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Kurš no šiem 
gadījumiem atbilst 
autoiekaisīgai
slimībai?

1. Rekurentas drudža epizodes ar sāpēm 
vēderā, locītavās, krūtīs, izsitumiem, 
augstiem iekaisuma marķieriem

2. Rekurents perikardīts

3. Sensoneirāla vājdzirdība, strukturālas 
smadzeņu izmaiņas, psihomotorā
atpalicība, sejas stigmas

4. Tīklenes distrofija, redzes nerva tūska, 
galvassāpes, splenomegālija, anhidroze

5. Osteomielīts

6. Intrakraniāla tromboze

7. Atopiskais dermatīts, hipereozinofīlija, 
astma, eozinofīliska ādas infiltrācija



Kādas jomas 
speciālisti var 
sastapties ar 
autoiekaisīgām
slimībām?

1. Reimatologi

2. Imunologi

3. Ķirurgi

4. Oftalmologi

5. Infektologi

6. Dermatologi



Termins 
autoiekaisīga

slimība

• Slimība, kuras patfizioloģiskā mehānisma 
pamatā ir antigēna neatkarīga imūnsistēmas 
aktivācija.

• Imūnregulācijas traucējumi notiek tieši 
iedzimtajā imūnsistēmā (pamatā neitrofīlie
leikocīti, makrofāgii, tuklās šūnas, naturālie 
killeri).

• Neveidojas antivielas, nav asociācijas ar MHC 
klasēm, vienlīdz bieži novēro ♂ un ♀. 



Krainer J, Siebenhandl S, Weinhäusel A. Systemic autoinflammatory diseases. J Autoimmun. 2020



Slimību grupas  

Nigrovic , Orange , Sundel et al., 2023.  



Slimību grupas

Stefan Berg MD, PhD, Per Wekell MD, PhD, Anders Fasth MD, PhD, Philip 
N. Hawkins MBBS, PhD, FMedSci & Helen Lachmann MA, MB, BChir, 
MD, FRCP, FRCPath. Autoinflammatory disorders. 2016. Primary
Immunodeficiency diseases, pp393-435

https://link.springer.com/chapter/10.1007/978-3-662-52909-6_7#auth-Per-Wekell
https://link.springer.com/chapter/10.1007/978-3-662-52909-6_7#auth-Anders-Fasth
https://link.springer.com/chapter/10.1007/978-3-662-52909-6_7#auth-Philip_N_-Hawkins
https://link.springer.com/chapter/10.1007/978-3-662-52909-6_7#auth-Helen-Lachmann


Autoiekaisīgo slimību dinamika….

• Autoiekaisīgas slimības ir samērā jauna slimību 
grupa.

• Pirms 25 gadiem (1997.g.) tika konstatēta pirmā 
mutācija (MEFV) pacientiem ar ģimenes 
vidusjūras drudzi.

• Termins «autoiekaisīga slimība» parādījies 1999. 
gadā.

• Līdz mūsdienām ir konstatētas vairāk kā 30 
mutācijas saistītas ar autoiekaisīgām slimībām.

• Lielākā daļa slimību ir multifaktoriālas, 
poliģenētiskas jeb NAV vienas konkrētas 
mutācijas, lai to pierādītu.

• Šobrīd ir vairāki desmiti autoiekaisīgu slimību un 
to skaits ar katru gadu pieaug, tiek atklātas 
jaunas mutācijas, patoģenēzes mehānismi.

Nigrovic PA, Orange JS, Sundel R, Kaplan SL, Tepas E. The autoinflammatory diseases: An overview. 2023. Pieejams: uptodate.com
Materiāli no konferences ISSAID 2023. 



Autoiekaisīgas
slimības Latvijā

Ģimenes Vidusjūras 
Drudzis

5 (2 pieaugušie + 1 bērns + 2 
novērojušies pie 
dr. Prokofjevas: armēņu 
ģimene  ar vienu mutāciju 
MEFV (M694V un V726)

PFAPA ~3? Vairāk?

TRAPS 1

DADA2 1

sJIA jeb Stilla slimība 10 gadu laikā ~30, no tiem 8 
ar MAS

Nediferencēti BKUS- 2 pacienti,  saņēmuši 
anakinru, 
PSKUS tiek novēroti vismaz 5 
pacienti

Hronisks rekurrents
multifokāls osteomielīts

Pēdējos 10 gados 
diagnosticēti ~6



Kad aizdomāties par autoiekaisīgu slimību?

• Rekurents vai persistējošs iekaisums, kuru nevar izskaidrot ar citu 
iemeslu (visbiežāk infekcijām vai onkoloģiskām slimībām).

• Visbiežākie simptomi: drudzis, izsitumi, serozīts, artrīts, meningīts 
un uveīts.

• Pastāvīga limfadenopātija vai splenomegālija.

• Rekurentas drudža epizodes.

• Var skart praktiski jebkuru orgānu sistēmu…

Nigrovic PA, Orange JS, Sundel R, Kaplan SL, Tepas E. The autoinflammatory diseases: An overview. 2023. 



Kā atšķirt periodisko 
drudzi no 
recidivējošām
infekcijām?

Periodiskais drudzis:

• Visbiežāk attīstās neonatālā periodā vai 
zīdaiņa/pirmskolas vecumā.

• Daļa atkārtojas ar specifisku regularitāti, ilgst konkrētu 
laiku.

• Epizodes ir samērā identiskas ar konkrētiem simptomiem 
– sāpes vēderā, krūtīs, locītavās, izsitumi.

• Nav augšējo elpceļu infekciju pazīmes (iesnas, klepus, 
konjuktivīts), vienlaicīgi ar infekcijas slimību pazīmēm 
neslimo ģimenes locekļi.

• Mikrobioloģiskā izmeklēšana atkārtoti ir negatīva.

• Antibakteriālajai terapijai nav efekta.

• Epizodes laikā parasti ir ievērojami paaugstināti 
iekaisuma rādītāji (CRO, EGĀ), reizēm tie saglabājas 
paaugstināti ar starp akūtajām epizodēm.

• Daļā gadījumu bērni ir slimi arī starp epizodēm 
(psihomotorās attīstības aizture, hroniski izsitumi, 
dzirdes zudums, sejas stigmas u.c.) .

Rekurenta drudža iemesls visbiežāk ir virālas un 
bakteriālas infekcijas!!

Nedrīkst aizmirst par malignitātes izslēgšanu!

Nigrovic PA, Orange JS, Sundel R, Kaplan SL, Tepas E. The autoinflammatory diseases: An overview. 2023. 



PFAPA – periodiskais 
drudzis, aftozs stomatīts, 
faringīts, adenīts

• Tiek uzskatīta par visbiežāko 
autoiekaisīgo slimību ārpus 
Vidusjūras reģiona.

• Incidence Ziemeļeiropā ap 2.3-2.6 uz 
10 000 bērnu līdz 5 gadu vecumam.

• Latvijā pie bērnu reimatologa
vērsušies vien pāris gadījumi.

• Visticamāk saņem nevajadzīgus, 
atkārtotus antibakteriālās terapijas 
kursus, nevajadzīgas tonsilektomijas.

Rydenman K, Fjeld H, Hätting J, Berg S, Fasth A, Wekell P. Epidemiology and clinical features of PFAPA: a retrospective cohort study of
336 patients in western Sweden. Pediatr Rheumatol Online J. 2022;20(1):82. Published 2022 Sep 15. doi:10.1186/s12969-022-00737-z
Førsvoll J, Kristoffersen EK, Øymar K. Incidence, clinical characteristics and outcome in Norwegian children with periodic fever, aphthous
stomatitis, pharyngitis and cervical adenitis syndrome; a population-based study. Acta Paediatr. 2013;102(2):187-192. 
doi:10.1111/apa.12069



Ko darīt gadījumā, ja ir 
aizdomas par 

autoiekaisīgu slimību? 

• Sūtīt pie attiecīgā speciālista – reimatologa, 
imunologa (atkarībā no sūdzībām pie cita 
speciālista).

• Ja aizdomas par konkrētu monogēnu
autoiekaisīgu slimību, jāsūta arī uz ģenētisko 
izmeklēšanu.



Diagnostikas iespējas Latvijā un pasaulē

Latvijā

• Ģenētiskā izmeklēšana – var noteikt konkrēta gēna 
mutāciju (piem., MEFV), var veikt ģenētisko paneli uz 
imūndeficītiem un autoiekaisīgām slimībām, 
pieejama eksoma sekvenēšana konkrētas mutācijas 
noteikšanai.

• Metabolā izmeklēšana- var noteikt mevolunāta skābi 
urīnā (svarīgi HIDS gadījumā).

• Imunoloģiskā izmeklēšana– IgD, Il-6.

Pasaulē (papildus iepriekš minētajām)

• Ģenētiskā izmeklēšana - visa eksoma sekvenēšana, 
visa genoma sekvenēšana.

• Imunoloģiskā izmeklēšana – plaša spektra citokīnu
(t.sk. hemokīnu) izmeklēšana, IFN signature, 
inflammasomu signaling pathways u.c.

Foto no konferences ISSAID 2023



Jaunas slimību klasifikācijas 
metodes reimatoloģijā

«An alternative approach is to design 
trials based on molecular taxonomy, 
rather than clinical features or 
traditional classification criteria. This 
would open recruitment to patients 
who do not fulfil existing 
classification criteria but have a 
shared molecular disease profile»

John A. Reynolds, Ian N. Bruce, 2020 Foto no konferences ISSAID 2023



Ārstēšanas iespējas šobrīd 
un perspektīvas nākotnē

Latvijā pieejams:

- kolhicīns;

- bioloģiskā terapija: Il-1 inhibitori (anakinra) , 
TNF inhibitori (adalilumabs, etanercepts, 
golilumabs), JAKi (tofacitinibs, upadacitinibs);

- smagos gadījumos kaulu smadzeņu 
transplantācija (Lietuvā).

Perspektīvas nākotnē:

- plašāka bioloģiskā terapija (Il-18, Il-1 
biosimilāri), IFN gamma antivielas 
(emapalumabs);

- bioloģiskās terapijas kombināciju pielietošana;

- gēnu terapija;

- inflammasomu komponenti u.c.



Mūsu perspektīva nākotnē

• Izglītot dažādu jomu ārstus atpazīt 
autoiekaisīgas slimības.

• Konkrētu speciālistu apmācība 
autoiekaisīgu slimību menedžēšanā
(reimatologi, imunologi, ģenētiķi), 
gan bērnu gan pieaugušo speciālisti.

• Uzlabot autoiekaisīgu slimību 
diagnostikas iespējas.

• Uzlabot autoiekaisīgu slimību 
ārstēšanas iespējas.

• Uzlabot starpvalstu sadarbību (ar 
centriem, kas specializējas tieši 
autoiekaisīgās slimībās).



Paldies!




