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1. KAS YRA TRAPS?

1.1. Kokia tai liga?
TRAPS (Tumour Necrosis Factor Receptor Associated Periodic
Syndrome) yra uzdegiminé liga, kuri pasireiskia besikartojanciais
karsCiavimo priepuoliais (itin auksSta temperatura), trunkanciais 2-3
savaites. Kartu su karsciavimu pasireiskia virskinamojo trakto sutrikimai
(pilvo skausmas, vémimas, viduriavimas), eriteminis skausmingas
odosberimas, raumeny skausmas ir patinimas aplink akis. Vélesnéje
ligos stadijoje gali pablogéti inksty funkcija. Panasiy ligos atvejy gali
blti nustatyta toje pacioje Seimoje.

1.2. Kaip daznai susergama Sia liga?

Manoma, kad TRAPS yra reta liga, taCiau tikslus jos daznis nezinomas.
Vienodai daznai serga moterys ir vyrai. Liga paprastai prasideda
vaikystéje, nors yra aprasyta atvejy, kai suserga suaugusieji.
Pirmiausia buvo paskelbta apie ligos atvejus, nustatytus airiy ir skoty
Seimose. Taciau liga pasireiske ir kitose populiacijose: prancuzy, italy,
zydy askenaziy, armeény, araby ir kabily iS Magrebo.

Nenustatyta, kad mety laikas ar klimatas turéty jtakos ligos eigai.

1.3. Kokios Sios ligos priezastys?
TRAPS issivysto dél paveldéetos baltymo anomalijos (tumoro nekrozés
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faktoriaus receptoriaus I, TNFRI), dél kurios padidéja paciento Uuminis
uzdegiminis atsakas. TNFRI yra vienas is Igstelés receptoriy, budingy
cirkuliuojanciai uzdegiminei molekulei, vadinamai tumoro nekrozés
faktoriumi (TNF). Tiesioginis rysys tarp TNFRI baltymo pokyciy ir Gminés
besikartojancios uzdegiminés buklés TRAPS atveju iki Siol
nepatvirtintas. Infekcija, suzeidimas ar psichologinis stresas gali
iSprovokuoti ligos priepuolius.

1.4. Ar Si liga paveldima?

TRAPS yra liga, paveldima autosominiu dominantiniu badu. Sis
paveldéjimo budas reiskia, kad liga perduodama vieno is tévy, kuris
serga Sia liga ir neSioja pakitusig TNFRI geno kopijg. Visi zmoneés turi po
2 visy geny kopijas. Tevo rizika perduoti mutavusig TNFRI geno kopijg
kiekvienam vaikui yra 50 procenty. Gali iSsivystyti ir nauja (de novo)
mutacija. Tokiais atvejais tévai Sia liga neserga ir nenesioja mutavusio
TNFRI geno, o Sio geno pakitimas issivysto vaiko organizme, dar
nestumo metu. Rizika, kad ir kitas vaikas turés mutavusj genga, nevirsSija
jprastines.

1.5. Kodél vaikas suserga? Ar galima Sios ligos iSvengti?
TRAPS simptomai gali pasireiksti / nepasireiksti iS viso. Nuo ligos Siuo
metu negalima apsisaugoti.

1.6. Ar Si liga uzkreciama?
TRAPS néra infekciné liga. Tik genetisSkai paveikti asmenys gali ja
susirgti.

1.7. Kokie pagrindiniai ligos simptomai?

Pagrindiniai simptomai yra besikartojantys karsciavimo priepuoliai,
trunkantys 2-3 savaites (kartais trumpiau arba ilgiau), lydimi drebulio ir
intensyvaus liemens ir virsutiniy galtniy raumeny skausmo. Tipiskas
bérimas yra eriteminis ir skausmingas, atitinkamai susijes su odos ir
raumeny srities uzdegimu.

Dauguma pacienty jaucia gily méslungiskg raumeny skausma
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priepuoliy pradzioje. Palaipsniui jis didéja ir pradeda migruoti j kitas
galunes, kartu atsiranda bérimas. Daznai pasireiskia difuzinis pilvo
skausmas kartu su pykinimu ir vemimu. TRAPS budingas priekine akies
dalj dengiancios membranos (konjunktyvos) uzdegimas ar patinimas
aplink akis, taCiau Siuos simptomus galima matyti ir kity ligy atvejais.
Pacientai taip pat skundziasi krutinés skausmu, sukeliamu pleuros
(membranos, supancios plaucius) ar perikardo (Sirdipléveés -
membranos, supancios Sirdj) uzdegimo.

Kai kuriy pacienty, ypac suaugusiujy, ligos eiga kintama ir pusiau létiné:
jai badingi staigiai uzeinantys pilvo skausmai, sgnariy ir raumeny
gélimas, akiy pazeidimas, lydimas arba nelydimas karsciavimo, ir nuolat
padidéje laboratoriniai uzdegimo rodikliai. Amiloidozé yra sunkiausia
ilgalaiké TRAPS komplikacija (atsiranda 14 procenty pacienty).
Amiloidozeé issivysto dél cirkuliuojanciy molekuliy, gaminamy uzdegimo
metu, vadinamy serumo amiloidu A, sankaupos audiniuose. Dél
amiloido A sankaupos inkstuose vis daugiau baltymy netenkama su
Slapimu ir vystosi inksty nepakankamumas.

1.8. Ar visi vaikai serga vienodai?

TRAPS pacientams liga pasireiskia nevienodai: skiriasi ligos priepuoliy
trukmeé ir laikas tarp paumeéjimy (kai simptomai nepasireiskia). Taip pat
galimas skirtingas simptomy derinys. Siuos skirtumus i$ dalies lemia
genetiniai veiksniai.
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