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1. MI A TRAPS

1.1 Mi ez?

A TRAPS egy gyulladasos betegség, amely visszatéro, altalaban két-
harom hétig tartd, magas lazzal jar. A 1az rendszerint emésztdszervi
tinetekkel (hasi fajdalom, hanyas, hasmenés), fajdalmas voros
bérkittéssel, izomfajdalommal és a szem koruli duzzanattal tarsul. A
betegség késdi szakaszaban vesekarosodas is megfigyelhetd. Csaladon
belul eléfordulhatnak hasonlé esetek.

1.2 Milyen gyakori?

A TRAPS ritka betegség, de a pontos el6fordulasi gyakorisaga jelenleg
nem ismert. Egyforman érinti a férfiakat és a néket. Altaldban
gyermekkorban kezdddik, de beszamoltak mar feln6ttkori kialakulasarél
is.
Az els6 eseteket ir-skot szarmazasu egyéneknél jelentették, de mas
populaciokban is észlelték mar, igy példaul francia, olasz, szefard és
askenazi zsidé, 6rmény, arab és maghrebi kabil személyekben.
Az eddigi megfigyelések szerint a betegség lefolydasat nem
befolyasoljak szezonalis és éghajlati tényezdk.

1.3 Mik a betegség okai?
A TRAPS betegséget egy fehérje (tumor nekrézis faktor receptor |
[TNFRI]) oroklott rendellenessége okozza, ami miatt a természetes
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heveny gyulladasos reakcié fokozédik. A TNFRI olyan sejtreceptor, ami
egy er6s gyulladast keltd keringé molekulahoz, az dgynevezett tumor
nekrdzis faktorhoz (TNF) kotédik. Ma még nem ismerjik teljesen a
TNFRI fehérje modosulasa és a TRAPS-nal megfigyelt sulyos, kiljuld
gyulladasos allapot k6zo6tti kozvetlen kapcsolatot. Fert6zés, sérulés
vagy pszichés stressz provokalhatja a ronamokat.

1.4 Orokletes-e ez a betegség?

A TRAPS autoszomalis dominans mddon o6roklédik. Ez azt jelenti, hogy a
beteg szlld - aki a TNFRI gén rendellenes példanyat hordozza-, orokiti
tovabb gyermekének a betegséget. Az emberben minden génnek 2
példanya van, igy 50% az esély arra, hogy az érintett szild tovabbadja
a TNFFI gén kéros, mutalt valtozatat a gyermekének. De novo (Uj)
mutacio szintén kialakulhat; ebben az esetben egyik szilénél sem
beteg, TNFRI gén mutacidjuk sincsen, hanem a gén a gyermek
fogantatasakor karosodik. Ekkor a véletlenen mulik, hogy a szulék egy
masik gyermekénél kialakul-e TRAPS.

1.5 Miért van a gyermekemnek ez a betegsége? Megel6zheté-e
a betegség?

A TRAPS orokletes betegség. A mutaciét hordozé egyénnél
megjelenhetnek a TRAPS klinikai tunetei, ugyanakkor a tinetek nem
minden betegben alakulnak ki. A betegség jelenleg nem megel6zhetd.

1.6 Fert6z6-e a betegség?
A TRAPS nem fert6z6 betegség. Kizardlag a genetikailag érintett
egyéneknél alakul ki.

1.7 Mik a f6 tunetei?

F6 tinete a visszatérd lazroham, amely jellemz6en két-harom hétig, de
néha ennél révidebb vagy hosszabb ideig tart. Ezek a ladzas epizédok
hidegrazassal és erds izomfajdalommal jarnak a torzsben és a felsé
végtagokban. A kialakuld jellegzetes bdrkittés voros és fajdalmas, ami
megfelel a bor és az izmok mogottes gyulladasanak.
A betegek tobbsége a rohamok kezdetekor mélyre hatold, gorcsos
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izomfajdalmat tapasztal, amely egyre er6sebb, majd atterjed a
végtagok mas részeire is; ezt kdvetéen jelennek meg a bdrkittések.
Gyakori a diffuz (szétterjedd) hasi fajdalom hanyingerrel és hanyassal. A
szem ellls6 részét fed6 hartya (k6téhartya) gyulladasa, illetve a szem
korili duzzanat jellemz6 TRAPS-ra, bar ez a tiinet mas betegségeknél is
megfigyelhetd. A mellhdrtya (pleura, a tidét korilvevd hartya), illetve a
szivburok (pericardium) gyulladasa miatt fellépd mellkasi fajdalomrél
szintén beszamoltak.

Egyes betegeknél, f6leg feln6ttkorban, a betegség lefolyasa hullamzé
és elhliz6dé (szubkrénikus), amit fellangolé hasi, izlleti és
izomfajdalom, esetleg lazzal tarsulé szemtlnetek, valamint a gyulladast
jelz6 laboratériumi értékek tartés emelkedése jellemez. A TRAPS
legsulyosabb hosszu tavu szovédménye az amiloiddzis, amely a
betegek 14%-anal fellép. Az amiloidézist a gyulladas soran a szervezet
altal termelt keringé molekula, az Ugynevezett szérum amiloid A
szovetekben vald lerakddasa okozza. Ha az amiloid A a vesében rakdédik
le, akkor nagy mennyiségu fehérje jelenik meg a vizeletben, és
veseelégtelenség alakulhat ki.

1.8 Minden gyermeknél azonos a betegség?

A TRAPS megnyilvanulasa betegenként valtozd, a rohamok
idétartamatdl és a tinetmentes iddszakok hosszatdl figgden. A f6bb
tinetek kombindacidja szintén valtozatos. Ezek a kilonbségek részben
genetikai tényez6kkel magyarazhatdak.
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