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URODENE NASLEDNE BOLESTI SA PONAVLJANIM NAPADIMA POVISENE
TELESNE TEMPERATURE

Uvod
Urodene bolesti sa povremenim napadima poviSene telesne temperature su ponekad uzrokovane
naslednim poremecajima. Ove nasledne bolesti se mogu ispoljiti kod vise ¢lanova iste porodice.

Sta znadi nasledni (genetski) poremeéaj?

To znaci da je neki gen slucajno pretrpeo izvesnu promenu (mutaciju). Ovako izmenjen gen Salje
pogresnu informaciju organizmu $to dovodi do pojave bolesti. U svakoj ¢eliji organizma postoje
dva istovetna gena i jedan gen se nasleduje od majke, a drugi od oca. Mutacije gena mogu biti:

a) prisutne kod roditelja.

Nasledivanje je moguce na dva nacina:

-recesivno: to znaci da oba roditelja nose promenjeni gen za bolest, ali na samo jednom od dva
sopstvena gena. Roditelji ne pokazuju znake bolesti, jer se bolest ispoljava samo ako su oba gena
izmenjena. Rizik da dete nasledi izmenjeni gen od svakog roditelja je 1:4 (25%).

-dominantno: to znaci da je nasledivanje samo jednog obolelog gena dovoljno da se bolest ispolji. U
ovom slucaju, jedan od roditelja ima ispoljenu bolest u manjem ili veCem stepenu, a rizik za
prenosenje bolesti na dete je 1: 2 (50%).

b) odsutne kod roditelja. Ako dete na rodenju ima poremecaj gena koji je odsutan kod roditelja,
promena gena se odigrala u toku zaceca, i teorijski ne postoji rizik za naredno dete, osim ako se ne
radi o slu¢aju da je mutacija gena prisutna u samim polnim ¢elijama nekog od roditelja.

Urodene bolesti sa povremenim febrilnim stanjem

Porodi¢na mediteranska groznica

Porodi¢na hibernijanska groznica ili TRAPS — Urodeni febrilni sindrom usled mutacije receptora
faktora nekroze tumora 1 (TNFR-1)

Sta je TRAPS?

TRAPS je bolest koja se dominantno nasleduje i odlikuje se povremenom pojavom povisene telesne
temperature u trajanju od 2-3 nedelje. Bolest je ¢esto udruzena sa bolovima u trbuhu, crvenom
ospom na kozi, bolovima u miSi¢ima i otocima o¢nih kapaka. Iako je ova bolest poznata veé
nekoliko decenija, tek nedavno je otkriven gen i objaSnjen nacin na koji nastaju napadi poviSene
temperature .

Bolest je najcesc¢e blagog toka i1 prolazi spontano. Medutim kod oko 14% bolesnika nastaje ozbiljna
bubrezna bolest (amiloidoza) koja se odlikuje talozenjem upalnih belanc¢evina u tkivu bubrega (vidi
glavne simptome).

Koliko je bolest cesta?

TRAPS je retka bolest i do danas je opisano manje od 100 slu¢ajeva. Prava ucestalost ove bolesti
nije poznata. Podjednako se javlja kod decaka i devojCica, a najceS¢e vreme ispojavanja je u
Skolskom uzrastu ili adolescenciji. Prvi slucajevi su opisani kod bolesnika irsko-Skotskog porekla.
Kasnije je bolest opisana i kod Francuza, Italijana, Jevreja, Jermena i Arapa.

Koji su uzroci bolesti?
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TRAPS nastaje usled poremecaja gena koji je bitan za pravilnu funkciju jedne belancevine krvi —
receptora za faktor nekroze tumora (TNFR). Uloga ovog receptora u toku normalnog upalnog
procesa je da umanji funkciju faktora nekroze tumora. TNF je upalni hormon koga proizvode ¢elije
krvi tokom procesa zapaljenja. U odsustvu TNFR upalni odgovor organizma nije dobro kontrolisan.
Usled toga se pojavljuju znaci povisene funkcije faktora nekroze tumora kao §to su: povisena
temperatura, drhtavica i bolovi u miSi¢ima. Neka obi¢na infekcija, povreda ili psihicki stres dovode
do pojave napada.

Dali je TRAPS nasledan?

TRAPS se nasleduje dominantno, $to znaci da se unutar jedne porodice moze otkriti viSe slucajeva
bolesti u svakoj generaciji.

Gen koji je odgovoran za nastanak TRAPS se nalazi na 12. hromozomu.

Mutacije gena dovode do nastanka izmenjenog receptora i do danas su opisane 33 razlicite genetske
promene.

Zasto se moje dete razbolelo? Da li je bolest mogla da se spreci?

Obolelo dete najcesée je nasledilo mutaciju gena za TNFR od jednog roditelja, osim u sluc¢aju kada
je mutacija nastala u toku samog zaceca.

Osobe/deca koji nose mutaciju mogu, ili ne moraju, ispoljiti klinicke znake bolesti. Sprecavanje
pojave bolesti nije moguce.

Dali je bolest zarazna?
TRAPS nije zarazna bolest. Iskljucivo oboljevaju osobe koje su nasledile poremecéen gen.

Koji su glavni znaci bolesti?

Najces¢i znaci su povremeni napadi poviSene telesne temperature koji traju 2- 3 nedelje 1 povezani
su sa drhtavicom, kao i jakim bolom u miSi¢ima trupa i ruku. Ospa je crvena i koza na mestu pojave
ospe je bolna §to odgovara mestu upale koze 1 odgovaraju¢e misi¢ne grupe.

Na pocetku napada vecina bolesnika oseca duboki, gréeviti bol u miSi¢ima. Bol se pojacava i §iri
prema $akama ili stopalima. Pri tom $irenju bola pojavljuje se ospa. Cesto je prisutan bol u celom
trbuhu sa osecajem muke i povracanje. Crvenilo usled pojacane prokrvljenosti beonjaca i otok oko
ocnih kapaka su tipi¢ni znaci ove bolesti.Medutim, slicne promene na o¢ima mogu da se jave i u
drugim bolestima (napr. alergija).

Kod pojedinih bolesnika napadi poviSene temperature mogu da traju duze ili krace od uobicajenog.
Ponekad se moze javiti bol u grudima usled upale sr¢ane ili pluéne maramice. Amiloidoza je najteza
komplikacija koja se na sre¢u ne javlja kod svih obolelih. Kod ovih bolesnika dolazi do pojave
velike koli¢ine belancevina u mokracdi i ostecenje rada bubrega.

Da li se bolest isto ispoljava kod svakog deteta?
Bolest se razlikuje u odnosu na duzinu trajanja napada i duzinu perioda bez tegoba. Kombinacije
znakova bolesti su takode razli¢ite kod pojedinih bolesnika.

Kako se postavlja dijagnoza bolesti?

Na ovu bolest moze da se posumnja na osnovu porodi¢nih podataka i znakova bolesti. Nekoliko
analiza krvi su znaCajne za utvrdivanje upalnog stanja tokom samog napada, ali jedina potvrda
dijagnoze je otkrivanje poremecenog gena.

Kako se le¢i TRAPS?

Do danas nije pronaden lek koji bi mogao da spreci pojavu napada ili da izle¢i TRAPS. Davanje
lekova kao Sto su paracetamol ili drugih protivupalnih lekova moze ublaziti znakove bolesti tokom
samog napada. Primena hormona (glikokortikoida) moze da prekine napad, ali njihovo propisivanje
mora biti strogo indikovano od lekara specijaliste (pedijatra, reumatologa). Blokada antitelima
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faktora nekroze tumora je efikasna kod nekih bolesnika, ako se primeni tokom samog pocetka
napada.

Koliko ¢e dugo da traje leenje?
Primena lekova je od koristi samo u toku napada, jer ne postoji lek koji moze da spreci pojavu
napada.

Koliko ¢e dugo da traje bolest?
Priroda bolesti je takva da se ispoljava u ponavljanim epizodama, a period izmedu napada moze biti
duzi ili kraéi. Tok bolesti je nepredvidiv. Bolest moze da traje celog Zivota.

Kakva je dugotrajna prognoza?

Najteza komplikacija bolesti - amiloidoza ispoljava se u bubrezima. Javlja se samo kod 14%
bolesnika. Rizik za pojavu ove komplikacije je tesko proceniti, jer zavisi od naslednih i spoljnih
faktora. Amiloidoza je teska komplikacija koja moze dovesti do prestanka rada bubrega. Trenutno
nije poznato kako ova komplikacija moze da se izbegne.

Da li je moguce potpuno izleCenje?

Za sada to nije poznato, ali se ta mogucénost ne moze isljuciti u potpunosti. Ako se eventualno spreci
izlaganje nekom faktoru iz spoljne sredine koji izaziva pojavu napada, mogucée je dode do
dugotrajnog smirivanja bolesti.

Sindrom usled poremecaja mevalonat kinaze (Mevalonat kinase Associated Periodic fever
Syndrome; MAPS) (poznat i kao hiper IgD sindrom, HIDS)

Sta je MAPS?

MAPS je nasledna bolest sa ponavljanim napadima visoke temperature uz ospu, otok limfnih zlezda
vrata, povracanje, bol u trbuhu i proliv. U teSkom obliku MAPS predstavlja bolest koja se ispoljava
u ranom detinjstvu sa znac¢ajnim poremecajima metabolizma i nervnog sistema.

Bolesnici sa blagim oblikom MAPS imaju bolest koja je poznata i kao Hiper IgD Sindrom (HIDS).
Ovo ime bolest je dobila zbog visokih vrednosti imunoglobulina D u krvi, belan¢evine koja pripada
imunskom odgovoru.

Koliko je bolest cesta?

MAPS je retka bolest i do danas je opisano oko 200 bolesnika u razli¢itim delovima sveta. Bolest se
ispoljava podjednako cesto kod decaka i devojcica. Znaci bolesti su najcesce prisutni ve¢ u prvoj
godini zivota.

Sta je uzrok bolesti?

MAPS nastaje usled urodene greske metabolizma. Gen koji je promenjen-mutiran se naziva MVK.
On sadrzi informacije za proizvodnju odgovaraju¢e belancevine u organizmu, u ovom slucaju
enzima mevalonat kinaze. Mevalonat kinaza je enzim- belanc¢evina koja olakSava hemijske reakcije
u organizmu. Hemijska reakcija koju ovaj enzim pospesSuje igra ulogu u nastanku vaznih materija, a
jedna od najpoznatijih je holesterol.

Tezina bolesti zavisi od stepena nedostatka enzima. U blagom obliku (HIDS) aktivnost je smanjena
na 1-10% od normalne aktivnosti.

MAPS je upalna bolest, ali uprkos intenzivnim istrazivanjima nije poznato kako nedostatak ovog
enzima izaziva zapaljenje u organizmu. Tokom napada HIDS postoji opSta upalna reakcija, te se
organizam ponasa na sli¢an nacin kao da je re¢ o teskoj infekciji.

Opsti znaci upale su: poviSena temperatura, gubitak apetita i1 slabost, porast broja belih krvnih
zrnaca (leukociti), sedimentacije eritrocita i jedne belancevine u krvi koja se naziva Reaktivni
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Protein - C (CRP).U ovom slucaju upalu ne izaziva infektivni agens, zato MAPS pripada grupi
auto-upalnih ili autoimunskih bolesti.

Nije poznato kako nasledni poremecaj, koji je stalno prisutan, dovodi do bolesti koja se ispoljava
samo povremenim napadima. Napadi temperature nastaju spontano ili su izavani emotivnim
stresom, blagom infekcijom ili ponekad vakcinacijom.

Kod Zena menstrualni ciklus moze da provocira napad, ali u toku trudnoce znaci bolesti su ¢esto
ublazeni.

Dali je bolest nasledna?

Kao vecina ljudskih gena u svakoj ¢eliji organizma prisutna su dva gena za MVK, jedan nasleden od
majke, a drugi od oca. Bolest se ispoljava samo ako su oba gena izmenjena.

Majka i otac su zdravi, ali nose po jedan izmenjeni gen. Svako dete rodeno od ovakvih roditelja ima
50% Sanse da postane zdravi prenosilac bolesti i 25% da oboli od MAPS.

Moguénost da bolesnik nade osobu koja takode nosi oboleli gen je mala, ali se Sanse viSestruko
povecavaju u slucaju da u brak stupe krvni srodnici.

Da li je bolest zarazna?
Nije zarazna.

Kaoji su glavni znaci bolesti?

Napadi temperature traju 3-7 dana i ponavljaju se svakih 2-12 nedelja. Napadi pocinju iznenada
drhtavicom, ose¢ajem "jeze" i pojavom modrila prstiju 1 usana. Ponekad se mogu javiti i gréevi
celoj tela usled povisene temperature (deciji fras -febrilne konvulzije).

Glavobolja, bol u trbuhu, gubitak apetita i slabost su ¢esti znaci. Vecina bolesnika ima mucninu,
povracanje i/ili proliv.

Najces¢i znak je otok limfnih Zlezda na vratu ili na drugim mestima. Ponekad su prisutni ospa,
ranice u ustima ili bolovi u zglobovima.

Da li se bolest isto ispoljava kod svakog deteta ?
U zavisnosti od genetskog poremecaja, bolest moze biti blaga (HIDS) ili teSka (Mevalonska
Acidurija). Tezina bolesti moZze biti raznolika medu ¢lanovima iste porodice.

Kako se postavlja dijagnoza bolesti?

Navedeni klini¢ki znaci mogu da pobude na sumnju da se radi o ovoj bolesti. Bolest se zove 1 Hiper
IgD sindrom, jer je imunoglobulin D u krvi je naj¢eS¢e veoma poviSen. Ponekad vrednosti mogu
biti 1 normalne, posebno kod male dece. Na bolest moze da se posumnja analizom mokrace u toku
samog napada. Vrednosti mevalonske kiseline u mokra¢i su tada povisene. Takode moze da se uradi
1 genetsko ispitivanje, ali to nije uobic¢ajeno u svakodnevnoj praksi.

Kakakv je znacaj laboratorijskih testova?
Laboratorijski testovi tokom napada ukazuju na upalu (porast sedimentacije eritrocita, CRP-a).
Serumski imunoglobulin D u krvi je ¢esto veoma poviSen.

Da li MAPS moZe da se leci/izle¢i?
MAPS ne moze da se izleci. Takode ne postoji efikasno leCenje za spre€avanje napada. Istrazivanja
za bezbedno 1 efikasno lecenje su u toku.

Kako se bolest trenutno leci?

Neki od bolesnika imaju koristi od primene nesteroidnih protivupalnih lekova ili pronizona. U toku
su ispitivanja efekta lekova koji blokiraju dejstvo faktora nekroze tumora (anti TNF lekovi) 1 lekova
koji snizava nivo holesterola u krvi (zovu se statini).
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Koliko ée dugo bolest da traje?
MAPS je nasledno oboljenje i traje celog Zivota.

Kakva je dugotrajna prognoza?
Tok bolesti kod vecine obolelih je takav da napadi postaju blazi tokom zivota. Neki od bolesnika
imaju upalu zglobova, ali bez trajnog oStecenja.

Hroni¢ni, infantilni, neuroloSki, kozni i zglobni (CINCA) sindrom i srodne bolesti

Sta je CINCA ?

Hroni¢ni infantilni, neuroloski, koZni i1 zglobni (CINCA) sindrom, (poznat u Severnoj Americi i kao
multisistemska bolest novorodenceta -NOMID), je retko urodeno oboljenje sa povremenim
napadima poviSene temperature.

Najces¢i znak je ospa koja se javlja od samog rodenja ili tokom prvih nekoliko nedelja Zivota.
Ostali pridruZeni znaci su hroni¢na upala mozdanica- meningitis i upala zglobova.

Druge dve bolesti koje se pojavljuju kasnije u zivotu, Muckle-Wells sindrom i familijrana
koprivnjaca na hladnocu su poremecaji koji nastaju usled promena u istom genu kao 1 CINCA.

Koliko je CINCA ¢esta?
CINCA je veoma retka bolest. Do danas je u svetu opisano manje od 100 slucajeva. Pojavljuje se
podjednako kod oba pola i u svim etni¢kim populacijama. Nema sezonski karakter.

Koji su uzroci bolesti?

U oko polovine slucajeva utvrdeno je da su za njen nastanak odgovorne promene u odredenom
genu. Gen se nalazi na 1. hromozomu 1 sadrZi informaciju za belancevinu kriopirin. Poremecaj,
odnosno odsustvo delovanja ove belancevine, dovodi do poremecaja upalnog odgovora u
organizmu. Sam mehanizam dogadanja nije poznat, kao ni faktori koji uticu na pojavu znakova
bolesti.

Dali je bolest nasledna?

Najces¢e kod drugih Clanova porodice nema oSteCenja gena, te bolest nastaje usled genetskih
promena tokom same trudnoce. Ako nema izmenjenih gena kod roditelja koji imaju dete sa CINCA,
rizik za pojavu bolest kod slede¢ih trudnoca je izuzetno mali. Ukoliko odrasli bolesnik sa CINCA
planira da ima decu rizik od bolesti je 50%.

Zasto je moje dete dobilo ovu bolest ? Da li je bolest mogla da se spreci?

CINCA je nasledno oboljenje 1 dete rodeno sa ovom boles¢u ¢e dozivotno imati bolest. Ako
roditelji obolelog deteta zele drugo dete, neophodno je genetsko savetovanje. Prenatalna
dijagnostika je indikovana samo u slu¢aju da jedan od roditelja nosi izmenjen gen. Pregledom, kao
Sto je ultrazvuk, nemoguce je otkriti bolest u trudno¢i, ve¢ su za to neophodne specijalne genetske
analize.

Dali je bolest zarazna?
CINCA nije zarazna.

Koji su glavni znaci bolesti?

Polovina beba sa CINCA se rada prevremeno. Cesto klini¢ka slika kod ove novorodenc¢adi podseéa
na ozbiljnu infekciju, ali nije mogudée otkriti uzro¢nika. Prvi znak je koZna ospa koja podseca na
koprivnjacu koja ne svrbi i menja svoj izgled tokom dana. Drugi bitan znak bolesti je bol u
zglobovima, sa povremenom pojavom otoka. Kod teskih slucajeva (manje od 50%), usled
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preteranog rasta hrskavice na okrajcima kostiju (epifiza) ili kolenih CaSica nastaju deformacije
zglobova koje se mogu videti na rendgenskom snimku.

Dugotrajna glavobolja nastaje usled upale mozdanica, opni koje oblazu mozak. Lobanja moze biti
blago uvecana u obimu, a zatvaranje prednje temenjace moZe biti usporeno. Povecanje pritiska
unutar lobanje takode je odgovorno za pojavu glavobolje. Kod pojedine dece tokom vremena se
pojavljuju poremecaji vida. OStrina vida je smanjenja usled hroni¢ne upale i otoka vidnog Zivca.
Takode moze biti prisutna i gluvoca.

Kod ove dece postoji zastoj u rastu i razvoju. U starije dece ruke izgledaju krace i deblje, a krajnji
¢lanci na prstima su zadebljali i li¢e na maljice za bubanj (maljicasti prsti).

Da li se bolest ispoljava na isti nacin kod svakog deteta?
Ne. Bolest se pojavljuje u rasponu od sasvim blage pa do veoma teskih oblika. Oko 10% bolesnika
nema znake upale mozdanih opni, a manje od 50% ima teske promene na zglobovima.

Kako se postavlja dijagnoza bolesti?
Sumnja na ovu bolest se postavlja na osnovu klinicke slike, a potvrduje se genetskim analizama.
Genetski poremecaji se mogu utvrditi u oko jedne polovine bolesnika, a druga polovina pripada jos
nepoznatim genetskim poremecajima.

Da li bolest moZe da se leci /izle¢i?

CINCA ne moze da se izleCi. Ne postoji terapija koja moze spreciti pojavu napada, ali simptomska
terapija moze da smirui upalu i bolove. Trenutno je u fazi ispitivanja novi lek koji obecava
mogucnost leCenja.

Koji se lekovi primenjuju?

U lecenju se koriste nesteroidni protivupalni lekovi- antireumatici, glikokortikoidi, lekovi protiv
bolova. Nema terapije koja moze da dovede do potpunog izlecenja. Pokusaji sa primenom lekova
koji blokiraju dejstvo faktora nekroze tumora nisu dali o¢ekivane rezultate.

Fizikalna terapija je izuzetno vazna ako postoji artritis, da bi se sprecio nastanak deformiteta
zglobova. Ponekad su potrebna i pomagala za hod, a nekad je neophodna ortopedska intervencija
radi operativnog le¢enja deformiteta zglobova.

Slusni aparati su od koristi kod dece sa oSte¢enjem sluha. Kod dece sa oSte¢enjem vida usled upale
roznjace, uspesno se vrsi transplantacija (presadivanje) roznjace.

Koliko ¢e bolest dugo da traje?
CINCA je dozivotna bolest.

Kakva je dugotrajna prognoza?

Deca obolela od CINCA mogu imati poremecaje rasta i razvoja. Prognoza u smislu kvalteta Zivota
zavisi od toga u kojoj meri su zahvacéeni zglobovi. Prognoza takode zavisi i1 od tezine promena na
mozdanim opnama. Retki smrtni sluc¢ajevi su verovatno posledica oSte¢enja mozga.

Makl-Velsov (Muckle-Wells) sindrom i porodi¢na koprivnjac¢a na hladnoéu

Ove dve bolesti se pojavljuju kod starije dece 1 odraslih osoba 1 posledica su mutacije jednog istog
gena. Kod oko polovine bolesnika ove bolesti nisu izazvane poremecajem tog gena. Trenutno se
ispitivanja u vezi ovih bolesti vrse u 10 laboratorija u Evropi i Americi.

Kod bolesnika sa porodicnom koprivnjacom na hladnocu, izlaganje hladno¢i dovodi do pojave
promena kozi.

FEBRILNI SINDROMI BEZ UROPENOG (GENETSKOG) POREMECAJA
Periodic¢na febrilnost (temperatura) udruzena sa aftama, gusoboljom i otokom Zlezda (PFAPA)
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Sta je PFAPA?

PFAPA je skracenica na engleskom jeziku (Periodic Fever, Aphthous stomatitis, Pharyngitis and
cervical Adenitis). Bolest odlikuje pojava povremenih napada poviSene temperature. PocCinje u
ranom detinjstvu izmedu 2-4 godine Zivota. Bolest ima hronican tok, ali je blage prirode, a tegobe
se vremenom smanjuju. Prvi put je opisana 1987.godine i nazvana je prvobitno MarSalov sindrom.

Koliko je bolest cesta?
Prava ucestalost ove bolesti nije poznata, ali izgleda da je mnogo ceS¢a nego Sto se ranije
pretpostavljalo.

Koji su uzroci bolesti?

Uzrok je nepoznat. Za vreme povisene temperature imunski sistem koji nas Stiti od infekcija je
aktiviran. Nastaje nekontrolisana upalna reakcija sa upalom u usnoj duplji i zdrelu. Zapaljenje je
vremenski ograniceno, posto izmedu dva napada nema znakova bolesti. Infektivni uzro¢nik nikada
nije utvrden.

Dali je bolest nasledna?
Porodic¢na pojava bolesti je uzuzetno retko opisana, ali nasledni uzrok do sada nije otkriven.

Da li bolest zarazna?
[ako infektivni uzro€nici mogu biti ukljuceni u sam pocetak napada bolesti, bolest nije zarazna i nije
infektivne prirode.

Koji su glavni znaci?

Glavni znak bolesti su poviSena temperatura pracena bolom u Zdrelu, aftama (bolnim ranicama u
usnoj duplji) i uvecanim limfnim Zlezdama na vratu. Epizode poviSene temperature nastaju obi¢no
naglo 1 traju nekoliko dana, obi¢no 3-6 dana. Tokom napada dete izgleda veoma bolesno 1 prisutan
je jedan od tri prethodno navedena znaka. Periodi febrilnosti se ponavljaju svakih nekoliko nedelja.
Izmedu napada dete nema nikakve tegobe. Bolest ne ostavlja nikakve posledice na rast i razvoj.
Karakteristi¢no je da dete izmedu napada izgleda potpuno zdravo.

Da li se bolest na isti nacin ispoljava kod svakog deteta?

Glavni znaci bolesti su prisutni kod sve dece. Ipak, poneko dete ima blazi oblik bolesti ili moze
imati 1 pridruzene znake: malaksalost, bol u zglobovima, bol u trbuhu, glavobolju, povracanje,
proliv ili kasalj.

Kako se postavlja dijagnoza bolesti?
Dijagnoza se postavlja na osnovu klini¢kih znakova bolesti. Ne postoji ni jedan karakteristi¢an
laboratorijski test. Pre dijagnoze je neophodno iskljuciti druge sli¢ne bolesti.

Koja su laboratorijska ispitivanja neophodna?
Sedimentacija eritrocita (SE) ili reaktivni protein C (CRP) su poviSeni tokom napada srazmerno
stepenu upale.

Da li bolest moZe da se leCi/izle¢i?

Nema specificne terapije. Cilj leCenja je da se ublaze znaci upale tokom napada bolesti. Kod
velikog broja dece bolest spontano nestaje tokom vremena.

7 12/2003



Koji se lekovi primenjuju?

Paracetamol ili sli¢ni lekovi nisu efikasni u toku napada. Primena jedne jedine doze glikokortikoida
moze da prekine napad, ali kod pojedinih bolesnika sa ovim lekovima napadi mogu da ucestaju.
Kod nekih bolesnika operacija krajnika deluje povoljno i ovu ¢injenicu treba uzeti u razmatranje.

Kakav je prirodni tok bolesti?
Bolest obi¢no traje nekoliko godina tokom ranog detinjstvu. Tokom vremena, periodi izmedu
napada postaju sve duzi i konacno napadi spontano prestaju.

Da li je mogu¢ potpuni oporavak?

Dugotrajnim pra¢enjem ovih bolesnika utvrdeno je da napadi prestaju pre odraslog doba. Bolest ne
ostavlja trajna oStec¢enja uprkos svom dugotrajnom toku, a rast i razvoj ove dece su normalni.
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