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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.

2. LIGOS NUSTATYMAS IR GYDYMAS

2.1. Kaip Si liga diagnozuojama?
[tarimy dél PAPA sindromo turety kilti tuo atveju, kai vaikui kartojasi
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skausmingas uzdegiminis artritas, kuris kliniSkai panasus | septinj artrita
ir neatsako | gydyma antibiotikais. Artrito ir odos simptomai nebutinai
pasireiskia tuo paciu metu, jie gali buti matomi ne visiems pacientams.
Reikéty nuodugniai isanalizuoti Seimos anamneze. Kadangi liga
paveldima autosominiu dominantiniu bldu, kiti Seimos nariai gali turéti
bent kelis iS simptomuy. Diagnozé gali buti patvirtinta tik genetiniais
tyrimais, jrodanciais PSTPIP1 geno mutacijg.

2.2. Kuo svarbus tyrimai?

Kraujo tyrimai (eritrocity nusedimo greitis (ENG), C reaktyvusis
baltymas (CRB) ir bendrasis kraujo tyrimas) artrito pasireiskimo metu
paprastai parodo rodikliy pakitimus, reiskianc¢ius uzdegima. Sie
nukrypimai néra specifiniai nustatant PAPA sindroma.

Sgnariy skyscio tyrimas: pasireiskus artritui paprastai atliekama sgnario
punkcija sgnario (sinoviniam) skysciui istirti. Paciento, sergancio PAPA
sindromu, sinovinis skystis yra pulingas (geltonas ir tirstas), jame labai
padidéjes neutrofily (baltujy kraujo kineliy) kiekis. Sie pozymiai
panasus | septinio artrito, taciau bakterinis pasélis yra neigiamas.
Genetiniai tyrimai: vienintelis tyrimas, kuris vienareikSmiskai patvirtina
PAPA sindromo diagnoze, yra genetiné analize, kurios metu nustatoma
PSTPIP1 geno mutacija. Siam tyrimui atlikti reikia nedidelio kraujo
kiekio.

2.3. Ar Sia liga galima gydyti / iSgydyti?

Kadangi tai genetiné liga, PAPA sindromo iSgydyti negalima. Taciau liga
gali bati gydoma vaistais, kurie kontroliuoja uzdegimg sgnariuose, taip
apsaugant sgnarj nuo suzalojimo. Odos pazeidimai taip pat gali bati
kontroliuojami, taciau atsakas j gydymag létas.

2.4. Kaip gydoma Si liga?

PAPA sindromo gydymas priklauso nuo klinikinio pasireiskimo. Artritas
pasiduoda gydomas geriamais ar intrasgnariniais gliukokortikoidais.
Kartais jy poveikis nepakankamas ir artritas kartojasi labai daznai. Tokiu
atveju gliukokortikoidus prireikia vartoti ilgg laikg, o tada pasireiskia
vaisty Salutinis poveikis. Gangreniné piodermija gerai atsako j gydyma
geriamais gliukokortikoidais. Ji daznai gydoma vietiniais (kremo
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pavidalo) imunitetg ir uzdegimag slopinanciais vaistais. Atsakas | gydymg
yra létas, pazeistos odos vietos gali buti skausmingos. Neseniai buvo
paskelbta apie veiksmingg IL-1 ar TNF slopinanciy naujy biologiniy
vaisty poveik| tiek gydant piodermijg, tiek apsaugant nuo
pasikartojanciy artrity. Kadangi liga labai reta, néra atlikty kontroliniy
tyrimy.

2.5. Koks vaisty Salutinis poveikis?

Vartojant gliukokortikoidus, galimas svorio padidéjimas, veido
patinimas, nuotaiky kaita. Skiriami ilgg laika, jie gali sulétinti augima ir
sukelti osteoporoze.

2.6. Kiek trunka gydymas?
Gydymo tikslas - kontroliuoti ligg, kad nesikartoty artritas ir odos
pazeidimai. Paprastai gydymas néra taikomas nuolatos.

2.7. Ar gali padéti netradiciniai gydymo metodai?
Néra duomeny apie veiksmingg netradicinj papildomg gydyma.

2.8. Kiek liga tesiasi?
Serganciy asmeny buklé geréja augant ir simptomai gali
nebepasikartoti. Taciau tai néra bldinga visiems pacientams.

2.9. Kokia ilgalaiké ligos prognozé (galima baigtis ir eiga)?
Simptomai su laiku lengveja. PAPA sindromas yra labai reta liga, todel
ilgalaiké prognozé nezinoma.

3. KASDIENIS GYVENIMAS

3.1. Kaip liga paveikia vaiko ir jo Seimos kasdienybe?

Umas artrito priepuoliai sutrikdo kasdiene veiklg. Taciau tinkamai
gydant atsakas | gydymag gana greitas. Gangrenine pioderma gali buti
skausminga, o atsakas | gydyma gana létas. Kada liga pazeidzia
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matomas kuno vietas, pavyzdziui, veidg, didelj stresg patiria ir
pacientai, ir tévai.

3.2. Ar vaikas gali lankyti mokykla?

Vaikams, sergantiems létinemis ligomis, butina toliau mokytis. Del
keleto specifiniy veiksniy gali kilti problemuy, susijusiy su mokyklos
lankymu, todél svarbu paaiskinti galimus vaiko poreikius mokytojams.
Tevai ir mokytojai turi kaip jmanydami stengtis, kad sergantis vaikas
dalyvauty mokyklos ir popamokinéje veikloje kaip kiti sveiki vaikai. Taip
jis ne tik gales siekti gery mokslo rezultaty, bet ir bus priimtas bei
vertinamas tiek bendraamziy, tiek suaugusiyjy. Ateityje jaunuoliams
reikeés integruotis | darbo rinka - tai kelia didziausig rupestj dél |étinémis
ligomis serganciy pacienty.

3.3. Ar vaikas gali sportuoti?

Vaikui tinka visi jam priimtini uzsieémimai. Be to, rekomenduojama leisti
pacientams uzsiimti sportu, tikintis, kad jie nustos tg daryti, pajute
sgnariy skausma; mokytojams patariama stengtis apsaugoti nuo
sportiniy traumuy, ypac paauglius. Nors sportiné trauma gali paskatinti
sgnariy ar odos uzdegima, taiau manoma, kad toks uzdegimas (kuris is
esmes lengvai pagydomas) buty mazesné zala nei psichologiné trauma,
patiriama uzdraudus dél ligos sportuoti su draugais.

3.4. Kokia mityba rekomenduojama?

Néra jokiy patarimy del specialios mitybos. Auganciam vaikui
rekomenduojamas sveikas, subalansuotas maistas, tinkamas pagal jo
amziy, turintis pakankama baltymuy, kalcio ir vitaminy kiekj. Pacientai,
vartojantys gliukokortikoidus, kurie didina apetitg, turéty vengti
persivalgyti.

3.5. Ar klimatas turi itakos ligos eigai?
Ne, neturi.

3.6. Ar galima vaika skiepyti?
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Taip, vaika galima ir reikia skiepyti, taciau reikéty jspeéeti gydantj
gydytojg pries paskiriant gyvajg susilpnintg vakcing, kad jis tinkamai
patarty kiekvienu konkreciu atveju.

3.7. Lytinis gyvenimas, néstumas ir kontracepcija

Medicinos literatUroje néra pakankamai duomeny Siais klausimais. Kaip
ir sergant kitomis autouzdegiminémis ligomis, geriau néstuma
suplanuoti, kad buty galima iS anksto pritaikyti gydyma, atsizvelgiant j
biologiniy vaisty galimg kenksmingg poveikj vaisiui.
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