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PARMANTOTS (GIMENES) VIDUSJURAS DRUDZIS (PVD)

Kas tas ir?

PVD ir genétiska slimiba, kura raksturojas ar atkartotu drudzi, tiem paraléli novéro
védera vai/un kriiSu vai/un locitavu sapes un pietikums. Slimibas galvenais novietojums
ir Vidusjiira un Vidgjie Austrumi, ka ar1 ebrejiem, turkiem, arabiem un armeéniem.

Cik izplatits tas ir?

Augsta riska populacija slimibas frekvence ir 1-3:1000. Citas pasaules dalas tas ir daudz
retak. Ipasi péc gena atklasanas diagnoze bija atklata biezak populacijas, kuras ieprieks
tas bija uzskatits ka rets — Italija, Griekija, Amerika.

PVD sakas biezak péc 20 gadu vecuma ap 90% pacientiem. Vairak neka pusei pacientu
slimiba sakas pirmaja dzives dekad€. Zéniem slimiba ir biezak neka meiteném (13:10).

Kas izsauc slimibu?

PVD ir genétiska slimiba. Atbildigo génu sauc par MEFV génu un to kodé proteins,
kuram ir loma iekaisumu regulacija. Ja géns mutg, regulacija vairs nav pareiza un
pacientiem uznak temperaturas lekmes.

Misdienas notiek slimiba iesaistito génu pétnieciba.

Vai ta ir parmantota slimiba?

Ta ir parmantota autosomali recesiva slimiba (nav saistita ar dzimumu). ParmantoSanas
tipam ir nepiecieSamas divas mut&jusas kopijas, viena no mates un otra no téva. Divi
vecaki ir nesgji (ja ir viens nesgjs, tad slimibas nebiis) noteiktam pacientam. Slimiba
pieméram, var but diagnostic€ta masai, bralim, masicam un tévociem, vai talakiem
radiniekiem. To var novérot neliela procenta gadijumu, ja viens no vecakiem ir nes€js un
otrais slims, tad pastav 50% varbiitiba, ka viens no diviem b&rniem biis slims ar drudzi.

Kapéc berns ir saslimis? Vai var to noverst?

Béns saslimst, jo tam ir géns, kas izsauc PVD. Loti nopietni zinat pirms kazam, ka
asinsradniecibas laulibas palielina slimibas risku, ja divi slimibas nesgji ir kopa.
Apméram Y4 pacients ir no tadas gimenes koka. Ipa$i individi, kuri ir no liela riska
populacijas jabridina iestaties asinsradniecigas laulibas.

Ta ir lipiga?

NEg, ta nav lipiga slimiba.

Kadi ir galvenie simptomi?

Galvenie simptomi slimibai ir atkartotie drudzi, kopa ar védera, kriiSu vai locitavu sapém.

Vedera lekmes ir visbieZak sastopamas, to var novérot 90% pacientiem. Lekmes ar kriisu
sapém ir apm&ram 20-40% un locitavu sapes ir 50-60% pacientu.
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Bérni parasti siidzas par 1pasam lekmeém, pieméram, védera sapes kopa ar drudzi. Vel
dala pacientu atzimé dazada tipa l€kmes, viena Iekme var vienlaicigi kombinéties ar
védera un kriSu sapem, vai kriiSu un locitavu sapem, iekaisumu.

Lekmes ir ierobezotas, 1-4 dienas. Pacients pilniba izveselojas beidzoties 1€kmei un starp
tam ir pilnigi normala passajiita. Dazas Iekmes var bt tik sapigas, ka pacients un gimene
izsauc arstu. Ipasi specigas védera Iekmes var imitét apendicitu. Daziem pacientiem var
biit nostadita nepareiza diagnoze un tiek veikta operacija - apendektomija.

Daziem pacientiem lekmes var biit loti vieglas ko var sajaukt ar funkcionaliem
trauc€jumiem. Tas ir iemesls, kapec slimiba ir griti diagnosticéta. Kopa ar védera sapeém
var rasties aizcietéjumi, bet kad sapes samazinas paradas viegla caureja.

Bérniem var biit loti spécigs drudzis viena Iekmé, vai viegla temperatiiras pacelSanas cita
lekme.

Krusu sapes galvenokart ir vienpusigas, lateralas. Tas var biit tik stipras ka pacients nevar
dzili elpot. Tas pariet dazu dienu laika bez sapem.

Parasti iekaisums un lI€kmes ir viena locitava (monoartrits). Tas parasti ir pleca vai celt.
Tas var but vilnveidigi vai sapigi, ta ka b&rns nevar paiet. 1\3 pacientu ir eritematozie
izsitumi apkart pietukusam locitavam. LocTtavu Iekmes var turpinaties ilgak neka pargjas
lekmju formas. Tas var ilgt no 4 dienam Iidz 2 ned€lam kame@r neiestasies remisija.
Daziem bérniem atklajot tikai vienu simptomu - sapes locitavas vai vilnveidigas sapes, -
nepareizi tiek diagnosticéts reimatiskais drudzis vai reimatoidais artrits.

Ap 5-10% no locttavu formam ir sekas - hroniskas izmainas. Raksturigie izsitumi pie
PVD saucas par erisipelas Iidzigu erit€mu, parasti novietojas apak$gjas ekstremitates un
virs locitavam.

Starp retam l1€kmes formam ir atklats perikardits (iekaisums apkart€ja sirds slant), miozits
(muskulu iekaisums), meningits un orhits(s€klinieku iekaisums). Daziem slimiba
raksturojas ar asinsvadu iekaisumu (vaskulits) un ir biezak bérniem ar PVD , neka
Henoha-Senleina purpurai un nodozajam poliarteritam.

Nopietnaka komplikacija ir nearstéjama amiloidoze. Amiloids ir specials proteins, kurs
nogulsngjas ada, nieres, sirdi un izraisa nopietnu funkcijas samazinasanos. Tas nav
specifiski PVD, bet ta ir komplikacija citam hroniskam iekaisuma slimibam, kuras nav
arstetas pietickami, tadas ka reimatoidais artrits, hroniskais juvenilais artrits vai
tuberkuloze.

Amiloids niers ir atsléga diagnozei. Bérni, kuri sapémusi kolhicinu ir izglabti no
komplikaciju riska.

Vai slimiba ir vienada visiem bérniem?
Ta nav vienada visiem be€rniem. Visbiezak sakuma un turpinajuma tips Iekmeém ir
atSkirigs, pat vienam un tam pasam bérnam.

Vai slimiba bérniem atSkiras no pusaudzu slimibas?

PVD ir lidzigs gan bérniem gan pusaudziem. Ta ka daZzas slimibas pazimes ka artrits
(locttavu iekaisums) un miozits ir biezaks bérniem , tikai ar vecumu frekvence samazinas.
Orhitu biezak atklaj maziem b&rniem neka pieaugusiem. Risks amiloidozei pacientiem
nearstgjoties pieaug.
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Ka to diagnosticet?

Nav specifisku testu PVD diagnostic€Sanai. Diagnostic€ nemot veéra:

a) kliniskais aizdomas: tas var biit iespgjams pec trijam nopietnam Iekmeém. Detaliz&ta
etniska anamnéze, ka arT piederigie ar l1dzigam stidzibam. Vecaki tiks izjautati par lekmju
raksturu.

b)Novérosana: béms ar aizdomam par PVD janovéro lidz diagnozes uzstadidanai. Sini
noverojSanas perioda pacientu izmekle 1€kmju sakuma un veic dazas asins analizes, lai
konstatetu iekaisumu. Visbiezak tests ir pozitivs. Lekmei beidzoties tests atgriezas norma
vai tuvu normai. Tas ir klasifikacijas krit€rijs lai palidz&tu pazit PVD un to var izmantot
uzstadot diagnozi.

Ne vienmer ir iesp&jams izmeklét bernu sakoties Iekmei. Tad vecakiem liigs rakstit
dienasgramatu un aprakstit lékmes. Vini var griezties péc palidzibas viet&jas
laboratorijas..

c)Reakcija uz kolhictha arstéSanu: bérnam ar kliniski un laboratoriski pieraditu PVD péc
6 menesu ilgas arst€Sanas var novérot uzlabojumu. Ja pacientam ir PVD, tad nebis
lekmju,

vai arf to skaits, stiprums un smagums samazinasies.

Bérnu ar PVD novéro pediatrs, bé&mu reimatologs, nefrologs (nieru specialists) un
gastroenterologs.

d) Gengétiskas analizes: ped€jo gadu laika ir iesp&jams izdarit genétiskas analizes mutaciju
noskaidrosanai. Kliniska diagnoze ir apstiprinama, ja pacientam ir divas mutacijas: pa
vienai no katra vecaka.

Mutacijas aprakstitas un tagad tiekatrastas ap 70-80%pacientu. Genétiskas analizes var
nebiit pieejamas visas valstis. Drudzis un védera sapes ir loti biezi sastopamas bérniba.
Tapeéc nav viegli konstatét PVD, 1pasi liela riska populacija. Paris gadu paiet lidz
slimibas diagnostikai. Diagnozes novélosana ir loti nopietna, ja tas palielina risku
amiloidozei nearstétiem pacientiem.

Kada ir analiZu nozime?

a) asins analize:

Laboratoriskas analizes, ka minéts agrak, ir svarigas PVD diagnostic€Sanai. Eritrocitu
grimSanas atrums EGA, CRP, kopgjais asins §tinu daudzums, fibrinogéns ir galvenie, lai
redz€tu iekaisuma pakapi.

Tos atkarto péc tam kad beérns nonak bezsimptomu faz€ un var noverot analizu
normalizé€Sanos. 1\3 pacientu analizes atgriezas normas robezas, kamér 2\3 Iimenis
ievérojami samazinas. Neliels asins daudzums tiek nemts genétiskai analizei. Bérni, kuri
sanem arstéSanu ar kolhictnu, nodod urina un asins analizes nov&rosSanai divas reizes
gada.

b)urina analize: urina analizi izmekl€ uz proteinu un eritrocitu esamibu. Tas var mainities
sakoties Iekmei. Arsts izdaris vairak analizu, ja ir sekundara amiloidoze. Papildus izdaris
rektalo un renalo biopsiju.

c¢) rektala un renala biopsija : rektala biopsija ir neliela audu gabalina panemsana no
taisnas zarnas. To ir viegli izdarit, ja rektala biopsija uzrada amiloidu, péc tam ir
nepiecieSama renala biopsija, lai apstiprinatu diagnozi. Renalai biopsijai b&rnam
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japaliek slimnica. Audi, kuri panemti biopsijas laika, tiek apskatiti zem mikroskopa,
mekl&jot amiloida depozitus.

Vai slimiba ir arstéjama?

Ja, to var arstét ilgstosi ar kolhicthu. Patiesiba terapija nav domata arsteSanai, bet ta
pasarga bérnus no atkartotam 1ékmém un no amiloida veidosanas. Ja pacients beidz lietot
zales, lekmju risks un amuloida risks atgriezas.

Kada ir arsteSana?

ArstéSana ir vienkar$a, 1eta un bez zalu blakném. Tagad kolhicins ir vienigas zales, ko
lieto PVD arstéSana. P&c diagnozes uzstadiSanas jasak ilgstoSu, zalu lietoSanu. Lietojot
pareizi, lekmes samazinas un pazid 60%, dal&ji izveselojas 5-10% un 5-10% pacientu
arstéSanaas nav efektiva.

ArsteSana nav tikai Iekmju kontrole, bet arT amiloida profilakse. NepiecieSams, lai arsts
paskaidrotu vecakiem un pacientam, cik dzivibai nepiecieSami sanemt zales katru dienu
un ar normalu dzives ilgumu. Deva nevar biit mainita bez arsta konsultacijas. Devas
palielinasana jau aktivas 1ekmes laika ir neefektiga.

Dazas alternativas arstéSanas metodes ka gamma interferons, anti-TNF arstéSana un
talidomids patreiz tiek pétitas. Nav datu par efektivitati un drosibu tadai alternativai.

Kadas ir zalu blaknes?

Vecakiem nav viegli samierinaties ar domu, ka vigu b&rns muzigi dzers tabletes. Vini
parasti uztraucas par kolhicina blakném. Visbiezaka blakne ir caureja.

Dazie bérni nevar panest noziméto devu, jo palielinas Skidra védera izeja. Bérniem var
devu samazinat un p&c tam pakaneniski palielinat 11dz vajadzigajai devai.

Citas blaknes ir slikta duSa, vemSana un védera sapes. Reti pacientam var biit muskulu
vajums. Periféro asinsSiinu skaits (sarkanas un baltas asinss$iinas) var blit samazinats,
kas samazinot devu normaliz€jas. Spermas skaitliska samazinasanas ir loti reta
arstéSanas laika. Sievietes var lietot zales nepartraukti griitniecibas laika un kriits
barosanas laika.

Cik ilgi var biit arstéSana?
Tas ir ilgstosa arstéSana.

Ka ar netradicionalo terapiju?
Tada nepastav.

Kadas ir periodiskas parbaudes?
Urina analizes 2 reizes gada.

Kada ir ilgstosa prognoze slimibai?

Ja notiek atbilstoSa arst€Sana ar kolcihinu, b&rni ar PVD dzivo ar normalu dzivi. Ja
diagnoze ir novélota, tad palielinas amiloidozes veidosanas risks, kurs iet kopa ar sliktu
prognozi vai ir slikta lidzestiba. B&rniem ar amiloidozi ir nepiecieSama nieru
transplantacija.
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AugSanas aizkaveSanas nav galvena probléma. Daziem b&rniem normala augSana
atjaunojas tikai pec kolcihina arst€sanas.

Vai ir iespeja pilnigi atveseloties?
Ng, ta ka ta ir genétiska slimiba. Terapija dod pacientiem iesp&ju dzivot ar normalu
dzivi bez uzliesmojumiem un bez amiloidozes veidoSanas riska.

Ikdienas dzive. Ka slimiba ietekme bérna un gimenes dzivi?

Bérna un gimenes galvena probléma ir pirms slimibas diagnostikas. Vecakiem javed
bérns uz slimnicu ar stipram védera, krtiSu kurvja un locitavu sapém. Dazreiz bérniem
izdara

nevajadzigas operacijas kltidainas diagnozes d€l. Péc diagnozes nostadiSanas gan bérns,
gan vecaki atgriezas pie normalas dzives. Dazi aizmirst, ka bérniem ir PVD. Tas var biit
bistami, jo ta var traucét lidzestibu. Vieniga probléma var but psihologiska sakara ar
zalu lietoSanu. Tam var palidzet pacienta-vecaka apmacibas programma.

Ka ar skolu?

Lekmju skaits izraisa skolas apmekl&juma problému. P&c terapijas uzsakSanas taygirzk
vairak nav nopietna probléma.

Pasniedzgjiem jabut inform&tiem par slimibu un kas jadara, ja lekme sakas skola.

Ka ar sportu?

Pacienti, kuri ilgstoSi sanem zales var nodarboties ar sporta veidiem kadiem vélas.
Vieniga probléma ir iekaisuSas locitavas , kuras izsauc kustibu ierobezojumu skartas
locitavas.

Ka ar diétu?
Nav specialas diétas.

Vai klimata iedarbiba var izsaukt slimibu?
Ne, nevar izsaukt.

Vai bérns var biit vakcinéts?
Ja, bérns var bt vakcinets.

Ka ar seksualo dzivi, griitniecibu, kontracepciju?

Pacientiem ar PVD ir neauglibas problémas lidz arst€Sanai, bet péc kolcihina terapijas
problému nav. Zales jalieto pat iestajoties griitniecibai.
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