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Periodicka horecka (Fever) s Aftozni
stomatitidou, zanétem nosohltanu (Pharyngitis) a
miznich uzlin (Adenitis) (PFAPA)
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1. CO JE PFAPA

1.1. Co je to?

Toto onemocnéni je charakterizovano opakovanymi zachvaty horecky
se zanétem hltanu ¢i krénich mandli (faryngitida), zdufenim krcnich
uzlin a pritomnosti aftd v Ustech. Zacina nejc¢astéji u déti v ranném
véku, nejcastéji pred patym rokem. Ma protrahovany pribénh, ale je to
benigni onemocnéni, které ma tendenci se casem zlepSovat. Toto
onemocnéni bylo poprvé rozpoznano v roce 1987 a oznaceno jako
Marshalllv syndrom.

1.2 O jak casté onemocnéni se jedna?
Cetnost onemocnéni PFAPA neni dosud znama, ale zda se byt Castéjsi,
nez se predpoklada.

1.3 Jaké jsou priciny nemoci?

Presna pricina neni znama. V obdobich horecky je aktivovan imunitni
systém. To vede k zanétlivé reakci, pri niz se kromé horecky objevi
zanét nosohltanu a afty v Ustech se zvétSenim krcnich uzlin. Tento stav
ma c¢asoveé omezeny pribéh se spontdnnim odeznénim. V rlizné
dlouhém obdobi mezi atakami je dité zdravo. Infekni vyvolavatel neni
prokazan.
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1.4 Jedna se o dédicné onemocnéni?
Vyjimecneé byly popsany rodinné pripady, ale zadna geneticka pricina
zatim nebyla nalezena.

1.5 Je to nakazliva nemoc?
Tuto nemoc nelze prenést z osoby na osobu a neni tedy nakazliva.
Nicméné, infekce mUze spustit ataku horecek.

1.6 Jaké jsou hlavni projevy?

Hlavnim priznakem je opakovana horecka doprovazena bolesti v krku,
ustnimi viedy a / nebo zvétsenymi krénimi lymfatickymi uzlinami.
Horecnaté ataky zaCcnou nahle a trvaji nékolik dni, obvykle 3 az 6 dni.
Béhem nich vypada dité nemocné a ma alespon na jeden ze tri vyse
uvedenych priznak(. Tyto ataky se opakuji vzdy po nékolika tydnech,
nékdy jsou velmi pravidelné. Mezi témito prihodami je dité zcela
vporadku. Nemoc neovlivhuje vyvoj ditéte a nema dlouhodobé
nasledky.

1.7 Je tato nemoc stejna u kazdého ditéte?

Hlavni znaky popsané vyse se vyskytuji u vSech postizenych déti.
Nicméné nekteré déti mohou mit lehci formu nemoci nebo vykazuji dalsi
priznaky jako napriklad: pocit neklidu, bolest kloubd, bolest bricha,
bolest hlavy, zvraceni nebo prijem.

2. DIAGNOSTIKA A LECBA

2.1 Jak se nemoc diagnostikuje?

Pro diagn6zu PFAPA neexistuji zadna cilena laboratorni nebo
zobrazovaci vysetreni. Nemoc je diagnostikovdana na zdkladé kombinace
klinickych projevi a laboratornich nalezl. Je treba vyloudit jina
onemocneéni, ktera se mohou projevovat podobné.

2.2 Jaka laboratorni vysSetreni jsou potrebna?
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V pribéhu ataky horecek byva zvySena sedimentace a C-reaktivni
protein (CRP).

2.3 Muze byt onemocnéni lé¢eno a vylééeno?

Neexistuje 1éCba, kterd by nemoc spolehlivé zastavila. Cilem 1éCby je
kontrola priznakl béhem horecnatych atak. V mnoha pripadech
symptomy ¢asem spontanné zmizi.

2.4 Jaka je lécbha?

Podavani béznych 1€kl proti horecce a bolesti (nesteroidni
antirevmatika, antipyretika, napr. paracetamol) vede jen k ¢asteCcnému
Ustupu potizi. Jednorazova davka kortikosteroidu (prednisonu) podana
na zacatku ataky obvykle zabrani dalSimu rozvoji projevl a vede k
rychlé Upravé stavu ditéte. Intervaly mezi zachvaty se vsak mohou
zkracovat a nasledujici ataka muUze prijit drive, nez se o¢ekava. U
nékterych déti pomUze odstranéni krénich mandli, obzvlasté u déti,
jejichz kvalita zivota je onemocnénim silné narusena.

2.5 Jaké jsou dlouhodobé vyhlidky (prognéza) nemoci?
Nemoc mize trvat radu let. Casem se intervaly mezi hore¢natymi
atakami prodluzuji a nakonec spontanné vymizi.

2.6 Je mozné se zcela vylécit?

Pres dlouhodobé trvani nemoci, PFAPA spontanné vymizi nebo se
zmirni, vétsinou pred zacatkem dospélosti. Nedochazi k rozvoiji
poskozeni orgdnl a tim padem ani k trvalym nasledklim. Rist a vyvoj
déti se syndromem PFAPA neni onemocnénim ovlivnén.

3. BEZNY ZIVOT

3.1 Jak muze nemoc ovlivnit bézny Zivot ditéte a jeho rodiny?
Kvalita zivota je ovlivhéna opakujicimi se epizodami horecek. Dlouha
prodleva mezi poc¢atkem onemocnéni a Uspésnou diagnézou mize byt
pricinou zbytecnych terapeutickych zasahl a vede ke zvysSeni nedUvéry
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a strachu rodi¢d déti s PFAPA.

3.2 Jak syndrom PFAPA ovlivni skolni dochazku ditéte?
Opakujici se ataky horecek mohou ovlivnit Skolni dochazku ditéte diky
castym absencim. Vzhledem k tomu, Ze se nejedna o chronické, ale o
epizodické onemocnéni, kdy je dité v mezidobich zcela v poradku,
nemeélo by zlstavat doma ze Skoly déle, nez je trvani ataky horecky.

3.3. Mize dité se syndromem PFAPA sportovat?
Syndrom PFAPA neni ddvodem k omezeni ditéte ve sportovnich
aktivitach.

3.4 Musi dité se syndromem PFAPA dodrzovat néjaka konkrétni
dietni opatreni?

Neexistuje zaddné konkrétni doporuceni ohledné stravovani. Kazdé dité
by mélo prijimat vyvazenou stravu v mnozstvi adekvatnim jeho véku.
Zdrava, vyvazena strava s dostatkem bilkovin, vapniku a vitamin{ je
doporucena pro spravny rist ditéte.

3.5 Muze podnebi ovlivhovat prubéh nemoci?
Ne, podnebi neovliviiuje priibéh onemocnéni.

3.6 Muze byt dité ockovano?
Ano, dité mdze byt oc¢kovano.

3.7 Jak je to se sexualnim zivotem, téhotenstvim a
antikoncepci?

Onemocnéni obvykle ustoupi jesté v pribéhu détstvi, proto nejsou k
dispozici zadné informace v této oblasti.
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