nebo vzacna cyklicka neutropenie. S po-
lékovou horeckou byva spojovana rada
1€kl (ibuprofen, antibiotika, antiepileptika,
i. v.imunoglobuliny atd). Myslet musime i na
simulované (smyslené) horecky.
Autoinflamatorni onemocnéni (autoin-
flammatory diseases, AID) jsou heterogenni
skupinou vzacnych zanétlivych nemoci, zpG-
sobenych poruchou regulace mechanism
nespecifické imunity (1, 2, 5). Na rozdil od au-
toimunitnich nemoci nejsou spojena s vyso-
kymi titry autoprotilatek. Bez zjevné pficiny pfi
nich dochazi ke spontannim celkovym a/nebo
lokdInim projeviim zanétlivé aktivity véetné
zvyseni laboratornich parametri zanétu.
U vétsiny z nich byva typické opakovdni i pe-
riodicita potiZi a asymptomatické intervaly mezi
jednotlivymi epizodami. Onemocnéni ze skupi-
ny AID zacind vétsinou v détstvi, a to zejména
u nemoci s monogennim typem dédic¢nosti.
Diagnostika nékterych AID vsak mUze byt
opozdénd, nékdy az do dospélého véku, a to

Tab. 1. Nejcastéjsi syndromy periodickych horecek
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jednak kvuli jejich vzacnosti, jednak mozné
individualni a interindividualni variabilité
projevl. Mezi AID fadime nékteré podtypy
systémové formy juvenilni idiopatické
artritidy (sJIA) ¢i granulomatézni nemo-
ci (napf. casnou formu Crohnovy nemoci
¢i détskou sarkoidézu), hemofagocytujici
syndromy, sterilni osteitidy (napfiklad
chronickou multifokalni osteomyelitidu).
Nejtypictéjsimi autoinflamatornimi onemoc-
nénimi jsou viak syndromy periodickych
horecek. Myslime na né v pfipadé tii a vice
epizod nevysvétlitelnych teplot, které se
objevily v priibéhu 6 mésict v odstupu mi-
nimalné 7 dni, pfi absenci infekce a po vylou-
cenijinych pricin horecky. Jednotlivé epizody
mivaji u konkrétniho pacienta casto typicky
priabéh i spektrum pfiznakl. Kromé syndro-
mu PFAPA jsou periodické horecky u nasich
pacientl velmi vzacné, jejich pocet dosa-
huje v Ceské republice jen nékolik jednotek
az desitek pripadd. Jejich 1é¢ba a sledovani
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by proto méla probihat ve specializovanych
centrech s moznosti biologické |écby (3).

Vybrané periodické horecky
(viz tabulka €. 1)

Periodicka horecka s aftézni stoma-
titidou, zanétem hltanu a miznich uzlin
(periodic fever with aphthous stomati-
tis, pharyngitis and adenitis - PFAPA) je
nejcastéjsi periodickou horeckou ve stiedni
Evropé i Severni Americe (7). Genetickd muta-
ce zatim nebyla prokazana, nemoc vznika
zifejmé dlsledkem dysregulace imunitni od-
povédi. Uvazuje se i o heterogenni skupiné
zatim nepoznanych jednotlivych genetic-
kych jednotek. U rodinnych ptislusnika se
Casto setkdvame s idajem opakovanych tep-
lot, angin ¢i tonsilektomie v détském véku.
Diagndza je stanovena na zakladé typickych
pfiznakl a po vylouceni ostatnich moznych
pfi¢in opakovanych horecek véetné cyklické
neutropenie.

Onemocnéni Pfiznaky

Lécba

FMF (familidrni
stfedomorska horecka)

Kratké ataky 1-3 dny, frekvence tydny az mésice, zacatek vétsinou do 20 let véku,
horecka, erysipeloidni erytém na dolnich koncetindch, serozitida (bolesti bficha,
bolest na hrudniku), monoartritida velkych kloub(, ¢asto pozitivni rodinna
anamnéza, ¢asta AA amyloiddza u nelécenych

Kolchicin,
blokatory IL-1

TRAPS (periodicky

Dlouhé ataky 1-4 tydny, frekvence tydny aZz mésice, zacatek do 20 let, horecka,

syndrom asociovany
s receptorem pro tumor
nekrotizujici faktor)

migrujici erytém s mistni myalgif, serozitida (pleuritida, perikarditida), bolest bficha,
prijem, zvraceni, artralgie/artritida vétsich kloubd, konjunktivitida, periorbitainf
edém, ¢astd AA amyloidoza

Nesteroidni antiflogistika nebo glukokortikoidy
v atace,

blokatory IL-1,
blokatory TNF (etanercept)

CAPS (periodické
syndromy asociované
s kryopyrinem)

1. FCU (familidrni
chladové urtika)

2. MWS (Mucklelv-
Wellsdv syndrom)

3. CINCA
(multisystémové zanétlivé
onemocneéni se zacatkem
v novorozeneckém veku)

Nepravid. ataky, brzky zacatek (do 1 roku, u CINCA v novoroz. véku),
horecky, urtikariformni exantém, konjunktivitida, ¢astd AA amyloidéza

Kratké ataky (nékolik hodin), provokace chladem

Ataky 1-3 dny nebo nékteré priznaky kontinudlné, mozna ztrata sluchu, uveitida,
episkleritida

Pfiznaky témér kontinudlné

+ CNS (aseptickd meningitida, bolesti hlavy, mozkova atrofie, mentalni retardace)
+ senzorineurdini hluchota

+ destruktivni artropatie

+ ocni pfiznaky (az slepota)

blokétory IL-1

HIDS (syndrom hyper
IgD, periodicky
syndrom asociovany s
mevalonatkindzou)

Ataky horecky 3-7 dni, frekvence tydny az mésice, zacatek do 1 roku véku,
horecky, makulopapuldzni exantém, bolest bficha, zvraceni, prijem, artralgie/
artritida, ordInf ulcerace, kr¢ni lymfadenitida, spoustéc atak: infekce, o¢kovani,
stres..., amyloid6za vzacna.

Nesteroidni antiflogistika nebo glukokortikoidy
v atace

blokatory IL-1,
blokatory TNF
nebo IL-6

PFAPA (periodicka
horecka, aftézni
stomatitida, faryngitida,
kréni lymfadenopatie)

Uniformni ataky 3-7 dn, frekvence 3-6 tydnd, zacatek vétsinou 1-5 let, faryngitida,
kr¢nf lymfadenopatie, oraIni ulcerace (afty), vyjimecné artralgie nebo mirna bolest
bficha, Ustup do nékolika mésicli/let bez orgdnového postizeni.

Nesteroidni antiflogistika nebo glukokortikoidy
v atace

U rezistentnich tonsilektomie, kolchicin

(FMF — Familliar Mediterranean Fever, TRAPS — TNF Receptor Associated Periodic Syndrom, HIDS — Hyper IgD Syndrom, CAPS — Cryopyrin Associated Periodic Syndromes,
FCU - Familiar Cold Urtica, MWS — Muckle-Wells syndrom, CINCA — Chronic Infantile Neurologic, Cutaneous and Articular syndrome, PFAPA — Periodic Fever with Aphtous
stomatitis, Pharyngitis and Adenitis), IL-1 — interleukin 1, TNF — tumor nekrotizujici faktor, IL-6 — interleukin 6
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