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1. BENDROJI DALIS
1.1. Trumpiniai

ADS — aktyvumo ir démesio sutrikimas

AIM — atvirkstinio jpro¢io mokymas

ANA — antinukleariniai antik@inai

ANCA — antineutrofiliniai citoplazminiai antiktinai (angl. anti-neutrophil cytoplasmic
antibodies)

anti - D1 ir anti - D2 — antik@inai prie§ dopamino receptorius D1 ir D2

anti - lysoGM1- antik@inai prie§ lysoGM 1

anti - NMDAR encefalitas — antikiinai prie§ N — metil- D - aspartato receptorius
anti - fTub — antiktinai pries p tubuling

anti - DNRazés B — antideoksiribonukleazés B antiktinai

ASO — antistreptolizino O titras

CaKM-I11 — kalmodulino kinazé I1

CANS — vaikystés timiniai neuropsichiatriniai simptomai (angl. Childhood acute
neuropsychiatric symptoms)

CNS — centriné nervy sistema

CRB - C reaktyvusis baltymas

EAP — ekspozicijos ir atsako prevencija

EBV — Epsteino Baro virusas

EEG — elektroencefalograma

EKG — elektrokardiograma

ENA — iSgaunamieji (ekstrakciniai) branduoliy antigenai (angl. extractable nuclear antigens)
ENG — eritrocity nusédimo greitis

IgA — imunoglobulinas A

IVIG — intraveninis Zmogaus imunoglobulinas

KET — kognityvin¢ elgesio terapija

MRT — magnetinio rezonanso tomografija

NP - SRV- neuropsichiatring sisteminé raudonoji vilklige

OKS — obsesinis kompulsinis sutrikimas



PANDAS — pediatrinis autoimuninis su streptokokine infekcija susijes neuropsichiatrinis
sindromas (angl. pediatric autoimmune neuropsychiatric disorder associated with group A
streptococci)

PANS — pediatrinis Gtminis neuropsichiatrinis sindromas (angl. pediatric acute-onset
neuropsychiatric syndrome)

PGR — polimeraziy grandininé reakcija

PNS — periferinés nervy sistemos

PSG — polisomnografija

REM miegas — paradoksinis miegas (angl. rapid eye movement sleep)

SC — Sydenhamo choréja (s. reumatiné chor¢ja)

SSRI — selektyvis serotonino reabsorbcijos inhibitoriai

TIM — tévy jgiidziy mokymas

TVEI — tiky visapusiSka elgesio intervencija

1.2. Ivadas

Pediatrinio autoimuninio su streptokokine infekcija susijusio neuropsichiatrinio sindromo
(PANDAS) ir pediatrinio iminés pradzios neuropsichiatrinio sindromo (PANS) diagnostikos ir
gydymo rekomendacijos skirtos visy specialybiy gydytojams ir slaugos specialistams,

Imuninés sistemos aktyvacija biidinga daugeliui neurologiniy ar psichiatriniy bikliy. Yra
didelé jvairiy imuniniy mechanizmy nulemty ligy grupé, pazeidzianti CNS ir sukelianti jvairiy
neuropsichiatriniy simptomy. Jos esminé patogenezés grandis — autoimuninis tam tikry smegeny
strukttiry uzdegimas (1, 2). Autoimuniniy ligy ir neuropsichiatriniy simptomy pasireiskimo Sgsajos
apraSomos jau nuo XX a. pradzios (2, 3). Pastargjj deSimtmet] nustatyta ir aprasyta daug jvairiy
neurologiniy ir psichiatriniy sindromy, susijusiy su sutrikusia imuninés sistemos funkcija ir
organizme sintezuojamais specifiniais autoantiklinais. Literatiiroje nurodoma, kad autoimuninés
kilmés pazeidimas sudaro tik apie 1 proc. visy CNS ligy, bet gali biiti, kad tikrasis autoimuniniy
CNS pazeidimy daznis yra didesnis, nes nustatyti $iuos susirgimus sudétinga (3). Autoimuninis
centrinés nervy sistemos (CNS) ir periferinés nervy (PNS) sistemos pazeidimas vaikams gali
atsirasti sergant jvairiomis autoimuninémis ir autouzdegiminémis ligomis. Pradinése 1igos

stadijose neurologiniai ir (arba) psichiatriniai simptomai néra labai buidingi tam tikrai ligai, todél
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ju diagnostika ir diferenciné diagnostika yra sudétingos: jprasty klinikinéje praktikoje atlickamy
tyrimy rezultatai néra informatyvis, specifiniai tyrimai yra sunkiai prieinami, o ir juos atlikus
klinikiné gauty laboratoriniy tyrimy rezultaty interpretacija yra nevienareik§miska.

Yra net keletas zinomy vaikystéje prasidedanc¢iy autoimuniniy CNS susirgimy:

e autoimuniniai encefalitai, i§ kuriy geriausiai apraSytas yra autoimuninis antikiny prie§ N
- metil, D - aspartato receptorius sukeltas encefalitas (anti - NMDAR encefalitas);

e neuropsichiatriné sisteminé raudonoji vilkligé (NP - SRV);

e su streptokokine infekcija susije neuropsichiatriniai sindromai — Sydenhamo choréja
(SC), pediatrinis autoimuninis su streptokokine infekcija susij¢s neuropsichiatrinis
sindromas (angl. pediatric autoimmune neuropsychiatric disorder associated with
streptococcal infections - PANDAS);

e pediatrinis iminis neuropsichiatrinis sindromas (angl. pediatric acute-onset
neuropsychiatric syndrome - PANS) ir naujai apraSomas nozologinis vienetas — vaikystés
aminiai neuropsichiatriniai simptomai (angl. childhood acute neuropsychiatric symptoms
- CANS).

Geriausiai zinomas vaiky autoimuninio CNS paZeidimo rizikos veiksnys yra infekcijos. A
grupés B-hemolizinio streptokoko (S. pyogenes) sukeltos infekcijos komplikacijos yra Sios:
Sydenhamo choréja (SC), dar Zinoma kaip reumatiné choréja, ir pediatrinis autoimuninis su
streptokokine infekcija susijes neuropsichiatrinis sindromas (PANDAS). Bendras neurologiniy
komplikacijy daznis Danijoje po persirgty streptokokiniy infekcijy yra 0,55 atv./100 000 gyventojy
(3). Nors rysys tarp B-hemolizinio streptokoko sukeltos infekcijos ir SC arba PANDAS simptomy
atsiradimo pastebétas seniai, ligy patogenezé néra visiskai aiSki. SC ir PANDAS simptomai
dazniausiai prasideda praéjus keletui savaiciy ar ménesiy po S. pyogenes faringito ar besimptomés
infekcijos, taigi mikroorganizmas gali biiti eradikuotas prie$ prasidedant CNS pazeidimui (4, 5).
Manoma, kad neuropsichiatrinius simptomus sukelia autoantikiiny, susiradusiy dél molekulinés
mimikrijos su S. pyogenes antigenais, kryzminé reakcija su smegeny pamato branduoliais.
Genetiniai organizmo faktoriai, lemiantys PANDAS iSsivystyma, taip pat svarbis. Teigiama, kad
nors PANDAS patogeneze¢ panasi j SC, sergant PANDAS vaikams reumatinio kardito poZymiy
nenustatoma ir reumato iSsivystymo rizika yra ne didesné nei bendroje populiacijoje (6).

Pastebéta, kad kai kuriems vaikams, turintiems | PANDAS panasiy simptomy, nepasireiské

simptomy ry8ys su streptokokine infekcija, todél 2012 m. S. Swedo ir kiti autoriai pasitlé terming



,pediatrinis @iminis neuropsichiatrinis sindromas* (PANS) (5, 12). PANS yra gana nauja
koncepcija, apimanti kity infekciniy sukéléjy indukuotus neuropsichiatrinius sindromus, taip pat
del toksiniy medziagy, metaboliniy ligy ir kity priezasCiy atsiradusios imuninés disfunkcijos
sukeltus neuropsichiatrinius simptomus (5, 12). Daznai PANS pacienty Seimos anamnezéje biina
jvairiy neurologiniy ar psichiatriniy ligy, autoimuniniy ir autouzdegiminiy ligy, pasikartojanciy
infekcijy ir imunodeficity. PANS etiologija néra zinoma, manoma, kad tai galéty buti kity (ne -
hemolizinio streptokoko) infekciniy ligy sukéléjy (M. pneumoniae, B. burgdorferi, gripo viruso,
EBV) indukuota autoimuning liga. Be to, PANS gali biti siejJama su jvairiomis autoimuninémis
ligomis: SRV, vaisty sukelta vilklige, Behceto liga, antifosfolipidiniu sindromu, Sjogreno
sindromu ar imunodeficitais.

Véliau buvo pradéta vartoti dar platesné sgvoka — ,,vaikystés Giminiai neuropsichiatriniai
simptomai‘‘ (CANS). Pradinése ligy stadijose neurologiniai ir (arba) psichiatriniai simptomai néra
labai budingi $iai ligai, todél ir jy diagnostika bei diferenciné diagnostika yra sudétingos, kai
kurioms bukléms budingi panasumai ir skirtumai nurodomi 1 lenteléje (4, 14).

1 lentelé. Anti - NMDAR encefalito, neuropsichiatrinés sisteminés raudonosios vilkligés,
Sydenhamo choréjos ir PANDAS simptomy palyginimas pagal (4, 14).

anti - NMDAR NP - SRV SCir

encefalitas PANDAS
Traukuliai ++ ++ +/-
Samonés sutrikimas ++ + +
Smegeny kraujotakos - ++ -
sutrikimai
Judesiy sutrikimai ++ + ++
Psichoze ++ ++ +
Kognityviné disfunkcija + ++ +
Emocijy ir elgesio sutrikimai | ++ ++ ++
Kalbos sutrikimas ++ +/- +/-
Miego sutrikimai + +/- ++
Galvos skausmas +/- ++ +/-
Periferinés nervy sistemos | - + -
pazeidimas




Autonominé disfunkcija ++ +/- +/-

Valgymo sutrikimas +/- +/- +

++ - pozymis labai badingas ligai, + - poZymis nedaznas, ta¢iau budingas ligai, +/- - aprasyta atvejy, tatiau pozymis
néra budingas ligai, - - poZymis nebiidingas ligai.

anti - NMDAR encefalitas; NP — SRV- neuropsichiatriné sisteminé raudonoji vilkligé; SC- Sydenhamo choréja
(reumatiné choréja); PANDAS - vaiky autoimuninis neuropsichiatrinis sutrikimas, susijes su A gr. streptokokine

infekcija
1.3. Ligos pavadinimo sinonimai (TLK-10-AM KODAS, ORPHA KODAYS)

TLK-10-AM kodas:

PANDAS, PANS, CANS kodavimas pagal TLK 10 AM (8, 9):

D89.8 Kiti patikslinti sutrikimai, susij¢ su imuniniais mechanizmais, Kitur neklasifikuojami.
Imuninés sistemos sutrikimas:

* jgytas, Kitur neklasifikuojamas

* sukeltas vaisty

PANDAS koduojama pagal ORPHA kodavimo sistema kaip ORPHA:66624.



2. KLINIKINIAI LIGOS SIMPTOMAI

PANDAS pasireiskia vaikystéje i$sivysciusiu obsesiniu kompulsiniu sutrikimu (OKS) ir
(arba) tikais. Sios ligos eigai budingi simptomy sunkumo svyravimai. Kiti simptomai, daZnai
pasireiSkiantys PANDAS pacientams, yra nerimo sutrikimas, emocinis labilumas, asmenybés
poky¢iai, jvairts judesiy sutrikimai, $lapinimosi sutrikimai, miego sutrikimai, raSysenos poky¢iai.
Reciau pasitaiko lengvy kognityviniy funkcijy ir atminties sutrikimy. Apie 10-20 proc. pacienty,
susirgusiy PANDAS, iSsivysto valgymo sutrikimai (4, 6, 10, 11).

Diagnozuojant PANDAS taikomi 5 kriterijai: 1) OKS ir (arba) tikai, 2) simptomy
pasireiskimas vaikystéje nuo 3 m. iki lytinés brandos, 3) staigi ligos pradzia ir epizodinis simptomy
sunkumo svyravimas, 4) simptomy atsiradimas ar sunkéjimas, susijes su S. pyogenes infekcija, 5)
gali buti Kity neuropsichiatriniy simptomy patiméjimo metu (4-6, 11).

PANDAS turi buti diferencijuojamas nuo SC, kuriai biidingi staiglis, nereguliariis, nevalingi
galtiniy ir veido judesiai, sumazéjes raumeny tonusas. SC daznai lydi elgesio ir emocijy sutrikimai:
emocinis labilumas (95 proc.), nerimo sutrikimas (20—40 proc.), OKS (60-100 proc.), psichozé,
depresija, démesio sutrikimas. Nors, remiantis ankstesniais natiiralios ligos eigos steb¢jimais,
laikoma, kad SC gali spontaniskai pasibaigti po 3—18 mén., bet 42 proc. pacienty budingi recidyvai
praéjus net iki 10 mety nuo pirmo chor¢jos epizodo (4).

Simptomy raida sergant PANS gali biti greitai progresuojanti. Jtarti PANS reikéty tada, kai
iki ligos pradZios sveikam vaikui ar paaugliui pradeda reik$tis Uminiai neuropsichiatriniai
simptomai: OKS, Gimiai atsirades atsiskyrimo nerimas, emocijy labilumas, antriné enurezé arba
dieninis S$lapimo nelaikymas nesant Slapimo taky infekcijai ar staiga atsiradgs motorinis
hiperaktyvumas, rasysenos pasikeitimai, mokymosi sunkumai vyresniam vaikui. Dazniausi
simptomai sergant PANS: nerimo sutrikimas (100 proc.), emocijy labilumas (100 proc.), OKS (91
proc.), mokymaosi sutrikimas (88 proc.), miego sutrikimai (84 proc.), tikai (70 proc.), rasysenos
poky¢iai (57 proc.), kognityviné disfunkcija (51 proc.), valgymo sutrikimai (47 proc.) (13).

PANS apibréziamas §iais kriterijais: 1) imiai prasidéjes OKS ar sunkus valgymo sutrikimas,
2) kiti neuropsichiatriniai simptomai: a) nerimo sutrikimas, b) labilios emocijos ar depresija, ¢)
dirglumas, d) agresija, e) opozicinis elgesys, f) elgesio ir raidos regresija, g) mokymosi sutrikimai,
h) sensoriniai ar motoriniai simptomai, 1) miego sutrikimai, j) enureze ir kiti Slapinimosi sutrikimai

(turi pasireiksti bent 2 simptomai) 3) simptomai néra paaiSkinami kitomis neurologinémis ar



sisteminémis ligomis. Vidutinis vaiky amzius PANS pradzioje yra 7-8 metai (7). PANS
apibrézimas nejtraukia jokiy galimy Sio sindromo etiologiniy veiksniy ir nors PANS yra Susipynes
su PANDAS sindromu, tai yra platesné koncepcija, apimanti daug patogenezés prasme skirtingy
bukliy (4, 12).

PANS diagnozuojama atmetus kity ligy, galiniy sukelti panaSiai pasireiSkiantj
neuropsichiatrinj pazeidima, tikimybe. Rekomenduojama nesupainioti su §iomis ligomis: pirminiu
OKS, nervine anoreksija, selektyviu valgymo sutrikimu, Tureto sindromu, trumpalaikiais tikais,
bipoliniu afektiniu sutrikimu, SC, PANDAS, autoimuniniu encefalitu, sisteminémis

autoimuninémis ligomis, Wilsono liga, homocistinurija, porfirija, Beh¢eto liga.
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3. LABORATORINE LIGOS DIAGNOSTIKA

PANDAS diagnostika:

1. Laboratoriniai tyrimai, jtariant PANDAS (12).

1.1.

1.2.

1.3.

14.

1.5.
1.6.

1.7.

1.8.

Greitas A grupés streptokoko tyrimas ir pasélis nuo tonziliy, Zio¢iy lanky, ryklés.

ASO, anti - DNRazés B titrai (pagal galimybe). ASO savo pika pasiekia per 3—6 sav., 0
anti -DNRazé B — per 6-8 sav. po S. pyogenes infekcijos, bet titrai gali islikti padidéje
ilgiau nei metus nuo infekcijos pradzios. Tyrimai kartojami po 2—6 savaiciy, siekiant
isitikinti, ar titrai mazéja.

PGR dél M. pneumoniae i8 ryklés ar nosiaryklés tepinélio.

M. pneumoniae IgG ir IgM tyrimas (jei teigiamas, [gM antikiiny fluorescentinis tyrimas
(pagal galimybes)).

IStyrimas dél kity tikétiny infekcijy.
25-0OH vitamino D koncentracija kraujyje.

Kiti reikalingi tyrimai (lastelinio ir humoralinio imuniteto tyrimai, autoantikiinai serume

ir kt.).

Kity Seimos nariy ir artimai su pacientu bendraujanciyjy iStyrimas dél A grupés
streptokoko (S. pyogenes) infekcijos.

1.8.1. Jtariant infekcija, greitas A grupés streptokoko tyrimas arba pasélis nuo tonziliy.

1.8.2. Istyrimas dél kity tikétiny infekcijy.

2. Laboratoriniai tyrimai stebint pacienta, sergantji PANDAS (pagal poreikj).

2.1.

2.2.

2.3.

2.4.

Neskiriant antibakterinio streptokokinio tonzilito gydymo, kartojamas pasélis nuo
tonziliy. Jei jau buvo diagnozuota ir gydyta A grupés streptokoko sukelta infekcija, kartoti
pasélj praéjus 7 dienoms po antibakterinio gydymo (pagal galimybe); jei bakterijos toliau
auga, antibakterinj gydyma reikia skirti pakartotinai.

ASO, anti - DNRazés B tyrimai (pagal galimybe).

M. pneumoniae IgG ir IgM tyrimas (jei teigiamas, [gM antikliny fluorescentinis tyrimas
(pagal galimybg)).

25-OH vitamino D koncentracija kraujyje.
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3. Laboratoriniai tyrimai, atliekami buklei patméjus (iSryS8kéjus neuropsichiatriniams

simptomams):
3.1. Pas¢lis nuo tonziliy.
3.2. ASO, anti - DNRazés B tyrimai (pagal galimybg).

3.3. M. pneumoniae IgG ir IgM tyrimas (jei teigiamas, IgM antikliny fluorescentinis tyrimas
(pagal galimybg)).

3.4. PGR dél M. pneumoniae i8$ ryklés ar nosiaryklés tepinélio (pagal poreikj).
3.5. Istyrimas dél kity tikétiny infekcijy.
3.6. 25-OH vitamino D koncentracija kraujyje.

3.7. Paciento Seimos nariy ir kity su pacientu artimai bendraujanciyjy iStyrimas dél A grupés
streptokoko (S. pyogenes) infekcijos.

3.7.1. Itariant infekcijg, greitas A grupés streptokoko tyrimas arba pasélis nuo tonziliy.
3.7.2. Istyrimas dél kity tikétiny infekeijy.

Laboratoriniai tyrimai jtariant Gming A grupés streptokoko sukelta infekcija pacientui,
seganc¢iam PANDAS.

4.1. ASO, anti - DNRazés B tyrimai (pagal galimybg).
4.2. Pasélis nuo tonziliy; jei bakterijos auga toliau, gydyti infekcija.
Laboratoriniai tyrimai, pacientui bendravus su imiu faringitu serganciu asmeniu.

5.1. Greitas A grupés streptokoko tyrimas arba pasélis nuo tonziliy; jei tyrimas teigiamas, sKirti
antibakterin] gydyma.

. Kiti tyrimai, kurie gali biiti atlieckami tiriant déel PANDAS:

6.1. Padidéjusi D8/17 ekspresija ant B — limfocity pavirSiaus susijusi su didesne reumato
rizika, taip pat manoma, kad tai yra ir PANDAS rizikos veiksnys. 89 proc. pacienty su SC
ir 85 proc. pacienty, sergantiems PANDAS, nustatyta padidéjusi D8/17 ekspresija.

6.2. Atlikus juosmens punkcija ir iStyrus likvorg, kai kuriais atvejais gali bati randamos
oligoklonings juostos, padid¢jes baltymo, IgG kiekis.

6.3. Kompiuterinés elektroencefalogramos (EEG) poky¢iai aptinkami retai (16 proc.) ir jie yra

........
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6.4. Polisomnografija (PSG) gali biiti naudinga nustatant miego sutrikimus, kurie biidingi
PANDAS.

6.5. Sergant PANDAS ar SC, galvos MRT tyrime kartais nustatomi pakit¢ pamato branduoliy
signalai T1 ir T2 sekose, taip pat nustatomas padidéjes globus pallidus, putamen ir nucleus

caudatus taris.

PANS diagnostika pagal (5):

Prie§ pradedant PANS tyrimo algoritma, pirmiausia rekomenduojama atlikti tyrimus dél
PANDAS (7). Siekiant diagnozuoti PANS, vaikui ar paaugliui bitina atlikti iSsamy neurologini,
psichiatrinj ir metabolinj tyrima. I8 laboratoriniy tyrimy rekomenduojama atlikti:

Bendrg kraujo ir $lapimo tyrima,

Nustatyti uzdegimo zZymenis (CRB, ENG),
Elektrolity tyrima,

Slapimo tyrima dél porfirijos,

Kraujo tyrima dél hiperhomocisteinemijos,

Pasélj nuo tonziliy dél S. pyogenes,

ASO ir anti - DNRazés B titrus (pagal galimybes),
AFLA, ANA, ANCA, ENA autoantikiinus,

© oo N o g B~ w DN PE

Ceruloplazmino ir 24 valandy vario §lapime koncentracija,

[ERY
o

. Anti - NMDAR antikiinus kraujyje ir smegeny skystyje,

-
-

. Antikiinus prie§ M. pneumoniae ir B. burgdorferi (1gG, 1gM),

=
N

. Kompiutering elektroencefalograma,

. Galvos MRT tyrima.

=
w

Jeigu pacientui pasikartoja tipiskos ir netipiskos infekcijos, rekomenduojama Klinikinio
imunologo konsultacija ir istyrimas dél imunodeficitiniy bikliy: limfocity subpopuliacijy (T, B,
NK lasteliy) nustatymas, kiekybinis imunoglobuliny klasiy (IgA, IgE, IgG, IgM) nustatymas ir
atsako ] vakcinas nustatymas (antikiiny titry prie$ S. pneumoniae ir stablige nustatymas).

Kadangi sindromas gana naujas ir apima daug galimy patologijy, specifiniy laboratoriniy
zymeny Jis neturi, taCiau Siems pacientams daZnai nustatomas padidéjes CaKM-II kinazés
aktyvumas, kaip ir esant PANDAS ar SC. Autoantikiinai, randami esant PANDAS ir SC, PANS
néra budingi (12).
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4. LIGOS GYDYMAS

IRODYMU STIPRUMAS (GRADE sistema)

la Atsitiktinés atrankos kontroliuojamy klinikiniy tyrimy metaanalizé

Ib Bent vienas geros kokybés atsitiktinés atrankos kontroliuojamas klinikinis tyrimas

lla  Bent vienas gerai kontroliuojamas tyrimas be atsitiktinés atrankos

IIlb  Bent vienas kito tipo geros metodologijos eksperimentinis tyrimas

i Geros metodologijos neeksperimentinis apraSomasis tyrimas, pvz., lyginamasis,
kohortinis ar atvejo-kontrolés tyrimas

IV Eksperty grupés ar tos srities eksperty kliniking patirtis ir asmeniné nuomon¢

REKOMENDACIJU PAGRISTUMAS

A — tvirta rekomendacija, pagrjsta tuo, kad atliktas bent vienas geros kokybés atsitiktinés
atrankos kontroliuojamas Klinikinis tyrimas ar keleto tyrimy geros kokybés metanalizé (lygis Ia,
Ib). Mazai tikétina, kad ateityje atlikti moksliniai tyrimai galéty pakeisti Sig rekomendacija.

B — vidutiné rekomendacija, pagrista tuo, kad atliktas bent vienas kitos metodologijos
eksperimentinis tyrimas, bet ne atsitiktinés atrankos kontroliuojamas klinikinis tyrimas (lygis lla,
[IB, III). Ateityje sukaupti moksliniai jrodymai gali keisti jos tvirtumo klase.

C — silpna rekomendacija, remiasi eksperty komitety ir (arba) eksperty klinikine patirtimi.
Nurodo, kad néra tiesiogiai pritaikomy geros kokybeés tyrimy (lygis IV). Sunku daryti i§vadas dél

intervencijos poveikio.

4.1. PANDAS ir PANS gydymas antibiotikais ir adenotonzilektomija

Tinkamai parinkta ir laiku atliekama antibakteriné terapija kilus bakterinéms infekcijoms yra
svarbus gydymo biidas tiems vaikams, kuriems PANDAS ir PANS patiméjimus provokuoja
bakterinés infekcijos (jrodymy stiprumas la, rekomendacijy pagristumas A).

DazZniausia PANDAS provokuojanti infekcija yra A grupés -hemolizinio streptokoko (S.
pyogenes) sukeltas tonzilitas (streptokokinis faringitas) (15, 16). Si infekcija sukelia apie 30 proc.
5-15 mety vaiky bakteriniy tonzility (16), todél racionalus, vietines rekomendacijas atitinkantis,
epidemiologiniais sukéléjy atsparumo antibiotikams tyrimais pagrjstas tonzilito gydymas yra
butinas komplikacijy prevencijai. Pagal galimybes empiriSkai pradéta antibakteriné terapija véliau

koreguojama individualiai, pagal antibiotikogramos rezultatus.
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Streptokokinio faringito gydymo rekomendacijos pateikiamos pagal empirinio antibiotiky

skyrimo gaires pagal Vaiky ligoninés vieSosios jstaigos Santaros kliniky filialo gydymo protokola
(atnaujintas 2020 m. sausio 29 d.).

2 lentelé. Antibakterinis iminio bakterinio tonzilito (faringito) gydymas

. AmzZius Skyrimo
Skyri- Gydymo dazZnis
Antibiotikas mo ydym Vienkartiné dozé Pastabos
_ trukmé per
budas
para
! r_nin. 65,5 mg (skaiciuojant, kad 4
. 25 mg atitinka 40 000 TV)
metai
N 1-5 Pirmo
Fenoksimetil- p/os | 10 dieny | metai 125mg pasirinkimo
penicilinas e
5-12 antibiotikas
met 250 mg
8]
>12
mety 500 mg
1 mén. 4 Pirmo
—-18 pasirinkimo
Benzil- mety antibiotikas
o i 10 dieny 25-50 mg/kg (max 2,4 g) esant sunkiai
penicilinas IR
buklei ar
negalint
nuryti
I mén. 3
-1 30 mg/kg (max 125 mg)
metai
- 1-5 Antro
Amoksicili- p/os 10 dieny | metai 30 mg/kg (max 250 mg) pasirinkimo
nas 5-12 antibiotikas
mety 30 mg/kg (max 500 mg)
>12
mety 30 mg/kg (max 1000 mg)
I mén. 2
Klaritromici- : ~12 7.5 mglkg Esant
nas p/os 5dienos | mety alergijai
12-18 penicilinui
met 500 mg
L

! p/os — geriama vaisto forma; j/v — j veng leidziama vaisto forma

llgalaiké antibakteriné terapija PANDAS ir PANS patiméjimy profilaktikai §iuo metu néra

pagrista jrodymais ir remiasi eksperty nuomone (jrodymy stiprumas IV, rekomendacijy
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pagrjstumas C) (15). Nors literatiiroje gausu pavieniy atvejy ir atvejy serijy apraSymy apie
penicilino profilaktikos skyrimg, atliekant Klinikinius tyrimus pastebéta, kad penicilinas,
vartojamas 250 mg 2 kartus per parg 4 ménesius, néra efektyvesnis nei placebas (17). Azitromicino
10mg/kg/p vartojimas 4 savaites buvo Siek tiek efektyvesnis nei placebo gydant kai kuriuos
obsesinio kompulsinio sutrikimo simptomus (18), taciau, kity autoriy duomenimis, azitromicino
vartojimas (250 mg 2k/p 1 dieng per savaite 12 ménesiy) nebuvo efektyvesnis nei penicilino
vartojimas (250 mg 2k/d 1 dieng per savaite 12 ménesiy), nors ir pastebéta, kad abu medikamentai
tur¢jo teigiamg poveikj psichiatriniy simptomy sunkumui ir bakteriniy infekcijy pasikartojimo
dazniui (19). Vis délto Siuo metu triksta geros kokybés klinikiniy tyrimy, patvirtinanéiy Siuos
duomenis ir leidzian¢iy suformuluoti patikimas rekomendacijas dé¢l ilgalaikés antibakterinés
profilaktikos.

Tonzilektomija yra svarbus létinio tonzilito gydymo bitidas, kurio indikacijos yra aiSkiai
apibréztos tarptautiniu konsensusu (> 7 sunkis streptokoko sukelto tonzilito epizodai per
pragjusius 1 metus, > 5 epizodai per praéjusius 2 metus arba > 3 per praéjusius 3 metus), ypac
jeigu yra neurologiniy ar kity komplikacijy (20). Siais atvejais tonzilektomija ar
adenotonzilektomija atlieckama siekiant gydyti létinj infekcijos Zidinj, o PANDAS yra kaip tuo pat
metu pasireiskianti patologija (15, 20). Kita vertus, tais atvejais, kai PANDAS sergantis pacientas
neatitinka tonzilektomijos indikacijy, triksta duomeny apie procediiros sauguma ir efektyvuma
(15, 16). Nors literatiiroje publikuojama nemazai sékmingy atvejy ar atvejy apraSymy, triiksta
atsitiktinés atrankos kontroliuojamy studijy duomeny, pagrindzianciy teigiama tonzilektomijos
poveiki PANDAS patiméjimy skaiciui ar sunkumui. Kai kuriy autoriy duomenimis, atliekant
klinikinius tyrimus tonzilektomija ar adenotonzilektomija neturéjo jtakos psichiatriniy simptomy
intensyvumui (21, 22). Atsizvelgiant j negausius jrodymus, kad tonzilektomija galéty biti
efektyvus gydymo metodas ir jvertinant kad ir nedidelg, bet neiSvengiama procediiros rizika, Siuo
metu rekomenduojama tonzilektomija atlikti pacientams, atitinkantiems visuotinai pripazintas

indikacijas (jrodymy stiprumas Ia, rekomendacijy pagrjstumas A) (20).

4.2. PANS ir PANDAS gydymas imunomoduliuojancia terapija

Nors ne visiems pacientams reikalinga imunomoduliacija, didelei daliai ligoniy tai yra
vienintelis efektyvus neuropsichiatriniy simptomy gydymo budas (15, 23). Svarbu suprasti, kad,

trukstant geros kokybés moksliniy tyrimy duomeny, rekomendacijos dél imunomoduliacinés
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terapijos yra grjstos eksperty sutarimu (jrodymy stiprumas IV, rekomendacijy pagrjstumas C),
todél ateityje gali kisti. Kadangi pakankamos imties atsitiktinés atrankos placebu kontroliuojamy
klinikiniy tyrimy, lyginan¢iy imunomoduliuojancio gydymo metody efektyvuma, néra, eksperty
nuomone, Siuo metu literatliroje apraSyta klinikiné patirtis i§ daugiau nei 1 000 pacienty atvejy
pagrindZia prieSuzdegiminio ir imunomoduliuojancio gydymo naudg (23).
PANDAS ir PANS terapijai galioja bendrieji autoimuniniy encefality gydymo principai:

- Imunoterapija pagerina paiiméjimo iseitis ir sumazina recidyvo rizika.

- Ankstyvas gydymas yra efektyvesnis nei vélyvas.

- Jeigu neveikia pirmos eilés terapija, gali padéti ir apsaugoti nuo recidyvo antros eilés

terapija.

Ivertinus individualaus paciento biiklés sunkumag ir simptomy trukme, pirmiausia
sprendziama, ar tikslinga skirti imunomoduliuojancig terapija, atsizvelgiant j tai, kad didelés dalies
PANDAS / PANS pacienty buklé pageréja spontaniskai, ir kad duomenys apie
imunomoduliuojancios terapijos naudg yra nevienareik§miai (15, 23). [vertinus, kad gydymas yra
reikalingas, daZniausiai rekomenduojama pradéti nuo steroidy ir (arba) nesteroidiniy vaisty nuo

uzdegimo (23).

3 lentelé. Imunomoduliuojancios terapijos apzZvalga. Parengta pagal (23)

Ligos eiga Rekomendacija

Naujai prasidéjusi 1. Nukreipimas KET ir kitoms palaikomosioms terapijoms (Zr.
liga arba nemedikamentinj PANS ir PANDAS gydyma).

patiméjimas 2. Ivertinimas, ar reikalingas ankstyvas kortikosteroidy vartojimas

(trumpas kursas geriamaisiais ar intraveniniais steroidais)
siekiant nutraukti ar sutrumpinti ligos paimeéjima (zr. 4 ir 6
lenteles).

3. Vidutiniais ir sunkiais ligos atvejais apsvarstomas dideliy doziy
steroidy pulsterapijos poreikis (zr. 4 ir 6 lenteles)

Recidyvuojanti Zr. 1-3 punktus.
remituojanti ligos 4. Apsvarstyti galimybe, kad patiméjima provokuoja pasikartojanti
eiga infekcija arba kitas veiksnys.

a. Jei A gr. streptokoko sukeltos infekcijos provokuoja
daZnus recidyvus, rekomenduotina pradéti antibaktering
profilaktika.

b. Jeigu patiméjimg provokuoja virusinés infekcijos,
taikytina gydymo taktika, aprasyta 1-3 punktuose.

C. Imuninés sistemos biiklés jvertinimas: imunodeficity
paieska pagal tarptautines rekomendacijas, jei pacientui
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kartojasi kvépavimo sistemos infekcinés ligos ar
karSc¢iavimas. Jeigu patvirtinamas imunodeficitas,
gydymas Zzmogaus imunoglobulinu gali sumazinti
infekcijy skai€iy ir sunkuma.

Létiné stabili ar
létiné
progresuojanti
ligos eiga

Zr. 1-4 punktus.
5. Imunomoduliuojanti terapija, parinkta pagal simptomy sunkuma:
a. Lengvi ir vidutiniai neuropsichiatriniai simptomai

a. NVNU (zr. 4 ir 5 lenteles).

b. Trumpas steroidy kursas (Zr. 4 ir 6 lenteles) vertinant,
ar yra atsakas j gydyma.

Démesio: NVNU derinyje su steroidais kai kuriais
atvejais gali sukelti medikamentinj gastrita, taciau Sie
vaistai gali buti skiriami kartu.
Lenguvi ir vidutiniai neuropsichiatriniai simptomai be atsako j
gydymg NVNU ir trumpg steroidy kursa:

a. (Pakartotinis) trumpas geriamojo prednizolono kursas
prireikus mazinant dozg¢ (Zr. 4 lentele)

b. Kortikosteroidy pulsterapija (geriamasis
deksametazonas arba intraveninis metilprednizolonas)
(zr. 4 lentele).

Vidutiniai ir sunkiis neuropsichiatriniai simptomai:

a. Geriamojo prednizolono kursas prireikus dozg
mazinant arba kortikosteroidy pulsterapija (Zr. 4
lentele)

b. Intraveninis zmogaus imunoglobulinas ar kitos
steroidy alternatyvos (zr. 7 ir 8 lenteles).

Sunkdis ir labai sunkiis neuropsichiatriniai simptomai:

a. Persvarstyti diagnozg: nukreipti siauros
specializacijos ekspertams (tirti dél autoimuniniy
encefality, CNS sisteminés raudonosios vilkliges,
CNS vaskulito).

b. Apsvarstyti indikacijas dideliy doziy steroidy terapijai
ir (arba) kitiems imunomoduliatoriams (7 ir 8
lentelés).

Refrakteriné ligos eiga

a. Persvarstyti diagnoze: nukreipti siauros
specializacijos ekspertams (tirti dél autoimuniniy
encefality, CNS sisteminés raudonosios vilkliges,
CNS vaskulito).

b. Ivertinti tikimybe, kad pasireiSkiantys sSimptomai —
ligos liekamieji reiskiniai dél CNS negriztamo
pazeidimo, todél reikia apsiriboti reabilitaciniu
gydymu.

CNS — centriné nervy sistema; KET — kognityviné elgesio terapija; NVNU — nesteroidiniai
vaistai nuo uzdegimo; PANDAS — vaiky Giminis su streptokokine infekcija susijes
neuropsichiatrinis sindromas; PANS — vaiky timinis neuropsichiatrinis sindromas.
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4.2.1. Steroidy ir nesteroidiniy vaisty nuo uZdegimo skyrimas PANDAS ir PANS gydyti

Remiantis stebéjimo tyrimy duomenimis (24), NVNU gali bati skiriami profilaktiSkai
siekiant sutrumpinti biisimy patiméjimy trukme arba jvykus patiméjimui siekiant pagreitinti esamy
simptomy remisijg (jrodymy stiprumas III, rekomendacijy pagrjstumas B). Trumpalaikiam
paiméjimui gydyti NVNU skiriami bent 7 dienas, profilaktinio gydymo trukmé ir gydymo

nutraukimo Kriterijai pasirenkami individualiai (24, 25).

Remiantis stebéjimo tyrimy ir apklausy duomenimis (26, 27), trumpi steroidy kursai yra

efektyviis gydant paiméjima (jrodymy stiprumas I11, rekomendacijy pagristumas B).

Toliau pateikiami pasitilymai, kaip pasirinkti gydymo steroidais ir (arba) NVNU taktika,
paremti eksperty sutarimu (23) (jrodymy stiprumas IV, rekomendacijy pagrjistumas C).
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4 |entelé. Steroidy ir nesteroidiniy vaisty nuo uzdegimo skyrimas. Parengta pagal (23)

Lengvas — vidutinis patiméjimas

Vidutinis — sunkus paiiméjimas

Sunkus — labai sunkus paiiméjimas

Ankstyvas A) Siuntimas KET ir A) Siuntimas KET ir palaikomajai A) Siuntimas KET ir palaikomajai
gydymas palaikomajai terapijai terapijai terapijai
(<14 dieny arba arba ir
nuo B) NVNU + (A) B) Geriamasis prednizolonas 1-2 B) Geriamasis deksametazonas 20
simptomy C) Jeigu néra pageréjimo ar mg/kg/p 5 dienas + (A) mg/m?/p per du Kartus 3 dienas;
atsiradimo / blogéja, prednizolonas 1-2 arba vienas arba derinyje su papildoma
imaus mg/kg/p 5 dienas + (A). C) Geriamasis deksametazonas 20 terapija (zr. 4 lentelg) + (A)
pablogéjimo) mg/m?/p per du kartus 3 dienas | arba
+(A) C) Intraveninis metilprednizolono
arba pulsas 30 mg/kg/p 1-3 dienas; vienas
D) Intraveninis metilprednizolono arba derinyje su papildoma terapija
pulsas 30 mg/kg/p vienkartiné (4 lenteleé) + (A).
dozé + (A).
Vélyvas A) Siuntimas KET ir A) Siuntimas KET ir palaikomajai A) Siuntimas KET ir palaikomajai
gydymas (2— palaikomajai terapijai terapijai terapijai
4 simptomy | arba arba ir
savaité) B) NVNU + (A) B) Geriamasis prednizolonas 1-2 B) Geriamasis deksametazonas 20
arba mg/kg/p 5 dienas + (A). mg/m?/p per du Kartus 3 dienas;
C) prednizolonas 1-2 mg/kg/p 5 Apsvarstyti papildyti vienas arba kartu su papildoma

dienas + (A).
Jei néra efekto, verta 1S naujo tirti del
infekcijy. Jei infekcijos nenustatoma,
o buiklé blogéja — pereinama prie kito
rekomendacijy stulpelio (vidutiné —
sunki liga).

geriamojo prednizolono kursg
1 ménesio steroidy mazinimo
schema (deksametazono ir
metilprednizolono
puslterapijoms mazinimo
schema netaikoma).

arba

C) Geriamasis deksametazonas 20

mg/m?/p per du Kartus 3 dienas
+(A)

arba

terapija (Zr. 4 lentele) + (A)
arba

C) Intraveninis metilprednizolono
pulsas 30 mg/kg/p 5 dienas; vienas
arba kartu su papildoma terapija (6
lentelé) + (A).

D) Kassavaitiniai metilprednizolono
pulsai iki 6 sav. + (A).
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D) Intraveninis metilprednizolono
pulsas 30 mg/kg/p vienkartiné

dozé + (A).
Labai Zr. auki&iau. A) Siuntimas KET ir palaikomajai | Zr. auks¢iau.
vélyvas terapijai
gydymas arba
(simptomai B) Geriamasis prednizolonas 1-2
>4 sav.) mg/kg/p 5 dienas + (A)
arba

C) Geriamasis deksametazonas 20
mg/m?/p per du kartus 3 dienas
+(A)

arba

D) Intraveninis metilprednizolono
pulsas 30 mg/kg/p 1-3 dienas
+ (A). Gali reikéti
kassavaitiniy arba
kasménesiniy pulsy ir
papildomos terapijos (4
lentelé) palaikyti efektui, jei
veikia steroidai, taciau jy
efektas laikinas.

Steroidy vartojimas gali pabloginti iminius neuropsichiatrinius simptomus, todél rekomenduojamas pacientg atidziais stebéti arba perkelti j
psichiatrijos skyriy steroidy skyrimo laikotarpiu.

Jeigu steroidai sukelia rySky neuropsichiatriniy simptomy blogéjima, turéty biiti galimybeé rinktis alternatyvas: intraveninj Zmogaus
imunoglobuling, rituksimabg.

KET — kognityviné elgesio terapija; NVNU — nesteroidiniai vaistai nuo uzdegimo.
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Nesteroidiniy vaisty nuo uZdegimo skyrimas PANDAS/PANS pacientams
Indikacija: PANDAS /PANS pacientai, sergantys lengva ligos forma.

Vartojimo ypatumai: medikamentas vartojamas su maistu, pienu ar riagstinguma

mazinanciais preparatais.
Atsargumo priemonés:
Kremas nuo saulés vartojant NVNU.

Pakankama hidracija (ne maZiau 1 FSP), jeigu pacientas riboja skyscCius, serga virusiniu
gastroenteritu ar yra kita dehidracijos rizika (pvz., sporto varzybos kar$ta vasarg) — nutraukti
NVNU vartojimg.

Perspéjimas, kad NVNU negalima vartoti su alkoholiu ar kitomis hepatotoksinémis

medziagomis.
NVNU neskiriami, kol taikoma dideliy doziy steroidy terapija.
NVNU vartojami atsargiai, jei skiriami kartu su steroidais.
NVNU neskiriami dél stemplés erozijy rizikos, jeigu yra vidutiné ir sunki disfagija.
Pasaliniai poveikiai:
CNS: slopinimas, svaigulys, nerySkus matymas.

Virskinimo trakto: pykinimas, vémimas, stemplés erozijos, GERL, obstipacijos,

viduriavimas, prastas apetitas, kraujavimas is tiesiosios Zarnos, kepeny fermenty padidé¢jimas)
Odos: jautrumas saulei, pseudoporfirija.
Psichiatriniai simptomai: nerimas, depresija, nuovargis, nervingumas.
Kraujodaros: kraujavimas i$ nosies, hematurija, poodinés kraujosriivos.

Kardiovaskuliniai simptomai: arterin¢ hipertenzija.
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Stebéjimas: NVNU vartojant ilgg laika, rekomenduojama planuotai nutraukti vaistg kas 6
savaites ir stebéti, ar simptomai atsinaujina. Jei taip, vél pradedamas gydymas, kuris vél
méginamas nutraukti po 1,5-6 ménesiy (arba paskiriamas trumpas geriamojo steroido kursas
pauméjimui sustabdyti). Jei NVNU vartojami ilgai, kas 3—6 ménesius atlickami kontroliniai

tyrimai: kepeny fermentai, kreatininas, $lapalas, Slapimo rugstis, BKT skai¢iuojant formulg.

5 lentele. NVNU, skiriami PANDAS/PANS gydyti. Parengta pagal (23)

Medikamentas Dozavimas Vaisto forma Pastabos
Ibuprofenas 10 mg/kg kas 6-8 Tabletés (100, 200, Reikalingas daznas
val. 400, 600 mg vartojimas
(maks. dozé 600 mg) | tabletéje), ilgalaikiam uzdegima
Snypsciosios slopinan¢iam

(tirpiosios) granulés | veikimui palaikyti.
(200, 400, 600 mg Registruotas vartoti
doz¢); sirupas (20 vaikams, placiai
mg/ml; 40 mg/ml) vartojamas, tirpiy
granuliy ir sirupo
skonis priimtinas

vaikams.
Naproksenas 10 mg/kg kas 12 val. | Tabletés (220, 250, Registruotas tik nuo
(maks. dozé 500 mg) | 275, 500, 550 mg 16 mety. Yra
tabletéje). kombinuoti

preparatai su protony
siurblio inhibitoriumi.

Celekoksibas 10-25 kg: 50 mg kas | Kapsulés (100, 200 Reciau sukelia
12 val. mg). medikamentinj
>25 kg: 100 mg kas gastrita.
12 val. Neregistruotas <18
m.

Steroidy vartojimas PANDAS/PANS gydyti

Indikacijos: paiiméjimo nutraukimas. Jei gydymas paskirtas pakankamai anksti, gali
nutraukti ar sutrumpinti paiméjima. Jei steroidai skiriami ligai jsisenéjus, laukiamo efekto galima
ir nepasiekti, be to, reikia didesniy doziy ar ilgesnio steroidy kurso. Jei liga labai ilgai negydyta,
reikés ilgo gydymo kurso: geriami steroidai, kuriy dozé mazinama pagal schema, arba kassavaitiné
| kasménesiné steroidy pulsterapija, alternatyviis preparatai. CNS uzdegiminiams procesams
jrodyti klinikinéje praktikoje taikomy vaizdinimo metody nepakanka, todél iki tol, kol bus galima
irodyti CNS pazeidimg instrumentiniais tyrimo metodais, tenka jrodyti uzdegimine pazeidimo

kilme iSméginant gydyma steroidais. Jeigu paskyrus pagal ligos eiga parinktg steroidy kursg
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ligonio buklé per kelias savaites pageréja, labai tikétina, kad neuropsichiatriniy simptomy kilmé
yra uzdegiming.

Vartojimas: medikamentai vartojami kartu su maistu, pienu ar rig§tinguma mazinanciais
preparatais. Vartojant steroidus ilgesnj laikg, butina palaikyti optimalig vitamino D koncentracija,
skirti kalcio papildy.

Atsargumo priemonés: kortikosteroidai turéty buti skiriami tik atidziai jvertinus, ar paciento
artimieji bus pajégis susitvarkyti su galimu psichiatrinés buklés pablogéjimu. Greitas steroidy
nutraukimas gali sukelti pseudotumor cerebri ir kitus galvos skausmo sindromus. Kita vertus, su
steroidy vartojimu susijusi arteriné hipertenzija taip pat gali sukelti galvos skausmus. NVNU ir
steroidy derinys daznai sukelia medikamentinj gastritg.

Psichiatriniai arba nepageidaujami elgesio reiskiniai: vartojant steroidus pasireiskia laikinas
obsesiniy kompulsiniy simptomy pablogéjimas, tikai, dirglumas, pyktis, psichozé, emocijy
labilumas, depresyvi ar besikeiéianti nuotaika, infantilus elgesys, nemiga, gyvybei grésmingas
impulsyvumas, netinkamo elgesio priepuoliai. Nepageidaujami reiSkiniai pranyksta po keliy
dieny, kai baigiamas trumpas steroidy kursas, taciau gali testis daug ilgiau, jei buvo skirta dideliy
doziy terapija arba jeigu buvo vartojamas ilgesnis geriamojo steroido kursas.

Kiti nepageidaujami reiSkiniai: vartojant ilgus geriamyjy steroidy kursus, daznus trumpus
kursus ar dideliy doziy steroidy terapija, gali atsirasti ir kity nepageidaujamy reiskiniy. GriZtamieji
reiSkiniai: nerySkus matymas, svorio padidéjimas, kuSingoidiné iSvaizda, sutrikusi gliukozes
tolerancija, dislipidemija, arterinio kraujospiidzio padidéjimas. Nutraukus gydymga steroidais,
minéti reiskiniai iSnyksta per kelias savaites arba kelis ménesius. Kuo ilgiau vartoti buvo skirti
steroidai ir kuo didesné buvo medikamento dozé, tuo ilgiau iSlieka paSaliniai reiSkiniai. Esant
metilprednizolono infuzijy ir keleta dieny po jy gali padidéti ar sumazeéti kraujospudis, padaznéti
ar suretéti Sirdies veikla, varginti nerySkus matymas, kar$¢io pylimai, prakaitavimas, atsirasti
metalo skonis burnoje. Negrjztamos steroidy vartojimo pasekmés apima katarakta, glaukoma,
kauly infarktus, osteopenija, 2 tipo cukrinj diabeta, hipertenzija ir strijas. Kassavaitiniai ar
kasménesiniai steroidy pulsai, manoma, sukelia mazZiau paSaliniy reiSkiniy nei ilgalaikis
prednizolono vartojimas.

Stebésena steroidy vartojimo metu: skiriant steroidus ilgg laika ar daznais kursais, biitina
reguliari patikra dél kataraktos ir glaukomos (oftalmologinis iStyrimas), osteopenijos profilaktika

ir kauly tankio vertinimas, glikozilinto hemoglobino tyrimas, arterinio kraujo spaudimo
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matavimas, lipidograma, skubiai atlieckamos kauly rentgenogramos, jei atsiranda galiinés skausmas

(dél galimos avaskulinés nekrozes).

6 lentelé. Steroidy vartojimas PANDAS/PANS gydyti. Parengta pagal (23)

Steroidy skyrimo
schema

Dozavimas

Vaisto forma

Skyrimo tikslas

Trumpas steroidy kursas

Geriamasis
prednizolonas

1-2 mg/kg/d
prednizolono 5 dienas.
Maksimali dozé 60-120
mg.

Paros dozé skiriama visa
ryte arba padalijus j dvi
dozes.

Greita ir efektyvi
pagalba, jei paskirtas
patiméjimo pradzioje
pacientui, kurio buklé
tarp paimé¢jimy gera
(kaip astmos paimejimo
gydymas).

Prailgintas steroidy kursas

Geriamasis
prednizolonas su
mazinimo schema

1-2 mg/kg/p
prednizolono 5-10
dieny, tada per 4-8 sav.
pamazu nutraukti.
Maksimali dozé — 60—
120 mg.

Mazinimo strategija:
doz¢ sumazinama po
10-25 proc. kas 3—7
dienas.

Kuo ilgesné simptomy
trukme iki gydymo
pradzios, tuo léciau
mazinama dozeé.

5 mg tabletés

Sumazinti létine stabilia
liga sergancio paciento
simptomus.

Sumazinti simptomy
atsinaujinimo rizika
nutraukus steroidy
vartojima.

Terapinis tiltas, kol
pradeés veikti kitas
imunomoduliatorius
(pvz., pradéjus vartoti
mofetilio mikofenolatg).

Vidutinés dozés pulsterapija

Geriamasis
deksametazonas

20 mg/m2/p
deksametazono dozé,
padalinta per du kartus,
trukmé — 3 dienos.
Maksimali dozé — 16
mg/p.

Pulsai gali biti
kartojami kas ménesj,
derinami su kita
imunomoduliacine
terapija.

0,5 mg, 4 mg,
8 mg, 20 mg,
40 mg
tabletés. 4
mg/ml
injekcinis
tirpalas, kurj
galima duoti
1Sgerti.

Intensyvesnis gydymas
nei geriamasis
prednizolonas, taciau
maziau agresyvus nei
metilprednizolono
pulsai.
Intermituojantys
deksametazono pulsai
gali sukelti maZiau
nepageidaujamy
reiSkiniy nei pratesti
prednizolono vartojimo
kursai.

Dideliu doziy steroidy pulsterapija
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Intraveninio 30 mg/kg/p 250 mg, 500 | Greita pagalba esant
metilprednizolono metilprednizolono 3-5 mg, 1 000 mg | vidutiniams ir sunkiems
pulsterapija dienas milteliai simptomams, leidzianti
Kassavaitiné 30 mg/kg | injekciniam pasiekti maksimalaus
metilprednizolono dozé | tirpalui uzdegimg slopinancio
6 savaites. pagaminti efekto ir minimalaus
Jeigu 5 dieny toksiSkumo.
metilprednizolono Intermituojantys pulsai
pulsas neturi efekto, puikiai tinka Gimiai
imunomoduliuojanti atsiradusiems
terapija turi bati vidutiniams ir sunkiems
stabdoma kaip psichiatriniams
neefektyvi. simptomams nutraukiti.

4.2.2. Kita imunomoduliuojanti terapija PANDAS/PANS gydyti

Literatiiroje daugiausia duomeny apie intraveninio imunoglobulino (IVIG) ir pakaitinés
plazmos terapijos (PPT) taikyma, taciau turimi jrodymai yra negausiis, kontroversiski ir gauti i$
mazy, nekontroliuojamy ir (arba) ne dvigubai akly klinikiniy tyrimy (15).

Remiantis 1 randomizuoto atviro, mazos imties (10 pacienty vienoje atSakoje) klinikinio
tyrimo (28) ir keleto stebéjimo tyrimy bei atvejy apraSymy duomenimis (15) galima teigti, kad
PPT gali buti taikoma patméjimui gydyti (Irodymy stiprumas IIb, rekomendacijy pagristumas B).

Remiantis 1 randomizuoto atviro, mazos imties (10 pacienty vienoje atSakoje) klinikinio
tyrimo (28) ir keleto stebéjimo tyrimy bei atvejy aprasymy duomenimis (15) manoma, kad 1VIG
turi teigiamg poveikj gydant patiméjimg, taciau, 1 placebu kontroliuojamo, dvigubai aklo,
atsitiktinés atrankos klinikinio tyrimo duomenimis, IVIG nebuvo efektyvesnis nei placebas (29).

Toliau pateikiami pasitilymai, kaip pasirinkti imunomoduliuojancios terapijos taktikg ir
kokiy atsargumo priemoniy imtis prie$ skiriant gydyma, yra paremti eksperty sutarimu (23)

(irodymy stiprumas IV, rekomendacijy pagrjstumas C).
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7 lentele. PANDAS/PANS gydyti skiriami medikamentai / metodai. Parengta pagal (15, 23)

Medikamentas

Dozé

Pastabos

Intraveninis
Zmogaus
imunoglobulinas
(IVIG)

1,5-2¢g/kg, doze gali biiti
dalijama per kelias
dienas, maksimali
vienkartin¢ dozé — 70 g.
Jeigu pasireiSkia aiSkus
pageréjimas, taciau
véliau simptomai
atsinaujina, skiriamos
papildomos dozés po
1g/kg kas 4-6 savaites.

Intraveniné skysciy infuzija pries ir po IVIG
infuzijas sumazina poinfuziniy galvos
skausmy rizika.

Premedikacija NVNU / steroidais.
Pacientams, turintiems IgA deficitg, skiriamas
tik IVIG be IgA.

Jei pacientas yra priklausomas nuo IVIG
infuzijy, gydyma keisti rituksimabu arba
mikofenolato mofetiliu.

Pakaitiné plazmos
terapija (PPT)

1,5 kraujo tiirio
pakeitimas.

Atliekama kasdien 3-5
dienas.

Reikalingas centrinés venos kateteris ir
sedacija. Skysciy persiskirstymo,
hipoalbuminemijos, hipogamaglobulinemijos,
infekcijos, trombozés, kraujavimo rizika.
Greitai pasalinami autoantikiinai, taigi jeigu
Ju sinteze sukéles faktorius yra eliminuotas
(pvz., infekcija), gydymas gali biiti labai
efektyvus. Jeigu antikliny sintezé tebesitgsia,
gali prireikti papildomos imunoterapijos.

Rituksimabas

750 mg/m2 (maksimali
dozé 1 000 mg).

Dozé kartojama kas 6
meénesius.

Biitina premedikacija (steroidais, NVNU ir
antihistamininiais preparatais), grieztas
infuzijos protokolo laikymasis, lengvai
pasiekiamas anafilaksijos rinkinys.

B limfocity skai€iaus sumazéjimas, kuris
pasiekiamas per 24-48 val. nuo infuzijos
pradzios ir iSlieka 3—12 mén. Létiniams ligos
atvejams efekto gali tekti laukti iki 6 ménesiy.

Mikofenolato
mofetilis

600 mg/m2 vienkartiné
dozé, skiriama 2 kartus
per diena.

Maksimali vienkartiné
dozé — 1 500 mg.

Sumazina B ir T limfocity proliferacija.
Skiriamas bazinei terapijai siekiant sumazinti
steroidy vartojimg.

8 lentelé. Imunomoduliuojancios terapijos pasirinkimas. Parengta pagal (23)

Ligos eiga

Intraveninis Zmogaus
imunoglobulinas

Pakaitiné plazmos
terapija

Rituksimabas arba
mikofenolato
mofetilis

Naujai prasidéjusi
liga

1-6 ménesiy kursas
esant vidutinei ir
sunkiai ligai arba
sunkiai ir labai sunkiai
ligai, kai negalima
pakaitiné plazmos
terapija.

Sunki ir labai sunki
ligos eiga, kai liga
grésminga gyvybei.

Nuo vidutinés iki labali
sunkios ligos, kai yra
aiSkus dokumentuotas
atsakas ] gydyma
steroidais, intraveniniu
zZmogaus
imunoglobulinu ar
pakaitine plazmos
terapija

IR
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Uzdegimo arba
autoimunings ligos
pozymiai ir objektyviis

neurologiniai
simptomai.
Recidyvuojanti Jei pacientui Neindikuotina, Galima skirti, jeigu
remituojanti ligos diagnozuotas nebent pasireiskia blogéja paciento buklé
eiga imunodeficitas, sunkus ir labai tarp patiméjimy
apsvarstoma gydymo | sunkus paiméjimas | (Kiekvienas
Zmogaus patiméjimas sukelia
imunoglobulinu liekamyjy reiskiniy)
galimybé. arba paiiméjimai labai

dazni

IR

dokumentuotas
atsakas | steroidus,
intraveninj Zmogaus
imunoglobuling ar
pakaiting plazmos
terapija

IR

uzdegimo arba
autoimuninges ligos
pozymiai bei
objektyvis
neurologiniai
simptomai.

Labai vélyvas
gydymas, létiné ir
stabili ar 1étiné ir

progresuojanti ligos

eiga.

Intraveninio zmogaus
imunoglobulino doz¢,
tada stebima, ar yra
atsakas. Jeigu yra
atsakas, bet véliau
simptomai atsinaujina,
pasirenkama A, B arba
C:

A) kasménesiné
intraveninio
zmogaus
imunoglobulino
dozé tol, kol
stebimas
efektas.

B) rituksimabas,
mikofenolato
mofetilis ar kt.

C) (A)+(B)

Efektas laikinas,
todél reikia
apsvarstyti
rituksimabo ar
mikofenolato
mofetilio skyrima,
jeigu yra
autoimuninés ligos
jrodymy.

Jeigu yra vidutiné ir
labai sunki ligos eiga
IR

buvo atsakas j
steroidus, intraveninj
Zmogaus
imunoglobuling ar
pakaiting plazmos
terapija,

IR

uzdegimo arba
autoimunings ligos
poZymiai ir objektyviis
neurologiniai
simptomai.

Taikant Siuos gydymo btidus pagrindinis tikslas yra sumazinti steroidy dozes.

Rituksimabas ir mikofenolato mofetilis skiriami tiems pacientams, kurie yra priklausomi nuo
steroidy arba intraveninio zmogaus imunoglobulino ir liga yra 1étiné (t. y. turi biiti akivaizdus
pageréjimas skiriant steroidus arba intraveninj zmogaus imunoglobuling, bet simptomai
atsinaujina nutraukus gydyma).
Gydymo trukmé néra Zinoma, patirtis gydant kitas autoimunines CNS ligas rodo, kad
mikofenolato mofetilis gali buti skiriamas iki 5 mety, o rituksimabas — 1-3 metus, véliau

pereinant prie mikofenolato mofetilio vartojimo.
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9 lentelé. Atsargumo priemonés prie§ pradedant imunomodulinojantj gydyma (jeigu neatlikti pagal 3
skyriaus ,,Laboratoriné ligos diagnostika“ iStyrimo plana). Parengta pagal (23)

Rekomenduotini tyrimai Tikslas
Juosmeniné punkcija, EEG, MRT, Biitina paneigti Sias ligas prie§ imunomoduliacinio
PSG gydymo pradzig:

- Autoimuniniai encefalitai

- CNS vaskulitai

- CNS sisteminé raudonoji vilklige

- Uminis diseminuotas encefalomielitas

- Infekcinis encefalitas
Steroidy skyrimas gali maskuoti kitos uzdegiminés
smegeny ligos eigg ir atitolinti tikslios diagnozés
nustatyma.
Biitina atmesti epilepsijg (pvz., netraukuling epilepsing
bikle 1étojo miego metu), metabolines / genetines
ligas.
Jeigu yra tik lengvi ir vidutiniai neuropsichiatriniai
simptomai, juosmening punkcija galima atidéti
vélesniam laikui.

IStyrimas dél imunodeficity

Uzdegiminés arba autoimuninés ligos daznesnés
pacientams, turintiems imunodeficitg.

Imunodeficitas predisponuoja daznas infekcijas, o Sios
gali sunkéti gydant steroidais.

IgA koncentracijos nustatymas

Jeigu yra IgA stoka (<100 mg/L), skiriamas zmogaus
imunoglobulinas be IgA.

Biitinas iStyrimas deél:

1) Tuberkuliozés (tuberkulino
méginys ir (arba) serologiniai
gama-interferono testai.

2) Endeminiy grybeliniy,
parazitiniy ligos (Lietuvoje —
Toxoplasma gondii).

Steroidy vartojimas gali nulemti latentinés infekcijos
aktyvacija.

Hepatito B serologija

Rituksimabas gali sukelti hepatito B viruso
reaktyvacija.

Jeigu hepatito B serologija teigiama, o pacientui jau
buvo skirta intraveninio Zmogaus imunoglobulino,
bitina istirti dél hepatito B viruso nukleortgsciy (PGR
tyrimas).

Paciento artimosios aplinkos
jvertinimas (Seima, ugdymo jstaiga,
psichings sveikatos centro paslaugy
prieinamumas)

Kortikosteroidy vartojimas daznai sukelia psichiatriniy
simptomy pablogéjimg gydymo pradzioje. Kartais
tokias pat pasekmes turi ir kity imunomoduliatoriy
vartojimas. Jeigu pacientui biidingas impulsyvumas,
pykc¢io priepuoliai, emocijy labilumas, suicidinés
Mintys ar planai, biitina sukurti saugumo planus tiems
atvejams, jei simptomai blogéty.

CNS — centriné nervy sistema; EEG — elektroencefalograma; IgA — imunoglobulinas A; KET
— kognityviné elgesio terapija; MRT — magnetinio rezonanso tomografija; NVNU —
nesteroidiniai vaistai nuo uzdegimo; PANDAS — vaiky timinis su streptokokine infekcija
susijes neuropsichiatrinis sindromas; PANS — vaiky iminis neuropsichiatrinis sindromas; PGR
— polimeraziy grandininé reakcija; PSG — polisomnograma.
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4.3. PANDAS ir PANS simptominis gydymas ir nemedikamentinés intervencijos

Esant psichikos sutrikimy, pacientg konsultuoja vaiky ir paaugliy psichiatras. Skiriant medikamentinj ir

nemedikamentinj gydyma, atsizvelgiama j bendruosius vaiky ir paaugliy psichofarmakologijos principus (7).

4.3.1. Obsesinio kompulsinio sutrikimo (OKS) simptomai (7)

Siy simptomy gydymas atitinka jprastus obsesinio kompulsinio sindromo gydymo metodus. Taikomi
jrodymais pagrjsti kognityviné elgesio terapija (KET), tévy jgudziy mokymas (TIM) ir medikamentinis
gydymas:

e Taikant KET, pasireiskia ilgalaikis teigiamas poveikis (ne tik esamo paiiméjimo simptomams, bet ir
pauméjus kitoms ligoms).
e TIM apima:
o Tévy skatinima nesistengti pritaikyti Seimos rutinos prie vaiko ritualy
o Nustatyti aiskias ribas, likescius ir elgesio pasekmes
o Teigiamai skatinti norimg elgesj
o Sukurti apdovanojimy sistema
TIM ypac naudinga, kai pacientai nenori ar néra pasirenge taikyti KET.
e Medikamentinis gydymas (skiriamas tik aptarus su vaiky ir paaugliy psichiatru, numatant nuolating
priezitrg ir kartu skiriama psichologine pagalba Seimai ir vaikui, taikant psichoterapija):
o Pagrindinis OKS simptomy gydymas sergant PANS — selektyvills serotonino reabsorbcijos
inhibitoriai (SSRI): fluoksetinas, sertralinas, fluvoksaminas ir klomipraminas.
= Rekomenduojama naudoti maziausias efektyvias medikamenty dozes ir jas létai titruoti,
siekiant sukelti kuo maziau Salutiniy poveikiy.
= Rekomenduojami reguliariis kontroliniai vizitai, per kiekvieng vizita biitina pasiteirauti
Seimos ir paciento apie galimus Salutinius poveikius.
= Daznesni Salutiniai poveikiai: hiperaktyvumas, manija, parySkéje OKS simptomai,
agresyvumas, irzlumas, susijaudinimas, savizudybé.
o Sunkios eigos OKS galima gydyti ir antipsichotikais — risperidonu (0,125-1 mg) arba
aripiprazolu (0,5-2 mg).
= Gydant antipsichotikais, prie§ pradedant gydyma ir gydymo metu tikslinga reguliariai
atlikti elektrokardiogramg. QTc > 450 ms yra kontraindikacija antipsichotiky
vartojimui.

= Gydant antipsichotikais biitina vaiky ir paaugliy psichiatro prieZitira.
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4.3.2. Nepakankamas maisto ir skys¢iy vartojimas (7)

Staigus maisto ar skys¢iy vartojimo nutraukimas yra vienas i§ PANS diagnostiniy kriterijy. Vis délto
pacientg reikéty iStirti dél kity galimy mitybos sutrikimo priezas¢iy (pvz., eozinofilinio ezofagito, neurologiniy
disfagijos ar pykinimo priezas¢iy) bei dél galimy nepakankamo maisto ir skyséiy vartojimo pasekmiy (12).

Itin mazai valgantiems ir geriantiems pacientams reikéty atlikti Siuos tyrimus: ortostatinj testa,
elektrokardiograma (EKG), nustatyti kraujo plazmos elektrolity kiekj (jskaitant fosforg, magnj), o pradéjus
gydyma, stebéti dél permaitinimo sindromo. Esant sunkiai buklei, pacientg tikslinga hospitalizuoti.

Pagrindinis gydymo tikslas — uztikrinti pakankama maisto ir skys¢iy vartojimg. Mitybos sutrikimo
sunkumas ir trukmé gali bati jvairts. Esant timiai ligos eigai, taikomas enterinis (zondinis) maitinimas.

Pacientams, kuriems pasireiSkia nerimas ir kompulsinis elgesys, gali padéti ekspozicijos ir atsako
prevencijos (EAP) metodas. Taikant §j metoda, pacientai palaipsniui pratinami prie platesnio maisto
pasirinkimo ir didesniy porcijy.

[vairios psichologinés ir ergoterapinés technikos (pvz., kvépavimo, relaksacijos pratimai) taikomos kaip
pagalbiniai metodai pacientams, bijantiems apsivemti ar uzspringti valgant.

Esant obsesijy ar kompulsijy, susijusiy su mitybos procesu, gali buti taikomas psichofarmakologinis
gydymas, kaip ir sergant OKS.

Svarbu nepamirsti, kad esant rySkiam mitybos nepakankamumui, medikamentinis gydymas gali sukelti

daugiau $alutiniy reiskiniy ir bti neefektyvus, kol pacientas neatgauna jprasto svorio.

4.3.3. Tikai (7)

Tikai pasireiSkia iki 70 proc. PANS/PANDAS serganciy pacienty. Kai kuriems pacientams jie iSkart
pasireiskia kompleksiniais motoriniais ar balso tikais (4).
Tikai gydomi tik tada, kai sukelia skausma, reik§minga organizmo funkcijos praradima, kitaip
neiSsprendziamg pazeminima ar erzinima.
Tikai gydomi tiky visapusiska elgesio intervencija (TVEI), atvirkstinio jprofio mokymusi (AIM),
ekspozicijos ir atsako prevencija (EAP), medikamentiniu gydymu:
e Taikant A]M, vaikai iSmoksta atpazinti savo tikg ir kartu su juo atlikti veiksma, neleidziant] atlikti tiko.
(pvz., esant mirkséjimo tikui, iSplésti akis).
e TVEI apima relaksacijos pratimus, tikus sukelian¢iy situacijy analiz¢ ir sprendima, Seimos pagalba
taikant A[M.
e EAP taikomas esant sunkiems tikams.
e Medikamentiniam tiky gydymui vartojami alfa-2 adrenerginiai agonistai, antipsichotiniai vaistai.
o Antipsichotiniai vaistai skiriami esant sunkiems tikams: haloperidolis, pimozidas, aripiprazolis
ar risperidonas (7, 30), tiapridalis.

= Siy vaisty vartojimas turi biiti kuo trumpesnis, 0 dozé¢ — maZiausia efektyvi.
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» Gydant antipsichotikais, prie§ pradedant gydyti ir gydant tikslinga atlikti

elektrokardiograma. QTc¢ > 450 ms yra kontraindikacija antipsichotiky vartojimui.

4.3.4. Irzlumas ir agresyvumas (7)

D¢l jautrumo ir suvokimo poky¢iy, irzlumo, nuovargio ar nerimo vaikai sunkiau adaptuojasi prie
aplinkos pokyciy ir kartais tai pasireiSkia agresyviu elgesiu. Agresyvaus elgesio epizodai gali trukti 45-60
minuciy ir ilgiau, taciau epizodui pasibaigus pacientai daznai neprisimena agresijos priezasties ir gailisi savo
veiksmy.

Agresijos epizody daznj mazina aplinkos intervencijos: stimuliacijos kontrolé¢, reikalavimy mazinimas,
pakankamos mitybos ir miego skatinimas.

Istikus agresijos epizoduli, jj gali nutraukti démesio nukreipimas (pvz., | mégstama Zaisla, televizoriy,
maistg) arba dainavimas, kvailiojimas.

Tévams reikia sudaryti pagalbos kvietimo plana, kuris bus naudojamas nesusitvarkant su agresyviu
vaiku. Vaiko negalima bausti uz agresijos epizodus.

Nerimo sukelto irzlumo saugiausias ir efektyviausias medikamentinis gydymas — benzodiazepinai.
Autizmu sergantiems vaikams rekomenduojama skirti risperidong ar aripiprazolj. Antipsichotiniai vaistai ir
antidepresantai mazina agresijos epizody daznj ir intensyvuma. Sie medikamentai skiriami pacientams, kurie
iStikus agresijos epizodui gali suzaloti save ar Kitus.

Encefalito sukeltam agresyvumui galima taikyti §j medikamentinj gydyma:

e Benzodiazepinai, pvz., lorazepamas, pradedant nuo 0,5 mg dozés. Benzodiazepiny vartojimas gali
sukelti sujaudinima, disinhibicijg.
e Antipsichotiniai vaistai:

o Haloperidolio pradinis dozavimas — 0,025 mg/kg/para, doze galima didinti iki 0,05 mg/kg/para.

o Gydant antipsichotikais, prie§ pradedant gydyma ir gydant tikslinga atlikti elektrokardiograma.
QTc > 450 ms yra kontraindikacija antipsichotiky vartojimuli.

o Pradedant skirti haloperidol;j ir didinant jo doze, biitina stebéti ir priminti t€vams, kad stebéty
vaikg namuose dél ekstrapiramindiniy simptomy iSsivystymo (tremoras, rigidiSkumas,
padidéjes seilétekis, bradikinezija, akatizija, Umin¢ distonija: griezimas dantimis,
tikétina, kad simptomai pasireiks per pirmasias vaisto vartojimo savaites arba padidinus vaisto
doze. Prireikus ekstrapiramidinius simptomus galima Salinti anticholinerginiais preparatais, bet

ju nerekomenduojama skirti kaip profilaktikos priemonés.

4.3.5. Nerimas (7)

PANS sergantiems vaikams gali pasireiksti atskyrimo nerimo sutrikimas. Nerimui uzsitgsus, tévai
pavargsta, todél rekomenduojama j vaiko priezitirg jtraukti kitus asmenis, prie kuriy jis galéty priprasti.

32



KET padeda tiek pasireiSkus bendram, tiek atskyrimo nerimo sutrikimams. Taikant KET, pacientas
jvertina nerimg kelianéiy jvykiy tikimybe ir baisumg ir suplanuoja savo veiksmus Siems jvykus.

Nerimg medikamentiSkai galima gydyti trumpalaikiu benzodiazepiny vartojimu. Antihistamininiai
preparatai, gabapentinas ar alfa-2 adrenerginiai agonistai taip pat gali buti efektyvis, taciau tikslus jy
dozavimas vaikams nenustatytas. Rekomenduojama pradéti nuo mazos dozés ir ja titruoti atsizvelgiant j

gydymo efektyvuma ir Salutinj poveikj.

4.3.6. Aktyvumo ir démesio sutrikimo (ADS) simptomai (7)

PANS/PANDAS gali paryskinti jau esamo ADS simptomus:
e Hiperaktyvumas gali pasireikSti dél nerimo, kompleksiniy tiky, protinio ar fizinio nuovargio,
sensorinés perkrovos, skausmo, noro $lapintis ar katatonijos (31).
e Démesio sutrikimas gali pasireiksti dél miego trikumo, nuotaiky kaitos, obsesiniy kompulsiniy
minciy.
e Impulsyvumag ir trikdantj elgesj gali sukelti sunkumai mokantis.
Nustacius ADS simptomus, taikomas jprastas ADS gydymas:
e Pakeitimai klasés veikloje (siekiant pagerinti vaiko démesj klaséje ir sumazinti trukdyma
bendraklasiams):
o Sédima vieta priekyje kraste
o Leidimas trumpam iSeiti i§ klasés pamokos metu, netrukdant bendraklasiams
o Leidimas ilgiau rasyti kontrolinius darbus
o Mokymas sukaupti ir i§laikyti démes;j
e Medikamentinis gydymas
o Pirmo pasirinkimo medikamentai — stimuliantai (metilfenidatas). Metilfenidatas turi mazesne
tikimybe¢ dazninti tikus ar kompulsinj elges;.

o Antras galimas pasirinkti medikamentas — atomoksetinas.

4.3.7. Miego sutrikimai (7)

Miego sutrikimus sergant PANS/PANDAS sukelia atskyrimo nerimas, OKS ritualai prie§ miega,
enureze, koSmarai, kiino temperatiiros reguliacijos sutrikimas, miego apnéja, REM miego elgesio sutrikimas
(Sis sutrikimas taip pat gali pasireiksti del gydymo SSRI).

Esant miego sutrikimy rekomenduojama laikytis miego higienos taisykliy:

e Eiti miegoti ir keltis tuo paciu metu kiekvieng diena.
e Laikytis sveiko miego jpro¢iy (pvz., turéti trumpa, malony, kasdienj uzsiémimga prie§ miega).
e Turéti patogig vieta miegoti (pvz., tamsig, ramig).

e Vengti kofeino vakare, prie§ miegg vengti intensyvios fizinés veiklos, sotaus valgio.
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e Bent 1 valandg prie$ miegg nesinaudoti kompiuteriu, nezitiréti televizoriaus, nes mélyna ekrano Sviesa

trukdo uzmigti.

Kai nemedikamentiniy priemoniy nepakanka, galima skirti gydymga difenhidraminu, melatoninu,
trazodonu, klonidinu, zolpidemu (taciau néra pakankamai jrodymy dél Siy medikamenty efektyvumo sergant
PANDAS/PANS).

4.3.8. Depresija (7)

Disforija ir depresijos simptomai daznai pasireiskia sergant PANS/PANDAS, ypac ligai uzsitgsus (32).

Esant lengvai depresijai, pakanka palaikomosios terapijos pacientui ar Seimai.

Esant depresijai, polinkiui | savizudybe ar saves Zalojimg, taikomas gydymas psichoterapija ar
psichoterapija ir medikamentais.

Taikomi psichoterapijos metodai: tarpasmeniné psichoterapija paaugliams, KET.

Esant sunkiy depresijos simptomy ar po psichoterapijos negeréjant paciento biiklei, taikomas gydymas
SSRI ar bupropionu. Medikamentinis gydymas pradedamas nuo mazy doziy. Gydomo paciento tévai turi
stebéti pacientg dél galimy Salutiniy reiSkiniy, ypac¢ blogé¢jancios nuotaikos, irzlumo, sujaudinimo,
hiperaktyvumo, minéiy apie savizudybe, nemigos. Seimose, kuriose yra buve bipolinés depresijos atvejy,

gydymas antidepresantais turi didesne tikimybe sukelti manija.

4.3.9. Psichozeé (7)

Apie 25 proc. PANS/PANDAS serganciy vaiky pasireiskia vizualinés, uoslinés, garsinés haliucinacijos

(32). Jei sios sukelia rysky sutrikima, rekomenduojamas trumpalaikis gydymas antipsichotiniais vaistais, kol
praeis Gimi psichoze ir sujaudinimas. Medikamentas $iuo atveju parenkamas atsizvelgiant j jo saveika su kitais
paciento vartojamais medikamentais ir Salutinius poveikius. Esant létinei psichozei, reikia i§ naujo jvertinti
paciento diagnoze¢ ir skirtg gydyma. Esant kitos kilmés encefality, rekomenduojamas medikamentinis
gydymas:

e Avripiprazolis (NP - SRV encefalitas, anti-NMDAR encefalitas)

e Risperidonas (Wilsono encefalitas, Hashimoto encefalitas, anti-NMDAR encefalitas)

e Olanzapinas (anti-NMDAR encefalitas)

e Haloperidolis (anti-NMDAR encefalitas)

e Kuvetiapinas

4.3.10. Skausmas (7)

Sergant PANS skausmas yra daznas simptomas, kurj pacientai pamirSta paminéti (32). DaZniausiai
skausmas pasireiSkia PANS sveikimo fazés metu. Skausma dazniausiai sukelia:

e Uzdegiminis procesas (artritinis skausmas)
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e Skausmo amplifikacijos sindromas (d¢l skausmo suvokimo sutrikimo)

Anksti nepradéjus skausmo gydymo, gali iSsivystyti refrakterinio skausmo sindromas.

Esant iSplitusiam skausmui, pacientai daznai pamini ir kity jausmy suintensyvejimg (padidéjusj
jautrumg Sviesai, garsui, kvapams), pilvo skausma, galvos skausma, raumeny skausma, pabudima nepailséjus,
nuovargj dienos metu, sulétéjusj mastyma, depresijg. Palpuojant skausmingos sritys atitinka fibromialgijos
skausminius taskus. Pacientai, kurie skundziasi skausmu ir sustingimu pabudus, turéty biti tiriami dél artrito,
entezito, nugaros skausmo. Gydant pacientus turéty dalyvauti vaiky reumatologas ar skausmo specialistas,

ergoterapeutas, fizioterapeutas. Sékminga skausmo kontrol¢ pagerina paciento emocing ir fizing buklg.
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5. ILGALAIKE PACIENTO STEBESENA

Vaikai ir paaugliai, kuriems jtariami PANDAS ir PANS, turi bati konsultuojami gydytojy ir kity
specialisty komandos (vaiky neurologo, vaiky ir paaugliy psichiatro, vaiky infektologo, ausy, nosies ir gerkly
gydytojo, klinikinio imunologo, fizinés medicinos ir reabilitacijos gydytojo, medicinos psichologo). Vaiky
ligy gydytojas ar Seimos gydytojas turi biti informuojamas apie jtariamg ligg, numatoma ligos gydyma ir
reikalingus kontrolinius tyrimus gydant. Jeigu ligos eiga komplikuota ir pasireiSkia paiméjimai, artimiausius

vaiko Seimos narius tikslinga istirti dél galimos streptokokinés infekcijos ir skirti gydyma.
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6. ATMINTINE PACIENTUI / TEVAMS

Kas yra PANDAS ir PANS?

Autoimuninis centrinés (CNS) ir periferinés nervy (PNS) sistemos pazeidimas vaikams gali atsirasti
sergant jvairiomis autoimuninémis ir autouzdegiminémis ligomis. Pradinése ligos stadijose neurologiniai ir
(arba) psichiatriniai simptomai néra labai specifiski tam tikrai ligai, todél jy diagnostika ir diferenciné
diagnostika yra sudétingos. PANDAS ir PANS yra timiai prasidedantys sindromai, pasireiskiantys jvairiais
asmenybés, elgesio ir judesiy sutrikimais.

PANDAS — pediatrinis autoimuninis su streptokokine infekcija susijes neuropsichiatrinis sindromas.

PANS — vaiky iiminés pradzios neuropsichiatrinis sindromas.

Kokie yra PANDAS ir PANS simptomai?

1. Obsesinio kompulsinio sutrikimo pozZymiai.

2. Tikai.

3. Valgymo sutrikimas.

4. Aktyvumo ir démesio sutrikimas.

5. Irzlumas, agresyvumas, prieStaringumas, nerimas.
6. Elgesio ir raidos regresija.

7. Miego sutrikimai.

8. Mokymosi sutrikimai.

9. Labilios emocijos arba depresija.

10. Psichozé.

11. Skausmas.

12. Slapimo nelaikymas ir kiti §lapinimosi sutrikimai.

Kas sukelia PANDAS ir PANS?

Tiksli ligos priezastis ir iSsivystymo mechanizmas néra Zinomi.

Manoma, kad PANDAS iSsivysto po persirgtos streptokoky (bakterijy) sukeltos infekcijos, taciau liga
gali prasidéti ir po kurio laiko, kai infekcija jau i§gydyta. PANS atveju taip pat ieSkoma sindroma galéjusiy
sukelti persirgty infekcijy.

Kaip PANDAS ir PANS diagnozuojama?

Siy sindromy diagnostika yra sudétinga. DaZniausiai jie diagnozuojami atmetus kitas galimas ligas ir

nustacius Siems sindromams biidingus kriterijus:
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PANDAS kriterijai: PANS kriterijai:

1) Gmiai prasidéje obsesinio kompulsinio 1) Gmiai prasidéje obsesinio kompulsinio
sindromo pozymiai ir (arba) tikali, sindromo pozymiai ar sunkus valgymo
2) simptomy pasireiSkimas vaikystéje nuo 3 | sutrikimas,
m. iki lytinés brandos pradzios, 2) kiti  neuropsichiatriniai  simptomai

3) staigi ligos pradzia ir simptomy sunkumo | (reikalingi bent 2 simptomai):

svyravimas, a) nerimo sutrikimas,

4) laiko rySys: simptomy atsiradimas ar b) labilios emocijos ar depresija,
sunkéjimas, susijes su streptokokine infekcija, c) dirglumas,

5) kiti  neuropsichiatriniai  simptomai d) agresija,
patiméjus sindromui. e) opozicinis elgesys,

f) elgesio ir raidos regresija,

g) mokymosi sutrikimai,

h) sensoriniai ar motoriniai simptomai,
1) miego sutrikimai,

j) enureze ir kiti Slapinimosi sutrikimai

Taip pat atliekami laboratoriniai tyrimai siekiant nustatyti infekcija, galéjusig sukelti sindroma.

Kaip gydomi PANDAS ir PANS?

PANDAS ir PANS sergantiems vaikams, kuriems ligos paiim¢jimus provokuoja bakterinés infekcijos,
taikomas gydymas antibiotikais.

Neuropsichiatriniams ligos simptomams gydyti taikoma imunomoduliacija nesteroidiniais vaistais nuo

uzdegimo arba steroidais. Priklausomai nuo ligos eigos gydytojas parenka reikalingg gydyma.

PANDAS ir PANS ilgalaiké stebésena

v —

vaiky infektologo, ausy, nosies ir gerklés gydytojo, klinikinio imunologo, fizinés medicinos ir reabilitacijos
gydytojo, medicinos psichologo). Vaiky ligy gydytojas ar Seimos gydytojas turi buti informuojamas apie

jtariamg liga, numatoma ligos gydyma ir reikalingus kontrolinius tyrimus, atliekamus gydant.
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