A &
Q{r paediatric
) . . rheumatology
] o auropaan
X E society

https://www.printo.it/pediatric-rheumatology/PL/intro

Rzadkie Mtodziencze Pierwotne Uktadowe
Zapalenie Naczyn Krwionosnych
Wersja 2016

2. DIAGNOZA | LECZENIE

2.1 Jakie sa rodzaje zapalenia naczyn? Jak klasyfikuje sie
zapalenie naczyn?

Klasyfikacja zapaleh naczyn krwionosnych u dzieci zalezy gtéwnie od
rozmiaru naczynia krwionosnego, ktére zostato zaatakowane przez
chorobe. Zapalenie duzych naczyh krwionosnych, to np.: zapalenie
tetnic typu Takayasu, atakuje aorte i jej gtdwne odgatezienia. Zapalenie
srednich naczyn krwionosnych atakuje tetnice doprowadzajgce krew do
nerek, jelit, mézgu lub serca (np. guzkowe zapalenie tetnic, choroba
Kawasakiego). Choroba matych naczyn atakuje drobne naczynia
krwionosne, w tym naczynia wtosowate (np. plamica Schonleina-
Henocha, ziarniniakowatos¢ z zapaleniem naczyn, zespét Churga-
Straussa, leukocytoklastyczne zapalenie naczyn skory, mikroskopowe
zapalenie naczyn).

2.2 Jakie sa gtowne objawy choroby?

Objawy choroby sg rézne, w zaleznosci od catkowitej liczby naczynh
krwionosnych objetych procesem zapalnym (postac¢ uogélniona lub
dotyczaca kilku miejsc) i od ich umiejscowienia (zajecia waznych
narzadow , takich jak médzg czy serce albo skdra czy miesnie), a takze
od stopnia ograniczenia ukrwienia. Moze wystepowac w formie
mniejszego przejsciowego spadku przeptywu krwi lub catkowitej
niedroznosci powodujgcej powstawanie zmian martwiczych,
spowodowanych nieodzywieniem tkanek oraz brakiem tlenu .
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Ostatecznie moze to doprowadzi¢ do uszkodzenia tkanki i jej
pbzniejszego bliznowacenia. Rozmiar uszkodzen tkanek wskazuje na
stopieh zaburzenia czynnosci tkanek i narzgdéw. Typowe objawy
zostaty opisane ponizej, w poszczegdlnych rozdziatach dotyczgcych
choroby.

2.3 Jak diagnozuje sie te chorobe?

Zazwyczaj rozpoznanie zapalenia naczyh krwionosnych nie jest tatwe.
Objawy przypominajg rézne inne, bardziej powszechne choroby
dzieciece. Diagnoza stawiana jest na podstawie eksperckiej oceny
objawow klinicznych oraz wynikéw badan krwi i moczu, a takze badan
obrazowych (np. USG, przeswietlenia rentgenowskiego, tomografii
komputerowej, rezonansu magnetycznego, angiografii). W niektérych
przypadkach diagnoza potwierdzana jest biopsjg zaatakowanych i
najbardziej dostepnych tkanek lub narzaddéw. Poniewaz jest to rzadka
choroba, czesto konieczne jest skierowanie dziecka do osrodka
specjalistycznego , gdzie mozna skonsultowac sie z reumatologiem
dzieciecym, a takze innymi specjalistami z zakresu medycyny wieku
dzieciecego .

2.4 Czy chorobe mozna leczy¢?

Tak, obecnie mozna leczy¢ zapalenie naczyn krwionosnych, mimo ze
bardziej skomplikowane przypadki wcigz stanowig prawdziwe wyzwanie.
U wiekszosci wiasciwie leczonych pacjentdw mozna opanowac chorobe i
doprowadzi¢ do jej remisiji.

2.5 Na czym polega leczenie?

Leczenie pierwotnej przewlektej postaci zapalenia naczyn krwionosnych
jest dtugotrwate i skomplikowane. Gtdwnym celem terapii jest jak
najwczesniejsze przejecie kontroli nad chorobg (leczenie indukcyjne)
oraz utrzymanie dtugoterminowej kontroli (leczenie podtrzymujace), z
jednoczesnym unikaniem zbednych dziatah niepozadanych
wywotywanych przez leki. Leczenie jest wybierane indywidualnie, w
zaleznosci od wieku pacjenta i stopnia nasilenia objawow choroby.
Kombinacje lekéw immunosupresyjnych , takichjak cyklofosfamid,
kortykosteroidyokazaty sie najbardziej skuteczne w osigganiu remisji
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choroby.

Lekami najczesciej stosowanymi w leczeniu podtrzymujgcym sa:
azatiopryna, metotreksat, mykofenolan mofetylu i mate dawki
prednizonu. Wiele innych lekéw moze by¢ stosowanych do ttumienia
uaktywnionego uktadu immunologicznego i zwalczania stanu zapalnego.
Leki dobierane sg indywidualnie, zazwyczaj wtedy, kiedy zawiodty
powszechnie stosowane leki. Obejmujg one najnowsze leki biologiczne
(np. inhibitory TNF i rytuksymab), kolchicyne i talidomid.

Przy dtugotrwatym leczeniu kortykosteroidami nalezy zapobiegac
osteoporozie poprzez zazywanie odpowiednich dawek wapnia i
witaminy D. Mogg zostac przepisane réwniez leki majgce wptyw na
krzepliwosc¢ krwi (np. aspiryna w matych dawkach lub antykoagulanty),
a w przypadku podwyzszonego cisnienia krwi - srodki je obnizajgce.

W celu poprawy funkcji uktadu miesniowo-szkieletowego konieczna
moze sie okazac fizjoterapia, a psychologiczne i spoteczne wsparcie dla
pacjenta i jego rodziny pomoze poradzi¢ sobie ze stresem i napieciem
zwigzanymi z chorobg przewlekts.

2.6 Czy mozna stosowacd leczenie niekonwencjonalne lub
uzupetniajace?

Istnieje wiele uzupetniajgcych i alternatywnych sposobdw leczenia, co
moze dezorientowad pacjentdéw i ich rodziny. Nalezy doktadnie
przemyslec ryzyko i korzysci zwigzane z takimi terapiami, poniewaz
niewiele jest udowodnionych korzysci z nich wyptywajgcych, a mogg
pochtania¢ wiele czasu i pieniedzy oraz by¢ obcigzeniem dla dziecka.
Jesli chce Pan(i) uzyska¢ wiecej informacji o leczeniu uzupetniajgcym i
alternatywnym, prosze porozmawiac o tym z reumatologiem
dzieciecym. Niektdre terapie mogg wchodzi¢ w interakcje z
konwencjonalnymi lekami. Wiekszos¢ lekarzy nie bedzie miata nic
przeciwko leczeniu uzupetniajgcemu, pod warunkiem ze pacjent bedzie
przestrzegat zaleceh lekarskich. Bardzo wazne jest, zeby nie
zaprzestawad przyjmowania przepisanych lekéw. Gdy leki takie jak
kortykosteroidy sg konieczne do kontrolowania choroby, zaprzestanie
ich przyjmowania moze byc¢ bardzo niebezpieczne. Zachecamy do
omoéwienia watpliwosci zwigzanych z lekami z lekarzem Pana(-i)
dziecka.
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2.7 Kontrole

Gtownym celem regularnych kontroli jest ocena aktywnosci choroby
oraz skutecznosci i mozliwych dziatan niepozadanych wywotywanych
leczeniem, w celu zapewnienia dziecku jak najwiekszych korzysci.
Czestosc i rodzaj wizyt kontrolnych zalezy od typu i nasilenia objawéw
choroby, a takze od stosowanych lekéw. We wczesnym stadium
choroby powszechne sg wizyty w przychodniach, natomiast w bardziej
skomplikowanych przypadkach czestsze mogg by¢ przyjecia na oddziaty
szpitalne. Wizyty stajg sie rzadsze w miare przejmowania kontroli nad
choroba.

Istnieje kilka sposobdéw oceny aktywnosci zapalenia naczyh
krwionosnych. Opiekunowie dzieci sg proszeni o zgtaszanie wszelkich
zmian w stanie zdrowia dziecka, a w niektérych przypadkach o
regularne badanie moczu i mierzenie cisnienia krwi. Wazng czes¢ oceny
aktywnosci choroby stanowig szczegdétowe badania kliniczne potagczone
z analizg dolegliwosci dziecka. W celu wykrycia aktywnosci stanu
zapalnego, zmian w czynnosci narzgddéw i potencjalnych dziatan
niepozgdanych wynikajgcych ze stosowania lekéw wykonuje sie badania
krwi i moczu. W zaleznosci od indywidualnych objawow ze strony
poszczegodlnych narzgddéw wewnetrznych mogg by¢ konieczne réwniez
inne badania przeprowadzane przez réznych specjalistdw oraz
przeprowadzenie diagnostyki obrazowe;j.

2.8 Jak dtugo choruje sie na te chorobe?

Rzadkie pierwotne zapalenia naczyh krwionosnych nalezg do choréb
dtugotrwatych, czasem trwajgcych cate zycie. Mogg sie rozpoczynac
postacig ostrg, czesto ciezkg lub nawet zagrazajgcg zyciu, a nastepnie
przeksztatcac sie w bardziej przewlekta chorobe o niskim stopniu
nasilenia.

2.9 Jaki jest dtugofalowy rozwdj (rokowanie) choroby?
Rokowanie w przypadku rzadkiego pierwotnego zapalenia naczyn
krwionosnych jest bardzo indywidualne. Zalezy nie tylko od rodzaju i
stopnia zajecia naczyn i narzadow, ale rowniez od czasu, jaki uptynat od
wystgpienia choroby do rozpoczecia leczenia, a takze od indywidualnej
odpowiedzi na leczenie. Ryzyko uszkodzenia narzaddéw zalezy od czasu
trwania aktywnej fazy choroby. Uszkodzenia waznych organéw mogg
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nies¢ ze sobg konsekwencje na cate zycie. Przy odpowiednim leczeniu
mozliwe jest osiggniecie fazy remisji choroby juz w ciggu pierwszego
roku jej trwania. Remisja moze trwac cate zycie, ale czesto konieczne
jest leczenie podtrzymujgce. Okresy remisji choroby moga przeplatac
sie z okresami nawrotéw, wymagajgcymi intensywniejszego leczenia.
Nieleczona choroba stwarza stosunkowo wysokie ryzyko smierci. Ze
wzgledu na rzadkie wystepowanie choroby doktadne dane na temat
rozwoju jej dtugotrwatej postaci i Smiertelnosci sg bardzo ograniczone.
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