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1. CO TO JEST ZAPALENIE NACZYN

1.1 Co to jest?

Zapalenie naczyh oznacza stan zapalny scian naczyn krwionosnych.
Zapalenie naczyh obejmuje szeroka grupe choréb. Okreslenie
.pierwotne" oznacza, ze naczynie krwionosne jest gtdwnym celem
choroby i nie wystepuje zadna inna choroba zasadnicza. Klasyfikacja
zapalen naczyh krwionosnych zalezy gtéwnie od rozmiaru i typu
naczynia krwionosnego, ktére zostato zaatakowane przez chorobe.
Istnieje wiele form zapalenia naczyn krwionosnych, od tagodnych
postaci po potencjalnie zagrazajgce zyciu. Termin ,rzadki" odnosi sie do
faktu, iz ta grupa choréb niezwykle rzadko wystepuje w wieku
dzieciecym.

1.2 Jak czesto choroba wystepuje?

Niektére z ostrych pierwotnych zapalen naczyn krwionosnych stanowig
powszechne choroby wieku dzieciecego (np. plamica Schonleina-
Henocha, choroba Kawasakiego), podczas gdy inne, opisane ponizej, sg
niezwykle rzadkie, a rzeczywista czestos¢ ich wystepowania nie jest
znana. Czasem zdarza sie, ze rodzice nigdy nie spotkali sie z pojeciem
»zapalenia naczyn" do chwili postawienia diagnozy dotyczgacej ich
dziecka. Plamica Schonleina-Henocha i choroba Kawasakiego zostaty
opisane w odpowiadajgcych im rozdziatach.
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1.3 Jakie sa przyczyny choroby? Czy choroba jest dziedziczna?
Czy choroba jest zakazna? Czy mozna jej zapobiec?

Z reguty pierwotne zapalenia naczyn krwionosnych nie wystepuja u
kilku oséb w tej samej rodzinie. W wiekszosci przypadkdw pacjent jest
jedyng osobg w swojej rodzinie cierpigcg na to schorzenie i istnieje
niewielkie prawdopodobienstwo, ze jego rodzenstwo réwniez zapadnie
na te chorobe. Bardziej prawdopodobne jest, ze na powstawanie
choroby ma wptyw zespdét réznych czynnikdédw. Przypuszcza sie, ze na
rozwoj choroby wptyw majg pewne geny, infekcje (dziatajace jako
czynnik wyzwalajacy) oraz uwarunkowania srodowiskowe.

Choroby te nie sg zakazne, nie mozna im zapobiec ani ich wyleczy¢, ale
mozna je kontrolowad, co oznacza, ze choroba nie jest aktywna, a jej
oznaki i objawy przemijajg. Stan ten jest nazywany ,remisjg".

1.4 Co dzieje sie z naczyniami krwionosnymi podczas zapalenia
naczyn?

Sciana naczynh krwionodnych jest atakowana przez uktad odpornosciowy
organizmu, co powoduje jej obrzek i doprowadza do pekania jej
struktury. Przeptyw krwi zostaje zaburzony, a w naczyniach objetych
stanem zapalnym moga sie tworzyc¢ skrzepy krwi. Wraz z obrzekiem
Scian naczyn dochodzi do zwezania naczyn krwionosnych co moze
doprowadzi¢ do ich niedroznosci.

Komorki zapalne z krwi gromadzg sie w Scianie naczynia, powodujgc
coraz wieksze uszkodzenia naczynia oraz otaczajacych go tkanek. Efekt
ten widoczny jest w materiale pobranym podczas biopsji tkanek.

Sama S$ciana naczynia staje sie coraz bardziej nieszczelna, przez co
ciecz z wnetrza naczynia krwionosnego przedostaje sie do otaczajgcych
tkanek, powodujgc obrzek. Wszystko to jest odpowiedzialne za
powstawanie réznego rodzaju wysypek i zmian na skoérze,
towarzyszgcych tej grupie choréb.

Zmniejszony doptyw krwi do zwezonych lub zablokowanych naczyn lub
rzadziej wystepujgce pekniecia Sciany naczynia z krwawieniem mogg
doprowadzi¢ do uszkodzenia tkanek. Zajecie naczyh krwionosnych
doprowadzajgcych krew do najwazniejszych narzgdéw, takich jak mézg,
nerki, ptuca czy serce, moze by¢ bardzo niebezpieczne. Rozlegtemu
(uktadowemu) zapaleniu naczyn krwionosnych towarzyszy zazwyczaj
uwalnianie czgsteczek zapalnych, powodujgcych objawy ogdlne, takie
jak goraczka, zte samopoczucie, jak réwniez zmiany w badaniach
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laboratoryjnych swiadczace o stanie zapalnym: erytrocytéw
podwyzszone OB i CRP. Zmiany ksztattu naczynh np.:wiekszych tetnic
mozna wykry¢ za pomocga angiografii (radiologicznego badania
diagnostycznego, ktére umozliwia obejrzenie naczyn krwionosnych).
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