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Review

JUVENILNI RECIDIVIRAJUCI PAROTITIS I NEKE AUTOIMUNOSNE I AUTOUPALNE
BOLESTI U DJECJOJ OTORINOLARINGOLOGIJI

BORUT MARN!, MIROSLAV HARJACEK?, IRENA BABIC!

Juvenilni recidivirajuci parotitis najcesce se javilja dobi izmedu 2. i 5. godine Zivota, ¢es¢e u djecaka. Dijagnoza se postavlja
na osnovu klinicke slike, podatka o ponavljanju upala i ultrazvucnog nalaza sijalektazija. Preporuca se uciniti probir na autoimune
bolesti. Bolest je u pravilu benigna, samoogranicavajuca i prolazi u pubertetu.

Relapsni polihondritis je rijetka, multisistemska, vjerojatno autoimunosna bolest, koja se cesto prepoznaje kasno zbog poli-
morfne klinicke slike. Pojava 2 ili 3 simptoma kao Sto su obostrana upala hrskavice uha, seronegativni neerozivni upalni artritis,
upala nosne hrskavice, upala ociju, hondritis respiratornog puta i/ili audiovestibularno ostecenje koji se ponavljaju, pogotovo uz
povisenu temperaturu i bolnost, mora pobuditi sumnju na relapsni polihondritis. Tijek bolesti je fluktuirajuci, postupno progresivan.
Prognoza bolesti je danas uz terapiju bolja negoli se ranije mislilo.

Krikoaritenoidni artritis je vrlo rijetka bolest u djecjoj dobi koja se u pravilu javlja u bolesnika koji ve¢ godinama boluju od
Juvenilnog idiopatskog artritisa. Izgleda da je cesc¢i kod seropozitivnog poliartikularnog oblika i to u djevojcica. Simptomi su naj-
Cesce blagi i nespecificni, poput disfonije i smetnji gutanja, a Cesto i izostaju. Ipak, u sluc¢aju akutne remisije bolesti moze se javiti
akutna dispneja i stridor, koji zahtijevaju visoke doze kortikosteroida, a katkada i intubaciju i/ili traheotomiju. S obzirom da djeca
s juvenilnim idiopatskim artritisom mogu imati objektivne klinicke znakove krikoaritenoidnog artritisa i bez subjektivnih smetnji,
savjetuje se otorinolaringolosko pracenje te djece.

Autoimunosna bolest unutarnjeg uha je karakterizirana progresivnim osStecenjem sluha koje napreduje relativno brzo, kroz
nekoliko tjedana ili mjeseci. Nagluhost je cesto obostrana iako ne nuzno i simetricna, u oko 50% slucajeva fluktuira uz sum i osje-
¢aj punoce u uhu te vestibularne simptome, slicno kao kod Menierove bolesti. U oko 15-30% bolesnika postoje i znakovi sistemne
autoimunosne bolesti. Dobar efekt topicke ili sistemne terapije kortikosteroidima jedan je od kriterija za potvrdu bolesti. Javija se
obicno u kasnoj adolescenciji, ces¢e u djevojaka.

Ukoliko imamo dijete starije od godinu dana a mlade od 5, koje ima ve¢ tri mjeseca uzastopno svaki mjesec epizode visoke
temperature s anginom i/ili poveéanim limfnim ¢vorovima vrata i mozda aftama u usnoj supljini, povisenu temperaturu, CRP, SE i
neutrofilne leukocite i uglavnom uredan nalaz obriska zdrijela, a izmedu tih epizoda je potpuno zdravo, vjerojatno dijete boluje od
PFAPA sindroma. Promptno snizenje temperature i ublazavanje ostalih simptoma jednokratnim davanjem kortikosteroidne terapije
govori u prilog ispravnosti dijagnoze.

Deskriptori: JUVENILNI RECIDIVIRAJUCI PAROTITIS, RELAPSNI POLIHONDRITIS, KRIKOARITENOIDNI ARTRITIS, AUTOIMUNOSNA BOLEST
UNUTARNIJEG UHA, PFAPA SINDROM

Juvenilni recidivirajuci
parotitis

Juvenilni recidivirajuéi parotitis
(JRP) se definira kao jednostrana ili
obostrana ponavljaju¢a upalna bolest
parotidne Zlijezde za koju su znacajne
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neopstruktivne sijalektazije i odsustvo
gnojnog sekreta na uséu izvodnog kana-
la zlijezde. Bolest je rijetka, za sada se
smatra idiopatskom. Najcesc¢e se javlja
izmedu druge (trece) i pete godine zivota
i to Cesce u djecaka (1-3). Nakon mump-
sa smatra se drugom najce$¢om upalnom
boles¢u slinovnica u djece. U oko 90%
slucajeva prestaje u pubertetu i ne ostav-
lja trajne posljedice (4).

Etiologija i mehanizam nastanka bo-
lesti su za sada nepoznati. U literaturi se
navode brojne pretpostavke, izmedu osta-

log: kongenitalna malformacija izvodnog
kanala parotide, kongenitalne sialektazi-
je, kongenitalno promijenjen biokemijski
sastav sline, imunoloski ¢imbenici 1 sma-
njeno lucenje sline koje dovodi do zgus-
njavanja sline i zastoja (4).

Bolest se ocituje pojavom otekline
u podrucju parotidne zlijezde, najcesce
jednostrano ili izrazenije na jednoj stra-
ni, povremeno uz povisenu temperaturu.
Oteklina nastaje dosta naglo, tijekom ne-
koliko sati, a traje od nekoliko dana do
2 tjedna. Cesta je umjerena bol, pogoto-
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vo kod Zvakanja. Retrospektivna studija
Leerdama i suradnika na 53 djece poka-
zala je da je otok postojao u sve djece,
bol je bila prisutna u oko 92% djece, a
povisena temperatura u oko 41% djece
(3). U podrucju zahvaéene parotide po-
stoji tjestasti otok obi¢no umjereno bo-
lan na palpaciju. Na us¢u Stensonovog
kanala na palpaciju i masazu Zzlijezde
nema sekreta, ili je sekret seromukozan,
katkada gust. Odsustvo gnojnog sekreta
vazno je za razlikovanje JRP od gnojne
upale Zlijezde.

U laboratorijskim nalazima ukupni
broj leukocita u krvi u pravilu je uredan,
a C-reaktivni protein nizak. Neke studije
pokazale su da su u oko 1/5 djece s JRP
snizene vrijednosti IgA u serumu (<5
mg/dL), uz uredne vrijednosti ostalih
imunoglobulina, a u neke djece je nade-
na hipogamaglobulinemija (5). U citolos-
kom razmazu sekreta iz izvodnog kanala
bolesne parotide nalazimo puno granu-
locita i neSto limfocita, za razliku od
zdrave djece gdje je razmaz acelularan.
U oko 50% slucajeva nalazimo mijeSanu
bakterijsku floru koja ukljucuje aerobne i
anaerobne koke (4).

Ultrazvuk parotidne Zlijezde je naj-
primjerenija pretraga u djece i jednako je
osjetljiva u dijagnostici sijalektazija kao
i agresivnija sijalografija (6, 7). Najcesce
nalazimo okrugla hipoehogena podruc-
ja promjera 2 do 4 mm u podrucju po-
vrs$nog reznja zahvacene parotide koja
odgovaraju sialektazijama. Osim ultra-
zvuka, rjede se koristi i konvencionalna
i digitalna sijalografija, magnetska rezo-
nancija i magnetska sijalografija. Zadnjih
godina koristi se i sijaloendoskopija kao
dijagnosticka i ujedno terapeutska meto-
da (8). U slucaju uzimanja preparata za
patohistolosku analizu, najcesce se nala-
zi neopstruktivna sialektazija izvodnih
kanalica parotide s limfocitnom infiltra-
cijom u okolini kanalic¢a (1).

Dijagnoza IRP-a postavlja se na
osnovu klinicke slike, iskaza i iskljuce-
njem drugih bolesti parotidne zlijezde.
Valja iskljuciti mumps ili parotitis uzro-
kovan nekim drugim virusom (virus pa-
rainfluence, cytomegalovirus, Epstein-
Barr virus, paramyxovirus, parvovirus,
HIV), bakterijski parotitis, autoimune
bolesti (Sjogrenov sindrom, Wegenerova
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granulomatoza), limfoepitelne novotvo-
rine, sarkoidozu, sialolitijazu, sialoade-
nozu.

U slucaju recidiviraju¢ih upala koje
nastaju u kasnijoj dobi valja u prvom redu
misliti na primarni Sjégrenov sindrom,
pogotovo ako se javljaju u djevojcica. U
oko 60% slucajeva moze biti u pocetku
jedini simptom ove bolesti (9, 10).

Dijagnoza JRP postavlja se isklju-
¢enjem ostalih upalnih bolesti parotidne
zlijezde. Tipi¢no za bolest je da je blagog
tijeka, nema gnojnog iscjetka na uscéu
Stensonovog kanala, simptomi se spon-
tano smiruju i bez terapije kroz 2 do 7
dana, bolest se ponavlja.

Nema jedinstvenog stava u lijeCe-
nju - jos uvijek ima pristalica antibiotske
terapije kod svake egzacerbacije bolesti,
pa Cak i preventivne antibiotske terapije
(3, 5). Ipak, naj¢esce se primjenjuju samo
nesteroidni antiupalni lijekovi. Antibiot-
ska terapija najce$¢e ne utjeCe na tijek
bolesti, osim u sluc¢aju komplikacija.

Neki savjetuju sijalogoge (stimulato-
re lucenja sline) i njeznu masazu zlijezde
(1, 4). U tezim slucajevima opisana je si-
jaloendoskopija u opcoj ili lokalnoj ane-
steziji uz ispiranje i dilataciju izvodnog
kanala i instilaciju kortizona (4).

Relapsni polihondritis

Relapsni polihondritis (RP), ili hr-
vatski, ponavljaju¢i polihondritis, je
rijetka multisistemska, vjerojatno auto-
imunosna bolest, koju obiljezuju ponav-
ljajuce epizode bolnih upala hrskavi¢nog
tkiva: elasti¢nih hrskavica uha i nosa,
hijalinih hrskavica zglobova, fibrokarti-
laginoznog tkiva i hrskavica larinksa i
traheobronhalnog stabla (11, 12).

Osim hrskavice, upala Cesto zahvaca
i ostale strukture bogate proteoglikani-
ma: srce, krvne zile, o¢i, unutarnje uho,
bubrezi (16). Kod nastupa ili ponavljanja
bolesti prisutni su i opéi simptomi koji
su Cesto nespecificni i odgadaju tocnu
dijagnozu. Bolest u pravilu dovodi do
trajnog oStecenja zahvacenih struktura.
Privremeno poboljSanje najcesée se po-
stize terapijom kortikosteroidima.

RP je izuzetno rijetka bolest i do
2009. godine je u znanstvenoj literaturi
objavljeno oko 1000 pojedinac¢nih slu-
¢ajeva. U Hrvatskoj su do 2011. godine
objavljena tri slucaja (13). Incidencija
bolesti je nepoznata. Izuzetno je rijetka
u nebjelackoj populaciji, mozda nesto Ce-
S¢a u zena. Moze se pojaviti u bilo kojoj
dobi, pa je opisan i slu¢aj u novoroden-
Ceta majke koja je bolovala od RP. Ipak,
najcesce se javlja u petom desetljecu zi-
vota.

Iako su etiologija i patogeneza bole-
sti nepoznate, postoji nekoliko ¢imbeni-
ka koji ukazuju na autoimunosnu bolest
koja aktivira i humoralni i stani¢ni od-
govor. Hrskavica sadrzi veliku koli¢inu
kolagena tipa II. Za vrijeme akutnog
stanja bolesti, opisane su visoke razine
protutijela u serumu na kolagen tipa II, a
imunoflorescentne studije zahvac¢ene hr-
skavice ukazivale su na prisustvo imunih
kompleksa. Neki autori opisali su stanic-
no posredovani imuni odgovor na razli-
Cite sastojke hrskavice (14). Opisana je
povezanost RP s humanim leukocitnim
antigenom DR4 (16). Neka druga istra-
zivanja pokazala su povecanu aktivnost
lizosomskih enzima uz nedostatak mu-
kopolisaharida u zahvacenoj hrskavici.
Izgleda da povisena razina IgG protuti-
jela na lance alfa tubulina moze imati di-
jagnosticki znacaj, jer je rijetko opisana
kod drugih autoimunosnih bolesti (16).

S obzirom da su simptomi bolesti
najc¢esc¢e kljuéni za prepoznavanje bo-
lesti, vazno ih je dobro poznavati. Bo-
lest obi¢no pocinje vrlo naglo, Cesto s
upalom jedne ili obje uske kao jedinim
simptomom. Tipi¢no je da lobulus uske,
koji nema hrskavice, ostaje poSteden.
Katkada se bolest prvo javlja s nosnim
simptomima (izraziti bolovi u nosu uz
zacepljenost nosa i epistaksu), bolovi-
ma kod gutanja i/ili otezanim disanjem.
Opstrukcija zbog upale hrskavice grklja-
na moze biti tako izrazena da zahtjeva
hitnu traheotomiju (15). Mogu postojati
i bolovi u jednom ili viSe zglobova koji
se mogu seliti, pa se katkada postavlja
sumnja na simulaciju. Rano se mogu po-
javiti i o¢ni simptomi u obliku skleritisa
i episkleritisa. Rjede se rano javljaju au-
diovestibularni simptomi poput nagluho-
sti, Suma i vrtoglavice.
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Od kasnih op¢ih simptoma, Cesti su
iscrpljenost i gubitak na tezini. Hrskavi-
ce zahvaéene uske i zvukovoda postaju
iznimno bolne i oteene, a postupno se
javljaju nodozne promjene i deformacije.
U oko 45% bolesnika, ovisno o stupnju i
jacini zahvacenosti vanjskog, srednjeg i
unutarnjeg uha, postoji razli¢iti stupanj
ostec¢enja sluha i Sum u uhu, kao i smet-
nje ravnoteze (12).

Kod upale hrskavice nosa obi¢no je
zahvacen distalni dio, pa nos postaje s
vremenom sedlast. Razliciti i gotovo svi
zglobovi mogu biti bolni, s ili bez otoka.
Iako su najc¢esc¢e zahvaceni veliki zglo-
bovi, mogu biti zahvaceni i mali, od tem-
poromandibularnog zgloba, kostohon-
dralnih zglobova i simfize, do metakar-
pofalangealnih i metatarzofalangealnih
zglobova. Upala zglobova javlja se u 50
do 80% bolesnika s RP (16).

Upalni proces na o¢ima moze zahva-
titi gotovo sve dijelove oka (episcleritis,
scleritis, iritis, keratoconjuctivitis sicca,
choroiditis) i moze biti razli¢itog stupnja
(16). Ovisno o zahvaéenosti hrskavice
disnog puta javlja se promuklost i dis-
pneja. Najéesée su zahvaéeni grkljan i
gornji dio dusnika. Upala hrskavica gr-
kljana, dusnika, te jedne ili vise kosto-
sternalnih hrskavica, kao i komplikacije
vezane uz te upale, u 10-50% slucajeva
dovode do smrti. Drugi uzroci letalnog
ishoda najces¢e su kardiovaskularna i
renalna insuficijencija (16).

Vecina stru¢njaka koji se bave ovim
podrucjem slaze se da se dijagnoza RP
moze postaviti u slucaju da postoje naj-
manje 2 ili 3 od 6 simptoma bolesti (obo-
strana upala hrskavice uha, seronegativ-
ni neerozivni upalni artritis, upala nosne
hrskavice, upala o€iju, hondritis respira-
tornog puta i audiovestibularno ostece-
nje) i dobar odgovor na kortikosteroidnu
terapiju (16). Klinicki simptomi mogu
biti izrazito raznoliki, pa se i dijagnoza
bolesti nerijetko postavlja kasno - pro-
sjek je gotovo 3 godine, a duze od godinu
dana u oko 70% slucajeva (16). Bolesnici
Cesto lutaju izmedu otorinolaringologa,
reumatologa i oftalmologa.

Za sada ne postoji specificni labo-
ratorijski test koji bi potvrdio RP. Kod
akutne epizode bolesti u oko 30 do 70%

bolesnika utvrdena je poviSena razina
protutijela na kolagen tipa II, (katkada
i tipove IX i XI). U bolesnika s izraze-
nijim trahealnim simptomima nadene su
poviSene razine protutijela na matrilin
1, ekstracelularni matriks protein kojeg
ima pretezito u trahealnim hrskavicama

(15).

Zbog analize traheobronhalnog sta-
bla koriste se MS-CT i trodimenzionalna
i spiralna MR. Bronhoskopija je rizic¢-
na jer moze biti uzrokom egzacerbacije
upale. Intubacija zbog bilo kog razloga
moze biti otezana i rizicna zbog uskog
glotisa (uslijed edema ili oStecenja hr-
skavice), a ostecenje sluznice kod endo-
trahealne intubacije moze biti povodom
egzacerbacije upale. Nalaz biopsije nije
patognomonican za RP i moze izazvati
dodatne lokalne komplikacije, pa ju valja
izbjegavati (12).

U oko 30% bolesnika postoji i neka
druga autoimunosna bolest, najcesc¢e va-
ili sistemski koji zahvac¢a unutarnje orga-
ne. Mogu postojati i reumatoidni artritis,
sistemski eritematozni lupus, Sjogrenov
sindrom, hipotiroidizam, mijelodispla-
sticni sindrom, itd. (16). Klinicki nalazi i
klinicko pracenje, kao i poznavanje bole-
sti bitni su za postavljanje dijagnoze.

U veéini slu¢ajeva najdjelotvornija je
kortikosteroidna terapija. Vecina prepo-
ruca prednizon u pocetnoj dozi od 0,75
do 1 mg/kg/dan. Obi¢no je potrebna du-
gotrajna terapija u minimalnoj dozi koja
omogucéava kontrolu bolesti. Lokalna
kortikosteroidna terapija (uho, nos, o¢i) u
pravilu ne pomaze. Katkada je potrebna
pulsna intravenozna terapija prednizo-
nom, pogotovo kod akutne respiratorne
opstrukcije.

Kako bi se smanjila ili zamijenila
kortikosteroidna terapija, koriSteni su
razni drugi lijekovi: dapson, azatioprin,
ciklofosfamid, ciklosporin, kolhicin,
metotreksat, penicilamin, monoklonalna
protutijela (tocilizumab), kao i bioloski
lijekovi: infliksimab, adalimumab, eta-
nercept (16). Pokusava se i lijecenje plaz-
maferezom. Tijekom medikamentoznog
lijecenja, katkada su potrebne kirurske
intervencije, primarno u osiguranju dis-
nog puta (traheostomija, postavljanje

stentova). U slucaju zahvacenosti sréanih
zalisaka i razvoja aneurizme, potreban je
kardiovaskularni zahvat.

U vecina bolesnika je bolest progre-
sivna uz povremene izrazito neugodne
i bolne upalne epizode. Tijek bolesti je
u pravilu nepredvidiv. Mnogi bolesnici
imaju tegobe i izmedu napadaja bolesti, a
tijekom vremena u vecine nastane inva-
liditet. U najtezim slucajevima dolazi do
obostrane gluhoce, sljepoce, poteskoca
fonacije i kardiorespiratornih poteskoca.
S vremenom se javljaju i posljedice du-
gotrajne kortikosteroidne terapije. Naj-
¢eS¢i uzrok smrti su upala pluca Cesto
udruzena sa suzenjem di$nih putova i
zatajenje srca i bubrega. Uz pravovreme-
nu i dugotrajnu terapiju postize se 94%
prezivljavanje nakon 8 godina bolesti.

Krikoaritenoidni artritis

Dijagnoza krikoaritenoidnog artriti-
sa (KAA) se postavlja na osnovnu pro-
mjena u podrucju aritenoida kod endo-
skopije larinksa i/ili CT-a larinksa. Naj-
¢esce su ve¢ od ranije prisutni simptomi
juvenilnog idiopatskog artritisa (JTA), ili
kasnije, reumatoidnog artritisa. Za razli-
ku od odraslih, u djece je bolest izuzetno
rijetka.

Prevalencija zahvacéenosti larinksa
kod bolesnika s reumatoidnim artritisom
je prema razli¢itim klinickim studijama
od 13 do 75% i to CeSée u Zena. Najcesce
je zahvacen krikoaritenoidni zglob. Iako
se kod laringoskopije i na CT-u larink-
sa u tih bolesnika nadu promjene koje
odgovaraju bolesti, ¢esto su subjektivne
smetnje blage ili ih nema. Za razliku od
odraslih, u djece se KAA kod JIA javlja
puno rjede. U literaturi se najcesc¢e na-
laze prikazi slucajeva. Abdel-Aziz i sur.
obradili su 50 bolesnika JIA i trazili uce-
stalost promjena na larinksu (17). KAA
su nasli u samo 6 djece i to najéesce kod
seropozitivnog poliartikularnog oblika.
Dvoje od te djece bilo je bez subjektiv-
nih laringealnih smetnji. Prosje¢na dob
bolesnika bila je 13,5 godina, a prosjec-
no trajanje bolesti 5,5 godina. Opisana
su samo dva slucaja gdje su se simptomi
KAA javila u ranom djetinjstvu: jedan u
dobi od 14 mjeseci, drugi sa 3 godine. U
oba slucaja dominantni simptomi su bili
dispneja i stridor (18, 19).
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Najcesce se javlja promuklost, osje-
¢aj stranog tijela u podruéju zdrijela kod
gutanja i govora, katkada i potpuna afo-
nija ili stridor i guSenje (20). Bolesnici
se mogu zaliti i na bol kod gutanja, na-
drazaj na kasalj i bol u uhu. Simptomi se
mogu javljati postupno ili naglo. Vecina
bolesnika koji imaju promjene u podruc-
ju krikoaritenoidnog zgloba/zglobova
ima vrlo blage smetnje ili ih nema (21).

Laringoskopski u akutnoj fazi nala-
zimo crvenilo i otok u podrucju zahvace-
nog aritenoida i glasnice, te smanjenu na-
petost glasnice. U kroni¢noj fazi sluznica
postaje blijeda i na prvi pogled je larinks
uredan. Tek detaljnijim pregledom kod
jednostrane bolesti moze se naci asime-
trija u podrucju aritenoida, te smanjena
napetost i/ili pomicnost glasnice. Kod
bolesnika koji imaju izrazenije laringo-
faringealne smetnje promjene su izraze-
nije: zbog ankiloze dolazi do jednostrane
ili obostrane fiksacije glasnica u abduk-
tornom ili adduktornom polozaju.

Laringoskopija i CT larinksa sma-
traju se komplementarnim pretragama u
dijagnostici KA A, kao i meke rtg snimke
larinksa. Opisane su erozije hrskavica u
podrucju krikoaritenoidnog zgloba, kri-
koaritenoidna luksacija i patoloski polo-
7aj glasnice/a (21).

U sluc¢aju da bolesnik boluje JIA, su-
bjektivne smetnje i klinicki nalaz na la-
rinksu ukazuju na etiologiju poteskoca.
Neposredan dokaz da se radi o patologiji
krikoaritenoidnog zgloba (artritisu ili
luksaciji) je uredan nalaz EMG tiroari-
tenoidnog misi¢a. Uredan nalaz EMG-a
ujedno iskljuuje oSte¢enje povratnog
zivca. Kada se bolest javi izolirano, va-
lja iskljuciti infekciju (pogotovo tuber-
kulozu), malignu bolest (planocelularni
karcinom i hondrosarkom), benigni tu-
mor (polip, hemangiom, paragangliom)
i relapsni polihondritis i sistemski lupus
erythematosus (17).

U bolesnika sa srednje teskim simp-
tomima primjenjuje se oralna terapija
kortikosteroidima, a ukoliko je ucinak
sustavne terapije slab, savjetuje se pe-
riartikularna infiltracija kortikosteroida
u zahvaceni zglob. Opisan je i odli¢an
rezultat lijeCenjem adalimumabom koje
je dovelo do oporavka krikoaritenoidne
hrskavice 1 mobilizacije zgloba (22).
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Ukoliko postoje simptomi akut-
ne respiratorne insuficijencije usprkos
medikamentozne terapije, potrebna je
operativna terapija: traheotomija, ari-
tenoidektomija, aritenoidopeksija. Kod
jednostrano zahvacenog aritenoida u ab-
duktornom polozaju i posljedi¢ne afoni-
je, opisan je dobar funkcionalni rezultat
fiksacijom zahvaéenog aritenoida u ad-
duktorni polozaj (23).

Autoimunosna bolest
unutarnjeg uha

Autoimunosna bolest unutarnjeg uha
(engleski: Autoimmune Inner Ear Disea-
se - AIED) je bolest unutarnjeg uha za
koju se pretpostavlja da je autoimuna jer
u pravilu dobro reagira na imunosupre-
sivnu terapiju (24). Za sada patofiziologi-
ja bolesti nije u potpunosti poznata (25,
26). Rijetka je, pogotovo u ranijoj djecjoj
dobi, ali valja na nju misliti u slucaje-
vima kada se u djeteta pogorsava sluh.
Najcesca je u dobi od 20. do 50. godine
zivota. Izgleda da je nesto Cesca u Zena,
a moze se javiti izolirano, bez znakova
neke druge autoimune bolesti. Tipi¢no
za nju je progresija obostranog zamjed-
benog ostec¢enja sluha unutar nekoliko
tjedana ili mjeseci, moguénost fluktu-
acije praga sluha i poboljSanje sluha na
terapiju kortikosteroidima (27).

Bolesnik pocinje relativno brzo
(kroz nekoliko dana ili tjedana, katkada
kroz nekoliko mjeseci) sve slabije Cuti i
to obi¢no (u oko 80% slucajeva) obostra-
no. Katkada je jedno uho zahvaceno prije
ili jac¢e od drugoga. U oko 50% bolesnika
se sluh mijenja, da bi se stabilizirao na
odredenoj razini, u drugih se postupno
pogorsava bez fluktuacije. Bolesnici se
Cesto tuze na slabu razumljivost. U oko
20-50% bolesnika javlja se Sum i osjecaj
punoc¢e u uhu promjenljive jacine. Oko
50% bolesnika tuzi se na povremene
smetnje ravnoteze, vrtoglavicu kod pro-
mjene polozaja tijela i "bolest voznje".

Jedan od kriterija dijagnoze je obo-
strani zamjedbeni gubitak sluha od barem
30 dB na nekoj frekvenciji, uz progresiju
ostec¢enja barem na jednom uhu vecoj od
15 dB na bilo kojoj frekvenciji, ili vecoj
od 10 dB na dvije susjedne frekvencije.
Razumljivost u govornom audiogramu
moze biti slabija od o¢ekivane. (28)

U oko 15 do 30% bolesnika sa simp-
tomima AIED postoje i znakovi sistemne
autoimunosne bolesti. Znakovi sistemne
bolesti mogu u pocetku biti vrlo blagi i
neprepoznati. To su reumatoidni artritis,
ulcerativni kolitis, sistemni lupus erite-
matozus i nodozni poliarteritis. Zbog
toga je u slucaju AIED uputno uciniti an-
tigen-nespecificne testove: odredivanje
razine cirkuliraju¢ih imuno kompleksa,
razine komplemenata (C3, C4), razine
antinuklearnih protutijela i reumatoid-
nog faktora. Preporuca se uciniti i, ako
je moguce, specificne antigenske testove
koji ispituju reakciju limfocita i odreduju
razinu protutijela na antigene unutarnjeg
uha.

U oko 50% bolesnika postoje simp-
tomi Menierovog sindroma, pa valja
razluciti da 1i se radi o autoimunosnom
uzroku, ili o idiopatskoj Menierovoj bo-
lesti (26). U slucaju da oStecenje sluha
nastane naglo, unutar 24 sata, smatramo
da se radi o entitetu iznenadnog ostece-
nja sluha koji je najées¢e virusne ili mi-
krovaskularne etiologije.

U dijagnostickoj obradi potrebno je
viSekratno provjeravati sluh tonskom i
govornom audiometrijom i pratiti pro-
mjene pragova sluha i razumljivosti.
Uputno je i provjeriti stanje vanjskih
slusnih stanica ispitivanjem evocirane
otoakusticke emisije, kao i stanje retro-
kohlearnog slusnog puta ispitivanjem
potencijala mozdanog debla. Rezultate
pretraga valja medusobno usporediti, a
posebnu pozornost valja posvetiti pro-
mjenama tijekom pracenja i lijeCenja.
U slu¢aju Suma u uhu valja audiometrij-
ski identificirati frekvenciju i intenzi-
tet Suma, kao i promjene Suma tijekom
pracenja/lijecenja. Kod vrtoglavice po-
trebna je stabilometrijska i elektronista-
gmografska ili videonistagmografska
obrada. Posebnu paznju valja posveti-
ti promjenama subjektivnih smetnji i
objektivnih nalaza te njihovoj korelaciji.

Nije poznat ishod nelijecenih sluca-
jeva bolesti, a podaci o uspjehu lije¢enih
osniva se na klinickim istrazivanjima za-
dnjih 20 godina (od 1992.). Uspjeh lije-
¢enja procjenjuje se poboljSanjem sluha
na terapiju imunosupresivima. Najcesce
se koriste kortikosteroidi i to predni-
zon 1 mg/kg/dan kroz mjesec dana uz
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postupno smanjivanje doze tijekom ne-
koliko tjedana na dozu odrzavanja od
10 do 20 mg na dan ili svaki drugi dan
(28, 29). Odgovor na terapiju moze biti
razliit, od poboljsanja sluha i razumlji-
vosti do stabiliziranja postoje¢eg stanja.
Oko 50% bolesnika odli¢no reagira na
terapiju kortikoidima, osobito oni koji
imaju vrtoglavice. Dobar odgovor je do-
bar prognosticki znak (28). Ukoliko se
AIED javlja u okviru sistemske bolesti,
prognoza je losija. Ipak, u nekih se sluh
pogorsava bez obzira na terapiju.

U bolesnika u kojih nema uspjeha na
terapiju kortikoidima pokusava se lijece-
nje citotoksi¢nim lijekovima (ciklofosfa-
midom, metotreksatom, azatioprinom),
a koriste se i bioloski lijekovi (28-30).
Kako bi se izbjegle sistemne nuspojave
kortikoidne terapije i postigla jo§ visa
koncentracija lijeka u unutarnjem uhu,
miringotomijom se postavlja cjevcica
koja omogucava kontinuirano davanje
lijeka. Opisane su brojne metode koje se
mogu podijeliti na dvije glavne: intra-
timpanalne i intrakohlearne (31-33). Od
drugih op¢ih mjera savjetuje se prehrana
siromasna solju, sli¢no kao kod Menie-
rove bolesti.

PFAPA sindrom

PFAPA (Periodic Fever, Aphthous
stomatitis, Pharyngitis, cervical Adeni-
tis) sindrom smatra se jednim od najce-
$¢ih uzroka periodi¢nog febrilnog stanja
u djetinjstvu, a prvi puta ga je opisao
1987. Marshall sa suradnicima, pa ga na-
zivaju 1 Marshallovim sindromom (34).
Bolest se javlja najces¢e nakon prve a
prije pete godine zivota naglim porastom
temperature koja traje tri do Sest dana,
a pracena je barem jednim od tri glavna
simptoma: aftama na sluznici usne Su-
pljine, pogotovo vestibuluma usta, upa-
lom tonzila i zdrijela, Cesto s eksudatom
na tonzilama i/ili angularnim limfadeni-
tisom vrata. Rijetko su prisutna sva tri
simptoma, a najrjede su afte.

Tipi¢no za sindrom je da se javlja u
pravilnim razmacima od 3 do 6 tjeda-
na (najcesc¢e 4 tjedna), da je izmedu tih
epizoda dijete potpuno zdravo, te da u
pravilu spontano nestaje bez posljedi-
ca tijekom nekoliko godina a najkasnije
do adolescencije. Nesto se ¢esce javlja u

muske djece. Cesto su povieni upalni
parametri (C-reaktivni protein, sedimen-
tacija, neutrofilni leukociti), pa se bolest
neadekvatno lijeci antibioticima.

Ubrajamo ga u autoupalne sindrome
koje karakteriziraju periodicki febrili-
teti praceni znakovima lokalizirane ili
sistemske upale, a bez dokazane jasne
veze s antigen-specificnim T limfocitima
ili proizvodnjom auto-protutijela (35).
Pretpostavka je da se radi o neadekvat-
nom imunosnom odgovoru organizma
zbog disfunkcije u produkciji citokina,
u nekim slucajevima i nasljedna zbog
mutacije gena iz skupine inflamosoma
(36-38). S obzirom da se za sada dija-
gnoza osniva na klinickim kriterijima, a
postoje periodi¢ne febrilne bolesti druge
etiologije, klinicki slicne PFAPA sin-
dromu, potreban je oprez i poznavanje
ostalih bolesti (38). Tako se upozorava
na sli¢nost sa sindromom hiperimuno-
globulinemije D (HIDS) kod kojeg 83%
bolesnika ima jednake simptome kao i
bolesnici s PFAPA sindromom (39).

U terapiji nesteroidni antireumati-
ci 1 antipiretici obi¢no nisu efikasni, a
izrazito su efikasni glukokortikosteroidi.
Jedna doza prednizona (1-2 mg/kg) ili
betamethasona (0,1-0,2 mg/kg) na po-
cetku febrilnog stanja u pravilu snizava
temperaturu za samo nekoliko sati (40).
Cesto je dovoljno dati i 0,5 mg/kg (41).
Istrazivanje na velikom broju djece (301)
pokazalo je da je u 63% djece bila dovolj-
na samo jedna doza, u 32% djece odgo-
vor na terapiju bio je samo djelomican a u
5% djece nije bilo odgovora (42). Terapija
kortikosteroidima ne utjec¢e na ucestalost
febrilnih epizoda, ¢ak ih moze povecati,
a s vremenom se u neke djece smanjuje i
efekt terapije. Ne utjece niti na razdoblje
do potpune remisije bolesti. U sluc¢aju da
se kortikosteroidna terapija pokaze nee-
fikasna, ili s vremenom to postane, moze
se pokusati terapija kolhicinom ili cime-
tidinom (43, 44).

Ucinkovitost tonziloadenotomije na
prestanak epizoda PFAPA-e je prema
podacima iz literature razlifita. Raniji
radovi pokazivali su dvojbeni a noviji
visoku uéinkovitost (45, 46). Vjerojatno
se radilo i o problemu to¢nosti dijagno-
ze 1 malim grupama ispitanika. Cochra-
nova studija potvrdila je ucinkovitost

operativnog lije¢enja, uz naznaku da su
provedene svega dvije randomizirane
kontrolirane studije na malim grupama
bolesnika (47).

Ukratko, ukoliko imamo dijete stari-
je od godinu dana a mlade od 5, koje ima
ve¢ tri mjeseca uzastopno svaki mjesec
epizode visoke temperature s anginom i/
ili pove¢anim limfnim ¢vorovima vrata i
mozda aftama u usnoj Supljini, poviSenu
temperaturu, CRP, SE i neutrofilne leu-
kocite i uglavnom uredan nalaz obriska
zdrijela, a izmedu tih epizoda je potpuno
zdravo, valja se sjetiti PFAPA sindroma.
Promptno sniZenje temperature i ubla-
zavanje ostalih simptoma jednokrat-
nim davanjem kortikosteroidne terapije
govori u prilog ispravnosti dijagnoze.
U slucaju odstupanja u bilo kojem dije-
lu ovog obrasca, valja misliti na druga
periodicna febrilna stanja i obradom ih
iskljuciti. Roditelje valja upoznati s pri-
rodom bolesti, u tome nam pomazu i in-
formacije za roditelje na internetu (48).
Prema osobnom iskustvu, tonziloadeno-
tomija u vecini djece sa sindromom do-
vodi do potpune remisije simptoma.
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Summary

JUVENIL RECCURENT PAROTITIS AND SOME OF AUTOIMMUNE AND AUTOINFLAMMATORY DISEASES IN
PEDIATRIC OTORHINOLARYNGOLOGY

B. Marn, M. Harjacek, 1. Babi¢

Juvenile recurrent parotitis usually occurs between the ages of 2 and 5 years of age, more often in boys. Diagnosis is based
on clinical features, information on the recurring of inflammation and ultrasound findings of sialectasia. The disease is generally
benign, self-limiting and going through puberty.

Relapsing polychondritis is a rare, multisystem, probably an autoimmune disease, which is often recognized too late because
of polymorphic clinical appearance. An appearance of 2 or 3 symptoms, such as bilateral inflammation of the ear cartilage, non-
erosive seronegative inflammatory arthritis, inflammation of the nasal cartilage, inflammation of the eyes, chondritis of respiratory
tract and/or audiovestibular impairment which are relapsing, especially with fever and pain, should arouse suspicion of relapsing
polychondritis. The course of the disease is fluctuating, gradually progressive. Prognosis with therapy is today better than previo-
usly thought.

Cricoarytenoid arthritis is a rare disease in children, which normally occurs in patients who have been suffering from juvenile
idiopathic arthritis. It seems that it is more common in seropositive polyarticular type of arthritis and to the girl. Symptoms are
usually mild and non-specific, such as dysphonia and dysphagia, but often absent. However, in the case of acute remission acute
dyspnea and stridor may appear, which require high-dose corticosteroids and sometimes intubation and/or tracheotomy. Otorhino-
laryngology tracking of those patients even without respiratory symptoms is recommended.

Progressive hearing loss that progresses relatively quickly, within a few weeks or months, characterizes autoimmune inner
ear disease. Hearing loss is often bilateral but not necessarily symmetrical, in about 50% of cases fluctuates with the tinnitus and
feeling of fullness in the ear and vestibular symptoms similar to Meniere's disease. In about 15-30% of patients, there are signs of
systemic autoimmune diseases. Good effect of topical or systemic corticosteroid therapy is one of the criteria for confirmation of
the disease. Onset is usually in late adolescence, more often in girls.

If you have a child older than one and less than five year, which has for three consecutive months monthly episodes of high fever
with tonsillitis and/or cervical adenitis and/or aphthous stomatitis, elevated C-reactive protein, erythrocyte sedimentation rate and
mainly normal findings of throat swab, and between these episodes is completely healthy, you have to suspect PFAPA syndrome.
Dramatic relieve of symptoms after corticosteroids therapy speaks in favor of the correctness of the diagnosis.

Descriptors: PAROTITIS, JUVENILE RECURRENT, POLYCHONDRITIS, RELAPSING, ARTHRITIS, JUVENILE RHEUMATOID, ARY TENOID
CARTILAGE, AUTOIMMUNE DISEASE, INNER EAR DISEASE, PFAPA SYNDROME
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