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2. DIAGNOSTIKA A TERAPIA

2.1 Ako sa to diagnostikuje?

Na zaciatku musi existovat podozrenie na DIRA na zdklade symptémov
dietata. DIRA sa da dokdazat len genetickou analyzou. Diagnéza DIRA sa
potvrdi ak ma pacient 2 mutacie, po jednej od kazdého rodica.
Genetickd analyza vSak nemusi byt vSeobecne dostupna v kazdom
centre.

2.2 AKy je vyznam laboratérnych vysetreni?

Sedimentacia erytrocytov, CRP, krvny obraz a fibrinogén su délezitymi
parametrami pri hodnoteni aktivity ochorenia a na zhodnotenie rozsahu
zapalu.

Tieto vySetrenia sa opakuju aj ked' je uz dieta bez priznakov, aby sa
sledoval ich pokles do alebo blizko normalnych hodn6t.

Malé mnozstvo krvi je nutné aj na genetickd analyzu. Deti, ktoré suU na
celozivotnej lieCbe anakinrou, absolvuju pravidelné vySetrenia krvi a
mocu za ucelom sledovania.

2.3 Da sa to liecit alebo vyliecit?
Choroba sa neda vyliecit, ale da sa dlhodobo kontrolovat celozivotnym
uzivanim lieku, ktory sa nazyva anakinra.

2.4 Aka liecba existuje?
DIRA sa neda liecit podavanim protizapalovych liekov. Vysoké davky
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kortikosteroidov mézu ciastocne stimit prejavy choroby, ale zvyc¢ajne za
cenu neziaducich ucinkov. Na ovplyvnenie bolesti kosti byva nutna
analgeticka lieCba, aspon do chvile, kym zacne byt Ucinna liecba
anakinrou. Anakinra je priemyselnou verziou IL-1RA, bielkoviny, ktora
pacientom s DIRA chyba. Kazdodenna injekcia je jedinou ucinnou
terapiou DIRA. Takto sa vykompenzuje nedostatok prirodzeného IL-1RA
a choroba sa da dostat po kontrolu a da sa predchadzat aj navratu
ochorenia. Pri tejto liecbe, po diagnostikovani choroby, si dieta musi
pichat injekcie po zvySok Zivota. Ak sa podava denne, priznaky vymiznu
u vacsiny pacientov, i ked' niektori pacienti mali len Ciastonld odozvou
na lieCbu. Pacienti si bez konzultacie lekara nemali upravovat davku.
Ak si pacienti prestanld podavat liek, choroba sa vrati. Kedze je to
potencialne smrtelnd choroba, je nutné sa tomuto vyhnut.,

2.5 Aké su vedlajsie ucinky liecby?

Najneprijemnejsim vedlajSim efektom anakinry je bolestiva reakcia v
mieste injekcie, ktora je porovnatelna so stipancom od hmyzu. Hlavne
pocas prvych tyzdnov lieCby mézu byt injekcie dost bolestivé. Pri inych
ochoreniach lieCenych anakinrou sa zaznamenali infekcie. Nevie sa, Ci
sa tento efekt dostavi rovnako aj u pacientov s DIRA. Zda sa, ze
niektoré deti lieCené anakinrou z inych doévodov, priberaju na hmotnosti
viac ako je ziaduce. Opat nevieme, Ci to suvisi s anakinrou. Anakinra sa
pouziva u deti len od zaciatku 21. storocia. Preto nie je zndme, di je
potrebné pocitat s dlhodobymi neziaducimi Uc¢inkami .

2.6 Ako dlho by mala trvat liecba?
Liecba je celozivotna.

2.7 A ¢o sa nekonvencna a doplnkova liecba?
Neexistuje ziadna dostupna liecba tohto druhu.

2.8. Aké kontroly su potrebné?
Deti , ktoré sa lieCia, by mali absolvovat vysetrenia mocu a krvi aspon
2x rocne.
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2.9 Ako dlho bude choroba trvat?
Ochorenie pretrvava cely zivot.

2.10 Aka je dlhodoba prognoza?

Ak sa lieCba anakinrou za¢ne vcas a pokracuje sa v nej trvalo, deti s
DIRA budu pravdepodobne viest normalny zivot. Ak je diagnostika
oneskorena alebo pacient nedodrziava liecebné odporucania, je tu riziko
progresie aktivity ochorenia. M6ze viest k zaostdvaniu rastu, tazkym

......

2.11 Je mozné uplne sa vyliecit?
Nie, pretoze sa jedna o genetické ochorenie. Celozivotna lieCba dava
moznost normalneho Zivota, bez obmedzeni.
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