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1. KAS YRA PAPA?

1.1. Kokia tai liga?

Akronima PAPA sudaro Siy ligy pavadinimai: piogeninis artritas,
gangrenine pioderma ir akne (Pyogenic Arthritis, Pyoderma
gangrenosum and Acne). Sia genetine ligg apibadina simptomy triada:
besikartojantis artritas, odos opos (pyoderma gangrenosum) ir tam tikro
tipo akne - cistine akne.

1.2. Kaip daznai susergama sia liga?

PAPA sindromas yra labai retas. Siuo metu apradyta labai nedaug atvejy
- maziau nei 10. Taciau ligos daznis néra zinomas, ir daroma prielaida,
kad ne visi ligos atvejai buvo nustatyti. PAPA gali sirgti vienodai tiek
vyrai, tiek moterys. Liga paprastai prasideda vaikystéje.

1.3. Kokios Sios ligos priezastys?

PAPA sindromas yra genetiné liga, kurig sukelia PSTPIP1 geno
mutacijos. Mutacija pakeicia baltymo, kurj uzkoduoja genas, funkcija.
Sis baltymas dalyvauja reguliuojant uzdegiminj atsaka.

1.4. Ar Si liga paveldima?

PAPA sindromas yra paveldimas autosominiu dominantiniu budu. Tai
reiSkia, kad liga néra susijusi su lytimi, o vienam is tévy pasireiskia bent
keli ligos simptomai ir paprastai seimoje (kiekvienoje kartoje) yra
daugiau nei vienas asmuo, sergantis Sia liga. Jeigu Zzmogus, sergantis
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PAPA, planuoja susilaukti vaiky, tikimybé susilaukti vaiko, sergancio Sia
liga, sudaro 50 procentu.

1.6. Kodél vaikas suserga? Ar galima Sios ligos iSvengti?
Vaikas paveldi ligg iS vieno tévo, kuris neSioja PSTPIP1 geno mutacija.
Vienas isS tévy, kuris nesioja mutacijg, gali turéti ligos simptomuy, taciau
jie gali ir visiSkai nepasireiksti. Nuo ligos negalima apsisaugoti, taciau
simptomus galima gydyti.

1.6. Ar Si liga uzkreciama?
PAPA sindromas néra infekcinis.

1.7. Kokie pagrindiniai ligos simptomai?

Dazniausi ligos simptomai yra artritas, gangreniné pioderma ir cistiné
akné. Retais atvejais visi simptomai vienam pacientui atsiranda tuo
paciu metu. Artritas paprastai pasireiskia anksti vaikystéje (pirmakart
1-10 mety amziuje) ir dazniausiai apima vieng sgnarj. Pazeistas sgnarys
septinio artrito (jj sukelia bakterija sgnaryje). Artritas PAPA sindromo
atveju gali pazeisti sgnarine kremzle ir kaulg apie sgnarj. Dideli opiniai
odos pazeidimai, (gangreniné piodermija) paprastai atsiranda véliau,
dazniausiai kojose. Cistiné akné, pazeidzianti veidg ir liemenj, paprastai
atsiranda paauglystéje ir gali testis iki suaugusiojo amziaus. Simptomai
paumeéja nuo menkiausio odos ar sgnario suzeidimo.

1.8. Ar visi vaikai serga vienodai?
Liga visiems vaikams néra tokia pati. Mutavusio geno neSiotojui gali

liga. Be to, simptomai gali kisti - paprastai jie pageréja vaikui augant.
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