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1. KAS ir DIRA?

1.1. Kas tas ir?

IL-1 receptora antagonista trukums (DIRA) ir reta genétiska slimiba.
Bérns cieS no smaga adas un kaulu iekaisuma. Citi organi, ka
pieméram, plausas var tikt skarti. Slimibas nearstéSanas gadijuma ta
var novest lidz smagai invaliditatei vai pat navei.

1.2. Cik biezi slimiba sastopama?
DIRA ir loti reta slimiba. Sobrid identificéti mazak neka 10 gadijumi visa
pasaule.

1.3. Kadi ir slimibas celoni?

DIRA ir genétiska slimiba. Par slimibu atbildigais géns ir ILLRN. Tas razo
proteinu, IL-1 receptoru, kam ir nozime pie iekaisuma uzsuksanas.
IL-1RA neitralizé proteinu interleikinu - 1 (IL-1), kas ir spéecigs iekaisuma
zinnesis cilvéka kerment. Ja ILLRN géns ir mutéts, ka tas ir DIRA
gadijuma, tas nevar sarazot IL-1RA. Tapéc IL-1 ilgak nespégj pretoties un
pacientam attistas iekaisums.

1.4. Vai ta ir parmantota slimiba?
Ta ir iedzimta autosomala recesiva slimiba (kas nozimé, ka ta nav
saistita ar konkretu dzimumu un vecakiem var nebut sis slimibas
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raksturigie simptomi). Sada veida parmantota slimiba nozimé, ka DIRA
gadijuma pacientam jabut mutetiem diviem géeniem, vienam no mates
un otram no teva. Tatad abi vecaki ir parnésataji (parnésatajam ir viens
muteéets géns, bet ne slimiba) un nevis pacienti. Vecaki, kuru bérniem ir
DIRA, pastav 25% risks, ka otrajam bérnam ari bus DIRA. Pirms
dzemdibam to ir iespéjams noteikt.

1.5. Kapec manam bernam ir si slimiba? Vai iespéjams no tas
pasargaties?

Bérns slimo ar So slimibu, jo ir piedzimis ar mutétiem géniem, ko
izraisijusi DIRA.

1.6. Vai ta ir lipiga?
Ne, nav.

1.7. Kadi ir slimibas galvenie simptomi?

Slimibas galvenie simptomi ir adas un kaulu iekaisums. Adas
iekaisumam raksturigs apsartums, patites, zvinas. Adas izmainas var
skart jebkuru kermena dalu. Adas slimiba piezogas péksni, bet pacienta
veselibas stavoklis var pasliktinaties lokala ievainojuma rezultata.
Pieméram, intravenoza drenazas caurulite biezi vien noved pie lokala
iekaisuma. Kaulu iekaisumu raksturo sapigs kaulu pietikums, biezi vien
ada virs ta ir apsartusi un karsta.

Slimiba var skart vairakus kaulus, ieskaitot ekstremitates un ribu
kaulus. lekaisums parasti skar kaula plévi un kaula membranu. Kaula
pléve ir loti jutiga pret sapém. Tapéc bérni, kas cies no Sis slimibas ir
uzbudinati un nelaimigi. Tas var novest pie €éSanas problémam un
augsanas aiztures. Locitavu iekaisums nav tipiska pazime DIRA slimibas
gadijuma. Pacientiem, kas slimo ar DIRA, var but vérojama nagu
deformacija.

1.8. Vai slimiba izpauzas vienadi visiem bérniem?

Visi bérni, kurus skarusi Si slimiba, ir nopietni slimi. Tomeér visiem ta
neizpauzas vienadi. Pat viena gimené bérniem slimiba savstarpéji var
but atskiriga.
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1.9. Vai slimiba bérniem atskiras no slimibas pieaugusajiem?
DIRA slimiba ir raksturiga tikai berniem. Senos laikos, pirms veél efektiva
arstéSana bija pieejama, Sie bérni nomirtu nesasniedzot pieauguso
vecumu. Tadél DIRA pazimes pieaugusSajiem nav noveérotas.

2. DIAGNOZE UN ARSTESANA

2.1. Ka ta tiek diagnosticeta?

Pirmkart, aizdomam par DIRA jabut balstitam uz slimibas pazimém
bérnam. DIRA diagnoze var tikt apstiprinata tikai ar genétiskam
analizem. DIRA diagnoze tiek apstiprinata tikai tada gadijuma, ja
pacientam ir 2 mutacijas; pa vienai no katra vecaka. Genetiskas
analizes nav pieejamas visas arstniecibas iestades.

2.2. Kada nozime ir parbaudem?

Tadam asins analizém ka eritrocitu grimsanas atrums (EGA), CRP, pilna
asins aina un fibrinogéns tiek veikti slimibas aktivaja posma, lai redzetu
iekaisuma izplatibu.

Sis parbaudes javeic ari tad, kad bérnam vairs nav raksturigo
simptomu, lai noteiktu vai raditaji atgriezusies normas robezas vai tuvu
normai.

Geneétiskajam analizém nepiecieSams neliels asins daudzums. Bérnam,
kuram jaarstéjas no slimibas visu dzivi, janodod asins un urina analizes
regulari, lai noverotu veselibas stavokli.

2.3. Vai to var arstet vai izarstet?
To nevar izarstét, tacu to var kontrolét, lietojot anakinru ilgstosi.

2.4. Kada ir arstesana?

DIRA nav iespéjams kontrolét ar pretiekaisuma zalem. Kortikosteroidu
lietoSana augstas devas var daléji kontrolét slimibas simptomus, bet
parasti tas notiek uz nevélamu blakusefektu rekina. Pretsapju lidzekli
nepiecieSami, lai anakinras arstésanas laika kontrolétu kaulu sapes.
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Anakinra ir maksligi veidots no IL-1RA, tas satur proteinu, kas trukst
DIRA pacientiem. Anakinras injekcija ik dienu ir vieniga terapija, kas ir
efektiva DIRA arstéana. Sadi iespéjams panakt dabiska IL-1RA
samazinasanos un slimibas kontroli. No slimibas atkartosanas iespé&jams
pasargaties. ST arsté$anas paredz zalu injicésanu bérnam visu vina
dzivi. Ja zales tiek injicétas katru dienu, tad lielakajai dalai pacientu
simptomi izzud. Tomér daziem pacientiem novérota dal€ja atbildes
reakcija uz medikamentu. Vecaki nedrikst mainit devu bez arsta
atlaujas.

Ja pacients parstaj injicét medikamentus, tad slimiba atgriezisies. Ta ka
S slimiba var apdraudét dzivibu, nepiecieSama savlaiciga arstésana.

2.5. Kadi ir medikamentu raditie blakusefekti?

Vistraucéjosakie anakinras izraisitie blakusefekti ir sapigas reakcijas un
injekcijam, kas pielidzinamas insekta kodumam. Ipasi sapigas tas var
but arstésanas pirmajas nedélas. Infekcijas tika novérotas pacientiem,
kuriem tika arstetas citas slimibas ar anakinru, bet ne DIRA pacientiem.
Nav zinams kapéc tas vienadi darbojas DIRA pacientiem. Daziem
berniem, kurus arsté ar anakinru citu slimibu gadijuma, var palielinaties
svars. Nav zinams, vai tas attiecas tieSi uz DIRA pacientiem. Bérnu
arstésSana anakinra tiek lietota jau kops 21. gadsimta sakuma. Tapéc
nav zinams par blakusefektiem ilgtermina.

2.6. Cik ilgi jaarstejas?
Slimiba ilgst visu pacienta dzivi.

2.7. Ka ir ar dabiskam papildus arstesanas terapijam?
Sai slimibai nav sadu terapiju.

2.8.Cik biezas parbaudes ir nepiecieSamas?
Bérniem arstésanas laika javeic asins un urina analizu parbaudes
vismaz divas reizes gada.

2.9. Kads ir slimibas ilgums?
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Ta ilgst visu pacienta dzivi.

2.10. Kada ir slimibas ilgtermina prognoze (prognozejamie
rezultati un arstésanas kurss)?
Ja arstésana ar anakinru ir uzsakta savlaicigi un tiek turpinata ilgstosi,
tad bérniem, kas slimo ar DIRA, iespejams dzivot pilnvertigu dzivi. Ja
diagnoze tiek noteikta vélu vai arl nav noziméta atbilstoSa arstésana,
tad pacients riské ar slimibas aktivitates progresésanu. Tas var novest
pie kaulu deformacijam, kropluma, rétam uz adas un pat naves.

2.11. Vai iespejams izarsteties pilniba?
Né, jo ta ir genétiska slimiba. Tomeér arstéSanas dzives garuma sniedz
iespéju pacientam dzivot normalu dzivi bez ierobezojumiem.

3. IKDIENAS DZIVE

3.1. Ka slimiba ietekme berna un gimenes dzivi?

Bérnam un vina vecakiem ar lielakajam problémam jasaskaras pirms
slimibas diagnosticésanas. Péc diagnozes uzstadiSanas un arstésanas
daudzi bérni var atgriezties ierastaja dzivé. Daziem bérniem jasaskaras
ar kaulu deformacijam, kas var nopietni ietekmét ierasto aktivitasu
veikSanu. Regularas injekcijas var but apgrutinosSas ne tikai radita
diskomforta dél, bet anakinras uzglabasanas prasibas var radit
celoSanas ierobezojumus.

Butiska probléma ir psihologiskais apgrutinajums, kas saistits ar ilgstoso
arstésanu.

3.2. Ka ir ar skolas apmeklejumu?
lerobezojumu nav, ja slimiba nav izraisijusi paliekosSu invaliditati un ta
tiek pilniba kontroleta ar anakinras palidzibu.

3.3. Ka ir ar sportu?
lerobezojumi netiek noteikti, ja slimiba nav izraisijusi invaliditati un ta
tiek pilniba kontroléta ar anakinras palidzibu. Agri radusies skeletalie
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bojajumi var ierobezot fiziskas aktivitates, tacu nav nepiecieSami
papildus ierobezojumi.

3.4. Ka ir ar uzturu?
Specials uzturs netiek nozimets.

3.5. Vai klimats ietekme slimibas gaitu?
Ne, neietekme.

3.6. Vai bernu drikst vakcinet?
Ja, bérnu drikst vakcinét. Tomér vecakiem javérsas pie arsta, lai
noskaidrotu par dzivo vakcinu injicésanu.

3.7. Ka ir ar dzimumdazivi, grutniecibu un izsargasanos no tas?
Nav pétijumu, kas pieraditu, ka anakinra ir dross medikaments
grutniecem.
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