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4. POLIARTERITISZ NODOZA

4.1 Mi ez?

A poliarteritisz nodéza (PAN) az érfalakat pusztité (nekrotizald)
vaszkulitisz egyik formaja, amely f6ként a k6zepes és kisméretd
artériakat érinti. A betegség szamos (,poli-") artéria - poliarteritisz -
érfalat érinti foltos eloszlasban. Az artéria falanak gyulladt részei
meggyengulnek, és a véraram nyomasa alatt kicsiny, csomészeri
Ureges tagulatok (aneurizmak) keletkeznek végig az artérian. Innen
ered a ,,noddza" elnevezés. A kutan (bdért érintd) poliarteritisz
els6sorban a bdrre és a vaz-izom rendszeri szovetre (néha az izmokra
és az izlletekre) terjed ki, a bels6 szervekre nem.

4.2 Milyen gyakori?

A PAN nagyon ritka gyermekkorban: az Uj esetek szama évente
hozzavetllegesen egy az egymilliébdl. A filkat és a lanyokat egyforman
érinti, és gyakoribb 9-11 éves kor kérnyékén. Gyermekeknél
streptococcus-fert6zéssel, sokkal kevésbé gyakran hepatitisz B vagy C
fert6zéssel is jarhat.

4.3 Mik a fo tinetei?

A leggyakoribb altaldnos (szisztémas) tlnetek: tartds laz, rossz
kozérzet, faradékonysag és testsulycsokkenés.

A helyi tinetek kulonb6z6ek lehetnek az érintett szervektdl fliggden. A
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szovet elégtelen vérellatasa fajdalmat okoz. A kiilénb6z6 helyeken
fellépd fajdalom tehat a PAN f4 tinete lehet. Gyermekeknél az
izmmokban és az izlletekben jelentkez6 fajdalom ugyanolyan gyakori
lehet, mint a hasi fajdalom, amely a belek vérellatasaért felelds artériak
érintettsége miatt Iép fel. Ha a betegség a heréket ellaté ereket érinti,
akkor a beteg fajdalmat érezhet a herezacskdéiban is. A bérbetegség
sokféle elvaltozast okozhat a kiilonb6z6 megjelenésd, fajdalommentes
kiutésektdl (pl. foltos kiUtés, Un. purpura, vagy lilds erezett bérkiutés,
un. livedo retikuldrisz) a fajdalmas bércsomédkig vagy akar fekélyekig,
illetve gangrénaig (a vérellatas teljes leallasa, ami a periférias terlletek,
koztlk az ujjak, labujjak, fulek vagy az orrhegy karosodasat okozza). A
vesék érintettsége vér- és fehérjevizelést és/vagy magas vérnyomast
(hiperténiat) okozhat. A betegség az idegrendszert is érintheti
kilonb6zd mértékben, és a gyermeknél gércsrohamok, szélltés (sztrok)
vagy egyéb idegrendszeri elvaltozasok Iéphetnek fel.

Egyes suUlyos esetekben a betegség nagyon gyorsan sulyosbodhat. A
laborvizsgalatok altalaban kimutatjak a vérben a gyulladas szembet(nd
jeleit, azaz a fehérvérsejtek szamanak emelkedését (leukocitdzis) és a
hemoglobin szintjének csOkkenését (anémia, vagyis vérszegénység).

4.4 Hogyan diagnosztizalhato?

A PAN diagnézisdanak megerd@sitéséhez a gyermekeknél ki kell zarni a
tartds laz egyéb lehetséges okait, példaul a fertézések jelenlétét. Ezt
kdvetden a diagndzist az tdmasztja ald, ha a gyermekeknél a tartds
|azra altalaban adott antimikrobialis kezelés ellenére a szisztémas és
helyi tinetek hosszu ideig fennmaradnak. A diagnézist az
érelvaltozasok képalkotd vizsgalattal (angiografiaval), illetve az érfal
gyulladdsanak szovetbiopszidval torténd kimutatdsaval igazoljak.

Az angiografia egy radioldgiai eljaras, amelynek soran a kézonséges
rontgenfelvételen nem lathaté ereket a kdzvetlenll a véraramba
fecskendezett kontrasztanyag segitségével lathatéva teszik. Ez a
modszer a hagyomanyos angiografia. Komputertomografiat (CT-
angiografiat) is végezhetnek.

4.5 Hogyan kezelik?
A gyermekkori PAN-t els6sorban még mindig kortikoszteroidokkal
kezelik. Ezeknek a gydégyszereknek az alkalmazasi modjat (gyakran
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kdzvetlenll a vénakba, amikor a betegség nagyon aktiv, késdbb
tabletta formajaban), a dézisat és a hasznalatuk id6tartamat
egyénenként hatarozzak meg a betegség kiterjedésének és
sulyossaganak korultekintd felmérése alapjan. Amikor a betegség a
bérre és a vaz-izom rendszerre korlatozdédik, akkor nem biztos, hogy
szUkség van az immunrendszer mikodését elnyomd egyéb
gyogyszerekre. Sulyos betegség és életfontossagu szervek érintettsége
esetén azonban a kezelést mar az elején ki kell egésziteni egyéb
gyogyszerekkel, altalaban ciklofoszfamiddal, a betegség kontrollaldsa
érdekében (Un. indukcids terapia). Amennyiben a betegség sulyos, és
nem reagal a kezelésre, egyéb gydgyszereket, kdztik bioldgiai szereket
is alkalmaznak néha, de ezeknek a hatasossagat a PAN kezelésében
még nem vizsgaltak hivatalosan.

Miutan a betegség aktivitasa csillapodik, azt fenntarté terapiaval,
altalaban azatioprinne, metotrexattal vagy mikofenolat-mofetillel
szoktak kontroll alatt tartani.

Egyéb, egyénenként meghatarozott gydgyszeres kezelések példaul:
penicillin (streptococcus-fertézés utan jelentkez6 betegség esetén),
értagitok, vérnyomascsokkentdk, véralvadasgatldk (aszpirin vagy
antikoagulansok), fajdalomcsillapiték (nem szteroid
gyulladascsokkentdk, Un. NSAID szerek).
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