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Periodicky syndrom asociovany s receptorem pro
tumor-nekrotizujici faktor (TRAPS)
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2. DIAGNOZA A LECBA

2.1 Jak se nemoc diagnostikuje?

Lékar mUze vyjadrit podezreni na TRAPS na zakladé klinickych
symptomU a rodinné anamnézy.

Krevni testy jsou uziteCné pro zjisténi aktivity zanétu béhem ataky.
Diagndza je potvrzena pouze genetickou analyzou, ktera prokaze
mutaci.

V diferencialni diagnéze jsou dalsi onemocnéni, projevujici se
opakovanou horeckou, vCetné infekci, nadorovych onemocnéni a
ostatnich chronickych zanétlivych onemocnéni véetné
autoinflamatornich onemocnéni jako jsou familiarni stfedomorska
horecka (FMF) a deficit mevalonatkinazy (MKD).

2.2 Jaky vyznam maiji vysetreni ?

Laboratorni testy jsou pri stanoveni dianozy TRAPS dilezité.
Vysetrujeme sedimentaci, CRP, sérovy amyloid (SAA), krevni obraz a
fibrinogen. VSechna tato vySetreni jsou dllezitd k stanoveni rozsahu
zanetu béhem ataky. Tyto testy jsou pravidelné opakovany po Ustupu
symptom@ z divodu zhodnoceni navratu laboratornich parametrt k
norme.

Vzorek moci je vySetren na pritomnost bilkoviny a krve. Béhem ataky
mUze byt v moci nalez prechodny, ale u pacientl s amyloidézou nalez
bilkoviny v moci (proteinurie) pretrvava i v bezpriznakovém obdobi.
Molekularné geneticka analyza genu TNFR | je provadéna ve
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specializovanych genetickych laboratorich.

2.3 Jaka je lécbha?

Dodnes neexistuje 1écba, ktera by dovedla nemoci predejit nebo ji plné
vylécit. Nesteroidni protizanétlivé léky (NSAIDs jako ibuprofen,
naproxen, indometacin) pomahaji zmirnit prfiznaky. Vysoké davky
kortikosteroidd jsou ¢asto Gc¢inné, ale jejich trvalejsi uzivani vede k
vaznym vedlejSim nezadoucim Ucink@m. Specifickd blokdda cytokinu
TNF pripravkem etanercept (volny receptor TNF) se u nékterych
pacientl ukéazala jako Gc¢innéa v prevenci atak horecky. Na druhou stranu
podani monoklonalni protiladtky proti TNF bylo spojeno se vzplanutim
nemoci. V nedavné dobé byl u nékterych pacientd s TRAPS referovan
priznivy Ucinek blokady interleukinu | (anakinra).

2.4 Jakeé jsou vedlejsi ucinky lécby?

Zalezi na pouzitém léku. Nesteroidni antirevmatika mohou zpUsobit
bolesti hlavy, zaludecni viedy, poskozeni ledvin. Kortikosteroidy a
biologickd 1éCba zvysuji vnimavost k infekcim. Kortikosteroidy maiji pfi
dlouhodobém uzivani navic radu dalsich vedlejSich nezadoucich Gcinkd.

2.5 Jak dlouho by méla lécba trvat?

Vzhledem k malému poctu pacientd Ié¢enych anti-TNF a anti-IL-1 dosud
neni jasné, zda by méla byt terapie podavana trvale nebo pouze v
atace.

2.6 Jak je to s alternativnimi a nekonvencnimi lécebnymi
metodami?
O ucinnosti takové |éCby nejsou k dispozici publikované informace.

2.7 Jak je to s pravidelnymi kontrolami?
U Iécenych pacientl by mélo byt vySetreni krve a moci provedeno
kazdé 2-3 mésice.
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2.8 Jak dlouho bude nemoc trvat?

TRAPS je nemoci na cely Zivot, i kdyz s vékem se intenzita atak mGze
snizovat a ménit do vice chronického, kolisavého obrazu. Bohuzel ani
tento vyvoj neni zarukou snizeni rizika rozvoje amyloidézy.

2.9 Je mozné se uplné vylécit?
Ne, protoze se jedna o vrozené onemcnéni.
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