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1. CE ESTE PFAPA

1.1 Ce este aceasta boala?

Acronimul PFAPA provine de la denumirile in limba engleza pentru febra
periodica - stomatita aftoasa - faringita -adenita. PFAPA reprezinta
termenul medical pentru atacuri recurente de febra, tumefierea
ganglionilor limfatici de la nivelul gatului, durere la nivel faringian (in
gat) si ulcere dureroase la nivelul cavitatii bucale (in gura). PFAPA
afecteaza copiii Tn copilaria timpurie, de obicei cu debut inainte de
varsta de cinci ani. Aceasta boala are o evolutie cronica, dar este o
boala benigna, cu o tendinta spre ameliorare de-a lungul timpului. Boala
a fost recunoscuta pentru prima oara in 1987, cand a fost denumita
sindromul Marshall.

1.2 Cat este de frecventa?
Frecventa PFAPA nu este cunoscuta, dar se pare ca este mai frecventa
decat se crede in general.

1.3 Care sunt cauzele bolii?

Cauzele care conduc la aparitia bolii sunt necunoscute. in timpul
perioadelor cu febra se produce o activare a sistemului imunitar.
Aceasta activare conduce la un raspuns inflamator, cu febra si
inflamatie la nivelul cavitatii bucale si al gatului. Aceasta inflamatie este
auto-limitata si nu exista semne de inflamatie intre doua episoade. Nu
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exista nici un agent infectios prezent in timpul atacurilor.

1.4 Este o boala mostenita?
Au fost descrise cazuri familiale, dar nici o cauza genetica nu a fost
identificata pana in prezent.

1.5 Este o boala contagioasa?
Aceasta nu este o boala infectioasa si nu este contagioasa. Cu toate
acestea, agentii infectiosi pot declansa atacuri la persoanele afectate.

1.6 Care sunt principalele simptome?

Simptomul principal este febra recurenta, acompaniata de dureri in gat,
ulceratii bucale sau marirea ganglionilor limfatici de la nivelul gatului (o
componenta importanta a sistemului imunitar). Episoadele de febra
incep brusc si dureaza de la trei la sase zile. in timpul episoadelor,
copilul arata foarte bolnav si se plange de cel putin unul dintre cele trei
simptome mentionate mai sus. Episoadele de febra sunt recurente la
fiecare 3-6 saptamani, uneori la intervale foarte regulate. intre
episoade, copilul este asimptomatic si activitatea sa este normala. Nu
exista nici o consecinta asupra dezvoltarii copilului, care arata perfect
sanatos intre atacuri.

1.7 Boala evolueaza la fel la toti copiii?

Principalele caracteristici descrise mai sus se regasesc la toti copiii
afectati. Cu toate acestea, unii copii pot face forme mai usoare ale bolii,
sau pot prezenta simptome suplimentare, cum ar fi: stare de rau, dureri
articulare, dureri abdominale, dureri de cap, varsaturi sau diaree.

2. DIAGNOSTIC SI TRATAMENT

2.1 Cum este diagnosticata?

Nu exista teste de laborator sau proceduri imagistice specifice pentru
diagnosticarea PFAPA. Boala va fi diagnosticata pe baza combinatiei
dintre examinarea clinica si testele de laborator. inaintea confirmarii
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diagnosticului, este obligatorie excluderea altor afectiuni cu manifestari
similare.

2.2 Ce teste de laborator sunt necesare?

Rezultatele unor teste din sange, precum viteza de sedimentare a
hematiilor (VSH) sau proteina C reactiva (PCR) sunt crescute in timpul
atacurilor.

2.3 Boala poate fi tratata sau vindecata?

Nu exista nici o terapie specifica pentru a vindeca sindromul PFAPA.
Scopul tratamentului este controlarea simptomelor in timpul
episoadelor febrile. intr-o proportie mare de cazuri, boala va dispare de
la sine, cu timpul.

2.4 In ce consta tratamentul ?

Simptomele nu raspund, de obicei, complet la paracetamol sau
medicamente anti-inflamatorii nesteroidiene, dar aceste terapii pot oferi
0 oarecare ameliorare a simptomatologiei. O doza unica de prednison,
administrata in momentul aparitiei simptomelor, s-a dovedit eficienta in
sensul scurtarii duratei atacului. Cu toate acestea, intervalul dintre
atacuri va fi de asemenea scurtat cu acest tratament, iar urmatorul
episod febril ar putea apare mai devreme decat era asteptat.
Amigdalectomia poate fi o optiune la unii pacienti, in special atunci
cand calitatea vietii copilului si a familiei este afectata in mod
semnificativ.

2.5 Care este prognosticul (evolutia pe termen lung a bolii) ?
Boala poate dura cativa ani. Cu timpul, intervalele dintre atacurile
febrile vor creste si simptomele vor disparea de la sine la unii pacienti.

2.6 Este posibila vindecarea completa?

Pe termen lung, PFAPA va disparea spontan sau va deveni mai putin
severa, de obicei inainte de atingerea varstei adulte. Pacientii cu PFAPA
nu dezvolta complicatii. Cresterea si dezvoltarea unui copil nu sunt de
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obicei afectate de aceasta boala.

3. VIATA DE ZI CU ZI

3.1 Cum poate afecta boala viata de zi cu zi a copilului si a
familiei?

Calitatea vietii poate fi afectata de episoadele recurente de febra. De
multe ori pot exista intarzieri considerabile in stabilirea unui diagnostic
corect, ceea ce poate conduce la anxietatea parintilor si, uneori, la
proceduri medicale inutile.

3.2 Va afecta boala participarea copilului la activitatile
scolare?

Puseele recurente de febra pot afecta frecventarea scolii. Pentru copiii
cu boli cronice este esential sa isi continue studiile. Exista cativa factori
care pot cauza probleme privind frecventarea scolii si -de aceea- este
important sa se explice profesorilor nevoile speciale ale copilului.
Parintii si profesorii trebuie sa faca tot posibilul sa incurajeze copilul sa
participe la activitatile scolare intr-un mod normal, si acest lucru nu
numai pentru a permite copilului sa obtina rezultate scolare bune, dar si
pentru ca el sa fie acceptat si apreciat atat de colegi cat si de adulti.
Integrarea ulterioara in lumea profesionala este esentiala pentru

cronice la nivel global.

3.3 Va afecta boala participarea copilului la activitatile
sportive?

Practicarea sporturilor este un aspect esential al vietii de zi cu zi a unui
copil sanatos. Unul dintre principalele obiective ale tratamentului este
de a permite copiilor sa desfasoare o viata normala si sa nu se
considere diferiti de coleqii lor.

3.4 Copilul va trebui sa urmeze un regim alimentar special?
Nu exista sfaturi dietetice specifice. In general, copilul trebuie sa
respecte un regim alimentar echilibrat, normal pentru varsta acestuia.
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Pentru un copil in crestere se recomanda o dieta sanatoasa, bine
echilibrata cu proteine, calciu si vitamine suficiente.

3.5 Conditiile climatice pot influenta evolutia bolii?
Nu.

3.6 Sunt permise vaccinarile?

Da, copilul poate si trebuie sa fie vaccinat. Cu toate acestea, medicul
curant trebuie sa fie informat Tnhainte de administrarea vaccinurilor vii
atenuate, astfel incat sa fie oferite sfaturile corespunzatoare de la caz la
caz.

3.7 Care sunt consecintele pentru viata sexuala, sarcina,
contraceptie?

Pana in prezent, nu exista informatii disponibile in literatura de
specialitate cu privire la acest aspect. Ca regula generala, ca si in alte
boli auto-inflamatorii, este mai bine sa se planifice o sarcina pentru a
adapta dinainte tratamentul din cauza posibilului efect secundar al
medicamentelor anti-inflamatoare asupra fatului.
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