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Streszczenie Zespoly goraczek nawrotowych naleza do schorzen powstalych na podtozu autozapalnym. W ich patogenezie nie stwierdza sie
wystepowania autoprzeciwcial ani autoreaktywnych limfocytéw T. Istotne znaczenie ma w tym wypadku odporno$é
wrodzona i adaptacyjna. W strefie umiarkowanych szerokosci geograficznych najczestszy jest zespot okresowej goraczki
z aftami, ostrym zapaleniem gardta oraz zapaleniem weztéw chlonnych (periodic fever with aphthous stomatitis, pharyngitis
and cervical adenitis, PEAPA), ktéry wystepuje gléwnie u dzieci ponizej 5. roku zycia. Epizody goraczki majg miejsce
cyklicznie, $rednio co 26-36 dni. Cechy charakterystyczne dla przebiegu zespotu PFAPA to brak jakichkolwiek dolegliwosci
pomiedzy epizodami goraczki oraz niezaburzony wzrost i rozwdj dziecka. W badaniach laboratoryjnych podczas epizodu
goraczki obserwuje si¢ leukocytoze oraz podwyzszenie wykladnikéw stanu zapalnego. Zalecanym leczeniem jest stosowanie
glikokortykosteroidéw. W niektdrych przypadkach mozna rozwazy¢ zastosowanie kolchicyny, a nawet inhibitora receptora
dla interleukiny 1 (anakinry). Cele niniejszej pracy obejmuja przedstawienie przypadku 3,5-letniego chtopca
hospitalizowanego w Klinice Pediatrii, Nefrologii i Alergologii Dzieci¢cej Wojskowego Instytutu Medycznego z powodu
nawracajacych, wystepujacych w regularnych odstepach czasu epizodéw goraczki z powigkszonymi weztami chlonnymi,
a takze zwrdcenie uwagi na trudnoéci napotykane w trakcie diagnostyki nawracajacych epizodéw goraczkowych.

Stowa kluczowe: goraczka niejasnego pochodzenia, zespoly goraczek nawrotowych, choroby autozapalne, limfadenopatia,
zapalenie gardla, afty

AbS’[ra t Recurrent fever syndromes are autoinflammatory diseases. In their pathogenesis, no autoantibodies or autoreactive
T-lymphocytes are found. Innate immunity and adaptive immunity are of great importance in this case. In the mid-latitudes,
the most common syndrome is periodic fever with aphthous stomatitis, pharyngitis and cervical adenitis (PFAPA), which
mainly affects children under 5 years of age. Fevers occur cyclically, on average every 26-36 days. Characteristic features of
PFAPA include the absence of any symptoms between fever episodes and undisturbed growth and development of the child.
In laboratory tests, during a fever episode, elevated white blood cell count and an increase in inflammatory markers are
observed. The recommended treatment is the use of glucocorticoids. In some cases, the use of colchicine or even an
interleukin-1 receptor antagonist (anakinra) may be considered. The aim of this paper is to present the case of a 3.5-year-old
boy hospitalised in the Department of Paediatrics, Nephrology and Paediatric Allergology of the Military Institute of
Medicine due to recurrent episodes of fever with enlarged lymph nodes, occurring at regular intervals, as well as to draw
attention to the difficulties encountered during the diagnosis of recurrent febrile episodes.

Keywords: fever of unclear origin, recurrent fever syndromes, autoinflammatory diseases, lymphadenopathy, pharyngitis, aphthae
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WSTEP

oraczka jest jedna z najczestszych przyczyn wizyt
Gpediatrycznych. Zespoly goraczek nawrotowych

(ZGN) nalezg do rzadkich schorzen na podto-
zu autozapalnym. W odréznieniu od choréb autoimmu-
nizacyjnych w ZGN nie stwierdza si¢ wystepowania auto-
przeciwcial ani autoreaktywnych limfocytow T. W strefie
umiarkowanych szeroko$ci geograficznych najczesciej wy-
stepuje zespot okresowej goraczki z aftami, ostrym zapale-
niem gardla oraz zapaleniem weztéw chlonnych (periodic
fever with aphthous stomatitis, pharyngitis and cervical ade-
nitis, PEAPA), ktory dotyczy gtéwnie dzieci ponizej 5. roku
zycia.
Zespol PFAPA charakteryzuje si¢ wystepowaniem goracz-
ki, trwajacej przecietnie 3-7 dni, wraz z towarzyszacymi ob-
jawami, takimi jak: aftowe zapalenie jamy ustnej, zapalenie
gardla lub powigkszenie wezléw chfonnych szyi. Najczesciej
wystepujacym objawem (ponad 90% przypadkow) jest ru-
mienjowe lub wysiekowe zapalenie gardla. Wystepujace ty-
powo w zespole PFAPA afty to owrzodzenia o wielkosci
do 1 cm, bolesne, plaskie, okragle, z dobrze zaznaczony-
mi rumieniowymi brzegami. Wezly chtonne sa zwykle po-
wigkszone obustronnie symetrycznie do 5 cm, ich konsy-
stencje mozna okresli¢ jako umiarkowanie miekka. Stany
goraczkowe nawracajg cyklicznie §rednio co 26-36 dni.
Charakteryzuja sie opornoscia na leczenie przeciwgoracz-
kowe. W badaniach laboratoryjnych stwierdza si¢ podwyz-
szone wykfadniki stanu zapalnego.
Oprocz typowych objawdw, skladajacych si¢ na akronim ze-
spolu, moga wystapi¢ takze inne: bl brzucha, bdl i zapale-
nie stawdw, bol glowy, wysypka, biegunka, nudnosci lub wy-
mioty. W okoto 60% przypadkéw objawem prodromalnym
wystgpienia goraczki jest zwykle ostabienie™. Pomiedzy
epizodami goraczki pacjent nie prezentuje zadnych obja-
wow chorobowych. Rozwoj dziecka jest prawidlowy.
Etiologia zespotu PFAPA nie zostala do konca poznana. Nie
stwierdzono monogenowej mutacji sugerujacej jego wyste-
powanie. Uwaza sig, ze zespol PFAPA moze by¢ efektem
mutacji réznych genéw, nie jest jednak jasne, jakie mutacje
sa dla niego specyficzne®*. W jego przebiegu stwierdza si¢
takze podwyzszone stezenia cytokin zapalnych, przede
wszystkim: interferonu gamma (IFN-y), czynnika martwi-
cy nowotwordw alfa (tumour necrosis factor alpha, TNF-a),
interleukin (IL): IL-6, IL-1pB, IL-18, IL-12p70 i czynnika sty-
mulujacego tworzenie kolonii granulocytéw (granulocyte
colony-stimulating factor, G-CSF)®). Zaobserwowano tez
zwiekszong ekspresje CD64 na neutrofilach i monocytach
podczas epizodéw goraczki®.
U czlonkéw rodziny pacjentéw z zespotem PFAPA cze-
$ciej wystepuja: zespot PFAPA, inne nawracajace goraczki
oraz nawracajace zapalenia migdatkéw podniebiennych®.
Wydaje sig, ze istotna role w patogenezie zespotu odgrywa
réwniez odpornos$¢ wrodzona®.
Czynniki ryzyka zespolu PFAPA s3 zblizone do czynni-
kow ryzyka chordb infekcyjnych wieku dziecigcego. Mozna
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wsrod nich wyrdznié: brak karmienia piersig przez mat-
ke, palenie papieroséw przez matke w okresie cigzy, cze-
ste wystepowanie infekcji ukladu oddechowego, a takze
czeste stosowanie antybiotykéw!”). Jednym z bardziej in-
teresujacych czynnikow ryzyka wystapienia zespotu jest
niedobor witaminy D. Badania wskazuja na zwiazek niedo-
boru witaminy D z uszkodzeniem limfocytow T w zespo-
le PEAPA®). Zaobserwowano takze zmniejszenie czestosci
wystepowania epizodéw goraczki oraz skrdcenie czasu ich
trwania w trakcie suplementacji witaminy D u dzieci z jej
niedoborem®.

W codziennej praktyce klinicznej przypadki nawracajacych
stanow goraczkowych o nieustalonym pochodzeniu spra-
wiaja wiele trudnoéci diagnostycznych i terapeutycznych.
W tym celu autorzy przedstawiajg przypadek 3-letniego
chlopca, u ktérego ostatecznie rozpoznano zespot PEAPA.

OPIS PRZYPADKU

Trzyipotletni chlopiec zjawil sie w Klinice Pediatrii,
Nefrologii i Alergologii Dziecigcej Wojskowego Instytutu
Medycznego z powodu wystepujacej od 2 dni goracz-
ki maksymalnie do 39°C, niereagujacej na podawane leki
przeciwgoraczkowe, oraz nieskutecznosci ambulatoryjnego
leczenia zapalenia wezléw chtonnych. W wywiadzie odno-
towano wystepowanie od 4 miesigcy nawracajacych infek-
cji (co 3 tygodnie), a takze jeden epizod zapalenia oskrze-
li z obturacja. Dodatkowo w okresie ostatnich 2 miesiecy
chlopiec byt dwukrotnie hospitalizowany z powodu zapa-
lenia weztéw chlonnych szyjnych. Byt wowczas leczony ce-
furoksymem oraz klindamycyna. Tydzien przed obecna ho-
spitalizacja zakonczyt antybiotykoterapi¢ klindamycyna.

Przy przyjeciu chlopiec byt w stanie ogélnym dobrym.
W badaniu przedmiotowym z istotnych odchylen od sta-
nu prawidlowego stwierdzono: suchg skore, rozpulchnione
migdatki podniebienne z obecnymi biatymi nalotami oraz
obustronnie powiekszone wezty chtonne podzuchwowe,
szyjne przednie i tylne. W morfologii krwi odnotowano leu-
kocytoze (leukocyty — white blood cells, WBC 22,46 x 10°/1)
z rozmazem neutrofilowym. Wykladniki stanu zapal-
nego byly podwyzszone: stezenie biatka C-reaktywnego
(C-reactive protein, CRP) 5,4 mg/dl (norma: 0-0,8 mg/dl),
warto$¢ odczynu Biernackiego (OB) po 1 godzinie wynosita
39 mm (norma: 0-8 mm). Wskazniki funkeji watroby i ne-
rek byty prawidtowe. Miano swoistych przeciwcial przeciw-
ko streptolizynie O (anti-streptolysine O, ASO) bylo niskie
(<12 IU/ml). Stezenia sktadowych dopetniacza pozostawa-
ty w normie (C3 - 133 mg/dl, C4 - 29 mg/dl). W badaniu
serologicznym wykluczono zakazenie Toxoplasma gondii.
Wymaz z gardla w kierunku Streptococcus byt negatywny.
W posiewie katu nie wyhodowano Salmonella, Shigella ani
Yersinia. Badanie ogélne moczu nie wykazywalo cech zaka-
zenia. W badaniu ultrasonograficznym (USG) opisano obu-
stronnie powiekszone wezty chtonne podzuchwowe, szyj-
ne przednie i tylne. W badaniu rentgenograficznym (RTG)
klatki piersiowej stwierdzono zmiany zapalne w miazszu
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pluc. Po zastosowaniu 10-dniowej antybiotykoterapii (ce-
ftriakson w dawce 80 mg/kg m.c./dobg) oraz uzyskaniu
normalizacji wykladnikéw stanu zapalnego chlopca w sta-
nie dobrym wypisano do domu.

Miesigc po hospitalizacji chlopiec ponownie zjawit si¢
w szpitalu z powodu goraczki wystepujacej od 2 dni (maks.
do 39°C), powigkszenia obwodu szyi od doby oraz osta-
bienia. Przy przyjeciu pacjent byt w stanie ogélnym $red-
nio dobrym. W badaniu przedmiotowym stwierdzono po-
wigkszone wezly chlonne szyjne, karkowe, podzuchwowe.
W morfologii krwi wystepowala leukocytoza (WBC
17,82 x 10°/1) z rozmazem neutrofilowym. Wykladniki sta-
nu zapalnego byly podwyzszone: CRP 8,5 mg/dl (norma:
0-0,8 mg/dl), warto$¢ OB po 1 godzinie wynosita 25 mm
(norma: 0-8 mm). W badaniu USG obwodowych we-
zt6w chlonnych opisano liczne powiekszone wezly chion-
ne szyjne, najwigksze obustronnie w okolicy kata zuchwy
(po stronie prawej o wymiarach 32 x 13 mm, po stronie le-
wej — 42 x 15 mm). Uwidocznione wezty w wiekszosci byly
owalnego ksztaltu, niektore z widoczng wneka, o prawidto-
wym wzorcu unaczynienia. Wykluczono choroby wiruso-
we, choroby uktadowe tkanki tacznej, infekcje pasozytnicze
przewodu pokarmowego, borelioze oraz choroby rozrosto-
we krwi. Wyniki badan przedstawiono w tab. 1. Na podsta-
wie obrazu klinicznego i wynikéw badan rozpoznano zapa-
lenie wezléw chtonnych szyjnych. Zastosowano 10-dniowe
leczenie: cefuroksymem (w dawce 100 mg/kg m.c./dobe)
oraz amikacyng (w dawce 15 mg/kg m.c./dobeg), uzyskujac
poprawe stanu klinicznego pacjenta.

Kolejna hospitalizacja z powodu goraczki do 39°C wyste-
pujacej od 2 dni z towarzyszacym powiekszeniem weztéw
chtonnych, gtéwnie w kacie zuchwy, nastapita 2 miesia-
ce pozniej. W badaniach dodatkowych stwierdzono wy-
sokie wykladniki stanu zapalnego (CRP 13,4 mg/dl, OB
40 mm/h, leukocytoza 18,03 tys.). Wskazniki funkcji nerek
i watroby byly prawidlowe. Badanie ogélne moczu oraz po-
siew nie wykazywaly cech zakazenia. Na podstawie wywia-
du oraz calosci obrazu klinicznego wysunieto podejrzenie
zespolu PFAPA. Podano prednizon w dawce 2 mg/kg m.c.
doustnie, uzyskujac poprawe stanu klinicznego, ustgpienie
objawow i obnizenie wykladnikow stanu zapalnego. Pacjent
zostal wypisany do domu z zaleceniem wykonania kontrol-
nego badania parametréw zapalnych za 4 dni oraz unika-
nia kontaktu z innymi dzie¢mi, skupiskami ludzi i z osoba-
mi z infekcjami przez okres 1-2 miesiecy. Zalecono takze
odroczenie szczepien ochronnych o miesigc. W przypadku
wystapienia kolejnego epizodu goraczki zalecono podanie
prednizonu w dawce 2 mg/kg m.c. doustnie.

OMOWIENIE

Zespot PFAPA nalezy do grupy choréb autozapalnych.
Objawy tych choréb wystepuja w okresie wczesnego dzie-
cinstwa. Spowodowane sa defektem genetycznym, pro-
wadzacym do zaburzen szlakéw nieswoistej odpowiedzi
immunologiczne;j.
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Obecnie wiele badan wskazuje, ze wywiad rodzinny
w kierunku nawracajacego zapalenia gardfa i nawracaja-
cych owrzodzen aftowych moze stanowi¢ podstawe do roz-
poznania zespotu PFAPA. W jednym z takich badan uczest-
niczylo 80 0s6b z potwierdzonym zespolem PFAPA oraz
80 0s6b z prawdopodobnym zespotem PFAPA. Badanych
podzielono na grupy ze wzgledu na wystepowanie charak-
terystycznych cech zespoltu: nawracajace epizody goracz-
ki trwajace od 2-7 dni, poczatek objawoéw w wieku poni-
zej 10. roku zycia, epizody powtarzajace si¢ regularnie co
2-10 tygodni, co najmniej 6 epizodéw w ciagu roku, wy-
stepowanie aftowego zapalenia jamy ustnej, zapalenia gar-
dfa i/lub zapalenia wezléw chlonnych szyi, brak dolegliwo-
$ci pomiedzy epizodami gorgczki, brak zaburzen wzrostu
i rozwoju. Wykluczono cykliczng neutropenie i zespoty go-
raczki monogenowej. U pacjentdw z prawdopodobnym ze-
spolem PFAPA wystepowaly wymienione objawy, jednak
epizody goraczki nie pojawialy si¢ w regularnych odstepach
czasu lub nie towarzyszyty im aftowe zapalenie jamy ust-
nej, zapalenie weztéw chlonnych szyi czy zapalenie gardla.
Na podstawie tego badania wykazano, ze 23% 0s6b z ze-
spotem PFAPA miato przynajmniej jednego krewnego z ta-
kim samym rozpoznaniem. Dodatkowo rodzice tych oséb
czesciej chorowali z powodu nawracajacego zapalenia gar-
dfa (36%) oraz nawracajacych aftowych zapalen jamy ust-
nej (46%) w poréwnaniu z rodzicami osob z grupy kon-
trolnej (odpowiednio 16% i 28%). Wykazano rowniez, ze
rodzenstwo os6b z zespotem PFAPA cechuje si¢ wiekszym
ryzykiem wystapienia tego zespotu, nawracajacego zapale-
nia gardta i nawracajacego aftowego zapalenia jamy ustnej
w poréwnaniu z rodzenstwem oséb z grupy kontrolnej (od-
powiednio 10%, 24%, 27%)19. W przypadku opisywanym
przez autorow niniejszej pracy pacjent miat brata bliznia-
ka, u ktérego wystepowaly podobne objawy. Dodatni wy-
wiad rodzinny znaczgco skrocit w tym wypadku proces
diagnostyczno-terapeutyczny.

U pacjenta przedstawionego w niniejszym artykule prze-
bieg choroby byl typowy. Chlopiec miat 3,5 roku, wystepo-
waly u niego nawracajace epizody goraczki (maks. 39°C)
trwajace przez 2-7 dni, pojawiajace sie w rownych odste-
pach czasu (co 3 tygodnie). Do objawéw dodatkowych nale-
zaly powiekszenie weztéw chlonnych szyjnych, podzuchwo-
wych oraz ogélne ostabienie. W badaniach laboratoryjnych
podczas epizodu goraczki obserwowano leukocytoze, a tak-
ze charakterystyczny wzrost parametréw zapalnych: CRP
i OB. Badania bakteriologiczne (posiewy krwi, wymazy
z gardla i migdatkow) dawaly negatywne wyniki. Pomiedzy
epizodami goraczki chlopiec nie odczuwat zadnych dolegli-
wosci, jego rozwdj i wzrost byly prawidtowe.

W tracie hospitalizacji przeprowadzono u chlopca szeroka
diagnostyke réznicows. Wykluczono zakazenie ukladu mo-
czowego, posocznice, zakazenia wirusowe (cytomegalowi-
rus, ludzki wirus niedoboru odpornosci — human immuno-
deficiency virus, HIV), bakteryjne (S. pyogenes, Salmonella,
Shigella, Yersinia, Mycoplasma, Chlamydia, Bartonella,
Borrelia, szczepy: gronkowiec zlocisty — methicillin-resistant
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Przedtuzajaca sie goraczka
Nawracajaca, codzienna goraczka,
ktra utrzymuije sie dtuzej niz
w przewidywanym przebiegu choroby

Niezrdznicowana goraczka
Goraczka jako gtéwny objaw
u dziecka bez innych cech
klinicznych sugerujacych etiologie

Nawracajaca goraczka
(zesto wystepujace
epizody goraczki

Choroby zakazne, np. choroba
kociego pazura, zakazenie
EBV, CMV, toksoplazmoza,

zapalenie wsierdzia, gruzlica

Choroby zapalne, np.
uktadowe zapalenie naczyn
(np. choroba Kawasakiego),

MIZS, NZJ, TRU)

Choroby nowotworowe,
np. ALL, chtoniaki, zwojak
zarodkowy, miesaki tkanek
migkkich

Rézne, np. goraczka
oérodkowa, goraczka
polekowa, nadczynnos¢
tarazycy

Goraczka cykliczna
Pojawiajace sie w przewidywalny sposéb
stereotypowe epizody goraczki, ktdra
utrzymuje sie przez kilka dni i nawraca
po okreslonym czasie

Goraczka nawrotowa

Nieprzewidywalne epizody goraczki,
ktora utrzymuje sie przez kilka dni
i nawraca czesciej, niz przewidywano

(ykliczna neutropenia,

Nawracajace, czeste,

ALL — acute lymphoblastic leukaemia, ostra biataczka limfoblastyczna; CMV — cytomegalowirus; EBV — Epstein—Barr
virus, wirus Epsteina—Barr; FMF — familial Mediterranean fever, rodzinna goraczka Srédziemnomorska; HIDS — hyper-
immunoglobulin D syndrome, zesp6t hiperimmunoglobulinemii D; MIZS — mtodzieficze idiopatyczne zapalenie stawdw;
NZJ - nieswoiste zapalenie jelit; PFAPA — periodic fever with aphthous stomatitis, pharyngitis and cervical adenitis, zespét
okresowej goraczki z aftami, ostrym zapaleniem gardta oraz zapaleniem weztéw chtonnych; TRAPS — tumour necrosis L
factor receptor-associated periodic syndrome, zesp6t nawracajacych goraczek zwiazany z receptorem dla czynnika martwicy

nowotwor6w; TRU — toczer rumieniowaty ukfadowy.

samoograniczajace sie
zakazenia

PFAPA B

Choroby
—  autoimmunizacyjne,
np. NZJ, TRU, MIZS

Choroby zapalne,
np. FMF, HIDS, TRAPS

Ryc. 1. Algorytm postepowania diagnostycznego w niezréznicowanej gorgczce u dzieci

Staphylococcus aureus, MRSA; szczepy bakteryjne zdol-
ne do syntezy beta-laktamaz o rozszerzonym spektrum
dzialania - extended spectrum beta-lactamases, ESBL; en-
terokoki oporne na wankomycyne - vancomycin-resistant
Enterococcus, VRE; a takze Mycobacterium tuberculosis),
pierwotniakowe (toksoplazmoza), jak réwniez choroby
ukltadowe tkanki lacznej.

W diagnostyce réznicowej goraczek nawrotowych nale-
zy tez uwzgledni¢ miodziencze idiopatyczne zapalenie sta-
wow (MIZS), goraczke reumatycznag, chorobe Kawasakiego
czy chorobe Behgeta, a takze wykluczy¢ chorobe nowo-
tworowa. Istniejg prace wskazujace na role prokalcytoniny
w réznicowaniu epizodu gorgczkowego w przebiegu zespotu
PFAPA od goraczki o etiologii infekcyjnej. Dostepne dane
literaturowe sugeruja podwyzszenie stezenia tego wskazni-
ka stanu zapalnego w infekcjach®!-13).

Zespol PFAPA nalezy réznicowac z innymi jednostkami
chorobowymi z grup zespotu goraczek nawrotowych. Jedna
z nich jest rodzinna goraczka $rédziemnomorska (familial
Mediterranean fever, FMF) - choroba dziedziczona auto-
somalnie recesywnie, cechujgca si¢ mutacja genu MEFV,
kodujacego biatko piryng. W jej przebiegu wystepuja nie-
regularne, nawracajace, krotkotrwate (2-3-dniowe) epi-
zody goraczki, a dodatkowo surowicze zapalenie otrzew-
nej i oplucnej, osutka skorna i zapalenie stawdw. Choroba
ta dotyczy gldwnie oséb zamieszkujgcych rejon Morza
Srédziemnego, co dodatkowo stanowi czynnik réznicujacy
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ja z zespolem PFAPA. Nawrotowe goraczki, trwajace zwy-
kle 10-14 dni, wystepuja tez w zespole nawrotowej go-
raczki zwigzanej z receptorem dla czynnika TNF (tumour
necrosis factor receptor-associated periodic syndrome,
TRAPS). Przyczyna tego zespolu jest mutacja genu recep-
tora TNF-a zlokalizowanego na chromosomie 12.

Kolejna choroba autozapalna, z ktéra nalezy réznico-
wa¢ zespot PFAPA, to niedobdr kinazy mewalonianowej
(mevalonate kinase deficiency, MKD). Jest to rzadka cho-
roba dziedziczona autosomalnie recesywnie. Czas trwa-
nia epizodow goraczki, wystepowanie epizodéw afto-
wego zapalenia jamy ustnej oraz powiekszenie szyjnych
weztéw chlonnych moga by¢ wspolnymi cechami dla obu
jednostek chorobowych, jednak cechami odrézniajacy-
mi MKD od PFAPA sa: bdl brzucha, biegunka, wymioty,
wysypka, bolesne wezly chtonne, splenomegalia, béle
miesni i stawow!!?.

Algorytm postepowania diagnostycznego w niezréznicowa-
nej goraczce u dzieci przedstawiono na ryc. 1.

Zalecanym leczeniem w zespole PFAPA sg glikokortykoste-
roidy - np. prednizon w dawce 1-2 mg/kg m.c. Takie lecze-
nie zostalo zastosowane réwniez w omawianym przypadku.
Remisje goraczki zaobserwowano w ciggu 24 godzin po za-
stosowaniu prednizonu. Za réwnie skuteczny lek uwazany
jest betametazon w dawce 0,1-0,2 mg/kg m.c.!®. Uzyskanie
remisji w tak stosunkowo szybkim czasie pozwala na po-
twierdzenie rozpoznania zespolu PFAPA. Leki te nie
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Immunochemia

lgG Uj
Cytomegalowirus g !emny
IgM Ujemny
lgG Ujemny
Mycoplasma pneumoniae IgM Ujemny
IgA Ujemny
lgG Ujemny
Chlamydia pneumoniae IgM Ujemny
IgA Ujemny
Gruzlica Ujemny
Przeciwciata anty-HIV Ujemny
Toksoplazmoza Ujemny
IgG j
Przeciwciata przeciw Bartonella henselae 9 Uj.em Ll
IgM Ujemny
- . ) lgG Ujemny
Przeciwciata przeciw Bartonella quintana -
IgM Ujemny
IgG Uj
Borrelia burgdorferi 9 J.em 0y
IgM Ujemny

Przeciwciata przeciw proteinazie 3 (PR3) cytoplazmy granulocytéw Negatywny
Przeciwciata przeciw mieloperoksydazie (MPO) btony jadrowej neutrofili Negatywny
Przeciwciata przeciwjadrowe (ANA), panel, surowica Negatywny

Wymaz z odbytu rozszerzony (+ESBL, MRSA, VRE)

Nie wyhodowano

Streptococcus pyogenes

Nie wyhodowano

Krew Nie wyhodowano
Kat w kierunku Salmonella, Shigella, Yersinia Nie wyhodowano
Proteinogram Norma
Biatko catkowite 6,9 g/dl 6,0-8,0
Albuminy 3,3g/dl 3,1-5,2g/dl
Alfa1-globuliny 0,3 g/dl 0,1-0,2 g/dl
Alfa2-globuliny 1,5g/dl 0,6-1,2 g/dl
Beta1-globuliny 0,6 g/dl 0,4-0,8 g/dl
Beta2-globuliny 0,4g/dl 0,2-0,5 g/dl
Gamma-globuliny 0,8 g/dl 0,6-1,6 g/dl
Wskaznik albumina/globulina 09

ANA — antinuclear antibodies, przeciwciata przeciwjadrowe; ESBL — extended spectrum beta-lactamases, szczepy bakteryjne zdolne do syntezy beta-laktamaz o rozszerzonym
spektrum dziatania; HIV — human immunodeficiency virus, ludzki wirus niedoboru odpornosci; I1gA, IgG, IgM — immunoglobuliny klas A, G, M; MRSA — methicillin-resistant
Staphylococcus aureus, gronkowiec ztocisty; VRE — vancomycin-resistant Enterococcus, enterokoki oporne na wankomycyne.

Tab. 1. Wyniki badati prezentowanego przypadku pacjenta

zapobiegaja jednak nawrotom goraczki i dodatkowo moga
wywolywac dzialania niepozadane, gléwnie wymioty, zmia-
ny zachowania i zaburzenia snu u dzieci?.

Butbul Aviel i wsp. opublikowali wyniki badan stosowa-
nia kolchicyny u pacjentéw z PFAPA(®. U dzieci przyj-
mujacych kolchicyne w dawkach 0,5 mg (<5. roku zycia),
1 mg (5.-10. roku zycia) i 1,5 mg (>10. roku) wystepowa-
ta mniejsza liczba epizodéw goraczki niz u dzieci nieleczo-
nych kolchicyna.

Pojawiajg sie takze prace wskazujace na skuteczno$¢ inhi-
bitora receptora dla IL-1 (anakinry)®*'”. Jednak ze wzgle-
du na samoograniczajacy si¢ charakter choroby u dzieci leki
z tej grupy powinny by¢ zarezerwowane dla $ciéle wybra-
nych pacjentéw (zwlaszcza dorostych).
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Najbardziej skutecznym leczeniem okazuje si¢ stosowa-
nie glikokortykosteroidow. Leki te szybko tagodza objawy
zespolu, cho¢ nie zapobiegajg nawrotowi choroby i moga
skréci¢ okres pomiedzy gorgczkami (stosowane w poczat-
kowej fazie choroby). Inng opcja terapeutyczna jest chirur-
giczne calkowite usunigcie migdatkéw podniebiennych,
czyli tonsillektomia. Brak jest jednoznacznych danych
wskazujacych na zasadno$é wykonywania tego zabie-
gu rutynowo. Jego efektywnos¢ jest wysoka, siegajaca na-
wet 92%®). Jednak z uwagi na powiklania po tonsillekto-
mii, takie jak np. krwawienia, oraz mozliwo$¢ samoistne;
remisji choroby z wiekiem dziecka decyzj¢ o leczeniu chi-
rurgicznym zespotu PFAPA podejmuje si¢ indywidualnie
u kazdego pacjenta. U czesci pacjentéw pomimo wykonanej
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tonsillektomii zdarza si¢ nawrdt objawow zespotu. W takiej
sytuacji nalezy poszerzy¢ diagnostyke réznicowa w kierun-
ku choréb autozapalnych uwarunkowanych genetycznie.

PODSUMOWANIE

Dokladne badanie podmiotowe i przedmiotowe dziecka
stanowi podstawe rozpoznania zespotu PEAPA. Objawy kli-
niczne w zespole PFAPA oraz ich nasilenie maja swoj indy-
widualny charakter, co warunkuje konieczno$¢ ewentual-
nego powtarzania badan diagnostycznych. Trafnie ustalone
rozpoznanie pozwala unikna¢ antybiotykoterapii.
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