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

www.printo.it/pediatric-rheumatology/LT/intro

Mevalonatkinazés Trukumas (MKD) (arba
hiperimunoglobulino d sindromas)
Versija 2016

2. LIGOS NUSTATYMAS IR GYDYMAS

2.1. Kaip Si liga diagnozuojama?

Liga diagnozuojama remiantis cheminiy ir genetiniy tyrimy analize.
Tiriant Slapimo chemine sudétj, galima aptikti labai daug mevalono
ragsties. Specializuotos laboratorijos nustato mevalonatkinazeés
fermento aktyvuma kraujo ar odos Igstelese. Genetiniais tyrimais
iSanalizavus paciento DNR, galima nustatyti MVD geno mutacijas.
Serumo IgD koncentracijos matavimas pastaruoju metu nebelaikomas
diagnostiniu testu, tinkamu mevalonatkinazes trukumui nustatyti.

2.2. Kuo svarbus tyrimai?

Kaip mineta, laboratoriniai tyrimai yra svarbus diagnozuojant
mevalonatkinazés trukuma.

Kraujo tyrimai (eritrocity nusédimo greitis (ENG), CRB, serumo amiloido
A baltymo (SAA) tyrimas, bendrasis kraujo tyrimas ir fibrinogeno
koncentracija) svarbus siekiant nustatyti uzdegimo mastg priepuolio
metu. ISnykus simptomams, Sie tyrimai kartojami, kol rodikliai pasiekia
normos ribas ar prie jy priarteja.

Slapimo testas naudojamas baltymui ir raudoniesiems kraujo kineliams
nustatyti. Priepuoliy metu gali buti laikiny pokyciy. Pacientams, kuriems
nustatyta amiloidozé, Slapimo tyrimas parodo tam tikrg nuolatinj
baltymo kiek;.
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2.3. Ar Sia liga galima gydyti / iSgydyti?
Liga néra iSsgydoma, taip pat néra efektyvaus budo kontroliuoti jos
aktyvuma.

2.4. Kaip gydoma Si liga?

Mevalonatkinazes trukumui gydyti naudojami nesteroidiniai vaistai nuo
uzdegimo (NVNU) (indometacinas), gliukokortikoidai (prednizolonas) ir
biologiniai vaistai (etanerceptas ar anakinra). Né vienas isS Siy preparaty
néra vienodai veiksmingas, visi jie atitinkamai padeda kai kuriems
pacientams. Fakty, jrodanciy jy veiksminguma ir sauguma pacientams,
turintiems mevalonatkinazés trukuma, vis dar néra pakankamai.

2.5. Koks vaisty salutinis poveikis?

Salutinis poveikis priklauso nuo vartojamo vaisto. NVNU gali sukelti
galvos skausmus, skrandzio opg, inksty pazeidimag; gliukokortikoidai ir
biologiniai vaistai padidina imlumg infekcijoms. Be to, gliukokortikoidai
gali sukelti ir kity jvairiy Salutiniy reiskiniy.

2.6. Kiek trunka gydymas?

Néra duomeny, patvirtinanciy visa gyvenima trunkancio gydymo
veiksmingumg. Kadangi pacientui augant paprastai matomas buklés
pagerejimas, manytina, kad gydyma vaistais galima nutraukti
pacientams, kuriy liga visiskai ramios buklés.

2.7. Ar gali padéti netradiciniai gydymo metodai?
Nepaskelbta jokiy duomenuy, kad buty veiksmingos papildomos gydymo
priemones.

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?
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Sia liga sergama visg gyvenima, nors simptomai su amziumi gali
lengveti.

2.10. Kokia ilgalaiké ligos prognozé (galima baigtis ir eiga)?
Mevalonatkinazes trukumas yra visg gyvenima trunkanti liga, nors
simptomai su amziumi lengvéja. Labai retai pacientams pazeidziami
organai, ypac inkstai (dél amiloidozés). Labai sunkiai paveiktiems
pacientams gali iSsivystyti psichikos sutrikimai ir naktinis aklumas.

2.11. Ar imanoma visiskai pasveikti?
Ne, nes tai genetiné liga.
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