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2. LIGOS NUSTATYMAS IR GYDYMAS

2.1. Kaip Si liga diagnozuojama?
Dazniausia veiksmy seka:

Klinikinis jtarimas: FMF jtarti reikéty, tik jei vaikui karsc¢iavimo
epizodai pasikartoja ne maziau kaip 3 kartus. Butina surinkti detalig
etnine anamneze, taip pat iSsiaiskinti, ar giminéje néra panasiais
simptomais besiskundzianciy ar inksty funkcijos nepakankamuma
turinciy asmenu.

Tevai turety tiksliai papasakoti apie praéjusius priepuolius.

Stebeéjimas: Vaikas, kuriam jtariama FMF, turi buti tiriamas, iki
nustatoma tiksli diagnozé. Siuo stebéjimo laikotarpiu, jeigu jmanoma,
pacientas kuo nuodugniau apzitrimas ir paimami kraujo tyrimai
uzdegimo rodikliams nustatyti. Paprastai Sie rodikliai pakyla
karsciuojant ir pasiekia norma arba priartéja prie jos, kai karsciavimo
priepuolis baigiasi. Tam tikri sukurti ligos klasifikacijos kriterijai padeda
atpazinti FMF. Kadangi stebéti vaikg priepuolio metu dél jvairiy
priezascCiy ne visada jmanoma, tévy prasoma pildyti dienorast;j ir
aprasyti visus jvykius. Tévai priepuoliy metu taip pat gali atlikti kraujo
tyrimus vietos laboratorijoje.

Atsakas | gydyma kolchicinu: Vaikai, kuriy ligos klinikiniai ir
laboratoriniai rodikliai atitinka FMF diagnoze, apie 6 menesius turi
vartoti kolchicing, tada simptomai ir tyrimy rodikliai perzitrimi is naujo.
Sergant FMF priepuoliai arba is viso liaujasi, arba pasidaro retesni,
lengvesni ir trumpiau trunka.
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Tik jgyvendinus visg nurodyta veiksmy sekg zingsnis po zingsnio, vaikui
gali buti diagnozuota FMF ir paskirtas visg gyvenimg trunkantis
gydymas kolchicinu.

Kadangi FMF pazeidzia jvairias organy sistemas, diagnozuojant ir
gydant ligg prireikia jvairiy specialisty konsultacijos - pediatro, vaiky
reumatologo, nefrologo (inksty specialisto), gastroenterologo (zarnyno
sistemos specialisto).

Genetiniai tyrimai: Neseniai atsirado galimybé genetiniais tyrimais
patvirtinti mutacijg, kuri, kaip manoma, yra FMF atsiradimo priezastis.
Klinikiné FMF diagnozé patvirtinama tuo atveju, jeigu pacientas nesSioja
2 mutacijas, po vieng iS abiejy tévy. Taciau tokia Siuo metu aprasyta
mutacija nustatoma tik 70-80 procenty FMF ligos atvejy. Tai reiskia, kad
kai kurie pacientai turi vieng arba ne vienos mutacijos. Taigi diagnozé
vis dar nustatoma pagal klinikinius pozymius. Genetinis iStyrimas gali
buti prieinamas ne visuose gydymo centruose.

Karsciavimu ir pilvo skausmais labai daznai skundziamasi vaikystéje.
FMF diagnozuoti néra taip lengva, net ir didelés rizikos populiacijose.
Gali prireikti keleriy mety ligai atpazinti. Diagnozés nustatymo laikg
butina sutrumpinti iki minimumo deél didéjancios amiloidozés rizikos
negydomiems pacientams.

Tam tikroms ligoms taip pat budingi besikartojantys karsciavimo
priepuoliai, pilvo ir sgnariy skausmai. Kai kurios is jy taip pat yra
genetinés ir turi panasiy klinikiniy pozymiy, taciau kiekviena jy
atskiriama pagal specifinius klinikinius ir laboratorinius rodiklius.

2.2. Kuo svarbus tyrimai?

Laboratoriniai tyrimai yra svarbus diagnozuojant FMF. Tam tikri tyrimai
(eritrocity nusedimo greitis (ENG), CRB, bendrasis kraujo tyrimas ir
fibrinogeno koncentracija) leidzia priepuoliy metu (per 24-48 valandas
nuo priepuolio pradzios) jvertinti uzdegimo mastg. ISnykus
simptomams, Sie tyrimai kartojami, kol rodikliai pasiekia normos ribas
ar prie jy priartéja. TrecCdaliui pacienty tyrimy rezultatai tampa
normalus. Kitiems dviem trecdaliams jie reikSmingai pageréja, taciau vis
dar virsija normos ribas.

Nedidelis kraujo kiekis reikalingas genetiniams tyrimams atlikti. Vaikai,
kuriems visam gyvenimui paskirtas kolchicinas, 2 kartus per metus turi
atlikti kraujo ir Slapimo tyrimus buklei stebéti.
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Slapimo tyrimas parodo baltymo ir eritrocity kiekj. Rodikliy pakitimai
priepuoliy metu gali bati laikini, taCiau nuolatinis padidéjes baltymo
kiekis Slapime leidzia jtarti amiloidoze. Gydytojai tuomet gali atlikti
tiesiosios zarnos ar inksty biopsijg. Tiesiosios zarnos biopsijos metu
paimamas labai nedidelis zarnos audiniy gabalélis; Si biopsija labai
lengvai atliekama. Jeigu Sio tyrimo rezultatai amiloidozés neparodo,
diagnozei patvirtinti reikalinga inksto biopsija. Jai atlikti vaikas
guldomas j ligonine. Biopsijos metu paimtas audinys dazomas specialia
medziaga ir ieSkoma amiloido sankaupu.

2.3. Ar Sia liga galima gydyti / iSgydyti?

FMF néra isgydoma liga, bet ji gali bati gydoma kolchicinu visa
gyvenima. Veikiant Siam vaistui, besikartojantys priepuoliai iSnyksta
arba suretéja ir uzkertamas kelias amiloidozei. Jeigu pacientas nustoja
vartoti kolchicing, priepuoliai ir amiloidozeés rizika atsinaujina.

2.4. Kaip gydoma Si liga?

FMF gydymas paprastas, nebrangus, nesukelia jokio sunkaus Salutinio
poveikio, kol vartojama tinkama dozé. Siuo metu FMF profilaktikai
gydyti naudojamas nattralus produktas - kolchicinas. Nustacius
diagnoze, vaikas privalo vaistg vartoti visg gyvenimag. Vartojant tinkamag
doze, priepuoliai iSnyksta apie 60 procenty pacienty, dalinis atsakas
matomas 30 procenty pacienty. Deja, 5-10 procenty pacienty Sis
gydymas neefektyvus.

Kolchicinas ne tik kontroliuoja priepuolius, bet ir panaikina amiloidozes
rizikg. Todél gyvybiskai svarbu, kad gydytojai pakartotinai paaiskinty
tévams ir pacientui, kaip svarbu tinkamai vartoti Sj vaistg nustatytomis
dozemis. Vartodamas vaistg, kaip nurodé gydytojas, vaikas gali gyventi
jprasta (tiketina, normalios trukmes) gyvenimag. Tévai neturéty
koreguoti vaisto dozes nepasitare su specialistu.

Kolchicino dozé neturety buti didinama prasidejus priepuoliui, kadangi
toks dozeés didinimas neveiksmingas. Svarbiau yra uzkirsti kelig
priepuoliams.

Biologiniai vaistai skiriami pacientams, kurie yra atsparus kolchicinui.

2.5. Koks vaistuy Salutinis poveikis?
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Nelengva susitaikyti su tuo, kad vaikas vaistus turés gerti visg laika.
Daznai tévai nerimauja dél galimo kolchicino salutinio poveikio. Tai
saugus vaistas, sukeliantis tik menkus nepageidaujamus reiskinius
(dazniausiai viduriavima), kurie isSnyksta sumazinus doze.

Kai kuriems vaikams paskirta dozé sukelia vandeningg viduriavima. Dél
tokio vaisto netoleravimo doze reikéty sumazinti iki toleruotinos ir po
truputj nuolat didinti iki reikiamos. Sumazinus laktozés kiekj maiste
mazdaug 3 savaites, zarnyno sutrikimo pozymiai daznai iSnyksta.

Kiti Salutiniai reiskiniai - pykinimas, vémimas, pilvo spazmai. Retais
atvejais pasitaiko raumeny silpnumas. Gali sumazéti trombocity, baltyjy
ir raudonuyjy kraujo kuneliy, taCiau sumazinus vaisto doze jy skaicius vél
pasidaro normalus.

2.6. Kiek trunka gydymas?
FMF profilaktinis gydymas trunka visg gyvenima.

2.7. Ar gali padeéti netradiciniai gydymo metodai?
Siuo metu néra zinoma jokiy alternatyviy ar netradiciniy FMF gydymo
buduy.

2.8. Kokie periodiniai sveikatos patikrinimai reikalingi?
Gydomi vaikai turi maziausiai 2 kartus per metus atlikti kraujo ir
Slapimo tyrimus.

2.9. Kiek liga tesiasi?
FMF sergama visg gyvenima.

2.10. Kokia ilgalaiké ligos prognozé (galima baigtis ir eiga)?
Visg gyvenima gydomas atitinkamomis kolchicino dozemis, vaikas gali
gyventi normaly gyvenima. Jeigu diagnozé nustatoma vélai arba
nesilaikoma gydymo rezimo, padidéja rizika iSsivystyti amiloidozei ir
ligos prognozé pablogéja. Vaikams, kuriems iSsivysté amiloidoze, gali
prireikti persodinti inkstus.

Augimo sulétéjimas néra didziausia serganciy FMF problema. Kai
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kuriems vaikams brendimo metu sulétéjes augimas atsistato tik
pradéjus gydyti kolchicinu.

2.11. Ar imanoma visiskai pasveikti?

Ne, nes tai genetiné liga. Taciau visg gyvenima vartodamas kolchicing
pacientas gali gyventi normaly gyvenima, be jokiy apribojimy ir
tikimybeés, kad issivystys amiloidozeé.
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