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2. LIGOS NUSTATYMAS IR GYDYMAS

2.1. Kaip Si liga diagnozuojama?

[tarimy dél PAPA sindromo turety kilti tuo atveju, kai vaikui kartojasi
skausmingas uzdegiminis artritas, kuris kliniSkai panasus | septinj artritg
ir neatsako | gydyma antibiotikais. Artrito ir odos simptomai nebutinai
pasireiskia tuo paciu metu, jie gali buti matomi ne visiems pacientams.
Reikéty nuodugniai iSanalizuoti Seimos anamneze. Kadangi liga
paveldima autosominiu dominantiniu budu, kiti Seimos nariai gali turéti
bent kelis iS simptomy. Diagnoze gali buti patvirtinta tik genetiniais
tyrimais, jrodanciais PSTPIP1 geno mutacijg.

2.2. Kuo svarbus tyrimai?

Kraujo tyrimai (eritrocity nusédimo greitis (ENG), C reaktyvusis
baltymas (CRB) ir bendrasis kraujo tyrimas) artrito pasireiskimo metu
paprastai parodo rodikliy pakitimus, reiskian¢ius uzdegima. Sie
nukrypimai néra specifiniai nustatant PAPA sindroma.

Sgnariy skyscio tyrimas: pasireiskus artritui paprastai atliekama sgnario
punkcija sgnario (sinoviniam) skysciui istirti. Paciento, sergancio PAPA
sindromu, sinovinis skystis yra pulingas (geltonas ir tirsStas), jame labai
padidéjes neutrofily (baltujy kraujo kaneliy) kiekis. Sie pozymiai
panasus | septinio artrito, taciau bakterinis pasélis yra neigiamas.
Genetiniai tyrimai: vienintelis tyrimas, kuris vienareikSmiskai patvirtina
PAPA sindromo diagnoze, yra genetine analize, kurios metu nustatoma
PSTPIP1 geno mutacija. Siam tyrimui atlikti reikia nedidelio kraujo
kiekio.
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2.3. Ar Sia liga galima gydyti / iSgydyti?

Kadangi tai genetiné liga, PAPA sindromo iSgydyti negalima. Taciau liga
gali bati gydoma vaistais, kurie kontroliuoja uzdegimg sgnariuose, taip
apsaugant sgnarj nuo suzalojimo. Odos pazeidimai taip pat gali bati
kontroliuojami, taciau atsakas j gydymag létas.

2.4. Kaip gydoma Ssi liga?

PAPA sindromo gydymas priklauso nuo klinikinio pasireiskimo. Artritas
pasiduoda gydomas geriamais ar intrasgnariniais gliukokortikoidais.
Kartais jy poveikis nepakankamas ir artritas kartojasi labai daznai. Tokiu
atveju gliukokortikoidus prireikia vartoti ilgg laikg, o tada pasireiskia
vaisty Salutinis poveikis. Gangreniné piodermija gerai atsako j gydyma
geriamais gliukokortikoidais. Ji daznai gydoma vietiniais (kremo
pavidalo) imunitetg ir uzdegimag slopinanciais vaistais. Atsakas | gydymag
yra létas, pazeistos odos vietos gali buti skausmingos. Neseniai buvo
paskelbta apie veiksminga IL-1 ar TNF slopinanciy naujy biologiniy
vaisty poveikj tiek gydant piodermija, tiek apsaugant nuo
pasikartojanciy artrity. Kadangi liga labai reta, néra atlikty kontroliniy
tyrimu.

2.5. Koks vaistu Salutinis poveikis?

Vartojant gliukokortikoidus, galimas svorio padidéjimas, veido
patinimas, nuotaiky kaita. Skiriami ilgg laikg, jie gali sulétinti augimag ir
sukelti osteoporoze.

2.6. Kiek trunka gydymas?
Gydymo tikslas - kontroliuoti ligg, kad nesikartoty artritas ir odos
pazeidimai. Paprastai gydymas néra taikomas nuolatos.

2.7. Ar gali padéti netradiciniai gydymo metodai?
Néra duomeny apie veiksmingg netradicinj papildomg gydyma.

2.8. Kiek liga tesiasi?
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Serganciy asmeny buklé geréja augant ir simptomai gali
nebepasikartoti. Taciau tai néra bldinga visiems pacientams.

2.9. Kokia ilgalaiké ligos prognozé (galima baigtis ir eiga)?
Simptomai su laiku lengveja. PAPA sindromas yra labai reta liga, todel
ilgalaiké prognozé nezinoma.
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