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Zespol PFAPA - periodic fever, aphtous
stomatitis, pharyngitis and cervical adenitis
(okresowa goraczka, aftowe zapalenie jamy
ustnej, zapalenie gardla, zapalenie weztow

chlonnych szyi)

PFAPA syndrome — periodic fever, aphtous stomatitis,
pharyngitis and adenitis
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STRESZCZENIE

Zespot PFAPA, rozpoznawany gtéwnie u dzieci ponizej 5 roku zycia, cha-
rakteryzuje sie nawrotowym wystepowaniem epizodéw goraczkowych,
z towarzyszacym aftowym zapaleniem jamy ustnej, zapaleniem gardia
i powiekszeniem weztow chionnych szyjnych. W pracy oméwiono ob-
jawy kliniczne zespotu, przedstawiono zalecenia dotyczace diagnostyki
réznicowej oraz metody leczenia.
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ABSTRACT

PFAPA syndrome, diagnosed mainly in children under 5 years of age is
characterized by periodic episodes of fever, accompanied by aphthous
stomatitis, pharyngitis and cervical lymphadenopathy. Clinical symptoms
of this syndrome, recommendations concerning differential diagnosis, as
well as methods of treatment were presented in this paper.
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WPROWADZENIE

PFAPA jest akronimem angielskich terminéw
okreslajacych okresowa goraczke, aftowe zapale-
nia jamy ustnej, zapalenia gardia, powiekszenie
weztow chtonnych szyi — periodic fever, aphtous
stomatitis, pharyngitis and cervical adenitis.

Jest to stosunkowo nowa jednostka kliniczna,
opisana po raz pierwszy w 1987 r. przez Geor-
ga Marshalla i nazwana wtedy skrotem FAPA
— fever, aphtous stomatitis and cervical adeni-
tis. W 1989 r. nazwe te zmieniono na PFAPA,
dla podkreslenia wystepowania okresowych
stanéw gorgczkowych, bedacych gtownym
i charakterystycznym objawem tego schorze-
nia [1,2]. Obecnie zesp6t PFAPA jest zaliczany
do zespoléw nawracajgcych stanoéw gorgczko-
wych, do ktorych nalezg takze: rodzinna $rod-
ziemnomorska goraczka (familiar Mediterrane-
an fever — MEFV), zesp6t hiperimmunoglobu-
linemii D, zesp6t zwigzany z mutacjg receptora
TNF - tumor necrosis factor receptor — associa-
ted periodic syndrome (TRAPS), zesp6t Muckle
Wells oraz cykliczna neutropenia [1,2].
Etiopatogeneza zespotu PFAPA pozostaje nie-
znana. Nie udato sie udokumentowac jego
zwigzku z anomaliami genetycznymi, jak ma
to miejsce w innych schorzeniach z kregu
wcze$niej wymienionych nawracajacych, okre-
sowych stanéw goraczkowych. Przewazajg opi-
nie, ze schorzenie to ma charakter zaburzenia
immunologicznego, a nie jest wynikiem infek-
cji, zwlaszcza infekcji wirusowej, co rowniez
brano pod uwage.

Czestos¢ wystepowania zespotu PFAPA nie
jest doktadnie okre$lona, ocenia si¢ jednak, ze
wystepuje on czesciej, niz jest wykrywany. Nie
ma dowodoéw na powigzanie tego schorzenia
z czynnikami geograficznymi badZ etniczny-
mi. Zesp6t ten dotyczy gtownie dzieci ponizej
5 roku zycia, z niewielka przewagg ptci meskiej
[1,2,3].

OBJAWY
Najbardziej charakterystycznym, wystepuja-
cym we wszystkich przypadkach objawem tego

zespotu jest regularnie nawracajgca wysoka
gorgczka (nawet powyzej 39°C). Kazdy epizod
trwa okoto 5 dni i powraca co 26-36 dni. Go-
raczce moga towarzyszy¢ niektore albo wszyst-
kie objawy wymienione w akronimie. Kolejny-
mi pod wzgledem czestosci wystepowania ob-
jawami po stanach goraczkowych sg zapalenie
gardta (72-90% przypadkoéw) oraz szyjna ade-
nopatia (75-88% przypadkoéw). Owrzodzenia
aftowe zwykle s3 male i niebolesne, dlatego
czesto moga by¢ pominiete, cho¢ zdarzaja sie
w 67-71% przypadkow [3,4]. Dodatkowymi
objawami obserwowanymi u pacjentéw z ze-
spotem PFAPA s3 béle brzucha (18-49% przy-
padkow), bole gtowy, ostabienie, bole stawow,
wymioty i hepatosplenomegalia. Dzieci z opi-
sanym zespotem miedzy epizodami objawow
czujg sie dobrze i rozwijaja sie prawidtowo.
Ze wzgledu na przebieg kliniczny choroby
Tasher i wsp. wyr6znili 4 grupy pacjentoéw:
— I - brak zmian w czestotliwosci wystepo-
wania nawrotéw objawow,
- II - epizody nawrotéw objawdéw pojawia-
ly sie rzadziej w czasie trwania choroby,
w roznych odstepach czasowych,
- III - epizody wystepowania objawow sta-
waly sie czestsze w czasie trwania choroby,
- IV - przebieg choroby charakteryzowat sie
wystepowaniem okreséw remisji, trwaja-
cych czasami nawet 36 miesiecy, oraz za-
ostrzen objawow [4].

DIAGNOSTYKA

Nie ma specyficznych badan ani testow diag-
nostycznych specyficznych dla zespotu PFAPA.
W trakcie trwania epizodéw zaostrzen obser-
wuje sie umiarkowang hiperleukocytoze, pod-
wyzszony odczyn Biernackiego (OB) i zwigk-
szone stezenia biatka CRP. Posiewy krwi oraz
badania bakteriologiczne wymazéw z btony
Sluzowej jamy ustnej i czeSci ustnej gardia
zwykle dajg wyniki negatywne. Rozpoznanie
zespotu PFAPA opiera si¢ na wykluczeniu in-
nych schorzen z nawracajacymi stanami go-
raczkowymi, takich jak: nawracajace zapalenie
migdatkéw podniebiennych, niektére choroby

Tabela l. Kryteria diagnostyczne zespotu PFAPA [2]

Table I. Diagnostic criteria of PFAPA syndrome [2]

. Regularnie nawracajace goraczki z poczatkiem we wczesnym wieku — ponizej 5 roku zycia
Il Wystepowanie znamiennych objawdw bez obecnosciinfekcji gornych drég oddechowych, z obecno3cig co najmniej jednego z nastepujacych
objawow klinicznych: aftowe zapalenia jamy ustnej, powiekszenie weztéw chtonnych szyjnych, zapalenia gardta

Ill. - Wykluczenie cyklicznej neutropenii
IV. Catkowicie bezobjawowe okresy pomiedzy epizodami
V. Prawidtowy wzrost i rozwoj




ZESPOL PFAPA

zakazne, mtodziencze idiopatyczne zapalenie
stawow, choroba Behgeta, cykliczna neutro-
penia, rodzinna $rédziemnomorska goraczka,
MEFV oraz zesp6t hiperimmunoglobulinemii
D [2,3,4]. Kryteria diagnostyczne zespotu PEAPA
zebrane zostaly w tabeli I.

TERAPIA

W przebiegu naturalnym zespotu PFAPA czg-
sto obserwuje si¢ samoistne remisje. W okresie
zaostrzen nie wykazano skutecznosci stoso-
wania antybiotykow z grupy penicylin, cefa-
losporyn i makrolidéw, $rodkéw przeciwwi-
rusowych (acyklowiru) oraz sulfonamidow,
podobnie jak niesterydowych lekéw przeciw-
zapalnych (z wyjatkiem tagodzenia odczynu
gorgczkowego).

Doustne glikokortykosteroidy (dawka 0,5-2
mg/kg/dobe) okazaly sie z kolei niezwykle
skuteczne w opanowywaniu epizodéw goracz-
kowych (dramatyczna poprawa po zastosowa-
niu glikokortykosteroidow przez niektorych
uznawana jest za wskaznik diagnostyczny),
ale nie miaty wptywu na catoksztatt przebie-
gu choroby. Znane, powazne skutki uboczne
stosowania glikokortykosteroidow u mtodych
pacjentéw znacznie ograniczaja mozliwosc¢ ich
podawania przy powtarzajacych sie stanach
goragczkowych.

W leczeniu omawianego zespolu znalazta
roOwniez zastosowanie cymetydyna ze wzgledu
na dzialanie immunomodulujace. Ten znany
antagonista receptoréow H2, wykazujgcy wtas-
ciwosci immunomodulujace poprzez wplyw
na aktywacje komorek T, a takze hamujacy
chemotaksje eozynofili oraz granulocytow
obojetnochtonnych, byl podawany w daw-
ce 150 mg raz lub dwa razy dziennie, az do

dawki 20-40 mg/kg/dobe¢ z dobrym skutkiem
[3,4,6].

Ostatnio opublikowano korzystne efekty pro-
filaktyki zespotu PFAPA z uzyciem kolchicyny
w dawce 0,5-1 mg/dobg u chorych z czestymi
nawrotami objawéw chorobowych [5]. Ukaza-
ty sie rowniez doniesienia sugerujgce efektyw-
nos$¢ usuniecia migdatkéw podniebiennych
w redukcji czestoSci wystepowania objawow.
Jednakze na chwile obecng, wykonywanie
tonsillektomii u pacjentéw z zespotem PFAPA
budzi kontrowersje [6,7].

W naszej laryngologicznej poradni przykli-
nicznej konsultujemy dzieci kierowane przez
pediatréw z podejrzeniem zespotu lub rozpo-
znanym zespotem PFAPA. Celem konsultacji
laryngologicznej jest wtedy wykluczenie in-
nych, laryngologicznych przyczyn wystepo-
wania objawéw, ocena kliniczna migdatkéow
podniebiennych i migdatka gardtowego, ewen-
tualna kwalifikacja dziecka do usuniecia mig-
datkéw podniebiennych, samych badz razem
z migdatkiem gardlowym. W naszej Klinice
wykonano zabieg tonsillektomii u 1 dziecka
z rozpoznanym zespotem PFAPA, uzyskujac
w 2-letnim okresie obserwacji zmniejszenie
liczby epizodéw nawrotéw objawow.

PODSUMOWANIE

Rokowane w zespole PFAPA jest pomysine.
Choroba ma tendencje do wygasania wraz
z wiekiem, niemniej jednak charakteryzuje
si¢ kilkuletnim przebiegiem, ucigzliwym ze
wzgledu na czestos¢ nawrotow. Dotychczas
nie stwierdzono wystepowania zadnych po-
waznych, p6znych powiktan.
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