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Ulevaade
HMS on vaga haruldane haigus, vahem kui 100 juhtu on kirjeldatud Glemaailmselt. Enamus

juhud péarinevad thest suguvdsast Indiast.

Tekkepohjused
PShjuseks on mutatsioon geenis CTSC (11g14.1-q14.3). CTSC geen reguleerib liisosomaalse

proteaasi katepsiin C tootmist. See on oluline naha kaitsva kihi epiteelirakkude
diferentsiatsioonis. Mutatsiooni korral on hairitud kehapinna kaitsefunktsioonid. Sama geeni
mutatsioon voib pdhjustada ka Papillon-Lefevre slindroomi voi agressiivset periodontiiti-1.

Kliiniline pilt

HMS viljendub tdsiste nahandhtudena. Esineb palmoplantaarne (labakded ja tallad)
hlperkeratoos, varajaselt algav t8sine parodontiit (hammast Umbritseva koe krooniline
poletik), lampjalgsus, arhanodaktiiiilia (pikad, peenikesed s6rmed), akroosteoliilis (sGrmede
luude hoérenemine). Haigus viib enneaegse hammaste kaoni. Kilinarnukkidel, polvedel,
labakatel, sdartel esinevad erlitematoossed laigud. S6rmed on deformeerunud. Kiiiined on
pikad, kdverdunud. Modnedel juhtudel esineb Raynaud fenomen (vdhenenud verevool
sormedesse kilma temperatuuri korral). HMS-I korral on suurem vastuvotlikkus
infektsioonidele.

Autosoomne retsessiivne

parandumisviis
Parandumine

Rardje i kangustvanem  PArandub  autosoom-retsessiivselt (joonis 1). Haiguse
avaldumiseks on vaja saada mdlemalt vanemalt vigane
alleel. Uhe vigase alleeli saamisel on patsient kandja ning

m | m | vOib haigust edasi parandada.
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Terve laps Kandjast laps Kandjast laps  Haige laps

[[] Terve, pole kandja
[ Uldjuhul terve, kuid on kandja

[l Haige ja kannab haigust edasi

Joonis 1. Autosoomne retsessiivne parandumisviis. Modifitseeritud. Wikimedia Commons, 2023



Jalgimine ja ravi

Diagnoos pohineb kliinilisel pildid ja perekonna anamneesil ning kinnitatakse geenitestiga.
Ravi on simptomaatiline ja holmab mitut spetsialisti (sh kirurgid, dermatoloogid,
hambaarstid). Infektsioonid ekorral kasutatakse antibiootikume. Nahaprobleemide korral
kasutatakse kirurgilist ravi. Lampjalgsuse vastu vOib aidata spetsiaalsete jalandude
kasutamine

Prognoos
Pole teada.

Kasutatud kirjandus
Pahwa P, Lamba AK, Faraz F, Tandon S. Haim-Munk syndrome. J Indian Soc Periodontol. 2010

Jul;14(3):201-3. doi: 10.4103/0972-124X.75919. PMID: 21760678; PMCID: PMC3100867.

https://www.omim.org

https://www.orpha.net

https://rarediseases.org



https://www.omim.org/
https://www.orpha.net/
https://rarediseases.org/

