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1. Ml A PFAPA

1.1 Mi ez?

A PFAPA a periodikus |4z adenitisszel, faringitisszel és aftézissal nevd
kérkép angol megfeleléjének (Periodic Fever Adenitis Pharyngitis
Aphthosis) roviditése. Ez egy orvosi kifejezés arra az allapotra, amely
visszatérd ldazrohamokkal, a nyaki nyirokcsomdk duzzanataval,
torokfajassal és szdajuregi fekélyekkel jar. A PFAPA tébbnyire kora
gyermekkorban, altalaban 6téves kor el6tt kezdddik. A betegség
lefolyasa kronikus, de joindulatd, altaldban javul az id6 el6rehaladtaval.
El6szor 1987-ben szamoltak be a Marshall-szindrémanak is elnevezett
koérképrol.

1.2 Milyen gyakori?
A PFAPA gyakorisaga nem ismert, de valészinlleg gyakoribb, mint
ahogy azt a feltételezik.

1.3 Mik a betegség okai?

A betegség oka ismeretlen. A lazas iddszakokban aktivaldodik az
immunrendszer, ami lazzal és a szajuregq, illetve a torok gyulladasaval
jaré immunreakciot valt ki. A gyulladas magatél elmulik, két epizdod
k6zott nincsenek gyulladasra utalé jelek. A rohamok ideje alatt fert6z6
kérokozd nincs jelen.
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1.4 Orokletes-e ez a betegség?
Beszamoltak mar csaladi halmozddasrol, de eddig genetikai okot nem
talaltak.

1.5 Fert6zo-e a betegség?
A betegség nem fert6z4 és nem ragalyos. A fert6zések ugyanakkor
rohamokat idézhetnek el6 az érintett egyéneknél.

1.6 Mik a f6 tunetei?

FO tlinete a visszatéré laz, amelyet torokfajas, szajluregi fekély vagy az
immunrendszer mikddésében fontos szerepet jatszd nyaki
nyirokcsomok megnagyobbodasa kisér. A lazas epizdédok egyik
pillanatrél a masikra alakulnak ki, és 3-6 napig tartanak. Az epizédok
ideje alatt a gyermek nagyon betegnek latszik, és a fent emlitett
tinetek kozil legaldbb egy tapasztalhaté. A lazas epizédok 3-6 hetente,
néha nagyon rendszeres id6k6zonként Ujulnak ki. Az epizédok kozott a
gyermek jél van, aktivitdsa normalis. A betegségnek nincs hatdsa a
gyermek fejl6désére, aki a rohamok kozotti idészakban tokéletesen
egészséges.

1.7 Minden gyermeknél azonos a betegség?

A betegség fent leirt jellemz6i minden érintett gyermekre érvényesek.
Egyes gyermekeknél a betegség enyhébb lefolyasd, mig masoknal
egyéb tlnetek is jelentkezhetnek, példaul rossz kozérzet, izileti
fajdalom, hasi fajdalom, fejfajas, hanyas vagy hasmenés.

2. DIAGNOZIS ES TERAPIA

2.1 Hogyan diagnosztizalhato?

A PFAPA megallapitdsara nincs specifikus laboratériumi teszt vagy
képalkotd eljaras. A betegséget a fizikalis és laboratériumi vizsgalatok
egyuttese alapjan diagnosztizaljak. A diagnézis megerdsitése elbtt ki
kell zarni minden mas betegséget, amely hasonld tineteket okozhat.
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2.2 Milyen laboratdriumi vizsgalatok szukségesek?
A rohamok ideje alatt emelkedik a vérsejtsullyedés (We) vagy a C-
reaktiv protein (CRP) szintje.

2.3 Kezelheto6-e, van-e ra gyogymaod?

A PFAPA szindréma gydgyitasara nincs specialis terapia. A kezelés célja
a tlnetek enyhitése a lazas epizédok ideje alatt. Az esetek jelentés
részében a tunetek idével maguktdl mérsékléddnek vagy elmulnak.

2.4 Milyen kezelések léteznek?

A tUnetek altalaban nem reagalnak maradéktalanul a paracetamolra
vagy a nem szteroid gyulladascsékkentOkre de ezek a gydgyszerek
némi enyhulést eredményezhetnek. A tlinetek elsé megjelenésekor
adott egyetlen adag kortikoszteroid leroviditette a roham idétartamat.
Ez a kezelés azonban leroviditheti az epizédok kozo6tti idészak hosszat
is, és a kovetkezd lazroham a vartnal hamarabb jelentkezhet. Egyes
betegeknél meg kell fontolni a mandula kivételét, killonésen akkor, ha a
betegség jelentésen befolyadsolja a gyermek és a csalad életmindségét.

2.5 Milyen a betegség prognozisa (eldrelathato kimenetele és
lefolyasa)?

A betegség évekig is eltarthat. Id6vel a lazrohamok ko6zo6tti idétartam
né, és egyes betegeknél a tinetek maguktdél megsziinnek.

2.6 Lehetséges-e a teljes felépllés?

Hosszu tavon a PFAPA magatdél elmulik, vagy a sllyossaga csokken,
altalaban felndttkor el6tt. A PFAPA-s betegeknél nem alakul ki
egészségkarosodas. A gyermek novekedését és fejlddését a betegség
altalaban nem érinti.

3. MINDENNAPI ELETVITEL

3.1 Hogyan befolyasolhatja a betegség a gyermek és a csalad
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mindennapi életét?

A visszatérd lazas epizdédok befolyasolhatjak az életmindséget. A helyes
diagndzis felallitasa gyakran késik, ami szorongast valthat ki a
szUl6kben, és néha felesleges orvosi beavatkozasokat eredményezhet.

3.2 Mi a helyzet az iskolaval?

A rendszeres lazrohamok befolyasolhatjak az iskolalatogatast.
Létfontossagu, hogy a krénikus betegségben szenvedd gyermekek
tanittatasa folytatdédjon. Van néhany tényez8, amely gondokat okozhat
az iskolalatogatast illetéen, ezért fontos, hogy elmagyarazzuk a
tanaroknak a gyermek esetleges szikségleteit. A szil6knek és a
pedagdégusoknak minden télik telhetét meg kell tennitk annak
érdekében, hogy a gyermek szamara lehetévé tegyék az iskolai
tevékenységekben vald részvételt, hogy sikeres legyen a tanulasban,
tarsai és a felndttek egyarant elfogadjak és becsuljék. A jovdbeli
munkahelyi beilleszkedés nagyon fontos a fiatalok szadmara, ezért
ennek eldsegitése a krénikus betegségben szenveddk altalanos
ellatdsanak egyik célja.

3.3 Mi a helyzet a sportolassal?

A sport nélklulozhetetlen a gyermekek szamara. A terdpia egyik célja,
hogy a gyermekek - amennyire csak lehetséges - normalis életet
éljenek, és ne érezzék ugy, hogy klulénboznek tarsaiktdl.

3.4 Milyen étrendet kell kovetni?

Nincsenek kilonleges javaslatok az étrendre vonatkozéan. A
gyermeknek a koranak megfeleld, kiegyensulyozott étrendet kell
kovetnie. A kell6 mennyiségU fehérjében, kalciumban és vitaminokban
gazdag, egészséges, kiegyensulyozott étrend minden, ndvésben 1évd
gyermek szamara ajanlott.

3.5 Befolyasolhatja-e az éghajlat a betegség lefolyasat?
Nem.
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3.6 Kaphat-e védooltast a gyermek?

Igen, a gyermek kaphat és kapnia kell véddoltasokat; a kezel6orvost
azonban tajékoztatni kell a betegségrél é16 kérokozot tartalmazo
vakcina beadasa el6tt, hogy személyre szabott tanacsokat adhasson.

3.7 Mi a helyzet a nemi élettel, a terhességgel és a
fogamzasgatlassal?

A jelenlegi szakirodalom nem tartalmaz erre vonatkozé informacidkat.
Altaldnos szabdly, hogy mas autoinflammatorikus betegségekhez
hasonldan, a gyulladascsokkentd gyégyszerek magzatot érinté
esetleges mellékhatdsai miatt érdemes megtervezni a teherbe esést, és
a kezelést el6re be kell allitani.
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