
terapijai.

8. PAREJIE VASKULITI UN TIEM LIDZIGIE STAVOKLI

Adas leikocitoklastiskais vaskulits (pazistams ka hipersensitivitate vai
alergisks vaskulits) ietver asinsvadu iekaisumu, ko izraisijusi parmériga
reakcija pret sensitiz€joso agentu. Medikamenti un infekcijas ir Si
stavokla veicinosSie faktori. Parasti slimiba skar mazos asinsvadus, kas
redzami mikroskopiski adas biopsija.

Hipo-komplementars natrenes vaskulits raksturojams ar plasiem
natrenei lidzigiem niezoSiem izsitumiem, kas nepazud tik atri ka izsitumi
alergiskas reakcijas gadijuma. Asins analizu rezultatos pazeminatie
raditaji apstiprina diagnozi.

Eozinofilais poliangits (agrak ta dévetais Churg-Strauss sindroms) ir loti
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reti sastopams vaskulita paveids bérniem. Dazadiem vaskulita
simptomiem uz adas un iekSéjos organos seko astma un palielinats
leikocitu skaits, ta devetais eozinofils asinis, ka ari audos.

Kogana sindroms ir reta slimiba, kuru raksturo acu un iekséjie ausu
bojajumi, izraisot fotofobiju, reibonus un kurlumu. Var noveérot ari plasak
izplatito vaskulitu simptomus.

Behceta slimiba tiks apskatita atseviska sadala.
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