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1. MIKA ON PFAPA?

1.1 Mika se on?

PFAPA on lyhenne englannin sanoista "Periodic Fever, Aphthous
stomatitis, Pharyngitis, cervical Adenitis" ja on suomeksi jaksoittainen
kuume, johon liittyy aftainen nielu- ja imusolmuketulehdus. Taudille
ovat ominaisia toistuvat kuumekohtaukset, suurentuneet kaulan
imusolmukkeet, kurkkukipu ja suun haavaumat. PFAPA ilmenee
varhaislapsuudessa ja puhkeaa yleensa alle viiden vuoden iassa.
Pitkaaikainen tauti on taudinkulultaan hyvanlaatuinen ja silla on
taipumus lievittya ajan myota. Tauti tunnistettiin ensimmaisen kerran
vuonna 1987 ja silloin sita nimitettiin Marshallin oireyhtymaksi.

1.2 Kuinka tavallinen se on?
PFAPA:n esiintyvyytta ei tiedeta, mutta se vaikuttaisi olevan yleisempi
kuin on uskottu.

1.3 Mika sen aiheuttaa?

Taudin aiheuttajaa ei tiedeta. Kuumekohtausten aikana potilaan
immuunijarjestelma aktivoituu. Syntyy tulehdusreaktio, jonka
seurauksena potilaalle nousee kuume ja hanella esiintyy suu- tai
nielutulehdus. Tulehdus paranee itsestaan eika tulehdusoireita esiinny
kuumekohtausten valilla lainkaan. Kuumekohtauksen aikana elimistdssa
ei ole ulkoisia taudinaiheuttajia.
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1.4 Onko se perinnodllinen?
Joissakin tapauksissa tautia on todettu esiintyvan suvuittain, mutta
taudin aiheuttavaa perintotekijaa ei ole viela toistaiseksi |[0ydetty.

1.5 Tarttuuko se?
PFAPA ei ole infektiotauti eika se tartu. Infektiot saattavat kuitenkin
laukaista potilaassa taudin oireet.

1.6 Mitka ovat sen paaasialliset oireet?

Taudin paaasiallinen oire on toistuva kuume. Kuumeen lisaksi potilaalla
voi olla kurkkukipua, haavaumia suun limakalvoilla tai suurentuneet
kaulan imusolmukkeet (imusolmukkeet kuuluvat
immuunijarjestelmaan). Kuumekohtaukset alkavat akillisesti ja kestavat
3-6 vuorokautta. Kuumekohtauksen aikana lapsi on erittain sairas ja
hanella esiintyy vahintaan yksi edella mainituista kolmesta
paikallisoireesta. Kuumekohtauksia esiintyy keskimaarin 3-6 viikon
valein, joskus varsin saanndllisin valiajoin. Kuumekohtausten valilla
lapsi voi hyvin ja kayttaytyy normaalisti. Tauti ei vaikuta
kuumekohtausten valilla taysin terveen oloisen lapsen kehitykseen.

1.7 Onko tauti samanlainen kaikilla lapsilla?

Edella kuvatut paaasialliset oireet esiintyvat kaikilla PFAPA-
oireyhtymaan sairastuneilla lapsilla. Toisilla lapsilla tauti saattaa olla
hyvinkin lieva, kun taas toisilla esiintyy tautiin liittyen myods muita
oireita, kuten yleista huonovointisuutta, nivelkipuja, vatsakipua,
paansarkya, oksentelua tai ripulia.

2. DIAGNOOSI JA HOITO

2.1 Miten tauti todetaan?

PFAPA:n toteamiseksi ei ole laboratoriokoetta eika sita voida todeta
laaketieteellisilla kuvantamistutkimuksilla. PFAPA:n diagnoosi perustuu
laakarintarkastukseen, potilaan oireisiin ja laboratoriokokeiden tuloksiin.
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Ennen diagnoosin vahvistamista on suljettava pois muiden
samantyyppisia oireita aiheuttavien tautien mahdollisuus.

2.2 Mika merkitys laboratoriokokeilla on?
Kuumekohtauksen aikana tulehdusarvot (lasko ja CRP) ovat koholla.

2.3 Voidaanko tauti hoitaa? Voiko taudista parantua?
PFAPA-oireyhtymaan ei ole olemassa tasmahoitoa. Hoidon tavoitteena
on saada oireet hallintaan kuumekohtausten aikana. Valtaosalla oireet
lievenevat ajan kuluessa ja saattavat havita kokonaan.

2.4 Miten tautia hoidetaan?

Parasetamoli ja tulehduskipulaakkeetvoivat lievittaa oireita, vaikka
eivat yleensa poistakaan niita kokonaan. Kuumekohtauksen pituutta on
voitu lyhentaa antamalla potilaalle heti oireilun alettua annos
prednisonia. Prednisonihoito saattaa kuitenkin lyhentaa myos
kuumekohtausten valista oireetonta aikaa, jolloin seuraava
kuumekohtaus alkaa odotettua aikaisemmin. Nielurisaleikkausta
(tonsillektomia) voidaan harkita, jos tauti heikentaa potilaan ja hanen
perheenjasentensa elaman laatua merkittavasti.

2.5 Millainen on taudin ennuste?

PFAPA saattaa kestaa muutaman vuoden. Ajan kuluessa
kuumekohtausten valit pitenevat ja joillakin potilailla oireet haviavat
kokonaan.

2.6 Voiko siita parantua kokonaan?

PFAPA paranee tai ainakin lievenee ajan kuluessa itsestaan, yleensa
ennen aikuisuutta. PFAPA ei aiheuta potilaalle vaurioita eika se yleensa
vaikuta lapsen normaaliin kasvuun ja kehitykseen.

3. VAIKUTUS JOKAPAIVAISEEN ELAMAAN
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3.1 Miten tauti vaikuttaa lapsen ja perheen elamaan?

Toistuvat kuumeet vaikuttavat lapsen elaman laatuun. Koska taudin
toteaminen yleensa viivastyy, lapsen tila aiheuttaa vanhemmille suurta
huolta ja joskus lapselle saatetaan tehdaan turhia ladketieteellisia
toimenpiteita.

3.2 Vaikuttaako tauti koulunkayntiin?

Saanndlliset kuumeet saattavat hairita koulunkayntia. On tarkeaa, etta
pitkdaikaissairaat lapset jatkavat koulunkayntia tavalliseen tapaan.
Taudin oireet saattavat kuitenkin vaikeuttaa koulunkayntia ja siksi
opettajille taytyy kertoa lapsen mahdollisista erityistarpeista.
Vanhempien ja opettajien on tehtava kaikkensa, jotta lapsi voi osallistua
koulun normaaliin toimintaan paitsi opintojen myos sosiaalisen
hyvaksynnan takia. Nuorelle potilaalle on tarkeaa paasta myohemmin
mukaan tyoelamaan, mika on yksi kroonisesti sairaiden potilaiden
kokonaishoidon tavoitteista.

3.3 Vaikuttaako se liikuntaan ja urheiluharrastuksiin?
Liilkkuminen on tarkea osa lasten jokapaivaista elamaa. Yksi hoidon
tavoitteista onkin auttaa lasta elamaan mahdollisimman normaalia
elamaa ja tuntemaan itsensa aivan tavalliseksi lapseksi.

3.4 Voiko ruokavaliolla vaikuttaa taudin kulkuun tai hoitoon?
Tautiin ei ole olemassa erityisruokavaliota. Paasaantoisesti lapsen tulee
noudattaa monipuolista, ikaiselleen soveltuvaa ruokavaliota.
Terveellinen ja monipuolinen ruokavalio sisaltaa riittavasti
valkuaisaineita, kalsiumia ja vitamiineja kasvavan lapsen tarpeisiin.

3.5 Voiko ilmasto vaikuttaa taudin kulkuun?
[Imasto ei vaikuta taudin kulkuun.

3.6 Saako lapselle antaa rokotuksia?
Lapselle saa ja pitaisikin antaa rokotuksia. Jos lapselle aiotaan antaa
elavia heikennettyja taudinaiheuttajia sisaltava rokotus, vanhempien on
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syyta keskustella siita etukateen lasta hoitavan laakarin kanssa ja
pyytaa hanelta potilaskohtaiset ohjeet.

3.7 Miten tauti vaikuttaa sukupuolielamaan, raskauteen ja
raskauden ehkaisyyn?

Toistaiseksi tutkimustietoa ei talta osin ole. Yleisohje on sama kuin
muissakin autoinflammatorisissa sairauksissa: mahdollinen raskaus
kannattaa suunnitella, jotta tulehdusta lievittavien laakkeiden
mahdolliset haittavaikutukset sikioon voidaan huomioida etukateen ja
hoito saataa tarpeen mukaan.
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