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2. LIGOS NUSTATYMAS IR GYDYMAS

2.1. Kaip Si liga diagnozuojama?

patvirtinama genetiniais tyrimais. Atskirti FCAS ir MWS arba MWS ir
CINCA / NOMID sunku dél sutampanciy simptomy. Diagnozé grindziama
klinikiniais simptomais ir paciento medicinine anamneze. Oftalmologiné
(ypac akiy dugno) apziura, smegeny skyscio istyrimas (liumbaliné
punkcija) ir radiologiniai tyrimai padeda atskirti panasias ligas.

2.2. Ar sia liga galima gydyti / iSgydyti?

CAPS negalima isgydyti, nes tai genetinés ligos. Taciau Siy ligy
supratimui gerokai pazengus j priekj, Siuo metu gydymui skiriami nauiji
daug zadantys vaistai, o jy ilgalaikis poveikis vis dar tiriamas.

2.3. Kaip gydoma Ssi liga?

Paskutiniai CAPS genetiniai ir fiziopatologiniai tyrimai rodo, kad
organizme pagaminama per daug IL-1 - tai labai galingas citokinas
(uzdegimo baltymas), atliekantis svarbiausig vaidmenj ligos pradzioje.
Siuo metu vis dar tobulinama gamyba vaisty, kurie uzblokuoty IL-1B
(IL-1 blokatoriai). Pirmasis vaistas, naudotas CAPS gydyti, buvo
anakinra. Sis vaistas greitai ir efektyviai mazina uzdegima, bérima,
karsciavima, skausma ir nuovargj pacientams, sergantiems visomis
CAPS grupeés ligomis. Gydymas anakinra taip pat mazina neurologinius
pazeidimus, kai kuriais atvejais gali pagerinti klausg ir kontroliuoti
amiloidoze. Deja, anakinra neveikia peraugimo artropatijos. Vaisto
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dozes priklauso nuo ligos sunkumo. Gydymas turi buti skiriamas nuo
gyvenimo pradzios, kol léetinis uzdegimas negrjztamai nepazeide organy
ir nesukelé kurtumo ir amiloidozés. Vaistas kiekvieng dieng leidziami j
poodj, todel kartais pasireiskia vietiniy odos reakcijy, bet su laiku jos
pranyksta. Rilonaceptas yra kitas IL-1 blokatorius, patvirtintas JAV
Maisto ir vaisty administracijos (Food and Drug Administration, FDA)
pacientams, vyresniems nei 11 mety, kurie serga FCAS ar MWS, gydyti.
Sis vaistas | poodj leidZiamas vieng karta per savaite. Kanakinumabas -
dar vienas IL-1 blokatorius, kurj nesenai patvirtino FDA ir Europos vaisty
agentura (European Medicines Agency, EMA) CAPS sergantiems
pacientams, vyresniems nei 4 mety, gydyti. Neseniai nustatytas
akivaizdziai veiksmingas vaisto poveikis pacientams, sergantiems MWS:
leidziamas | poodj kas 4-8 savaites, jis efektyviai malSina uzdegima.
Kadangi liga yra genetinio pobudzio (paveldima), manytina, kad
farmakologinj IL-1 blokatoriy reikes vartoti ilgg laikg arba net visg
gyvenima.

2.4. Kiek liga tesiasi?
CAPS tesiasi visg gyvenima.

2.5. Kokia ilgalaikeé ligos prognozé (galima baigtis ir eiga)?
llgalaiké FCAS prognoze gera, bet gyvenimo kokybe priklauso nuo
pasikartojanciy karsciavimo epizody. MWS sindromo ilgalaiké prognozé
priklauso nuo amiloidozés ir inksty funkcijos sutrikimo. Kurtumas taip
pat yra sunki ilgalaike komplikacija. Vaikai, sergantys CINCA, gali tureéti
augimo sutrikimy. Serganciujy CINCA / NOMID ilgalaiké prognozée
priklauso nuo neurologiniy, neurosensoriniy simptomy ir sgnariy
pazeidimo sunkumo. Hipertrofinés artropatijos sukelti sunkus
pazeidimai gali lemti sunkius negalavimus ir invaliduma. Sunkiai
sergancius pacientus kartais istinka prieslaikiné mirtis. Gydymas IL-1
blokuotojais jau pagerino serganciy CAPS perspektyva.
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