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Zespot okresowej goraczki z aftami, ostrym
zapaleniem gardta oraz zapleniem weztow
chtonnych (ang. periodic fever with aphthous
pharyngitis adenitis, PFAPA)

Wersja 2016

1. CO TO JEST PFAPA

1.1 Co to jest?

Skrotc PFAPA oznacza zespdét okresowej gorgczki z aftami, ostrym
zapaleniem gardta oraz zapaleniem weztéw chtonnych (ang. periodic
fever with aphthous pharyngitis adenitis). Tym terminem medycznym
okresla sie nawracajgce ataki gorgczki z obrzekiem weztéw chtonnych
szyjnych, bélem gardta i aftami. PFAPA dotyka dzieci we wczesnym
dziecinstwie - zwykle choroba rozpoczyna sie przed ukohczeniem przez
dziecko 5. roku zycia. Choroba ta jest przewlekta, ale tagodna, a z
czasem jej objawy zwykle stajg sie coraz mniej dokuczliwe. Chorobe te
po raz pierwszy rozpoznano w 1987 roku i wowczas nazwano zespotem
Marshalla.

1.2 Jak czesto choroba wystepuje?
Czestos¢ wystepowania PFAPA jest nieznana, ale wydaje sie, ze choroba
wystepuje czesciej niz sie uwaza.

1.3 Jakie sa przyczyny choroby?

Przyczyna choroby jest nieznana. Podczas epizoddéw gorgczki
aktywowany zostaje uktad odpornosciowy. Ta aktywacja prowadzi do
odpowiedzi zapalnej z gorgczkg oraz stanem zapalnym jamy ustnej i
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gardtfa. Stan zapalny wygasa samoistnie - miedzy dwoma epizodami nie
ma oznak zapalenia. Podczas atakéw nie wystepuje czynnik zakazny.

1.4 Czy choroba jest dziedziczna?
Opisywano rodzinne przypadki choroby, jednak do tej pory nie
znaleziono przyczyny genetyczne;j.

1.5 Czy choroba jest zakazna?
Nie jest to choroba zakazna ani zarazliwa. Infekcje moga jednak
powodowac u chorych ataki.

1.6 Jakie sa gtédwne objawy choroby?

Gtéwnym objawem choroby jest nawracajgca gorgczka, ktorej
towarzyszy bél gardta, afty lub powiekszenie weztéw chtonnych
szyjnych (waznego elementu uktadu odpornosciowego). Epizody
goraczki wystepujg nagle i trwajg 3-6 dni. W trakcie epizodow dziecko
wyglagda na bardzo chore i ma co najmniej jeden z trzech wymienionych
wyzej objawdw. Epizody gorgczkowe powracajg co 3-6 tygodni, czasem
w bardzo regularnych odstepach. Miedzy epizodami dziecko czuje sie
dobrze i jest normalnie aktywne. Choroba nie wptywa na rozwdj dziecka,
ktére miedzy atakami wyglgda na okaz zdrowia.

1.7 Czy choroba przebiega tak samo u wszystkich dzieci?
Gtoéwne elementy opisane powyzej wystepujg u wszystkich dzieci.
Jednak u niektérych dzieci moze wystepowad tagodniejsza postac
choroby, natomiast u innych moga wystapi¢ dodatkowe objawy, takie
jak zte samopoczucie, bél stawow, bdl brzucha, bél gtowy, wymioty lub
biegunka.

2. DIAGNOZA | LECZENIE

2.1 Jak diagnozuje sie te chorobe?
Nie istniejg konkretne badania laboratoryjne ani obrazowe, ktére
umozliwiatyby rozpoznanie PFAPA. Chorobe diagnozuje sie na podstawie
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potgczenia badania fizykalnego i badah laboratoryjnych. Przed
potwierdzeniem diagnozy koniecznie nalezy wykluczy¢ inne choroby o
podobnych objawach.

2.2 Jakie badania laboratoryjne sa niezbedne?

Podczas atakdw wartosci takie jak wskaznik opadania krwinek
czerwonych (ESR) lub poziom biatka C-reaktywnego (CRP) we krwi sg
podwyzszone.

2.3 Czy chorobe mozna leczy¢ lub wyleczy<¢?

Nie istnieje zadne konkretne leczenie zespotu PFAPA. Celem leczenia
jest kontrolowanie objawdw podczas epizodow gorgczkowych. W duzej
czesci przypadkdéw objawy z czasem tagodniejg lub zanikaja.

2.4 Na czym polega leczenie?

Paracetamol lub niesteroidowe leki przeciwzapalne zwykle nie usuwajg
catkiem objawéw, ale mogg przynies¢ pewng ulge. Wykazano, ze
pojedyncza dawka prednizonu, podana w chwili wystgpienia objawdw po
raz pierwszy, skraca czas trwania ataku. Jednak takie leczenie moze
rowniez skréci¢ odstep miedzy epizodami, a kolejny epizod gorgczkowy
moze wystgpi¢ wczesniej niz pacjent sie spodziewa. U niektérych
pacjentéw mozna rozwazyc tonsillektomie, zwtaszcza gdy choroba silnie
wptywa na jakos¢ zycia dziecka i rodziny.

2.5 Jakie jest dtugofalowe rokowanie (przewidywany skutek i
przebieg) choroby?

Choroba moze trwac kilka lat. Z czasem odstepy miedzy atakami
gorgczki beda coraz dtuzsze, a u niektérych pacjentéw objawy
samoistnie ustapig.

2.6 Czy mozliwe jest catkowite wyleczenie?

W dtuzszym okresie, zwykle przed osiggnieciem przez chorego
dorostosci, PFAPA samoistnie zaniknie lub ztagodnieje. PFAPA nie
powoduje u chorych powazniejszych nastepstw. Choroba zwykle nie
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wptywa na wzrost i rozwéj dziecka.

3. ZYCIE CODZIENNE

3.1 Jak choroba moze wptynad na codzienne zycie dziecka i
jego rodziny?

Nawracajgce epizody gorgczki mogg wptywac na jakos¢ zycia
pacjentéw. Czesto prawidtowa diagnoza jest stawiana pézno;
wczesniejszy jej brak moze budzi¢ niepokdj u rodzicéw, a w niektérych
przypadkach prowadzi¢ do niepotrzebnych zabiegéw medycznych.

3.2 Czy dziecko moze chodzi¢ do szkoty?

Regularne epizody gorgczkowe mogg utrudnia¢ uczestniczenie w
zajeciach szkolnych. U dzieci cierpigcych na choroby przewlekte bardzo
wazne jest kontynuowanie edukaciji. Istnieje kilka czynnikéw, ktére
mogq sprawiac problemy w uczestniczeniu w zajeciach, dlatego wazne
jest wyjasnienie mozliwych potrzeb dziecka nauczycielom. Rodzice i
nauczyciele powinni zrobi¢ wszystko co w ich mocy, zeby umozliwié¢
dziecku normalne uczestniczenie w zajeciach szkolnych, nie tylko po to,
by z powodzeniem kontynuowato nauke, ale réwniez po to, by czuto sie
akceptowane i doceniane przez réwiesnikow i dorostych. Bardzo wazne
jest przyszte wdrozenie mtodych pacjentdw w zycie zawodowe - stanowi
to jeden z celéw ogdlinej opieki nad przewlekle chorymi.

3.3 Czy dziecko moze uprawiac sport?

Uprawianie sportu jest bardzo waznym aspektem zycia codziennego
kazdego dziecka. Jednym z celdéw leczenia jest umozliwienie dzieciom
prowadzenia jak najbardziej normalnego zycia i sprawienie, by nie
czuty, ze réznig sie od swoich rowiesnikéw.

3.4 Czy dieta ma wptyw na przebieg choroby?

Nie ma zadnych szczegdlnych zaleceh dotyczacych diety. Zywienie
kazdego dziecka powinno by¢ zbilansowane i dostosowane do jego
wieku. Dorastajgcym dzieciom zaleca sie zdrowgq, zbilansowang diete z
odpowiednig iloscig biatka, wapnia i witamin.
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3.5 Czy klimat ma wptyw na przebieg choroby?
Nie, nie ma.

3.6 Czy dziecko moze byc szczepione?

Tak, dziecko moze i powinno byc¢ szczepione, jednak przed podaniem
zywej atenuowanej szczepionki nalezy poinformowac lekarza
prowadzacego, ktéry doradzi w tym zakresie w zaleznosci od danego
przypadku.

3.7 Jak choroba wptywa na zycie seksualne, ciaze,
antykoncepcje?
Jak dotad w literaturze nie sg dostepne zadne informacje na temat tego
aspektu zycia pacjentéw. Zasadniczo, tak jak w innych chorobach
autozapalnych, ze wzgledu na mozliwe dziatania niepozadane lekéw
przeciwzapalnych na ptdd dobrze jest zaplanowac cigze, aby
odpowiednio wczesnie dopasowac leczenie.
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