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1. KAS IR TRAPS?

1.1. Kas tas ir?

TRAPS ir iekaisuma slimiba, kuru raksturo atkartotas, straujas kermena
temperaturas kapumu lekmes, kas parasti ilgst divas lidz tris nedélas.
Drudzis parasti sastopams kopa ar kunga-zarnu trakta traucéjumiem
(sapes védera, vemsana, caureja), sapigiem sarkaniem adas
izsitumiem, muskulu sapem un pietukumu ap acim. Slimibas galéja
stadija, sakara ar smagu proteinuriju, var noverot nieru darbibas
traucéjumus. Slimiba var bat sastopama kadam no gimenes locekliem.

1.2. Cik biezi slimiba sastopama?

TRAPS tiek uzskatits par reti sastopamu slimibu, bet tas patiesa
izplatiba Sobrid vél nav zinama. Ta skar vienadi gan viriesus, gan
sievietes un slimibas sakums parasti verojams béerniba, pat ja tiek
raksturots pieaudzis pacients.

Pirmie zinamie saslimSanas gadijumi norada uz ru-skotu izcelsmes
pacientiem, tomer slimiba tikusi noverota ari citam tautibam:
francuziem, italieSiem, sefardu un ashkenazi ebrejiem, arméniem,
arabiem un Kabilijas regiona iedzivotajiem no Magrebas (Alzirija).
Gadalaiku un klimata mainu ietekme uz slimibas gaitu nav noveérota.

1.3. Kadi ir slimibas celoni?
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TRAPS ir saistits ar iedzimtu olbaltuma (audzéja nekrozes faktora
receptora | (TNFRI)) anomaliju, kas noved pie pacienta normalas akutas
iekaisuma reakcijas palielinasanas. TNFRI ir viens no sunu
specifiskajiem receptoriem spéciga iekaisuma cirkuléjoSam molekulam,
kas nosaukts par audzéja nekrozes faktoru (ANF). Tiesa saikne starp
strukturalam un funkcionalam izmainam TNFRI olbaltuma un smagu
atkartotu iekaisuma stavokli, kas noverots TRAPS, vél nav pilniba
identificéta. Infekcija, trauma vai psihologisks stress varétu izraisit
slimibas Iékmi.

1.4. Vai ta ir iedzimta?

TRAPS ir iedzimta autosomali domingjoSa slimiba. Tas nozime, ka
slimibu bérnam nodod viens no vecakiem, kuram ir Si slimiba un kurs
parnésa patalogisko géna TNFRI kopiju. Ta ka visiem musu géniem ir
divas kopijas, tad risks slimibas skartajam vecakam nodot talak
parveidoto gena TNFRI kopiju un lidz ar to ari nodot slimibu katram
bernam ir 50%. Var gadities ari jauna mutacija (de novo), tas nozime,
ka gadijumos, ja nevienam no vecakiem nav slimiba un neviens
neparnésa TNFRI génu, pie bérna ienemsanas var paradities géna TNFRI
izmainas. Saja gadijuma risks, ka ari nako$ajam bérnam atklasies
TNFRI, ir nejauss.

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

TRAPS ir iedzimta slimiba. Persona, kurai ir mutétais gens, var uzradit
un var ari neuzradit TRAPS kliniskos simptomus. No Sis slimibas nav
iespéjams pasargaties.

1.6. Vai ta ir lipiga?
TRAPS nav infekciju slimiba. Ta attistas tikai genétiski skartiem
pacientiem.

1.7. Kadi ir slimibas galvenie simptomi?
Galvenie slimibas simptomi ir atkartotas drudza |ekmes, kas parasti
ilgst divas lidz tris nedelas, saistitas ar tadiem simptomiem ka drebuli
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un intensivas muskulu sapes, tai skaita ari kermena un augsgjo
ekstremitasu sapes. Slimibai tipiski ir sarkani un sapigi izsitumi, kas
raksturo iekaisumu zem atbilstoSajiem adas un muskulu apvidiem.
Vairums pacientu Ieékmju sakuma piedzivo dzilas krampjveida muskulu
sapes, kuru intensitate pakapeniski palielinas un parvietojas uz citam
ekstremitatém, kam seko izsitumu paradiSanas. Simptomus pavada
védera sapes ar vemsanu un sliktu dtsu. Acs aréja apvalka iekaisums
(konjuktiva) vai pietukums ap acim var tikt novérots ari citu slimibu
gadijumos, tacu tas raksturo TRAPS. Pleiras (plausu apvalka membrana)
vai perikarda (locitavas membrane) iekaisuma rezultata pacienti stdzas
par sapém krutis.

Daziem pacientiem, 1pasSi pieaugusiem, ir sub-hroniska svarstiga
slimibas gaita, kuru raksturo sapju uzliesmojumi védera apvidu, locitavu
un muskulu sapes, acu slimibas ar vai bez drudza un pastavigi
paaugstinati iekaisuma raditaji laboratoriskajos izmekléjumos.
Amiloidoze ir vissmagaka TRAPS ilgtermina komplikacija, kura
sastopama apméram 14% pacientu. Amiloidoze rodas cirkuléjoSajam
molekulam nogulsnéjoties audos, kas norisinas iekaisuma laika un tiek
devets par seruma amiloidu A. Nierées nogulsnejas amiloids A, kas noved
pie liela proteinu zuduma urina un izraisa nieru mazspeju.

1.8. Vai slimiba visiem béerniem izpauzas vienadi?

TRAPS izpausmes katram pacientam ir atskirigas, Iekmju ilguma zina un
bezsimptomu perioda ilguma zina. Galveno slimibas raksturojoso
simptomu kombinacija ir mainiga. Sis atskiribas daléji skaidrojamas ar
genétiskajiem faktoriem.
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