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2. TESHIS VE TEDAVI

2.1 Nasil teshis edilir?

Uzman hekim, fiziksel muayene sirasinda tespit edilen klinik belirtileri
ve ailenin tibbi oykusunu esas alarak TRAPS'tan sUphelenebilir.
Ataklar sirasindaki enflamasyonu belirlemekte cesitli kan analizleri
faydalidir. Tanisi, ancak mutasyonlar icin kanit saglayan genetik analiz
yoluyla teyit edilir.

Ayirici tanisi, tekrarlayan ates ile seyreden; enfeksiyonlar, maligniteler
ve Ailesel Akdeniz Atesi (FMF) ve Mevalonat Kinaz Eksikligi (MKD) gibi
diger oto-enflamatuar hastaliklari da iceren enflamatuar kronik
hastaliklardan ayirt edilmesidir.

2.2 Hangi incelemeler gereklidir?

Laboratuvar testleri TRAPS tanisinda onem tasir. Eritrosit
sedimentasyon hizi (sedim), CRP, serum Amiloid A proteini (SAA), tam
kan sayimi ve fibrinojen, ataklar esnasinda enflamasyonun kapsamini
degerlendirmek icin 6nemlidir. Cocukta hastalik bulgusu gorilmedigi
zamanda test sonuclarinin normal veya normale yakin olup olmadigini
gozlemlemek icin testler tekrarlanir.

idrar 6rnegi alinarak protein ve alyuvar varligina bakilir. Ataklar
esnasinda gecici degisiklikler olabilir. Amiloidozlu hastalarin idrar
testlerinde protein seviyeleri surekli korunur.

TNFRI geninin molekuler analizi 6zel genetik laboratuvarlarda
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gerceklestirilir,

2.3 Tedaviler nelerdir?

GuUnumuzde, hastaligi 6nleyecek veya tamamen tedavi edecek bir
tedavi yoktur. Steroid olmayan iltihap giderici ilacglarlar (ibuprofen,
naproxen veya indomethacin gibi NSAIi 'ler) belirtilerin hafifletiimesinde
kullanilir. Yuksek doz kortikosteroidler genelde etkilidir; ancak uzun
sureli kullanimi ciddi yan etkilere neden olabilir. Enflamatuar sitokin
olan TNF'nin, ¢ozulebilen TNF reseptoru (etanercept) ile spesifik olarak
bloke edilmesinin bazi hastalarda ates ataklarinin engellenmesinde
etkili oldugu gosterilmistir. Aksine, TNF'yi hedef alan monoklonal
antikorlarin kullanimi ise hastaligin siddetlenmesi ile iliskilendirilmistir.
Son zamanlarda, TRAPS'ten etkilenmis olan bazi cocuklarin bir baska
sitokin olan IL-1'i bloke eden bir ilaca olumlu yanit verdigi bildirilmistir.

2.4 ilac tedavisinin yan etkileri nelerdir?

Yan etkiler, kullanilan ilaca bagli olarak degisir. NSAii'ler bas agrisi,
mide ulserleri ve bobrek hasari yapabilir. Kortikosteroidler ve biyolojik
ajanlar (TNF ve IL-1 blokerleri) enfeksiyonlara yatkinligi artirmaktadir.
Ayrica kortikosteroidler genis cesitlilikte yan etkilere yol acabilir.

2.5 Tedavi ne kadar surmelidir?

Anti-TNF ve anti-IL-1 tedavisi alan hasta sayisinin azligi nedeniyle her
yeni ates atagini mi tedavi etmek yoksa devamli mi tedavi uygulamak
daha iyidir, ikincisi halinde ise bunu suresi ne olmalidir halen
netlestirilememistir.

2.6 Standart olmayan veya tamamlayici tedaviler hakkinda ne
soylenebilir?

Etkin, tamamlayici tedavi yollari varligina dair yayinlanmis bir bildiri
yoktur.

2.7 Hangi tur duzenli kontroller gereklidir?
Tedavi almakta olan hastalarin en az 2-3 ayda bir kan ve idrar testleri
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yaptirmasi gerekir.

2.8 Hastalik ne kadar surer?

TRAPS hayat boyu suren bir hastaliktir ancak yas ilerledikce azalan ates
ataklarinin siddeti dusebilir ve daha kronik ve dalgali bir seyir
gozlenebilir. Ne var ki hastalik seyrindeki bu gelisim amiloidoz gelisimi
olasiligindan korumaz.

2.9 Tamamen iyilesmek mumkiun mudur?
Hayir, cunkd TRAPS genetik bir hastaliktir.
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