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1. CE ESTE VASCULITA

1.1 Ce este aceasta boala?

Vasculita este o inflamatie a peretilor vaselor de sange. Vasculitele
includ un grup larg de boli. Termenul ,,primara" inseamna ca vasul
sanguin este tinta principala a bolii in absenta unei alte patologii
asociate. Clasificarea vasculitelor depinde in principal de marimea si
tipul vaselor de sange implicate. Exista mai multe forme de vasculita,
variind de la forma usoara pana la cele care pot pune viata in pericol.
Termenul ,rard" se refera la faptul ca acest grup de boli este foarte rar
intalnit la varsta copilariei.

1.2 Cat este de frecventa?

Unele dintre vasculitele primare acute sunt boli pediatrice foarte
frecvente (de exemplu, purpura Henoch-Schonlein si boala Kawasaki),
in timp ce altele descrise mai jos sunt rare si frecventa lor exacta nu
este cunoscuta. Uneori, parintii nu au auzit niciodata termenul
»,vasculita" inainte de diagnosticarea copilului. Purpura Henoch-
Schonlein si boala Kawasaki sunt descrise in detaliu in propriile lor
sectiuni.

1.3 Care sunt cauzele bolii? Este o boala mostenita? Este
contagioasa? Boala poate fi prevenita?

in mod obisnuit, bolile cuprinse in acest grup nu se mostenesc. in
majoritatea cazurilor, pacientul este singurul afectat din familie si este
foarte putin probabil ca fratii sa dezvolte acelasi tip de boala. Se
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presupune ca o combinatie de diversi factori determina aparitia
vasculitelor. Se crede ca factori genetici, infectiosi (actionand ca
declansatori), precum si factorii de mediu pot juca un rol important in
dezvoltarea bolii.

Aceste boli nu sunt infectioase si nu pot fi prevenite sau vindecate, dar
pot fi controlate - ceea ce inseamna ca boala nu este activa, iar
semnele si simptomele dispar. Aceasta stare se numeste ,remisie".

1.4 Ce se intampla cu vasele sanguine in vasculite?

Peretele vasului de sange este atacat de sistemul imunitar al
organismului, determinand tumefierea (umflarea) lui si ducand la
intreruperi structurale. Fluxul de sange este blocat si in vasele inflamate
se pot forma cheaguri de sange. impreuna cu umflarea peretilor
vasculari, acest efect poate contribui la Tngustarea sau obturarea
vaselor.

Celulele inflamatorii din interiorul vaselor sanguine se aduna in peretii
vasculari, accentuand leziunile vaselor si ale tesuturilor invecinate.
Acest lucru poate fi observat in probele de biopsie de tesut.

Peretele vascular in sine devine mai "permeabil", permitand fluidului din
interiorul vaselor de sange sa intre in tesuturile inconjuratoare, cauzand
tumefierea acestora. Aceste efecte sunt ambele responsabile pentru
diferitele tipuri de eruptii cutanate si modificari ale pielii observate in
acest grup de boli.

Scaderea aportului de sange prin vasele ingustate sau blocate sau, mai
rar, ruptura peretelui vascular cu producerea de sangerari, pot cauza
deteriorarea tesuturilor. Afectarea vaselor care iriga organe vitale,
precum creierul, rinichii, plamanii sau inima, poate avea implicatii
grave. Vasculita extinsa (sistemica) este, de obicei, insotita de
eliberarea intensa de molecule inflamatorii, provocand simptome
generale, cum ar fi febra, stare generala de rau iar testele de laborator
(viteza de sedimentare a hematiilor -VSH si proteina C reactiva -PCR)
vor avea rezultate anormale evidentiind prezenta inflamatiei. Anomaliile
formei vaselor la nivelul arterelor mari pot fi detectate prin angiografie
(o procedura de investigatie radiologica, care ne permite sa vedem
vasele de sange).

2. DIAGNOSTIC SI TRATAMENT
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2.1 Care sunt tipurile de vasculite? Cum sunt clasificate
vasculitele?

Clasificarea vasculitelor la copii se face in functie de marimea vasului
sanguin implicat. Vasculitele vaselor mari, cum ar fi arterita Takayasu,
afecteaza aorta si ramurile sale majore. Vasculitele vaselor medii
afecteaza, de obicei, arterele care iriga rinichii, intestinele, creierul sau
inima (de exemplu, poliarterita nodoasa, boala Kawasaki). Boala vaselor
mici afecteza vasele de sange mai mici, inclusiv capilarele (de exemplu
purpura Henoch-Schonlein, granulomatoza Wegener, sindromul Churg-
Strauss, vasculita leucocitoclastica cutanata, poliangeita microscopica).

2.2 Care sunt principalele simptome?

Simptomele bolii variaza in functie de numarul total de vase de sange
inflamate (raspandite sau grupate doar in cateva locuri) si localizarea
acestora (organe vitale, cum ar fi creierul sau inima comparativ cu
vasele din piele sau muschi), precum si de gradul de compromitere a
irigarii cu sange. Acest lucru poate varia de la o scadere temporara
minora a fluxului de sange si pana la obstructia completa a vasului cu
modificarile ulterioare ale tesutului neirigat cauzate de lipsa de oxigen
si alimentarea cu substante nutritive. Acest lucru poate conduce la
leziuni tisulare cu cicatrici ulterioare. intinderea leziunii tisulare indica
gradul de disfunctie pentru tesutul sau organul afectat. Simptomele
tipice sunt descrise in sectiunile bolilor individuale de mai jos.

2.3 Cum este diagnosticata?

De obicei diagnosticul de vasculita nu este usor. Simptomele seamana
cu cele ale altor boli pediatrice, mult mai frecvente. Diagnosticul se
bazeaza pe evaluarea atenta a manifestarilor clinice, coroborata cu
rezultatul analizelor de sange si urina, precum si cu investigatiile
imagistice (ecografie, radiografie, CT, RMN si angiografie). Daca este
cazul, diagnosticul este confirmat de biopsiile prelevate din tesuturile
sau organele implicate si accesibile. Datorita raritatii acestei boli, este
adesea necesar transferul copilului intr-un centru cu specializare in
reumatologie pediatrica care dispune si de experti in imagistica si alte
subspecialitati.
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2.4 Aceste boli pot fi tratate?

Da, astazi vasculitele pot fi tratate, desi unele cazuri mai complicate
reprezinta inca o adevarata provocare. La majoritatea pacientilor tratati
in mod corespunzator, boala poate fi controlata si remisia acesteia
poate fi obtinuta.

2.5 in ce consta tratamentul ?

Tratamentul pentru vasculitele cronice primare este complex si se
desfasoara pe termen lung. Scopul sau principal este de a tine boala
sub control cat mai curand posibil (terapie de inductie) si de a mentine
controlul pe termen lung (terapie de intretinere), evitand in acelasi timp
efectele secundare inutile ale medicamentelor. Tratamentele sunt alese
in mod individual in functie de varsta pacientului si de severitatea bolii.
in combinatie cu medicamente imunosupresoare, cum ar fi
ciclofosfamida, corticosteroizii s-au dovedit a fi cei mai eficienti in
inducerea remisiei bolii.

Medicamentele utilizate in mod regulat in terapia de intretinere includ:
azatioprina, metotrexat, micofenolat de mofetil si doze mici de
prednison. Diverse alte medicamente pot fi utilizate pentru a inhiba
sistemul imunitar activat si pentru combaterea inflamatiei. Acestea sunt
alese pe baze strict individuale, de obicei, atunci cand alte
medicamente obisnuite nu au dat rezultatele dorite. Printre aceste
medicamente se numara agentii biologici (de exemplu, inhibitori de TNF
si rituximab), colchicina si talidomida.

in terapia cu corticosteroizi pe termen lung, osteoporoza poate fi
prevenita prin suplimentarea dietei cu preparate de calciu si vitamina
D. Pot fi indicate medicamente antiagregante (cum ar fi dozele mici de
aspirina sau anticoagulanti), care blocheaza formarea cheagurilor de
sange si, in caz de hipertensiune arteriala, sunt utilizati agenti
hipotensori.

Fizioterapia poate fi necesara pentru imbunatatirea disfunctiei musculo-
scheletale, in timp ce sprijinul psihologic si social pentru pacient si
familie 1i va ajuta sa faca fata stresului si solicitarilor determinate de o
boala cronica.

2.6 Care sunt terapiile neconventionale/complementare?
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Exista multe terapii complementare si alternative disponibile, iar acest
lucru poate crea confuzie in randul pacientilor si a familiilor. Meditati cu
atentie la riscurile si avantajele acestor terapii, deoarece exista putine
beneficii dovedite si tratamentele pot fi costisitoare atat in termeni de
timp si bani, cat si ca dificultate pentru copil. Daca doriti sa explorati
terapii complementare si alternative, va rugam sa discutati aceste
optiuni cu un specialist reumatolog pediatru. Unele terapii pot
interactiona cu medicamentele conventionale. Majoritatea medicilor nu
se vor opune terapiilor alternative, cu conditia sa urmati sfatul medical.
Este foarte important sa nu opriti administrarea medicamentelor
prescrise. Atunci cand unele medicamente, cum ar fi corticosteroizii
sunt necesare pentru a mentine boala sub control, poate fi foarte
periculos sa intrerupeti administrarea lor in cazul in care boala este inca
activa. Va rugam sa discutati preocuparile dumneavoastra privind
administrarea medicamentelor cu medicul copilului dumneavoastra.

2.7 Controalele periodice

Scopul principal al controalelor periodice este evaluarea activitatii bolii,
urmarirea eficacitatii terapiei si depistarea unor eventuale efecte
secundare ale medicatiei utilizate. Frecventa si tipul acestor controale
periodice depind de tipul si severitatea bolii, precum si de
medicamentele administrate. in stadiul incipient al bolii, controalele au
loc in regim ambulator dar, in cazuri mai complicate, internarea
pacientului poate fi necesara. Aceste controale devin, de obicei, mai
rare, de indata ce este obtinut controlul bolii.

Exista mai multe modalitati de evaluare a activitatii vasculitei. Vi se va
cere sa semnalati orice schimbare in starea copilului dumneavoastra si,
in unele cazuri, sa faceti teste de urina si masuratori ale tensiunii
arteriale. Examinarea clinica detaliata cu analiza simptomelor copilului
reprezinta o parte importanta a evaluarii activitatii bolii. Analize ale
sangelui si urinii sunt efectuate pentru a detecta amploarea inflamatiei,
modificari in functiile organelor si potentialele efecte secundare ale
medicamentelor. in functie de afectarea anumitor organe, pot fi
efectuate investigatii suplimentare de catre diferiti specialisti, inclusiv
investigatii imagistice.

2.8 Cat timp va dura boala?
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Vasculitele primare rare sunt boli cu evolutie indelungata, uneori pe tot
parcursul vietii. Ele pot debuta acut, cu forme adesea severe sau chiar
amenintatoare de viata, pentru ca ulterior sa imbrace forma unei boli
cronice.

2.9 Care este prognosticul (evolutia pe termen lung a bolii) ?
Prognosticul vasculitelor primare rare este foarte variabil. Acesta
depinde nu numai de tipul si gradul de implicare vasculara si de organul
afectat, dar si de intervalul scurs de la debutul bolii si inceperea
tratamentului, precum si de raspunsul individual la tratament. Riscul
lezarii organelor este direct proportional cu durata bolii active. Leziuni
ale organelor vitale pot avea consecinte pe tot parcursul vietii. Cu
tratament adecvat, remisia clinica este realizata adesea in primul an.
Remisia poate dura toata viata, dar adesea terapia de intretinere este
necesara pe termen lung. Perioadele de remisie pot fi intrerupte de
recaderi ale bolii, care necesita intensificarea terapiei. Copiii netratati
au risc relativ ridicat de deces. Deoarece boala este rara, informatiile
despre evolutia pe termen lung si despre rata mortalitatii sunt putine.

3. VIATA DE Z| CU ZI]

3.1 Cum poate afecta boala viata de zi cu zi a copilului si a
familiei?

Perioada initiala, cand copilul se simte rau si inca nu exista un
diagnostic, este stresanta pentru intreaga familie.

intelegerea bolii si a tratamentului ajuta familia si copilul sa faca fata
situatiei dificile generate de diagnosticul unei boli severe, de
procedurile terapeutice repetate si internarile frecvente. Odata ce boala
este sub control, viata de zi cu zi si activitatea scolara pot reveni, de
obicei, la normal.

3.2 Va afecta boala participarea copilului la activitatile
scolare?

Dupa ce boala este controlata in mod rezonabil, pacientii sunt incurajati
sa se intoarca la scoala, cat mai curand posibil. Este important sa
informam scoala despre boala copilului, astfel incat sa fie intelese si
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luate Tn consideratie anumite aspecte particulare.

3.3 Va afecta boala participarea copilului la activitatile
sportive?

Copiii sunt incurajati sa ia parte la activitatile sportive care le fac
placere, odata ce boala este in remisie.

Recomandarile pot varia in functie de posibila prezenta de insuficiente
functionale ale organelor, disfunctii ce pot afecta inclusiv muschii,
articulatiile si sistemul osos care pot fi influentate de utilizarea
anterioara de corticosteroizi.

3.4 Copilul va trebui sa urmeze un regim alimentar special?

Nu exista dovezi in sensul influentei anumitor diete asupra evolutiei sau
a prognosticului bolii. Pentru un copil in crestere se recomanda o dieta
sanatoasa, bine echilibrata cu proteine, calciu si vitamine suficiente. in
cazul terapiei cu corticosteroizi, trebuie limitat consumul de alimente
dulci, grasimi si sare, pentru a diminua efectele secundare ale
corticosteroizilor.

3.5 Conditiile climatice pot influenta evolutia bolii?

Nu a fost dovedita influenta climei asupra evolutiei acestor boli. in caz
de circulatie deficitara, in special in cazurile de vasculita a degetelor de
la maini si de la picioare, expunerea la frig poate agrava simptomele.

3.6 Exista precautii in privinta infectiilor si vaccinarii?

Unele infectii pot avea consecinte mai grave la persoanele tratate cu
medicamente imunosupresoare. In cazul contactului cu persoane care
au varicela sau zoster, trebuie contactat imediat medicul curant, pentru
a primi medicamente antivirale si/sau imunoglobulina specifica
antivirala (in tarile in care aceasta este disponibila). Riscul infectiilor
obisnuite poate fi usor mai mare la copiii aflati sub tratament. Acestia
pot dezvolta si infectii neobisnuite, produse de agenti care nu afecteaza
persoanele cu un sistem imunitar complet functional. Anumite
antibiotice (co-trimoxazol) sunt uneori administrate pe termen lung
pentru a preveni infectarea plamanilor cu o bacterie denumita
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Pneumocystis, care poate cauza complicatii letale la pacientii cu
imunodepresie.

Vaccinurile vii (de exemplu anti-parotidita, anti-rujeolic, anti-rubeolic,
anti-poliomielitic, anti-TBC) trebuie amanate la pacientii care sunt
tratati cu imunosupresoare.

3.7 Care sunt consecintele pentru viata sexuala, sarcina,
contraceptie?

Contraceptia este importanta pentru adolescentii cu viata sexuala
activa, intrucat majoritatea medicamentelor folosite pot cauza
probleme fatului. Exista temeri ca unele medicamente citotoxice (in
special ciclofosfamida) ar putea afecta capacitatea pacientului de a
avea copii (fertilitate). Aceasta depinde mai ales de doza totala
(cumulativa) de medicament primita de-a lungul tratamentului si apare
mai putin frecvent daca medicamentul este administrat la copii sau la
adolescenti.

4. POLIARTERITA NODOASA

4.1 Ce este aceasta boala?

Poliarterita nodoasa (PAN) este o forma de vasculita care distruge
peretii vasculari (necrozanta) si afecteaza arterele principale mici si
mijlocii. Peretii vaselor mai multor artere - "poliarterita" - sunt afectati
intr-o distributie neuniforma. Zonele inflamate ale peretilor arteriali
devin mai slabe si, sub presiunea fluxului sanguin, mici cavitati
nodulare (anevrisme) apar de-a lungul arterelor. Aceasta este originea
numelui "nodoasa". Poliarterita cutanata (a pielii) este o forma a bolii
care afecteaza mai ales pielea si tesutul musculo-scheletal (uneori si
muschii sau articulatiile) si nu organele interne.

4.2 Cat este de frecventa?

PAN este foarte rara la copii, cu un numar estimat de 1 caz nou/an la un
milion de copii. Aceasta afecteaza baietii si fetele in mod egal si este
mai frecvent observata la copiii aflati in jurul varstei de 9-11 ani. La
copii, boala poate fi asociata cu infectia streptococica sau mult mai rar
cu hepatita B sau C.
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4.3 Care sunt principalele simptome?

Cele mai frecvente simptome generale sunt febra prelungita, starea
generala de rau, oboseala si pierderea in greutate.

Varietatea simptomelor localizate depinde de organele afectate.
Alimentarea insuficienta cu sange a tesutului provoaca durere la nivelul
acestuia. Prin urmare, durerea in diverse locuri poate fi simptomul
determinant in PAN. La copii, durerile musculare si articulare sunt la fel
de frecvente ca si durerile abdominale, care se datoreaza implicarii
arterelor care iriga tubul digestiv. Daca sunt afectate vasele care iriga
testiculele, pot aparea dureri la nivelul scrotului. Boala cutanata poate
prezenta o gama larga de modificari de la eruptii nedureroase de aspect
variat (de exemplu, eruptia cutanata numita purpura sau pete violacee
ale pielii numite livedo reticularis) la noduli durerosi cutanati si chiar
ulcere sau gangrena (pierderea completa a irigarii cu sange cauzand
leziuni in zonele periferice: degetele de la maini, degetele de la
picioare, urechi sau varful nasului). Afectarea renala poate determina
aparitia sangelui si a proteinelor in urina sau cresterea presiunii
sangelui (hipertensiune). Sistemul nervos poate fi, de asemenea,
afectat intr-o masura variabila, iar copilul poate avea convulsii, accident
vascular cerebral sau alte modificari neurologice.

in unele cazuri severe, tabloul clinic se poate agrava foarte repede.
Testele de laborator arata, de obicei, semne marcate de inflamatie, cu
un numar mare de celule albe in sange (leucocitoza) si un nivel scazut
de hemoglobina (anemie).

4.4 Cum este diagnosticata?

PAN este diagnosticata prin excluderea celorlalte cauze de febra in
copilarie, de exemplu infectiile. Diagnosticul este apoi sustinut de
persistenta manifestarilor sistemice si localizate in ciuda tratamentului
antimicrobian, care este, de obicei administrat la copiii cu febra
persistenta. Diagnosticul este confirmat prin demonstrarea modificarilor
vaselor prin imagistica (angiografie) sau de prezenta inflamatiei
peretelui vascular intr-o biopsie de tesut.

Angiografia este o metoda radiologica in care vasele de sange care nu
pot fi vizualizate de radiografia obisnuita sunt vizualizate prin utilizarea
de fluid de contrast, injectat direct in fluxul sanguin. Aceasta metoda
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este cunoscuta sub numele de angiografie conventionala. Poate fi, de
asemenea, folosita si tomografia computerizata (angiografie CT).

4.5 in ce consta tratamentul ?

Corticosteroizii raman principalul tratament pentru PAN la copil. Modul
de administrare a acestor medicamente (de multe ori direct in vene
atunci cand boala este foarte activa, ulterior, administrarea de
comprimate), doza si durata tratamentului sunt adaptate individual in
functie de evaluarea atenta a extinderii si severitatii bolii. Cand boala
este limitata la piele si sistemul musculo-scheletic, s-ar putea sa nu fie
necesara administrarea de alte medicamente care suprima functiile
imunitare. Cu toate acestea, in caz de boala severa si implicarea
organelor vitale este necesara adaugarea precoce a altor medicamente,
de obicei ciclofosfamida, in scopul de a obtine controlul bolii (asa-
numita terapie de inductie). in cazurile cu boala severa care nu
raspunde la tratamentul conventional, sunt folosite alte medicamente,
inclusiv agenti biologici, dar eficacitatea acestora in PAN nu a fost
studiata in mod sistematic.

Dupa ce boala se stabilizeaza, ea este tinuta sub control cu tratament
de intretinere, de obicei, cu azatioprina, metotrexat sau micofenolat de
mofetil.

Tratamentele suplimentare utilizate in mod individual includ penicilina
(in caz de boala post-streptococica), medicamente dilatatoare de vase
sanguine (vasodilatatoare), agenti de scadere a tensiunii arteriale,
medicamente care impiedica formarea cheagurilor de sange (aspirina
sau anticoagulanti), analgezice (medicamente anti-inflamatoare
nesteroidiene - AINS) .

5. ARTERITA TAKAYASU

5.1 Ce este aceasta boala?

Arterita Takayasu (AT) este o vasculita care afecteaza arterele mari,
mai ales aorta cu ramurile sale si arterele principale ale plamanilor
(arterele pulmonare). Uneori sunt utilizati diferiti termeni: ,vasculita
granulomatoasa" sau ,vasculita cu celule mari" pentru a descrie
principalele caracteristici microscopice ale micilor leziuni nodulare care
apar in jurul unui tip special de celula mare (,celula gigant"), in peretele
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arterial. In unele sectiuni din literatura de specialitate, este mentionata
ca ,boala fara pulsuri", deoarece, in unele cazuri, pulsurile de la nivelul
extremitatilor pot fi absente sau inegale.

5.2 Cat este de frecventa?

La nivel mondial, AT este considerata relativ frecventa datorita
incidentei sale crescute la alte rase decat cea alba (in special populatia
din Asia). Este foarte rar intalnita la europeni. Fetele (de obicei in
adolescenta) sunt afectate mai frecvent decat baietii.

5.3 Care sunt principalele simptome?

Simptomele precoce ale bolii includ febra, pierderea apetitului, scadere
in greutate, dureri musculare si articulare, cefalee, transpiratii nocturne.
Markerii de laborator ai inflamatiei sunt crescuti. Pe masura ce
inflamatia arteriala progreseaza, apar semne datorate scaderii aportului
de sange. Cresterea tensiunii arteriale (hipertensiune) este un simptom
initial foarte frecvent in boala copilariei, datorita implicarii arterelor
abdominale care afecteaza irigarea cu sange a rinichilor. Pierderea
pulsului la nivelul membrelor, diferente ale valorilor presiunii sangelui
intre membre, sufluri la nivelul arterelor ingustate si dureri ascutite in
membre (claudicatie) sunt simptomele obisnuite. Durerile de cap,
diferite simptome neurologice si oculare pot fi o consecinta a reducerii
fluxului de sange la creier.

5.4 Cum este diagnosticata?

Examinarea cu ultrasunete folosind metoda Doppler (pentru evaluarea
fluxului sanguin) este utila ca metoda screening sau de urmarire pentru
depistarea afectarii marilor trunchiuri arteriale din apropierea inimii, cu
toate ca aceasta metoda de multe ori nu reuseste sa detecteze
implicarea unor artere periferice.

Imagistica cu rezonanta magnetica (RMN) a structurii vaselor de sange
si a fluxului sanguin (angiografie MR, MRA) este metoda cea mai
potrivita pentru vizualizarea arterelor mari, cum ar fi aorta si
principalele sale ramuri. Pentru a vedea vasele de sange mai mici,
poate fi utilizata imagistica cu raze X, prin care vasele de sange sunt
vizualizate cu ajutorul fluidului de contrast (care este injectat direct in
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fluxul sanguin). Aceasta metoda este cunoscuta sub numele de
angiografie conventionala.

Tomografia computerizata poate fi, de asemenea, folosita (angiografie
CT). Medicina nucleara ofera o examinare numita PET (tomografie cu
emisie de pozitroni). Un radioizotop este injectat in vena si inregistrat
de catre un scaner. Acumularea de radioizotopi in zonele inflamate
active demonstreaza gradul de afectare a peretelui arterial.

5.5 in ce consta tratamentul ?

Corticosteroizii raman principalul tratament pentru AT la copil. Modul lor
de administrare, doza si durata tratamentului sunt adaptate individual
in functie de o evaluare atenta a extinderii bolii si severitatii acesteia.
Alti agenti care suprima functia imunitara sunt adesea folositi in stadiul
precoce al bolii, cu scopul de a reduce la minimum necesitatea de
corticosteroizi. Medicamentele utilizate frecvent includ azatioprina,
metotrexat sau micofenolat de mofetil. in caz de boala severa,
ciclofosfamida este utilizata initial in scopul de a realiza un control al
bolii (asa-numita terapie de inductie). In cazurile cu boal& severa care
nu raspunde la tratamentul conventional, sunt folosite uneori alte
medicamente inclusiv agenti biologici (cum ar fi blocanti TNF sau
tocilizumab), dar eficacitatea lor in AT la copii nu a fost studiata in mod
sistematic.

Tratamentele suplimentare utilizate in mod individual includ
medicamente dilatatoare ale vaselor sanguine (vasodilatatoare), agenti
de scadere a tensiunii arteriale, medicamente care impiedica formarea
cheagurilor de sange (aspirina sau anticoagulanti), analgezice
(medicamente anti-inflamatoare nesteroidiene - AINS).

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
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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 0 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.
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 0 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.
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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 in 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 azatioprina,
metotrexat sau micofenolat de mofetil.

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

7. ANGEITA PRIMARA A SISTEMULUI NERVOS CENTRAL

7.1 Ce este aceasta boala?

Angeita primara a sistemului nervos central (APSNC) in copilarie este o
boala inflamatorie a creierului care afecteaza vasele sanguine mici sau
medii ale creierului si/sau maduva spinarii. Cauza acesteia este
necunoscuta, cu toate ca la unii copii, expusi anterior la varicela (varsat
de vant) se suspecteaza ca exista un proces inflamator declansat de
infectie.

7.2 Cat este de frecventa?
Este o boala foarte rara.
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7.3 Care sunt principalele simptome?

Debutul poate fi foarte brusc sub forma de afectare a miscarii (paralizie)
la extremitati pe o singura parte (accident vascular cerebral), cu
convulsii greu de controlat sau dureri de cap severe. Uneori, pot fi
prezente simptome neurologice sau psihice mai difuze, cum ar fi
modificari ale dispozitiei si de comportament. Inflamatia sistemica
cauzeaza febra. De obicei, markerii inflamatorii din sange nu au valori
crescute.

7.4 Cum este diagnosticata?

Testele de sange si analiza lichidului cefalorahidian sunt ne-specifice si
sunt folosite in principal pentru a exclude alte afectiuni care ar putea
prezenta simptome neurologice (infectii, alte boli inflamatorii ne-
infectioase cerebrale sau tulburari de coagulare a sangelui). Tehnicile
imagistice ale coloanei vertebrale sau creierului sunt principalele
investigatiile diagnostice. Angiografia prin rezonanta magnetica (RMN)
si/sau angiografia conventionala (raze X) sunt utilizate in mod obisnuit
pentru a detecta o implicare a arterelor medii si mari. Pentru a evalua
evolutia bolii sunt necesare investigatii repetate. Daca la un copil cu
leziuni cerebrale progresive inexplicabile nu este detectata implicarea
arterelor mari si medii, trebuie sa se suspecteze implicarea vaselor
sanguine mici. Acest lucru poate fi, eventual, confirmat de o biopsie
cerebrala.

7.5 in ce consta tratamentul ?

Pentru boala post-varicela, un program scurt (aproximativ 3 luni) de
corticosteroizi este de obicei suficient pentru a opri progresia bolii. Daca
este cazul, se va prescrie si un medicament anti-viral (aciclovir). O cura
de corticosteroizi poate fi necesara doar pentru tratamentul bolii ne-
progresive cu angiografie pozitiva. In cazul in care boala progreseaza
(de exemplu leziunile cerebrale se agraveaza), aplicarea unui tratament
intensiv cu medicamente imunosupresoare este vitala pentru a preveni
ulterioara deteriorare cerebrala. Ciclofosfamida este utilizata cel mai
frecvent in boala acuta initiala, inlocuindu-se ulterior cu un tratament
de intretinere (de exemplu, azatioprina, micofenolat de mofetil).
Trebuie asociate medicamente care previn formarea cheagurilor de
sange (aspirina sau anticoagulante).
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8. ALTE VASCULITE SI1 CONDITII SIMILARE

Vasculita cutanata leucocitoclastica (cunoscuta si ca vasculita alergica
sau de hipersensibilitate) presupune o inflamatie a vaselor sanguine
cauzata de o reactie neadecvata la un agent sensibilizant.
Medicamentele si infectiile sunt factorii care declanseaza de obicei
aceasta boala la copii. Boala afecteaza cel mai frecvent vasele mici si
are un aspect microscopic specific pe biopsia din piele.

Vasculita urticariana hipo-complementemica este caracterizata de o
eruptie cutanata extinsa, asemanatoare urticariei, acompaniata
frecvent de mancarime, care nu dispare la fel de rapid ca reactiile
alergice obisnuite. Aceasta afectiune prezinta nivele scazute de
complement detectate la testele sanguine.

Poliangiita eozinofilica (PAE, denumita anterior sindromul Churg-
Strauss) este un tip extrem de rar de vasculita la copii. Diverse
simptome de vasculita la nivelul pielii si organelor interne sunt insotite
de astm bronsic si de cresterea (in sange si in tesuturi) a numarului
unui tip de globule albe numite eozinofile.

Sindromul Cogan este o boala rara caracterizata de afectarea ochilor si
urechii interne, manifestata prin fotofobie, ameteala si pierderea
auzului. Pot fi prezente si simptome cauzate de o extindere mai mare a
vasculitei.

Boala Behcet a fost discutata separat intr-o alta sectiune.
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