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Girifl 

PFAPA (periyodik atefl, aftöz stomatit, farenjit ve adenopati)
sendromu çocukluk ça¤›nda görülen otoenflamatuar hastal›klar
içinde yer alan ve kal›t›msal geçifli kan›tlanamam›fl bir yineleyen
atefl sendromudur. Yineleyen atefl sendromlar› içinde yer alan
ailesel Akdeniz atefli (AAA) ile birlikte ülkemiz aç›s›ndan önemi
bulunan bir yineleyen atefl tablosudur. Özellikle befl yafl›n alt›n-
daki çocuklarda oluflan yineleyen atefl yak›nmalar›n›n ay›r›c› ta-
n›s›nda mutlaka an›msanmas› gereken bir hastal›kt›r. PFAPA
sendromunun bileflenlerini çocuklarda ani olarak ortaya ç›kan
nedeni aç›klanamayan yineleyen atefl ataklar›, aftöz stomatit,
farenjit ve servikal adenopati oluflturmaktad›r (1-9). 

Hastal›k tablosu ilk olarak 1987 y›l›nda Marshall taraf›ndan
FAPA ad› ile tan›mlan›rken 1989 y›l›nda hastal›k PFAPA ad› ile
yeniden tan›mlanm›flt›r (6). Bafllang›çta hastal›kla ilgili çok faz-
la çal›flma bulunmamas›na karfl›n yak›n geçmiflte hastal›kla il-
gili ve tedavi yaklafl›m› ile ilgili say›s›z çal›flmalar yay›nlanm›fl-
t›r. Hastal›kla ilgili birçok çal›flma yay›nlanm›fl olmas›na karfl›n

hastal›¤›n etiopatojenezi aç›k olarak belirtilememifltir (1-15).
Hastal›kla iliflkili olabilecek herhangi bir mikroorganizma bi-
rincil etken ya da tetik çekici mekanizma olarak gösterileme-
mifltir (1-6). Hastal›kla ilgili olarak gösterilebilmifl tek veri bir
immün disregülasyon ve proenflamatuar sitokin düzeylerinde
oluflan belirgin art›flt›r (6). 

Klinik bulgular

Hastal›k bulgular› ço¤unlukla befl yafl›n alt›nda görülür. Bul-
gular düzensiz olarak ortalama bir ayl›k aralarla e¤er müdaha-
le edilmez ise 3-5 günlük süreler ile ortaya ç›kar. Ataklar s›ra-
s›nda bir prodromal dönem söz konusu de¤ildir. Ataklar ani-
den ortaya ç›kar. Ataklar›n oluflumu mevsimsel farkl›l›k göster-
mez, bu da hastal›¤›n üst solunum yolu enfeksiyonlar› ile ilintili
olmad›¤›n› gösteren önemli bir veri olarak kabul edilebilir (1-9). 

Atefl ataklar› aniden ortaya ç›kar. Atefl ço¤unlukla hep
yüksek kal›r, s›kl›kla da atefl düflürücü ve antibiyotik tedavile-
rine yan›ts›zd›r. Atefl ço¤unlukla 39 derecenin üzerindedir. K›-
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ÇÇaa¤¤rr››ll››  EEddiittöörr  IInnvviitteedd  EEddiittoorr

ÖÖzzeett  
PFAPA sendromu çocukluk ça¤›nda yineleyen atefl, aftöz stomatit, farenjit ve servikal adenitle ortaya ç›kan bir otoenflamatuar hastal›kt›r.
Hastal›k ço¤unlukla befl yafl›n alt›nda ortaya ç›kar. Hastal›¤a ait atefl ataklar› düzensiz aral›klarla yineler ve ortalama 3-4 sürüp, kendili¤inden
düzelir. Atefl çocuklarda genellikle 39 derecenin üzerindedir ve tüm antibiyotik ve atefl düflürücü tedavilere yan›ts›zd›r. Hastalardaki klinik bul-
gular›n tümü tek doz kortikosteroid uygulamas› ile hemen kaybolur. Kal›c› tedavi seçene¤i ise çocuklarda uygulanacak olan tonsilloade-
noidektomidir. Bu derlemede çocukluk ça¤›ndaki PFAPA hastal›¤›n özellikleri dile getirilmifltir. (Türk Ped Arfl 2009; 44: 80-3)
Anahtar kelimeler: Aftöz stomatit, PFAPA sendromu, yineleyen atefl 

SSuummmmaarryy
PFAPA syndrome is an autoinflammatory disease of the childhood period presenting with recurrent fever, aphthous stomatitis, pharyngitis
and cervical lymphadenitis. The disease is often seen in children under the age of five. Fever attacks recur with irregular time intervals and
are unresponsive to treatment with antibiotics and antipyretics. All of the clinical findings resolve immediately with a single dose of corti-
costeroid. The ultimate treatment method is tonsilloadenoidectomy. Main aspects of PFAPA syndrome are mentioned in this review. (Turk
Arch Ped 2009; 44: 80-3)
Key words: Aphthous stomatitis, periodic fever, PFAPA syndrome 
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sa süreli düflüfller olsa da genellikle hep yüksek kal›r. PFAPA
hastal›¤›na ait en önemli bulgulardan birisi de ateflin yüksek
olmas›na karfl›n çocu¤un genel durumunun ço¤unlukla bo-
zulmamas›d›r. Bu bulgu hastal›¤›n enfeksiyonlarla ay›r›c› tan›-
s›n›n yap›lmas›nda oldukça yararl›d›r. Atefl ortalama 3-5 gün-
lük süreden sonra kendili¤inden düfler. Hastal›¤›n tek geçici
tedavi yöntemi olan kortikosteroidlerin uygulamas›n› izleyen
3-4 saat içinde atefl h›zla düfler ve kaybolur. Bir sonraki ata-
¤a dek atefl normal düzeylerde kal›r (1-9). 

Atefl s›ras›nda hastalar›n a¤›z içi bulgular› oldukça ilginç
ve tan› koydurucudur. Hastalar›n a¤›z içinde a¤r›l› olan aftlar
yayg›n olarak gözlenir. Aftlara yafl› küçük çocuklarda kandi-
diyazis de efllik edebilir. Aftöz stomatit bulgular› ateflin düfl-
mesi ile birlikte h›zl› bir flekilde kaybolur. Aftöz stomatitin her-
petik gingivostomatitle ay›r›c› tan›s›n›n yap›lmas› gerekir (6-8). 

Hastalar›n hemen hemen tümünde tonsiller üzerinde yer
alan kriptler ile birlikte oluflan tipik bir kriptik tonsillit tablosu
vard›r. Tonsiller ço¤unlukla belirgin olarak hipertrofik flekilde
görülür. Farenks üzerinde ise belirgin bir farenjit tablosu yer
al›r. Hastalardan al›nan bo¤az kültürü ve h›zl› streptokok test-
leri negatiftir. Hastalardaki tonsillit tablosu kullan›lan antibiyo-
tik tedavilerine yan›ts›zd›r, kullan›lan kortikosteroid tedavisi-
nin ard›ndan kriptler h›zla kaybolur (6-8). 

Atak s›ras›nda hastalar›n tümünde boynun her iki taraf›n-
da zincir fleklinde yer alan a¤r›l› ve iri lenfadenopatiler görü-
lür. Lenfadenopatiler çenenin hemen alt›ndan bafllar ve ön
servikal zincir boyunca yay›l›r. Vücudun baflka bölgelerinde
lenfadenopatiye ço¤unlukla rastlanmaz (6-8).

PFAPA’l› hastalarda herhangi bir cilt bulgusu görülmez.
Karaci¤er ve dalak normal boyutlardad›r. Hastalar›n yaklafl›k
%20’sinde k›sa süreli akut kar›n› düflündürmeyen kar›n a¤r›-
lar› görülebilir. Akut kar›n›n bulgular›n›n efllik etmemesi
AAA’dan ayr›c› tan›y› yapmadaki en önemli veridir. PFAPA
ataklar› s›ras›nda çocuklarda bafl a¤r›s› görülebilen önemli bir
bulgudur (1-9). 

PFAPA’l› çocuklarda artralji ya da miyalji benzeri kas-is-
kelet sistemine ait yak›nmalar görülürken artrit bulgusuna hiç
rastlanmaz. Ayr›ca AAA’l› çocuklarda s›kça görülen aksama
ya da topallama benzeri yak›nmalar da PFAPA’l› çocuklarda
görülmez (1-9). 

PFAPA’l› çocuklarda büyüme ve geliflme etkilenmez. Ço-
cuklar oldukça iyi büyüme ve geliflme h›zlar›na sahiptirler (1-9). 

Laboratuvar bulgular›

Hastal›¤›n özgün bir laboratuvar verisi bulunmamaktad›r.
Atak döneminde hastalarda lökösitoz, trombositoz ve belir-
gin olarak yükselmifl akut faz yan›t› gözlenir. Akut faz yan›t›
ateflin düflmesiyle birlikte h›zla normal düzeylere döner. Has-
talarda biyokimyasal testler, otoimmünite göstergeleri nor-
mal düzeylerde saptan›r. PFAPA’l› çocuklarda al›nan tüm kül-
türler steril kal›r. Hastal›¤a yol açmas› olas› genin saptanma-
s› amac› ile yap›lagelen tüm gen çal›flmalar› sonuçsuz kalm›fl-
t›r. Hastalarda otoenflamatuar hastal›klar›n genlerinin araflt›-
r›ld›¤› çal›flmalar da sonuçsuz kalm›flt›r (1-9). Yaln›zca ‹sra-
il’de yap›lan bir çal›flmada PFAPA’l› hastalarda MEFV geninin
tafl›y›c›l›¤› yüksek oranda bildirilmifltir. Bu da toplumdaki yük-
sek AAA gen tafl›y›c›l›k oran›ndan kaynaklanm›fl olabilir (16).
Benzer veriyi biz ülkemizdeki hastalar›m›zda saptamad›k. 

Tan› ve ay›r›c› tan›

Hastal›¤›n tan›s› klinik bulgulara dayan›larak konulmakta-
d›r. Hastal›¤›n tan› ölçütü olarak 2005 y›l›nda Padeh’in tan›m-
lam›fl oldu¤u, Tablo 1’de özetlenmifl olan tan› ölçütleri kulla-
n›lmaktad›r (1). Ama tan›daki en önemli nokta küçük yafltaki
çocuklarda bulunan, herhangi bir nedene ba¤l› olmaks›z›n or-
taya ç›kan yüksek atefl ataklar›n›n varl›¤›d›r. Bu yüksek atefl
ataklar›n›n kullan›lan tüm antibiyotik ve atefl düflürücü tedavi-
lerine ve benzatin penisilin korumalar›na yan›ts›z olmas›na
karfl›n tek doz kortikosteroid uygulamas›na etkin olumlu ya-
n›t›n görülmesi en önemli tan› ölçütüdür. Bir di¤er önemli ta-
n›land›r›c› kal›c› veri ise uygulanan tonsilloadenoidektomi
sonras› yak›nmalar›n bir daha yinelememesidir. 

Hastal›¤›n ay›r›c› tan›s›n›n di¤er yineleyen atefl sendromla-
r› ve kronik yineleyen tonsillit ile yap›lmas› zorunludur. Di¤er
otoenflamatuar hastal›klar ile PFAPA’n›n ay›r›c› tan› özellikleri
Tablo 2’de özetlenmifltir (1-6). PFAPA’l› olgularda poliseröziti
düflündürecek bulgular›n varl›¤› PFAPA tan›s›n› d›fllamaktad›r.
PFAPA’l› çocuklar ile ilgili bir di¤er önemli veri de ailesel geçi-
flin olmamas›d›r. T›p kaynakças›nda tek tük kardefl olgular bil-
dirilse de tam bir ailesel geçifl gösterilememifltir (17). Ayr›ca
PFAPA’l› çocuklar›n siklik nötropeni ve sistemik tip Jüvenil id-
yopatik artrit ile ay›r›c› tan›s›n›n yap›lmas› zorunludur (1-6). 

Tedavi

PFAPA’l› çocuklarda oluflan 3-4 günlük atak döneminde
yüksek atefl ve di¤er klinik bulgular kullan›lan antibiyotik ve
atefl düflürücü tedavilere yan›ts›zd›r. Hastalardaki yüksek
atefl düzeyi atefl düflürücü (parasetamol, ibuprofen, asetil sa-
lisilik asit) tedavilerden etkilenmez. Hastal›¤›n en önemli tan›
ölçütlerinden birisi olan kortikosteroid tedavisine olumlu ya-
n›tta oldu¤u gibi tek doz prednizolon uygulamas› ile klinik
bulgular h›zla düzelir ve normale döner. PFAPA ata¤› olufltu-
¤u anda uygulanan 1-2 mg/kg/doz prednizolon tedavisinin
ard›ndan çok yüksek olan atefl düzeyi normale döner. Pred-
nizolon tedavisi kas içi ya da a¤›z yolu ile hastan›n klinik du-
rumuna göre hekimin karar verece¤i flekilde uygulanabilir.
Ara dönemlerde kortikosteroid kullan›m›na genellikle gereksi-
nim duyulmaz. Kortikosteroid kullan›m› ile atak bulgular›n›n
kolayl›kla kaybolmas›na karfl›n atak s›kl›¤› etkilenmez. Hasta-
l›k ço¤unlukla 3-4 haftal›k aralar ile düzenli olarak yineler. Bu
durumda tan› sonras› tek doz oral prednizolon uygulamas›
klinik bulgular›n kaybolmas› aç›s›ndan önemlidir (1-6). 

- S›kl›kla befl yafl›n alt›ndaki çocuklarda oluflan, ayda bir 
yineleyen atefl ataklar›

- Eksüdatif, kriptik tonsillit (normal bo¤az kültürü sonucu ile)

- Servikal lenfadenit

- Aftöz stomatit

- Atak aralar›nda tamam› ile sa¤l›kl› çocuklar

- Kortikosteroid uygulamas›na h›zl› ve olumlu yan›t

- Normal büyüme ve geliflme

Tablo 1. PFAPA’l› çocuklarda tan› ölçütleri
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Hastal›¤›n tek kal›c› tedavi yaklafl›m› ise çocuklara uygu-
lanacak olan tonsilloadenoidektomidir. Yap›lan çeflitli çal›fl-
malar ile tonsilloadenoidektominin kal›c› tedavide oldukça et-
kin oldu¤u gösterilmifltir. Grubumuzun izledi¤i çocuklarda da
tonsilloadenoidektomi sonras› klinik bulgularda yineleme
gözlenmemifltir (4,10-14). 

Ayr›ca hastal›¤›n klinik bulgular›n›n kontrol edilmesinde si-
metidinin ya da kolflisinin etkili olabilece¤ini bildiren çal›flma-
lar vard›r. Ama klinik uygulamada olgular üzerinde bu ilaçla-
r›n tam etkinli¤i gösterilememifltir (1-6). 

Seyir
Tonsiloadenoidektomi sonras› PFAPA’l› çocuklarda has-

tal›k gidifli oldukça iyidir. Ateflli ataklar tamamen kaybolur.
Operasyon yap›lmayan çocuklarda da s›kl›kla 7-8 yafl›ndan
sonra klinik bulgular›n oluflma s›kl›¤›nda ve fliddetinde belir-
gin azalma gözlenir. Bu da hastal›¤›n kronik tonsillitle olan
iliflkisinde bir veri olarak kabul edilebilir (4,10-14). Hastal›k
bazen eriflkin dönemine tafl›nabilir ve eriflkinlerde de benzer
klinik bulgular ortaya ç›kabilir (18).

Teflekkür
PFAPA’l› olgular›m›z›n tan›land›r›lmas›nda, izlenmesinde

ve tedavi sürecinde bizlere katk›lar› olan kulak, burun, bo¤az
hastal›klar› uzman› hekim arkadafllar›m›za teflekkürlerimizi su-
nar›z. 
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