nékolik tydnl u TRAPS, nékolik dni u HIDS
a PFAPA), interval mezi epizodami (nékolik
mésicl u TRAPS, vyznamna pravidelnost po
3-6 tydnech u PFAPA). U ataky PFAPA byva
teplota kontinualni, pfes antipyretickou l1écbu
vétsinou neklesa pod 37,5 °C.

Mezi atakami horecky je pacient s PFAPA
asymptomaticky a dobre prospiva. V pripadé
chronického onemocnéni, napf. u granulo-
matdznich (m. Crohn, sarkoidéza), systémo-
vych revmatologickych (sJIA, SLE...), onkolo-
gickych ¢i hematoonkologickych nemoci ma
pacient potize i mimo epizody teplot - mlze
byt unaveny, trpét nechutenstvim, svalovou
slabosti, bolestmi hlavy, bficha, kloubu,
hubnutim, no¢nim pocenim atd. Také
u zadvaznéjsich forem monogennich perio-
dickych horecek (CINCA) ¢i subklinicky pro-
bihajiciho zanétu u nedostatecné kontrolo-
vané nemoci (FMF, TRAPS...) mohou mit pa-
cienti mezi atakami horecek rdizné pfiznaky,
napf. kozni, kloubni, svalové, neurologické
¢i rendlni.

Reakce na kortikoidy: Pacienti s PFAPA
dobie reaguji na jednorazové podani predni-
sonu na zacatku ataky. Podobny efekt mtze-
me sledovat i u mirnéjsich forem nékterych
monogennich periodickych horecek (HIDS,
FMF atd). U bakterialni infekce je v3ak efekt
jen kratkodoby, potize se vétsinou brzy vraci.
Lécba glukokortikoidy by neméla byt stan-
dardnim postupem u nejasnych horecek,
nemoci (lymfom, leukemie).

Respiracni projevy nejsou typické pro
pacienty s monogennimi periodickymi ho-
reckami ani syndromem PFAPA.

Kozni projevy neviddme u syndromu
PFAPA. U monogennich periodickych horecek
jsou vsak casté a jsou tak jednim z varov-
nych pfiznakii. U FMF je typicky erysipeloidni
bolestivy exantém nad klouby, hlavné nad
kotniky. Vyrazka u CAPS byva urtikariformni,
ménliva, vétsinou generalizovand, nesvédici.
U HIDS vidame generalizovany exantém ne-
specifického charakteru, podobné i u TRAPS,
kdy muze byt pohmat nad vyrazkou boles-
tivy kvali postizeni fascii. Prchavy makuléz-
ni exantém provazi hore¢ku u systémové
formy juvenilni idiopatické artritidy (sJIA) ¢i
Stillovy choroby dospélych. Rlizna forma koz-
niho exantému viak provézi i fadu béznych
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virovych, bakterialnich ¢i jinych infekci. Afty
v dutiné ustni v atace teplot jsou typické pro
PFAPA syndrom. Oralni ulcerace ale vidame
i u HIDS ¢i Behcetovy nemoci.

Lymfadenopatie, zejména kr¢ni, je ty-
pickd pro PFAPA syndrom i pro HIDS. Patfi
ale i mezi projevy béznych infekci hornich
cest dychacich. Kulaté, tuhé nebo paketovité
usporadané uzliny budi podezieni na onko-
logické onemocnéni.

Kloubni a svalové projevy: Nespecifické
bolesti svalli a kloubt ¢i zénét kloubd mohou
provazet fadu infekénich nemoci (chfipka,
infek¢ni mononukledza, salmoneléza atd.).
Artritida ¢asto provazi i vaskulitidy, sJIA, SLE
¢i nespecifické stfevni zanéty. No¢ni musku-
loskeletalni bolesti viddme u lymfoma ¢i leu-
kemie. Z monogennich horecek jsou typické
vyrazné svalové a kloubni bolesti u TRAPS.
Artritida zejména hlezen byva u FMF, vzac-
né&ji u HIDS. Pozdnim chronickym projevem
CINCA/NOMID je zavazna artropatie hlavné
kolen.

Gastrointestinalni projevy (Gl) byvaji
umonogennich horecek relativné ¢asté a jsou
jednim z varovnych p¥iznak. Byvaji proje-
vem serozitidy a jsou typické napfiklad pro
FMF nebo TRAPS (prudké bolesti bficha, pfi-
pominajici nahlou pfihodu bfisni) i pro HIDS
(¢asto prdjem nebo zvraceni). Splenomegalii
nalézame u HIDS, hepatosplenomegalii u za-
vaznych forem CAPS. Alarmujicim projevem
je neprospivani ¢i vyrazny vahovy ubytek. Pfi
dlouhodobych Gl potizich musime samoziej-
mé myslet i na chronické stfevni zanéty (ul-
cerodzni kolitidu, Crohnovu nemoc), mentalni
anorexii, pfipadné onkologické onemocnéni.

Oc¢ni projevy jsou ¢asté u pacientd s CAPS
(konjunktivitida, uveitida, episkleritida, u téz-
sich forem atrofie zrakového nervu az slepota)
a TRAPS (otoky vicek). Porucha sluchu je ty-
pickym projevem zavazné formy neléceného
CAPS.

Bolesti hlavy se u horecky vyskytuji ¢asto.
V mirné formé jsou nespecifickym projevem,
u zavaznych nelécenych forem CAPS (CINCA/
NOMID) byvaji vyrazné bolesti hlavy zpUso-
bené chronickou aseptickou meningitidou.

Ledvinné postiZzeni nalézame pfi dlou-
hodobé probihajicim zanétu nelécenych mo-
nogennich horecek v disledku sekundarni
amyloiddzy. MGze vsak byt i projevem opako-
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vanych infekci mocového systému, lupusové
nefritidy atd.

Laboratorni vysetieni je potiebné pro-
vést v atace i mimo ataku horecky. Odbér
v asymptomatickém obdobi by mél probéh-
nout nejméné 2 tydny po skonéeni hore¢naté
epizody a mimo infekt.

Zanétlivé parametry byvaji v atace
periodické horecky zvysené (FW, CRP,
fibrinogen, sérovy amyloid — SAA, ferritin,
leukocytoza, neutrofilie), mezi atakami se ty-
picky normalizuji. U monogennich periodic-
kych horecek sledujeme hladinu SAA mimo
epizody teplot k vylouceni subklinického za-
nétu a odhaleni nebezpedi vzniku systémové
amyloiddzy. Zachyt leukopenie ¢i neutropenie
je varovnym ptiznakem, nebyva typickym na-
lezem u monogennich periodickych horecek,
je potfeba pomoci opakovaného vysetieni
krevniho obrazu vyloucit zejména cyklic-
kou neutropenii ¢i hemato/onkologické one-
mocnéni. Vysetfujeme i markery bunééného
obratu (KM, LD), zékladni ledvinné a jaterni
funkce, mo¢ vcetné sedimentu, snazime se
o zachyceni pripadného infek¢niho agens po-
moci vytérd, streptestu, kultivace moce
a individudlné i serologického vysetieni.
Je dulezité vysetieni bunééné a humoralni
imunity vcetné hladin celkovych imunoglo-
bulinG, pfipadné postvakcinacnich protila-
tek. V horecnaté epizodé byva nespecificky
zvysena hladina IgA a/nebo IgD u HIDS,
ale také u PFAPA, TRAPS ¢i dalsich nemoci.
Je proto pouze pomocnym vysetieni a na
zakladé pozitivniho nalezu nelze stanovit
diagnozu. Individuélné dle klinické rozvahy
muzeme zafadit i stanoveni hladin autopro-
tilatek (ANA, anti-dsDNA, ENA atd), komple-
mentu, hormonu stitné zlazy, markert myko-
tické infekce, vyloucit TBC piipadné vysetfit
mozkomi$ni mok, hemokulturu nebo kostni
dfen. VySetieni moce na mevalonaturii
je vysoce specifickym a senzitivnim testem
pfi podezieni na HIDS. Mo, jejiz vzorek na-
sledné zamrazime, odebirdame nejlépe na
zacatku hore¢naté epizody. Je mozno po-
uzit jednotlivé porce moce pFipadné sbér
za 12 hodin. Toto vySetfeni provadi pouze
specializovana pracovisté. U pacientl se
znamou monogenni periodickou horec¢kou
vySetfujeme mimo ataky mo¢ k vylouceni
proteinurie. Genetické vySetieni je indiko-
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