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1. CO JE PFAPA

1.1 Co to je?

PFAPA je skratka pre periodickd horucku s aftami, faryngitidou a
adenitidou. Je to medicinsky pojem pre opakované ataky horucok
sprevadzané opuchom krénych lymfatickych uzlin, bolestami hrdla a
ulceraciami v Ustach. PFAPA sa zacina vo v€asnom detstve, vacsinou do
5. roku dietata. Sice ma chronicky priebeh, ale to to benign ochorenie,
ktoré ma tendenciu ¢asom sa zlepsovat. Tato choroba bola po prvykrat
popisana v roku 1987 a vtedy ju nazyvali Marshallov syndréom.

1.2 Ako casté je toto ochorenie?
Presny vyskyt nie je znamy, ale choroba sa zda byt CastejSia, ako sa vo
vSeobecnosti predpoklada.

1.3 Co zapric¢inuje toto ochorenie?

Pricina ochorenia nie je znama. PocCas atakov horucky sa aktivuje
imunitny systém, Co vedie k zapalovej reakcii a zapalu hrdla a Ustnej
dutiny. Tento proces sa upravi spontanne a medzi jednotlivymi atakmi
nie su pritomné znamky zapalu. PocCas atakov sa nepreukaze infekCna
pricina tazkosti.

1.4 Je to dedicné?
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Bol popisany aj familiarny vyskyt, ale doteraz sa nepotvrdila geneticka
pricina.

1.5 Je to infekcné?
Nie je to infekcné, ani nakazlivé ochorenie. Akutne infekcie vsak mbzu u
postihnutych jedincov spustat atak.

1.6 Aké su hlavné priznaky?

Hlavnym priznakom sU opakované ataky horlcky spojené s bolestami
hrdla, ulceraciami v Ustach a zvacsenim krénych lymfatickych uzlin,
ktoré su délezitou sucastou imunitného systému. Epizédy horucky sa
zjavuju nahle a trvaju 3 az 6 dni. Pocas tychto epizdd je dieta schvatené
a popri horicke ma aspon jeden zo spominanych sprievodnych
priznakov. Ataky sa opakuju kazdych 3-6 tyzdnov, niekedy vo velmi
pravidelnych intervaloch. Medzi jednotlivymi epizédami sa ma dieta
dobre a vyzera Uplne zdravo. Ochorenie nema ziadny vplyv na vyvoj
dietata.

1.7 Je ochorenie rovnaké u kazdého dietata?

Hlavné priznaky, opisané vyssie, sa vyskytuju u kazdého pacienta. U
niektorych deti m6ze mat ochorenie mierny priebeh, pricom iné deti
mézu mat aj dalSie sprievodné priznaky, ako malatnost, bolesti kibov,
brucha a hlavy, vracanie a hnacku.

2. DIAGNOSTIKA A LIECBA

2.1 Ako sa choroba diagnostikuje?

Neexistuje laboratérne ani zobrazovacie vysetrenie specifické pre
PFAPA. Ochorenie sa diagnostikuje na zaklade fyzikalneho vySetrenia,
anamnézy a laboratérnych vysledkov. Pred stanovenim diagnézy je
nevyhnutné vylucit vSetky ostatné ochorenia, ktoré maju podobné
priznaky a priebeh.

2.2 Aké laboratdrne vysetrenia su potrebné?
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Napomocné su napriklad vySetrenia hladiny C-reaktivneho proteinu
(CRP) a sedimentacie erytrocytov, ktoré sU pocas atakov zvysené.

2.3 Da sa choroba liecit alebo vyliecit?

PFAPA syndrom nie je mozné vyliecCit. Cielom lieCby je zmiernit priznaky
sprevadzajuce epizédy horucky. Vo vacsine pripadov sa priznaky ¢asom
spontanne zmiernia alebo vymiznu uplne.

2.4 Aké su moznosti liecby?

Priznaky neustupuju po podani paracetamolu alebo nesteroidovych
protizapalovych liekov, ale mézu sa zmiernit. Jedind davka prednizénu
podand na zaciatku epizddy skracuje dizku ataku. Takouto lie¢bou sa
vSak mébze skratit aj interval medzi jednotlivymi epizddami a
nasledujlca sa mbze vratit skor, ako sa oCakavalo. Ak je vyrazne
ovplyvnena kvalita zivota dietata a rodiny, je mozné zvazit
tonzilektémiu.

2.5 Aka je dlhodoba prognéza (priebeh ochorenia a vyhliadky)?
Ochorenie méze trvat niekolko rokov. Postupom ¢asu sa predizia
intervaly medzi jednotlivymi atakmi horicky a u niektorych pacientov
priznaky spontanne ustupia.

2.6 Je mozné uplné uzdravenie?

PFAPA syndrom casom spontanne vymizne, alebo sa zmierni, vacsinou
pred dosiahnutim dospelosti. Nema trvalé nasledky a neovplyviuje rast
a vyvoj dietata.

3. KAZDODENNY ZIVOT

3.1 Ako choroba ovplyvni dieta a kazdodenny Zivot rodiny?
Opakujlce sa epizédy hora¢ky mdzu ovplyvnit kvalitu Zivota. Casto sa
stanovenie spravnej diagnézy vel'mi oneskori, Co vedie k Uzkosti rodicov
a niekedy k nepotrebnym vysetreniam a lekarskym vykonom.
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3.2 A co Skola?

Pravidelné epizédy horucky mézu negativne vplyvat na skolsku
dochédzku. Pokracovat vo vzdeldvani chronicky chorych deti je
zdsadné. Je dblezité vysvetlit ucitelom potreby dietata spojené s jeho
ochorenim. Rodicia a ucitelia by mali urobit vSetko preto, aby sa dieta
mohlo zUcastnovat Skolskych aktivit. Je to dolezité nielen preto, aby
bolo dieta Uspesné akademicky, ale aj preto, aby bolo akceptované
rovesnikmi a dospelymi. Integracia do profesijného sveta je pre
mladého pacienta zdsadna a je jednym z cielov starostlivosti o
chronicky chorych pacientov.

3.3 A co Sport?
Sport je dblezitou sucastou kazdodenného zZivota deti. Jednym z cielov
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necitili odliSné od svojich rovesnikov.

3.4 Diéta

Nie je potrebné dodrziavat Specidlnu diétu. Pre rastlce dieta je vhodna
vyvazena, veku primerana strava s dostato¢nym prisunom bielkovin,
kalcia a vitaminov.

3.5 MoOze pocasie ovplyvnit priebeh ochorenia?
Nie, nemoéze.

3.6 Mo6ze byt dieta ockované?

Ano, dieta méze a malo by byt o¢kované. Je véak potrebné informovat
oSetrujluceho lekara pred podanim vakciny obsahujlcej zivé, oslabené
patogény, aby mohol individudlne pacientovi poradit.

3.7 Sexualny zivot, tehotenstvo, antikoncepcia
Toho Casu nie su v literature k dispozicii informacie tykajuce sa tohto
aspektu ochorenia. Vo vSeobecnosti je, rovnako ako v pripade inych
autoinflamacnych ochoreni, vhodnejsie tehotenstvo naplanovat. Takto
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mobze byt protizapalova lieCba, vzhladom na jej mozné neziaduce UcCinky
na plod, dopredu upravena.
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