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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).

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¢ uogdlniona lub
dotyczaca kilku miejsc) i od ich umiejscowienia (zajecia waznych
narzadow , takich jak mézg 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 .
Ostatecznie moze to doprowadzi¢ do uszkodzenia tkanki i jej
pbzniejszego bliznowacenia. Rozmiar uszkodzen tkanek wskazuje na
stopien zaburzenia czynnosci tkanek i narzadoéw. Typowe objawy
zostaty opisane ponizej, w poszczegdlnych rozdziatach dotyczgcych
choroby.
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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 narzadéw. 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 naczynh krwionosnych, mimo ze
bardziej skomplikowane przypadki wcigz stanowig prawdziwe wyzwanie.
U wiekszosci wiasciwie leczonych pacjentdw mozna opanowad chorobe i
doprowadzi¢ do jej remisiji.

2.5 Na czym polega leczenie?

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

Lekami najczesciej stosowanymi w leczeniu podtrzymujgcym sa:
azatiopryna, metotreksat, mykofenolan mofetylu i mate dawki
prednizonu. Wiele innych lekdéw 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
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(np. inhibitory TNF i rytuksymab), kolchicyne i talidomid.

Przy dtugotrwatym leczeniu kortykosteroidami nalezy zapobiegac
osteoporozie poprzez zazywanie odpowiednich dawek wapnia i
witaminy D. Mogq zostac przepisane réwniez leki majgce wptyw na
krzepliwos¢ 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 pacjentdow i ich rodziny. Nalezy dokfadnie
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) uzyskac wiecej informacji o leczeniu uzupetniajgcym i
alternatywnym, prosze porozmawiac¢ o tym z reumatologiem
dzieciecym. Niektdre terapie moga wchodzi¢ w interakcje z
konwencjonalnymi lekami. Wiekszos¢ lekarzy nie bedzie miata nic
przeciwko leczeniu uzupetniajgcemu, pod warunkiem ze pacjent bedzie
przestrzegat zalecen lekarskich. Bardzo wazne jest, zeby nie
zaprzestawad przyjmowania przepisanych lekow. Gdy leki takie jak
kortykosteroidy sg konieczne do kontrolowania choroby, zaprzestanie
ich przyjmowania moze by¢ bardzo niebezpieczne. Zachecamy do
omoéwienia watpliwosci zwigzanych z lekami z lekarzem Pana(-i)
dziecka.

2.7 Kontrole

Gtownym celem regularnych kontroli jest ocena aktywnosci choroby
oraz skutecznosci i mozliwych dziatan niepozgdanych 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
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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 ci$nienia krwi. Wazng czes¢ oceny
aktywnosci choroby stanowig szczegétowe badania kliniczne potaczone
z analizg dolegliwosci dziecka. W celu wykrycia aktywnosci stanu
zapalnego, zmian w czynnosci narzgddéw i potencjalnych dziatan
niepozgdanych wynikajacych ze stosowania lekéw wykonuje sie badania
krwi i moczu. W zaleznosci od indywidualnych objawow ze strony
poszczegdlnych narzgdéw wewnetrznych mogg by¢ konieczne réwniez
inne badania przeprowadzane przez réznych specjalistow oraz
przeprowadzenie diagnostyki obrazowe;j.

2.8 Jak dtugo choruje sie na te chorobe?

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

2.9 Jaki jest dtugofalowy rozwodj (rokowanie) choroby?
Rokowanie w przypadku rzadkiego pierwotnego zapalenia naczyn
krwionosnych jest bardzo indywidualne. Zalezy nie tylko od rodzaju i
stopnia zajecia naczyn i narzaddw, ale rowniez od czasu, jaki uptynat od
wystgpienia choroby do rozpoczecia leczenia, a takze od indywidualnej
odpowiedzi na leczenie. Ryzyko uszkodzenia narzadéw zalezy od czasu
trwania aktywnej fazy choroby. Uszkodzenia waznych organéw mogg
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
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rozwoju jej dtugotrwatej postaci i Smiertelnosci sg bardzo ograniczone.

3. ZYCIE CODZIENNE

3.1 Jak ta choroba moze wptynac¢ na codzienne zycie dziecka i
jego rodziny?

Poczatkowy okres, kiedy dziecko zle sie czuje, a diagnoza nie zostata
jeszcze postawiona, jest zazwyczaj bardzo stresujgcy dla catej rodziny.
Zrozumienie choroby i jej leczenia pozwala rodzicom i dziecku poradzic
sobie z czesto nieprzyjemnymi procedurami diagnostycznymi i
terapeutycznymi oraz czestymi wizytami w szpitalu. Po opanowaniu
choroby zycie domowe i szkolne zazwyczaj powraca do normy.

3.2 Czy dziecko moze chodzi¢ do szkoty?

Kiedy choroba jest juz pod kontrolg, pacjentéw zacheca sie, aby
powrdcili do szkoty najwczesniej jak to bedzie mozliwe. Wazne jest
poinformowanie szkoty o stanie zdrowia dziecka, aby byt on brany pod
uwage.

3.3 Czy dziecko moze uprawiac sport?

Gdy osiggnieta zostanie faza remisji, dzieci zacheca sie do brania
udziatu w ulubionych zajeciach sportowych.

Zalecenia mogg byc¢ rézne w zaleznosci od mozliwej obecnosci zaburzen
czynnosciowych narzgddéw, w tym miesni, stawdw i kosci, na ktére
wptyw moze mie¢ wczesniejsze zastosowanie kortykosteroidéw.

3.4 Czy dieta ma wptyw na przebieg choroby?

Nie ma dowoddéw na to, ze specjalna dieta wptywa na przebieg i skutki
choroby. Dorastajgcym dzieciom zaleca sie zdrowa, zbilansowang diete
z odpowiednig iloscig biatka, wapnia i witamin. Podczas przyjmowania
kortykosteroidéw, w celu zminimalizowania dziatah niepozadanych tych
lekdw nalezy ograniczac spozywanie stodkich, ttustych i stonych
pokarmoéw.
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3.5 Czy klimat ma wptyw na przebieg choroby?

Nie ma dowoddéw na wptyw klimatu na przebieg choroby. W przypadku
uposledzenia krazenia, gtéwnie w zapaleniu naczyn krwionosnych
palcdéw rgk i ndg, narazenie na zimno moze zaostrzac¢ objawy.

3.6 Czy infekcje maja wptyw na przebieg choroby? Czy dziecko
moze byc¢ szczepione?

Niektére infekcje mogg miec powazniejsze konsekwencje dla oséb
leczonych lekami immunosupresyjnymi. W przypadku kontaktu z ospa
wietrzna lub pétpascem nalezy natychmiast skontaktowac sie z
lekarzem prowadzgcym w celu przyjecia leku antywirusowego i/lub
specjalnych immunoglobulin antywirusowych. U leczonych dzieci ryzyko
zwyktych infekcji moze by¢ nieco wyzsze. Mogg sie u nich rozwijac
rowniez nietypowe infekcje powodowane przez czynniki, ktére nie majag
wptywu na osoby z w petni sprawnym uktadem odpornosciowym.
Czasami przez dtuzszy czas podaje sie leki (np.:co-trimoksazol), aby
zapobiec zakazeniu ptuc bakterig o nazwie Pneumocystis, ktéra u
pacjentow z obnizong odpornosciag moze powodowac grozne dla zycia
powiktania.

U pacjentéw otrzymujgcych leczenie immunosupresyjne szczepienie
zywymi szczepionkami (np. przeciwko nagminnemu zapaleniu
przyusznic, odrze, rézyczce, polio, gruzlicy) nalezy odtozy¢ w czasie.

3.7 Jak choroba wptywa na zycie seksualne, ciaze,
antykoncepcje?

U nastolatkdow aktywnych seksualnie wazna jest antykoncepcja,
poniewaz wiekszos¢ stosowanych lekéw moze spowodowac uszkodzenie
rozwijajgcego sie ptodu. Istniejg obawy, ze niektdére leki cytotoksyczne
(gtéwnie cyklofosfamid) mogg miec¢ wptyw na zdolnos¢ pacjenta do
posiadania dzieci (ptodnos¢). Zalezy to przede wszystkim od catkowitej
(skumulowanej) dawki leku otrzymanej w okresie leczenia i ma mniejsze
znaczenie, gdy lek podaje sie dzieciom lub mtodziezy.

4. GUZKOWE ZAPALENIE TETNIC

4.1 Co to jest?
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Guzkowe zapalenie tetnic (GZT) jest formg (martwiczego) zapalenia
naczyn, niszczacg $ciany naczyn krwionosnych i atakujgcag przede
wszystkim mate i $rednie tetnice. Sciany wielu tetnic sa atakowane w
sposbéb nieréwnomierny. Czesci Sciany tetnicy objete zapaleniem
zaczynajg sie ostabiac i pod cisSnieniem strumienia krwi wzdtuz tetnicy
tworzg sie mate guzkowate wybrzuszenia (guzki). Stad wtasnie wzieta
sie nazwa ,, guzkowe". Skérna postac¢ guzkowego zapalenia tetnic
atakuje gtéwnie skére i tkanki miesniowo-szkieletowe (czasami takze
miesnie i stawy), ale nie narzgdy wewnetrzne.

4.2 Jak czesto choroba wystepuje?

GZT jest bardzo rzadkie u dzieci, a szacowana liczba nowych
przypadkow zachorowah w ciggu roku wynosi jedno na milion. Choroba
dotyka zaréwno chtopcow, jak i dziewczynki i wystepuje czesciej u dzieci
w wieku od 9 do 11 lat. U dzieci choroba ta moze miec zwigzek z
infekcjg wywotang paciorkowcami, znacznie rzadziej rdowniez z wirusem
zapalenia watroby typu B lub C.

4.3 Jakie sa gtowne objawy choroby?

Do najczestszych ogdlnych objawdéw choroby nalezg przedtuzajgca sie
goraczka, zte samopoczucie, zmeczenie, spadek masy ciata.

Objawy sg zréznicowane zaleznie od zajetych narzgdéw. Niedostateczne
ukrwienie tkanek powoduje bdl. Dlatego tez b6l odczuwany w réznych
miejscach moze by¢ gtdwnym objawem GZT. U dzieci bdle miesni i
stawdw wystepujg tak samo czesto jak bdl brzucha, ktéry zwigzany jest
z zajeciem tetnic doprowadzajgcych krew do jelit. Jesli zajete zostang
naczynia doprowadzajgce krew do jadra, mogg sie réwniez pojawic¢ bdle
moszny. Choroby skéry mogg sie przejawia¢ w postaci zréznicowanych
zmian, od bezbolesnych wysypek réznego typu (np. wysypki z krostami
zwanej plamicg lub nakrapianych fioletowawych plam na skérze
zwanych livedo reticularis ) po bolesne guzki skéry, a nawet
owrzodzenia lub martwice (catkowitg utrate doptywu krwi powodujgca
uszkodzenie obszaréw obwodowych, w tym palcéw u rak i ndg, uszu lub
czubka nosa). O zajeciu nerek moze swiadczy¢ obecnos¢ krwi i biatka w
moczu i/lub zwiekszone cisnienie krwi (nadcisnienie). W réznym stopniu
zaatakowany moze zostac réwniez system nerwowy, a dziecko moze
cierpie¢ z powodu drgawek, udaru mézgu lub innych zmian
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neurologicznych.

W ciezszych przypadkach stan zdrowia moze sie szybko pogarszac.
Badania laboratoryjne pokazujg zwykle wyrazne oznaki stanu zapalnego
we krwi, z podwyZszong liczbg biatych krwinek (leukocytozg) oraz
niskim poziomem hemoglobiny (niedokrwistoscia).

4.4 Jak diagnozuje sie te chorobe?

Aby rozpoznac¢ GZT, nalezy wykluczy¢ wszystkie inne potencjalne
przyczyny utrzymujgcej sie gorgczki wystepujacej u dzieci, w tym
infekcje. Diagnoza jest oparta na objawach ogélnych i miejscowych,
utrzymujgcymi sie mimo zastosowania srodkéw przeciwbakteryjnych,
zwykle podawanych dzieciom z powodu utrzymujgcej sie gorgczki .
Diagnoze mogq potwierdzi¢ zmiany naczyniowe ujawnione w toku
badan obrazowych (angiografia) lub obecnos¢ zapalenia Sciany
naczynia wykazana w biopsji tkankowej.

Angiografia to badanie radiologiczne, w ktérym naczynia krwionosne,
niewidoczne na zwyktych zdjeciach rentgenowskich, sg uwidaczniane za
pomocya ptynu kontrastowego wstrzyknietego bezposrednio do
naczynia. Metoda ta znana jest jako angiografia konwencjonalna. Mozna
rowniez wykonac¢ tomografie komputerowa (tzw: angio-TK).

4.5 Na czym polega leczenie?

Podstawowg metodg leczenia dzieciecego GZT pozostajg
kortykosteroidy. Tryb podawania tych lekéw (czesto bezposrednio do
zyt, gdy choroba jest bardzo aktywna, nastepnie w postaci tabletek),
dawka i czas trwania leczenia sg dostosowywane indywidualnie na
podstawie starannej oceny rozmiardéw i stopnia nasilenia choroby. Gdy
choroba ogranicza sie do skdry i uktadu miesniowo-szkieletowego, moze
nie by¢ koniecznosci podawania innych lekéw ttumigcych funkcje
odpornosciowe. Jednak ciezka postac¢ choroby i znaczne zajecie
narzgdéw wymagajg wczesnego witgczenia innych lekdw, zazwyczaj
cyklofosfamidu, w celu opanowania choroby (tzw. leczenie indukcyjne).
W ciezkich przypadkach oraz przy braku odpowiedzi na zastosowane
leczenie czasem podawane sg inne leki, w tym leki biologiczne, jednak
ich skutecznos¢ w leczeniu GZT nie zostata oficjalnie przebadana.

Gdy stabnie aktywnos¢ choroby, kontroluje sie jg w ramach terapii
podtrzymujacej, zwykle stosujgc azatiopryne, metotreksat lub
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mykofenolan mofetylu.

Dodatkowe leczenie dobierane indywidualnie obejmuje penicyline (w
przypadku choroby popaciorkowcowej), leki rozszerzajgce naczynia
krwionosne (wazodylatatory), leki obnizajgce cisnienie krwi, leki
zapobiegajgce tworzeniu sie skrzepdw krwi (aspiryne lub leki
przeciwzakrzepowe), leki przeciwbdélowe (niesterydowe leki
przeciwzapalne - NLPZ).

5. ZAPALENIE TETNIC TAKAYASU

5.1 Co to jest?

Zapalenie tetnic Takayasu (ZTT) atakuje gtdwnie duze tetnice, przede
wszystkim aorte i jej odgatezienia, oraz gtdwne odgatezienia tetnicy
ptucnej. Czasami okreslenia ,ziarniniakowe" i ,wielkokomérkowe"
zapalenie naczyn stosuje sie w odniesieniu do gtéwnej cechy
mikroskopowej niewielkich zmian guzkowych tworzgcych sie wokét
szczegblnego rodzaju duzych komérek (,,komérek olbrzymich") w
Scianie tetnicy. W niektérych publikacjach schorzenie jest réwniez
okres$lane jako ,,choroba bez tetna", poniewaz w niektdrych
przypadkach tetno w w czesciach dystalnych (obwodowych) konczyn
moze zanika¢ lub by¢ nieréwne.

5.2 Jak czesto choroba wystepuje?

Zapalenie tetnic Takayasu jest uwazane na swiecie za dosyc¢
powszechng chorobe, gtdwnie z uwagi na jej czestsze wystepowanie u
niebiatoskérej czesci populacji (przede wszystkim u Azjatéw). Natomiast
u Europejczykdéw wystepuje ono niezwykle rzadko. Dziewczynki
(zazwyczaj w wieku dojrzewania) chorujg czesciej niz chtopcy.

5.3 Jakie sa gtéwne objawy choroby?

Wczesne objawy choroby obejmujg gorgczke, utrate apetytu, utrate
masy ciata, bol miesni i stawow, bdl gtowy i nocne poty. Podwyzszone
sg laboratoryjne wskazniki stanu zapalnego. W miare postepowania
stanu zapalnego tetnic widoczne stajg sie oznaki zmniejszonego
ukrwienia. Zwiekszone cisnienie krwi (nadcisnienie) jest bardzo czestym
poczatkowym objawem w chorobie wieku dzieciecego, wywotanym
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zajeciem tetnic brzusznych, co z kolei ma wptyw na doprowadzanie krwi
do nerek. Do typowych objawdéw nalezg utrata tetna w obwodowych
tetnicach kohczyn, réznice w cisnieniu krwi na réznych kohczynach,
szmery styszalne przez stetoskop nad zwezonymi tetnicami kohczyn i
ostry bdl w zakonczeniach konczyn (chromanie). Natomiast wynikiem
zaktdconego doptywu krwi do mdézgu mogg byc¢ bdle gtowy, a takze
réoznego rodzaju objawy neurologiczne i oczne.

5.4 Jak diagnozuje sie te chorobe?

Badanie ultrasonograficzne z zastosowaniem metody Dopplera (do
oceny przeptywu krwi) stosowane jest jako badanie przesiewowe lub
metoda obserwacji do wykrywania zajecia gtdwnych pni tetniczych w
poblizu serca, cho¢ metoda tg czesto nie udaje sie wykry¢ zajecia
bardziej obwodowych tetnic.

Najodpowiedniejszg metode obrazowania duzych tetnic, takich jak aorta
i jej gtébwnych odgatezien , stanowi rezonans magnetyczny (RM)
struktury naczyn krwionosnych i przeptywu krwi (angio-MR). Aby
zobaczy¢ mniejsze naczynia krwionosne, mozna uzy¢ obrazowania
rentgenowskiego, w ktérym naczynia krwionosne sg widoczne dzieki
zastosowaniu srodka kontrastowego (wstrzykiwanego bezposrednio do
naczyh ). Metoda ta znana jest jako angiografia konwencjonalna.
Mozna rowniez wykonac tomografie komputerowg (tzw: angio-TK).
Medycyna nuklearna oferuje badanie o nazwie PET (ang. Positron
Emission Tomography, pozytonowa tomografia emisyjna). Radioizotop
jest wstrzykiwany do zyty i rejestrowany przez skaner. Nagromadzenie
radioizotopu w miejscach o aktywnym stanie zapalnym wskazuje na
rozmiar zajecia sciany tetnicy.

5.5 Na czym polega leczenie?

Podstawowg metodg leczenia dzieciecego ZTT pozostaja
kortykosteroidy. Tryb ich podawania, dawka oraz czas leczenia sa
dobierane indywidualnie na podstawie doktadnej oceny rozmiaréw
choroby i stopnia jej nasilenia. W celu ograniczenia potrzeby
zastosowania kortykosteroidéw, we wczesnej fazie choroby stosuje sie
rowniez inne srodki ttumigce funkcje odpornosciowe. Do najczesciej
stosowanych lekéw nalezg azatiopryna, metotreksat i mykofenolan
mofetylu. W ciezszych przypadkach w celu opanowania choroby (tzw.
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leczenie indukcyjne) najpierw podawany jest cyklofosfamid. W ciezkich
przypadkach oraz przy braku odpowiedzi na zastosowane leczenie
czasem stosowane sg inne leki, w tym leki biologiczne (takie jak
inhibitory TNF lub tocilizumab), jednak ich skutecznos¢ w leczeniu
dzieciecego zapalenia tetnic Takayasu nie zostata oficjalnie przebadana.
Dodatkowe leczenie dobierane indywidualnie obejmuje leki
rozszerzajgce naczynia krwionosne (wazodylatatory), leki obnizajace
cisnienie krwi, leki zapobiegajgce tworzeniu sie skrzepdow krwi (aspiryna
lub leki przeciwzakrzepowe), leki przeciwbdélowe (niesterydowe leki
przeciwzapalne- NLPZ)).

6. ZAPALENIA NACZYN ZWIAZANE Z PRZECIWCIALAMI
PRZECIWCYTOPLAZMATYCZNYMI: ziarniniakowatos¢ z
zapaleniem naczyn (ziarniniak Wegenera, ZZN) i mikroskopowe
zapalenie naczyn (MZN)

6.1 Co to jest?

ZZN jest przewlektym uktadowym zapaleniem naczyn, atakujgcym
gtdwnie mate naczynia krwionosne i tkanki gérnych drég oddechowych
(nosa i zatok), dolnych drég oddechowych (ptuc) i nerek. Okreslenie
»Ziarniniakowatos¢" odnosi sie do mikroskopowego wyglgdu zmian
zapalnych, ktére tworzg mate, wielowarstwowe guzki wewnatrz i wokot
naczyn.

MZN atakuje mniejsze naczynia. W obydwu tych chorobach wystepuja
przeciwciata nazywane przeciwcytoplazmatycznymi (ang. Anti-
Neutrophil Cytoplasmic Antibody; ANCA), stad mowa o chorobach
zwigzanych z przeciwciatami przeciwcytoplazmatycznymi.

6.2 Jak czesto choroba wystepuje? Czy choroba przebiega
inaczej u dzieci i u dorostych?

ZZN jest rzadkg chorobg, zwtaszcza w okresie dziecinstwa. Faktyczna
czestos¢ jej wystepowania nie jest znana, ale najprawdopodobniej liczba
nowych pacjentdw w ciggu roku nie przekracza jednego na milion
dzieci. Ponad 97% zgtoszonych przypadkéw wystepuje u oséb rasy
biatej (kaukaskiej). W przypadku dzieci obie ptcie chorujg tak samo
czesto, natomiast wsréd dorostych mezczyzni zapadajg na te chorobe
nieco czesciej niz kobiety.
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6.3 Jakie sa gtowne objawy choroby?

U duzej grupy pacjentéw chorobie towarzyszy przekrwienie zatok, ktére
nie zmniejsza sie pod wptywem antybiotykéw ani lekéw zmniejszajgcych
przekrwienie. Istnieje tendencja do powstawania strupéw na
przegrodzie nosowej, pojawiania sie krwawienia i owrzodzen, ktére
czasem mogg powodowac deformacje zwane nosem siodetkowatym.
Stany zapalne drég oddechowych ponizej strun gtosowych mogg
powodowac zwezenie tchawicy, co wywotuje chrype oraz problemy z
oddychaniem. Obecnos$¢ guzkéw zapalnych w ptucach powoduje objawy
zapalenia ptuc z dusznoscia, kaszlem i bolem w klatce piersiowe;.
Poczagtkowo zajecie nerek ma miejsce u niewielkiej liczby pacjentow, ale
W miare postepowania choroby staje sie coraz czestsze, powodujgc
nieprawidtowosci w wynikach badah moczu i krwi pod katem pracy
nerek, a takze nadcisnienie tetnicze. Tkanka zapalna moze sie
gromadzi¢ za gatkami ocznymi, wypychajgc je do przodu (wytrzeszcz),
lub w uchu srodkowym, powodujgc przewlekte zapalenie ucha
srodkowego. Ogdle objawy, takie jak utrata masy ciata, zwiekszone
zmeczenie, gorgczka i nocne poty wystepujg tak samo czesto jak
roznego rodzaju objawy skérne i miesniowo-szkieletowe.

W przypadku MZN gtéwnymi zaatakowanymi narzgdami sg nerki i ptuca.

6.4 Jak diagnozuje sie te chorobe?

Kliniczne objawy zmian zapalnych gérnych i dolnych drég oddechowych
i towarzyszgca im choroba nerek objawiajgca sie obecnoscia w moczu
biatka i krwi i zwiekszonymi poziomami substancji usuwanych przez
nerki (kreatyniny, mocznika) we krwi znaczaco sugerujg ZZN.

Badania krwi wykazujg zazwyczaj podwyzszone niespecyficzne
wskazniki stanu zapalnego (OB, CRP) i podwyzszone poziomy
przeciwciat ANCA. Diagnoza moze by¢ poparta biopsjg tkanek.

6.5 Na czym polega leczenie?

Podstawg leczenia indukcyjnego dzieciecego ZZN i MZN sa
kortykosteroidy w potgczeniu z cyklofosfamidem. Inne srodki ttumigce
reakcje uktadu odpornosciowego, takie jak rituksymab, mogg zostac
dobrane indywidualnie. Gdy stabnie aktywnos¢ choroby, kontroluje sie
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ja w ramach terapii podtrzymujacej, zwykle z zastosowaniem
azatiopryny, metotreksatu lub mykofenolanu mofetylul.

Dodatkowe leczenie obejmuje antybiotyki (zwykle dtugo dziatajgcy co-
trimazol), leki obnizajgce cisnienie krwi, leki zapobiegajgce tworzeniu
sie skrzepdéw krwi (aspiryne lub leki przeciwzakrzepowe), leki
przeciwbélowe (niesterydowe leki przeciwzapalne ).

7. PIERWOTNE ZAPALENIE NACZYN OSRODKOWEGO UKLADU
NERWOWEGO

7.1 Co to jest?

Pierwotne zapalenie naczyn osrodkowego uktadu nerwowego (OUN) u
dzieci jest zapalng chorobg mdzgu, atakujgcg mate lub Srednie naczynia
krwionosne mdzqgu i/lub rdzenia kregowego. Jej przyczyna jest nieznana,
chociaz u niektérych dzieci uprzedni kontakt z ospg wietrzng budzi
podejrzenia, ze istnieje proces zapalny wywotany przez zakazenie.

7.2 Jak czesto choroba wystepuje?
To bardzo rzadka choroba.

7.3 Jakie sa gtéwne objawy choroby?

Poczatek choroby moze nastgpi¢ nagle, w postaci zaburzeh ruchu
(porazenie dzieciece) konczyn jednej potowy ciata (udar mézgu),
trudnych do opanowania drgawek lub silnych bélow gtowy. Czasami
choroba moze sie przejawiac pod postacig innych neurologicznych i
psychiatrycznych objawdw, jak zmiany nastrojéw czy zachowania.
Uktadowy stan zapalny, powodujgcy gorgczke i podwyzszone wskazniki
stanu zapalnego we krwi, zazwyczaj nie wystepuje.

7.4 Jak diagnozuje sie te chorobe?

Badania krwi i ptynu mézgowo-rdzeniowego nie naleza do
standardowych i sg wykonywane gtéwnie w celu wykluczenia innych
schorzen, ktére mogg sie przejawia¢ objawami neurologicznymi, takimi
jak infekcje, inne niezakazne choroby zapalne mdzgu i zaburzenia
krzepniecia krwi. Do gtéwnych badanh diagnostycznych nalezg metody
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obrazowania mdézgu i rdzenia kregowego. Do wykrywania zajecia
srednich i duzych tetnic powszechnie stosuje sie angiografie rezonansu
magnetycznego (angio-MR) i/lub angiografie konwencjonalng
(przeswietlenie rentgenowskie). Do oceny rozwoju choroby konieczne
jest powtarzanie badanh. Jesli u dziecka z postepujgcymi
niewyjasnionymi uszkodzeniami mdzgu nie zostanie wykryte zajecie
tetnic, nalezy podejrzewad, ze zajete zostaty mate naczynia krwionosne.
Ostatecznego potwierdzenia moze dostarczy¢ biopsja mézgu.

7.5 Na czym polega leczenie?

W przypadku choroby bedacej wynikiem ospy wietrznej, zazwyczaj
wystarcza krétkie leczenie (okoto 3 miesiecy) kortykosteroidami, aby
powstrzymac rozwdj choroby. W razie potrzeby przepisywany jest
rowniez lek antywirusowy (acyklowir). Wspomniane leczenie
kortykosteroidami moze sie okazac konieczne tylko do leczenia
niepostepujacej choroby, rozpoznanej w trakcie angiografii. Jesli
choroba postepuje (tj. pogtebiajg sie objawy uszkodzenia mézgu), to,
aby zapobiec dalszemu uszkodzeniu mdézgu, konieczne jest intensywne
leczenie lekami immunosupresyjnymi. W poczatkowym, ostrym
przebiegu choroby, powszechnie stosowanym lekiem jest cyklofosfamid,
zastepowany nastepnie leczeniem podtrzymujgcym (np. azatiopryna,
mykofenolanem mofetylu). Do leczenia powinno sie wtgczy¢ rowniez
leki, ktére zapobiegajg tworzeniu sie skrzepdéw krwi (aspiryna lub leki
przeciwzakrzepowe).

8. INNE RODZAJE ZAPALEN NACZYN KRWIONOSNYCH I
PODOBNE SCHORZENIA

Leukocytoklastyczne zapalenie naczyn skoéry (znane réwniez jako
nadwrazliwos¢ lub alergiczne zapalenie naczyn) obejmuje zazwyczaj
stan zapalny naczyn krwionosnych wywotany przez niewtasciwg reakcje
na zrédto uczulenia. U dzieci powszechnymi czynnikami wywotujgcymi
te chorobe sg leki i infekcje. Choroba atakuje zazwyczaj mate naczynia
krwionosne i w biopsji skéry daje specyficzny wyglad pod mikroskopem.

Pokrzywkowe zapalenie naczyh z hipokomplementemig cechuje sie
wysypka, czesto swedzgcq, rozlegta i przypominajgcg pokrzywke, ktéra
nie mija tak szybko jak zwykta reakcja alergiczna skéry. Schorzeniu
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towarzyszy obnizony poziom sktadnikéw dopetniacza.

Eozynofilowe zapalenie wielonaczyniowe (EZW, wczesniej zesp6t Churga-
Straussa) jest niezwykle rzadka odmiang zapalenia naczyn u dzieci.
Réznym skérnym i narzgdowym objawom zapalenia naczyn towarzyszg
astma oraz zwiekszona liczba rodzaju biatych krwinek zwanych
eozynofilami, obecnych we krwi i tkankach.

Zespo6t Cogana jest rzadkg chorobg cechujaca sie zajeciem oczu i ucha
srodkowego, ktdrej towarzyszg swiattowstret, zawroty gtowy i utrata
stuchu. Moga sie pojawiac rowniez objawy rozlegtego zapalenia naczyn
krwionosnych.

Chorobe Behceta omdéwiono w osobnym rozdziale.
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