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de necrose tumoral (TRAPS) ou febre familiar da
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Title SINDROME PERIODICA ASSOCIADA AO RECETOR DO FATOR DE
NECROSE TUMORAL (TRAPS) OU FEBRE FAMILIAR DA HIBERNIA
2. DIAGNOSTICO E TRATAMENTO

2.1 Como é diagnosticada?

Um médico especialista ira suspeitar de TRAPS com base nos sintomas
clinicos identificados durante um exame fisico e no histérico médico
familiar.

Vérias andlises sanguineas sao Uteis para detectar a inflamacao
durante os ataques. O diagndstico é confirmado apenas por analises
genéticas, apresentando evidéncia de mutacoes.

Os diagndsticos diferenciais sao outras doencas que apresentam febre
recorrente, incluindo infecdes, neoplasias e outras doencas
inflamatdrias crénicas tais como Febre Mediterranica Familiar (FMF) e
Deficiéncia de Mevalonato Quinase (MKD) .

2.2 Que testes sao necessarios?

Os testes laboratoriais sao importantes para o diagndéstico da TRAPS.
Analises sanguineas, tais como a velocidade de sedimentacao
eritrocitaria (VHS), PCR, proteina amildide A sérica (AAS), hemograma
completo e fibrinogénio sao importantes durante um ataque para poder
avaliar o grau de inflamacao. Estas analises sao repetidas apds a
crianca ficar assintomatica para avaliar se os resultados voltaram ao
normal ou se estao préximos.
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E também testada uma amostra de urina para avaliar a presenca de
proteinas e glébulos vermelhos. Podem existir alteracdes temporarias
durante os ataques. Os doentes com amiloidose terao niveis
persistentes de proteina nas analises a urina.

A andlise molecular do gene TNFRI é realizada em laboratérios de
genética especializados.

2.3 Quais sao os tratamentos?

Até esta data, nao existe nenhum tratamento para prevenir ou curar a
doenca. Os anti-inflamatorios nao-esteroides (AINEs como o ibuprofeno,
naproxeno ou indometacina) ajudam a aliviar os sintomas. Doses
elevadas de corticosteroides sao muitas vezes eficazes, mas a sua
utilizacao prolongada pode provocar efeitos secundarios graves. O
bloqueio especifico da citoquina inflamatéria TNF com a forma soluvel
do recetor do TNF (etanercept) demonstrou ser um tratamento eficaz
em alguns doentes para prevencao dos episddios de febre. Por outro
lado, a utilizacao de anticorpos monoclonais contra o TNF esta
associada a uma exacerbacao da doenca. Recentemente, foi relatada
uma boa resposta a um medicamento que bloqueia outra citoquina
(IL-1) em algumas criancas afetadas por TRAPS.

2.4 Quais sao os principais efeitos secundarios da terapia
medicamentosa?

Os efeitos secundarios dependem do farmaco utilizado. Os AINEs
podem provocar dores de cabeca, uUlceras estomacais e lesdes renais.
Os corticosteroides e os agentes bioldgicos (bloqueadores do TNF e
IL-1) aumentam a suscetibilidade a infecdes. Além disso, os
corticosteroides podem provocar uma grande variedade de efeitos
secundarios.

2.5 Quanto tempo deve o tratamento durar?

Devido ao nUmero bastante reduzido de doentes tratados com anti-TNF
e anti-IL-1, nao é totalmente claro se é melhor tratar cada novo
episédio de febre assim que este ocorre ou efetuar o tratamento
continuamente, e em caso afirmativo, durante quanto tempo.

2/3



2.6 E os tratamentos nao convencionais ou complementares?
Nao existem casos publicados de medicamentos complementares
eficazes.

2.7 Que tipo de check-ups periodicos sao necessarios?
Os doentes sob tratamento devem realizar analises sanguineas e
urinaria a cada 2-3 meses.

2.8 Quanto tempo durara a doenca?

A TRAPS é uma doenca para toda a vida, embora os episédios de febre
possam diminuir de intensidade com a idade observando-se uma
evolucao mais crbnica e flutuante. Infelizmente, esta evolucao nao
impede o possivel desenvolvimento de amiloidose.

2.9 E possivel recuperar totalmente?
Nao porque a TRAPS é uma doenca genética.
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