Tratamento

O tratamento é complexo e requer medidas

especificas para o controle da progressao da

amiloidogénese sistémica,além de terapia
direcionada aos sintomase 6rgaos afetados
pela amiloidose.

Existem duas formas de tratamento para a

doenca:

* Transplante hepatico: esse
procedimento permite parar a
progressao dos sintomas da PAF, mas
nao cura lesdes ja existentes. Além dos
riscos causados pela cirurgia, para evitar
a rejeicdo do novo 6rgao, o paciente
pode se tornar mais vulneravel a

infeccgdes.

e Medicamentos: utilizados para a
estabilizacao e inibicdo da producgao das
proteinas mutantes, evitam a formacgao
de depdsitos de fibras amiloides e podem

diminuir a progressao da doenca.

PELA SUA SAUDE:

1. LEIA AS INFORMAGOES
DAS EMBALAGENS DOS MEDICAMENTOS.

2. SIGA AS INSTRUCOES )
DO SEU MEDICO S0
OU FARMACEUTICO. & )
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Horario de Assisténcia Farmacéutica:
Segunda a Sexta

das 07h00 as 17h00

Para maiores Informacgdes procure o

Farmacéutico.
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Introducao

A polineuropatia amiloiddtica familiar (PAF) é
uma doenca hereditdria rara e degenerativa
qgue causa uma aglomeragdo de proteinas
anormais nos tecidos do organismo, afetando
a sensibilidade da pele e causando dores

fortes nos membros inferiores e superiores.

A PAF é uma doen¢a neuroldgica e as
principais complicagdes estao
relacionadas ao sistema nervoso periférico
(responsavel pela transmissdodos estimulos
recebidos pelo corpo e pelas respostas a estes
estimulos) e autébnomo (parte do sistema
nervoso que esta relacionado ao controle da
vida vegetativa, ou seja, controla funcdes

como a respiragao, circulacdo do sangue,

controle de temperatura e digestdo).

Causas

Por se tratar de uma doencga hereditaria, o pai
ou a mae acometidos com a doenca podem
transmiti-la para um ou mais filhos (cada filho
tem 50% de chance de possuir o gene).

O diagndstico da PAF (Polineuropatia
Amiloiddtica Familiar) pode ser consolidado a
partir do quadro clinico determinado por
especialistas na area de neurologia ou
cardiologia, constatacao do depdsito amiloide,
teste genético comprovando a mutagao em

TTR e histdrico familiar da doenca.

Contudo, casos de sintomatologiacompativel
(sem outra causademonstrada), DNA com a
presenca da mutacdo e sem histéria familiar
conhecidatambém devem ser considerados.
Portanto para o diagndstico é necessario: DNA
com a presenc¢a de mutagao e sintomatologia

compativel.

Sintomas

A diminuicao ou perda de sensibilidade a
temperatura, sensagdes de formigamentoou
dorméncia, e dor intensa sao os principais
sintomas da PAF e semanifestam primeiro
nos membros inferiores e depois, com a
evolucdo da doenca, nos membros

superiores.

Perda de peso sem motivo aparente,
dificuldade na digestao, diarreia e disfungao
sexual sao outros sintomas da PAF, assim
como tonturas ou desmaios causados por

alteracdes na pressaoarterial.

Mudancas no batimento cardiaco, desmaios,
tontura, falta de ar e dor no peito sao sinais
que a doenga afeta o coragao, e ocorre
acumulo de proteinas nos musculos dos
musculos do coracdo e que podem levar a

insuficiéncia cardiaca.




