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Redki Primarni Sistemski Vaskulitisi v Otrostvu

Razlicica

7. PRIMARNI VASKULITIS CENTRALNEGA ZIVCNEGA SISTEMA

7.1 Kaj je to?

Primarni vaskulitis centralnega Zivénega sistema (PVCZS) v otrostvu je
vnetna bolezen malih in srednje velikih zil v mozganih in ali hrbtenjaci.
Vzrok je neznan, povezanost posameznih primerov z izpostalvjenostjo
noricam pa nakazuje, da gre lahko za vnetni prosces sprozen z okuzbo.

7.2 Kako pogosta je ta bolezen?
PVCZS je zelo redka bolezen.

7.3. Kaksne so glavne klini¢cne znacilnosti?

Pricetek bolezni je lahko nenaden z enostranskimi motnjami v gibljivosti
(parezo) okoncin - kap, slabo odzivnimi krci, mocnim glavobolom. Prvi
simptomi se lahko kazejo tudi kot razsirjeni nevroloski ali psihiatri¢ni,
kot npr. sprememba vedenja in razpolozenja. Pogosto so odsotni znaki
sistemskega vnetja ali poviSanih vnetnih parametrov.

7.4 Kako postavimo diagnozo?

Krvni izvidi in preiskave cerebrospinalne tekocine so nespecificni.
Vecinoma se uporabljajo za izkljuCevanje drugih stanj, ki se lahko
pokazejo z nevroloskimi simptomi kot okuzbe, motnje strjevanja krvi,
druga neinfektivna vnetna stanja. Poglavitne diagnosti¢ne preiskave so
slikovne preiskave mozganov ali hrbtenjace. Magnetno resonancna
angiografija (MRA) in/ali konvencionalna angiografija se uporabljata za
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iskanje prizadetosti srednje velikih in velikih zil. Za oceno razvoja
bolezni je potrebno preiskave ponavljati. Kadar pri otroku s progresivno
nepojasnjeno prizadetostjo mozgan ne ugotovimo prizadetosti zil, je
potrebno pomisliti na prizadetost malih zil. Bolezen lahko potrdimo z
biopsijo mozgan.

7.5 Kako bolezen zdravimo?

Pri bolezni, ki se pojavi po izpostavljenosti noricam je kratkotrajno, 3
mesecno zdravljenje s kortikosteroidi obi¢ajno zadostno za umiritev
napredovanja bolezni. V kolikor je smiselno se hkrati predpise tudi
protivirusno zdravilo - aciklovir. TakSna vrsta zdravljenja je zadostna le
pri nenapredujoci bolezni, ki jo potrdimo z angiografijo. Kadar bolezen
napreduje in se mozganske spremembe poslabsujejo, je za preprecitev
nadaljnjih mozganskih sprememb kljuc¢no zdravljenje z
imunosupresijskimi zdravili. Kot zacetno zdravljenje se najpogosteje
uporablja ciklofosfamid, ki ga kasneje za vzdrzevalno zdravljenje
nadomestimo z azatioprinom ali mikofenolat mofetilom. Dodatno se
uporabljajo tudi zdravila, ki preprecujejo strjevanje krvi (aspirin ali
antikoagulanti).
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