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Ar Kriopirinu Saistitais Periodiskais Sindroms
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Versija 2016

2. DIAGNOZE UN ARSTESANA

2.1. Ka to diagnostice?

CAPS diagnozes uzstadisana ir balstita uz kliniskajiem simptomiem,
pirms genétisko rezultatu apstiprinasanas. Lidzigo simptomu dél ir
sarezgiti noteikt atskirtbu starp FCAS un MWS vai MWS un
CINCA/NOMID. Diagnoze ir balstita uz klinisko simptomu un pacienta
mediciniskas véstures izpéti. Acu parbaude (it ipasi fundoskopija), CSF
izmeklésana (jostas vietas punkcija) un radiologiskie izmekléjumi ir
noderigi slimibas noteikSana.

2.2. Vai slimibu var arstet vai izarstet?

CAPS nav izarstéjama slimiba, jo ta ir genetiska slimiba. Tomer
pateicoties ievérojamiem sasniegumiem So slimibu pétnieciba ir
izgudroti jauni daudzsoloSi medikamenti CAPS arstésanai, kuriem sobrid
vel tiek pétits ilgtermina efekts.

2.3. Kada ir arstesana?

Nesen paveiktais darbs pie CAPS genétiskas un fiziopatologijas izpétes
liecina, ka IL-1B (spécigs citokinu (olbaltumvielu) iekaisums) ir radijis
parprodukciju un tam ir noteicoSa nozime saslimsSanas gadijuma. Paslaik
vairaki medikamenti, kas nomac IL-1B (IL-1 blokatori) vél ir dazadas
attistibas stadijas. Pirmais medikaments, kuru izmantoja arstésana, bija
anakinra. Tas bija viens no efektigakajiem veidiem iekaisuma, izsitumu,
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drudza, sapju un noguruma kontrolésana visos CAPS apaks$variantos. Si
arstéSana ir piemeérota neirologisko saslimSanu gadijuma. Dazkart ta
var mazinat kurlumu un kontrolét amiloidozi. Diemzél Sis medikaments
nesniedz vélamos rezultatus paatrinatas augsanas artropatijas
gadijuma. Devas tiek piemérotas atbilstoSi saslimstibas pakapei.
Arstésana jasak jau agra vecuma, pirms vél hroniskais iekaisums
izraisijis neatgriezeniskus organu bojajumus, ka pieméram, kurlumu vai
amiloidozi. Pacientiem katru dienu nepiecieSams ievadit zemadas
injekciju. Biezi tiek zinots par reakcijam, kuras izraisijusi injekcija, tacu
ar laiku tas pariet. Rilonacepts ir vél viens anti-IL-1 medikaments, kuru
apstiprinajusi "ASV uztura un medikamentu administracija" pacientiem,
kuri ir vecaki par 11 gadiem un cieS no FCAS vai MWS. Katru nedélu
pacientam jasanem zemadas injekcija. Kanakinumabs ir vél viens anti-
IL-1 medikamens, kuru salidzinosSi nesen apstiprinajusi "ASV uztura un
medikamentu administracija" un "Eiropas zalu agentara (EZA)"
pacientiem, kuri cieS no CAPS un ir vecaki par 2 gadiem. MWS
pacientiem Sis medikaments ir efektivakais iekaisuma procesu
kontroléSana ar zemadas injekcijam katras 4 lidz 8 nedélas. Nemot véra
slimibas genétisko izcelsmi, nepieciesamas IL-1 farmakologiskas
blokades javeic ilgstosi, iespéjams, ka pat visu muzu.

2.4. Cik ilgi jaarstejas?
CAPS ir slimiba, kas ilgst muza garuma.

2.5. Kada ir slimibas ilgtermina prognoze (paredzamais
iznakums un arstesanas kurss)?

FCAS slimibas ilgtermina prognoze ir laba, tacu dzives kvalitati var
ietekmeét atkartota drudza periodi. MWS sindroma gadijuma ilgtermina
prognozi ietekme amiloidoze un pavajinata nieru darbiba. Kurlums ir
batiska komplikacija ilgtermina. Bérniem ar CINCA var but augSanas
trauceéjumi slimibas laika. CINCA/NOMID pacientu ilgtermina prognoze ir
atkariga no neirologiskas, neirosensoras un locitavu iesaistes.
Hipertrofiskas artropatijas var izraisit invaliditati. PriekSlaicigas naves
iestasanas ir iespéjama slimibas smagi skartajiem pacientiem.
Arstésana ar IL-1 blokatoriem var ievérojami uzlabot CAPS slimibas
iznakumu.
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