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Rijetki juvenilni primarni sistemski vaskulitisi

Verzija

2. DIJAGNOSTIKA | TERAPIJA

2.1 Koje su vrste vaskulitisa?Kako je vaskulitis klasifikovan?
Klasifikacija vaskulitisa u djece temelji se na velicini krvnih sudova koje
su zahvacene bolesc¢u. Postoji vaskulitis velikih krvnih zila, kao sto je
Takayasu arteritis, koji zahvaca aortu i njezine velike ogranke. Vaskulitis
srednje velikih krvnih zila zahvaca arterije koje opskrbljuju bubrege,
crijeva, mozak ili srce (primjerice polyarteritis nodosa, Kawasakijeva
bolest). Vaskulitis malih krvnih sudova ukljuCuje manje krvne sudove
kao sto su kapilare (primjerice Henoch - Schonlein purpura,
granulomatoza sa poliangitisom, Churg - Strauss syndrom, kutani
leukocitoklasticni vaskulitis, mikroskopski poliangitis).

2.2 Koji su glavni simptomi?

Simptomi bolesti mogu varirati ovisno o ukupnom broju upalom
zahvacenih krvnih sudova (sistemski ili sa samo nekoliko zarista), o
lokaciji (vitalni organi kao Sto je mozak ili srce u odnosu na kozu ili
misi¢e) kao i o stepenu ostecenja cirkulacije. To moze varirati od blago
narusene opskrbe tkiva krvlju pa sve do potpunog zacepljenja krvnod
suda odnosno do prestanka opskrbe tkiva krvlju, Sto dovodi do
nedostatka kisika i hranjivih tvari u tkivima. Takvo stanje moze dovesti
do osteclenja tkiva i stvaranja oziljka. Obim ostecenja tkiva dovodi do
veceg ili manjeg ostecenja funkcije organa ili tkiva. TipiCni simptomi su
opisani u pojedinacnim niZze navedenim odlomcima.

2.3 Kako se postavlja dijagnoza?
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Postaviti dijagnozu vaskulitisa obi¢no nije jednostavno. Simptomi
nalikuju drugim razliCitim djecjim bolestima koje se puno cesce javljaju.
Dijagnosticira se na temelju evaluacije klinickih simptoma od strane
strucnjaka zajedno sa nalazima laboratorijskih i radioloskih pretraga
(npr. rendgenske snimke, kompjutorizirana tomografija, magnetska
rezonancija, angiografija). Kada je to moguce dijagnoza se potvrduje
biopsijom tkiva ili organa koji je zahvacen upalom. S obzirom da se radi
o rijetkoj bolesti, obicno je nuzno uputiti dijete u centar gdje postoji
pedijatrijska reumatologija, kao i druge pedijatrijske subspecijalnosti te
strucni radiolozi.

2.4 Moze li se lijeciti?
Da, vaskulitis se danas moze lijeciti, premda su neki sluCajevi i danas
veliki izazov. U vecini sluCajeva, moze se postic¢i remisija bolesti.

2.5 Koji su moguci nacini lijecenja?

Terapija za primarni hronicni vaskulitis je dugotrajna i komplicirana.
Glavni cilj je sto prije staviti bolest pod kontrolu (indukcijska terapija) uz
postizanje dugotrajne kontrole bolesti (terapija odrzavanja) te
nastojanje da se izbjegnu nuspojave lijekova. Terapija se odabire
individualno ovisno o godinama bolesnika i tezini bolesti.Terapija se
odabire individualno ovisno o godinama bolesnika i tezini bolesti.
Kombinacija imunosupresivnih lijekova kao Sto su ciklofosfamidl
glukokortikoidi najefikasnija je u indukciji remisije bolesti.

Lijekovi koji se inaCe upotrebljavaju u terapiji odrzavanja: azatioprin,
metotrexate, mycofenolat mofetil i niske doze prednizona. Kako bi se
potisnula imuloska reakcija i suprimirala upala mogu se upotrebljavati i
mnogi drugi lijekovi, koji se odabiru posebno za svakog bolesnika,
obi¢no nakon neuspjeha drugim uobic¢ajenim lijekovima. U obzir dolaze
bioloski lijekovi (npr. TNF inhibitori i rituximab), kolichin i talidomid.
Kod dugotrajne terapije glukokortikoidima potrebno je prevenirati
osteoporozu primjenom kalcija i vitamina D. Mogu se propisati i lijekovi
koji preveniraju zgrusavanje krvi (primjerice niske doze aspirina i
antikoagulansi), a u slucaju povisenog krvnog pritiska i lijekovi za
snizavanje pritiska.

Kako bi se poboljsala misi¢no-kostana funkcija, moze se primijeniti
fizikalna terapija. Takoder je dobrodosla i psiholoSka podrska kako bi se
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bolesnik i njegova porodica lakSe nosili sa stresom koji uzrokuje
hronicna bolest.

2.6 Sto je sa nekonvencionalnim i komplementarnim
lijeCenjem?

Postoje mnogi dodatni i alternativni oblici lijeCenja, Sto moze uzrokovati
zbunjenost bolesnika i ¢lanova njihove porodice. Pazljivo promislite o
rizicima i koristi koju nose sa sobom ovakvi oblici lijeCenja, bududi da od
njih ima malo dokazne koristi, a troskovi su veliki u smislu vremena,
opterecenja djeteta i novca. Ako zelite otkriti viSe o dodatnim i
alternativnim oblicima lijeCenja, raspravite to s vasim djecjim
reumatologom. Neki oblici lijeCenja mogu utjecati na koncenvionalne
lijekove. Vecina lijeCnika nece se protiviti alternativnim oblicima
lijeCenja ako se i dalje provodi lijeCenje koje su savjetovali. Vrlo je vazno
da se ne prestanu uzimati propisani lijekovi. Kada su lijekovi, poput
glukokortikoida, potrebni za drzanje bolesti pod kontrolom, prestanak
njihova uzimanja moze biti vrlo opasan, osobito ako je bolest joS uvijek
aktivna. Ako imate bilo kakve brige u vezi lijekova, molimo vas da
razgovarate s ljekarom vasSeg djeteta.

2.7 Kontrolni pregledi

Glavni razlog redovitih kontrola je redovita evaluacija aktivnosti bolesti,
ucCinkovitosti lijeCenja i pojave eventualnih nuspojava lijekova.
Ucestalost kontrolnih posjeta lijeCniku ovisi o tipu i tezini bolesti od koje
boluje vase dijete te o tipu lijekova koje uzima. U ranoj fazi bolesti
obicno je rijeC o kontrolnim pregledima u ambulanti, dok je u
komplikovanijim sluCajevima ¢esSce potreban prijem na bolnicko lije¢nje.
Kada se postigne kontrola bolesti, ovi posjeti uglavhom postanu manje
ucestali.

Postoji nekoliko nacina da se procijeni aktivnost bolesti kod vaskulitisa.
Biti ¢ete zamoljeni da prijavite bilo kakve promjene stanja vaseg
djeteta, a u nekim slucajevima i da kontroliSete urin uz pomo¢ trakica ili
da mijerite krvni pritisak. Detaljan klinicki pregled zajedno sa tegobama
vaseg djeteta Cine vazan dio evaluacije aktivnosti bolesti. Analiza krvi i
urina koriste se kako bi se utvrdila razina upalne aktivnosti, promjene u
funkciji organa i moguce nuspojave. Ovisno o tomu koji su organi
zahvaceni bolescu, kod vaseg djeteta mogu biti uCinjene i neke druge
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pretrage (radioloSka dijagnostika ili pregledi od strane razliCitih
specijalista).

2.8 Kako dugo ce bolest trajati?

Rijetki primarni vaskulitisi su dugotrajni, ponekad dozivotni. Mogu
poceti kao akutno, ponekad zivotno ugrozavajuce stanje koje
vremenom moze prijeci u hroni¢nu bolest niske aktivnosti.

2.9 Kakva je dugorocna prognoza bolesti?

Prognoza rijetkih primarnih vaskulitisa vrlo se razlikuje od bolesnika do
bolesnika. Ovisi ne samo o tipu i broju zahvacenih krvnih sudova i
organa, vec i o intervalu od pocetka bolesti do pocetka lijecCenja te
individualnom odgovoru na primijenjenu terapiju. Rizik ostecenja organa
je povezan sa trajanjem aktivne bolesti. Ostecenje vitalnih organa moze
imati dugoroc¢ne posljedice. Sa odgovaraju¢im lijecenjem, klinicka
remisija bolesti moze se posti¢i unutar prve godine. Remisija moze biti
dozivotna, ali obi¢no je potrebna dugorocna terapija odrzavanja. Periodi
remisije bolesti mogu biti naruseni relapsima bolesti koji mogu
zahtijevati intenzivnu terapiju. NelijeCena bolest ima relativno visok rizik
od smrti. Obzirom da je bolest rijetka, podaci o dugorocnoj prognozi i
smrtnosti su oskudni.
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