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Kriyopirin lliskili Periyodik Sendrom (CAPS)

2016’un turevi

2. TESHIS VE TEDAVI

2.1 Nasil teshis edilir?

CAPS tanisi genetik olarak onaylanmadan once klinik bulgular temel
alinarak konulur. Ortisen bulgular nedeniyle FCAS ile MWS veya MWS
ile CINCA/NOMID ayrimi yapmak zor olabilir. Tani, klinik bulgular ve
hastanin tibbi dykusu temel alinarak konulur. Goz muayenesi (0zelikle
fundoskopi), BOS incelenmesi (lombar ponksiyon) ve radyolojik
incelemeler, bu hastaliklarin ayirt edilmesinde faydalidir.

2.2 Tedavisi veya tam sifayla iyilesmesi mumkun mudur?

CAPS genetik bir hastalik oldugu icin tamamen iyilestirilemez. Ancak bu
hastaliklarin anlasiimasindaki onemli ilerlemeler sayesinde, CAPS
tedavisinde yeni ilaclar artik kullanimdadir ve bu ilaclarin uzun sareli
etkileri Uzerine calismalar yapiimaktadir.

2.3 Tedaviler nelerdir?

CAPS fizyopatolojisi ve genetigi Uzerinde yapilan son calismalar, guclu
bir enflamatuar sitokin (protein) olan IL-1B'nin Gretiminin, bu
hastaliklarda artmis oldugunu ve bu durumun hastaligin baslamasinda
onemli rol oynadigini gdostermektedir. GuUnumuzde, IL-1B’y1 bloke eden
cok sayida ilac (IL-1 blokerler) gelisimlerinin ¢esitli asamalarindadir. Bu
ilaclardan ilk kullanima giren Anakinraydi. Tum CAPS rahatsizliklarinda
enflamasyon, dékuntl, ates, agri ve yorgunluk belirtilerini hizla kontrol
altina aldigi gdsterilmistir. Bu tedavi ayni zamanda nérolojik tutuluma
iyi gelmektedir. Bazi durumlarda sagirliga iyi gelebilir ve amiloidoz
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gelisimini kontrol altinda tutabilir. Maalesef asiri buylUmeye bagli olan
artropati Uzerinde etkili géorinmemektedir. Tedavi dozu hastaligin
siddetine bagl olarak degisir. Tedavi, kronik enflamasyon organlarda
sagirlik ve amiloidoz gibi geri donlsstz hasarlara yol acmadan, erken
yasta baslanmalidir. GUnluk cilt alti enjeksiyon gerektirir. Enjeksiyon
bolgesinde lokal reaksiyon gozlendigi siklikla rapor edilmistir fakat
zamanla duzelebilir. FCAS veya MWS hastasi 11 yas Ustl cocuklarda
FDA (Amerikan Gida ve ilac Dairesi) onayi almis olan diger bir IL-1
inhibitdru olan Rilonacept de kullanilmaktadir. Haftalik olarak cilt alti
enjeksiyon gerektirir. Canakinumab ise 2 yas ustu CAPS hastasi
cocuklarda kisa slire dnce FDA ve EMA (Avrupa ilac Ajansi) onayi almis
olan diger bir IL-1 inhibitoru ilactir. Bu ilacin, MWS hastalarinda 4-8
haftada bir cilt alti uygulanarak enflamasyon belirtilerini etkin sekilde
kontrol altina aldigi kisa sure dnce gosterilmistir. Genetik bir hastalik
oldugu icin, IL-1'in ila¢ kullanarak bloke edilmesine, hayat boyu olmasa
da, uzun sire devam edilmesi gerektigi anlasilabilir.

2.4 Hastalik ne kadar surer?
CAPS hayat boyu suren bir hastaliktir.

2.5 Hastahigin uzun donemli prognozu (6ngorulen sonucu ve
seyri) nasildir?

FCAS hastalarinin uzun donem prognozu iyidir ancak tekrarlayan atesli
donemler nedeniyle yasam kalitesi etkilenebilir. MWS sendromunda
amiloidoza baglh bobrek fonksiyonlarindaki bozulma, uzun dénemde
prognozu etkileyebilir. Sagirlik da uzun dénemde gorulen 6nemli bir
komplikasyondur. CINCA hastasi cocuklarda, hastalik siresince gelisme
bozukluklari gorulebilir. CINCA/NOMID'de, uzun sureli prognoz, norolojik,
noro-sensorial (sinir duyusal) tutulum ve eklemlerin ne kadar ciddi
boyutta etkilendigine goére degisir. Hipertrofik artropatiler ciddi
sakatliklara neden olabilir. Hastaliktan ciddi boyutta etkilenen bazi
vakalarda erken olum gorulebilir. IL-1 blokerleriyle tedavi, CAPS
vakalarindan alinan sonuclari ciddi sekilde iyilestirmistir.
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