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SAZETAK

Cilj istrazivanja bio je analizirati klinicka obiljezja, laborato-
rijske nalaze, lije¢enje, tijek bolesti i ishod pojedinih oblika
vaskulitisa u djece. U istrazivanje su bili ukljuceni svi bole-
snici u dobi do 18 godine Zivota kojima je u razdoblju od
2002. do 2012. godine u Klinici za pedijatriju KBC-a Zagreb
utvrdena dijagnoza vaskulitisa prema kriterijima EULAR/
PRES/PRINTO. Vaskulitis je dijagnosticiran u 180 djece, 101
djevojcice i 79 djecaka, u dobi 7,19£3,7 godina. Prosje¢no
vrijeme pracenja bolesnika bilo je 5,58+3,28 godina. Heno-
ch-Schonleinova purpura (HSP) dijagnosticirana je u 155
bolesnika (86 %), nodozni poliarteritis (PAN) u 6 (3,3 %),
izolirani kutani leukocitoklasti¢ni vaskulitis u 5 (2,8 %), Ta-
kayasuov arteritis (TA) u dva (1,1 %), Kawasakijeva bolest
(KB) udva (1,1 %), hipokomplementarni urtikarijski vasku-
litis u jednog (0,5 %) te drugi vaskulitisi u 10 (5,5 %) bolesni-
ka (vaskulitisi povezani sa sistemnim bolestima veziva u se-
dam i neklasificirani u tri bolesnika). U svih bolesnika upalni
laboratorijski parameteri (C-reaktivni protein, sedimentacija

eritrocita) bili su poviSeni. Antineutrofilna citoplazmatska
protutijela (ANCA) bila su pozitivna u samo jednog bolesni-
ka s mikroskopskim poliarteritisom. Potporne mjere lijece-
nja u obliku nesteroidnih protuupalnih lijekova bili su nacin
lijecenja u vecine bolesnika, dok su bolesnici sa zahva¢enim
bubreznim i gastrointestinalnim sustavom tretirani gluko-
kortikoidima i/ili imunosupresivima. U bolesnika s najtezim
simptomima primijenjena je i bioloska terapija (anti-CD20,
rituksimab). Tijekom pracenja umrlo je jedno dijete (0,56%)
oboljelo od mikroskopskog poliarteritisa radi zatajenja bu-
brega. Cetrdeset bolesnika (22,6%) je imalo jedan relaps, a
Sest (3,4%) dva relapsa bolesti. Zaklju¢no, primijetili smo
neke razlike u nasih bolesnika u odnosu na literaturne po-
datke, poput nize ucestalosti povisenih vrijednosti antistrep-
tolizinskog O titra u bolesnika s HSP-om te vece ucestalosti
PAN-a u zenskog spola, dok se ostala klinicka obiljezja, labo-
ratorijski nalazi, lijecenje i ishod nisu razlikovali.

Kljucne rijeci: vaskulitis, klasifikacija, lije¢enje, ishod, djeca.

ABSTRACT

The aim of our study was to analyze clinical features, labo-
ratory findings, treatment, course and outcome of different
types of vasculitis in children. All children aged up to 18 years
that have been diagnosed with a vasculitis disorder from 2002.
to 2012. at the Department of Paediatric, University Hospital
Centre Zagreb according to EULAR/PRES/PRINTO criteria
were included in the study. Vasculitis was diagnosed in 180
children, 101 girls and 79 boys, mean age 7.19+3.7 years, with
an average follow-up of 5,58+3,28 years. Most of the children
(155 or 86%) were diagnosed with Henoch-Shénlein purpura
(HSP), polyarteritis nodosa (PAN) was diagnosed in 6 chil-
dren (3.3%), isolated cutaneous leukocytoclastic vasculitis in
5 (2.8%), Takayasu arteritis (TA) and Kawasaki disease in 2
(1.1%) respectively, hypocomplementemic urticarial vasculi-
tis in one patient (0.5%) and other types of vasculitis in 10
(5.5%) patients (vasculitides in systemic connective tissue
disorders in 7 and unclassified vasculitides in 3 patients).
All patients had elevated inflammatory markers (C-reactive

protein and erythrocyte sedimentation rate). Anti-neutrophil
cytoplasmatic antibodies (ANCA) were positive only in one
patient, suffering from microscopic polyangiitis. Treatment
modality in most patients were NSAIDs, while children with
kidney or gastrointestinal system affection were treated with
glucocorticoids and/or immunosuppresive drugs. Biological
therapy (anti-CD20, rituximab) was used in patients with
most severe symptoms. One child (0.56%), suffering from
microscopic polyangiitis, died due to kidney failure during
the follow-up. Forty patients (22.6%) had one disease relap-
se, while 6 (3.4%) had two relapses. In conclusion, we found
some differences in laboratory parameters (e.g. lower inci-
dence of elevated antistreptolysin O titer in HSP) and epi-
demiological data (e.g. higher prevalence of PAN in female
children) in comparison to data from available studies, while
other clinical features, laboratory findings, disease outcome
and treatment were similar.
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uvoD

Vaskulitisi obuhvacaju heterogenu skupinu bolesti koji-
ma je zajednicki histopatoloski nalaz upale i nekroze sti-
jenke krvnih zila, $to moze prouzroditi ostecenja organa.
Vecinom su nepoznate etiologije. Dijelimo ih u dvije ve-
like skupine: primarne i sekundarne (u sklopu multisi-
stemske upalne bolesti). U dje¢joj dobi danas se upotre-
bljava nova klasifikacija vaskulitisa Europske lige za bor-
bu protiv reumatizma (EULAR, engl. European League
Against Rheumatism) i Europskog pedijatrijskog reuma-
toloskog drustva (PRES, engl. Paediatric Rheumatology
European Society) (1), koja je prva klasifikacija vaskuli-
tisa u djece. To¢na prevalencija i incidencija vaskulitisa
razlikuje se u pojedinim dijelovima svijeta. U Sjevernoj
Americi i Europi najées¢i su vaskulitisi Henoch-Schon-
leinova purpura (HSP) s incidencijom 6 - 20/100 000
stanovnika (2,3,4) i Kawasakijeva bolest s incidencijom
od 8 - 17/1 000 000 stanovnika (5,6). Kawasakijeva bo-
lest mnogo je ¢eséa u Aziji, a medu ¢eséim vaskulitisima
je i Takayasuov arteritis (7,8,9). Za razliku od pedija-
trijske populacije, u odraslih je najces¢i oblik vaskuli-
tisa arteritis velikih stanica (temporalni) s incidencijom
3,5/100 000 stanovnika (10), dok se Henoch-Schonlei-
nova purpura rijetko javlja u odraslih (11,12). Buduéi da
vaskulitisom mogu biti zahva¢eni mnogobrojni organi,
simptomi su vrlo raznoliki. Dijagnoza ve¢ine vaskuliti-
sa postavlja se vrlo tesko i najce$¢e dugo nakon nastupa
prvih simptoma.

ISPITANICI | METODE

U ovom retrospektivnom istrazivanju ukljucena su sva
djeca u dobi do 18 godine zivota kojima je u razdoblju
od 2002. do 2012. godine u Klinici za pedijatriju Me-
dicinskog fakulteta KBC Zagreb, postavljena dijagnoza
vaskulitisa prema kriterijima EULAR/PRES/PRINTO.
Epidemioloski i klini¢ki podatci dobiveni su iz povijesti
bolesti. U bolesnika je ucinjena opsezna laboratorijska
obrada (C-reaktivni protein, sedimentacija eritrocita,
kompletna krvna slika, serumski kreatinin, urea, pro-
teinurija, hematurija, fibrinogen, razina d-dimera, anti-
streptolizinski O titar, a u ve¢ine bolesnika i imunoloski
nalazi (serumski C3 i C4 komplement , antineutrofilna
citoplazmatska protutijela (skr. ANCA; indirektna imu-
nofluorescencija), mijeloperoksidaza (skr.MPO-) i pro-
teinaza 3 (skr. PR3-) ANCA (ELISA) i anti-nuklearna
protutijela (skr. ANA; indirektna imunofluorescencija).
U analizi rezultata koristili smo se metodom deskriptiv-
ne statistike.

REZULTATI

U razdoblju od 2002. do 2012. godine u 180 djece dija-
gnosticiran je vaskulitis, 101 djevojé¢ica i 79 djecaka, u
dobi (£SD) 7.19+3.7 godina. Prosje¢no vrijeme pracenja
bolesnika bilo je 5,58+3,28 godina. U 155 (86%) bolesni-
ka dijagnosticirana je Henoch-Schonleinova purpura u
6 (3,3%) nodozni poliarteritis, u 5 (2,8%) izolirani kuta-
ni leukocitoklasti¢ni vaskulitis, u dva (1,1%) Takayasu-
ov arteritis, u dva (1,1%) Kawasakijeva bolest, u jednog
(0,5%) hipokomplementarni urtikarijski vaskulitis, a 10
(5,5%) bolesnika imalo je druge vaskulitise (7 bolesnika
vaskulitis povezan sa sistemnim bolestima veziva, a tri
su bolesnika ostala neklasificirana) (Tablica 1).
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Henoch-Schonleinova purpura

Henoch-Schénleinova purpura bila je dijagnosticirana u
155 bolesnika. Svi su imali purpuri¢ni osip. U 144 bole-
snika (93 %) bili su zahvaceni donji udovi i straznjica, a
11 bolesnika (7 %) imalo je generaliziranu purpuru. Ar-
tritis je bio prisutan u 101 bolesnika (65 %), bubrezi su
bili zahvaceni u 22 bolesnika (14,2 %), dok je gastrointe-
stinalni sustav bio zahvaden u 47 bolesnika (30,3 %) (samo
bolovi u trbuhu u 33 bolesnika, a bolovi i krvarenje u 14
bolesnika) (Tablica 1). Testisi su bili zahvaéeni u 4 bole-
snika (2,6 %). Nije pronadena povezanost izmedu jacine
zahvacenosti koze i zahvacenosti drugih organa. Upalni
parametri u vecéine su bili blago poviseni (Tablica 1). U
100 bolesnika (64,5 %), vaskulitisu je prethodila infekcija,
vecinom respiratornog sustava. Antistreptolizinski O titar
bio je povisen u 58 bolesnika (37,4 %). Vec¢ina bolesnika
lijecena je samo nesteroidnim protuupalnim lijekovima
(skr. NSAR), dok su bolesnici sa zahvaéenim bubreznim i
gastrointestinalnim sustavom lijec¢eni glukokortikoidima,
a u tezim slucajevima i imunosupresivima (ciklofosfamid,
azatioprin). Cetvero bolesnika (2,6 %) razvilo je komplika-
cije u obliku IgA nefropatije, dok ostali nisu razvili nika-
kve komplikacije u ovom razdoblju pracenja.

Izolirani leukocitoklasticni vaskulitis

Ova dijagnoza postavljena je u 5 (2,8 %) bolesnika, svi
zenskog spola. Bolest se manifestirala samo osipom, dok
nijedan drugi sustav nije bio zahvac¢en. Upalni parametri
bili su blago poviseni (Tablica 1).

Nodozni poliarteritis

U promatranom razdoblju imali smo 6 (3,3 %) bolesnika
s dijagnozom PAN-a. Od toga 5 (83,3 %) su bile djevojci-
ce. Dva bolesnika imalo je kutani oblik, tri sistemski i je-
dan mikroskopski oblik PAN-a, dok nijedan bolesnik nije
imao klasi¢ni oblik PAN-a. Koza je bila zahvacena u vecine
bolesnika, a artritis je imalo njih ¢etvero. U polovice bo-
lesnika bio je zahvacen gastrointestinalni sustav, a u dva
je zapazena zahvacenost bubrega. Jedan bolesnik s PAN-
om imao je promjene na plu¢ima i to bolesnik s mikro-
skopskim poliarteritisom. Sredisnji Ziv¢ani sustav bio je
zahvacéen u dva bolesnika. Svi bolesnici s PAN-om imali su
povisene upalne parametre (Tablica 1). ANCA je bila po-
zitivna u jednog bolesnika, koji je bolovao od mikroskop-
skog poliarteritisa. Bolesnici su lije¢eni glukokortikoidima
i/ili imunosupresivima (ciklofosfamidom, azatioprinom),
bioloskom terapijom (rituksimabom) te plazmaferezom.
Od Sest bolesnika, jedno dijete je razvilo zatajenje bubrega
i preminulo (mikroskopski PAN), troje ih je dozZivjelo je-
dan relaps, a dvoje dva relapsa bolesti.

Takayasuov arteritis

Dvije djevojcice su imale Takayasuov arteritis, obje u dobi
od 14 godina (Tablica 1). Vode¢i simptom u prve bolesni-
ce bila je visoka arterijska hipertenzija u odsutnosti pulse-
va na donjim udovima. Angiografijom je utvrdeno tesko
suzenje abdominalne aorte od dijafragme do bifurkacije
prema femoralnim arterijama, uz stenozu bubreznih arte-
rija i aneurizmatsku dilataciju truncus celiacus (Takayasu-
ov arteritis tip IV.). U druge bolesnice bolest se manife-
stirala prekordijalnom anginoznom boli uz utrnuce lijeve
ruke s nedostatkom radijalnog pulsa, a uz visoke upalne
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Tablica 1. Klinicka i laboratorijska obiljezja pojedinih oblika vaskulitisa.

Table 1 Clinical features and laboratory findings of different types of vasculitis.

Henoch Schonleinova | Izolirani Ieukoc‘it.oklastiéni N‘odozn‘i' Takaya§gov Drugi vaskulitisi
purpura vaskulitis poliarteritis arteritis

Brojbolesnika, (% od 155 (86 %) 5(28%) 6(33%) 20,1%) 10(5,5%)
svih vaskulitisa)
Dob (godine) 6,61£3,15 10,0+6,49 13,05+2,76 14,00,0 11,08+2,29
Spol, Z:M 82:73 5:0 51 2:0 6:4
SE (mm/h) 24,27+17,61 26,6+15,42 47,11£36,33 55,0+28,28 60,14£46,97
(RP (mg/L) 17,01£29,65 3,745,33 93,73£77,12 25,6+35,78 27,59+48,39
Artritis 101 0 4 0 4
Zahvacenost Gl sustava 47 0 3 0 2
Zahvacenost bubrega 22 0 2 1 4
Zahvacenost pluca 0 0 1 0 0
Zahvacenost SZ5-a 0 0 2 0 2
Zahvacenost koze 155 5 5 0 10

parametre (SE 75 mm/h, CRP 50,9 mg/L). Angiografskim
prikazom utvrdena je subtotalna okluzija lijeve desceden-
tne koronarne arterije (LAD), stenoza brahiocefali¢cnog
trunkusa i lijeve karotidne arterije, potpuna okluzija lijeve
arterije subklavije i stenoza torakalne aorte (Takayasuov
arteritis tip II. a). Pulmonalna i gastrointestinalna vasku-
latura nije bila zahvacena ni u jedne od bolesnica. Obje su
lije¢ene glukokortikoidima, imunosupresivima (ciklofos-

famid, metotreksat), bioloskim lijekovima (rituksimab) i
kardiokirurski.

Kawasakijeva bolest

U dva bolesnika (1,1 %), dijagnosticirana je Kawasakijeva
bolest, s promjenama na koronarnim krvnim zilama. U pr-
vog bolesnika dijagnoza je postavljena u dobi od 4 mjese-
ca, a drugom u dobi od 3 godine. Prvi bolesnik po prijamu
u Kliniku bio je febrilan s cervikalnom limfadenopatijom,
obostranim infiltratima na plu¢ima te difuznim eritema-
toznim makulopapuloznim promjenama na kozi i suspek-
tnim aortnim valvulitisom. Ehokardiografski je utvrdeno
postojanje aneurizmatskog prosirenja obje koronarne ar-
terije viSe od 8 mm te mitralna regurgitacija umjerenog
stupnja uz perikardijski izljev. Nalaz gigantskih aneurizmi
koronarnih arterija potvrden je i MSCT koronarografijom
i kateterizacijom srca. Drugi bolesnik po prijamu bio je fe-
brilan, tahikardan, s maslinastim jezikom, uz cervikalnu
limfadenopatiju. Selektivnim koronarografijama prikaza-
ne su promjene na koronarnim arterijama s trombozom
desne koronarne arterije i prednje lijeve descendentne
arterije uz razvoj aneurizmi na svim prikazanima Zilama.
Oba bolesnika imala su poviSene upalne parametre (SE
38+53,74 i CRP 234+55,86). Bolesnici su lijeCeni aspiri-
nom i intravenskim imunoglobulinima (IVIG).

Ostali vaskulitisi

U skupini ostali vaskulitisi u promatranom razdoblju imali
smo 10 (5,5 %) bolesnika, 7 s dijagnozom vaskulitisa po-
vezanog sa sistemnim bolestima veziva (Cetiri bolesnika sa
sistemskim eritemskim lupusom, tri s juvenilnim derma-
tomiozitisom), dok su tri bolesnika ostala neklasificirana.

Upalni parametri bili su povi$eni (Tablica 1). Bolesnici su
lijec¢eni glukokortikoidima, imunosupresivima (ciklofos-
famid, azatioprin, metotreksat), intravenskim imunoglo-
bulinima i bioloskom terapijom (anti-TNF infliksimab i
anti-CD20 rituksimab). U dva bolesnika doslo je do re-
lapsa bolesti.

RASPRAVA

U ovom retrospektivnom istrazivanju klasificirali smo
vaskulitise u djece koja su lije¢ena u Klinici za pedijatriju
Medicinskog fakulteta KBC-a Zagreb u desetogodi$njem
razdoblju, a kojima je dijagnoza utvrdena prema kriteri-
jima EULAR/PRES/PRINTO. Zabiljezili smo najveci broj
bolesnika s Henoch-Schonleinovom purpurom (86 %), $to
odgovora literaturnim podatcima u Sjevernoj Americi i
Europi, gdje je to najces¢i vaskulitis (2,3,4). Rezultati na-
$eg istrazivanja o ucestalosti HSP-a u odnosu na druge va-
skulitise sli¢ni su i turskim istrazivanjima, gdje ucestalost
iznosi 81,6 % (13). U drugim istrazivanjima, kao i u na-
$em, bolest je podjednako zastupljena u oba spola (13,14).
Medu simptomima dominiraju purpuri¢ni osip i artritis,
a sli¢ne rezultate pokazale su i druge studije (13,15,16).
Zabiljezili smo nesto nizu ucestalost zahvacenosti gastro-
intestinalnog sustava (30,3 %) i bubrega (14,2 %) u uspo-
redbi s turskim i talijanskim istrazivanjima, gdje je zahva-
¢enost gastrointestinalnog sustava nadena u 43,4 %151 %,
a zahvacenost bubrega u 28,6 % i 54 % bolesnika (13,15).
Dosadasnjim studijama opisane su razlike u prezentaciji
HSP-a u odraslih i djece. Artralgija je bila ucestalija u djec-
joj dobi, dok je dijareja, anemija te zahvacenost bubrega
bila ¢es¢a u odrasloj populaciji. Takoder, odrasli bolesnici
s Henoch-Schonleinovom purpurom i zahvaéeno$¢u bu-
brega imali su losiji ishod i ucestaliji razvoj renalne insufi-
cijencije (11,12).

O povezanosti streptokokne infekcije i pojedinih oblika va-
skulitisa (HSP-a i PAN-a) ima puno podataka u literaturi
(17,18). U naSem istrazivanju poviSene vrijednosti anti-
streptolizinskog O titra nasli smo u 37 % bolesnika s HSP-
om, §to je nize od rezultata nekih drugih studija, kao $to su
turska istrazivanja, gdje je vrijednost antistreptolizinskog
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O titra u bolesnika s HSP-om bila povisena u 80 % bole-
snika (13). Iako je pojavi bolesti u 64,5 % nasih bolesnika
prethodila respiratorna infekcija, manja ucestalost povise-
ne vrijednosti antistreptolizinskog O titra se moze objasniti
infekcijama nekih drugih uzroé¢nika, kao $to su stafilokok i
virus parainfluenze (18). U bolesnika s PAN-om zabiljezili
smo poviSene vrijednosti antistreptolizinskog O titra u 4
(66,6%) bolesnika, $to je takoder nize od podataka dostu-
pnih u literaturi. U istrazivanju o PAN-u provedenom u Ja-
panu 1999. godine za ¢ak 75 % djece smatra se da je nastup
bolesti bio povezan s prethodnom streptokoknom infekci-
jom, a u turskom istrazivanju je 92 % djece imalo povisenu
vrijednost antistreptolizinskog O titra (13). Zeljeli bismo
naglasiti da su navedena istrazivanja o HSP-u i PAN-u ima-
la znatno veci broj bolesnika te smatramo da su rezultati
nase studije druk¢iji dijelom i zbog manjeg uzorka.
Kawasakijeva bolest (KB) druga je po ucestalosti s in-
cidencijom od 8 do 17 oboljelih na milijun stanovnika
(1,5,6). Najveca ucestalost KB je u Japanu, gdje se procje-
njuje da je incidencija 212 na 100 000 muske djece i 163
na 100 000 zZenske djece. Sli¢ne podatke nalazimo i u Ko-
reji, Tajvanu i u Kini (7,8). Vise od 85 % oboljelih mlade
je od 5 godina (1,5,6). U nasem istrazivanju KB je dija-
gnosticirana u samo dva bolesnika (1,1 %). Razlog tome
jest da u istrazivanje nismo uvrstili 19 bolesnika kojima je
dijagnoza KB-a postavljena u Klinici za infektivne bole-
sti ,Fran Mihaljevi¢®, a koji se zbog moguc¢ih kardiologkih
komplikacija kontroliraju u Zavodu za kardiologiju Klini-
ke za pedijatriju KBC-a Zagreb, nego samo one kojima je
dijagnoza postavljena u nasoj ustanovi, a koji imaju pro-
mjene na koronarnim krvnim Zilama. Prema literaturnim
podatcima koronarne aneurizme pogadaju vise od 20 %
ukupno oboljelih, ali aneurizmatska prosirenja veca od 8
mm imaju manje od 10 % oboljelih $to odgovara i nasim
rezultatima (9,5 %, 2/21) (19,20).

Sto se tice udjela PAN-a medu vaskulitisima, u literaturi
nalazimo razlic¢ite podatke. U Sjevernoj Americi i Europi
PAN je rjedi i ¢ini oko 2 do 3 % vaskulitisa (9), dok se u
turskim istrazivanjima navodi oko 5 do 6 % PAN-a medu
ostalim vaskulitisima (13). Nas postotak od 3,9 % se nala-
zi izmedu tih podataka. Bolest je podjednako zastupljena
u oba spola (20,21,22,23). U naSem istrazivanju od Sest
bolesnika pet su djevojcice, no mora se imati na umu da
se radi o malom broju bolesnika. U istrazivanju o PAN-u
provedenom u nasoj Klinici za pedijatriju KBC-a Zagreb,
koje je obuhvatilo razdoblje od 20 godina (1991. do 2010.),
razlike u spolovima nije bilo. Bila je rije¢ sveukupno o 12
bolesnika, 6 djecaka i 6 djevojcica (24). Od Cetiri moguce
podskupine PAN-a, u literaturi se kao naj¢e$¢i navodi si-
stemski PAN te kutani PAN, dok su klasi¢ni i mikroskop-
ski PAN mnogo rjedi (23,24). U ovom istrazivanju nasli
smo jednaku raspodjelu: sistemski PAN imalo je troje od
S$estero bolesnika, dvoje je imalo kutani, a mikroskopski
jedan bolesnik, dok klasi¢ni PAN s pozitivnim HbsAg
nije imalo ni jedno dijete. PAN je multisistemska bolest u
kojoj mogu biti zahvac¢eni mnogi organi. Najcesce su za-
hvaceni koza, zglobovi i bubrezi (13,22). Koza je najcesce
zahvadeni organ, u nasem istrazivanju bila je zahvacena u
gotovo svih bolesnika. Zglobovi budu zahvaceni u obliku
artritisa ili artralgija i drugi su najvazniji simptom bolesti.
U literaturi zahvacenost zglobova nalazimo u 58 do 76 %
bolesnika (13,22), a nasih Cetiri od $est bolesnika imalo je
artritis. Gastrointestinalni (GI) sustav bio je zahvacen u
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polovice djece, dok u podacima iz literature zahvacenost
GI sustava jako varira, od 13 % pa sve do 68 % (13,22,25).
Bubrezi su bili zahvaceni u dvoje od Sestero bolesnika,
dok su u literaturi navedene vrijednosti od 25 do 53 %
(9,13,22). BubreZno zatajenje razvilo je jedno dijete, koje
je bolovalo od mikroskopskog poliarteritisa. Inace je u li-
teraturi poznata vrlo visoka ucestalost oste¢enja bubrega u
djece s mikroskopskim poliarteritisom (70 % - 100 %), i to
najcescée teskih oblika koji rezultiraju zatajenjem, dok je u
sistemskom PAN-u zahvacenje bubrega rjede i blazeg tije-
ka (13,25). Zahvacena pluca, u obliku pluéne hemoragije,
imalo je jedno dijete, koje je bolovalo od mikroskopskog
poliarteritisa. Broj djece s mikroskopskim poliarteritisom
i zahvacanjem pluca varira u literaturi. Tako se u jednom
istrazivanju spominje 5 % djece (13), dok je u drugom rijec
o vecem broju djece, 30 % (23). U svakom slucaju, u nasem
istrazivanju zabiljezeno zahvacanje pluca bilo je povezano
samo s mikroskopskim PAN-om. Sto se ti¢e zahvaéenosti
srediSnjeg Ziv¢anog sustava, u literaturi nalazimo ucesta-
lost neuroloskih komplikacija od 20 do 25 % (9,13,22), a
uglavnom se odnose na neuropatije. U nasem istrazivanju
dvoje od $estero djece imalo je neuroloske simptome, pri-
je svega promjene svijesti te konvulzije. Smatramo da je
mali broj bolesnika s PAN-om u nasem istrazivanju vrlo
tesko usporedivati s istrazivanjima na nacionalnoj razini
i multicentri¢nim istrazivanjima, te ne mozemo donijeti
relevantne zakljucke.

Sto se tice drugih mjerenih parametara, poznato je da
su p-ANCA protutijela usmjerena na mijeloperoksidazu
(MPO) povezana s mikroskopskim poliarteritisom, a broj
djece oboljelih od mikroskopskog poliarteritisa s pozi-
tivnim p-ANCA protutijelima, kre¢e se od 70 do 100 %
(26,27,28). U naSem istrazivanju pozitivna su p-ANCA
protutijela bila u jednog djeteta s mikroskopskim poliarte-
ritisom i ni u jednog bolesnika s drugim oblikom PAN-a,
$to potvrduje superiornu ulogu ANCA protutijela u dija-
gnozi mikroskopskog poliarteritisa.

Takayasuov arteritis (TA) dijagnosticirali smo u dvije
djevojcice u dobi od 14 godina, $to je u skladu s literatur-
nim podacima da se TA pojavljuje naj¢esé¢e u dobi od 10
do 20 godina te pet do osam puta ¢e$ce u Zenskog spola
(20,29,30,31). Bududi da je TA u Aziji jedan od ¢e$cih va-
skulitisa, mnoga istrazivanja koja su provedena pokazuju
razlic¢ite klinicke manifestacije TA u razli¢itim dijelovima
Azije (9). Tako japanski bolesnici imaju zahvacenu tora-
kalnu aortu, dok je u Indijaca ¢e$¢e zahvacena abdominal-
na aorta te je u njih hipertenzija ¢e§ce bila glavni simptom
bolesti (29,32). Jedna je nasa bolesnica imala zahva¢enu
abdominalnu aortu s aneurizmatskim prosirenjem truncus
celiacus, dok je druga imala zahvacenu torakalnu aortu uz
stenozu brahiocefaliénog trunkusa i lijeve karotidne ar-
terije. U literaturi nalazimo podatke da je brahiocefali¢ni
trunkus ¢e$ce zahvacen u europskih bolesnika u usporedbi
s azijskim (32). U turskom istrazivanju navode da je 50 %
njihovih bolesnika s TA imalo zahvacena oba dijela aorte
(13). Bududi da smo mi imali samo dvije bolesnice, ne mo-
zemo donositi nikakve ozbiljnije zakljucke.

ZAKLJUCAK

U usporedbi s literaturnim podatcima primijetili smo neke
razlike u nasih bolesnika, poput nize ucestalosti povisenih
vrijednosti antistreptolizinskog O titra u bolesnika s HSP-
om te vece ucestalosti PAN-a u Zenskog spola, dok se ostali
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laboratorijski nalazi, lijecenje i ishod nisu razlikovali. S ob-
zirom na to da je rije¢ o rijetkim bolestima, uzorak je ne-
dovoljan za donosenje statisticki relevantnih zaklju¢aka. U
budu¢nosti ¢emo nastojati obuhvatiti ve¢i broj bolesnika
kako bismo definitivno mogli potvrditi postoje li razlike

u prezentaciji i tijeku bolesti djece oboljele od pojedinih
oblika vaskulitisa u Hrvatskoj u odnosu na literaturne po-
datke. To ¢e omoguciti odredivanje optimalnih dijagno-
stickih i terapijskih smjernica kako bi se pobolj$ao ishod
bolesti.

IZjava o sukobu interesa: autori izjavljuju da u vezi s ovim radom nemaju nikakav sukob interesa.
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