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1.KAS IR PAPA?

1.1. Kas tas ir?

Akronims PAPA nozimeé piogens artrits, gangrenoza pioderma un akne.
Tas ir genétiskas slimibas. Ta ir simptomu triade, kas ietver atkartotu
artritu, ¢ulveidigus veidojumus uz adas - gangrenozo piodermu un akni
- cistiskas pinnes.

1.2. Cik biezi slimiba sastopama?

PAPA sindroms ir loti reti sastopama slimiba. Tikai dazam gimeném ir
atklata si slimiba. Slimibas biezums nav precizi zinams un nav precizi
novértéts. Slimiba skar abu dzimumu parstavjus vienlidz biezi. Parasti
slimiba paradas beéerniba.

1.3. Kadi ir slimibas celoni?

PAPA sindroms ir genétiska slimiba, kuru izraisa mutacija géna PSTPIP1.
Mutacija izmaina proteinu funkcionésanu, kam ir nozimiga loma
iekaisuma reakcijas regulésana.

1.4. Vai ta ir parmantota slimiba?

PAPA sindroms ir genétiska autosomala slimiba. Tas nozimé&, ka
dzimumam nav nozimes. Vienam no vecakiem var but dazi slimibas
simptomi un parasti slimiba novérojama vairak neka vienam gimenes
loceklim katra paaudze. Ja pacients, kuram ir PAPA sindroms, plano
grutniecibu, tad pastav 50% iespejamiba, ka bernam ari bus PAPA
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sindroms.

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

Bérns ir parmantojis So slimibu no viena no vecakiem, kurs ir parneséjs
PSTPIP1 gena mutacijai. Vienam no vecakiem, kuram ir géni ar
mutaciju, visi slimibas simptomi var nebut raksturigi. No slimibas nav
iespéjams pasargaties, bet slimibas simptomi ir arstéjami.

1.6. Vai ta ir lipiga?
PAPA sindroms nav lipiga slimiba.

1.7. Kadi ir slimibas galvenie simptomi?

Slimibas raksturigie simptomi ir artrits, gangrenoza pioderma un
cistiska akne. Retos gadijumos visi tris minetie simptomi norisinas
vienlaicigi vienam pacientam. Artrits parasti raksturigs agra berniba
(pirmie simptomi paradas vecuma no 1- 10 gadiem) un parasti skar
vienu no locitavam. Slimibas skarta locitava klust uztukusi, sapiga un
sarkana. Kliniskais izskats ir lidzigs septiskajam artritam (artrits, kuru
izraisijusi bakteérija locitava). PAPA sindroma artrits var izraisit
bojajumus locitavu skrimsli un periartikularaja kaula. Cialveidigie plasie
veidojumi uz adas, ko dévé par gangrenozo piodermu periartikularaja
kaula, parasti paradas vélak un skar kajas. Cistiska akne parasti
paradas pusaudzu vecuma un var saglabaties lidz pieaugusa cilvéka
vecumam un skart seju un kermena augsdalu. Simptomi raksturojami
ka neliels ievainojums uz adas vai locitavas.

1.8. Vai slimiba visiem béerniem izpauzas vienadi?

Slimiba neizpauzas vienadi visiem bérniem. Pacientam, kuram ir mutéts
géns, var nepiemist visi slimibas simptomi vai ari tie var buat sastopami
viegla forma. Simptomi var mainities un veselibas stavoklis var
uzlaboties bérnam klustot vecakam.
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