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Resumo: INTRODUCAO: Sindromes autoinflamatorias devem ser consideradas diante de quadros de
febre recorrente associada a manifestagies sistémicas, na auséncia de infecgdes. DESCRICAO
DO CASO: Paciente de 3 anos, sexo masculino, com febre alta desde os 3 meses de idade, com 1
a 2 picos diarios, com duragdo de 1 a 2 semanas, recorrendo a cada 3 a 4 semanas. Ha dor
abdominal associada, hepatoesplenomegalia e linfonodomegalia perihepatica e retroperitoneal.
VHS e PCR aumentados, sorologias virais, autoanticorpos, ECA, ANCA e calprotectina fecal
negativos, pesquisas para doenca celiaca e Gaucher negativas, e mielograma normal. Exame
fisico apresentando atraso pondero-estatural, lesdes nodulares ndo dolorosas em membros,
hiperemia com edema periorbitario bilateral, adenomegalia generalizada e hepatoesplenomegalia.
Pesquisa de mutagio genética positiva para o gene TNFRSF1A. DISCUSSAO: A sindrome
periddica associada ao receptor do fator de necrose tumoral (TNF), chamada de TRAPS é a
segunda doenca autoinflamatéria mais frequente. E autossdmica dominante, tem idade de inicio
variavel, apresenta febre com duracéo de 1 a 4 semanas, de recorréncia em interval os irregulares.
Outras manifestagdes incluem dor abdominal, ateracbes oculares como conjuntivite, uveite
anterior e edema periorbital; sintomas osteomioarticulares como artrite, artralgia e mialgia, e
manifestagdes cutdneas com exantema eritematoso doloroso. As provas de atividade
inflamatorias sdo elevadas de forma persistente, inclusive fora das crises. CONCLUSAO:
Quadros de febre recorrente devem levantar a suspeita de sindromes autoinflamatérias. O
diagnostico é feito com base na pesguisa de mutagéo genética; ou deve ser fortemente suspeitado
na presenca de caracteristicas clinicas, na impossibilidade de se fazer teste genético. Em caso de
suspeita diagndstica, o paciente deverd ser referenciado ao especiaista.

http://anais.sbp.com.br/trabal hos-de-congressos-da-sbp/10-congresso-brasil eiro-de-reumatol ogi a-pedi atri ca/0039-caso-de-traps-sindromes-autoi nfl amatori as-como. pdf



