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PAPA Sendromu

2016’un turevi

2. TESHIS VE TEDAVI

2.1 Nasil teshis edilir?

Klinik olarak septik artrite benzeyen ve antibiyotik tedavisine cevap
vermeyen tekrarlayan agrili enflamatuar artrit ataklari olan bir cocukta
PAPA sendromunu dustinmek mumkundur. Artrit ve derideki
gorunumleri ayni anda ortaya ¢cikmayabilir ve tum hastalarda mevcut
olmayabilir. Hastalik otozomal dominant oldugundan ve diger aile
fertlerinin de hastaligin en azindan bazi belirtilerini géstermesinin
yuksek olasiligi sebebiyle, ayrintili bir aile 6ykusd alinmalidir. Tani ancak
PSTP1P1 geninde mutasyon varligini gésteren genetik inceleme ile
kesinlestirilebilir.

2.2 Testlerin onemi nedir?

Kan tetkikleri: eritrosit sedimentasyon hizi (ESR, sedim), C-reaktif
protein (CRP) ve kan sayimi genellikle artrit donemlerinde anormaldir ve
bu testler enflamasyon varligini géstermek icin kullanilir. Sonuclardaki
bu anormallik PAPA sendromu tanisina mahsus degildir.

Eklem sivisi analizi: Artrit donemlerinde eklem sivisi (sinoviyal sivi
olarak bilinir) almak amaciyla eklemde delik acilmasi siklikla uygulanir.
PAPA sendromlu hastalardan alinan sinoviyal sivi purtulandir (sari ve
koyu kivamli) ve yuksek sayida bir beyaz kan hucresi tipi olan notrofil
icerir. Bu 0zellik septik artrite benzer ancak bakteri kulturd negatif cikar.
Genetik test: PAPA sendromu tanisini belirsizlik olmaksizin teyit eden
tek test, PSTPIP1 genindeki mutasyonun varligini gésteren genetik bir
testtir. Bu test az miktarda kanla yapilir.
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2.3 Tedavisi veya tam sifayla iyilesmesi mumkun mudur?
Genetik bir hastalik oldugundan, PAPA sendromu tamamen
iyilestirilemez. Ancak eklemlerdeki enflamasyonu kontrol altina alarak
eklem hasarini onleyen ilaclarla tedavi edilebilir. Ayni sey cilt lezyonlari
icin de gecerli olmakla beraber cilt lezyonlarinin tedaviye cevabi
yavastir.

2.4 Tedaviler nelerdir?

PAPA sendromunun tedavisi, baskin olan klinik gérintme goére degisiklik
gosterir. Artrit ataklari genelde agizdan alinan veya eklem icine yapilan
kortikosteroidlere hizli sayilacak bir yanit verir. Bazen bu ilaclarin
etkinligi tatmin edici olmayabilir ve artrit de sik tekrarlayabilir. Bu
durum, uzun sure kortikosteroid kullanmayi gerektirir ve bu da yan
etkilere yol acabilir. Piyoderma gangrenosum, oral steroidlere bir dlcude
yanit verir ve ayni zamanda siklikla lokal (krem) bagisiklik sistemini
baskilayici ve iltihap giderici ilaclarla tedavi edilir. Tedaviye yanit
yavastir ve lezyonlar agrili olabilir. Yakin zamanda, tekil vakalarda IL-1
veya TNF'yi inhibe eden yeni biyolojik ilaclarla yapilan tedavinin hem
piyodermada icin hem de artritin tedavisi ve tekrarlamasinin onlenmesi
icin etkin olduguna dair yayinlar mevcuttur. Hastalik nadiren
goruldigunden, kontrolli calismalar bulunmamaktadir.

2.5 llac tedavisinin yan etkileri nelerdir?

Kortiosteroid tedavisi; agirlik artisi, yuzde sislik ve ruhsal durumda
degisiklik gibi yan etkilerle iliskilendirilmistir. Bu ilaclarla uzun sureli
tedavi, bUyumeyi baskilanmasina ve osteoporoza neden olabilir.

2.6 Tedavi ne kadar surmelidir?
Tedavinin amaci artritin nuksunu veya ciltte ortaya cikan gorunumlerini
kontrol altina almaktir ve genelde surekli olarak uygulanmaz.

2.7 Standart olmayan veya tamamlayici tedaviler hakkinda ne
soylenebilir?
Etkin, tamamlayici tedavilerin varligina dair yayinlanmis bir bildiri
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yoktur.

2.8 Hastalik ne kadar surer?
Genellikle etkilenmis olan bireylerin yaslari ilerledikce durumlarn dizelir
ve hastalik gorinumu kaybolabilir. Ne var ki her hastada bu olmayabilir.

2.9 Hastalhigin uzun donemli prognozu (6ngorulen sonucu ve
seyri) nasildir?

Belirtiler yas ilerledikce hafifler. PAPA sendromu cok nadir gorulen bir
hastalik oldugundan uzun dénemli prognozu bilinmemektedir.
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