Urgéncia

: Febre mediterranica familiar

- [Este documento é uma traducdao das recomendacdes francesas elaboradas pelo Pr. Grateau,

Dra HENTGEN e Dra Stankovic Stojanovic, revistas e publicadas pela Orphanet em 2010.

- Alguns dos procedimentos mencionados, particularmente os tratamentos farmacolégicos, podem

nao estar validados no pais onde exerce.

Sindnimos:
Febre periddica, FMF

Definicao:

Afebre mediterranica familiar (FMF) é uma doenca auto-inflamatoéria de origem genética, que afecta as populacoes
da bacia mediterranica e é caracterizada por crises recorrentes de febre acompanhada de poliserosite, que
provoca os sintomas. A Colchicina constitui o tratamento basico de referéncia e visa combater as crises inflamatérias

e prevenir a amiloidose, a complicacao mais grave da FMF.

Para mais informacoes: \Ver Sumario da Orphanet
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Recomendacoes de cuidados pré-hospitalares de urgéncia
Respeitante a portador de febre mediterranica familiar

Sinonimos
» Febre periddica
> FMF

Etiologia

» doenca auto-inflamatdria que afecta sobretudo as popula¢des da bacia do Mediterraneo, provocada por uma
mutacdo do gene MEFV que codifica a pirina ou marenostrina, que estd na base da disfuncdo imunitdria
congénita; a repeticao das crises inflamatdrias pode provocar amiloidose, com particular envolvimento renal

Riscos especificos em situacdes de emergéncia

> crise inflamatéria aguda, sobretudo abdominal (pseudo-cirdrgica), mas também tordcica, articular (joelhos) ou
testicular

» febre como expressao da crise inflamatéria aguda

Tratamentos frequentemente prescritos a longo prazo
» colchicina

» alguns doentes sao tratados com inibidores da IL1: anakinra (Kineret®) ou canakinumab (llaris®)
Complicacoes

» ndo neglicenciar eventuais emergéncias abdominais cirdrgicas que podem simular uma crise inflamatoéria em
doentes que sofrem de FMF

Particularidades dos cuidados médicos pré-hospitalares
» deitar o doente em local calmo e quente

prescrever uma associacao de paracetamol e AINE

P porvezes, sdo necessarios analgésicos de grau 2 ou mesmo 3
» manter o tratamento de fundo
P ascriangas requerem por vezes rehidratacao intravenosa

Para mais informacoes
» www.orpha.net



http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/index.php

Recomendacoes para os servicos de urgéncia hospitalares

» Ascrises inflamatérias agudas manifestam-se sob a forma de:
= febre, que pode ser moderada (38°C) ou muito elevada (>40°C) e raramente estd ausente
®  dor associada a uma ou mais perturbacées serosas

- as mais comuns sao dores abdominais localizadas ou generalizadas, «pseudo-cirurgicas», por vezes
acompanhadas por nauseas, vomitos, alteracdes do transito intestinal

- dor toracica com dispneia, ligada a pleurisia e, menos frequentemente, a pericardite

- dor articular ou mesmo artrite genuina, afectando geralmente as articulacées de tamanho médio
(joelhos+++e tornozelos)

- orquite

- menos frequentemente, uma manifestacdo cutanea extremamente dolorosa conhecida por «pseudo-
erisipela», geralmente adjacente a um maléolo

B uma reaccdo inflamatoéria revelada por resultados elevados de VS e PCR nas andlises laboratoriais (a
hiperleucocitose pode ser moderada ou mesmo estar ausente)

» Medidas de diagnéstico em urgéncia

" Exames de emergéncia: em caso de duvida, sobretudo se as manifestacdes clinicas e a forma como evoluiram
forem invulgares, utilize a imagiologia de diagndstico e os exames adequados para excluir causas
alternativas de:

- dores abdominais (cirdrgicas, ginecoldgicas, pielonefrite, colecistite, etc.)
- dor tordcica

- artrite infecciosa no caso de existir uma porta de entrada nitida

> Medidas terapéuticas imediatas
= deitar o doente em local calmo e quente

= Ministrar uma associacao de analgésicos e agentes antipiréticos (tipo paracetamol) e agentes anti-
inflamatorios nao-esterodides:

- Criancas:
* paracetamol: 15 mg/kg a cada 6 h sem exceder 4 g/24 h

* em conjunto com AINE, p. ex. ibuprofeno 8 mg/kg/6 h (alternando a cada 3 horas), sem exceder 1200
mg/24 h

- Adultos: paracetamol 1 g/8 h em alternancia com AINE, p. ex. ibuprofeno 400 mg/8 h (alternando a cada
4 horas)

- Por vezes é necessaria a via parentérica, sobretudo em caso de nauseas/vomitos

= Seadornao foraliviada pelos medicamentos anteriores, podem utilizar-se analgésicos de grau 2 ou mesmo
3:

- Criangas:
* Xarope de codeina (Codenfan®): 0,5 a 0,75 mL/kg a cada 4 a 6 h, sem exceder 6 mg/kg/24 h
* Se necessdrio, administrar morfina (adaptar em funcdo dos antecedentes):

> via IV:administrar uma dose de ataque em bélus de 50 g/kg, depois administrar em bélus doses
de 25g/kg, consoante a dor; administrar no maximo 8 doses em bélus a cada 4 h

> VialR:0,3mg/kgacada3aéh




- Adultos: tramadol ou uma associacdo de paracetamol e codeina, ou mesmo morfina em injeccoes
separadas por via IV ou SC, consoante a evoluc¢do da dor

= Rehidratagao por via intravenosa em caso de vomitos e febre elevada
(posologia pediatrica: 1500 a 2000 mL/m?/24 h)

= Se afebre permanecer muito elevada e a dor intensa a despeito das medidas tomadas, podem utilizar-se
corticosteroides em ultimo recurso:

- Criancas commenosde 12 anos: 0,75 a 1 mg/kg (equivalente de prednisona) em dose Unica, substituidos
pelos analgésicos e AINE acima indicados

- Adultos e criangas com mais de 12 anos: 0,5 a 0,75 mg/kg (equivalente de prednisona) em dose Unica,
substituidos pelos analgésicos e AINE acima indicados

= Nao existe indicacao para o aumento temporario da dose de colchicina (ndo é eficaz nas crises
inflamatorias de curta duracao, e o risco de efeitos indesejaveis é também maior)

= A colchicina ndo pode ser utilizada por via IV (risco de sobredosagem ou intoxicacdo grave)

= Pelo contrario, a colchicina deve continuar a utilizar-se na dose habitual

Onde? No geral, as crises inflamatérias na FMF sdo de curta duracdo (em média 2-3 dias) e raramente é
necessaria hospitalizagcao

Quando? Em caso de recidiva frequente das crises inflamatorias, os doentes necessitam de ser encaminhados
para o médico que trata a FMF para pesquisar eventuais factores desencadeantes e ajustar o tratamento de
fundo

Nao existem interaccdes medicamentosas especificas no contexto dos medicamentos utilizados em situacoes
de emergéncia ou no tratamento de fundo

Interacgbes medicamentosas - colchicina:

- Nao sao recomendadas associacoes (risco de toxicidade da colchicina acumulada): macrélidos e
derivados, salvo a espiramicina (Rovamycine®), estatinas, ciclosporina

- Associacdao medicamentosa que requer precaucdes de utilizacao: anti-vitamina K (risco acrescido de
hemorragia)

Nenhuma precaugao em particular

Retomar a dose habitual de colchicina logo que possivel (risco de crises inflamatérias recorrentes quando a
colquicina é interrompida)

Tendo em conta certas situagcdes que o doente aprende a reconhecer e que acarretam um eventual risco de
desencadeamento de uma crise inflamatoria, pode propor-se a toma preventiva de analgésicos/AINE

Em certos casos, como a realizagdo de um exame escolar/universitario,em que o surgir de uma crise inflamatéria
traria também consequéncias socioprofissionais, os médicos tendem por vezes a aumentar a colchicina uma
ou duas semanas antes do acontecimento potencialmente desencadeante, dose que voltaria a ser reduzida
imediatamente depois

Manter o doente em repouso
No caso de dor abdominal:
- massagem suave com uma toalha quente ou fria

- relaxamento




- Nao existe contra-indicacao para a doagao de 6rgaos ou sangue.

Y - Os casos de amiloidoise sdo sistémicos e afectam sobretudo os rins, o tubo digestivo e as glandulas
enddcrinas. Consequentemente, a doagao de rins nao é indicada.

» Pagina da Internet do Centro de referéncia para doencas auto-inflamatérias da crianca: http://asso.orpha.net/
CEREMALI/

» Pagina daInternet da Association francaise de la fievre méditerranéenne familiale [Associacao Francesa de FMF]
(AF FMF): www.affmf.org

Estas recomendacbes foram elaboradas com a colaboracdo de: Prof. Gilles GRATEAU; Dr.? Véronique
HENTGEN (Pediatria) e Dr.? Katia STANKOVIC STOJANOVIC (adultos) - Centro de referéncia para doencas
auto-inflamatorias da crianca e do adulto; Association frangaise de la fievre méditerranéenne familiale (AFFMF)
e Dr Gilles Bagou SAMU-69, Lyon.

Data de realizacao: 11 de Outubro de 2010

Estas orientagbes de emergéncia foram adaptadas para Portugal em colaboragdo com o Doutor Luis Avd

Data de traducao : Marco de 2012

Estas orientacoes de emergéncia foram traduzidas com o apoio da Shire E.G. £hlre
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