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1. KAS ir DIRA?

1.1. Kas tas ir?

IL-1 receptora antagonista trukums (DIRA) ir reta genétiska slimiba.
Bérns cieS no smaga adas un kaulu iekaisuma. Citi organi, ka
pieméram, plausas var tikt skarti. Slimibas nearstéSanas gadijuma ta
var novest lidz smagai invaliditatei vai pat navei.

1.2. Cik biezi slimiba sastopama?
DIRA ir loti reta slimiba. Sobrid identificéti mazak neka 10 gadijumi visa
pasaule.

1.3. Kadi ir slimibas celoni?

DIRA ir genétiska slimiba. Par slimibu atbildigais géns ir ILLRN. Tas razo
proteinu, IL-1 receptoru, kam ir nozime pie iekaisuma uzsuksanas.
IL-1RA neitralizé proteinu interleikinu - 1 (IL-1), kas ir spéecigs iekaisuma
zinnesis cilvéka kerment. Ja ILLRN géns ir mutéts, ka tas ir DIRA
gadijuma, tas nevar sarazot IL-1RA. Tapéc IL-1 ilgak nespégj pretoties un
pacientam attistas iekaisums.

1.4. Vai ta ir parmantota slimiba?
Ta ir iedzimta autosomala recesiva slimiba (kas nozimé, ka ta nav
saistita ar konkretu dzimumu un vecakiem var nebut sis slimibas
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raksturigie simptomi). Sada veida parmantota slimiba nozimé, ka DIRA
gadijuma pacientam jabut mutetiem diviem géeniem, vienam no mates
un otram no teva. Tatad abi vecaki ir parnésataji (parnésatajam ir viens
muteéets géns, bet ne slimiba) un nevis pacienti. Vecaki, kuru bérniem ir
DIRA, pastav 25% risks, ka otrajam bérnam ari bus DIRA. Pirms
dzemdibam to ir iespéjams noteikt.

1.5. Kapec manam bernam ir si slimiba? Vai iespéjams no tas
pasargaties?

Bérns slimo ar So slimibu, jo ir piedzimis ar mutétiem géniem, ko
izraisijusi DIRA.

1.6. Vai ta ir lipiga?
Ne, nav.

1.7. Kadi ir slimibas galvenie simptomi?

Slimibas galvenie simptomi ir adas un kaulu iekaisums. Adas
iekaisumam raksturigs apsartums, patites, zvinas. Adas izmainas var
skart jebkuru kermena dalu. Adas slimiba piezogas péksni, bet pacienta
veselibas stavoklis var pasliktinaties lokala ievainojuma rezultata.
Pieméram, intravenoza drenazas caurulite biezi vien noved pie lokala
iekaisuma. Kaulu iekaisumu raksturo sapigs kaulu pietikums, biezi vien
ada virs ta ir apsartusi un karsta.

Slimiba var skart vairakus kaulus, ieskaitot ekstremitates un ribu
kaulus. lekaisums parasti skar kaula plévi un kaula membranu. Kaula
pléve ir loti jutiga pret sapém. Tapéc bérni, kas cies no Sis slimibas ir
uzbudinati un nelaimigi. Tas var novest pie €éSanas problémam un
augsanas aiztures. Locitavu iekaisums nav tipiska pazime DIRA slimibas
gadijuma. Pacientiem, kas slimo ar DIRA, var but vérojama nagu
deformacija.

1.8. Vai slimiba izpauzas vienadi visiem bérniem?

Visi bérni, kurus skarusi Si slimiba, ir nopietni slimi. Tomeér visiem ta
neizpauzas vienadi. Pat viena gimené bérniem slimiba savstarpéji var
but atskiriga.
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1.9. Vai slimiba bérniem atskiras no slimibas pieaugusajiem?
DIRA slimiba ir raksturiga tikai berniem. Senos laikos, pirms veél efektiva
arstéSana bija pieejama, Sie bérni nomirtu nesasniedzot pieauguso
vecumu. Tadél DIRA pazimes pieaugusSajiem nav noveérotas.
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