Informacija tévams

LETINIS UZDEGIMINIS NEUROLOGINIS, ODOS, SANARIU SINDROMAS
(LUNOS)

Kas tai per liga?

Létinis uzZdegiminis neurologinis, odos, sgnariy sindromas (LUNOS) ir susijusios
ligos. LUNOS yra retas paveldimas kar§tinés sindromas. Siaurés Amerikoje
vadinamas multisistemine liga su neonataline pradzia (Neonatal Onset Multisystemic
Disease - NOMID). Dazniausias simptomas yra odos bérimas tik gimusiam arba
atsirandantis naujagimiui pirmomis savaitémis po gimimo. Liga pasireiskia
naujagimiams, jai biidingas neurologinis paZeidimas, pasireiSkiantis  létiniu
meningitu. Vienas i§ pagrindiniy simptomy yra sgnariy pazeidimas.

Dél ko susergama?

LUNOS yra genetiné liga. 50 proc. atvejy mutacija yra randama gene, pavadintame
CIAS1. CIAS1 - su kriopirinu susijes uzdegiminis sindromas Nr.1. Sis genas
lokalizuojasi pirmojoje chromosomoje. Jis saugo informacijg apie baltyma, pavadinta
kriopirinu. Zinoma, kad genetiskai modifikuotas genas yra atsakingas uZ organizmo
atsakg | uzdegima, bet tikslus veikimo mechanizmas néra Zzinomas. Kol kas néra
nustatyta, kas sukelia LUNOS.

Ligos dazZnis

LUNOS yra labai retas susirgimas. Pasaulyje yra apradyta maziau nei 100 atvejy. Si
liga daZniausiai pasireiSkia odos bérimu naujagimiams. Vienodai daZznai serga ir
berniukai, ir mergaités. Ji pasitaiko visose populiacijose. Néra jokios sezoninés
priklausomybeés.

Pagrindiniai simptomai

Pusé serganciy naujagimiy gimsta neiSnesioti. Daznai atrodo, kad jie serga infekcine
liga, bet jokio sukeléjo nerandama. Pirmasis pozymis yra odos bérimas, panasus ]
nenieztintj dilgélinés bérima. Jo intensyvumas kinta dienos laikotarpiu. Antras ligos
pozymis: sgnariy skausmas ir trumpalaikis patinimas be sgnariy deformacijy.
Sunkesniais atvejais (maziau kaip 50 proc.) gali biiti pernelyg greitas kremzlés,
epifizés ar kelio girnelés augimas, kuris sukelia sgnariy deformacijas. Rentgeno
nuotraukose matomos kaulo deformacijos. Nuolatiniai galvos skausmai yra létinio
meninginio uzdegimo rezultatas. Daznai Siek tiek padid¢ja kaukolés apimtis. Kai
kuriems vaikams yra uzsidares momeneélis.

Padidé¢jes intrakranijinis spaudimas yra galvos skausmy priezastis. Laikui bégant
atsiranda pakitimy akyse. Kai kuriems vaikams dél létinio uzdegimo atsiranda
regéjimo sutrikimy ir papiloedema. Biina skirtingo laipsnio kurtumas. Bidingas
progresuojantis tigio atsilikimas. Vyresniy vaiky rankos atrodo trumpos ir storos, gali



buti sustor¢je ranky ir kojy pirStai. Liga gali pasireiksti nuo lengvos formos iki
sunkios. Mazdaug 10 proc. atvejy néra meninginio uzdegimo. Maziau kaip 50 proc.
pacienty turi sunkia sgnariy deformacijos forma.

Ligos diagnostika

LUNOS jtariama i§ Kklinikiniy pozymiy ir patvirtinama genetiniais tyrimais.
Genetiniai sutrikimai nustatomi pusei atvejy. Kitais atvejais liga atsiranda dél iki Siol
nezinomy genetiniy priezasciy.

Ligos gydymas

Skiriami nesteroidiniai vaistai nuo uzdegimo, kortikosteroidai, skausmg mazinantys
vaistai. Néra etiologinio gydymo. Méginimai vartoti anti - TNF preparatus, tokius
kaip etanerceptas, davé priestaringy rezultaty. Esant sgnariy deformacijai, yra labai
svarbi fizioterapija. Gali reikéti jtvary ir judéjimg palengvinanciy priemoniy.
Kurtiems vaikams turi buti pritaikyti klausos aparatai. Augant vaikams blog¢ja
regéjimas de¢l ragenoje besikaupianciy nuosédy. Akiy chirurgai keletuir vaiky yra
atlike ragenos persodinimo operacijas. Turi biiti skiriamas ortopedinis gydymas, kad
esant reikalui galéty biti sumazintos sgnariy deformacijos.

Pacientg stebi vaiky reumatologas kas 3 mén., ligos paiiméjimo atveju ar pagal
reikalg. Per apZiiirg jvertinama bendra bikle, vartojamy vaisty Salutinis poveikis,
prireikus kartojami tyrimai.

Ligos prognozé

LUNOS yra viso gyvenimo liga. Sergan¢iy LUNOS vaiky augimas atsilieka nuo
normalaus per visg ligos laikotarpj. Funkciné LUNOS prognozé priklauso nuo
sgnariy pazeidimo laipsnio. Ilgalaiké ligos prognozé taip pat priklauso nuo létinio
meningito sunkumo. Reti mirties atvejai buvo susij¢ su galvos smegeny pazeidimu.



