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A Polineuropatia Amiloidética Familiar (PAF) é uma
doenca autossémica dominante progressiva,

caracterizada pela deposicao sistémica, extracelular de CROMOSSOMA 18 GENE DA TRANSTIRRETINA PROTEINADA
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O objectivo deste trabalho foi realizar uma revisao bibliogréfica acerca das novas terapéuticas para o tratamento da PAF.

Recorreu-se a uma pesquisa sistematica de varios artigos cientificos e livros publicados, acedidos quer através da Internet quer em instituicdes que dispdem de informagéo

especifica para a pesquisa.

O mecanismo de formagéo das fibras de amiléide ainda ndo se encontra totalmente explicado, pensa-se que este processo envolva a dissociacdo da proteina da sua forma
tetramérica, dando origem a espécies monomeéricas intermediarias, que se agregam sob a forma de amiléide. Assim, tém sido propostos varios compostos que interferem com

o processo de formagao de fibras ou com a sua capacidade para as desagregar.

Compostos que interferem com a estabilizagéo do tetramero Compostos que interferem com a desagregacao das fibras
de transtirretina. Exemplo: acido flufenamico,* o diclofenac,® ja formadas. Exemplo: 4'-iodo-4'-deoxidoxorrubicina (I-
o diflunisal® e o 4cido acetilsalicilico.” Terapéuticas DOX)® e dos derivados de tetraciclina.®

Os derivados de diflunisal,® e em particular o iododiflunisal, alternativas Parece existir uma preferéncia para as tetraciclinas,
parece ser o melhor candidato, dado que em estudos ex vivo devido a cardiotoxicidade da I|-DOX." Das varias
apresentam elevada especificidade e selectividade para a tetraciclinas que ja foram testadas, a doxiciclina foi o
ligacéo a transtirretina. desagregador mais efectivo.'?

Com a pesquisa bibliogréafica realizada foi possivel constatar que existem duas alternativas principais de tratamento a serem investigadas relacionadas com a estabilizagdo do
tetramero de transtirretina e com a desagregacéo das fibras de amiléide. Até a data, nenhuma destas vias terapéuticas conduziu a resultados aplicaveis na pratica mas os

trabalhos de investigagdo parecem continuar a desenvolver-se esperando-se que no futuro, os fArmacos estudados possam vir a estar incluidos tanto na profilaxia como no
tratamento desta patologia.
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