.‘qlf &
Q{'? paediatric
[ ] . . rheumatology
] X europaan
X E society

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

Retas Jaunatvinis Pirminis Sisteminis Vaskulitas
Versija 2016

1. KAS YRA VASKULITAS?

1.1. Kokia tai liga?

Vaskulitas yra kraujagysliy sieneliy uzdegimas. Terminas ,,pirminis"
reiSkia, kad kraujagysliy sienelés pazeidziamos nesant kity ligy
pozymiy. Vaskulity klasifikacija paremta pazeisty kraujagysliy dydziu ir
tipu. Vaskulity formy yra daug, varijuojanciy nuo lengvy iki sukelianciy
pavojy gyvybei. Terminas ,retas" reiskia, kad Si ligy grupé vaikystéje
nebudinga.

1.2. Kaip daznai susergama Sia liga?

Kai kurie iS Uminiy pirminiy vaskulity yra gana dazni vaiky amziuje
(pavyzdziui, Henocho-Schoenleino purpura ir Kawasaki liga), o kiti,
aptariami toliau, yra reti ir tikslus jy daznis nezinomas. Kartais tévai
néra girdéje termino , vaskulitas", iki kol vaikui diagnozuojama liga.
Henocho-Schoenleino purpura ir Kawasaki liga aptariamos kituose
skyriuose.

1.3. Kokios Sios ligos priezastys? Ar Si liga paveldima? Ar ji
uzkreciama? Ar yra buduy jos iSvengti?

Pirminiai vaskulitai paprastai nera paveldimi. Dauguma atvejy pacientas
yra vienintelis Seimoje sergantis tokia liga ir mazai tikétina, kad seserys
ar broliai susirgs ta pacia liga. Labiausiai tikétina, kad ligg sukelia
skirtingy veiksniy derinys. Manoma, kad ligos vystymasi lemia jvairus
genai, infekcijos (veikiancios kaip uzvedamasis mechanizmas) ir
aplinkos veiksniai.

1/15



Si liga néra infekciné, negalima nuo jos apsisaugoti ar jg iSgydyti.
Taciau vaskulitas gali bati kontroliuojamas - pasiekiama remisija
(busena, kai liga néra aktyvi, jos pozymiai ir simptomai pranyksta).

1.4. Kas nutinka kraujagyslei, sergant vaskulitu?

Imuniné sistema ima veikti kraujagysles sienele - sukelia paburkima ir
strukturos irima. Kadangi sutrikdomas kraujo tekejimas, pazeistoje
kraujagysléje gali formuotis kraujo kresuliai. Kraujagyslés sienelés gali
ne tik patinti, bet ir susiauréti ir uzsikimsti (okliuzija).

| kraujotakg patenkancios uzdegimo lgstelés kaupiasi kraujagyslés
sieneléje, taip dar labiau pazeisdamos kraujagysle ir aplink esancius
audinius. Tq parodo audiniy biopsija.

Kraujagyslés sienelé tampa nesandari, todeél skystis iS kraujagyslés
patenka | aplinkinius audinius ir sukelia patinimga. Todéel atsiranda
jvairaus pobudzio bérimy ir odos pakitimy, budingy Siai ligy grupei.
Audiniy pazeidimus sukelia tai, kad per susiauréjusig ar uzsikimsusia
kraujagysle prateka maziau kraujo, o retesniais atvejais ji gali trukti ir
pradéti kraujuoti. Kraujagysliy, apripinanciy gyvybinius organus, tokius
kaip smegenys, inkstai, plauciai ar Sirdis, pazeidimai gali sukelti rimty
sutrikimy. ISplitusio (sisteminio) vaskulito atveju kartu iSskiriamos
uzdegimo molekulés, kurios sukelia tokius simptomus kaip
karsCiavimas, bendras negalavimas; uzdegimas patvirtinamas
laboratoriniais tyrimais, kurie rodo eritrocity nusédimo greicio (ENG) ir C
reaktyviojo baltymo (CRB) pokycius. Didesniy arterijy pakitimai
aptinkami angiografijos tyrimo metu (radiologinis tyrimas, kuris leidzia
pamatyti kraujagysles).

2. LIGOS NUSTATYMAS IR GYDYMAS

2.1. Kokie yra vaskulitu tipai? Kaip vaskulitai klasifikuojami?
Vaiky vaskulity klasifikacija remiasi kraujagysliy dydziu. Stambiyjy
kraujagysliy vaskulitas, toks kaip Takayasu arteritas, pazeidzia aortg ir
jos didzigsias Sakas. Vidutiniy kraujagysliy vaskulitas pazeidzia arterijas,
maitinancias inkstus, zarnas, smegenis ar Sirdj (mazginis poliarteritas,
Kawasaki liga). Smulkiyjy kraujagysliy liga apima ir kapiliarus
(Henocho-Schoenleino purpura, granulomatoze su poliangitu,
Churgo-Strausso sindromas, leukocitoklastinis odos vaskulitas,
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mikroskopinis poliangitas).

2.2. Kokie pagrindiniai ligos simptomai?

Ligos simptomai priklauso nuo pazeisty kraujagysliy skaiciaus (ar
vaskulitas yra isplites, ar apémes tik kelias vietas), nuo to, kokius
organus jos aprupina (ar tai gyvybiniai organai, tokie kaip smegenys ir
Sirdis, ar oda ir raumenys), ir nuo kraujotakos sutrikimo. Gali buti
diagnozuojamas tiek praeinantis nedidelis kraujotakos sutrikdymas, tiek
visiSkas nepraeinamumas (okliuzija), del kurio audiniams ima trukti
deguonies ir maistiniy medziagy. Tai galiausiai salygoja audinio zuvimg
ir randéjimg. Nuo to, kiek pazeisti audiniai, priklauso audiniy ar organy
funkcijy sutrikimai. Atitinkamo tipo vaskulitui budingi simptomai
pateikiami toliau.

2.3. Kaip Si liga diagnozuojama?

Diagnozuoti vaskulitag néra lengva. Simptomai panasus | daugelio kity
dazniau pasitaikanciy vaiky ligy simptomus. Liga nustatoma pagal
klinikinius simptomus, kartu remiantis kraujo, Slapimo ir vaizdo tyrimais
(pavyzdziui, ultragarsu, rentgenograma, kompiuterine tomografija,
magnetinio rezonanso tomografija, angiografija). Kai kuriais atvejais
diagnozeé patvirtinama atliekant lengviausiai pasiekiamy pazeisty
audiniy ar organy biopsijg. Kadangi Si liga reta, vaikag reikéty nusiysti |
tok] centrg, kuriame konsultuoja vaiky reumatologas, kiti vaiky ligy
gydytojai ir vaizdo tyrimy specialistai.

2.4. Ar Sia liga galima gydyti?

Taip, vaskulitas gali buti gydomas, nors buna itin sudétingy ir labai
sunkiai gydomuy ligos atvejy. Paskyrus tinkama gydymg, daugeliui
pacienty liga gali pasiekti remisija.

2.5. Kaip gydoma Si liga?

Pirminio létinio vaskulito gydymas yra ilgas ir kompleksinis. Pagrindinis
gydymo tikslas - kuo ankscCiau pradéti kontroliuoti ligg (pradinis
gydymas) ir véliau islaikyti ilgalaike kontrole (palaikomasis gydymas),
kartu siekiant iSvengti nereikalingy vaisty Salutinio poveikio. Gydymas
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parenkamas grieztai pagal paciento amziy ir ligos sunkuma.

[rodyta, kad gydymas gliukokortikoidy ir imunosupresanty, tokiy kaip
ciklofosfamidas, deriniu yra efektyviausias gydymo budas, leidziantis
pasiekti remisijg.

Pagrindiniai palaikomajam gydymui skiriami vaistai: azatioprinas,
metotreksatas, mikofenolato mofetilis ir mazomis dozémis
prednizolonas. Uzdegimui mazinti ir suaktyvintai imuninei sistemai
slopinti naudojami ir kiti vaistai. Jie parenkami tiksliai pagal individualius
ligos pozymius ir tik tada, kai kiti bendrieji vaistai neveikia: tuo atveju
skiriami naujausi biologiniai vaistai (pavyzdziui, TNF inhibitoriai ir
rituksimabas), kolchicinas ir talidomidas.

Taikant ilgalaikj gydyma gliukokortikoidais, papildomai reikety skirti
kalcio ir vitamino D, siekiant iSvengti osteoporozes. Gali bati skiriami
kraujo kreséjimg veikiantys vaistai (aspirinas (mazomis dozémis) arba
antikoaguliantai), jeigu padidéjes kraujospudis - spaudimg mazinantys
vaistai.

Raumeny ir skeleto funkcijai gerinti tinka fizioterapija. Be to, labai
naudinga psichologiné ir socialiné pagalba pacientui ir Seimai, kad jie
lengviau susitvarkyty su stresu ir sunkumais, kylanciais sergant létine
liga.

2.6. Ar gali padéti netradiciniai gydymo metodai?

Siuo metu galima rinktis i$ daugybés netradicinio gydymo baduy, ir &i
jvairove gali trikdyti pacientg ir jo Seimg. Bltina gerai apsvarstyti rizikg
ir nauda, juolab kad alternatyvaus gydymo veiksmingumas nejrodytas.
Netradiciniai metodai gali pareikalauti daug laiko ir pinigy, o vaikui
sudaryti psichologine nastg. Jeigu vis délto norite iSbandyti netradicinius
gydymo budus, butinai aptarkite juos su vaiky reumatologu. Kai kurie
metodai gali tureti jtakos vaisty veikimui. Dauguma gydytojy neturety
priestarauti, jeigu ir toliau bus klausoma jy patarimy. Labai svarbu
nenustoti vartoti vaisty, skirty gydymui. Kai vaistai, tokie kaip
gliukokortikoidai, reikalingi ligai kontroliuoti, gali bati labai pavojinga
nustoti juos vartoti, kol liga vis dar aktyvi. Visus su gydymu susijusius
klausimus butina aptarti su vaiko gydytoju.

2.7. Sveikatos patikrinimai
Siekiant didziausios naudos vaikui, butina sekti ligos eiga - jvertinti jos
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aktyvumag, gydymo veiksmingumg ir galimg Salutinj poveikj.
Pakartotiniy vizity daznis ir pobudis priklauso nuo ligos tipo ir sunkumo,
taip pat vartojamy vaisty. Ankstyvosiose ligos stadijose jprasta teikti
ambulatorines konsultacijas, sunkiais atvejais dazniau hospitalizuojama.
Kai liga visiSkai kontroliuojama, vizitai pas gydytojg tampa retesni.
Vaskulito aktyvumas nustatomas keliais budais. Gydytojui paprasius
pranesti apie kiekvieng vaiko buklés pasikeitimg, kai kuriais atvejais
teks atlikti Slapimo testg ar iSmatuoti kraujo spaudimg. Nuodugniai
iStyres vaika ir iSanalizaves jo skundus, gydytojas gali spresti dél
vaskulito aktyvumo. Kraujo ir Slapimo tyrimai atliekami siekiant jvertinti
uzdegimag, organy funkcijy pokycius ir galimg vaisty salutinj poveiki.
Atsizvelgiant | organy pazeidimus, gali buti atliekami kiti jvairiy
specialisty paskirti tyrimai, taip pat gali prireikti vaizdo tyrimy.

2.8. Kiek liga tesiasi?

Retai pasitaikantys pirminiai vaskulitai yra ilgai besitesiantys, kartais
trunkantys visg gyvenimag. Prasidéje umiai, jie daznai sukelia sunkig ar
net net pavojinga gyvybei organizmo bukle ir véliau pereina | létine
mazo aktyvumo liga.

2.9. Kokia ilgalaikeé ligos prognozeée?

Pirminiy vaskulity prognozé yra labai individuali. Ji priklauso ne tik nuo
pazeisty kraujagysliy tipo, ligos isplitimo ir organy pazeidimy, bet ir nuo
to, koks laikotarpis nuo ligos pasireiskimo iki gydymo pradzios, ir
organizmo atsako j gydyma. Organy pazeidimo rizika susijusi su
aktyvios ligos trukme. Gyvybiniy organy pazeidimas gali turéti ilgalaikiy
pasekmiy. Paskyrus atitinkamg gydyma, klinikine remisija gali buti
pasiekiama per pirmuosius metus. Remisija gali trukti visg gyvenima,
bet daznai reikalingas ir ilgalaikis palaikomasis gydymas. Ramia ligos
remisijos faze gali pertraukti staigus paumejimas, tada prireikia
intensyvesnio gydymo. Negydoma liga kelia didele mirties rizika.
Kadangi Si liga reta, tiksliy duomeny apie ilgalaikj ligos vystymasi ir
mirtinguma néra.

3. KASDIENIS GYVENIMAS
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3.1. Kaip liga paveikia vaiko ir jo Seimos kasdienybe?

Vaikui susirgus, pacioje pradzioje, kol vaikas blogai jauciasi ir diagnoze
dar nepatvirtinta, paprastai daug streso patiria visa seima.

Turedami daugiau ziniy apie ligg ir jos gydyma, tévai ir vaikas lengviau
susitaiko su butinybe atlikti gana nemalonias apziuros ir gydomasias
proceduras, daznais lankytis ligonineje. Pradejus ligg tinkamai
kontroliuoti, vaiko gyvenimas namuose ir mokykloje grjzta j jprastines
vézes.

3.2. Ar vaikas gali lankyti mokykla?

Jeigu liga jau kontroliuojama, pacientai skatinami grjzti i mokykla, kai tik
gali. Labai svarbu informuoti mokyklg apie vaiko bukle, kad | tai buty
atsizvelgiama.

3.3. Ar vaikas gali sportuoti?

Vaikai skatinami uzsiimti savo mégstama sportine veikla, kai tik
pasiekiama ligos remisija.

Rekomendacijos gali skirtis, atsizvelgiant | organy funkcijy pazeidimus,
taip pat ir raumeny, sgnariy, kauly bukle, kuri gali pasikeisti po
ilgalaikio gliukokortikoidy vartojimo..

3.4. Kokia mityba rekomenduojama?

Nejrodyta, kad speciali mityba gali tureti jtakos ligos eigai. Auganciam
vaikui rekomenduojamas sveikas, subalansuotas maistas, turintis
pakankama baltymuy, kalcio ir vitaminy kiekj. Pacientai, gydomi
kortikosteroidais, turéty vengti saldziy, riebiy ar suriy produkty, kad
Salutinis kortikosteroidy poveikis buty kuo mazesnis.

3.5. Ar klimatas turi itakos ligos eigai?

Néra jrodymuy, kad klimatas galéty paveikti ligos eiga. Jeigu sutrikusi
kraujotaka (vaskulitas pazeides ranky ir kojy pirstus), zema aplinkos
temperatura gali pabloginti simptomus.

3.6. Kokios infekcijos pavojingos? Ar galima vaika skiepyti?
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Kai kurios infekcijos pacientams, gydomiems imunosupresantais, gali
sukelti rimtesniy pasekmiy. Pacientas, kontaktaves su serganciais
véjaraupiais ar pusleline asmenimis, privalo kreiptis | gydytoja, kad Sis
skirty antivirusiniy vaisty ir (ar) specifinj antivirusinj imunoglobuling.
Gydomiems vaikams jprasty infekcijy rizika gali buti kiek didesne. Juos
taip pat gali paveikti infekcijos, kurioms Zzmones, turintys gerai
funkcionuojancig imunine sistema, paprastai atsparus. Kartais ilga laikg
skiriami antibiotikai (kotrimoksazolis), apsaugantys nuo plauciy
infekcijos sukeéléjos Pneumocystis bakterijos, kuri gali sukelti gyvybei
pavojingy komplikacijy pacientams, gydomiems imunitetg slopinanciais
vaistais.

Gyvosios vakcinos (parotito, tymy, raudonukes, poliomielito,
tuberkuliozés) turety buti atidetos pacientams, gydomiems imunitetg
slopinanciais vaistais.

3.7. Lytinis gyvenimas, néstumas ir kontracepcija

Seksualiai aktyviems paaugliams apsaugos nuo néstumo priemonés
labai svarbios, kadangi dauguma vaisty gali pakenkti vaisiui. Kai kurie
citotoksiniai vaistai (daugiausia ciklofosfamidas) gali sumazinti paciento
galimybe susilaukti vaiky (vaisinguma). Tai priklauso nuo suminés
(kumuliacinés) vaisto dozés, gautos gydymo laikotarpiu (ne taip svarbu,
kai gydomi vaikai ar paaugliai).

4. MAZGINIS POLIARTERITAS

4.1. Kokia tai liga?

Mazginis poliarteritas (MP) - tam tikros formos vaskulitas, griaunantis
(nekrotizuojantis) kraujagysliy sieneles, pazeidziantis daug (,,poli-")
vidutiniy ir smulkiujy arterijy. Kraujagysliy sienelés pazeidziamos
netolygiai. Jos tampa vis silpnesnés; veikiamos kraujo spaudimo iSilgai
arterijos formuojasi mazos mazgineés aneurizmos (isS to kilo terminas
»mazginis"). Odos poliarteritas daugiausia pazeidzia odos / raumeny ir
skeleto sistemos audinius (kartais taip pat ir raumenis, sgnarius), bet ne
vidaus organus.

4.2. Kaip daznai susergama Sia liga?
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MP yra labai retas vaikystéje (vos keli nauji atvejai per metus vienam
milijonui Zzmoniy). Liga serga vienodai daznai berniukai ir mergaités. MP
budingesnis 9-11 mety vaikams. Vaiky susirgimas MP gali buti susijes
su streptokokine infekcija, daug reciau - su hepatitu B ar C.

4.3. Kokie pagrindiniai ligos simptomai?

Pagrindiniai bendri (sudedamieji) simptomai - uzsiteses karsciavimas,
nuovargis, bendras negalavimas ir svorio kritimas.

Simptomy buna jvairiy, jie priklauso nuo pazeisty organy.
Nepakankamas kraujo pritekéjimas | audinius sukelia skausma. Taigi
skausmas jvairiose kuno vietose gali buti pagrindinis MP simptomas.
Vaikai gali justi raumeny, sgnariy skausmus, toks pat daznas ir pilvo
skausmas, kurj sukelia zarnas aprupinanciy arterijy pazeidimas. Jeigu
pazeistos kraujagyslés, kraujg tiekiancios j séklides, ima skaudéti
kapselj. Odos pazeidimas gali buti labai jvairus - nuo neskausmingo
jvairaus pobudzio bérimo (margas bérimas, vadinamoji purpura, arba
rausvas odos démetumas, livedo reticularis) iki skausmingy mazgu, opy
ir net gangrenos (kai kraujas visiSkai nebetiekiamas | periferinius
audinius, jskaitant ranky, kojy pirstus, ausis ar nosies galiukg). Inksty
pazeidimg rodo kraujas ir baltymas Slapime ir (ar) padidéjes
kraujospudis (hipertenzija). Nervy sistemos pazeidimus rodo tokie
simptomai kaip vaikui prasideéje traukuliai, insultas ar kiti neurologiniai
pakitimai.

Kai kuriais sudetingais atvejais buklé gali labai greitai pablogéti.
Laboratoriniai kraujo tyrimai paprastai rodo ryskius uzdegimo zymenis -
didelj baltujy kraujo ktneliy kiekj (leukocitozé) ir mazg hemoglobino
kiekj (anemija).

4.4. Kaip si liga diagnozuojama?

MP diagnozei nustatyti turi bati atmestos kitos nuolatinio karsciavimo
priezastys, tokios kaip infekcija. Tuomet diagnozé remiasi sisteminiais ir
lokalizuotais ligos pozymiais, kurie iSlieka nepaisant antimikrobinio
gydymo, skiriamo nuolat karsciuojanciam vaikui. Ligos diagnoze
patvirtina angiografijos tyrimas arba audiniy biopsija, parodantys
matomus kraujagysliy sieneliy pazeidimy pozymius.

Atliekant angiografijos tyrima, jprastoje rentgeno nuotraukoje
nematomos kraujagyslées yra vizualizuojamos (padaromos matomos)

8/15



suleidus kontrastine medziaga tiesiogiai j kraujotakos sistema. Sis
radiologinis metodas vadinamas konvencine angiografija. Be to, gali
buti naudojama ir kompiuterine tomografija (KT angiografija).

4.5. Kaip gydoma Ssi liga?

Vaikai, sergantys MP, gydomi daugiausia gliukokortikoidais. Vaisty
vartojimo budas (kai liga aktyvi, daznai skiriami leidziamieji | vena
vaistai, veliau - tabletés), dozé ir gydymo trukme nustatomi
individualiai, atsizvelgiant j ligos iSplitimg ir sunkuma. Kai pazeista tik
oda / raumeny ir skeleto sistema, kity imuniteta slopinanciy vaisty gali
neprireikti. Jeigu ligos eiga sunki ir pazeisti gyvybiskai svarbus organai,
kuo anksciau reikia pradéti papildomg gydyma - ligai kontroliuoti
paprastai skiriamas ciklofosfamidas (pradinis gydymas). Jeigu liga sunki
ir nepasiduoda gydymui, gali bati skiriami kiti vaistai, pavyzdziui,
biologiniai, bet jy veiksmingumas gydant MP néra iki galo istirtas.
Nuslopinus ligos aktyvuma ir siekiant jg toliau kontroliuoti, skiriamas
palaikomasis gydymas, paprastai azatioprinu, metotreksatu ar
mikofenolato mofetiliu.

Gali buti rekomenduojamas individualus papildomas gydymas -
paskiriamas penicilinas (postreptokokinei ligai gydyti), kraujagysles
pleCiantys (vazodilatatoriai), kraujospudj mazinantys, kraujo kreséjima
veikiantys (aspirinas ar antikoaguliantai), nuskausminamieji vaistai
(nesteroidiniai vaistai nuo uzdegimo, NVNU).

5. TAKAYASU ARTERITAS

5.1. Kokia tai liga?

Takayasu arteritas (TA) pazeidzia didzigsias arterijas, daugiausia aortg
ir jos Sakas, ir pagrindines plauciy arterijy Sakas. Kartais vaskulitas
apibudinamas terminais , granulomatozinis" arba , dideliy lasteliy", kurie
nurodo, kad pagrindinis mikroskopinis pokytis yra smulkus mazginis
pazeidimas, besiformuojantis aplink specialaus tipo dideles lgsteles
arterijos sieneléje. Paprastoje literaturoje TA pavadinamas ir ,liga be
pulso", kadangi kai kuriais atvejais galunése pulso gali nebuti arba jis
nelygus.
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5.2. Kaip daznai susergama Sia liga?
TA laikomas gana daznai pasireiskiancia liga pasaulyje. Ji budingesné ne

.....

Mergaités, paprastai paauglystéje, serga dazniau nei berniukai.

5.3. Kokie pagrindiniai ligos simptomai?

Ankstyvieji ligos pozymiai yra karscCiavimas, apetito, svorio netekimas,
raumeny ir sgnariy skausmas, galvos skausmas ir naktinis
prakaitavimas. Laboratoriniai uzdegimo zymenys padidéje. Arterijy
uzdegimui progresuojant, atsiranda nepakankamos kraujotakos
pozymiy. Padidéjes kraujospudis (hipertenzija) yra labai daznas pradinis
vaiky ligos simptomas, kadangi pazeidziamos pilvo arterijos ir maziau
kraujo priteka | inkstus. Pagrindiniai ligos simptomai - galunése néra
periferinio pulso, kraujo spaudimas galunese skirtingas, stetoskopu
girdimas uzesys susiaurejusiose arterijose, juntamas astrus galuniy
skausmas (klaudikacija). Galvos skausmas, jvairus neurologiniai ar akiy
simptomai gali bati sutrikusio kraujo pritekeéjimo | smegenis pasekmeé.

5.4. Kaip Si liga diagnozuojama?

Ligai diagnozuoti ir toliau stebéti naudojamas ultragarsinis tyrimas,
taikant Doplerio metoda (kraujo tékmei jvertinti). Jis suteikia naudingy
Ziniy apie pagrindiniy arteriniy kamieny, esanciy netoli Sirdies,
pazeidimus, taCiau prasCiau matomi periferiniy arterijy pazeidimai.
Magnetinis rezonansas (MR), MR angiografija (MRA) parodo kraujagysliy
struktdrg ir kraujo tékme. Sis metodas tinkamiausias dideléms
arterijoms, tokioms kaip aorta, ir jy Sakoms vizualizuoti. Smulkesnems
kraujagyslems jvertinti galima naudoti rentgeng: suleidus kontrastine
medziagg tiesiogiai | kraujotakos sistemg, vizualizuojamos kraujagyslés.
Tai vadinama konvencine angiografija.

Be nurodyty metody, taikoma kompiuterine tomografija (KT
angiografija). Branduoliné medicina siulo tyrimg, vadinamg PET
(pozitrony emisijos tomografija), kai skenuojamas | veng suleistas
radioizotopas. Radioizotopo sankaupa pazeistose vietose parodo, kiek
pazeistos arterijy sienelés.

5.5. Kaip gydoma si liga?
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Vaikai, sergantys MP, gydomi daugiausia gliukokortikoidais. Vaisty
vartojimo budas, dozé ir gydymo trukmé nustatomi individualiai,
atsizvelgiant j ligos isplitimg ir sunkuma. Ligos pradzioje daznai
vartojami imunitetg slopinantys vaistai, kad gliukortikoidy reikéty kuo
maziau. Dazniausiai paskiriamas azatioprinas, metotreksatas ar
mikofenolato mofetilis. Sunkiais atvejais ligai kontroliuoti visy pirma
naudojamas ciklofosfamidas (pradinis gydymas). Jeigu liga sunki ir
nepasiduoda gydymui, gali buti naudojami kiti biologiniai vaistai (tokie
kaip TNF blokatoriai ar tocilizumabas), bet jy veiksmingumas gydant MP
néra istirtas.

Gali buti rekomenduojamas individualus papildomas gydymas -
pavyzdziui, paskiriami vaistai, pleCiantys kraujagysles (vazodilatatoriai),
mazinantys kraujospudj, veikiantys kraujo kreséjima (aspirinas ar
antikoaguliantai), nuskausminamieji (nesteroidiniai vaistai nuo
uzdegimo, NVNU).

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

6.1. Kokia tai liga?

Granulomatozé su poliangitu (GPA) yra létinis 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 jg.
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 vaiky 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 baltyjy
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(kaukazieciy) populiacijoje. Abiejy lyCiy vaikai serga vienodai daznai, o
tarp suaugusiyjy vyrai serga dazniau nei moterys.

6.3. Kokie pagrindiniai ligos simptomai?

Daugeliui pacienty liga pasireiskia sinusy pazeidimu, buklé nepageréja
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 trachéjos susiaureéjimg, dél to pakinta balsas ir atsiranda
kvépavimo problemuy. Jeigu uzdegiminiai mazgeliai formuojasi
plauciuose, gali vystytis pneumonija, pasireiskianti dusuliu, kosuliu ir
kratinés 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); vidurineje ausyje jis sukelia letinj vidurinj
otitg. Pagrindiniai ligos simptomai - svorio kritimas, padidéjes
nuovargis, karsciavimas, naktinis prakaitavimas, jvairis 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 buti pasirenkami individualiai. Kai liga jau
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tinkamai kontroliuojama, tesiamas palaikomasis gydymas, paprastai
azatioprinu, metotreksatu ar mikofenolato mofetiliu.

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

7. PIRMINIS CENTRINES NERVUY SISTEMOS ANGITAS

7.1. Kokia tai liga?

Pirminis centrinés nervy sistemos angitas (PCNSA) yra uzdegiminé vaiko
smulkiyjy ar vidutiniy galvos ir (ar) nugaros smegeny kraujagysliy liga.
Ligos kilmé neaiski, bet jtariama, kad kai kuriems vaikams,
kontaktavusiems su serganciais véjaraupiais asmenimis, uzdegiminj
procesg paskatino infekcija.

7.2. Kaip daznai susergama Sia liga?
Tai labai reta liga.

7.3. Kokie pagrindiniai ligos simptomai?

Liga gali pasireiksti labai Umiai kaip judéjimo sutrikimas (paralyzius),
apimantis vienos puseés galunes (insultas), sunkiai kontroliuojami
traukuliai ar stiprus galvos skausmai. Kartais budingesni neurologiniai
ar psichiatriniai simptomai, tokie kaip nuotaikos ar elgesio pokyciai.
Paprastai nepasireiskia nei sisteminio uzdegimo sukeliamas
karsciavimas, nei uzdegimo zymeny kraujyje padidéjimas.

7.4. Kaip Si liga diagnozuojama?

Kraujo ir likvoro tyrimai néra specifiniai ir naudojami daugiausia norint
atmesti kitas neurologinius simptomus galincias sukelti priezastis,
tokias kaip infekcijos, neinfekciniai smegeny uzdegimai ar kraujo
kreséjimo sutrikimai. Galvos ar nugaros smegeny vaizdo tyrimai laikomi
pagrindiniais diagnostiniais metodais. Magnetinio rezonanso
angiografija (MRA) ir (ar) konvencine angiografija taikoma siekiant
nustatyti, kiek pazeistos vidutinés ir stambiosios arterijos. Pakartotiniai
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tyrimai atskleidzia, ar liga progresuoja. Jeigu istyrus vaika, kuriam
nustatytas progresuojantis neaiskios kilmés smegeny pazeidimas,
nerandama arterijos pazeidimy, reikeéty jtarti smulkiujy kraujagysliy
pazeidimg. Tq gali patvirtinti smegeny biopsija.

7.5. Kaip gydoma Si liga?

Ligai, sukeltai vejaraupiy infekcijos, gydyti reikéty skirti trumpg
(trunkantj apie 3 ménesius) gliukokortikoidy kursg, kad ji
neprogresuoty. Prireikus taip pat skiriamas antivirusinis gydymas
(acikloviru). Gydymo gliukokortikoidais uztenka, jeigu liga, nustatyta
angiografijos tyrimo metu, neprogresuoja. Jeigu liga progresuoja
(smegeny pazeidimai sparciai vystosi), reikia skirti intensyvy gydymag
imunitetg slopinanciais vaistais, kurie apsaugoty smegenis nuo visisko
suzalojimo. Ciklofosfamidas dazniausiai naudojamas umios ligos
pradzioje, véliau pereinama prie palaikomojo gydymo (pavyzdziui,
azatioprino, mikofenolato mofetilio). Papildomai gali buti paskiriami
vaistai, kurie veikia kraujo kreséjimg (aspirinas arba antikoaguliantai).

8. KITI VASKULITAI IR PANASUS SUSIRGIMAI
Leukocitoklastinis vaskulitas (arba padidéjusio jautrumo / alerginis
vaskulitas) - kraujagysliy uzdegimas, sukeliamas neadekvacios
reakcijos j sensibilizuojantj saltinj. Pagrindiniai veiksniai, galintys
paskatinti Sios ligos atsiradima vaikams, yra vaistai ir infekcijos.
Paprastai pazeidziamos smulkiosios kraujagysleés, ir odos biopsijoje
matomi specifiniai mikroskopiniai pokyciai.

Hipokomplementiniam dilgéliniam vaskulitui budingas nieztintis iSplites
beérimas, panasus j dilgéline, kuris nepraeina taip greitai kaip odos
alerginé reakcija. Kraujyje paprastai buna sumazéjes komplemento
kiekis.

Eozinofilinis poliangitas (EPA, anksciau vadintas Churgo-Strausso
sindromu) - tai labai retas vaskulitas vaikams. |vairius vaskulito
simptomus, pasireiskiancius per odg ir vidaus organus, lydi astma, be
to, padidéja baltujy kraujo kuneliy, vadinamy eozinofilais, skaicius
kraujyje ir audiniuose.
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Cogano sindromas yra reta liga, kurios metu pazeidziamos akys ir
vidinés ausys, lydima fotofobijos, galvos svaigimo ir apkurtimo. Gali buti
placiai iSplitusio vaskulito simptomu.

Behceto liga aptariama kitame skyriuje.
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