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1. KAS IR PARMANTOTS VIDUSJURAS DRUDZIS?

1.1 Kas tas ir?

Parmantots vidusjuras drudzis ir genétiski parmantota slimiba. Pacienti
cieS no atkartotam drudza lIekmém, kam paraléli novéro védera, krtusu
vai locitavu sapes un pietukumu. Slimiba galvenokart skar Vidusjuras un
Vidéjo Austrumu regionu iedzivotajus: ebrejus (it 1pasi sefardus), turkus,
arabus un armenus.

1.2 Cik biezi slimiba sastopama?

Augsta riska populacija slimibas biezums ir 1-3:1000. Citas etniskajas
grupas ta ir daudz retak sastopama. Tomeér, kops tika atklats ar slimibu
saistitais géns, ta diagnosticéta daudz biezak populacijas, kuras ta tika
uzskatita ka reta: italu, grieku un amerikanu.

Slimiba skar pacientus lidz 20 gadu vecumam 90% gadijumu. Vairak
neka pusei pacientu slimiba sakas pirmaja dzives desmitgade. Zéniem
slimiba ir biezak izplatita neka meiteném (1.3:1).

1.3 Kadi ir slimibas celoni?

Ta ir genétiska slimiba. Par slimibu atbildigais géns ir MEFV un to
ietekmeé proteins, kurs ietekmé iekaisuma regulaciju. GEnu mutacijas
rezultata, ka tas ir parmantota vidusjuras drudza gadijuma, regulacija
nenorit pareizi un pacientam japiedzivo drudza leékmes.

1.4 Vai ta ir iedzimta?
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Ta ir parmantota autosomali recesiva slimiba, kas nozime, ka vecakiem
var nebut $is slimibas simptomu. Si tipa transmisija nozimé, ka
mutacijai janorisinas abos génos (vienam no mates puses un otram no
teva), abi vecaki ir gena neséji (nesejam mutéts ir viens gens, bet nav
pati slimiba). Lielaka gimené slimiba parasti tiek novérota bralim,
masai, masicam, braléniem, tévocCiem vai attalakiem radiniekiem.
Neliela procenta gadijumu noverots, ka, ja vienam no vecakiem ir
parmantots vidusjuras drudzis un otrs ir gena nesejs, tad pastav 50%
liela iesp&jamiba, ka vinu bérniem var but s1 slimiba. Nelielam skaitam
pacientu viena vai pat abas géna kopijas var but normalas.

1.5 Kapec manam béernam ir Si slimiba? Vai no tas iespejams
pasargaties?

Bérnam ir Si slimiba, jo vinam ir mutétie géni, kas izraisa parmantoto
vidusjuras drudzi.

1.6 Vai ta ir lipiga?
Ne, nav.

1.7 Kadi ir slimibas galvenie simptomi?

Slimibas galvenie simptomi ir atkartots drudzis kopa ar védera, krasu
vai locitavu sapém. Védera sapju Iekmes ir visbiezak sastopamas un tas
var novérot ap 90% pacientu. Lekmes ar sapem krutis noverojamas
apmeéram 20 - 40% pacientu un locitavu sapes 50 - 60% pacientu.
Bérni parasti stidzas par ipasam |Ieékmém, pieméram, védera sapém
kopa ar drudzi. Dala pacientu piedzivo dazada veida Iekmes, vienu vai
kombinacija ar kadu citu.

Sis Iekmes ir pasdlimitéjodas un ilgst apméram no 1-4 dienam. Beidzoties
lekmei, pacients pilniba izveselojas un starp lekmem novérojama pilnigi
normala passajuta. Dazas I€kmes var but tik sapigas, ka pacientam vai
gimenei ir jaizsauc mediciniska palidziba. Asas védera sapes var imitét
akltu apendicitu, tapéc daziem pacientiem var nakties piedzivot
nevajadzigas védera operacijas, ka pieméram, apendektomijas.

Daziem pacientiem I€kmes var but loti vieglas, ko var sajaukt ar védera
funkcionaliem traucejumiem. Tas ir viens no iemesliem, kapéc slimiba ir
sarezgiti diagnosticéjama. Kopa ar védera sapém var rasties
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aizcietéjumi, bet kad sapes samazinas, paradas viegla caureja.

Bérns var piedzivot |oti specigu drudzi viena lekme vai vieglu
temperaturas paaugstinasanos cita Iekmé. Krusu sapes parasti
novérojamas tikai viena kermena puse un tas var but tik stipras, ka
pacients nespé€j pietiekosi dzili ieelpot. Tas pariet dazu dienu laika.
Parasti tiek skarta viena locitava (monoartrits) - pleca vai celi. Sapes ir
vilnveidigas un var but tik spécigas, ka berns nespej paiet. Apméram
1/3 pacientu ir eritematozie izsitumi pietikuso locitavu apvidu. Locitavu
sapes var turpinaties ilgak neka paréjas lekmju formas un tas var ilgt no
4 dienam lidz 2 nedélam, lidz pacients atveselojas pilniba. Daziem
berniem, atklajot tikai vienu simptomu - sapes locitavas un uztukumu,
var tikt nepareizi uzstadita diagnoze: reimatiskais drudzis vai juvenilais
idiopatiskais artrits.

Apmeéram 5-10% gadijumu, kad slimiba skarusi locitavas, sekas ir
hroniskas.

Dazos gadijumos raksturigi ta dévétie rozei lidzigie eritémas izsitumi,
kas tiek novéroti ekstremitasu apakséja dala virs locitavam. Dazi bérni
var sudzeties par sapem kajas.

Retak sastopamas tadas lekmju formas ka perikardits (iekaisums sirds
apkartéja slant), miozits (muskulu iekaisums), meningits (smadzenu un
muguras smadzenu iekaisums) un orhits (séklinieku iekaisums).

1.8 Kadas ir slimibas iespejamas komplikacijas?

Dazas citas slimibas, kuram raksturigs asinsvadu iekaisums (vaskulits),
biezak novérojamas bérniem ar parmantoto vidusjuras drudzi, ka
pieméram, Henoch Schonlein purpura un nodozais poliartrits.
Parmantota vidusjuras drudza vissmagakas komplikacijas novérotas
nearstetajos gadijumos, kas velak attistas ka amiloidoze. Amiloids ir
specials proteins, kurs nogulsnéjas ada, nierés, sirdi un izraisa
nopietnus funkcionalus traucéjumus, it 1pasi nierés. Tas nav specifiski
parmantota vidusjuras drudza gadijuma, bet ta ir komplikacija citam
hroniskam iekaisuma slimibam, kuras nav arstétas pietiekami. Proteins
urina var liecinat par diagnozi. Amiloida atrasana nierés vai zarnas
apstiprina diagnozi. Bérni, kuri sanémusi kolhicinu, ir pasargati no
komplikaciju riska.

1.9 Vai slimiba visiem béerniem izpauzas vienadi?
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Ta neizpauzas vienadi visiem bérniem. Slimibas tips, ilgums un Iékmju
smagums var bat atskirigs vienam bérnam katra I€kmes reizé.

1.10 Vai slimiba berniem izpauzas atskirigi no pieaugusajiem?
Kopuma parmantotais vidusjuras drudzis bérniem ir lidzigs pieauguso
slimibas izpaumém. Tomeér dazas slimibas pazimes ka artrits (locitavu
iekaisums) un miozits biezak sastopams bérniem. Lékmju biezums
parasti pieaug pacientiem klUstot vecakiem. Orhitu biezak atkl3j
maziem zeniem neka meiteneém. Amiloidozes risks ir augstaks tiem
pacientiem, kuri nearstéjas jau no slimibas agrina sakuma.

2. DIAGNOZE UN ARSTESANA

2.1 Ka ta tiek diagnosticeta?
Parasti slimibu diagnosticé, balstoties uz sekojos:

Kliniskie noverojumi: Aizdomas par parmantotu vidusjuras drudzi
var pienemt péc vismaz tris notikusam Iékmém. Janem véra padzilinata
etniska gimenes izpéte, radinieki ar hdzigam sudzibam vai nieru
mazspéja.

Vecaki tiks iztaujati par detalizétu notikuso Iekmju norisi.

Noverosana: Bérns ar aizdomam par parmantotu vidusjuras drudzi
janoveéro lidz diagnozes uzstadisanai. Novérosanas perioda pacients
fiziski jaizmeklé Iekmju laika, ka ari javeic asins analizu parbaude, lai
konstatetu iekaisumu. Parasti analizes uzrada pozitivus rezultatus
lekmiju laika un Iekmei beidzoties tas atgriezas norma vai tuvu normai.
Tas ir klasifikacijas kriterijs, lai palidzetu atpazit parmantoto vidusjuras
drudzi. Ne vienmeér ir iespejams bérnu izmeklét lekmes laika. Tapec
vecakiem tiek lugts rakstit dienasgramatu un aprakstit lekmes. Vecaki
var griezties tuvakaja laboratorija, lai veiktu asins analizes bérnam.

Reakcija uz arstesanu ar kolhicinu: Bérnam ar kliniski un
laboratoriski pieraditu parmantoto vidusjuras drudza diagnozi,
apméram 6 ménesu garuma dod kolhicinu, lai novérotu simptomus. Ja
pacients patiesam slimo ar parmantoto vidusjuras drudzi, IEkmes
beidzas vai klust retakas smaguma un ilguma zina.
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Tikai péc izpilditam iepriekS minétajam metodém, pacientam var tikt
uzstadita diagnoze "parmantots vidusjuras drudzis" un izrakstits
kolhicins ilgstosai arstésanai.

Ta ka Vidusjuras parmantotais drudzis skar daudzas kermena sistemas,
tad diagnozes uzstadisana var tikt iesaistiti vairaki specialisti. Parasti tie
ir pediatri, reimatologi, nefrologi (nieru slimibu arsti) un
gastroenetrologi (gremosanas sistému specialisti).

Genetiskas analizes: Péedéjo gadu laika ir attistijusies iespéja veikt
genétiskas analizes pacientiem, lai noskaidrotu mutacijas, kas
atbildigas par parmantota vidusjtras drudza veidoSanos.

Kliniska diagnoze ir apstiprinama, ja pacientam ir divas mutacijas: pa
vienai no katra vecaka. Mutacijas, kas raksturigas parmantota
vidusjuras drudza gadijuma tiek atrastas 70 - 80% gadijumu pacientiem
ar parmantoto vidusjuras drudzi. Tas nozime, ka ir pacienti, kuriem ir
viena vai pat neviena mutacija, tapéc slimibas diagnozes apstiprinasana
tiek balstita uz kliniskiem izmekléjumiem. Genetiskas analizes nav
pieejamas visos mediciniskajos arstniecibas centros.

Drudzis un védera sapes ir |oti biezi sastopamas sudzibas bérniem.
Tapéc parmantota vidusjuras drudza diagnosticéSana ir tik sarezgita pat
augsta riska populaciju vidu. Var paiet vairaki gadi lidz slimiba tiek
diagnosticéta. Kavésanas ar diagnozes noteikSanu jasamazina lidz
minimumam, jo nearstétiem pacientiem ir paaugstinats amiloidozes
risks.

Pastav daudzas citas slimibas ar lidzigiem simptomiem: drudzi, védera
un locitavu sapém. Dazas no Sim slimibam ar1 ir genétiskas un tam ir
kopigas kliniskas pazimes; tomér katrai no tam ir ipasi raksturigas
kliniskas un laboratoriskas pazimes.

2.2 Cik liela nozime ir parbaudem?

Laboratoriskajiem izmekléjumiem ir liela nozime parmantota vidusjuras
drudza diagnosticé$ana. Eritrocitu grimsanas atrums (EGA), CRP,
kopé€jais asins sunu daudzumes, fibrinogéns ir galvenie, lai redzétu
iekaisuma pakapi (vismaz 24 - 48 stundas péc lekmes sakuma). To
atkarto, kad bérnam simptomi ir izzudusi un novérojama analizu
atgrieSanas normas vai tuvu normai robezas. Apméram 1/3 pacientu
analizes atgriezas normas robezas. Atlikusajam 2/3 pacientu anahzu
paaugstinatais limenis ievérojami samazinas, tacu saglabajas
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paaugstinats.

Genétiskajam analizém ir nepiecieSams neliels asins daudzums. Bérni,
kuri tiek arstéti ar kolhicinu, novéroSanai nodod urina un asins analizes
divas reizes gada.

Urina analizi izmeklé uz proteinu un eritrocitu esamibu. Lekmju laika to
[imenis var mainities, bet pastavigs proteinu paaugstinats limenis urina
var izraisit amiloidozi. Arsts var papildus nozimét rektalo un renalo
biopsiju. Rektala biopsija ir neliela audu gabalina panemsana no taisnas
zarnas un to ir loti viegli veikt. Ja péec rektalas biopsijas joprojam nav
izdevies uzstadit diagnozi, tiek noziméta renala biopsija, lai apstiprinatu
diagnozi. Lai veiktu renalo biopsiju, bérnam japaliek slimnica vienu
nakti. Audi, kuri panemti biopsijas laika, tiek apskatiti mikroskopiski,
mekléjot amiloidu.

2.3 Vai slimibu var arstet vai izarstet pilniba?

Ta nav izarstéjama, bet to var arstét ilgstosi ar kolhicinu. ST arstésana
pasarga bernus no atkartotam lekmém un amiloidozes. Ja pacients
parstaj lietot zales, lekmju risks atgriezties palielinas tapat ka amiloida
risks.

2.4 Kada ir arstesana?

ArstéSana ir vienkarsa, Iéta un bez zalu blakném. Misdienas kolhicins ir
zales, ko lieto profilaktiskai arstéSanai. Péc diagnozes uzstadiSanas
bérnam jalieto zales visu muzu. Lietojot zales pareizi, IEkmes samazinas
un pazud 60% pacientu, daléji uzlabojumi novérojami 30% pacientu un
arstésanas nav efektiva 5-10% pacientu.

ArstéSana ne tikai kontrolé Iékmes, bet ari profilaktiski pasarga no
amiloidozes. Arstam ir jaizskaidro vecakiem, cik svarigi ir lietot
nozimétas zales pareizi. Lidzestiba ir loti svariga. Ja viss ieprieks
minétais tiek ievérots, tad bérnam iespejams dzivot normalu dzivi.
Vecaki nedrikst mainit devu bez arsta atlaujas.

Kolhicina devu nedrikst palielinat aktivas IE€kmes laika, jo Sada devas
palielinasana nesniegs vélamos rezultatus. Svarigi ir noveéerst tuvojosas
lekmes.

Pacientiem, kuriem kolhicins nesniedz vélamos rezultatus, tiek lietoti
biologiskie medikamenti.
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2.5 Kadi ir blakusefekti arstesanai ar medikamentiem?
Vecakiem nav viegli samierinaties ar domu, ka vinu bérnam zales bus
jadzer vienmer. Parasti vecaki uztraucas par kolhicina raditajam
blakném. Kolhicins ir droSs medikaments ar saméra maz iesp&jamam
blakném, kas var tikt novérstas pielagojot devu. Visbiezaka blakne ir
caureja.

Dazi bérni nevar panest noziméto devu, jo palielinas skidra védera izeja.
Sados gadijumos deva jasamazina un péc tam pakapeniski japalielina
lldz vajadzigajai devai. Uztura jasamazina laktoze uz 3 nedélam un
parasti sudzibas par zarnu trakta darbibu izzud.

Citi nevélamie zalu blakusefekti ir slikta dusa, vemsSana un védera
krampji. Retos gadijumos tie var izraisit muskulu vajumu. Perifero asins
sunu (leikocitu un eritrocitu) skaits var but samazinats, kas mainot devu
normalizejas.

2.6 Cik ilgi jaarstejas?
Slimibas preventiva arstéSana ilgst visu dzivi.

2.7 Ka ir ar dabiskam papildu 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 Cik ilgi jaarstejas?
St slimiba ilgst visu pacienta dzivi.

2.10 Kada ir slimibas ilgtermina prognoze (prognozejamie
rezultati un arstesanas kurss)?
Ja pacients tiek ilgstosi arstéts ar kolhicinu, tad bérniem ar parmantoto
vidusjuras drudzi ir iespejams dzivot normalu dzivi. Ja diagnoze tiek vélu
noteikta vai ari nav noziméta atbilstoSa arstésana, risks attistities
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amiloidozei palielinas, kas pasliktina pacienta veselibas stavokla
prognozi. BErnam, kuram attistijusies amiloidoze, var but nepiecieSama
nieru transplantacija.

AugsSanas aizture nav galvena probléma parmantota vidusjuras drudza
gadijuma. Daziem bérniem normala augSana atjaunojas tikai péc
arstéSanas ar kolhicinu.

2.11 Vai ir iespejams atveseloties pilniba?

NE, jo ta ir genétiska slimiba. Tomér arstésanas dzives garuma ar
kolhicinu sniedz pacientam iespé&ju dzivot normalu dzivi bez
ierobezojumiem un riska attistities amiloidozei.

3. IKDIENAS DZIVE

3.1 Ka slimiba ietekme berna un gimenes dzivi?

Bérnam un vina vecakiem ar lielakajam problémam jasaskaras pirms
slimiba ir diagnosticéta. BErnam, védera, krisu un locitavu sapju dél,
nepiecieSamas biezas konsultacijas pie arsta. Daziem bérniem pat
japiedzivo nevajadziga kirurgiska iejaukSanas nepareizas diagnozes
gadijuma. Péc diagnozes uzstadiSanas janosaka arstéSanas meérki
bérnam un vecakiem, lai bérns varétu dzivot normalu dzivi. Pacientiem
ar parmantoto vidusjuras drudzi nepiecieSama ilgstoSa mediciniska
arstéSana un kolhicina efektivitate var but zema, kas var palielinat risku
attistities amiloidozei.

Butiska probléma ir psihologiskais apgrutinajums, kas saistits ar ilgstoso
arstésanu. Psihologiskais vecaku atbalsts izglitibas programmas var
palidzeét.

3.2 Ka ir ar skolas apmeklejumu?

Biezas Iékmes apgrutina skolas apmekléSanu, tacu arstéSana ar
kolhicinu uzlabos So jautajumu.

Skolas darbinieki jainformé par atbilstosu ricibu Iekmju laika.

3.3 Ka ir ar sportu?
Pacienti ar parmantoto vidusjuras drudzi un ilgstosu kolhicina lietoSanu
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var sportot jebkura sporta veida. Vienigi problémas var radit ieilguSais
locitavu iekaisums, kas ierobezo kustibas iekaisuma skartajas locitavas.

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 vakcinet.

3.7 Ka ir ar dzimumdzivi, grutniecibu un izsargasanos no tas?
Pacientiem ar parmantoto vidusjuras drudzi var but auglibas problemas
pirms kolhicina arstésanas, bet péc kolhicina lietoSanas si probléma
izzUd. Spermas skaitliska samazinasanas arstésanas laika ir |oti reta.
Sievietes nedrikst partraukt lietot kolhicinu grutniecibas un kruts
barosanas laika.
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