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1. STA JE VASKULITIS?

1.1 Kakva je to bolest?

Vaskulitis je zapaljenje zidova krvnih sudova. Postoji viSe razlicitih
oblika vaskulitisa. "Primarni" vaskulitis znaci da su promene na krvnim
sudovima glavni poremecaj u bolesti, a ne posledica nekog drugog
oboljenja. Klasifikacija vaskulitisa zavisi pre svega od veliCine i vrste
krvnih sudova koji su zahvaceni. Postoje mnogi oblici vaskulitisa, od
blagih do potencijalno opasnih po zivot, "Retki" znaci da je ova grupa
bolesti neuobicajena u detinjstvu.

1.2. Koliko je bolest cesta?

Neki od akutnih primarnih vaskulitisa su veoma Cesti u detinjstvu
(Henoh-Senlejnova purpura ili Kavasakijeva bolest), dok su drugi oblici
vaskulitisa, o kojima ¢e ovde biti reci, veoma retki i njhova prava
ucCestalost nije poznata. Ponekad, roditelji nikada nisu Culi za termin
"vaskulitis" pre postavljanja dijagnoze. O Henoh-Senlejnovoj purpuri ili o
Kavasakijevoj bolesti bic¢e viSe reci u posebnim poglavljima.

1.3. Sta je uzrok bolesti? Da li je bolest nasledna? Da li je
zarazna? Da li moze da se spreci?

Za bolesti iz ove grupe obicno ne postoji porodicna sklonost. Deca sa
primarnim vaskulitisima su najcesce jedini u porodici koji imaju ovu
bolest i malo je verovatno da ¢e rodeni braca ili sestre ove dece takode
oboleti. Bolest najverovatnije izaziva veci broj razlicitih Cinilaca. Veruje
se da neki nasledni faktori (geni), infekcija (koje se ponasaju kao
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pokretaci bolesti) ili drugi Cinioci iz spoljne sredine mogu imati
znacajnog udela u nastanku bolesti.

Ove bolesti nisu zarazne i njihova pojava ne moze da se spreci, niti se
mogu izleciti, ali se mogu staviti pod kontrolu - Sto znaci da bolest nije
aktivna i da znaci i simptomi nestaju. Ovakvo stanje se naziva
"remisija".

1.4 Sta se dogada sa krvnim sudovima u vaskulitisu?

Zid krvnog suda biva napadnut od strane odbrambenog sistema obolele
osobe, zbog Cega dolazi do otoka i promena u strukturi. Protok krvi je
ometen i moze dodi do stvaranja krvnih ugrusaka u lumenu upaljenog
krvnog suda. Zbog otoka u zidu krvog suda dolazi do njihovog
suzavanja ili potpunog zacepljenja.

Celije zapaljenja se sakupljaju u zidu i dovode do daljeg ostecéenja
krvnog suda i okolnog tkiva. Navedene promene se mogu videti po
mikroskopom kada se uzme iseCak oste¢enog tkiva (biopsija).

u okolno tkivo i dovodi do otoka. Kao posledica toga javlja se ospa i
razliCite kozne promene koje su karakteristi¢cne za pojedine oblike
vaskulitisa.

Zbog suzenija ili zaCepljenja ili rede zbog pucanja krvnog suda i
krvarenja, moze dodi do osStecenja tkiva. Zahvacdenost krvnih sudova
vitalnih organa, kao Sto su mozak, bubrezi, pluca ili srce, predstavljaju
veoma ozbiljno stanje. Rasprostranjeni, sistemski vaskulitis prati
oslobadanje velikih kolic¢ina upalnih produkata. One dovode do pojave
opstih simptoma bolesti kao Sto su: povisena telesna temperatura,
malaksalost i povisenje laboratorijskih pokazatelja zapaljenja (brzina
sedimentacije eritrocita - SE i reaktivni protein C - CRP). Zbog toga
nastaju promene u obliku krvnih sudova koje se mogu videti na
angiografiji (radiolosko ispitivanje koje omogudava da se vide krvni
sudovi).

2. DIJAGNOZA | TERAPIJA

2.1. Sta su tipovi vaskulitisa? Kako se vaskulitisi razvrstavaju?
Klasifikacija vaskulitisa u deCjem uzrastu se zasniva na velicini
zahvacenih krvnih sudova. Vaskaulitisi velikih krvnih sudova, kao sto je
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Takajasu arteritis, zahvata aortu i njene glavne grane. Vaskulitis
srednjih krvnih sudova tipicno zahvata arterije koje snabdevaju
bubrege, creva, mozak ili srce (poliarteritis nodosa, Kavasakijeva
bolest). Zahvacenost malih krvnih sudova ukljucuje i zahvatanje
kapilara (Henoh-Senlejnova purpura, granulomatoza sa poliangitisom,
Carg-Strausov sindrom, kutani leukocitoklasti¢ki vaskulitis, mikroskopski
poliangiitis).

2.2. Koji su glavni znaci bolesti?

Simptomi bolesti se razlikuju i zavise od ukupnog broja upaljenih krvnih
sudova i njihove lokacije (vitalni organi poput mozga i srca ili koze i
misi¢a), kao i od stepena zacepljenosti krvnih sudova. Bolest moze da
varira od prolazne, blaze forme do kompletne okluzije (zacepljenja)
krvnog suda sa posledicnim promenama u tkivima kada prestaje
dopremanje kiseonika i hranljivih materija. To dovodi do ostecenja tkiva
i stvaranja oziljaka. Obim osStecenja odreduje stepen poremecdaja
funkcije tkiva ili organa. Simptomi tipicni za razlicite oblike bolesti
opisani su u daljem tekstu.

2.3. Kako se postavlja dijagnoza bolesti?

Dijagnozu vaskulitisa najcesce nije lako postaviti. Simptomi bolesti
mogu da podsecaju na druge uobicajene, Cesce bolesti u detinjstvu. Do
dijagnoze se dolazi na osnovu klinickih znakova bolesti, rezultata
laboratorijskih analiza krvi i mokrace, kao i radioloskih ispitivanja
(ultrazvucni pregled, rendgensko snimanje, kompjuterizovana
tomografija -CT, magnetna rezonancija- MR i angiografija). Kada je
potrebno uzima se iseCak tkiva (biopsija) i posmatra pod mikroskopom.
S obzirom da su ove bolesti veoma retke, potrebno je da se dete smesti
u bolnicu koja ima decljeg reumatologa i subspecijaliste drugih
pedijatrijskih grana, kao i dobru radioloSku sluzbu.

2.4. Da li bolest moze da se leci?

Da, u danasnje vreme vaskulitis se moze leciti, mada su pojedini
komplikovani slucajevi pravi izazov sa terapijskog aspekta. Kod vecine
bolesnika koji su pravilno lecCeni, postize se dobra kontrola bolesti
(remisija).
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2.5. Koji su postojeci oblici lecenja?

LecCenje vaskulitisa je dugotrajno i slozeno. Osnovni cilj leCenja je da se
upala Sto pre zaustavi i postigne dobra kontrola bolesti (indukciona,
pocetna terapija) i da se ona dugo odrzi (terapija odrzavanja) uz
izbegavanje nezeljenih efekata lekova. LeCenje je strogo individualno i
zasniva se od uzrasta pacijenta i tezine bolesti.

Do sada se pokazalo da su kortikosteroidi u kombinaciji sa
imunosupresivnim lekovima (ciklofosfamid) najefikasniji za postizanje
remisije.

Lekovi koji se koriste u terapiji odrzavanja su: azatioprin, metotreksat,
mikofenolat mofetil i niske doze prednizona. Postoje i drugi lekovi se
koriste za suzbijanje imunog sistema i kontrolu zapaljenja u
vaskulitisima. Oni se primenjuju samo u pojedinim slu€ajevima, kada je
primena uobicajenih lekova ostala bez rezultata. U ove posebne lekove
spadaju bioloski agensi (lekovi protiv TNF molekula i rituksimab),
kolhicin i talidomid.

Kod dugotrajne terapije kortikosteroidima nastaje osteoporoza koja se
moze spreciti dovoljnim unosom kalcijuma i vitamina D. Nekad se
moraju dodati i lekovi koji spreCavaju zgrusavanje krvi (male doze
aspirina ili antikoagulanasa), a u slucaju hipertenzije lekovi koji
snizavaju krvni pritisak.

terapija, a nekad je neophodna i psiholoSka i socijalna podrska
bolesniku i njegovoj porodici, kako bi im se pomoglo da se izbore sa
stresom koji namece hronic¢na bolest.

2.6. Da li pomazu nekonvencionalni/dopunski oblici lecenja?
Danas su na raspolaganju razliCite vrste dopunske i alternativne
terapije, Sto moze biti zbunjujuée za pacijente i njihove porodice. Treba
dobro razmisliti o rizicima i koristi ovih terapija sa obzirom na to da ima
malo dokaza da su efikasne i da su zahtevne u pogledu novca, vremena
i opteredenje su za dete. Ako zelite da se pridrzavate dopunske i
alternativne terapije, bilo bi mudro da o tome porazgovarate sa svojim
decjim reumatologom. Neki vidovi terapije utiCcu na konvencionalnu
terapiju. Mnogi lekari se ne¢e tome protiviti, ukoliko se pridrzavate
medicinskih saveta. Veoma je vazno da se ne prestane sa uzimanjem
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lekova. Kada su neophodni lekovi kao Sto su kortikosteroidi, da bi bolest
drzala pod kontrolom, naglo snizavanje doze leka ili prekid leCenja
mogu biti vrlo opasni. Molimo vas da porazgovarate sa Vasim
pedijatrom o nejasno¢ama u vezi sa lekovima.

2.7. Kontrole

Osnovni cilj redovnih kontrola je procena aktivnosti bolesti, efikasnosti
lekova i njihovih nezeljenih dejstava, kako bi se za svakog bolesnika
pronasao najbolji nacin leCenja. Ucestalost i vrsta kontrolnih pregleda
zavise od tezine i vrste bolesti kao i od lekova koje bolesnik dobija. U
pocCetku su potrebne cesSce kontrole, dok je u komplikovanijim
slucajevima, Cesto neophodno bolnicko leCenj. Kada se postigne
remisija, kontrole mogu da budu rede.

Postoji nekoliko nacina za pracenje aktivnosti vaskulitisa. Od roditelja se
oCekuje da primete i saopste lekaru svaku promenu u zdravstvenom
stanju svog deteta, ponekad i da urade jednostavne analize mokrace ili
da mere krvni pritisak. Detaljno klinicko ispitivanje i analiza tegoba
deteta predstavljaju vazan deo procene aktivnosti bolesti. Na osnovu
analiza krvi i mokrace procenjuje se stepen zapaljenja, promene u
funkciji organa i mogudi nezeljeni efekti lekova. Zavisno od toga koji je
od unutrasnjih organa zahvaden upalom, obavljaju se i druga ispitivanja
od strane razlicitih specijalista, ukljuCujudi i radioloska ispitivanja.

2.8. Koliko ¢e bolest dugo da traje?

Retki primarni vaskulitisi traju dugo, Cesto celoga zivota. PoCetak bolesti
moze da bude nagao, Cesto tezak ili Cak po zivot opasan, dok kasnije
vaskulitis postaje hroni¢na bolest.

2.9 Kakva je dugotrajna prognoza bolesti?

Prognoza retkih primarnih vaskulitisa je razlicita kod svakog bolesnika.
Ona zavisi ne samo od vrste i rasprostranjenosti promena na krvnim
sudovima i organima vec zavisi i od vremena koje je proslo od pojave
prvih tegoba do postavljanja dijagnoze i poCetka leCenja kao i od
odgovora na primenjenu terapiju. OStecenje pojedinih organa zavisi od
duzine trajanja aktivne bolesti. Ostecenje vitalnih organa moze ostaviti
trajne posledice. Uz odgovarajuce leCenje remisija bolesti se najcesce
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postize u prvih godinu dana od pocetka leCenja. Ona moze biti
dozivotna, ali je za to Cesto potrebna dugotrajna terapija odrzavanja.
Periodi u kojima je bolest pod kontrolom, mogu biti prekinuti relapsima,
odnosno ponovnom pojavom aktivne bolesti koja zahteva intenzivnije
leCenje. NeleCena bolest moze dovesti do smrtnog ishoda. S obzirom da
su ove bolesti retke, nedostaju precizni podaci o dugotrajnom pracenju
bolesti i stopi smrtnosti.

3. SVAKODNEVNI ZIVOT

3.1. Kako bolest utice na svakodnevni zivot deteta i porodice?
PocCetak bolesti je veliki stres za celu porodicu, posebno u situaciji kada
dete nije dobro, a lekari joS uvek nisu dosli do tacne dijagnoze.
Razumevanje bolesti i njenog leCenja pomaze roditeljima i detetu da se
suoce sa bolescu, sa neprijatnim dijagnostickim i terapijskim
postupcima i ¢estim posetama bolnici. Kada se postigne dobra kontrola
bolesti, tada se obi¢no i porodicni zivot vra¢a u normalne tokove.

3.2. Da li dete moze da ide u sSkolu?

Kada se postigne dobra kontrola bolesti, dete treba ohrabriti da ponovo
krene u skolu. Vazno je nastavnike obavestiti o prirodi bolesti i stanju
deteta, kako bi ono ucestvovalo u nastavi u skladu sa svojim
mogucnostima.

3.3. Da li dete moze da se bavi sportom?

Decu treba podsticati da se bave svojim omiljenim sportom, kada se
bolest smiri.

Preporuke mogu da se razlikuju ako postoji organsko ostecenje,
ukljucujuci misice, zglobove i kosti, jer prethodna upotreba
kortikosteroida moze uticati na njih.

3.4. Kakva se ishrana preporucuje?

Za sada nema dokaza o tome da bilo kakva posebna vrsta ishrane utice
na tok i ishod bolesti. Savetuje se zdrava, uravnotezena ishrana sa
dovoljnim unosom proteina, kalcijuma i vitamina. Dok dete dobija
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kortikosteroidnu terapiju vazno je ograniciti unos slatkisa, masti i soli.
Na taj nacin ¢e se umanijiti nezeljena dejstva ove vrste lekova.

3.5. Da li klimatski faktori mogu da uticu na tok bolesti?

Nije poznato da klimatski faktori mogu da uticu na tok bolesti. Hladnoca
moze da pogorsa bolest, kada zbog vaskulitisa postoji smanjena
cirkulacija krvi na prstima ruku i nogu.

3.6. Kako infekcija utice na bolest? Da li dete moze da se
vakcinise?

Neke infekcije mogu imati tezak tok i posledice kod dece koja dobijaju
imunosupresivne lekove. Zbog toga, u slucaju kada je dete bilo u
kontaktu sa obolelim od ovcijih boginja (varicela) ili herpes zostera,
treba obavezno da se obrate lekaru koji prati dete da bi se primenio
antivirusni lek ili specifi¢ni antivirusni imunoglobulin. Deca koja dobijaju
terapiju mogu da budu osetljivija na uobicajene decije infekcije. Pored
toga skloni su i infekcijama "neobi¢nim" uzrocnicima koji ne izazivaju
bolest kod osoba sa normalnim imunskim odgovorom. Antibiotici
(kotrimoksazol) se mogu primenjivati u toku duzeg vremena kako bi se
sprecio razvoj infekcije plué¢a bakterijom Pneumocistis, koja moze
ugroziti zivot bolesnicima koji su na imunosupresivnoj terapiji.

Zato deca koja dobijaju imunosupresivne lekove ne treba da prime
takozvane "zive" vakcine. To su: vakcina protiv zauSaka, rubele i
morbila (MMR), oralna vakcina protiv decije paralize i vakcina protiv
tuberkuloze (BCG).

3.7. Kakav je savet u vezi sa seksualnim zivotom, trudnoc¢om i
zastitom od trudnode ?

Za seksualno aktivne adolescente je veoma vazno da primenjuju
odgovarajuca kontraceptivna sredstva, jer velina lekova koji se koriste
za leCenje vaskulitisa moze da dovede do ostecenja ploda. Neki od
citotoksi¢nih lekova (ciklofosfamid) mogu da utiCcu na smanjenje
plodnosti (fertilitet). Ovaj nezeljeni efekat leka zavisi od ukupne
(kumulativne) doze koju je dete dobilo tokom leCenja i javlja se rede
ukoliko je lek primenjen u decijem uzrastu ili u adolescenciji.
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4. POLIARTERITIS NODOZA

4.1. Sta je poliarteritis nodoza?

Poliarteritis nodoza (PAN) je oblik vaskulitisa u kome dolazi do razaranja
(nekroze) srednjih i malih arterija. OStecenja zida mnogih arterija
(poliarteritis) se javlja na "preskok". Delovi zida arterije izmenjeni
upalom postaju krhki, pa pod pritiskom krvi dolazi do stvaranja
prosirenja (aneurizmi). Odatle potice naziv bolesti "nodozni". Postoji i
kozni oblik ove bolesti, kada su promene prisutne samo na krvnim
sudovima koze i kostanog -misi¢no tkiva, dok su unutrasnji organi
postedeni.

4.2. Koliko je bolest cesta?

PAN je veoma retka bolest u detinjstvu i smatra se da se godiSnje javi
samo jedan novi slucaj bolesti na milion dece. Jednako c¢esto oboljevaju
i deCaci i devojcice, najcesce izmedu 9. i 11. godine Zivota. Kod dece
moze biti udruzen sa streptokoknom infekcijom i mnogo rede sa
hepatitisom B ili C.

4.3. Koji su glavni znaci bolesti?

Najcesdi simptomi su dugotrajno povisena telesna temperatura, slabost,
umor i gubitak telesne tezine.

Raznovrsni lokalni simptomi zavise od toga koji je organ zahvacden.
Nedovoljna prokrvljenost tkiva uzrokuje bol. Zato, glavni simptom PAN
moze biti bol. U deCjem uzrastu, bolovi u misi¢ima i zglobovima su
podjednako cesti kao i bol u trbuhu, koji nastaje kao posledica bolesti
arterija koje snabdevaju creva krvlju. Bol u moSnicama se javlja ako su
zahvaceni krvni sudovi koji prokrvljuju testise. Mogu postojati i znaci
vaskulitisa u kozi, kada se javljaju raznovrsne promene pocev od
bezbolne ospe (tackasta opa koji se zove purpura ili purpurne mrlje koje
se nazivaju livedo retikularis) do bolnih ¢vori¢a koze, pa ¢ak i grizlica ili
gangrene (kompletan prekid snabdevanja krvlju koji dovodi do
ostecenja perifernih tkiva i zahvata prste ruku i nogu, usi ili vrh nosa).
Zbog promena na krvnim sudovima bubrega dolazi do pojave krvi i
belanevina u mokradi i/ili do povisenja krvnog pritiska (hipertenzija).
Nervni sistem moze biti zahvacen u razliCitom stepenu, pa se mogu
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javiti epi napadi, mozdani udar ili neka druga neuroloska bolest.

U pojedinim teskim sluCajevima, stanje moze brzo da se pogorsa.
Laboratorijska ispitivanja pokazuju znake zapaljenja, sa velikim brojem
belih krvnih zrnaca (leukocitoza) i niskim vrednostima hemoglobina
(anemija-malokrvnost).

4.4. Kako se postavlja dijagnoza bolesti?

Dijagnoza PAN se postavlja iskljuCivanjem drugih uzroka dugotrajno
povisene temperature u detinjstvu. To znaci da prvo treba iskljuciti
infekciju. Ukoliko se gore navedeni sistemski i lokalni simptomi
odrzavaju i pored primene antimikrobne terapije, koja se daje deci sa
dugotrajno povisenom temperaturom, onda je dijagnoza PAN verovatna.
Do dijagnoze se na kraju dolazi uz pomo¢ angiograma na kome se vide
promene u krvnim sudovima ili uz pomoc¢ biopsije, na kojoj se vide
zapaljenske promene u zidovima krvnih sudova.

Angiografija je radioloSka metoda kojom se krvni sudovi koje nije
moguce videti pomocu rendgenskih zraka vizualizuju kontrastom koji se
ubrizgava u krvotok. Ovaj metod se naziva konvencionalna angiografija.
Kompjuterizovana tomografija moze takode biti od koristi (CT
angiografija).

4.5. Koji se lekovi koriste?

Kortikosteroidi su i dalje osnovni lekovi za leCenje PAN decljeg uzrasta.
Nacin unosenja lekova u organizam (Cesto intravenskim putem kada je
bolest aktivna, kasnije u tabletama) i doza i trajanje leCenja su
individualni i zavise od pazljive procene tezine i rasprostranjenosti.
Kada je bolest ograni¢ena na kozu i miSi¢ni sistem, drugi
imunosupresivni lekovi nece biti potrebni. Medutim, teski oblik bolesti i
zahvatanje vitalnih organa zahtevaju rano dodavanje drugih lekova,
obi¢no ciklofosfamida, kako bi se postigla kontrola bolesti (takozvana
indukciona terapija). U slucajevima teske bolesti koja ne odgovara na
leCenje, mogu se primeniti i drugi lekovi kao Sto su bioloski, ali njihova
efikasnost u leCenju PAN nije u potpunosti proucena.

Kada se bolest smiri, nastavlja se sa terapijom odrzavanja, kada se
obicno koristi azatioprin, metotreksat ili mikofenolat mofetil.

Dodatni vidovi leCenja koji se propisuju u individualnim slucajevima
ukljuCuju penicilin (ako je u pitanju post-streptokokna bolest), lekove
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koji Sire krvne sudove (vazodilatatori), lekove za snizavanje krvnog
pritiska, lekove protiv zgrusavanja krvi (aspirin ili antikoagulansi),
lekove protiv bolova (nesteroidni antiinflamatorni lekovi- NSAIL).

5. TAKAJASU ARTERITIS

5.1. Sta je Takajasu arteritis?

U ovom obliku arteritisa postoje promene na velikim krvnim sudovima,
pre svega na aorti i njenim granama i glavnim granama plu¢ne arterije.
Ponekad se za ovaj oblik vaskulitisa koristi naziv »granulomatozni« ili
vaskulitis »velikih ¢elija« Sto oznaCava osnovne promene koje se vide
pod mikroskopom. One predstavljaju male ¢vorove koji se stvaraju oko
posebne vrste velikih Celija (,,dzinovske celije") u zidu arterije. U
literaturi za laike, takode se zove ,bolest bez pulsa"”, jer u pojedinim
sluCajevima puls na ekstremitetima moze biti otsutan ili nejednak.

5.2. Koliko je bolest cesta?

TA se smatra relativho ¢estom boleSc¢u jer se uglavnom javlja kod
Azijata. Veoma je redak kod Evropljana. Ce$ée oboljevaju devojdice
(obi¢no tokom adolescencije) nego decaci.

5.3. Koji su glavni znaci bolesti?

PocCetni simptomi bolesti su povisena telesna temperatura, gubitak
apetita, gubitak u telesnoj masi, bolovi u zglobovima i misi¢ima,
glavobolja i no¢no znojenje. Laboratorijski pokazatelji zapaljenja su
poviseni. Kako su vremenom zapaljenske promene na krvnim sudovima
sve izrazenije, javljaju se znaci smanjenog snabdevanja krvlju pojedinih
organa. Povisen krvni pritisak (hipertenzija) je veoma cCesto pocetni
simptom zato sto su zahvacene abdominalne arterije koje snabdevaju
krvlju bubrege. Periferni pulsevi na rukama i nogama se gube, krvni
pritisak meren na razli¢itim udovima se razlikuje. Nad suzenim
arterijama slusalicama moze da se Cuje Sum i javljaju se ostri bolovi u
nogama (klaudikacije). Glavobolje, razlicite neuroloSke tegobe i
problemi sa vidom javljaju se zbog smanjenog protoka krvi kroz mozak.
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5.4. Kako se postavlja dijagnoza bolesti?

Pregled ultrazvukom (Doppler metoda) otkriva suzenja velikih arterijskih
stabala koja su blizu srca, ali na ovaj nacin cesto ne mogu da se vide
promene na manjim arterijama koje su dalje od srca.

Magnetna rezonancija sa kontrastom (angiografija, MRA) je
najpogodnija za prikazivanje strukture i krvnog protoka u velikim krvnim
sudovima kao Sto je aorta i njene glavne grane. Kako bi se videli maniji
krvni sudovi, koriste se rendgenski zraci, a krvni sudovi se vizualizuju uz
pomo¢ kontrasta (tec¢nosti koja se ubrizgava direktno u krvotok). Ova
metoda se naziva konvencionalna angiografija.

Moze se koristiti i kompjuterizovana tomografija (CT angiografija).
Nuklearna medicina ima na raspolaganju metodu koja se zove PET
(pozitronska emisiona tomografija). Radioizotop se ubrizgava u venu i
snimanje se vrsi skenerom. Nakupljanje radioizotopa na mestima
aktivnog zapaljenja pokazuje stepen zahvacenosti arterijskog zida.

5.5. Koji se lekovi koriste?

Kortikosteroidi su i dalje osnovni lekovi za leCenje TA decjeg uzrasta.
Nacin primene, doza i trajanje leCenja se prilagodava svakom bolesniku
posebno, a na osnovu pazjivog razmatranja rasirenosti bolesti i njene
tezine. Drugi imunosupresivni lekovi se Cesto koriste u ranim fazama
bolesti kako bi smanjila potreba za kortikosteroidima. Najcesce se
koriste azatioprin, metotreksat i mikofenolat mefetil. U teskim
slucajevima, leCenje se zapocinje ciklofosfamidom kako bi se postigla
kontrola bolesti (takozvana indukciona terapija). U tesSkim slucajevima,
kada bolesnik ne odgovara na terapiju, ponekad se koriste bioloski
lekovi (blokatori TNF i tocilizumab), ali njihova efikasnost u leCenju
decjeg TA nije proucavana

Dodatni vidovi terapije koji se propisuju u individualnim slucajevima
uklju€uju lekove koji Sire krvne sudove (vazodilatatori), lekove za
snizavanje krvnog pritiska, lekove protiv zgrusavanja krvi (aspirin ili
antikoagulansi), lekove protiv bolova (NSAIL).

6. ANCA POZITIVNI VASKULITISI: Granulomatoza sa
poliangitisom (Wegenerova bolest, GPA) i Mikroskopski
poliangitis (MPA)
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6.1. Sta je Vegenerova granulomatoza?

Vegenerova (Wegener) granulomatoza (VG) je hronicni sistemski
vaskulitis gde se javljaju promene na malim krvnim sudovima i to
najcesce u gornjim (nos i sinusi), donjim disajnim putevima (pluca) i
bubrezima. Termin "granulomatoza" oznacCava promene koje se vide
pod mikroskopom, a predstavljaju zapaljenske viSeslojne ¢voric¢e koji se
nalaze u i oko krvnih sudova.

MPA zahvata manje krvne sudove. Obe bolesti se nazivaju ANCA
pozitivhim bolestima, jer je prisutno antitelo koje se zove ANCA (antitela
na citoplazmu neutrofilnih leukocita).

6.2. Koliko je bolest cesta? Da li je bolest kod dece drugacija od
bolesti odraslih?

VG je retka bolest, narocito je retka u detinjstvu. Tacna ucestalost nije
poznata, ali se procenjuje se da se godisnje javi 1 novi bolesnika na
milion dece. Vise od 97% obolelih je bele rase. U detinjstvu oba pola
oboljevaju podjednako, iako medu odraslima muskarci oboljevaju nesto
ceSce nego zene.

6.3. Koji su glavni znaci bolesti?

Kod vecine bolesnika javlja se zapusenost sinusa, koja se ne poboljSava
posle primene antibiotika i kapi za nos. Na nosnoj pregradi se javlja
krvarenje, a zatim se stvaraju kraste. OStec¢enja nosne pregrade nekad
dovodi do deformacije nosa koji se naziva "sedlasti nos".

Zapaljenje u disajnim putevima ispod glasnih zica moze da dovede do
suzenja dusnika, sto se ispoljava grubim glasom i problemima sa
disanjem. Zapaljenski ¢voriéi u plu¢ima daju simptome zapaljenja pluca
sa pojavom kratkog daha, kaslja i bola u grudima.

Na pocetku bolesti bubreg je zahvacen kod manjeg broja bolesnika, ali
se taj broj povecdava sa napredovanjem bolesti i dovodi do patoloskih
nalaza u mokradi kao i drugih laboratorijskih analiza kkojim se
procenjuje bubrezna funkcija, kao i do hipertenzije. Zapaljensko tkivo
moze da se nakuplja u o¢noj duplji iza ocnih jabucica te ih potiskuje
napred, ili moze da se nakuplja u srednjem uhu, dovodedi do upale
srednjeg uva. Uobicejeni su i opsSti znaci bolesti kao Sto su: gubitak u
tezini, malaksalost, povisena temperatura, no¢no znojenje, kao i

.....
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Kod MPA, bolest zahvata pre svega bubrege i pluéa.

6.4. Kako se postavlja dijagnoza?

Znaci koji pobuduju veliku sumnju na WG su zapaljenje u gornjim i
donjim disajnim putevima, bolest bubrega koja se ispoljava prisustvom
krvi i belanCevina u mokradi i povisenim nivoima supstanci u krvi koje
se normalno odstranjuju putem bubrega (urea i kreatinin).
Laboratorijska ispitivanja najceS¢e pokazuju povecanje nespecificnih
markera zapaljenja (sedimentacija, CRP) i povecdanje titra jedne vrsta
autoantitela (antitela na citoplazmu neutrofilnih leukocita- ANCA).
Dijagnozu moze da potvrdi biopsija tkiva.

6.5. Koji se lekovi koriste?

Kortikosteroidi u kombinaciji sa ciklofosfamidom su osnov indukcione
terapije GPA/MPA decjeg doba. Drugi imunosupresivni lekovi, poput
rituksimaba, mogu biti lek izbora u pojedinim slucajevima. Kada se
bolest smiri, kontroliSe se terapijom odrzavanja koja podrazumeva
upotrebu azatioprina, metotreksata i mikofenolat mofetila.

Dodatni vidovi terapije ukljucuju antibiotike (dugoro¢na primena
kotrimoksazola), lekove koji Sire krvne sudove, lekove za snizavanje
krvnog pritiska, lekove protiv zgruSavanja krvi (aspirin ili
antikoagulansi), lekove protiv bolova (NSAIL) .

7. PRIMARNI ANGITIS CENTRALNOG NERVNOG SISTEMA

7.1. Kakva je to bolest?

Primarni angitis centralnog nervnog sistema je oblik vaskulitisa u kome
se promene nalaze samo u malim i srednjim arterijama mozga i/ili
kicmene mozdine. Uzrok ove bolesti je nepoznat, mada se smatra da je
u pitanju upala pokrenuta infekcijom, jer su pojedina deca prethodno
bila izlozena virusu ovcijih boginja (varicCela).

7.2. Koliko je bolest cesta?
Ovo je veoma retka bolest.
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7.3. Koji su glavni znaci bolesti?

Bolest moze poceti naglo sa pojavom otezanog kretanja (paraliza) jedne
strane tela (mozdani udar), epilepti¢nim napadima koji se tesko
kontrolisu ili teSkim glavoboljama. Ponekad se kao glavni simptomi
javljaju drugi neuroloski ili psihijatrijski znaci kao promene ponasanja i
raspolozenja. Sistemska upala moze da prouzrokuje povisenu
temperature, ali pokazatelji zapaljenja nisu prisutni.

7.4. Kako se postavlja dijagnoza?

Laboratorijske analize krvi i cerebrospinalne teCnosti nisu specificne i
uglavnom se koriste kako bi se iskljucile druge neuroloSke bolesti kao
Sto su infekcije, druge nezapaljenjske bolesti mozga ili bolesti
zgruSavanja krvi. Glavne dijagnosticke metode su vizualizacijone
tehnike mozga ili kiclmene mozdine. Magnetna rezonanca (MRA) i/ili
konvencionalna angiografija se obi¢no koriste kako bi se otkrila
zahvacenost srednjih i velikih arterija. Ponovljena ispitivanja su
neophodna za procenu toka bolesti. Kada kod dece sa neobjasnjivim
progresivnim lezijama mozga arterije nisu zahvacdene, treba sumnjati na
oboljenje malih krvnih sudova mozga, to se potvrduje biopsijom.

7.5. Koji se lekovi koriste?

Za bolest koja se javlja nakon variCele, kratkotrajna upotreba
kortikosteroida (obi¢no oko 3 meseca) je dovoljna da se zaustavi dalje
napredovanje bolesti. Moze se prepisati i antivirusni lek (aciklovir).
Ovakav vid leCenja kortikosteroidima moze biti potreban samo za
leCenje bolesti koja ne napreduje i koja je potvrdena angiografijom. Ako
bolest napreduje (lezije mozga se pogorsavaju), koristi se intenzivno
leCenje imunosupresivnim lekovima kako bi se sprecilo dalje oStedenje
mozga. Ciklofosfamid se koristi u poCetnoj akutnoj bolesti, a zatim
zamenijuje terapijom odrzavanja (azatioprin, mikofenolat mefetil). Treba
koristiti i lekove koji spreCavaju stvaranje krvnih ugrusaka (aspirin ili
antikoagulansi).

8. DRUGI OBLICI VASKULITISA | SLICNA STANJA
Kozni leukocitoklastiCni vaskulitis (takode poznat kao preosetljivost ili

14/15



alergijski vaskulitis) podrazumeva zapaljenje krvnih sudova koje je
nastalo zbog prekomerne reakcije na neki od Cinilaca iz spoljasnje
sredine. Lekovi i infekcije su naj¢esci uzrok nastanka ovog oboljenja.
Promene su obi¢no na malim krvnim sudovima i imaju poseban izgled
pod mikroskopom.

Vaskulitis sa koprivnjacom i snizenom koncentracijom komplementa u
serumu je oboljenje u kome se javlja ospa po celom telu, pracena
svrabom, podseca na koprivnjacu, ali ne iS¢ezava tako brzo kao
jednostavna koprivnjaca. U krvi postoji snizena koncentracija
komplementa (vrsta proteina u krvi).

Eozinofilni poliangitis (EPA, raniji naziv Carg -Strausov sindrom) je
veoma redak oblik vaskulitisa u detinjstvu. U ovom oboljenju postoje
znaci vaskulitisa na kozi i unutrasnjim organima, udruzeni sa astmom i
povecanim brojem jedne vrste belih krvnih Celija koje se zovu eozinofiliu
krvi i tkivima.

Koganov sindrom (Cogan) je retka bolest u kojoj su zahvacene oci i
unutrasnje uho, a obolelima smeta svetlost, imaju vrtoglavicu i gubitak
sluha. Uz to mogu postojati i znaci rasprostranjenog vaskulitisa.

O Behcetovoj bolesti bice vise reci u posebnom poglavlju.
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