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Olgu sunumu: PFAPA sendromul.
“Periyodik yuksek ates, aftoz stomatit,

farenjit ve adenit”

Case report: PFAPA syndrome. “Periodic fever, aphthous stomatitis, pharyngitis and adenitis"

Gaye Celikcan', Rabia Kahveci?, Adem Ozkara’

Ozet

PFAPA sendromu; periyodik yuksek ates donemleri, aftéz stomatit,
farenjit, servikal adenit ile karakterize, kalitsal olmayan bir sendrom-
dur. Klinik pratikte cocuklarda ytksek ates ve tonsillit tablosuyla sik-
likla karsilasiimaktadir. Bu makalede aile hekimligi poliklinigine tek-
rarlayan ates ytksekligi, tonsillit, aftéz stomatit nedeniyle basvuran
20 aylik bir erkek hasta sunulmaktadir. Yakinmalarinin yineleyici ni-
teligi ve bir sonraki atagin steroid tedavisine yanit vermesi ile olgu-
muz PFAPA sendromu tanisi almistir. Bu makalede PFAPA sendro-
mu ile ilgili bilgiler gdzden gecirilmis ve birinci basamakta tani koy-
manin énemi vurgulanmistir.

Anahtar sozciikler: Periyodik ates, farenijit, aftéz stomatit, PFAPA
sendromu.

irinci basamak saglik hizmetlerinin en biiytik 6zel-
B ligi her yas grubunda hastaya hizmet verilmesidir.
Cocuklar bu kapsamda 6nemli bir yer tutar. Co-
cukluk ¢aginda yiiksek ateg sik goriilen ve aileyi telaglan-

diran bir hekime bagvuru nedenidir.

PFAPA; periyodik ates, afttz stomatit, farenjit ve ade-
nitten olugan, ani baglangicl, febril ataklarin oldugu bir
sendromdur." Hastalik cogunlukla 5 yagin altinda ortaya
cikar. Hastaliktaki ateg ataklari, diizensiz araliklarla yine-
ler ve ortalama 3-4 giin siiriip, kendiliginden diizelir.”’ Af-
toz stomatit, farenjit ve servikal lenfadenopati egliginde
ortalama 5 giin (3-6 giin) siiren ve 3-6 haftada bir tekrar-
layan yiiksek ates (38-41 °C) ataklariyla karakterizedir.”"

Bu yazida ates sikayeti ile aile hekimligi poliklinigine
getirilen, ayrintili anamnez ile bu sikayetin tekrarlama

Summary

PFAPA is a non-hereditary syndrome, characterized by periodic
fever episodes, aphthous stomatitis, pharyngitis and cervical adeni-
tis. In clinical practice high fever and tonsillitis are frequently
encountered in children. Here we report a 20-month old boy who
was admitted to a family medicine office for recurrent high fever,
tonsillitis and aphthous stomatitis. Diagnosis of PFAPA syndrome
was established by the recurrent nature of complaints and clinical
response to steroid treatment in the next episode. In this article,
we reviewed PFAPA syndrome and emphasized the importance of
its diagnosis in the primary care.

Key words: Periodic fever, pharyngitis, aphthous stomatitis,
PFAPA Syndrome.

gosterdigi 6grenilen ve steroid tedavisine yanit veren 20
aylik bir PFAPA olgusu sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

20 aylik erkek hasta 72 saattir ates distiriiciiye cevap
vermeyen ategle aile hekimligi poliklinigine getirildi.
Ates ilk yiikseldiginde farkli bir merkeze gotiiriilen ve
tonsillit tanistyla oral amoksisilin klavulanat (60 mg/kg/
glin) baglanan hasta, 72. saatin sonunda ateginin diisme-
mesi tizerine poliklinigimize ailesi tarafindan getirildi.

Fizik muayenesinde genel durumu iyi, ancak atesi
39.6 °C idi. Nabiz 148/dk, kan basinct 100/60 mm Hg,
viicut agirligi 11,400 kg (25-50 p), boyu: 82 cm (25-50 p)
idi. Tonsiller bilateral hiperemik ve hipertrofikti. Sol ar-
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ka servikal zincirde en buytgi 1x1 cm olan mobil lenfa-
denopati mevcuttu. Agiz icinde, dilin tstiinde, orta hatta
0.5x1 cm boyutunda kenarlar1 hiperemik, ortas soluk,
beyaz renkli ve zimba deligi gériintimiinde aftéz stoma-
titi mevcuttu. Hepatosplenomegalisi olmayan hastanin
diger sistem muayeneleri dogaldu.

Hastanin 6ykiisti derinlestirildiginde aymi klinik tab-
lonun son 5 ay igerisinde her ay tekrarladigi, atesin anti-
piretiklere yanit vermedigi ve 5 giinden 6nce diismedigi
ogrenildi. Her ateslenmesinde farkls bir saglik kurulugu-
na gotiiriilen hastaya her defasinda antibiyotik tedavisi
baglandig1, hatta 3 ay 6ncesinde lomber ponksiyon yapil-
masinin 6nerildigi ancak aile tarafindan kabul edilmedigi
ogrenildi. Dikkat ¢ekici olarak olgumuzun atesli oldugu
dénemlerinde bile genel durumunun hep iyi oldugu ifa-

de edildi.

Hastanin laboratuar incelemesinde; beyaz kiire
13,300/mm’, hemoglobin: 12.7 g/dl, hematokrit: %39,
trombosit: 263,000/mm’, sedimantasyon hizi: 14 mm/sa-
at, C reakdtif protein: 0,5 mg/L bulundu. Periferik yay-
masinda %59 PNL ve %41 lenfosit goriildi. Sola kayma
ve toksik graniilasyon yoktu. Serum biyokimyasal deger-
leri ve tam idrar incelemesi normal sinirlarda idi. Arka-
on akciger grafisinde anormal bir bulguya rastlanmadi.

Hastanin 72 saattir almakta oldugu antibiyotik teda-
visi sonlandirildi. Ailevi Akdeniz Atesi ya da diger peri-
yodik ates sendromlar1 aragtirilmak iizere izlendi. Idrar,
kan ve bogaz kiiltiirlerinde tireme olmadi, ates 5. giinde
diistii. Aftéz stomatit bir hafta sonra tamamen kayboldu.
Atak esnasinda alinan kan orneklerinde EBV, CMV,
HSV ve toksoplazma IgG ve IgM negatif bulundu.

Hasta 25 giin sonra 40.2 °C ates, aftdz stomatit ve
tonsillit nedeni ile ikinci kez bagvurdu. Oykii yeniden de-
rinlemesine alindi, hastanin hicbir atesli doneminde ka-
rin agrist sikayetinin olmadig anlagildi. PFAPA sendro-
mu 6ntanistyla tek doz 1 mg/kg oral prednizolon verildi.
3 giin sonraki kontrol muayenesinde annesi, steroidi iz-
leyen sekiz saat icinde atesinin diistiigiini ve bir daha
yiikselmedigini ifade etti. Muayenede hastanin atesi yok-
tu; aftoz stomatiti ve tonsillit gerilemisti.

Tartigma

[lk olarak 1987°de Marshall'in tanimladigi FAPA tab-
losu, 1989’da PFAPA olarak adlandirildi:”’ Genellikle 6
ay — 5 yas arasindaki cocuklarda goriilir, 39 °C’den yiik-
sek ates ve bogaz agrisi ile seyreder. Hastalarda bu duru-

mu agiklayacak bir tist solunum yolu enfeksiyonunun kli-
nik ve laboratuar bulgular1 gosterilemez. Yiiksek ates 3-8
hafta araliklarla tekrarlar. Klasik antipiretik, antibiyotik
sagalimina cevap vermez ve 3-7 gin icinde kendiligin-

den gecer. Ataklar arasinda olgular tamamen normal-
dir.™"

PFAPA Sendromunda semptomlar 5 yagindan 6nce
baslar. 40-41 °C’yi bulan yiiksek ates yaklagik 5 giin de-
vam eder. Ategle beraber vakalarin %75’inde farenjit ve
stomatit, %67’sinde reaktif servikal lenfadenopati ve di-
ger minor semptomlar (bag agrisi, bulant, kusma, titre-
me ve halsizlik) goriilebilir.” PFAPA sendromuna ait en
onemli bulgulardan birisi ategin yiiksek olmasina kargin
genel durumun c¢ogunlukla bozulmamasidir. Bu bulgu
hastaligin ayiricr tanisindan oldukea yararhidir. Ates orta-

lama 3-5 giinde kendiliginden diiger.”

PFAPA atag:r tamsit konuldugunda uygulanan 1-2
mg/kg/doz prednizolon tedavisinin ardindan ¢ok yiiksek
olan ates diizeyi normale doner. Prednizolon tedavisi kas
ici ya da agiz yolu ile hastanin klinik durumuna gore, he-
kimin karar verecegi sekilde uygulanabilir. Ara dénem-
lerde kortikosteroid kullanimina genellikle gereksinim
duyulmaz. Kortikosteroid tedavisi ile bulgularin hizla
kaybolmasina karsin atak siklig1 etkilenmez. Hastalik ¢o-
gunlukla 3-4 hafta aralarla diizenli olarak yineler. Bu du-
rumda her atakta tek doz oral prednizolon uygulamas:

klinik bulgularin kaybolmasina yardimei olur.™

Peridis ve arkadaslar1 bir meta analizle PFAPA Sen-
dromunda medikal ve cerrahi yaklagimlar: degerlendiril-
diler. Bu caligma, antibiyotik ve simetidin kullaniminin
etkili olmadigini, ancak steroid kullaniminin etkili oldu-
gunu gostermistir. Adenoidektomi ile birlikte olsun veya
olmasin, tonsillektomi etkili bulunmustur. Steroidler ile
cerrahi girisim arasinda anlaml bir fark bulunmamistir.
Ancak steroid tedavisi ile sikliginin azalmadig1 g6z 6niin-
de tutularak PFAPA’nin uzun siireli yonetiminde cerrahi

yaklagimin en etkili miidahale oldugu ileri siiriilmiigtiir."”

Sonug olarak PFAPA Sendromunun belirti ve bulgu-
lar1 birinci basamak polikliniklerinde sik rastlanan belirti
ve bulgularla ortiisme gosterir. Yiiksek ates aileleri ¢cok
kaygilandiran bir belirtidir. T'an1 koymak amaciyla yapi-
lan ¢ok sayida tetkik, hasta ve aileleri a¢isindan yipratict
oldugu gibi saglik giderlerinin de bog yere artmasina yol
agmaktadir. Bu nedenle 5 yag alundaki ¢ocuklarda ates,
farenjit, aftéz stomatit ve lenfadenopati saptandiginda
oykiide tekrarlayan ataklar varsa, PFAPA Sendromu ayi-
rict tanida akilda tutulmahdir.

Celikcan G, Kahveci R, Ozkara A | Olgu sunumu: PFAPA sendromu. “Periyodik yiksek ates, aftéz stomatit, farenjit ve adenit”



Kaynaklar

Licameli G, Jeffrey ], Luz J, Jones D, Kenna M. Effect of adenotonsillec-
tomy in PFAPA syndrome. Arch Otolaryngol Head Neck Surg 2008;134:
136-40.

Kasapgopur O, Arisoy N. PFAPA Sendromu. Tiirk Pediatri Arsivi Dergisi
2009;44:80-3.

Frenkel J, Kuis W. Overt and occult rheumatic diseases: the child with
chronic fever. Best Pract Res Clin Rbheumatol 2002;16:443-69.

Thomas KT, Feder HM Jr, Lawton AR, Edwards KM. Periodic fever
syndrome in children. 7 Pediatr 1999;135:15-21.

Feder H. Periodic fever, aphthous stomatitis, pharyngitis, adenitis: a clin-
ical review of a new syndrome. Curr Opin Pediatr 2000;12:253-6.

10.

Long SS. Syndrome of periodic fever, aphthous stomatitis, pharyngitis
and adenitis (PFAPA):What it isn’t? What is it? 7 Pediatr 1999;135:1-5.
Marshall GS, Edwards KM, Butler J, Lawton AR. Syndrome of periodic
fever, pharyngitis, and aphthous stomatitis. 7 Pediatr 1987;110:43-6.

Padeh S, Brezniak N, Zemer D, ve ark. Periodic fever, aphthous stomati-
tis, pharyngitis and adenopathy syndrome: clinical characteristics and out-
come. 7 Pediatr 1999;135:98-101.

Lierl M. Periodic fever syndromes: a diagnostic challenge for the allergist.
Allergy 2007;62:1349-58.

Peridis S, Pilgrim G, Koudoumnakis E, Athanasopoulos I, Houlakis M,
Parpounas K. PFAPA Syndrome in children: A meta-analysis on surgical
versus medical treatment. Curr Opin Rbeuwmatol 2010;22:579-84.

Gelig taribi: 11.04.2011

Kabul taribi: 03.11.2011

Cikar cakismasi:

Cikar ¢akismast bildirilmemistir.
iletisim adresi:

Dr. Gaye Celikcan

MSB Oran Lojmanlar1 585. Sokak,
Ertugrul Platin Apt, No: 3/7
Cankaya, Ankara

Tel: 0530 346 19 29

e-posta: gayegorgulu81@mynet.com

Tiirkiye Aile Hekimligi Dergisi | Turkish Journal of Family Practice | Cilt 16 | Say1 1 | 2012




