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2. DIAGNOZE UN ARSTESANA

2.1. Ka ta tiek diagnosticeta?

PAPA sindromu iespejams noteikt bernam, kuram atkartojas sapigs
artrits ar iekaisumu, kas kliniski lidzinas septiskajam artritam un
neuzlabojas péc arstéSanas ar antibiotikam. Artrits un adas izmainas
var neparadities vienlaicigi un var nebut raksturigi visiem pacientiem.
Lai izvertétu simptomus, javeic detalizéta gimenes slimibu izpéte. Ta ka
slimiba ir autosomali dominanta, tad kadam no gimenes locekliem
vajadzétu piemist daziem slimibas simptomiem. Laboratorijas analizu
rezultati var veicinat klinisko novérojumu izpéti, tacu nav tadu
laboratorisko analizu, kas varétu apstiprinat diagnozi. Pédéjo gadu laika
ir bijis iespéjams veikt genétiskas analizes, lai apstiprinatu PSTPIP1
géna mutaciju.

2.2. Kada ir analizu nozime?

Asins analizes: eritrocitu grim$anas atrums (EGA), C-reaktivais proteins
(CRP) un asins sunu skaits parasti artrita laika nav normas robezas: Sis
analizes tiek veiktas, lai noskaidrotu iekaisumu. Novirzes no normas nav
specifiskas PAPA sindroma diagnozes uzstadisanai.

Locitavu Skidruma analize: artrita laika no locitavam ar duriena
palidzibu tiek panemts skidrums (sinovialais Skidrums). Sinovialais
Skidrums pacientiem ar PAPA sindromu ir strutains (dzeltens un blivs)
un satur palielinatu neitrofilo skaitu, kas lidzinas septiskajam artritam.
Tomér baktérija netiek atrasta sinovialaja skidruma un uzrada negativu
analizes rezultatu. Genetiskas analizes: vienigas analizes, kas
neparprotami apstiprina PAPA sindroma diagnozi apstiprinot PSTPIP1
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géna mutaciju. Analizu veikSanai nepieciesams neliels daudzums asinu.

2.3. Vai to var arstet vai izarstet?

PAPA sindromu nav iesp&jams izarstét pilniba, jo ta ir genétiska slimiba.
Slimibu arsté ar medikamentiem, lai kontroletu iekaisumu locitavas un
pasargatu tas no talakiem bojajumiem. Tas pats attiecinams uz adas
arstésanu, lai gan jauzsver, ka atbildes reakcija uz arstéSanu ir Iéna.

2.4. Kada ir arstesana?

PAPA sindroma arstéSana ir dazada un ta ir atkariga no slimibas
dominéjoSajam izpausmém. Artrita gadijuma novérota saméra diezgan
atra atbildes reakcija uz peroralajiem kortikosteroidiem vai
intraartikularu kortikosteroidu lietosanu. Dazkart to efektivitate var bat
nepietiekama un artrits var atkartoties loti biezi, kas noved pie
ilgtermina kortikosteroidu lietoSanas, kas var izraisit nevélamas
blakusparadibas. Gangrenoza pioderma sniedz atbildes reakciju uz
peroralo kortikosteroidu lietoSanu un parasti tiek arstéta ar imunitati
nomacosiem pretiekaisuma medikamentiem (ziede). Atbildes reakcija
uz arstéSanu ir Iéna un slimibas skarta ada var sapét. Nesen arstétajiem
pacientiem, kas arstéti ar biologiskajiem medikamentiem, kas kavé IL-1
vai TNF, raksturojami ka efektivi piodermas gadijuma, ka ari preventivi
novérsot atkartotu artritu un to arstéjot. Slimiba ir reti sastopama,
tapéc konkreti péetijumi nav pieejami.

2.5. Kadas ir medikamentu terapijas blakusparadibas?
Kortikosteroidu lietoSana var izraisit svara palielinasanos, sejas
uztikumu un garastavokla svarstibas. Medikamentu lietoSana
ilgtermina var izraisit augsanas traucéjumus un osteoporozi.

2.6. Cik ilgi jaarstejas?
Arstésanas merkis ir novérst atkartota artrita rasanos vai adas
saslimSanas. Parasti arstéSana ilgst noteiktu laika posmu.

2.7. Ka ir ar papildus netradicionalajam arstesanas terapijam?
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Nav publicéti pétijumi par efektivam papildus arstésanas terapijam.

2.8. Cik ilgi turpinas slimiba?
Parasti slimibas simptomu samazinasanas novérojama pacientiem
pieaugot. Tomer tas nav attiecinams uz visiem pacientiem.

2.9. Kada ir slimibas ilgtermina prognoze (prognozejamais
iznakums)?

Simptomi ar gadiem samazinas. PAPA sindroms ir |oti reta slimiba,
tapec slimibas ilgtermina prognoze nav zinama.
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