[

\F\-lf
Q{F paediatric
) . . rheumatology
] o auropaan
X E society

www.printo.it/pediatric-rheumatology/TR/intro

PAPA Sendromu

2016’un turevi

1. PAPA NEDIR

1.1 Nedir?

PAPA; Piyojenik Artrit, Piyoderma gangrenozum ve Akne kelimelerinin
bas harflerinden olusan bir kisaltmadir. Genetik gecisli bir hastaliktir.
Tekrarlayan artrit, piyoderma gangrenozum olarak bilinen bir tur cilt

ulseri ve kistik akne olarak bilinen bir tur sivilceyi iceren u¢ bulgu ile

karakterizedir.

1.2 Ne kadar yaygindir?

PAPA sendromu cok nadiren goruliur. Cok az sayida olgu tanimlanmistir.
Ancak hastaligin sikhgi tam olarak bilinmemektedir ve belki oldugundan
daha hafife alintyor olabilir. PAPA kadin ve erkekleri esit oranda etkiler.

Genellikle cocukluk doneminde ortaya cikar.

1.3 Hastaligin sebepleri nelerdir?

PAPA sendromu PSTPIP1 adli gende olusan mutasyonlar sonucu ortaya
cikan kalitsal bir hastaliktir. S6z konusu mutasyonlar, bu genin
kodladigi, enflamatuar cevapta duzenleyici rol oynayan proteinin
islevinde degisiklige neden olur.

1.4 Kahtsal midir?

PAPA sendromu otozomal dominant olarak kalitilan bir hastaliktir. Yani
cinsiyetten bagimsiz olarak kalitilir. Diger bir anlami; anne-babadan en
az birisinde hastalik belirtileri bulunur. Genellikle de bir ailede, her
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nesilde etkilenmis bireyler olacak sekilde birden fazla hasta mevcuttur.
PAPA hastasi bir birey cocuk sahibi olmayi planladiginda, cocukta PAPA
sendromunun gorulme olasiligi %50dir.

1.5 Cocugumda bu hastalik neden oldu? Onlenebilir mi?
Cocuk, hastaligi PSTP1P1 geninde mutasyon tasiyan ebeveynlerinden
birisinden almistir. Mutasyonu tasiyan ebeveyn hastaligin tim
belirtilerini gosterebilir veya semptomlarini gostermeyebilir. Hastalik
onlenemez ancak belirtileri tedavi edilebilir.

1.6 Bulasict midir?
PAPA sendromu bulasici degildir.

1.7 Baslica belirtileri nelerdir?

Hastaligin en sik gorulen bulgulan artrit, piyoderma gangrenozum ve
kistik aknedir. Nadiren bu bulgularin Gct birden ayni hastada ayni anda
gorulur. Artrit, genelde erken cocukluk doneminde, (ilk olay genelde
1-10 yas arasinda) gorulur ve tek seferde tek eklemi tutar. Tutulan
eklem sis, agrili ve kizariktir. Klinik gérintm olarak septik (eklemde
bakteri varligindan kaynaklanan) artrite benzer. PAPA’da gorulen artrit,
eklem kikirdagi ve eklem cevresi kemik dokuda hasara neden olabilir.
Piyoderma gangrenozum olarak bilinen genis cilt Ulserleri daha gec
ortaya cikar ve cogunlukla bacaklar tutar. Kistik akneler genellikle
ergenlik doneminde ortaya cikar ve yetiskinlik doneminde devam
ederek yuz ve govdeyi tutar. Belirtiler genelde deri veya eklemdeki
kUcuk bir yaralanma ile hiz kazanir.

1.8 Hastalik her cocukta ayni midir?

Hastalik her cocukta ayni degildir. Gende mutasyonu tasiyan bir kisi
hastaligin tUm belirtilerini géstermeyebilir veya hastalik yalnizca ¢ok
hafif semptomlarla seyredebilir (degisken penetrans). Ayrica, hastalik
semptomlari yas ilerledikce degisebilir ve genelde iyiye gider.
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