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Sindromul PAPA
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2. DIAGNOSTIC SI TRATAMENT

2.1 Cum este diagnosticata?

Sindromul PAPA poate fi suspectat la un copil cu episoade repetate de
artrita inflamatorie dureroasa, similara artritei septice, dar care nu
raspunde la tratamentul cu antibiotice. Manifestarile cutanate pot sa nu
apara in acelasi timp cu artrita sau pot lipsi la unii pacienti. O evaluare
detaliata a istoricului medical familial trebuie realizata, deoarece boala
este autozomal dominanta si pot exista si alti membri afectati in familie
care sa manifeste macar unele simptome ale bolii. Diagnosticul se
poate face numai prin analiza genetica pentru a se constata prezenta
mutatiilor in gena PSTPIP1.

2.2 Care este importanta analizelor?

Analizele de sange: viteza de sedimentare a hematiilor (VSH), proteina
C-reactiva (PCR) si numarul de celule sanguine sunt, de obicei anormale
in timpul episoadelor de artrita; aceste teste sunt utilizate pentru a
demonstra prezenta inflamatiei. Anomaliile lor nu sunt specifice pentru
diagnosticul de sindrom PAPA.

Analiza lichidului articular: in timpul episoadelor de artrita se
efectueaza, de obicei, punctia articulara pentru recoltarea lichidului
articular (asa-numitul lichid sinovial). Lichidul sinovial al pacientilor cu
sindrom PAPA este purulent (are un aspect galbui, dens) si contine un
numar crescut de neutrofile, un tip de celule albe ale sangelui. Aceasta
caracteristica este similara cu artrita septica, dar culturile bacteriene
sunt negative. Analiza genetica este singurul test care poate confirma,
fara dubiu, diagnosticul sindromului PAPA, prin evidentierea unei
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mutatii a genei PSTPIP1. Aceasta analiza necesita o cantitate mica de
sange.

2.3 Boala poate fi tratata sau vindecata?

Deoarece este o boala genetica, sindromul PAPA nu poate fi vindecat.
Cu toate acestea, boala poate fi tratata cu medicamente care
controleaza inflamatia articulara, prevenind astfel constituirea de
leziuni la nivelul articulatiei. Acelasi lucru este valabil si pentru leziunile
cutanate, desi raspunsul la tratament al acestor leziuni este mai lent.

2.4 in ce consta tratamentul ?

Tratamentul sindromului PAPA este diferit in functie de manifestarea
dominanta. Episoadele de artrita raspund, de obicei, prompt la
corticosteroizii administrati pe cale orala sau intra-articulara. Uneori,
eficacitatea lor nu este satisfacatoare si artrita poate recadea frecvent,
necesitand folosirea cortizonului pe termen lung, cu riscul instalarii
efectelor secundare. Pioderma gangrenosum este influentata de
corticosteroizii administrati pe cale orala si este tratata, de obicei, cu
imunosupresoare cu administrare locala (creme) si medicamente
antiinflamatoare. Raspunsul este lent si leziunile pot fi dureroase.
Recent, in cazuri izolate, tratamentul cu medicamente biologice noi,
care inhiba IL-1 sau TNF s-a dovedit a fi eficient atat pentru pioderma
cat si pentru tratarea si prevenirea recidivelor de artrita. Datorita
raritatii bolii, nu exista studii controlate in aceasta privinta.

2.5 Care sunt efectele secundare ale tratamentului
medicamentos?

Tratamentul cu corticosteroizii se asociaza cu crestere in greutate,
tumefiere a fetei si labilitate emotionala. Tratamentul pe termen lung
cu aceste medicamente poate provoca incetinirea cresterii si
osteoporoza.

2.6 Cat timp ar trebui sa dureze tratamentul?
Tratamentul are scopul de a controla recurentele articulare si cutanate,
administrarea fiind, in general, discontinua.
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2.7 Care sunt terapiile neconventionale sau complementare?
Nu s-au publicat rapoarte care sa sustina eficacitatea acestora in cazul
PAPA.

2.8 Cat timp va dura boala?

De obicei, persoanele afectate se vor simti mai bine pe masura
fnaintarii in varsta si manifestarile bolii pot disparea. Totusi, acest lucru
nu se intampla la toti pacientii.

2.9 Care este prognosticul (evolutia pe termen lung a bolii) ?
Simptomele pot diminua, odata cu inaintarea in varsta. Cu toate
acestea, deoarece sindromul PAPA este o boala foarte rara, prognosticul
pe termen lung nu este cunoscut.
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