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Primaarne susteemne vaskuliit narvisusteemi
kahjustusega. Haigusjuht ja kommentaar

Hille Liivamaégi, Heli Griinberg, Chris Pruunsild - TU Kliinikumi lastekliinik

pikaajaline palavik, siisteemne vaskuliit

Primaarne siisteemne vaskuliit on lastel harva esinev haigus, mille péhjuseks on immuunne
disfunktsioon. Haiguse kliiniline pilt on varieeruv, mistéttu diagnoosimine vaib olla raskendatud.
Kirjeldatud juhul esines kliinilises pildis kauakestev palavik ning vereanaliiiisis péletikunditajate
méddukas téus, millele lisandusid artriit, perikardiit ja keskné&rvisiisteemi kahjustus. Peaaju
vaskuliitiliste isheemiliste kollete diagnoosimiseks kasutati magnetresonantstomogradfiat.

Vaskuliidid on harva esinev heterogeenne rishm
haigusi, millele on iseloomulik erineva p&hjusega
veresooneseina-pdletik, mis tekib immuunvastuse
hairumisel (1). Immuunne disfunktsioon véib
vallanduda infektsioonide, autoimmuunhaiguste
ja ravimite toimel. Vaskuliidid jaotatakse
vastavalt haaratud veresoonte kaliibrile: suurte
veresoonte (nt Takayasu arteriit), vdikese ja
keskmise suurusega veresoonte (nt Kawasaki
haigus, nodoosne poliarteriit) véi vaikeste
veresoonte péletik (nt Henochi-Schénleini haigus,
mikroskoopiline poliangiit, Wegeneri granulo-
matoos).

Vaskuliit véib kulgeda primaarse sisteemse
vaskuliidina véi olla sekundaarne. Primaarsetest
sisteemsetest vaskuliitidest on tdiskasvanutel
sagedaim ANCA (neutrofiilide tsitoplasma
vastased antikehad) positiivne véikeste veresoonte
poletik, lastel aga ANCA-negatiivsete vaskuliitide
hulka kuuluv Henochi-Schénleini tbi ja Kawasaki
haigus. Teised vaskuliidi vormid on lapseeas
kasuistilised. Vaskuliitide diagnoosimine v&ib vétta
aega, kuna haiguspilt on varieeruv ning kindlad
diagnostilised kriteeriumid puuduvad (2, 3).

Artiklis on kirjeldatud haigusjuhtu, kus patsiendil
diagnoositi harva esinevat ANCA-negatiivset
primaarset sisteemset vaskuliiti. Haigus algas
kéhuvalude ja mitu kuud kestva ebaselge péhjusega
palavikuga, millele hiliem lisandusid artriit ning

perikardiit. “Mérklaudorganiks” kujunes kesk-
ndrvisisteem. Primaarne sisteemne vaskuliit
diagnoositi kliinilise simptomatoloogia, haiguse
kulu, aju magnetresonantstomogradfilise leiu ja
glikokortikoid- ning immunosupressiivsele ravile
alluvuse alusel. Lapsel arenes tserebraalvaskuliit,
mis péhijustas isheemiliste kollete tekke keskaju ja
talamuse piirkonnas. Primaarse siisteemse vaskuliidi
konkreetne alavorm on raskesti m&dratav. Aidata
v&iks kahjustatud organite biopsialeid, kui organ
on biopsial ligipadsetav (3).

Kuigi primaarset sisteemset vaskuliiti on lastel
vaga harva, tuleb pikaajalise palaviku ihe
pohjusena infekisioossete ja maliigsete protsesside
kérval méelda ka véikeste veresoonte siisteemse
vaskuliidi véimalusele. Enamiku primaarsete
siisteemsete vaskuliitide alavormide ravis on oluline
varajane agressiivne ravi glikokortikoidide ja
tsitostaatikumidega (2, 4).

Haigusjuht

5 aasta vanune titarlaps haigestus 2000. a
augustis tugevate kdhuvaluhoogudega, millele
lisandus kérge palavik (39-40 °C) tdusudega 1-
2 korda pdevas. Lapse seisund oli hea ja peale
palaviku muid haigustunnuseid ei olnud.
Vereanaliiiisis oli péletiku aktiivsuse nditajate
moddukas téus. Laps hospitaliseeriti Tallinna
Némme haiglasse, kus réntgenoloogiliselt jdi
esialgu pneumooniakahtlus, mida hiliem eitati.
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Palaviku pisimise tottu alustati empiiriliselt
antibakteriaalse raviga (penitsilliin, gentamitsiin,
rotsefiin). Palaviku péhjuste selgitamiseks tehtud
seroloogilised vuringud tsitomegaloviiruse,
Epsteini-Barri viiruse, toksoplasmoosi ja soole-
infektsioonide tekitajate suhtes olid negatiivsed.
Antibakteriaalne ravi oli efektita. Seetéttu tekkis
juveniilse reumatoidartriidi sisteemse vormi - Stilli
tove kahtlus. Alustati peroraalset hormoonravi
prednisolooniga ja immunosupressiivset ravi
treksaaniga. Kolmekuuse palavikuperioodi jdrel
kehatemperatuur normaliseerus vaid iheks
pdevaks.

Laps hospitaliseeriti TU Kliinikumi lastekliinikusse
pikaajalise palaviku pshjuste selgitamiseks. Lapse
ildseisund oli hea. Elundkondade lébivaatusel oli
ainukeseks kérvalekaldeks ilakshu tugev puhitus
ja ultrahelivuringul pérna vihene suurenemine.
Lapsel ei leitud iihtki infektsioonikollet, kuid veres
pisis péletikunditajate méddukas tdus: CRV 84-
90 mg/! ja SR 24 mm/t. Luuiidi uuring oli kahel
korral normis. K&ik immunoloogilised uuringud
(ANA, ANCA, Scl-70, anti RNP, ENA a/k,
kardiolipiini-antikehad, histooniantikehad,
immunoglobuliinid, limfotsiiitide subpopu-
latsioonid) olid normis.

Hospitaliseerimisel oli sidame ultrahelivuringu
leid normipdrane, kuid 3 n&dala parast tekkis
perikardi efusioon ja vedelikukogum perikardi
d6nde. Sidame t66 muutus hiperkineetiliseks ning
kujunes kerge mitraalprolaps ilma regurgi-
tatsioonita. Siidame ultrahelileid normaliseerus,
kuid tekkis poole aasta pdrast uuesti.

Palavikud pisisid endiselt, mistdttu laps
hospitaliseeriti korduvalt. Uldseisund psis hea.
Haiguse kulu alusel tekkis sisteemse sidekoehaiguse
kahtlus. Alustati pulssravi Solu-Medrooliga, jétkus
immunosupressiivne ravi treksaaniga ja mittesteroidne
péletikuvastane ravi. Pulssravi jarel kehatemperatuur
normaliseerus, kuid prednisolooniannuse véhenda-
misel tekkis palavik vuesti.

Uhegi konkreetse organi pisivat kahjustust 9 kuu
vdltel ei kujunenud. Kehatemperatuur alanes
subfebriilseks. Lisandusid aga pélve- ja hippe-
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liigeste turse ning valulikkus. Diklofenaki ja
plakveniiilravi lisamisel liigesenghud taandusid,
kuid arenes leukopeenia ja plakveniiiilravi I5petati.
Uue leiuna lisandus nahaldéve: jalgadele tekkisid
lillakas-sinakad mittevalulikud laigud, mis hiliem
muutusid valgeks. Léve taandus kolme né&dalaga.
Seejdrel tekkis vuesti nddalane periood kérgete
palavikutdusudega kord péevas.

Aasta pérast haiguse esimeste ilmingute teket
(juuli I6pus 2001. a) lisandus neuroloogiline leid:
diploopia, tasakaaluhdired ja ebakindlus
kéndimisel, vasaku silmamuna likuvuse piiratus
kilgedele, divergeeruy strabism. Kolme pulssravi
kuuri jérel Solu-Medrooliga neuroloogiline leid
taandus. Kaks nédalat hiljem tekkisid diploopia ja
tasakaaluhdired vuesti ning veelgi véljendunumal
kujul. Laps kukkus sageli, oli péhjendamatult
[6busas meeleolus. Kéne oli muutunud aegla-
semaks, esines mottekatkeid; laps radkis véhe,
lisandus disartria. Sé6misel ks toit kurku. Kaelises
tegevuses oli margata kohmakust, paremat katt
kasutas vihe. Hairus silma-kde koostss. Kénnak
muutus atakfiliseks, laps ei tahtnud enam kéndida
ning enamasti lamas. Mélema silmamuna liikuvus
iles-alla oli tugevalt piiratud, ajuti esines
anisokooria ja pupillide reaktsioon valgusele oli
loid. Hairitud oli ka abstraktse kéne maistmine ja
mdlu kdepdrasus sénalise materjali puhul.
Silmapshjade leid oli normis. Négemisteravus oli
paremas silmas 0,6 ja vasemas 1,0.

Esialgne diagnoos neuroloogi konsultatsiooni
alusel oli jargmine: tumor cerebriz Sclerosis
multiplex? Patsient suunati magnetresonants-
tomogradfilisele (MRT) uuringule.

MRT-uuringul peast (augusti algul 2001. a)
ilmnes T2- ja FLAIR-repiimis hiperintensiivse
signaaliga ja T1-repiimis hipointensiivse
signaaliga kolle keskaju vasema jalakese piir-
konnas labimadduga 6 mm. Kolm né&dalat hiliem
tehtud korduval MRT-uuringul olid lisandunud
samasuguse signaaliintensiivsusega kolded keskaju
parema jalakese ja vasemal talamuse piirkonnas
(vtin T).



Joonis 1. Mu?neiresonunisiomogruuiiu peaaijust: T2-kaalutud kujutised (TR 4000 ms; TE 96 ms). A — hiiperintensiivse
siginuuligu kolle keskajus neuroloogilise leiu tekkimise iirel. B, C — hiiperintensiivse signuuli?u kolded keskajus ja vasemal
talamuse piirkonnas 3 nddalat hiliem. D — mélemapoolsed hiiperintensiivse signaaliga kolded talamuses 8 kuud pérast
tsilklofosfamiidravi algust.

Multifokaalsed kolded ja nende lokalisatsioon  ajutive ja basaalganglione varustavaid véikesi
viitasid v&imalikule vaskuliidist tingitud penetreeruvaid artereid.
isheemilisele kahjustusele. Teostatud MRT- Haiguse kulu ja lisandunud nérvisisteemi-
angiograafia ei vdimaldanud visualiseerida kahjustuse alusel tekkis keskndrvisisteemi
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haaratusega primaarse sisteemse vaskuliidi
kahtlus. Last konsulteerisid Helsingi Ulikooli laste
ja noorukite kliiniku spetsialistid, kes pidasid samuti
kéige tdendolisemaks primaarset siisteemset
vaskuliiti.

Raviks sai patsient kuue kuu véltel kord kuus kolmel
jarjestikusel pdeval pulssravi Solu-Medroliga
20 mg/kg, sellele jargnes neljandal péeval
pulssravi tsiklofosfamiidiga 500 mg/m?.
Vahepeal jatkati suu kaudu prednisoloonravi

1 mg/kg/die.
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Primary systemic vasculitis with involvement of central nervous system

The article describes a case of a 5-year-old girl with
primary systemic vasculitis in which central nervous
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system is a target organ. The diagnosis is based on the
clinical findings and the results of MRI investigation.
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