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7. PRIMER KOZPONTI IDEGRENDSZERI ANGIITISZ

7.1 Mi ez?

A gyermekkori primer kozponti idegrendszeri angiitisz (PACNS) egy
gyulladasos agybetegség, amely az agy és/vagy a gerincagy kis és
kdzepes méretl ereit tamadja meg. A kivalté ok nem ismert, noha
egyes gyermekeknél a korabbi varicella-fert6zés (baranyhimlg) fokozza
a gyanut, hogy fert6zés altal kivaltott gyulladasos folyamatrél van szé.

7.2 Milyen gyakori?
Ez egy nagyon ritka betegség.

7.3 Mik a f6 tunetei?

A betegség nagyon hirtelen alakulhat ki az egyik oldalon a végtagok
egyoldali mozgdaszavara (bénulasa), nehezen kontrollalhaté
gorcsrohamok vagy sulyos fejfajas formajaban. Egyes esetekben
kiterjedtebb neuroldgiai vagy pszicholégiai tunetek, példaul
hangulatingadozasok és viselkedészavarok jelentkezhetnek. Altaldban
nem lép fel l[dzat és a gyulladdsos markerek vérszintjének emelkedését
okozd szisztémas gyulladas.

7.4 Hogyan diagnosztizalhaté?
A vérvizsgalatok és az agy-gerincvel6i folyadék elemzése nem
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specifikus, foként az egyéb, neuroldgiai tinetekkel jard kérképek,
példaul a fertézések, az egyéb, nem fert6z4 gyulladasos
agybetegségek, illetve a véralvadasi rendellenességek kizarasara
iranyulnak. A f6 diagnosztikai vizsgalatok az agyrdl vagy a gerincagyrol
készitett felvételek. Gyakran végeznek magnesrezonancias angiografiat
(MRA-t) és/vagy hagyomanyos angiografiat (rontgenvizsgalatot) a
kdzepes és nagy artériak érintettségének kimutatasara. A betegség
alakuldsanak értékeléséhez ismételt vizsgalatokra van szlkség.
Amennyiben a gyermeknél az ismeretlen eredetld agyi elvaltozasok
progresszidja figyelhetd meg, de az artériak érintettsége nem
mutathaté ki, akkor a kis erek érintettségére kell gyanakodni. Ezt
agybiopszidval lehet minden kétséget kizaréan igazolni.

7.5 Hogyan kezelik?

A varicella-fert6zés utan fellépd betegség esetén rovid ideig (kb. 3
hénapig) adott kortikoszteroidokkal a betegség el6rehaladasa altaldban
megfékezhetd. Adott esetben virus elleni gyogyszert (aciklovirt) is fel
lehet irni. El6fordulhat, hogy erre a kortikoszteroid-kezelésre csak az
angiografia szerint pozitiv, nem progredialé (fokoz6dd) betegség esetén
van szukség. Ha a betegség progredial (azaz az agyi elvaltozasok
sulyosbodnak), akkor intenziv immunszuppressziv gyégyszeres kezelés
elengedhetetlen a tovabbi agykarosodas megel6zése érdekében. A
betegség kezdeti, akut szakaszaban leginkabb ciklofoszfamidot
alkalmaznak, amit fenntarté kezelés (pl. azatioprin, mikofenolat-mofetil)
kovet. A kezelést ki kell egésziteni a vérrogképzdédést befolyasolé
szerekkel (aszpirin vagy véralvadasgatlok).
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