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Typické prejavy

prebiehajiceho zapalu

Co st to syndrémy
periodickych horucok? teploty nad
38,0 °C

Zvysenie telesnej

Syndrémy periodickych hordcok
predstavuju skupinu vzdcnych

choréb imunitného systému, ktoré

su charakterizované opakovanym
(obycajne pravidelnym) objavenim

sa horucky trvajicim niekolko dni
spolu s nejakym typickym prejavom
prebiehajiceho zapalu (zapal hrdla,

zdpal hrdla bolest hlavy bolest brucha

bolest brucha, bolest hlavy, bolest
svalov, vysev na kozi). Zdchvaty
horucok (zvysenie telesnej teploty nad
38,0 °C) trvaju rézne dlho v zdvislosti
od konkrétneho typu choroby, pricom
typické je, ze priebeh zdchvatu ma
takmer vZdy rovnaky charakter

(rovnakd dIzka trvania, rovnaké priznaky,

rovnakd odpoved na podanu liecbu).
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horucka
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bolest svalov

vysev na kozi



Aké ochorenia patria do

skupiny periodickych horucok?

V sucasnosti do skupiny periodickych hortcok
radime ¢oraz vacsi pocet syndrémov a choréb,
pricom rozozndvame typické syndrémy
periodickych horucok a potom ochorenia
spojené s autozdpalom. Medzi typické
syndrémy periodickych hortc¢ok patri napr.
PFAPA syndrém (najCastejsia forma bez
zndmej priciny), familidrna stredomorska
horucka (celosvetovo zndma aj pod

skratkou FMF), hyper-lgD syndrém (deficit
mevalondtkindzy), skupina kryopyrinopatii
(Casto pouzivand skratka CAPS) ¢i periodicky
syndréom spojeny s receptorom pre TNF-a
(TRAPS syndrém). Do dal$ej skupiny chorbb

s autozdpalovou podstatou patria niektoré
formy ,reumatickych” ochoreni - Stillova
choroba, systémovd forma juvenilnej
idiopatickej artritidy, niektoré formy psoridzy,
Crohnova choroba a mnohé iné.
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V suéasnosti sa do

skupiny periodickych
horucok radi ¢oraz
vacsi pocet syndrémov
a ochoreni
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autozapal?

Autozapal oznacuje imunologicku
podstatu periodickych horucok, ktoré sa
niekedy nazyvaju aj ako autozdapalové
(ev. autoinflamacné) choroby. Principom
je, Ze zdpalovd odpoved, ktord je
ddlezZitou sucastou imunitnych obrannych
mechanizmov, je u tychto pacientov
nedostatoéne kontrolovand a s istou
frekvenciou spontdnne vzplanie, ¢o sa
prejavi horuckou, zvysenim ukazovatelov
zdpalu v krvi (napr. C-reaktivny protein —
CRP, sérovy amyloid a pod.) a spektrom
klinickych priznakov. Na vznik hordcky
nie je potrebny ziaden podnet (ako

napr. infekcia), hordcka vznikd a zanikd
spontdnne sama od seba.



PFAPA
syndrom?

Ochorenie
sa zacina

typicky medzi
PFAPA syndrém je najéastejSou 2. — 4. rokom
formou periodickej horucky Zivota
v detskom veku. Prvykrdt bol opisany
pred viac ako 30 rokmi a podla svojho
objavitela sa niekedy nazyva qj
Marshallov syndrém. Ochorenie sa
zacina typicky medazi 2. — 4. rokom
zivota, hoci niekedy mozno pozorovat
zaciatok aj u mladsich deti. Chlapci
byvaju postihnuti Castejsie.
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Co znamena Nézov PFAPA

syndrému
pozostdva z prvych
pismen typickych
priznakov

skratka PFAPA?

Ndzov syndrému pozostdva z prvych
pismen typickych priznakov:

P. F. = periodickd horucka (angl.
Periodic Fever) — u dietata sa
objavuje obvykle v pravidelnych
intervaloch horucka nad 39 °C,
¢asto z plného zdravia. Intervaly
medzi zdchvatmi horucky byvajd
pravidelné, a to 2 — 8 tyzdnov

(u vacésiny deti 4 tyzdne). Zdchvat trvd
bez lieCby okolo 3 — 7 dni, obvykle
4 - 5 dni. Medzi zdchvatmi sa md
dieta dobre, prospieva, vaésinou
nemd Ziadne tazkosti, ¢o je dolezity
znak na odlisenie od inych foriem

periodickych horucok ¢&i reumatickych
choréb. Pravidelnost horucky je

u niektorych deti velmi presnd.

V priebehu ochorenia ¢asto dochddza
k postupnému predlZzovaniu intervalov,
pripadne k strate pravidelnosti (napr.
pri uzivani kortikoidov).

A. = aftézna stomatitida (angl.
Aphthous stomatitis) — asi u polovice
deti sa objavuju najma pocas
zdchvatov, ale niekedy aj mimo

nich pocetné afty (biele erdzie
sliznice) v dutine Ustnej, ktoré moézu
komplikovat prijem tekutin a jedla pre
svoju bolestivost.
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P. = faryngitida (angl. Pharyngitis) — zdpal hrdla, niekedy
len prekrvenie hltana, ale u niektorych deti aj obraz anginy
s povlakmi (pripomina streptokokovu infekciu), ktord je
nespravne lieCend antibiotikami.

A. = zdapal krénych lymfatickych uzlin (angl. Adenitis) —
zvadésené a bolestivé kréné uzliny, ktoré su typicky hmatné
pod uhlom sdnky a ostdvajd hmatnymi aj mimo hordcky.
U Casti deti mozno pred samotnym zdchvatom hordcky
pozorovat nespecifické, tzv. prodromdine priznaky —
predrdzdenost, nevolnost, nechutenstvo, Unava. Niektoré
deti mézu mat pocas zdchvatu aj iné priznaky — napr.
bolesti brucha s hnackou alebo vracanim, bolest hlavy,
bolesti kibov a vyrazni Gnavu. Pri tychto priznakoch
treba u niektorych deti zvdzit aj ind formu geneticke;j
periodickej horucky.
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P. F. = periodickd horucka
(angl. Periodic Fever)

A. = aftézna stomatitida
(angl. Aphthous stomatitis)

P. = faryngitida
(angl. Pharynagitis)

A. = zapal krénych lymfa-
tickych uzlin (angl. Adenitis)
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Aka je pricina a podstata
PFAPA syndromu?

V sucasnosti nie je jednoznacne

vyriesené, ako vznikd PFAPA syndrém, ale
predpokladd sa kombindcia genetickych
faktorov v kombindcii réznych podnetov
vonkajsieho prostredia. Asi u $tvrtiny deti boli
podobné priznaky pritomné aj u rodicov ¢i
strodencov v detstve, preto sa predpokladd,
Ze ide o ochorenie polygénové (s ucastou
viacerych génov). Délezitou informdciou

pre lekdra je vyskyt podobnych priznakov

u rodi¢a alebo surodenca pacienta, pricom je
dokdzané, Ze u rodicov tychto deti sa ¢astejsie
vyskytovali anginy a afty v dutine Ustnej

v skorom detskom veku. Rovnako délezitym
udajom je tonzilektémia (teda chirurgické
odstrdnenie kr¢nych mandli) u rodi¢a pocas
detstva. Ulohu bude hrat pravdepodobne

aj mikrofléra v dutine ustnej a nezrelost
kontrolnych mechanizmov zdapalu.
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Ako sa diagnostikuje

PFAPA syndrom?

Pre diagnostiku PFAPA syndrému je velmi dolezity
dokladny rozbor anamnézy a priznakov

pocas zdchvatu (vek prvého zdchvatu, trvanie,
bezpriznakové obdobie medzi zdchvatmi, pridruzené
priznaky) a vyluéenie inych pri¢in horucky (napr.
infekcia, porucha imunity, niektoré ochorenia
krvotvorby). Délezitym znakom je celkovo dobry
stav dietata medzi zachvatmi a prospievanie.
Diagndza sa stanovuje na zdklade vylucenia inych
pri¢in opakovanych horicok a na zdklade typickych
klinickych priznakov. Velmi délezity diagnosticky
znak je tzv. pozitivny kortikoidovy test - t. |.
pokles hortcky po podani nizkej ddvky kortikoidu.
Ndpomocnym méze byt teplotny dennik, kde si
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Pre diagnostiku PFAPA
syndréomu je velmi délezity
rozbor anamnézy

a priznakov a vyliéenie
inych pri¢in horucky.
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rodi¢ znadi vyskyt horucky, trvanie a iné priznaky.
DoéleZitd je aj tzv. uniformita - t. j. podobnost/
rovnakost jednotlivych zdchvatov. DoleZitou
sucastou diagnostiky je realizdcia vySetrenia
zapalovych markerov (napr. CRP), ktoré su typicky
pocas zdchvatu PFAPA syndromu zvysené (neraz

aj na velmi vysoké hodnoty), pricom v medzi-
zdchvatovom obdobi su tieto parametre v norme.
Pred stanovenim diagnézy PFAPA syndréomu je
vhodné vyluéit chronicku streptokokovu infekciu
mandli na zdklade vyteru alebo sérologickych
krvnych vysetreni. Délezitym Udajom pre lekdra je qj
slabsia odpoved horicky na podanie klasickych
liekov - antipyretik, ako aj neuéinnost ¢asto
nesprdavne ordinovanej antibiotickej liecby,

ked rodi¢ nepozoroval rozdiel v priebehu zdchvatu

s antibiotikom alebo bez neho.

V diagnostike neexistuje jednoznaény geneticky
test, ktory by ndm ochorenie u pacienta potvrdil
alebo vyvrdtil, preto tito pacienti standardne nie su
odosielani na genetické vysetrenie. Diagndza PFAPA
je stanovend na zdklade spominanych klinickych
priznakov a na zdklade vylicenia inych pricin
periodicky sa opakujucich hordcok.
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Je PFAPA PFAPA syndrém nie je infekcny.
Syndro’m Dieta nemusi po podani lie¢by

. v 7o a poklese hortcky ostdvat
v domdcom lieceni. Na druhej

Infekcny . strane aj dieta s tymto syndrémom
méze ochoriet — zvacsa vsak
infekcia vyzerd inak ako jeho
tradi¢ny zdchvat hordcky v rdmci
PFAPA syndréomu. RozliSenie
medzi infekciou a zachvatom
PFAPA syndromu je na zaklade
klinickych priznakov, nie na
zdklade laboratérnych éi inych
vysetreni. Ndpomocnym méze
byt aj pozitivna odpoved na
podanie kortikoidu. Ak teplota po
podani kortikoidu neklesne, pdjde
pravdepodobne o iny stav ako
zdchvat PFAPA syndrému.
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Ako sa PFAPA

syndrom lieci?

Lie¢ba PFAPA syndrému je bud
medikamentézna (tzn. s pouzitim
liekov), alebo chirurgicka.

U vacsiny deti lieCba pozostdva

z epizodického poddvania
kortikoidov vo forme tabliet alebo
Capikov. Ak je zdchvat horucky
sprevddzany aj inymi priznakmi,
lekdr méze odporudit podas
poddvania kortikoidov aj podanie
iného protizdpalového lieku,
antihistaminik alebo Specidinej
zmesi probiotik.

Vybratie krénych mandli
nemd negativny vplyv

na obranyschopnost
dietata a urcite nevedie
k zvyseniu chorobnosti.
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Ak je priebeh ochorenia tazky,
frekvencia zdchvatov ¢astd a ma

to znacéne negativny vplyv na

kvalitu Zivota dietata aj jeho rodiny,
mozno vykonat tonzilektémiu - t. j.
chirurgické odstrdnenie krénych
mandli. V pripade PFAPA syndrému
vek pre tento vykon nie je rozhodujuci,
dolezity je priebeh ochorenia a jeho
zdvaznost. Po tonzilektémii priznaky
PFAPA syndrému skondia. Ak sa

vds lekdr rozhodne pre tento zdkrok,
je potrebné kompletné vybratie
mandli, nielen ich zmensenie (tzv.

tonzilotémia), pretoZe to by neviedlo
k ukonceniu priznakov PFAPA.
Vybratie krénych mandli nemé
negativny vplyv na obranyschopnost
dietata a urcite nevedie k zvyseniu
chorobnosti. V pripade PFAPA
syndrému su mandle pre dieta skér
ohrozenim, ako ochranou.

Tdto informdcia nezohladnuje
zdravotny stav konkrétneho
pacienta a preto nenahrddza
individudinu konzultdciu/vysetrenie
u osetrujuceho lekdra.
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Co iné mozno urobift v liecbe

a co sa, naopak, neodporuca?

Ochorenie nie je vyvolané potravinami a nemd

alergicky podklad. Ziadna diéta nemd vplyv

na PFAPA syndrém a neodporuca sa drzat

Diéta nemd vplyv Ziadne Specifické diéty.

na PFAPA syndrém Vhodné je pocas jesenného a zimného obdobia

a neodporiéa sa drzat dietatu poddvat vitamin D.

Ziadne $pecifické diéty. Imunomodulacné pripravky sa vo véeobecnosti

neodporucaju, kedze imunitny systém dietata

je dobre funkény (dokonca aZz nadmerne).

Poddvanie niektorych pripravkov by dokonca

mohlo provokovat zdchvaty. Pouzitie o
imunomodulacnej lieby je preto potrebné o)

u tychto deti zvld$t individudine zvaZovat coP°
len pre vybrané pripady (napr. s vysokou o 5
chorobnostou popri klasickych zdchvatoch o o
hordcky PFAPA syndrému). 0©° o)
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Aka je progndéza

PFAPA syndromu?

Progndza ochorenia je vybornd.

V zdsade ide o neskodné ochorenie, ktoré
s vekom dietata spontdanne odznie.
Postupne sa zaénu predlzovat intervaly
medzi zdchvatmi a ndsledne ochorenie
spontdnne skondi, obvykle na zaciatku
Skolskej dochddzky (len zriedkavo
neskdr). Celkovo védsinou ochorenie
trva niekolko rokov. Len u ¢asti deti

je potrebné realizovat vybratie krénych
mandli. Ak zdchvaty horucky neustdvaiju
a trvaju aj v skolskom veku a ak okrem
zdkladnych priznakov su pritomné aj iné
(napr. bolesti brucha, kibov), je potrebné
zvazit aj iné formy periodickych horicok
a zrealizovat genetické vysetrenie.
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Ockovanie
deti s PFAPA

syndromom?

Deti s PFAPA syndrémom su oc¢kované podla
platného ockovacieho kalenddra rovnako

ako deti bez tohto syndrému, bez Upravy
intervalov ¢i veku aplikdcie danej ddvky vakciny.
Samozrejme, neockujeme pocas zdchvatu ¢i
bezprostredne po nom. Optimdine ockujeme

v medziobdobi medzi zdchvatmi. O¢kovanie

nema vplyv na priebeh PFAPA syndrému a ani
O o na provokdciu zdchvatov. Podanie kortikoidu

v odporucanej ddvke jednorazovo nemd
negativny vplyv na uc¢innost ockovania a ani
nevedie k neziaducim udalostiam po ockovani.
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Deti s PFAPA
syndrémom su

ockované rovnako
ako deti bez tohto
syndromu
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