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2.DIJAGNOZA | TERAPIJA

2.1 Kako se postavlja dijagnoza?

Moguce je posumnjati na PAPA sindrom kod deteta sa ponavljanim
epizodama bolne upale zgloba koji klinicki li¢i na septicki (gnojni)
artritis, a ne reaguje na leCenje antibioticima. Artritis i kozne
manifestacije ne moraju da se pojave u isto vreme i ne moraju da budu
prisutni kod svih bolesnika. Trebalo bi takode obaviti detaljno ispitivanje
porodicne istorije, posto je bolest autozomno dominantna, drugi ¢lanovi
porodice ¢e verovatno ispoljiti bar neki simptom bolesti. Dijagnoza
moze biti postavljena jedino genetskom analizom da bi se utvrdilo
postojanje mutacije na PSTPIP1 genu.

2.2 Kakav je znacaj testova?

Analize krvi: brzina sedimentacije eritrocita (SE), C-reaktivni protein
(CRP) i broj krvnih ¢elija su obi¢no izmenjeni u toku epizoda artritisa;
ove analize sluze da se dokaze prisustvo zapaljenja. One nisu specificne
za dijagnozu PAPA sindroma.

Analiza zglobne tecnosti: u toku epizoda artritisa, obicno se radi
punkcija zgloba radi uzimanja uzorka zglobne tecnosti (poznata pod
nazivom sinovijska tec¢nost). Sinovijska teCnost kod bolesnika sa PAPA
sindromom je purulentna (zuta i gusta) i sadrzi povecan broj neutrofila,
tip belih krvnih zrnaca. To li¢i na septicni (gnojni) artritis, ali su
bakterijske kulture negativne. Test koji nedvosmisleno dokazuje
dijagnozu PAPA sindroma je genetski test koji pokazuje postojanje
mutacije na PSTPIP1 genu. Za ovaj tets je potrebna mala koli¢ina krvi.
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2.3 Da li bolest moze da se leci ili izleCi?

Posto je genetska bolest, PAPA sindrom ne moze da se izleCi. Medutim,
bolest se leci lekovima koji kontroliSu zapaljenje u zglobovima, i na taj
nacin se moze spreciti ostec¢enje zglobova. Isto vazi za kozne promene,
iako je odgovor na lecenje sporiji.

2.4 Kako se bolest leci?

LeCenje PAPA sindroma se razlikuje u zavisnosti od toga Sta je
dominantna manifestacija. Epizode artritisa obicno odmah reaguju na
oralne ili intraartikulrne kortikosteroide. Povremeno, njihova efikasnost
moze da bude nezadovoljavajuéa, a artritis moze da se povrati veoma
Cesto, zahtevajuci dugorocCno koris¢enje kortikosteroida koji mogu da
dovedu do nezeljenih efekata. Pioderma gangrenozum pokazuje
odredeni odgovor na oralne kortikosteroide i obicno se leci lokalnim
(kremama) imunosupresivima i antiinflamatornim lekovima. Odgovor je
spor i promene mogu da budu bolne. Nedavno, kod pojedinih slucajeva,
leCenje novim bioloskim lekovima koji inhibiraju IL-1 ili TNF (faktor
nekroze tumora) je dokazano kao efikasno i za leCenje pioderme i za
leCenje i prevenciju recidiva (ponovnog javljanja) artritisa. Zbog toga Sto
je bolest retka, nema dostupnih kontrolisanih studija.

2.5 Koji su nezeljeni efekti terapije?

LecCenje kortikosteroidima je povezano sa povecanjem telesne mase,
otocima na licu i promenama raspolozenja. DugorocCno korisé¢enje ovih
lekova moze da izazove zaustavljanje rasta i osteoporozu.

2.6 Koliko dugo treba da traje lecenje?
Cilj leCenja je usmeren na spreCavanje ponavljanja artritisa ili koznih
manifestacija i najcesc¢e se ne daju kontinuirano.

2.7 Da li se preporucuju alternativni nacini lecenja?
Ne postoje objavljeni izvestaji za ovaj vid leCenja.
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2.9 Koliko dugo ce bolest da traje?
Stanje obolelih osoba se obicno popravlja kako postaju stariji i simptomi
bolesti mogu da nestanu. Ipak, to se ne deSava kod svih bolesnika.

2.10 Kakav je dugorocni tok (prognoza) bolesti?
Simptomi postaju blazi sa godinama. Medutim, kako je PAPA sindrom
veoma retka bolest, dugoro¢na prognoza je nepoznata.
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