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1. KAS IR PARMANTOTS VIDUSJURAS DRUDZIS?

1.1 Kas tas ir?

Parmantots vidusjuras drudzis ir genétiski parmantota slimiba. Pacienti
cieS no atkartotam drudza lIekmém, kam paraléli novéro védera, krtusu
vai locitavu sapes un pietukumu. Slimiba galvenokart skar Vidusjuras un
Vidéjo Austrumu regionu iedzivotajus: ebrejus (it 1pasi sefardus), turkus,
arabus un armenus.

1.2 Cik biezi slimiba sastopama?

Augsta riska populacija slimibas biezums ir 1-3:1000. Citas etniskajas
grupas ta ir daudz retak sastopama. Tomeér, kops tika atklats ar slimibu
saistitais géns, ta diagnosticéta daudz biezak populacijas, kuras ta tika
uzskatita ka reta: italu, grieku un amerikanu.

Slimiba skar pacientus lidz 20 gadu vecumam 90% gadijumu. Vairak
neka pusei pacientu slimiba sakas pirmaja dzives desmitgade. Zéniem
slimiba ir biezak izplatita neka meiteném (1.3:1).

1.3 Kadi ir slimibas celoni?

Ta ir genétiska slimiba. Par slimibu atbildigais géns ir MEFV un to
ietekmeé proteins, kurs ietekmé iekaisuma regulaciju. GEnu mutacijas
rezultata, ka tas ir parmantota vidusjuras drudza gadijuma, regulacija
nenorit pareizi un pacientam japiedzivo drudza leékmes.

1.4 Vai ta ir iedzimta?
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Ta ir parmantota autosomali recesiva slimiba, kas nozime, ka vecakiem
var nebut $is slimibas simptomu. Si tipa transmisija nozimé, ka
mutacijai janorisinas abos génos (vienam no mates puses un otram no
teva), abi vecaki ir gena neséji (nesejam mutéts ir viens gens, bet nav
pati slimiba). Lielaka gimené slimiba parasti tiek novérota bralim,
masai, masicam, braléniem, tévocCiem vai attalakiem radiniekiem.
Neliela procenta gadijumu noverots, ka, ja vienam no vecakiem ir
parmantots vidusjuras drudzis un otrs ir gena nesejs, tad pastav 50%
liela iesp&jamiba, ka vinu bérniem var but s1 slimiba. Nelielam skaitam
pacientu viena vai pat abas géna kopijas var but normalas.

1.5 Kapec manam béernam ir Si slimiba? Vai no tas iespejams
pasargaties?

Bérnam ir Si slimiba, jo vinam ir mutétie géni, kas izraisa parmantoto
vidusjuras drudzi.

1.6 Vai ta ir lipiga?
Ne, nav.

1.7 Kadi ir slimibas galvenie simptomi?

Slimibas galvenie simptomi ir atkartots drudzis kopa ar védera, krasu
vai locitavu sapém. Védera sapju Iekmes ir visbiezak sastopamas un tas
var novérot ap 90% pacientu. Lekmes ar sapem krutis noverojamas
apmeéram 20 - 40% pacientu un locitavu sapes 50 - 60% pacientu.
Bérni parasti stidzas par ipasam |Ieékmém, pieméram, védera sapém
kopa ar drudzi. Dala pacientu piedzivo dazada veida Iekmes, vienu vai
kombinacija ar kadu citu.

Sis Iekmes ir pasdlimitéjodas un ilgst apméram no 1-4 dienam. Beidzoties
lekmei, pacients pilniba izveselojas un starp lekmem novérojama pilnigi
normala passajuta. Dazas I€kmes var but tik sapigas, ka pacientam vai
gimenei ir jaizsauc mediciniska palidziba. Asas védera sapes var imitét
akltu apendicitu, tapéc daziem pacientiem var nakties piedzivot
nevajadzigas védera operacijas, ka pieméram, apendektomijas.

Daziem pacientiem I€kmes var but loti vieglas, ko var sajaukt ar védera
funkcionaliem traucejumiem. Tas ir viens no iemesliem, kapéc slimiba ir
sarezgiti diagnosticéjama. Kopa ar védera sapém var rasties
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aizcietéjumi, bet kad sapes samazinas, paradas viegla caureja.

Bérns var piedzivot |oti specigu drudzi viena lekme vai vieglu
temperaturas paaugstinasanos cita Iekmé. Krusu sapes parasti
novérojamas tikai viena kermena puse un tas var but tik stipras, ka
pacients nespé€j pietiekosi dzili ieelpot. Tas pariet dazu dienu laika.
Parasti tiek skarta viena locitava (monoartrits) - pleca vai celi. Sapes ir
vilnveidigas un var but tik spécigas, ka berns nespej paiet. Apméram
1/3 pacientu ir eritematozie izsitumi pietikuso locitavu apvidu. Locitavu
sapes var turpinaties ilgak neka paréjas lekmju formas un tas var ilgt no
4 dienam lidz 2 nedélam, lidz pacients atveselojas pilniba. Daziem
berniem, atklajot tikai vienu simptomu - sapes locitavas un uztukumu,
var tikt nepareizi uzstadita diagnoze: reimatiskais drudzis vai juvenilais
idiopatiskais artrits.

Apmeéram 5-10% gadijumu, kad slimiba skarusi locitavas, sekas ir
hroniskas.

Dazos gadijumos raksturigi ta dévétie rozei lidzigie eritémas izsitumi,
kas tiek novéroti ekstremitasu apakséja dala virs locitavam. Dazi bérni
var sudzeties par sapem kajas.

Retak sastopamas tadas lekmju formas ka perikardits (iekaisums sirds
apkartéja slant), miozits (muskulu iekaisums), meningits (smadzenu un
muguras smadzenu iekaisums) un orhits (séklinieku iekaisums).

1.8 Kadas ir slimibas iespejamas komplikacijas?

Dazas citas slimibas, kuram raksturigs asinsvadu iekaisums (vaskulits),
biezak novérojamas bérniem ar parmantoto vidusjuras drudzi, ka
pieméram, Henoch Schonlein purpura un nodozais poliartrits.
Parmantota vidusjuras drudza vissmagakas komplikacijas novérotas
nearstetajos gadijumos, kas velak attistas ka amiloidoze. Amiloids ir
specials proteins, kurs nogulsnéjas ada, nierés, sirdi un izraisa
nopietnus funkcionalus traucéjumus, it 1pasi nierés. Tas nav specifiski
parmantota vidusjuras drudza gadijuma, bet ta ir komplikacija citam
hroniskam iekaisuma slimibam, kuras nav arstétas pietiekami. Proteins
urina var liecinat par diagnozi. Amiloida atrasana nierés vai zarnas
apstiprina diagnozi. Bérni, kuri sanémusi kolhicinu, ir pasargati no
komplikaciju riska.

1.9 Vai slimiba visiem béerniem izpauzas vienadi?
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Ta neizpauzas vienadi visiem bérniem. Slimibas tips, ilgums un Iékmju
smagums var bat atskirigs vienam bérnam katra I€kmes reizé.

1.10 Vai slimiba berniem izpauzas atskirigi no pieaugusajiem?
Kopuma parmantotais vidusjuras drudzis bérniem ir lidzigs pieauguso
slimibas izpaumém. Tomeér dazas slimibas pazimes ka artrits (locitavu
iekaisums) un miozits biezak sastopams bérniem. Lékmju biezums
parasti pieaug pacientiem klUstot vecakiem. Orhitu biezak atkl3j
maziem zeniem neka meiteneém. Amiloidozes risks ir augstaks tiem
pacientiem, kuri nearstéjas jau no slimibas agrina sakuma.
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