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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.

2. DIAGNOZE UN ARSTESANA
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2.1. Ka ta tiek diagnosticeta?

PAPA sindromu iespejams noteikt bernam, kuram atkartojas sapigs
artrits ar iekaisumu, kas kliniski lidzinas septiskajam artritam un
neuzlabojas péc arstéSanas ar antibiotikam. Artrits un adas izmainas
var neparadities vienlaicigi un var nebut raksturigi visiem pacientiem.
Lai izvertétu simptomus, javeic detalizéta gimenes slimibu izpéte. Ta ka
slimiba ir autosomali dominanta, tad kadam no gimenes locekliem
vajadzétu piemist daziem slimibas simptomiem. Laboratorijas analizu
rezultati var veicinat klinisko novérojumu izpéti, tacu nav tadu
laboratorisko analizu, kas varétu apstiprinat diagnozi. Pédéjo gadu laika
ir bijis iespéjams veikt genétiskas analizes, lai apstiprinatu PSTPIP1
géna mutaciju.

2.2. Kada ir analizu nozime?

Asins analizes: eritrocitu grims$anas atrums (EGA), C-reaktivais proteins
(CRP) un asins sunu skaits parasti artrita laika nav normas robezas: Sis
analizes tiek veiktas, lai noskaidrotu iekaisumu. Novirzes no normas nav
specifiskas PAPA sindroma diagnozes uzstadisanai.

Locitavu skidruma analize: artrita laika no locitavam ar duriena
palidzibu tiek panemts Skidrums (sinovialais skidrums). Sinovialais
skidrums pacientiem ar PAPA sindromu ir strutains (dzeltens un blivs)
un satur palielinatu neitrofilo skaitu, kas lidzinas septiskajam artritam.
Tomér baktérija netiek atrasta sinovialaja skidruma un uzrada negativu
analizes rezultatu. Genetiskas analizes: vienigas analizes, kas
neparprotami apstiprina PAPA sindroma diagnozi apstiprinot PSTPIP1
géna mutaciju. Analizu veikSanai nepieciesams neliels daudzums asinu.

2.3. Vai to var arstet vai izarstet?

PAPA sindromu nav iesp&jams izarstét pilniba, jo ta ir genétiska slimiba.
Slimibu arsté ar medikamentiem, lai kontrolétu iekaisumu locitavas un
pasargatu tas no talakiem bojajumiem. Tas pats attiecinams uz adas
arstésanu, lai gan jauzsver, ka atbildes reakcija uz arstéSanu ir Iéna.

2.4. Kada ir arstesana?
PAPA sindroma arstéSana ir dazada un ta ir atkariga no slimibas
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dominéjoSajam izpausmém. Artrita gadijuma novérota saméra diezgan
atra atbildes reakcija uz peroralajiem kortikosteroidiem vai
intraartikularu kortikosteroidu lietosanu. Dazkart to efektivitate var bat
nepietiekama un artrits var atkartoties loti biezi, kas noved pie
ilgtermina kortikosteroidu lietoSanas, kas var izraisit nevélamas
blakusparadibas. Gangrenoza pioderma sniedz atbildes reakciju uz
peroralo kortikosteroidu lietoSanu un parasti tiek arstéta ar imunitati
nomacosiem pretiekaisuma medikamentiem (ziede). Atbildes reakcija
uz arstéSanu ir Iéna un slimibas skarta ada var sapét. Nesen arstétajiem
pacientiem, kas arstéti ar biologiskajiem medikamentiem, kas kavé IL-1
vai TNF, raksturojami ka efektivi piodermas gadijuma, ka ari preventivi
novérsot atkartotu artritu un to arstéjot. Slimiba ir reti sastopama,
tapéc konkreti péetijumi nav pieejami.

2.5. Kadas ir medikamentu terapijas blakusparadibas?
Kortikosteroidu lietoSana var izraisit svara palielinasanos, sejas
uztikumu un garastavokla svarstibas. Medikamentu lietoSana
ilgtermina var izraisit augsanas traucéjumus un osteoporozi.

2.6. Cik ilgi jaarstejas?
Arstésanas merkis ir novérst atkartota artrita rasanos vai adas
saslimSanas. Parasti arstéSana ilgst noteiktu laika posmul.

2.7. Ka ir ar papildus netradicionalajam arstesanas terapijam?
Nav publicéti pétijumi par efektivam papildus arstésanas terapijam.

2.8. Cik ilgi turpinas slimiba?
Parasti slimibas simptomu samazinasanas novérojama pacientiem
pieaugot. Tomer tas nav attiecinams uz visiem pacientiem.

2.9. Kada ir slimibas ilgtermina prognoze (prognozejamais
iznakums)?

Simptomi ar gadiem samazinas. PAPA sindroms ir |oti reta slimiba,
tapec slimibas ilgtermina prognoze nav zinama.
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3. IKDIENAS DZIVE

3.1. Ka slimiba ietekme berna un gimenes ikdienas dzivi?
Artrita akatajos periodos ikdienas aktivitates var tikt ierobezotas.
Tomer, ja slimiba tiek atbilstosi arstéta, ta attiecigi reagé uz arstésSanu.
Gangrenoza pioderma sagada sapes pacientam un diezgan léni reage
uz arstésanu. Gadijumos, kad slimiba skar kermena redzamas dalas
(pieméram, seju), tas ir liels apgrutinajums pacientiem un vinu
vecakiem.

3.2. Ka ir ar skolas apmeklejumu?

Bérniem ar hroniskam slimibam svarigi turpinat izglitoties. Pastav dazi
faktori, kas var radit problémas ar skolas apmekléSanu, tapéc ir svarigi
skaidrot berna iespejamas vajadzibas skolotajiem. Vecakiem un
skolotajiem ir jadara viss iespejamais, lai berns pilnvertigi varetu
piedalities visas skolas aktivitates. Tas ir svarigi, lai bérns justos
veiksmigs ne tikai akadémiskaja izpratné, bet ari justos pienemts
kolektiva un novértéts no vienaudzu un vecaku puses. Viens no
veselibas aprupes mérkiem hroniski slimiem pacientiem ir veicinat
integrésanos profesionalaja vidé gados jauniem pacientiem.

3.3. Ka ir ar sportu?

Aktivitates var tikt piemérotas péc iespéjam. Vispareja tendence ir laut
pacientiem piedalities sporta aktivitates uzticoties, ka tas tiks
partrauktas locitavu sapju gadijuma. Sporta skolotaji jainformeé par
izvairiSanos no sporta traumam, it 1pasi pusaudzu vidu. Parak liela
piepule var kaitét locitavam, tomér jauzsver, ka tas var tikt atbilstosi
arstetas un psihologiskas sekas var but daudz smagakas par fiziskajam,
jo berns var izvairities no aktivitatém draugu loka slimibas dél.

3.4. Ka ir ar uzturu?

Ipasa uztura rekomendacijas nepastav. Bérnam jauznem pilnvértigs,
sabalanséts uzturs, kas ir atbilstoSs savam vecumam. Veseligs, labi
sabalanséts uzturs ar nepiecieSamo olbaltumvielu devu, kalciju un
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vitaminiem ir ieteicams augosa bérna vecuma. Pacientiem, kuri
arstéjoties lieto kortikosteroidus, jaizvairas no parésanas, jo
medikaments palielina apetiti.

3.5. Vai klimats ietekme slimibas gaitu?
Ne, neietekme.

3.6. Vai bernu drikst vakcinet?
Ja, bérnu ir ieteicams vakcinét, tomér arstéjosajam arstam jainformé
vecaki par dzivo vakcinu ietekmi.

3.7. Ka ir ar dzimumdazivi, grutniecibu un izsargasanos no tas?
Lidz Sim bridim nav publicéta informacija par ietekmi uz So aspektu. Ka
likums tapat ka citam autoimunam saslimsanam, ieteicams planot
grutniecibu, lai piemérotu atbilstosu arstéSanu, kas neatstaj
nelabveligas sekas uz augli.
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