
Kluge 
Entscheidungen 

Keine ANA bei unspezifischen Symptomen

Keine Borrelienserologie ohne spezifische 
Symptome

Kein Ausschluss von „Rheuma“ bei normalem 
Entzündungslabor

Keine Diagnose „Arthritis“ bei unauffälligem MRT

Keine Diagnose „Fiebersyndrom“ ohne erhöhtes 
Entzündungslabor im Anfall



Charakteristisch für Fiebersyndrom 

• Beginn in Kindheit

• Episodische stereotype Symptomatik an verschiedenen Organen

• Familienanamnese, Konsanguinität +, Ethnizität bei FMF

• Entzündungsparameter      im Anfall, normal im Intervall

• Keine Infektion inkl. Zoonosen, Reisekrankheiten

• Trigger: Kälte, Impfung, Menstruation…



/ Fever syndromes



PFAPA - nicht genetisch nachweisbar

• Periodisches Fieber   (100%)

• Adenitis zervikalis (88 %)

• Pharyngitis (72 %)

• Aphtöse Stomatitis    (70 %) 

• Bauchschmerzen        (50 %)

• Beginn 2.-3. Jahr, Dauer 4 - 5 Tage

• Fixes Intervall 3-4 Wochen, dazwischen beschwerdefrei

Grateau et al. Current Opinion in Rheumatology, 1999, 11: 75-
78., Feder.  Current Opinion in Pediatrics 2000, 12:253-56.



Praktisches Vorgehen

• Fieberkalender 6 Monate

• Infektionen, Immundefekt?

• Fotos Hautbefunde

• Therapieversuch Steroide?



Stereotypische 
Symptomatik

Oropharyngeale
Symptome

PFAPA
Zyklische 

Neutropenie

Passender

Phänotyp

FMF, HIDS, 
TRAPS, CAPS

Gen-Panel

whole-exome


