&5 &
{,{?‘ paediatric
] . . rheumatology
L] o european
X L society

https://printo.it/pediatric-rheumatology/LT/intro

Retas Jaunatvinis Pirminis Sisteminis Vaskulitas
Versija 2016

6. SU ANCA ASOCIJUOTI VASKULITAI: GRANULOMATOZE SU
POLIANGITU (WEGENERIO, GPA) IR MIKROSKOPINIS
POLIANGITAS (MPA)

6.1. Kokia tai liga?

Granulomatoze su poliangitu (GPA) yra Iétinis sisteminis vaskulitas,
daugiausia pazeidziantis virsutiniy kvépavimo taky (nosies ir sinusy) ir
apatiniy kvépavimo taky (plauciy), taip pat inksty smulkigsias
kraujagysles ir audinius. Terminas , granulomatoze" nurodo
mikroskopinius uzdegimg sukeliancius pazeidimus, suformuojancius
daugiasluoksnius mazgelius pacioje kraujagysléje ir aplink ja.
Mikroskopinis poliangitas (MPA) pazeidzia smulkesnes kraujagysles.
Abiejy ligy atvejais randama antikuny, vadinamy ANCA (Anti-Neutrophil
Cytoplasmic Antibody, antineutrofiliniai citoplazmos antikunai). Todel
Sios ligos vadinamos su ANCA asocijuotomis ligomis.

6.2. Kaip daznai susergama Sia liga? Ar vaikuy liga skiriasi nuo
suaugusiujy ligos?

GPA néra dazna liga, ypac vaikystéje. Jos daznis tik numanomas - per
metus liga galéty buati diagnozuojama tik vienam naujam pacientui is
vieno milijono vaiky. Daugiau kaip 97 procentai atvejy nustatyta baltuyjy
(kaukazieciy) populiacijoje. Abiejy lyCiy vaikai serga vienodai daznai, o
tarp suaugusiujy vyrai serga dazniau nei moterys.

6.3. Kokie pagrindiniai ligos simptomai?
Daugeliui pacienty liga pasireiskia sinusy pazeidimu, buklé nepageréja
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nuo skiriamy antibiotiky ar vaisty nuo slogos (dekongestanty). Taip pat
pazeidziama nosies pertvara, sukeliamas kraujavimas ir opéjimas, del to
nosis deformuojasi.

Kvépavimo taky uzdegimas, plintantis nuo balso stygy zemyn, gali
sukelti trachejos susiaurejimg, deél to pakinta balsas ir atsiranda
kvépavimo problemy. Jeigu uzdegiminiai mazgeliai formuojasi
plauciuose, gali vystytis pneumonija, pasireiskianti dusuliu, kosuliu ir
krutines skausmu.

Inkstai ligos pradzioje pazeidziami tik nedidelei daliai pacienty, taciau
Sis pazeidimas daznéja ligai progresuojant - tg rodo nukrypimai nuo
normos Slapimo tyrime, inksty funkcijos rodikliy pokyciai kraujo tyrime
ir hipertenzija. Uzdegimo apimtas audinys, esantis uz akiy obuoliy, ima
stumti juos | priekj (protruzija); vidurinéje ausyje jis sukelia letinj vidurinj
otitg. Pagrindiniai ligos simptomai - svorio kritimas, padidéjes
nuovargis, karsciavimas, naktinis prakaitavimas, jvairus odos / raumeny
ir skeleto sistemos pazeidimai.

Sergant MPA pazeidziamiausi organai yra inkstai ir plauciai.

6.4. Kaip Si liga diagnozuojama?

apatinius kvépavimo takus apéme uzdegiminiai pakitimai, lydimi inksty
ligos, kuriuos patvirtina Slapime atsirades kraujas ir baltymas, padidéje
inksty funkcijos rodikliai kraujyje (kreatininas, Slapalas).

Kraujo tyrimai paprastai parodo padidéjusius nespecifinius uzdegimo
zymenis (ENG, CRB) ir padidéjusj ANCA titrg. Diagnozei patikslinti
galima atlikti audiniy biopsija.

6.5. Kaip gydoma si liga?

Vaiky, serganciy GPA / MPA, gydymas paremtas gliukortikoidy ir
ciklofosfamido deriniu. Kiti imunine sistemg slopinantys vaistai, tokie
kaip rituksimabas, gali bati pasirenkami individualiai. Kai liga jau
tinkamai kontroliuojama, tesiamas palaikomasis gydymas, paprastai
azatioprinu, metotreksatu ar mikofenolato mofetiliu.

Papildomai gali bati skiriami antibiotikai (paprastai ilgo veikimo
kotrimoksazolis), taip pat vaistai, mazinantys kraujo spaudima,
veikiantys kraujo kreséjimg (aspirinas ar antikoaguliantai) ir
nuskausminamieji (nesteroidiniai vaistai nuo uzdegimo, NVNU).
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