A &
Q{r paediatric
) . . rheumatology
] o auropaan
X E society

https://printo.it/pediatric-rheumatology/AT/intro
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1. UBER PFAPA

1.1 Was ist das?

PFAPA steht fur periodisches Fieber mit aphthdser Stomatitis,
Pharyngitis und Adenitis. Dies ist der medizinische Fachbegriff far
wiederkehrende Fieberschube, angeschwollene Halslymphknoten,
Halsschmerzen und kleine Geschwure der Mundschleimhaut (Aphthen).
PFAPA tritt in der fruhen Kindheit, in der Regel vor dem 5. Lebensjahr
auf. Obwohl PFAPA einen chronischen Verlauf nimmt, handelt es sich
um eine gutartige Erkrankung, die die Tendenz aufweist, sich im Laufe
der Zeit zu verbessern und auszuheilen. Die Krankheit wurde zum
ersten Mal im Jahre 1987 beschrieben und damals als Marshall-Syndrom
bezeichnet.

1.2 Wie haufig tritt die Erkrankung auf?
Die Haufigkeit von PFAPA ist nicht bekannt, doch die Krankheit scheint
haufiger aufzutreten als gemeinhin angenommen wird.

1.3 Was sind die Ursachen der Erkrankung?

Die Ursache der Erkrankung ist unbekannt. Wahrend der Fieberschibe
wird das Immunsystem aktiviert. Diese Aktivierung fuhrt zu einer
Entzindungsreaktion mit Fieber und Entzindungen in Mund und
Rachen. Diese Entzundung ist selbstbegrenzend, und zwischen zwei
Schuben treten keine Entzundungszeichen auf. Den Schuben liegt kein
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Infektionserreger zugrunde.

1.4 Ist die Erkrankung vererbbar?
Es wurde Uber familiares Auftreten berichtet. Doch bisher wurde noch
keine genetische Ursache gefunden.

1.5 Ist es ansteckend?

PFAPA ist keine ansteckende Infektionskrankheit. Doch bei den
betroffenen Patienten konnen Infektionen neue Krankheitsschube
auslosen.

1.6 Welches sind die Hauptsymptome?

Zu den Hauptsymptomen zahlen wiederkehrendes Fieber, das von
Halsschmerzen, Mundgeschwulren oder vergrofSerten Halslymphknoten
(ein wichtiger Teil des Immunsystems) begleitet ist. Die Fieberschtbe
setzen abrupt ein und dauern drei bis sechs Tage an. Wahrend dieser
Anfalle sehen die betroffenen Kinder sehr krank aus und zeigen
mindestens eines der oben genannten drei Symptome. Diese
Fieberschube treten alle 3 - 6 Wochen und manchmal in sehr
regelmaligen Abstanden auf. Zwischen den Schuben geht es dem Kind
gut und es kann alle Aktivitaten normal ausuben. Die Entwicklung des
Kindes, das sich zwischen den Schuben einer hervorragenden
Gesundheit erfreut, verlauft normal.

1.7 Verlauft die Erkrankung bei jedem Kind gleich?

Die oben beschriebenen Hauptsymptome treten bei allen betroffenen
Kindern auf. Doch bei einigen Kindern kann der Krankheitsverlauf milder
sein, wahrend bei anderen Kindern noch weitere Symptome wie z. B.
Krankheitsgefuhl, Gelenkschmerzen, Bauschmerzen, Kopfschmerzen,
Ubelkeit oder Durchfall hinzukommen kénnen.
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