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Periodicky sindrom asociovany s receptorom TNF-
a (TRAPS) alebo familiarna irska horucka
Verzia 2016

2. DIAGNOZA A LIECBA

2.1 Ako sa to diagnostikuje?

Skuseny odborny lekar mo6ze vyslovit podozrenie na TRAPS na zaklade
priznakov a nalezov pri fyzikdlnom vySetreni ako aj na zaklade rodinnej
anamnézy.

Vysetrenie niektorych krvnych parametrov je uzitocné na zistenie
zapalu pocas epizéd. Diagndzu je mozné potvrdit len genetickou
analyzou, ktora dokaze pritomnost mutacie.

Odlisit treba iné ochorenia, ktoré sa prejavuju opakujucimi hordckami,
vratane infekcii, zhubnych nadorov a inych chronickych zapalovych
ochoreni vratane inych autoinflamacnych ochoreni ako su familiarna
stredomorskda horucka (FMF) a deficit mevalonat-kinazy (MKD).

2.2 Akeé vysetrenia su potrebné?

Laboratdrne vysetrenia su pri diagnostike TRAPS doblezité. Testy ako
napriklad sedimentdcia erytrocytov (FW), CRP, sérovy amyloid A, krvny
obraz a hladina fibrinogénu su dolezité pocas akutneho ataku na
posudenie rozsahu zapalu. V obdobi bez priznakov je potrebné
opatovnymi testami overit navrat tychto hodnét do takmer norméalneho
rozmedzia.

Vzorka mocu sa vySetruje na pritomnost bielkovin a Cervenych krviniek.
Prechodne sa mb6ze mocovy nadlez pocas atakov menit. Pacienti s
amyloidézou budud vykazovat trvalo zvySené hodnoty bielkovi v moci.
Molekularna analyza génu TNFRI sa vykondva v Specializovanych
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genetickych laboratoériach.

2.3 Aké su moznosti liecby?

Dnes neexistuje liecba, ktord by predchédzala, alebo vyliecila toto
ochorenie. Nesteroidné antiflogistikd (NSAIDs, ako ibuprofen, naproxen,
alebo indometacin) zmiernuju priznaky. Vysokodavkované
kortikosteroidy su ¢asto ucinné, ale ich dlhodobé uzivanie moéze viest k
z&dvaznym neziaducim Gc¢inkom. Specifickd blokdda zapalového cytokinu
TNF rozpustnym TNF receptorom (etanercept) efektivne zabranuje
epiz6dam horucok u niektorych pacientov. Naopak pouzivanie
monoklonalnych protilatok proti TNF bolo spojené so vzplanutim
ochorenia. Nedavno bola hldsena dobra odpoved niektorych detskych
pacientov s TRAPS na podavanie lieku blokujuceho dalsi cytokin (IL-1).

2.3 Aku su neziaduce ucinky medikamentdéznej liecby?
Neziaduce ucinky su zavislé od zvolenej lieCby. Nesteroidové
antiflogistika mézu spdsobovat bolesti hlavy, zalidocné vredy a
poskodenie obliCiek. Kortikosteroidy a biologika (TNF a IL-1 blokatory)
zvysSuju nachylnost na infekcie. Naviac moézu kortikosteroidy sposobit
mnozstvo inych neziaducich ucinkov.

2.5 Ako dlho ma leicba trvat?

Vzhladom na pomerne malé pocty pacientov lieCenych anti-TNF a anti-
IL1 preparatmi, nie je Uplne jasné, Ci je lepsSie liecit kazdl novu epizddu
hordcky ako prichadza, alebo podavat lieCbu neprerusovane a ako, tak
ako dlho.

2.6 A co nekonvencné alebo doplnkové terapie?
Nie sU publikované studie dokumentujuce Ucinnost doplnkovej liecby.

2.7 Aké pravidelné kontroly su potrebné?
LieCeni pacienti by mali mat vykonané krvné testy a vySetreny moc
minimalne kazdé 2-3 mesiace.
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2.8 Ako dlho bude ochorenie trvat?

TRAPS je celozivotné ochorenie, aj ked intenzita epizéd horicok mobze s
vekom klesat a mozno pozorovat viac chronicky a premenlivy priebeh.
Zial tento vyvoj nezniZzuje moznost rozvoja amyloidézy.

2.9 Je mozné sa uplne vyliecit?
Nie, pretoze TRAPS je geneticky podmienené ochorenie.
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