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6. VASCULITA CU ASOCIEREA ANCA: Granulomatoza cu
Poliangeita (Wegener, GPA) si Poliangeita Microscopica (PAM)

6.1 Ce este aceasta boala?

GPA este o vasculita sistemica cronica care afecteaza vasele sanguine
mici si medii, in special cele de la nivelul cailor respiratorii superioare
(nas si sinusuri), cailor respiratorii inferioare (plamani) si de la nivelul
rinichilor. Termenul ,granulomatoza" se refera la aspectul microscopic
al leziunilor inflamatorii care formeaza mici noduli multi-stratificati in
interiorul si in jurul vaselor.

PAM afecteaza vasele mai mici. In ambele boli, este prezent un anticorp
numit ANCA (anticorp anti-citoplasma neutrofilelor), motiv pentru care
aceste afectiuni sunt denumite boli ANCA-asociate.

6.2 Cat este de frecventa? Este boala la copii diferita de boala
in cazul adultilor?

GPA este o boala mai putin frecventa, mai ales in copilarie. O estimare
exacta a numarului de pacienti noi nu este cunoscuta, dar probabil, nu
depaseste 1 pacient nou la 1 milion de copii pe an. Peste 97% din
cazurile raportate apar la populatia alba (caucazieni). Ambele sexe sunt
afectate in mod egal la copii, in timp ce la adulti barbatii sunt afectati
ceva mai des decat femeile.

6.3 Care sunt principalele simptome?
La un procent mare de pacienti, boala se manifesta prin sinuzite care
nu se amelioreaza sub tratament cu antibiotice si decongestionante.
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Exista o tendinta de formare a crustelor la nivelul septului nazal,
sangerari si ulceratii, care uneori, provoaca o deformare cunoscuta sub
numele de ,nas in sa".

Inflamatia cailor respiratorii sub corzile vocale poate provoca ingustarea
traheei, ceea ce duce la o voce ragusita si probleme respiratorii.
Prezenta nodulilor inflamatori in plamani se manifesta cu simptome de
pneumonie cu dificultati respiratorii, tuse si durere in piept.

Afectarea renala este initial prezenta numai la o mica parte dintre
pacienti, dar devine mai frecventa pe masura ce boala progreseaza,
manifestandu-se prin modificarea testelor de urina, analize de sange
anormale privind functia renala, precum si hipertensiune arteriala.
Tesutul inflamator se poate acumula in spatele globilor oculari, ceea ce
poate duce la impingerea acestora in fata (protruzie); de asemenea,
tesutul inflamator se poate dezvolta in urechea medie, conducand la
otita cronica. Pot fi prezente simptome generale, cum ar fi: pierderea in
greutate, oboseala accentuata, febra si transpiratii nocturne, dar pot
apare si manifestari cutanate si musculo-scheletale.

In PAM, principalele organe afectate sunt rinichii si plamanii.

6.4 Cum este diagnosticata?

Simptomele clinice ale leziunilor inflamatorii din caile respiratorii
superioare si inferioare, impreuna cu boli renale, de obicei manifestate
prin prezenta de sange si proteine in urina, precum si cresterea
nivelurilor sanguine ale substantelor eliminate prin rinichi (creatinina,
uree), sunt factori care formuleaza suspiciunea de GPA.

Analizele de sange includ markeri inflamatori ne-specifici (VSH, PCR) si
detectarea anticorpilor ANCA. Diagnosticul poate fi sustinut de o biopsie
de tesut.

6.5 In ce consta tratamentul ?

Corticosteroizii 1n asociere cu ciclofosfamida sunt prima alegere a
tratamentului de inductie pentru GPA/PAM la copii. Alti agenti pentru
suprimarea sistemului imunitar, cum ar fi rituximab, pot fi de asemenea
utilizati de la caz la caz. Dupa ce boala se stabilizeaza, ea este tinuta
sub control cu tratament de intretinere, de obicei, cu azatiopring,
metotrexat sau micofenolat de mofetil.

Tratamentele suplimentare includ antibiotice (de obicei cotrimoxazol pe
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termen lung), agenti de scadere a tensiunii arteriale, medicamente
impotriva formarii cheagurilor de sange (aspirina sau anticoagulante) si
analgezice (medicamente anti-inflamatorii nesteroidiene - AINS).
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