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 2.�断和治� 

 2.1本病如何�断？ 
如果一个孩子出�反复�作的伴有疼痛的炎症性关�炎，�床表�类似于化�性关�炎，�抗生
素治�无效，那么需要考�PAPA�合征可能。关�炎和皮肤表�可能不会在同一��出�，而
且不是所有患儿均出�上述两种症状。由于本病是常染色体�性��病，所以�于家族史的��
��非常必要，其他家族成�可能也会表�出本病的一些症状。确��需要基因分析，确定PST
PIP1基因突�的存在。

 2.2��室��的作用是什么？ 
血液��：在关�炎活�期���胞沉降率（ESR）、C反�蛋白（CRP）、血�胞�数常常是
异常的。�些��提示炎症反�的存在。但是上述指�的异常�于PAPA�合征的�断是非特异
性的。
关��液分析：在关�炎活�期，常常通�关�腔穿刺抽取关��液（就是所�的滑膜液）。PA
PA�合征患者的滑膜液是化�性的（黄色稠厚），中性粒�胞增高。特点类似于化�性关�炎，
但是�菌培养是阴性的。基因��：确�PAPA�合征的唯一方法就是基因��，提示PSTPIP1
基因突�的存在。�个化��需要少量的血便可�行。

 2.3本病能够治�或治愈�？ 
PAPA�合征�基因突�所致的疾病，所以不能治愈。但是，本病可以�行�物治��关�的炎
症反��行控制，�防关��害。皮肤病�也是一�，但是皮肤病��于治�的反��慢。

 2.4如何治�？ 
�床表�不同，PAPA�合征的治�亦不同。关�炎的患者通常口服或者关�腔内注射激素，起
效�迅速。但是有�候，治�效果不佳，关�炎会反复�作，需要�期�用糖皮�激素治�，但
是激素的副作用就会��。坏疽性�皮病可以口服激素治�，会有一定效果，也可以局部�用免
疫抑制�和抗炎�物。但是�物起效慢，而且局部病�会有疼痛。近期，有�道示新型生物制�
如IL-1或TNF抑制��于�皮病和治�及�防反复�作的关�炎症有效。由于本病极�罕�
，所以无法�行�照研究�行��。
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 2.5�物治�的副作用是什么？ 
糖皮�激素治�可以�致体重增加、面部浮�和情�改�。�期�用�些�物治�可以�致生�
�育延�和骨�疏松症。

 2.6治�需要�持多久？ 
治�的目的是控制反复�作的关�炎和皮肤病�，不需要�期�持治�。

 2.7非��治�及�助�法�于治�本病如何？ 
根据目前文献，尚无有效的�助治�。

 2.8疾病会持�多久？ 
本病患者随着年�的增�，症状会有所好�，�床表�会逐�消失。但是，不是所有的患者都会
如此。

 2.9本病的�期�后如何？（���后和病程） 
随着年�的增�，症状会减�。但由于PAPA�合征是一个非常罕�的疾病，�期�后不明确。
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