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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.

2. LIGOS NUSTATYMAS IR GYDYMAS

2.1. Kaip Si liga diagnozuojama?

apziurint pacienta, ir Seimos anamnezés analizé.

Kai kurie kraujo tyrimai naudingi nustatant uzdegima priepuoliy metu.
Diagnozeé gali bati patvirtinta tik genetiniais tyrimais, jrodanciais
mutacija.

Taikant diferencine diagnostika, atskiriamos kitos panasios ligos,
kurioms budingas besikartojantis karsC€iavimas (infekcijos), piktybinés
ligos, kitos létinés uzdegiminés ligos (autouzdegiminés ligos, tokios kaip
Seiminé Vidurzemio juros karstiné (FMF), mevalotkinazeés trukumas
(MVD).
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2.2. Kokie tyrimai reikalingi?

Laboratoriniai tyrimai yra svarbus diagnozuojant TRAPS. Tam tikri
tyrimai (eritrocity nusedimo greitis (ENG), CRB, serumo amiloido A
baltymo (SAA) tyrimas, bendrasis kraujo tyrimas ir fibrinogeno
koncentracija) leidzia priepuoliy metu jvertinti uzdegimo mastg. ISnykus
simptomams, Sie tyrimai kartojami, kol rodikliai pasiekia normos ribas
ar prie jy priarteja.

Slapimo testas naudojamas baltymui ir raudoniesiems kraujo kdneliams
nustatyti. Priepuoliy metu gali buti laikiny pokyciy. Pacientams, kuriems
nustatyta amiloidoze, Slapimo méginys rodo tam tikrg nuolatinj baltymo
kiekj.

TNFRI geno molekuliné analize atliekama specializuotose genetinese
laboratorijose.

2.3. Kaip gydoma Si liga?

Buduy, kaip iSgydyti ligg ar nuo jos apsaugoti, néra. Nesteroidiniai vaistai
nuo uzdegimo (NVNU) - ibuprofenas, naproksenas ar indometacinas
palengvina simptomus. Didelés gliukokortikoidy dozés dazniausiai buna
veiksmingos, taciau nuolatinis vartojimas turi rimtg Salutinj poveikj.
Specifiné uzdegiminio citokino TNF blokada su tirpiu TNF receptoriumi
(etanerceptu) taip pat efektyviai paveikia kai kuriuos pacientus -
apsaugo nuo karsciavimo priepuoliy. Priesingai, monokloniniy antiktny
pries TNF naudojimas siejamas su ligos paumejimais. Neseniai buvo
pranesta apie gerg atsakg j vaistg, blokuojantj kitg citoking (IL-1),
naudojamg vaikams, sergantiems TRAPS, gydyti.

2.4. Koks vaisty sSalutinis poveikis?

Salutinis poveikis priklauso nuo vartojamo vaisto. NVNU gali sukelti
galvos skausmus, skrandzio opg, inksty pazeidimag; gliukokortikoidai ir
biologiniai vaistai (TNF ir IL-1 blokatoriai) padidina imlumg infekcijoms.
Be to, gliukokortikoidai gali sukelti ir kity jvairiy Salutiniy reiskiniy.

2.5. Kiek trunka gydymas?
Dél nedidelio pacienty, gydomy anti-TNF ir anti-IL-1 vaistais, skaiCiaus
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néra visisSkai aisku, ar geriau gydyti kiekvieng naujg vos prasidéejusj
priepuolj, ar gydyti nuolat (jei taip - tai kiek ilgai).

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

2.7. Kokie periodiniai sveikatos patikrinimai reikalingi?
Gydomi pacientai tyréty maziausiai kas 2-3 ménesius atlikti kraujo ir
Slapimo tyrimus.

2.8. Kiek liga tesiasi?

TRAPS yra visg gyvenimg trunkanti liga. KarscCiavimo atakos su amziumi
lengvéja, ir stebima labiau létiné ir linkusi kisti ligos eiga. Deja, tokia
ligos raida neapsaugo nuo amiloidozés iSsivystymo.

2.9. Ar galima visiskai pasveikti?
Ne, nes TRAPS yra genetine liga.

3. KASDIENIS GYVENIMAS

3.1. Kaip liga paveikia vaiko ir jo Seimos kasdienybe?

Dazni ir ligai trunkantys priepuoliai ardo normaly seimos gyvenima,
trukdo tévy ar pacienty darbui. Daznai nemazai laiko uztrunka nustatyti
tikslig diagnoze, ir tai gali kelti tevams nerimg, o kartais tenka patirti
nereikalingy medicininiy procedury.

3.2. Ar vaikas gali lankyti mokykla?

Dél dazny karsciavimo priepuoliy lankyti mokyklg sudétinga. Taikant
tinkamg gydyma, nebereikia taip daznai praleisti pamoky. Mokytojai

turety bati informuoti apie ligg ir apie tai, kg daryti, jeigu karsC€iavimo
ataka prasidety mokykloje.

5/6



3.3. Ar vaikas gali sportuoti?

Néra jokiy sportinés veiklos apribojimy. Taciau tai, kad vaikas daznai
nebuna rungtyneése ir treniruotése, gali sutrukdyti jam dalyvauti
komandinése varzybose.

3.4. Kokia mityba rekomenduojama?
Néra specialios mitybos.

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

3.6. Ar galima vaika skiepyti?

Taip, vaikg galima ir reikia skiepyti, net jeigu tai gali sukelti karsCiavimo
priepuolj. Jeigu vaikas bus gydomas gliukokortikoidais ar biologiniais
vaistais, butina jj paskiepyti siekiant apsaugoti nuo galimy infekcijy.

3.7. Lytinis gyvenimas, néstumas ir kontracepcija

Pacientai, sergantys TRAPS, gali gyventi normaly lytinj gyvenima ir
susilaukti vaiky. Taciau jie turéty zinoti apie 50 procenty tikimybe, kad
vaikas sirgs. Sj klausima reikéty aptarti su vaikais ir tévais specialisty
genetiky konsultacijos metu.
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