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PORODICNA MEDITERANSKA GROZNICA

Kakva je bolest porodi¢na mediteranska groznica?

Porodi¢na ili familijarna mediteranska groznica (FMG) je nasledna bolest koju odlikuju napadi
visoke temperature udruzeni sa bolom u trbuhu i /ili bolom u grudima i/ili bolom i1 otokom
zglobova. Bolest se javlja kod osoba mediteranskog porekla i sa bliskog istoka, kao $to su Jevreji
(Sefardi), Turci, Arapi 1 Jermeni.

Koliko je bolest cesta?

U populacijama sa visokim rizikom ucestalost bolesti je 1 bolesnik na 1000 ljudi. Retka je u drugim
delovima sveta. Medutim, nakon otkrivanja gena koji je odgovoran za njenu pojavu, bolest se
dijagnostikuje ¢es¢e, Cak 1 u sredinama gde se smatralo da je retka kao Sto su Italijani, Grei,
Amerikanci.

FMG pocinje u 90% slucajeva pre 20.godine. Kod vise od polovine bolesnika bolest se javlja u

.....

Koji su uzroci bolesti?

FMG je nasledna bolest. Naucnici su otkrili gen koji je odgovoran za njenu pojavu. Taj gen je
izmenjen, mutiran, te proces zapaljenja u organizmu ne moze da se kontroliSe. Kao posledica toga
dolazi do pojave napada poviSene temperature.

Dali je bolest nasledna?

Bolest je nasledna i taj nain nasledivanja se naziva recesivni. To znafi da bi se bolest
manifestovala kod neke osobe potrebno je da ona nasledi od oba roditelja po jedan mutiran gen.
Roditelji su nosioci izmenjenog gena i nemaju ocigledne znake bolesti. Bolest se moze naci i1 kod
drugih ¢lanova porodice, brace 1 sestara, rodaka. Ako jedan od roditelja ima FMG, a drugi je
nosilac mutiranog gena, postoji 50% Sanse da jedno od dvoje dece dobije bolest.

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

Dete se razbolelo jer je nasledilo gene koji su odgovorni za pojavu bolesti. Poznato je da se rizik za
pojavu FMG povecava ukoliko se brak sklapa izmedu c¢lanova porodice. Jedan od nacina za
spreCavanje pojave bolesti je izbegavanje bra¢nih veza medu srodnicima.

Dali je bolest zarazna?
Nije.

Kaoji su glavni znaci bolesti?

Bolest se prepoznaje po napadima povisene telesne temperature koja je udruzena sa napadima
bolova u trbuhu, grudima i zglobovima. Bol u trbuhu se javlja kod 90%, bol u grudnom koSu kod
20-40%, a bol u zglobovima kod 50-60% bolesnika. Za vreme napada bolova u trbuhu dete ima
obi¢no zatvor, ali kada se bovi smiruju stolica moze biti reda.

Napadi bolesti su vremenski ograniceni i traju izmedu 1-4 dana, nakon ¢ega se bolesnici potpuno
oporave. Nekad su napadi veoma bolni, te su bolesnik i porodica prinudeni da potraze lekarsku
pomo¢. Ponekad bolovi u trbuhu mogu da li¢e na upalu slepog creva. Nekad se takvi bolesnici
nepotrebno podvrgnu hirurskoj operaciji.
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Neki od tih napada, ¢ak i kod istog deteta mogu da budu veoma blagi. Zato se dijagnoza tesko
postavlja.

Bol u grudima je obi¢no jednostran. Ponekad moze biti veoma jak da otezava disanje, ali se smiruje
bez posledica.

Obicno je upalom zahvacen samo jedan zglob (monoartritis) i to ¢esto sko¢ni zglob ili koleno.
Nekad su otok i bol veoma izrazeni, pa dete odbija da hoda. Artritis traje od 4 dana do 2 nedelje i
potpuno se povlaci. Kod 5-10% bolesnika artritis postaje hroni¢an i dovodi do osteéenja zglobova.
Moze se javiti 1 karakteristicna crvena ospa obi¢no na kozi oko zglobova nogu.

Rede manifestacije bolesti su upala sréane maramice (perikarditis), upala misi¢a (miozitis), upala
mozdanica (meningitis) i upala testisa (orhitis).

Da li se bolest isto ispoljava kod svakog deteta?
Ne. Kombinacija klinickih znakova bolesti, duzina i tezina napada se razlikuju ¢ak i kod istog
bolesnika.

Da li se bolest kod dece razlikuje od bolesti kod odraslih?

Uopsteno, FMG u decjem uzrastu li¢i na bolest odraslih. Neki od znakova bolesti kao §to su artritis
1 miozitis ¢eS¢i su kod dece, ali u€estalost njihove pojave opada sa uzrastom. Orhitis se sre¢e samo
kod mlade muske dece.

Kako se postavlja dijagnoza bolesti?

Ne postoji poseban dijagnosticki test za ovu bolest. UopSteno, pristup bolesti je sledeci:

a) Klinicka sumnja: na FMG moze da se posumnja kada se kod deteta ispolje najmanje tri napada
bolesti. Podaci o poreklu i o srodnicima sa slicnim tegobama mogu biti od znacaja prilikom
postavljanja dijagnoze.

b) Tok bolesti: Decu treba pazljivo pratiti. Narocito je vazno za vreme napada da ih lekar pregleda i
da se urade laboratorijske analize. Pokazatelji upalnog procesa su poviSeni za vreme napada, a van
napada se vrednosti normalizuju.

Medutim, najceS¢e se deSava da lekar ne moze da vidi dete u toku samog napada. Zato treba
zamoliti roditelje da vode dnevnik u kome ¢e redovno upisivati simptome 1 znake bolesti koji se
javljaju kod deteta.

c¢) Odgovor na leCenje kolhicinom: Detetu kod koga se na osnovu klinickog pregleda i
laboratorijskih analiza posumnja na FMG, propisuje se lek kolhicin narednih 6 meseci. Nakon toga
se procenjuje efekat leCenja. Ako bolesnik ima FMG napadi se nece viSe ponavljati ili ¢e se njihova
tezina i duzina smanjiti.

Ako bolesnik ispunjava sve navedene kriterijume, onda se prihvata dijagnoza FMG 1 kolhicin se
propisuje dozivotno.

Posto proces upale pogada razliCite organske sisteme u organizmu, u postavljanju dijagnoze 1i
leCenju bolesti su ukljuceni specilisti razli¢itih profila (pedijatar, pedijatar-reumatolog ili
reumatolog za odrasle, nefrolog, gastroenterolog).

d) Genetska ispitivanja: Poslednjih nekoliko godina sprovode se genetska ispitivanja koja imaju cilj
da otkriju izmenjen (mutiran) gen koji je odgovoran za pojavu bolesti.

Klini¢ka dijagnoza bolesti se potvrduje ako bolesnik u svojim ¢elijama ima dva mutirana gena, po
jedan od svakog roditelja. Medutim mutacija gena se otkriva kod 70-80% bolesnika sa FMG. To
znaci da postoje i bolesnici €iji geni nisu pretrpeli ostecenje.

Dijagnoza FMG se jo§ uvek zasniva na klinickom nalazu, jer genetske analize jo§ uvek nisu
dostupne u svim zemljama.

Groznica 1 bol u trbuhu su Ceste tegobe u detinjstvu. Zato nije uvek lako postaviti dijagnozu FMG,
cak 1 u populaciji sa visokim rizikom za ovo oboljenje. Ponekad prode i vise godina dok se ne
postavi ispravna dijagnoza. To odlaganje je veoma vazno jer se kod neleCenih bolesnika povecava
rizik od amiloidoze, koja predstavlja ozbiljnu komplikaciju bolesti.

Postoje durge bolesti sa slicnim simptomima kao 1 FMG. Vec¢ina tih bolesti su nasledne.
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Kakav je znacaj laboratorijskih testova i drugih ispitivanja?

a)Analize krvi:

Laboratorijske analize su vazne za postavljanje dijagnoze. Brzina sedimentacije eritrocita, reaktivni
protein C, broj leukocita i fibrinogen su korisni pokazatelji stepena upale.

Analize treba ponoviti i van napada. Kod tre¢ine bolesnika ovi nalazi se normalizuju. Kod
preostalih bolesnika laboratorijski nalazi pokazuju tendenciju normalizacije, ali se odrzavaju iznad
gornje granice normalnih vrednosti.

Za genetska ispitivanja potrebna je mala koli¢ina krvi. Bolesnici koji uzimaju kolhicin dva puta
godiSnje treba da urade analizu krvi i mokrace.

b) Analize mokra¢e: U mokraéi se ispituje postojanje belancevina i krvi ¢ije se prisustvo moze
otkriti tokom napada. Ako je doSlo do amiloidoze u mokra¢i su stalno prisutne belancevine u
koli¢iniveéoj od dozvoljene.

c) Rektalna biopsija: Ova metoda podrazumeva uzimanje isecka tkiva iz zavrSnog dela debelog
creva koje se analizira pod mikroskopom da bi se otkrila amiloidoza. Ponekad je potrebno da se
uradi i biopsija bubrega.

Da li bolest moZe da se le¢i?
Da. Leci se kolhicinom koji mora da se uzima do kraja zivota.

Kako se bolest le¢i/izle¢i?

Lecenje FMG je jednostavno, jeftino i bez ozbiljnih neZeljenih efekata. Danas je kolhicin jedini lek
koji se primenjuje za leCenje FMG. Ako se lek redovno uzima napadi bolesti prestaju kod oko 60%
bolesnika.

Vrlo je vazno da se roditeljima objasni da lek, osim §to spreCava pojavu napada, spreava i razvoj
amiloidoze, kao komplikacije FMG. Saradnja sa bolesnikom je od izuzetnog znacaja. Roditelji ne
treba da menjaju dozu leka bez konsultacije sa lekarom. Poveéanje doze kolhicina tokom napada
nije efikasno.

U lecenju FMG se primenjuju i noviji lekovi kao interferon gama, anti TNF lekovi, talidomid i
drugi. Medutim, za sada nema dovoljno podataka o njihovoj sigurnosti i efikasnosti.

Koja su neZeljena dejstva lekova?

Roditeljima nije uvek lako da prihvate ¢injenicu da njihovo dete treba da uzima lek celog Zivota.
Oni su obi¢no zabrinuti zbog mogucih nezeljenih efekata kolhicina.To je siguran lek sa neznatnim
sporednim efektima koji su sa smanjenjem doze prolaznog karaktera. NajceS¢e nezeljeno dejstvo
kolhicina je proliv. Osim toga mogu se javiti: povrac¢anje i gréevi u stomaku, retko misi¢na slabost,
smanjenje broja belih krvnih zrnaca i krvnih plo€ica-trombocita i kod decaka smanjenje broja
spermatozoida.

Koliko dugo treba da traje leCenje?
Lecenje je dozivotno.

Da li alternativno leenje ima uticaja na tok bolesti?
Nema.

Koje vrste periodi¢nih pregleda su potrebne?
Deca koja se lece kolhicinom treba bar dva puta godiSnje da rade analize krvi i mokrace.

Koliko ¢e bolest dugo da traje?
FMG traje celog Zivota.

Kakva je dugotrajna prognoza bolesti?
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Ako se kolhicin redovno primenjuje deca sa FMG vode normalan Zivot. Medutim, ako se dijagnoza
postavi kasno, ili je saradnja sa bolesnikom slaba, veliki je rizik od razvoja amiloidoze. Bolesnici sa
amiloidozom zahtevaju transplantaciju bubrega.

Zaostajanje u rastu nije veliki problem u FMG. Medutim kod neke dece, ukoliko se primeni
kolhicin, dolazi do napredovanja u telesnom rastu u vreme puberteta.

Dali je mogu¢ potpuni oporavak?
Ne, jer je to nasledna bolest. Medutim, leCenje kolhicinom pruza bolesniku moguénost da vodi
normalan zivot.

Kako bolest utic¢e na Zivot deteta i porodice?

Obolelo dete i cela porodica se susrecu sa brojnim problemima u periodu do postavljanja definitivne
dijagnoze. Dete zahteva Ceste odlaske kod lekara i u bolnicu zbog bolova u trbuhu, grudima ili
zglobovima. Kada se dijagnoza bolesti postavi i dete 1 roditelji uglavnom Zive normalnim zivotom,
ponekad i zaborave da dete ima FMG. Ovo moze biti opasno jer moze da oslabi saradnja sa lekarom
1 da dete prestane da pije lekove.

Jedini problem moze biti psiholoski pritisak zbog dozivotnog lecenja. To moze da se prevazide
odgovaraju¢im edukativnim programima.

Da li dete moZe da pohada Skolu?

Napadi bolesti mogu biti razlog izostajanja sa nastave. Kada se uvede kolhicin to prestaje da bude
problem. Nastavnici treba da budu obavesteni o prirodi bolesti 1 nac¢inu kako da pomognu detetu
ukoliko napad poc¢ne u Skoli.

Da li dete moZe da se bavi sportom?

Bolesnici koji se lee kolhicinom mogu da se bave sportom kojim Zele. Jedini problem mogu da
predstavljaju deformacije zglobova zbog prethodnih artritisa, koje remete funkcijsku sposobnost
bolesnika.

Da li je potreban poseban nacin ishrane?
Ne postoji posebna dijeta.

Da li promena klime moZe da utice na tok bolesti?
Ne, nema uticaja.

Da li dete moze da se vakciniSe?
Da, dete moze i treba da se vakciniSe.

Kakayv je savet u vezi sa seksualnim Zivotom, trudno¢om i zastitom od trudnoce?

Pre uvodenja kolhicina u terapiju FMG postojali su problemi sa zaCe¢em, ali u eri kolhicina ovi
problemi su prevazideni. Lek mora da se uzima i tokom trudnoce.
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