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Co jsou to syndromy
periodické horecky?

Syndromy periodické horecky predstavuji
skupinu vzdcnych onemocnéni imunitniho
systému, kterd jsou charakterizovand
opakovanym vyskytem horecky trvajici nékolik
dni spole¢né s riznorodymi projevy zanétu
(napf. vyrazka, bolest bficha, hlavy, kloubu ¢i
svali, otok miznich uzlin). Tyto epizody horecek
(=zvySeni télesné teploty nad 38,0 °C pfi méreni
v podpazi, nad 38,5 °C pri méreni v konecniku,
zvukovodu ¢i Ustech) trvaji rizné dlouho,

v zdvislosti na konkrétni nemoci. V laboratornich
testech je obvykle pritomno vice nebo méné
vyrazné zvyseni ukazatell zdnétu (napf.
C-reaktivni protein, CRP). O syndromu periodické
horecky je mozné uvazovat v pripadé,

Ze se u ditéte vyskytly alespori 3 nevysvétlené
epizody horecky béhem 6 mésicu.

Typické projevy
probihajiciho zanétu

Zvyseni télesné
teploty nad
38,0 °C

horecka bolest svalt

Y
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Jaka onemocnéni patri do
skupiny periodickych horecek?

Nejcastéjsim typem periodické horecky ve
stfedoevropské populaci je syndrom PFAPA.
Dalsi periodické horecky jsou velmi vzdcnymi
vrozenymi onemocnénimi. V celosvétovém
méritku je mezi nimi nejc¢astéjsi tzv.
familidrni stfedomorska horecka

(Familial Mediterranean Fever, FMF).

DalSimi supervzdcnymi jednotkami jsou
deficit mevalondtkindzy (syndrom hyperigD
,HIDS), kryopyrinopatie (Cryopyrin-
Associated Periodic Syndromes, CAPS)

a periodicky syndrom spojeny s receptorem
pro TNF-a (TRAPS).
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V soucasnosti se do

skupiny periodickych
horeéek radi stdle vétsi
pocet syndromu
a nemoci
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Co znamena pojem
autoinflamatorni?

Pojem autoinflamatorni znamend

v ¢eském prekladu ,samozdnétlivy“.
Odrdzi podstatu téchto onemocnéni,
u kterych nenf ve vétsiné pripadu
zndm podnét, ktery vyvold vypuknuti
horeénaté epizody, kterd samovolné
prijde a zase odejde. Jeji pricinou je
porucha kontrolnich mechanizmd,
které ridi odpovéd imunitniho systému
na riznorodé podnéty. Tato porucha
regulace zdnétlivé odpovédi vede

k rozvoji horecky a dalsich projevl
vcetné vzestupu laboratornich zndmek
zdnétu (napr. C-reaktivniho proteinu,
CRP, nebo sérového amyloidu A, SAA).




syndrom
PFAPA?

Onemocnéni
zacina

Syndrom PFAPA byl popsdn pred typicky mezi
vice ne? 30 lety a podle svého 2. - 4. rokem
objevitele se nékdy oznacuje také Zivota
jako Marshalliv syndrom. Je
onemocnénim malych déti (batolat
a predskoldk), které mé omezenou
dobu trvdni a nezanechd zadné
dlouhodobé ndsledky. Nejcastéji
zacing kolem 2 let Zivota (do 5 let
véku) a vymizi nejpozdéji do ndstupu
puberty.
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Ndzev syndromu
je slozen z prvnich
pismen anglickych
slov, ktera popisuji

typické priznaky:

P = Periodic
(periodickd, pravidelné
se opakujici)

F = Fever
(horecka)

A = Aphtae
(afty v Ustech)

P = Pharyngitis
(zadnét hltanu, angina)

A = Adenitis
(zdnét krénich miznich uzlin)
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Jak se syndrom

PFAPA projevuje?

U nékterych déti je mozné pred ndstupem
hore¢naté epizody pozorovat tzv. prodromalni
pFiznaky, které byvaji velmi riznorodé — napf.
podrdzdénost Ci jind zména chovdni, nevolnost,
nechutenstvi, inava. Epizody horecky trvaji
nékolik dnd, ne vsak déle nez tyden. Uvedené
hlavni projevy (angina/faryngitida, zvétsenfi
krénich uzlin, afty) se u kazdého ditéte vyskytuji
v unikdtni kombinaci pripadné jesté s dalsimi
projevy, jako jsou bolesti hlavy nebo bficha ¢i
kozni vyrdzka. Ryma, kasel a bolesti ucha,
které bézné provdzeji akutni détské infekty,

se u epizod PFAPA syndromu nevyskytuji.
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Intervaly mezi epizodami horecky jsou
individudlni a v prabéhu Zivota ditéte se méni.
V obdobi mezi epizodami (tzv. afebrilni mezidobi)
je dité zcela zdravé. V za¢dtku onemocnéni se
horecky obvykle vyskytuji v priblizné mési¢nich
intervalech, u ¢dsti déti prichdzeji s predvidatelnou
pravidelnosti. Intervaly mezi epizodami se
postupné prodluzuji az zcela vymizi bez jakychkoli
dlouhodobych ndsledkd. Zkracovdni intervall
mezi epizodami ¢i zhorSovdni projeva nepatri

do typického obrazu syndromu PFAPA a mélo

by vést k dalSimu vysetreni.
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Jaka je pricina
syndromu PFAPA?

Pri¢ina tohoto onemocnéni neni zndmd,

i kdyz vyznamnou roli v neprimérené aktivaci
celkového zdnétu hraje mizni tkdn krénich
mandli a hltanu. Predpoklddd se, Ze na
vzniku onemocnéni se podili kombinace
vrozenych (genetickych) faktortu a raznych
podnétia zevniho prostredi. Asi u tietiny déti
byly podobné priznaky pritomny

v détstvi i u rodic¢li, proto se predpokldadd,
Ze se na vzniku onemocnéni mlize podilet
vétsi pocet gen(. Dilezitou informaci pro
Iékare je tedy vyskyt podobnych projevu

v rodiné. Konkrétni otdzky se tykaji vyskytu
opakovanych hore¢natych angin, pripadné
vytrzeni krénich mandli (tonzilektomie),

a to zejména pokud se odehrdly

v predskolnim ¢i mladsim Skolnim

véku rodi¢a.
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Jak se syndrom

PFAPA diagnostikuje?

O syndromu periodické horecky véetné syndromu
PFAPA Ize uvazovat az po urcité dobé trvdni
opakovanych hore¢natych epizod. Kliéem ke
stanoveni diagnézy jsou informace

z pozorovani ditéte zaznamendvané pribézné
rodici (napr. do teplotni tabulky), pfipadné zprdvy
o ndlezu ve fyzikdInim vysetreni ditéte Iékarem.
Pro syndrom PFAPA je typickd stejnd kombinace
priznakd u kazdé opakujici se epizody, kterd je pro
kazdé dité individudini. Neexistuje zadny jednotlivy
test, ktery by onemocnéni PFAPA potvrdil.
Podstatou je vylouceni jinych onemocnéni, kterd se
také mohou projevovat opakovanymi horec¢kami.
K tomu v dobé horecky pomohou testy zamérené
zejména na infekce (vytér z krku nejlépe rdno

na la¢no k vylouceni infekéni anginy zplsobené
streptokokem, vySetreni moci k vyloucenf
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mocové infekce, pripadné dalsi mikrobiologickd
vysSetreni). Hodnoty ukazatell zdnétu v krvi (CRP,
sedimentace, zvyseny pocet bilych krvinek v
krevnim obraze) jsou u syndromu PFAPA v dobé
horecky obvykle zvysené, nékdy

i do velmi vysokych hodnot, a tak v prabéhu
epizody nepomohou odliit periodickou hore¢ku

od infekéniho onemocnéni. Dalsi vySetieni jsou
zamérend na spravnou funkci imunitniho systému
a spolu se znalosti prfedchozich zdravotnich
problému ditéte pomohou s vysokou mirou
pravdépodobnosti vyloucit vrozené poruchy
imunity, tzv. imunodeficity, pripadné vzdcné;jsi
vrozené periodické horecky. Mezi nimi se syndromu
PFAPA nejvice podobnd syndrom hyperlgD (HIDS),
ktery ale obvykle zac¢ind jiz v kojeneckém véku.
Epizody horecky u ného trvaji déle, mohou
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byt spojeny s projevy infekce dychacich cest
(ryma, kasel), které se u epizod syndromu PFAPA
nevyskytuji. Vhodnym orientaénim vysetreni pro
vylouceni HIDS je specidini chemickd analyza
moci na pritomnost mevalondtu. Na rozdil od
chronickych zdnétlivych ¢&i jinych celkovych
onemocnéni je dité se syndromem PFAPA po
odeznéni epizody v porddku, laboratorni ndlezy se
zcela normalizuji. Proto je dulezity kontrolni odbér
krve v afebrilnim mezidobi, alespon

2 tydny po skonéeni horecky.

Za diagnosticky test je u syndromu PFAPA
povazovdna i pfiznivd odpovéd na jednordzové
poddni protizdnétlivého hormonu kary

nadledvin (tzv. glukokortikoidy) po kterém

u vétsiny déti dojde béhem nékolika hodin

k pInému dstupu priznak( az

do doby dalsi ataky.




Je syndrom
PFAPA
infekcni?

Syndrom PFAPA neni infekéni.
Dité nemusi po poddni Iécby
a poklesu horecky zustdvat
v domdcim léceni. Na druhou
stranu i dité s timto syndromem
mUiZe onemocnét béznou infekci
hornich dychacich cest - ta se
vSak vétsinou projevi dalsimi
priznaky, jako je ryma a kasel. R . /
Anginu zpUlsobenou streptokokem / "
potvrdi vy$etreni vytéru z krku. '
V pripadé infekce priznaky obvykle y .
neustoupi tak znatelng, jako .y
u syndromu PFAPA, nebo se do : F Y.
nékolika dnd vrati. Pokud horeéky =
po poddani léku ze skupiny #
glukokortikoidd neklesnou, je
treba zvazit jiné priciny nez : = '

J

et

syndrom PFAPA.
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Jak se syndrom
PFAPA léci?

Lécéba syndromu PFAPA se odyviji od
cetnosti a délky epizod horecky i od
zavaznosti potizi ditéte. Tyto faktory

urcuji miru zdtéze pro dité i celou rodinu.

Pri mirném pribéhu a krdtkém trvdani
epizod (do 2 dnl) mlze stacit poddvdnfi
Iékd proti horecce (antipyretik).

U vétsiny déti se vSak uplatni epizodické
poddvdni glukokortikoidu jednordzoveé
hned v zac¢dtku typické epizody.
Glukokortikoidy je nejvhodnéjsi podat
v tableté, kterou je mensim détem
obvykle tfeba rozdrtit a podat na IZi¢ce
oblibené, obvykle sladké tekutiny.

V pripadé c¢astych epizod
nebo pri nedostate¢né
odpovédi na lécbu
glukokortikoidy

a zejména u déti ve skolnim
véku muze Iékar doporucit
odstranéni krénich mandli,
které obvykle vede k trvalému
Ustupu projeva syndromu
PFAPA. Jednd se

o chirurgické odstranénf
celych krénich mandli
(tonzilektomie), nikoli pouze
jedné nebo cdsti tonzil
(tonzilotomie).
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Détem, které nedokdzi spolknout
tabletu, je mozné Iék zkusit podat
v podobé cipku. Tato cesta poddni
je ale méné spolehlivd a obvykle
vyzaduje poddni vyssi davky nez
je nezbytné. Za priznivy efekt
[éCby epizodickym poddvdnim
glukokortikoidll povazujeme
rychlé odeznéni ataky a ndsledné
bezpriznakové obdobi

v trvdni minimdiné cca 3 tydn(.

Pri epizodickém poddvdni

v intervalech delSich nez 3 tydny
nejsou pozorovdny nezadouci
ucinky lééby glukokortikoidy, které
se mohou projevit pfi dlouhodobém
kazdodennim poddvdni tohoto Iéku.

Tato informace nezohledriuje
zdravotni stav konkrétniho pacienta,
a proto nenahrazuje individudini
konzultaci/vysetreni u osetrujiciho
lékare.
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Co jiného se da v l1écbé udélat

a co se naopak nedoporucuje?

Dieta nemd

na syndrom PFAPA vliv
a nedoporucuje se drzet
zadné specifické diety.
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Onemocnéni neni vyvolané potravinami
a nemda alergicky podklad. Dietni opatFeni
nemaji na prubéh syndromu PFAPA Zadny
vliv. Podobné jako jinak zdravym détem je
vhodné béhem zimniho obdobi dopliiovat
vitamin D. Léky podporujici imunitu se
obecné spiSe nedoporucuji, i kdyz jejich
poddvdni maze Iékar zvazovat v pripadé
nepfilis ¢asté kombinace PFAPA syndromu
s béznymi infekcemi hornich dychacich cest.
V takovém pripadé je obvykle doporuceno

i vySetfeni ORL specialistou zamérené na
nosni mandli, jejiz zvétseni byvd spojeno

s ¢astymi projevy rymy a kasle, pripadné

zdnéty stredousi. O

Syndrom PFAPA a periodické horecky — zdkladni fakta
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Jaka je prognoza

syndromu PFAPA?

Prognéza onemocnéni je velmi pFizniva.
Intervaly mezi epizodami se po nékolika
letech pribéhu za¢nou prodluzovat

az postupné zcela vymizi. Syndrom
PFAPA je definitivné potvrzen, az kdyz
v8echny jeho projevy s kone¢nou
platnosti ustoupi. U vétSiny déti k tomu
dochdzi jesté pred ndstupem do skoly
nebo v prvnich letech skolni dochdzky,
vyjimecné i pozdéji. Zkracovdni intervall
mezi epizodami nebo zhorsovdni jejich
pribéhu by mélo vést k hleddni jiné
priciny, nez je syndrom PFAPA, zejména
k vylouceni geneticky podminénych
periodickych horecek.
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Jak s ockovanim

deéti se syndromem
PFAPA?

Déti se syndromem PFAPA jsou ockovdny podle
platného ockovaciho kalenddre stejné jako déti
bez tohoto syndromu. Uprava intervald &i véku
aplikace dané ddvky vakciny nejsou treba. Pro
ockovdni plati stejnd pravidla jako pro jinak
zdravé déti — neni vhodné ockovat pri epizodé

a tésné po ni. Vhodné je tedy ockovat v
afebrilnim meziobdobi. O¢kovdani nema vliv

na prabéh syndromu PFAPA a obvykle ani

O o na vyvolani ataky. Jednordzové poddni

glukokortikoidi v doporucené ddvce nemd
negativni vliv na t¢innost oc¢kovdni a ani
nevede k nezddoucim uddlostem po ockovdni.
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Déti se syndromem
PFAPA jsou

ockovdny stejné
jako déti bez
tohoto syndromu.
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