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HEREDITARNI PERIODICKE HORECKY ZE SKUPINY AUTOINFLAN
dédi¢né onemocnéni. Je zplsobeno mutaci
v genu pro mevalonatkinazu (MVK). Tento
gen je mutovany také u zdvazné metabolic-
ké vady — mevalonové acidurie, ktera je na
rozdil od HIDS spojena také s dysmorfismem
a psychomotorickou retardaci. Diagné6za byva
potvrzena molekuldrné-genetickym vysetre-
nim. Ataky horecek se u nékterych pacienta
zmirAuji s vékem, u jinych trvaji vyrazné potize
celozivotné (9).

Horecky u HIDS zacinaji jiz v kojeneckém
véku, nejcastéji do 1. roku Zivota. Epizody vy-
sokych teplot trvaji 3-7 dni, intervaly mezi
nimi byvaji 1-2 mésice. Provoka¢nim fakto-
rem byva napiiklad bézny infekt, ockovani,
uraz ¢i operace. Ataky byvaji variabilni, ¢asto
byvaji provazené serozitidou, projevuijici se
bolesti bficha, ¢asto i zvracenim a prdjmem.
Kozni projevy byvaji generalizované, maku-
lopapuldézni, urtikariformni ¢i morbiliform-
ni. Privodnim jevem byva vyrazna bolest
hlavy, sval@ i kloubd ¢i artritida. Casta byva
kréni lymfadenitida, afty ¢i splenomegalie.
Amyloid6za provazi HIDS spise vyjimecné.

Laboratorni odbéry: V atakdch byva ne-
specificky zvysend zanétlivd aktivita. Relativné
¢asto a bez korelace s tizi nemoci ¢i atakou
nalézdme zvysenou hladinu IgA a/nebo IgD.
Normalni hladina IgD pfitom diagnézu HIDS
nevylu¢uje. Diagnosticka je ale zvy3end kon-
centrace mevalonové kyseliny a mevalono-
laktonu v moci béhem ataky horecky (u tézké
metabolické vady byva elevace kontinualni).

V lécbé lehcich forem HIDS vétsinou
staci nesteroidni antiflogistika ptipadné
glukokortikoidy v atakach horecky, v tézsich
pfipadech blokdtory IL-1 (anakinra, canakinu-
mab) nebo blokatory TNF, ptipadné IL-6.

Periodické syndromy asociované s kryo-
pyrinem (cryopyrin associated periodic
syndrome - CAPS) je skupina tfi klinickych
jednotek s riznou intenzitou zavaznosti. Jedna
se 0 autosomalné dominantné dédi¢né nemo-
ci se zac¢atkem zpravidla v kojeneckém véku,
nékdy viak i v dospélosti. Pfi¢inou je mutace
v genu kédujicim kryopyrin. Diagnéza je sta-
novena na zakladé klinického obrazu a pomoci
molekularné-genetického vysetieni (4).

Nejmirnéjsi formou CAPS je familiarni
chladova urtika (Familial Cold Urtica - FCU,
Familial Cold Autoinflammatory Syndrome -
FCAS). Ma vétsinou krdtké, do 24 hodin trvaji-
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ci symptomy, projevujici se za 1-6 hodin po
celkové expozici chladu. Lokalni chladovy
test je na rozdil od bézné chladové kopfiv-
ky negativni. Ataky horecky jsou provazené
generalizovanym kopfrivkovitym exantémem,
piipadné konjunktivitidou a bolestmi kloubd.
U nékterych pacientd pozorujeme mirné kozni
projevy byvaji u Muckleova-Wellsova syn-
dromu (MWS). Pfiznaky se mohou objevo-
vat i bez provokace chladem, trvaji vétsinou
1-3 dny, ale mohou byt i delsi. S horeckou
i bez ni se objevuji artralgie, artritida ¢i ocni
pfiznaky, nej¢astéji konjunktivitida, episkle-
ritida, pasova keratopatie ¢i uveitida. U nelé-
cenych pacientli se mlze vyvinout senzorine-
urdini hluchota, nej¢astéji v pozdnim détstvi
¢i ¢asné dospélosti. Nejzavaznéjsi formou
CAPS je CINCA/NOMID (Chronic Infantile
Neurologic, Cutaneous and Articular syn-
drome/Neonatal-Onset Multisystemic
Inflammatory Disease). Je charakterizovan
kontinudlnimi ptiznaky jiz brzy po narozeni.
Déti vétsinou Spatné prospivaji, nékolikrat
tydné mivaji 1-2 dny trvajici horecky, nékdy
vsak byvaji teploty mirné nebo chybi. Pacienti
maji koZni potiZe, vétsinou generalizovany ur-
tikariformni exantém. Nejc¢astéjsimi neurolo-
gickymi pfiznaky jsou chronickd asepticka me-
ningitida, bolesti hlavy, nitrolebni hypertenze,
mozkova atrofie, kognitivni dysfunkce, men-
talni retardace i senzorineurdini ztrdta sluchu.
Zéavazné jsou i ocni potize, které mohou vést
az ke slepoté. Nalézame také lymfadenopatii,
hepatosplenomeagalii a destruktivni artropatii
hlavné kolennich kloubd.

Laboratorni odbéry prokazuji elevaci
parametr( zadnétu. U méné zavaznych forem
CAPS jsou mimo ataky horecky laboratorni
nalezy v normé. Dilezité je sledovat projevy
pfipadného subklinického zanétu véetné SAA.

V lécbé se s dobrym efektem pouzivaji
blokdtory IL-1 (anakinra, canakinumab). Lé¢ba
musi byt dlouhodob4, nejlépe celozivotni.
Je potieba ji nasadit co nejdrive, jesté pred
rozvojem nevratnych organovych zmén.

Jak postupovat u pacientt
s nejasnymi opakovanymi
hore¢kami

Pro jednodussi a pfehlednéjsi zhodno-
ceni potizi je vhodné u pacienta s recidi-
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vujicimi febriliemi zaznamenavat do ro¢ni
teplotni tabulky (kalendafre) viechny ataky
teplotis pfidruzenymi potizemi a pfipadnymi
problémy mimo horec¢ky. Nezbytné nutnd
je peclivd anamnéza, klinické a laboratorni
vysetieni. U periodickych horecek je nutné
zhodnoceni jak v atace, tak i mimo ataku ne-
moci. Pomocnymi vysetienimi jsou UZ bficha
a lymfatickych uzlin, RTG plic a dutin, imuno-
logické odbéry, ORL, pfipadné stomatologické
a gynekologické vysetienik vylouceni fokus(.
U pacienta s podezienim na periodickou ho-
recku je pfinosem snaha zvladnout nékterou
zatak pouze lécbou antipyretiky, protoze klinic-
ké i laboratorni projevy zanétu by mély odeznit
i bez podani antibiotik ¢i glukokortikoidd.

Anamnéza

V rodinné anamnéze se ptame na et-
nicky plivod rodiny, patrdme po nejasnych
¢i opakovanych horeckach i pfidruzenych
symptomech, zejména koznich, gastrointes-
tinalnich nebo kloubnich, ptame se na ¢asna
¢i nevysvétlitelnd umrti, ledvinné postizeni ¢i
nevysvétlitelnou ztratu sluchu. Zajimaji nas
informace o opakovanych anginach ¢i pro-
vedené tonsilektomii. V osobni anamnéze
nas Udaje o predchozich zavaznych infekcich,
netypickém infekénim agens nebo zévaznych
nezadoucich reakcich po o¢kovani mohou
navést na moznost primarniho imunodeficitu.
Ptame se na mozné pfiznaky adenoidnivege-
tace (chrapdni, opakovana ryma, adenoidni
facies). Dulezita je cestovatelskd anamnéza Ci
kontakt se zvitaty (kocky, krélici...). K vylou-
¢eni polékové horecky se ptame na uzZivané
léky. Zajima nds psychické nastaveni pacienta
i jeho rodiny (sebeposkozujici tendence, hy-
perprotektivni rodina atd.) napfiklad k vylou-
¢eni simulované horecky, pricemz nékdy je
nezbytné potize pacienta objektivizovat za
hospitalizace.

Zacatek potizi jiz v brzkém véku po na-
rozeni mizeme pozorovat u pacient(i s CINCA
nebo zavaznym imunodeficitem, v prvnim
roce zivota u HIDS, mirnéjsi formy CAPS (MWS
a FCU) i primarniho imunodeficitu. PFAPA
vétsinou zacind mezi 1-5 rokem véku. Prvni
pfiznaky TRAPS a FMF se vétsinou objevuji
v pribéhu détstvi ¢i adolescence.

Charakter horecky: U jednotlivych atak
nas zajima jejich délka (kratké trvani u FMF,
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