&

\F\-lf
Q{'? paediatric
[ ] . . rheumatology
] X europaan
X E society

www.printo.it/pediatric-rheumatology/HU/intro

Ritka Gyermekkori Elsodleges Szisztémas
Vaszkulitisz
Verzi6 2016

2. DIAGNOZIS ES TERAPIA

2.1 A vaszkulitisz tipusai és osztalyozasa

A gyermekkori vaszkulitiszt az érintett vérér nagysaga alapjan
osztalyozzak. A nagy ereket érintd vaszkulitisz, mint példaul a Takayasu-
arteritisz, az aortat és annak fébb agait tamadja meg. A kbzepes
nagysagu ereket érintd vaszkulitisz jellemzben a vesét, a beleket, az
agyat, illetve a szivet ellatd artériakra terjed ki (ilyen példaul a
poliarteritisz noddza vagy a Kawasaki-kér). A kis ereket érintd
vaszkulitisz a kisebb ereket érinti, beleértve a hajszalereket is (pl.
Henoch-Schonlein-purpura, Wegener-granulomatézis, Churg-Strauss-
szindréma, a bort érintd leukocitoklasztikus vaszkulitisz, mikroszkopikus
poliangiitisz).

2.2 Mik a f6 tunetei?

A betegség tlnetei a gyulladt erek 6ssz-szamatdl (nagy kiterjedésl
vagy csak néhany teruletet érintd) és helylktdl (életfontossagu szervek,
példaul az agy vagy sziv, illetve a bér vagy az izom), valamint a
vérellatas karosodasanak fokatdl figg. Ennek megfeleléen a véraramlas
csOkkenése lehet atmeneti, kismértékd, de akar teljesen is elzarédhat,
aminek kdvetkeztében oxigén és tapanyagok nélkll maradt szOvetben
elvaltozasok keletkezhetnek. Mindez végil a szovet karosodasahoz,
majd hegesedéséhez vezethet. A szovetkarosodas mértéke jelzi a
szovet, illetve szerv rendellenes mikodésének fokat. A jellegzetes
tinetek leirdsa alabb olvashatd az egyes betegségekrdél sz6lé

1/5



pontokban.

2.3 Hogyan diagnosztizalhato?

A vaszkulitisz diagnosztizaldsa altalaban nem koénnyd. A tinetei
hasonlitanak egyéb kulonféle, gyakoribb gyermekbetegségekéhez. A
diagndzis a klinikai tinetek szakértdi értékelésén, valamint vér- és
vizeletvizsgalatok, illetve képalkoté vizsgalatok (pl. ultrahangvizsgalat,
rontgen, CT- és MRI-felvétel, angiografia) eredményein alapul. Adott
esetben a diagnodzist az érintett, leginkabb hozzaférhetd szévetekbdl
vagy szervekbdl vett biopszias mintak vizsgalataval igazoljak. Mivel a
betegség ritka, gyakran el6fordul, hogy a beteget
gyermekreumatoldgiai osztalyt mikodtetd, valamint egyéb
gyermekgyogyaszati szakteruleteket is lefedd és a képalkotd
eljardasokban jartas személyzetet foglalkoztaté egészségugyi
intézménybe kell beutalni.

2.4 Kezelheto6-e?

A vaszkulitisz manapsag mar gyégyithaté, bar néhany bonyolultabb
eset kezelése igazi kihivast jelent. A megfelel6 kezelésben részesiilt
betegek tobbségénél elérhetd a betegség kontrollalasa (atmeneti
megnyugvasa).

2.5 Milyen kezelések léteznek?

Az els6dleges krénikus vaszkulitisz kezelése hosszu tavu, 6sszetett
folyamat. A kezelés f6 célja az, hogy a betegséget a lehet6
leghamarabb ellendrzés ald vonjak (Un. indukcids terépia) és ezt hosszU
tavon fenntartsak a nemkivanatos gyégyszermellékhatasok elkerilése
mellett. A kezelést szigorian egyénenként, a beteg életkora és a
betegség sulyossagi foka alapjan hatarozzak meg.

Az immunszuppressziv gyogyszerekkel, példaul ciklofoszfamiddal,
kortikoszteroidokkal kombinalt kezelés bizonyult a leghatdsosabbnak a
betegség remisszidjanak kivaltdsa szempontjabdl.

Fenntartd terdpia céljabdél rendszeresen hasznalt gydgyszerek példaul:
azatioprin, metotrexat, mikofenolat-mofetil és kis ddzisu prednizolon.
Sok mas hatdéanyag is alkalmazhaté az aktivalédott immunrendszer
fékezésére és a gyulladas leklzdésére. A gydgyszereket szigordan

2/5



egyéni alapon valasztjak ki altalaban azutan, hogy mas, gyakrabban
hasznalt szerek nem hoznak eredményt. Ké6zéjuk tartoznak a legujabb
bioldgiai szerek (pl. TNF-gatldk és rituximab), a kolhicin és a talidomid.
A hosszu tavu kortikoszteroid-terapia soran fellép6 oszteoporézist
(csontritkulast) megfeleld kalcium- és D-vitamin-bevitellel kell
megelbzni. A véralvadast befolyasold gydégyszereket (pl. kis dbzisu
aszpirint vagy alvadasgatlokat), valamint a vérnyomas emelkedése
esetén vérnyomascsokkentd szereket lehet felirni.

A vaz-izom rendszer javitdsa érdekében fizioterdpiara lehet szlikség, a
betegnek és csaladjanak nyujtott lelki és szocialis tamogatas pedig
segit megbirkdzni a kréonikus betegségek okozta stresszel és terhekkel.

2.6 Mi a helyzet a nem konvenciondlis (nem szokvanyos),
illetve kiegészité terapiakkal?

Szamos kiegészitd és alternativ terapia létezik, ami 0sszezavarhatja a
betegeket és csalddtagjaikat. Kortltekintéen gondolja at e terapiak
kiprébalasanak kockazatait és eldnyeit, mivel a j6tékony hatas nem
kell6en igazolt, és ezek a kezelések megterhel6k lehetnek idében,
anyagilag és a gyermek szdmara is. Ha kiegészitd vagy alternativ
terapiakat szeretne kiprébalni, érdemes megbeszélni ezeket a
lehetdségeket a gyermekreumatoldégussal. Bizonyos terapiak és a
hagyomanyos gyogyszerek ké6zott kdlcsonhatasok Iéphetnek fel. A
legtdbb orvosnak nincs ellenvetése a kiegészitd terapiakkal szemben,
feltéve ha tovabbra is kovetik a szakmai tanacsaikat. Nagyon fontos,
hogy nem szabad abbahagyni az orvos altal felirt gyégyszerek
szedését. Amennyiben bizonyos gydgyszerek, mint példaul
kortikoszteroidok szilkségesek a betegség ellendrzés alatt tartasahoz,
nagyon veszélyes lehet hirtelen lealini ezekkel, amig a betegség még
aktiv. Ha barmilyen aggalya van a gyégyszerekkel kapcsolatosan,
beszélje meg gyermeke kezelborvosaval.

2.7 Kontrollvizsgalatok

A rendszeres kontrollvizsgalatok célja a betegség aktivitasanak
felmérése, valamint a kezelés hatdsossaganak és lehetséges
mellékhatasainak ellenérzése annak érdekében, hogy a gyermek
szamara az a lehet6 leghasznosabb legyen. A kontrollvizsgalatok
gyakorisaga és tipusa a betegség formajatol és sllyossagatél, valamint
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az alkalmazott gyégyszerektdl fligg. A betegség korai szakaszaban
jellemzden jarébeteg-vizitekre kerul sor, mig a bonyolultabb esetekben
gyakoribb lehet a kérhazi fekvbeteg-kezelés. Ezek a vizitek altaldban
ritkulnak, miutan a betegséget sikerdl csillapitani.

A vaszkulitisz aktivitasanak értékelésére tobbféle médon kertlhet sor. A
szuloének jelentenie kell a gyermek allapotaban esetlegesen
bekdvetkezett valtozasokat, és bizonyos esetekben nyomon kell
kdvetnie a tesztcsikos vizeletvizsgalatainak, illetve a
vérnyomasmeéréseinek az eredményeit. A betegség aktivitdsanak
értékelése soran fontos a részletes klinikai allapotfelmérés és a
gyermek panaszainak kivizsgalasa. A gyulladas mértékét, a szervek
mukodésében bekovetkezett valtozasokat és a lehetséges
gyogyszermellékhatdsokat vér- és vizeletvizsgalatokkal mutatjak ki. Az
egyes belsd szervek érintettsége alapjan a kuloénbozo terlletek
specialistai egyéb vizsgalatokat is végezhetnek, beleértve a képalkotd
vizsgalatokat is.

2.8 Mennyi ideig tart a betegség?

A ritka els6dleges vaszkulitiszek hosszan tartd, néha a paciensek élete
végéig fennallé betegségek. Akut, gyakran sulyos vagy életveszélyes
betegségekként jelentkezhetnek, majd elhizédé, alacsonyabb
sulyossagi foku betegséggé valhatnak.

2.9 Hogyan alakul hosszu tavon a betegség (milyen a
prognozisa)?

A ritka elsddleges vaszkulitiszek prognézisa nagymértékben esetfliggo.
Nem csupdn az erek és a szervek érintettségének tipusatol és
mértékétdl fligg, hanem a betegség kialakulasa és a kezelés kezdete
k6zott eltelt id6 hosszatdl, valamint a terdpiara adott egyéni valasztdl
is. A szervi karosodas kockazata a betegség aktiv szakaszanak
hosszatol fligg. Az életfontossagu szervek karosodasanak életre sz6l6
kovetkezményei lehetnek. Megfeleld kezeléssel klinikai remisszid
(enyhuUlés) gyakran az els6 éven belll elérhetd. Ez a remisszié a beteg
élete végéig fennallhat, de sok esetben hosszu tavu fenntarté terapiara
van szukség. A remisszios idészakokat megszakithatja a betegség
kidjuldsa, amely intenzivebb terapiat igényel. Kezeletlen betegség
esetén viszonylag magas a halalozas kockazata. Ritka el6fordulasabdl
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fakaddan a betegség hosszu tavu alakulasara és a haldlozasi aranyra
vonatkozdan kevés pontos adat all rendelkezésre.
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