Abstrakt

Uvod: Syndromy periodické hore¢ky jsou klinické jednotky patiici do velké skupiny
autoinflamatornich chorob. VétSina téchto syndromd vznika na podkladé genetické
predispozice. Mimo tuto klasifikaci stoji syndrom periodické horecky s aftdozni

stomatitidou, faryngitidou a kréni adenitidou (PFAPA) s nejasnou etiologii.

Vysledky: V nasi praci jsme popsali nejvétsi klinicky soubor pacientl se syndromem
PFAPA z jednoho centra. Z laboratornich vysledkli jsme potvrdili benigni prib¢h
PFAPA syndromu. Zaznamenali jsme signifikantné vy3$i hladiny sérovych cytokint
(IFN-y a IL-1B) v prabéhu epizody horecky u PFAPA pacientl v porovnani s
kontrolni skupinou. Méfeni ukazala zvySené pocty plazmatickych bunék v periferni
krvi PFAPA pacientd. Popsali jsme zvySené¢ hladiny naivnich CD4 a CD8 T
lymfocyth a piiblizn€ 2-krat vyss$i proporci CD8 T lymfocyti u PFAPA tonzil.
Signifikantni rozdily byly i v hladinach IFN-y, IL-1B, IL-6 a TNF-a ve stimulovanych
supernatantech v porovndni s nestimulovanymi supernatanty z periferni krve u
pacienti s PFAPA syndromem. Mé&feni bakteridlniho profilu ukézalo, Ze profily

mikroflory v tonzilach jednotlivych déti jsou individudlni.

Zavér: Odstranénim tonzildrni tkan€ s potencidlnim bakteridlnim/virovym/jinym
spoustéem dochazi u pacientli s PFAPA syndromem k vymizeni symptomi. Pacient
s PFAPA syndromem je pravdépodobné¢ imunologicky nezraly jedinec s vyssi

vnimavosti k vnéj§im faktoram.
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