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SEIMINE VIDURZEMIO JUROS KARSTLIGE (SVK)

Kas tai?

Seiminé Vidurzemio jiiros Karitligé (SVK) yra genetiné liga, pasireiskianti kar$¢iavimo
priepuoliais, su pilvo it/ ar kriitinés, ir/ ar sanariy skausmais, ir tinimu. Dazniausiai serga Zmoneés
gyvenantys apie Vidurzemio jiira ir Vidurio Rytuose, t.y. zydai, turkai, arabai, arménai.

Koks ligos daZnis?

Didelés rizikos regionuose serga 1- 3 i§ 1000. Kitose pasaulio vietose tai reta liga. Taciau, atradus
Sig liga sukeliant] gena, liga diagnozuojama ir tuose kraStuose, kur buvo manoma, kad jos néra
(Italijoje, Graikijoje, Amerikoje). SVK 90% atvejy susergama iki 20 mety. Pusé iy atveju
diagnozuojama per pirma gyvenimo deSimtmeti. Berniukai serga truputi dazniau negu mergaités
(13-ai berniuky tenka 10 mergaiciy )

Kokios ligos priezastys?

SVK vyra genetiné liga. Uz liga atsakingas genas yra vadinamas MEFV genu. Jis koduoja baltyma,
kuris veikia uzdegimo mazinima. Jei genas yra mutaves, kaip tai atsitinka SVK atveju, uzdegimo
reguliavimas sutrinka, tuomet atsiranda karsciavimo priepuoliai.

Ar tai paveldima liga?
Liga paveldima autosominiu recesyviniu biidu. Tai reiskia, kad aktyviam ligos pasireiskimui
reikalingi 2 mutave genai: vienas i§ mamos, kitas i§ tétés. Taigi, abu tévai yra mutantinio geno
nesiotojai. Jei vienas 1§ tévy serga, o kitas tik neSioja mutavusj gena, tai tikimyb¢, kad vaikas gims
sergantis SVK yra 50%.

Kodél susirgo mano vaikas? Ar buvo galima ligos iSvengti?

Vaikas suserga, nes paveldi mutantini gena. Svarbu Zinoti, kad giminingos santuokos didina ligos
i$sivystymo galimybe 2 kartus. Mazdaug ketvirtadalio pacienty tévai priklauso tam paciam Seimos
medZiui. Giminingy santuoky turéty ypa¢ vengti individai priklausantys aukStos rizikos
populiacijai.

Ar liga uzkreciama?
Ne, liga neuzkreciama.

Kokie pagrindiniai ligos simptomai?

Pagrindiniai simptomai: pasikartojantys kar$¢iavimo epizodai lydimi pilvo, kriitinés ar sanariy
skausmy. DaZniausiai biina pilvo skausmai - net 90% atvejy. Kriitinés skausmai biina tik 20- 40%
atveju. Sanariy skausmai biuna 50- 60% atvejy. Simptomai gali pasireikSti jvairiomis
kombinacijomis: kar§¢iavimas ir pilvo skausmas, kriitinés ir sanariy skausmai ir kt. Sios atakos
tesiasi 1- 4 dienas. Tarp Siy ligos paiméjimo periody pacientas biina visiSkai sveikas. Kai kurie
patiméjimo epizodai gali buti tokie sunkiis, kad pacientas ir tévai patys skubiai kreipiasi { medikus.
Pavyzdziui, pilvo skausmai biina tokie stipriis, kad primena apendicito skausma. Kai kurie ligoniai
net gali biiti nereikalingai iSoperuojami dél apendicito.

Taciau, kai kurie paiiméjimo epizodai i§ virSkinimo trakto pusés gali bti labai neintensyvis, silpnai
iSreiksti. Pilvo skausmo metu viduriai yra uzkietéje. Nustojus skaudéti piva, ligonis pasitustina
normalios konsistencijos iSmatomis.
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Karsc¢iavimas gali buiti labai aukstas vienos ligos atakos metu arba nedidelis kito ligos pasikartojimo
metu.

Krutinés skausmas biina vienpusis ir kartais toks intensyvus, kad sunku giliai kvépuoti. Kratinés
skausmas praeina per kelias dienas be liekamuyjy reiskiniy.

Paprastai pazeidziamas vienas sanarys: ¢iurna ar kelis. PaZeistas sanarys gali buti labai iStings ir
skausmingas, kad vaikas negali vaikscioti. 1/3 ligoniy biina eriteminis odos bérimas vir§ pazeisto
sgnario.

Sanariy pazeidimas paprastai trunka ilgiau, nei kity simptomy pasireiSkimas. Jis gali trukti nuo 4
dieny iki 2 savaiciy. Sanariy pazeidimas be lieckamyju reiskiniy. Kai kuriems vaikams vieninteliu
ligos pozymiu biina pasikartojantys sanariy skausmai ir patinimai. Daznai neteisingai
diagnozuojamas reumatas ar jaunatvinis idiopatinis artritas. Labai retais atvejais (5-10%) sanariy
pazeidimas gali tapti létiniu ir sukelti negriztamus pakitimus.

SVK yra bidingas roZe priminantis bérimas apatinése galiinése ir apie sanarius. Kai kurie ligoniai
skundziasi galtiniy skausmais.

Retai gali pasireiksti perikarditas (Sirdies lapeliy uzdegimas), miozitas (raumeny uzdegimas),
meningitas (smegeny dangaly uzdegimas), orchitas (sé¢klidziy uzdegimas), vaskulitas (kraujagysliu
uzdegimas).

Sunkiausia ligos komplikacija yra amiloidozé, kuri issivysto negydant SVK. Amiloidas yra
specifinis baltymas, kuris nuséda ir kaupiasi organuose - taikiniuose: inkstuose, odoje, Sirdyje,
viskinimo trakte. Tai salygoja organy funkcijos blogéjima. Amiloidozé néra specifiska tik SVK. Ji
dazna komplikacija kity netinkamai gydomy létiniy uzdegiminiy ligy.

Ar visi vaikai serga vienodai?
Ne. Kiekvienas ligos pasireiskimas, ataky trukmé ir sunkumas gali biti skirtingi net pas ta pati
vaika.

Ar skiriasi vaiky ir suaugusiy liga?

Paprastai ligos eiga ir simptomai panasiis. Taciau kai kurie ligos simptomai: artritas ar miozitas,
labiau biidingi vaikams. Su amziumi §iy simptomy pasireidkimo daznumas mazéja. SVK ligos
pasireiSkimo amzius yra taip pat svarbus. Amiloidozés iSsivystymui didesné rizika yra, kai ligonis
yra negydomas ir liga prasideda labai ankstyvame amziuje.

Kaip diagnozuojama?
Neéra specifiniy SVK tyrimuy. Remiamasi:

a) Klinika: jtariama SVK, jei priepuoliai pasikartoja daugiau nei 3 kartus, jei ligonis yra i§
budingos ligai populiacijos, jei jo giminés serga SVK arba turi inksty funkcijos nepakankamuma.
b) Steb¢jimu: jtariant SVK reikia ligonj intensyviai stebéti prie§ patvirtinant diagnozg. Reikia

stebéti klinikinius poZymius ir kraujo uzdegiminius pokyc¢ius. Ligos paiiméjimo metu matomi
ryskis tyrimy pakitimai, remisijos metu jie grizta beveik iki normos.

Kadangi vaiko nejmanoma matyti kasdien, reikéty paprasyti tévy, kad jie sekty ir
fiksuoty bet koki vaiko iSvaizdos pasikeitima, matomus organy funkcijos poky¢ius. Jei jmanoma,
atlikty bendra kraujo tyrima ambulatoriskai.

c) Atsaku { gydyma kolchicinu: Kai randami klinikiniai ir laboratorinai pakitimai, vaikui
skiriamas ilgalaikis gydymas kolchicinu. Atsakas i gydyma vertinamas po mazdaug 6 mén.
gydymo. Jei vaikas serga SVK, tai gydymo eigoje ligos paiiméjimy nebiina ar biina lengvesni ir
retesni.

Kai yra $itie trys poZzymiai, laikoma, kad ligonis serga SVK ir jam skiriama ilgalaiké (visam
gyvenimui) terapija kolchicinu.

d) Genetiniu tyrimu: pastaraisiais metais jau galima iStirti genus, kurie yra atsakingi
uz ligos pasireiskima.

Liga patvirtinama, jei randamos dvi mutacijos: po viena i§ abiejy tévy. Taciau Sios mutacijos
randamos tik 60 - 70% sergan¢iy SVK. Vadinasi, kiti ligoniai $§iy mutaciju neturi. Todél ligos
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tyrimus patvirtinanéius SVK. Kar¢iavimas ir pilvo skausmai yra patys dazniausi vaikuy skundai.
Todél néra taip paprasta diagnozuoti SVK net ir auksta ligos rizika turin¢iose populiacijose. Tai gali
uztrukti net 2 metus, kol bus diagnozuota §i liga.

Kokia tyrimy verté?

a) Kraujo tyrimas: ligos paiméjimo metu nustatomas ENG (eritrocity nusédimo greitis), C
reaktyvusis baltymas, bendras kraujo elementy kiekis, fibrinogeno kiekis. Sie tyrimai kartojami ir
vaiko buklei pageréjus, tam, kad stebéti ar procesas i§ tiesy rimsta. Nedidelis kiekis kraujo yra
imamas genetiniam tyrimui. Jei vaikas gauna ilgalaiki gydyma kolchicinu, reikia kartoti kraujo ir
Slapimo tyrimus 2 kartus per metus.

b) Slapimo tyrimas: nustatoma ar néra kraujo (eritrocity) ir baltymo $lapime. Kraujas ir
baltymas Slapime atsiranda ligos patiméjimo metu. Kai vystosi amiloidozé, baltymo Slapime
randamas pastoviai. Amiloidozés diagnozei patvirtinti nustatomas baltymo kiekis paros Slapime,
atliekama tiesiosios zarnos ir inksty biopsija.

c) Inksty arba tiesiosios Zarnos biopsija reikalinga amiloidozei patvirtinti.

Ar liga pagydoma?

Taip, liga gydoma ilgalaike (visa gyvenima) kolchicino terapija. Sis gydymas leidzia i§vengti ligos
patiméjimy ir amiloidozés iSsivystymo. Nutraukus gydyma ligos patiméjimo ir amiloidozes
i$sivystymo rizika did¢ja.

Koks gydymas?

SVK gydymas yra paprastas, pigus ir nesukeliantis ryskiu pasaliniy reiskiniy.

Vienintelis vaistas vartojamas SVK gydymui yra kolchicinas. Vos patvirtinus liga, skiriamas visa
gyvenima besitgsiantis gydymas kolchicinu. 60% atvejuy ligos paiime¢jimai nebepasikartoja, o 5 -
10% atveju liga nepasiduoda gydymui. Sie vaistai ne tik gydo liga, bet ir apsaugo nuo amiloidozés
i18sivystymo. Todél labai svarbu, kad tévai ir ligonis suprasty gydymo svarba ir nenutraukty
gydymo. Paime¢jimo metu vaisty dozés didinimas neduoda geresnio efekto.

Nauji gydymo budai: inteferon — gama terapija, anti — TNF terapija ir talidomidas. Néra patikimy
duomeny dél jy patikimumo ir efektyvumo.

Kokie gydymo pasaliniai poveikiai?

Gydymas kolchicinu yra saugus ir pasaliniai efektas stebimas labai retai. Jei jis pasireiskia, tai
sumazinus vaisto dozg, greitai iSnyksta. Pagrindinis paSalinis poveikis: viduriavimas. Kiti:
pykinimas, vémimas, priepuoliniai pilvo skausmai, labai retai - raumeny silpnumas.

Néstumo metu ir maitinant kriitimi vaistus taip pat galima vartoti.

Kaip ilgai gydoma?
Visa gyvenima.

Ar padeda netradiciniai gydymo metodai?
Tokios terapijos néra.

Kokie tyrimai kartojami?
Kraujo ir Slapimo tyrima reikéty kartoti bent 2 kartus per metus.

Kaip ilgai liga tesiasi?
Visa gyvenima.
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Kokia ligos prognozé?

Jei liga diagnozuojama vélai ar parenkama netinkama gydymo doze, gali iSsivystyti amiloidoze.
Amiloidoz¢é didina blogos iSeities galimybg. Smarkiai progresuojant amiloidozei vaikui gali
prireikti inksty transplantacijos.

Ar jmanoma visiSkai pasveikti?
Ne, nes tai genetiné liga. Ta¢iau gydymas visa gyvenima kolchicinu uztikrina normalia gyvenimo
kokybe.

Kaip tai paveiks Seimos gyvenimg?
Kai nustatoma diagnozé ir paskiriamas gydymas, vaiko ir Seimos gyvenimas grizta i jprastas vézias.

Mokykla?
Ligos paim¢jimy metu vaikas nelanko mokyklos. O pradéjus gydyma, mokslai tgsiami. Reikia
informuoti mokytoja apie galima ligos paiméjima.

Sportas?
Jei nepazeisti sanariai, vaikas gali sportuoti be jokiy apribojimy.

Dieta?
Specifinés dietos néra.

Ar klimatas veikia liga?
Ne.

Ar galima vaika skiepyti?
Taip.

Seksualinis gyvenimas, néStumas ir gimdymas

Kolchicinas turi biti naudojamas neStumo metu. Jokiu problemu Sitoje srityje néra, nes liga pilnai
yra kontroliuojama kolchicinu.
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