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Olgu Sunumu/ Case Report
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Bu olgu sunumunda amag, PFAPA sendromlu
lenfadenopati sikayeti ile klinigimize bagvuran bir
hastanin, klinik ve radyografik kayitlarini rapor etmek
ve ilgili literatlirleri gbzden gegirmektir.

PFAPA sendromu tekrarlayan ve periodik ateslerle
seyreden, ani baslayan yliksek ates, aftoz stomatit,
farenjit ve servikal lenfadenopati ile karakterize bir
sendromdur. Genellikle 5 yas alti ¢ocuklarda ani bir
baslangic gosterir. 10 yas Oncesi hastaligin
kendiliginden geriledigi bildirilmistir. Oral bulgular
arasinda aftdz stomatit bulunmasi sebebiyle hastalar
gocuk dis hekimine siklikla bagvurur.

Olgumuzda PFAPA sendromu tanisi  konulmus
kronolojik yast 6 yas 7 ay olan kiz hastanin oral
bulgulari, blylime ve gelisimi dederlendirilmistir.
Hastaligin adiz ici bulgulari ve ataklar esnasinda
gegirilen febril konviilsiyonlar nedeniyle, bu hastalarda
0zel bir dis hekimligi yaklasimi gerektirir.
Anahtar Kelimeler: PFAPA Sendromu,
stomatit, lenfadenopati

aftoz

ABSTRACT

The purpose of this case report is to report the clinical
and radiographic records of a patient who applied to
our clinic with PFAPA syndrome and with cervical
lymphadenopathy complaints, and also to review the
relevant literature.

Periodic Fever, Aphthous Stomatitis, Pharyngitis,
Cervical Adenitis (PFAPA) is a recurrent syndrome that
consists of episodic fever and characterized by
abruptly starting fevers, aphthous stomatitis,
pharyngitis, and cervical lymphadenopathy. PFAPA
usually starts suddenly in the children under the age
of 5 years. However, it has been reported that the
disease had been resolved by itself, after the age of
10 years. Since aphthous stomatitis is among the oral
symptoms, patients frequently apply to pediatric
dentistry clinics.

In our case report, growth and development and oral
findings of a girl diagnosed with PFAPA and with a
chronological age of 6 years 7 months, were
evaluated. Due to the oral manifestations of PFAPA
and febrile convulsion attacks, a special dental
approach is required to the patients with PFAPA.

Key Words: PFAPA syndrome, aphthous stomatitis,
lymphadenopathy

GIRIS

PFAPA sendromu, ilk olarak 1987 yilinda
Marshall ve ark.! tarafindan Periyodik ates , Aftdz
stomatit(%70), Farenjit(%72) ve Servikal Adenit(%88)
ile karakterize bir sendrom olarak tanimlan migtir.!
PFAPA sendromu genellikle 5 yasindan kiigiik lerde ve
erkek cocuklarda kizlardan daha fazla gériilir.!

Cogunlukla 10 yasindan &nce kendiliginden geriler.?
Padeh ve arkadaslan® ise, PFAPA'nin tani kriterlerini
herhangi bir yasta goriilen periyodik ates siklusu ile
beraber aftéz stomatit ve servikal lenfoadenopati
varligi, eksudatif tonsilit ile beraber negatif bodaz
kilttird, tek doz prednisona hizli cevap ve atak
aralarinda asemptomatik seyir olarak belirtmislerdir.
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Tekrarlayan yiiksek ates sendromlari grubuna
ait bir hastaliktir. Bu gruptaki diger hastaliklardan farki
non-herediter olmasidir.* Etiyolojisi bilinmemektedir.
40 dereceye kadar ulasan yilksek ates ataklari 2-8
haftada bir tekrarlar ve epizotlar arasi dénemde
semptomlar tamamen geriler.>® PFAPA’ I hastalarda
febril epizotlar sirasinda bazi sitokinlerin yiikseldigi
belirtilmigtir.” IFN-gamma, TNF, IL-6 bunlardan énemli
olanlaridir. Hastaligin tedavisinde ataklar sirasinda tek
doz steroid prednisone (1-2 mg/kg) vyada
betamethasone (0.1-0.2 mg/kg) uygulanir ve birkag
saat icinde semptomlari azaltir.>®

PFAPA sendromunun en 6nemli bulgusu  21-
28 gln arasi olmak Uzere dizenli araliklarla
tekrarlayan ve genellikle 40.0-40.6°C'ye yikselen
atestir. Ates ortalama 4 giin siirmekte ve spontane
olarak gerilemektedir. Hastalarin atesinin antibiyotik ve
non-steroid anti-enflamatuar ilaglara yanit vermemesi
dikkat  gekicidir.  PFAPA  sendromunun  diger
semptomlari ates ataklar sirasinda bas adrisi, bulanti,

kusma, karin adnsi ve konvilsiyonlar seklinde

goriilebilmektedir. 23 5 1113 pEAPA sendromu tanisi

konulan hastalarda genital (lserlerin de eslik
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edebilecegi vurgulanmaktadir.

PFAPA sendromunda ates epizotlar eritrosit
sedimentasyon orani ve C-reaktif protein seviyesi
kadar I8kositozis ile de iliskilidir.” Atak aralarinda ise
klinik ve laboratuvar bulgulari tamamen normale
dénmektedir.

Agdiz icinde goriilen aftéz stomatitler bukkal
mukoza ve dil Gizerine , genellikle grup yapmayan 5
mm’den kiiciik , yiizeyel ilserler seklindedir .> Bunlar
skar birakmadan 5-10 giin iginde iyilesirler. Tonsillerde
genellikle non-eksudatif eritem goriilebildigi gibi kript
ve membranlar da gorilebilir. Hastalarin ataklan
sirasinda alinan bodaz kiiltlirii normal bodaz florasi
olarak saptanir. Servikal lenfadenit genellikle bilateral,
gaplan 5 cm'i gegmeyen, adrisiz, hareketli
lenfadenopatilerdir. Servikal bdlge digindaki lenf
bezlerinde biiyiime gériilmez.®

Hastaligin tonsillektomiye iyi yanit verdigini
gosteren bildiriler bulunmasina karsin tonsillektomiden
sonra PFAPA sendromu tanisi alan ve tonsillektomi
sonrasi ataklar slren hastalar da bildirilmistir.
Gunumiizde yaygin kabul goren yaklasim PFAPA
sendromunun bir tonsillektomi endikasyonu
olmadigidir. 16
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Son yillarda PFAPA sendromunun ile D vitamini
eksikligi ile ilgili olabilecedi ©ne siirliimekte ve D

vitamini  tedavisi baslanan PFAPA  sendromlu

hastalarda atak slrelerinde ve sayisinda anlamli

dizeyde azalma meydana geldigi belirtiimesine
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ragmen bu konuda yeterince calisma yoktur.

PFAPA sendromu ender goriilse de , sendromu
olusturan ates , farenjit ve servikal lenfadenit gibi
bulgularin yani sira aftéz stomatitinde klinik tabloya
eslik etmesi sebebiyle PFAPA sendromunun gocuk dis
hekimleri tarafindan iyi bilinmesi gerekmektedir. Bu
olgu sunumunda, klinigimizde PFAPA sendromu tanisi
Onceden pediatristler tarafindan konulmus,
submandibular lenfadenopati sebebiyle lenfadenitin
dental veya sendromla iliskili olup olmadiginin
dederlendiriimesi icin konstiltasyona gdnderilen bir
hastanin dental dederlendirme ve tedavileri rapor
edilmistir.

Vaka Raporu

11.05.2015 tarihinde Atatiirk Universitesi Tip
Fakiltesi Pediatri A.B. D.'ndan konsiiltasyon amaciyla,
6 yas 7 aylk kiz cocugu olan K.A., dis guriikleri, ve
lenfadenopati sikayetleriyle Atatiirk Universitesi Dis
Hekimligi Fakdiltesi Pedodonti A.B.D’ na basvurdu.
Hastanin medikal anamnezinde 5 yasindayken ates
ataklarinin  basladigi, bu ataklarin 40 giinde bir
tekrarladigi ve bu dénemlerde lenfadenopati olustugu,
en son 4 ay Once ates atadi gegirdigi ve PFAPA
sendromu tanisi  konuldugu  &grenildi.  PFAPA
sendromunda ategs ataklari sirasinda tedavi icin tek doz
steroid kullanildigi belirtilmistir.

Hastamiz akut donemde basvurmamis oldugu
icin hastadan herhangi bir tahlil istenmemis fakat
hastanin atak gegirdii zamana ait hastane
kayitlarindan laboratuvar dederlendirmelerine
ulagilmistir ve bu degerlendirmede beyaz kiire 19.500
mm?, Hb: 14,3 g/dL, Hct % 43,7, lenfositler % 17,8,
ESR(eritrosit sedimentasyon hiz1): 13 mm/saat, serum
C reaktif protein(CRP) 1,1 mg/dL olarak saptanmustir.
Hastanin atak esnasinda alinan serolojik incelemesinde
EBV, CMV, HSV ve Toksoplazma IgM ve IgG'ler negatif

olarak gozlemlenmis, Rotaviris ve Adenovirlis
antijenleri de negatif olarak bulunmustur. Hastanin
serum antigliadin IgA(2,45 U/mL), antigliadin

IgG(2,61 U/mL) ve antitransglutaminasa IgA (2,85
U/mL) sonuglari da normal sinirlardaydi. Yapilan bogaz
kilttri degerlendiriimesinde streptokok tayini negatif
olarak bulunmus ve normal flora varligi tespit
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edilmistir. Kayitlardan tam idrar tahlilinde de bir 6zellik
olmadidi ve idrar kultiirinde de (ireme olmadid tespit
edilmistir. 25 Hidroksi Vitamin D diizeyi 13.1 ng/mL
olarak belirtilmis ve degerlendirme yapilan mevsim igin
normal sinirlar dahilinde oldugu belirlenmistir. (Kis
mevsimi igin normal degerler: 8,8-46,3 ng/mL)

Hastanin fiziksel muayenesinde yasitlarina gore
gelisim geriligi olabilecedi diiglintildii. Bu sebeple
kemik yas tayini icin el bilek radyografisi alindi. Kemik
yasi 6 yil 2 ay olarak belirlendi. Boyu 107 cm(3
persentil), kilosu 19 kg(25 persentil)'di.  Kronolojik
yasi ile kemik yasi arasinda -5 ay sapma vardi.

Hastanin oral ve dental degerlendirilmesinde
tim st disleri adizda mevcuttu. Dental dederlen-
dirmeler igin ortopantomografi ve periapikal radyogra-
filer alindi(Resim 1). Tedaviye baslamadan &nce
hastayl bize yonlendiren pediatristle gorisildi ve
planlanan tedaviler hakkinda bilgi verildi ve yazl
pediatrist konsiiltasyonu alindi. Hasta vyapilacak
tedaviler hakkinda bilgilendirildi ve onam formu alindi.
Konstiltasyonda antibiyotik proflaksisi dnerilmedidi icin
proflaksi yapilmadi ancak 65 nolu digin enfeksiyonu
sebebiyle 400 mg Amoksisilin+Klavulonik asit stispan-
siyon (giinde iki kez, 7 giin boyunca) regete edildi. 65
nolu disinde dis etinde fistlil agzi olmamakla birlikte
disetinde hafif siglik, periapikal radyografide furkal
bélgede 1/3" (i agsmayan radyolusensi mevcuttu. Bu
dise iki seansl kanal tedavisi yapildi. 54,55,64 nolu
diglerde derin dentin ¢lriigi mevcuttu ve bu dislere
vital amputasyon tedavisi uygulandi. 51,52,61,62 nolu
dislerde de dentin ¢lrligii mevcuttu, clirik uzaklastiril-
diktan sonra digler kompomer ile restore edildi.
74,75,84,85 nolu dislere fissiir érticli uygulandi. Tim
dislerin tedavisi bittikten sonra %/5’lik sodyum florir
vernigi uygulandi (Resim 2).

Hasta iki hafta sonra kontrole cagridi. Ilk
muayenede submandibular bdlge muayenesinde
saptanan 1x1 cm? boyutlarindaki lenfadenopatinin
tedavi bitiminde kiiclildigui saptandi. Tedaviler sonrasi
hastadan islem sonrasi radyografiler alindi ve kontrol
icin 3 ay sonra gelmesi sdylendi. Ug ay sonraki
kontrollerde  submandibuler lenfadenopati  yoktu.
Hastanin 1 yillik kontrollerinde klinik ve radyografik
olarak herhangi bir problem gézlemlenmedi. Subman-
dibuler bolgenin dederlendirmesinde de klinik olarak
lenfadenopati bulgusuna rastlanmadi (Resim 3).
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Hastanin tedavi oncesi klinik ve
radyografik bulgular

Resim 1

Hastanin Tedavi
Sonras: Klinik ve ;
Radyografik Bulgular:

Resim 2

Hastanin bir yil sonraki klinik ve
radyografik bulgulari

L

Resim 3

TARTISMA

Genel popiilasyonda en yaygin olarak goriilen
oral lezyonlarindan olan afttéz (lserler, birgok
etiyolojik faktorlere badll olarak gelisebilecedi gibi
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zaman zaman bir sistemik hastaligin bir belirtisi de
olabilir. Nadir olarak goériilen bir gocukluk hastaligi olan
PFAPA sendromu periyodik ates, aftdz stomatit,
farenjit ve lenfadenopati ile karakterizedir.
Konstiltasyon icin bize gbénderilen hastamizda sadece
dental  glriiklerden  kaynaklanmis  olabilecegini
diisindiigimiiz 1x1 cm? boyutunda submandibuler
lenfadenopati varken, dental tedaviler sirasinda
herhangi bir aftdéz lezyona rastlanmamistir. Hastanin
dental tedavilerinden iki hafta sonra submandibuler
lenfadenopatilerin  kiclildigi ve zaman icinde
tamamen kayboldugu goézlemlenmistir. Hastanin 6
aylik takibi suresince submandibuler lenfadenopati
niiksl de gorilmemistir.

Galanakis ve ark®. calismalarinda vakalarin
yalnizca % 33’linde aftéz stomatit ile karsilastiklarini
ve calismaya dahil olan hicbir kiz vakada aftéz stomatit
tespit edilmedigini bildirmiglerdir. PFAPA sendro-
munda gdzlemlenen oral lezyonlarin bukkal mukoza ve
dil ylzeyinde kuguk, yuvarlak, yuzeysel, eritemle
cevrili ve goreceli olarak agnisiz Ulserlerle karakterize
oldugu bildirilmistir. Bizim olgumuzda da klinik mu-
ayenede herhangi bir aftdéz (lsere rastlanmamis ve
anamnezde de tekrarlayan aftlarla ilgili herhangi bir
bildirim alinmamistir. Olgumuzda aftéz stomatite rast-
lanmamis olmasinin tedavi icin bize basvurdugunda
olgumuzun periyodik ates déneminde olmamasindan
veya aftéz stomatitin olgumuzda hig gorilmemesinden
kaynaklanmis  olabilecedini  dlslinmekteyiz.  Yine
hastamizda periyodik ates ataklari esnasinda aftéz
lezyonlardan sikayetci olmamasinin lserlerin mindr ve
kismen adrisiz olmasini da disiindiirmektedir.

Tek bir doz steroid ile PFAPA atadinin yatis-
tinlabilmesi hastalidin enfeksiyondan ¢ok enflamatuar
sitokinlerden  kaynaklandigini  distindiirmektedir.”
PFAPA sendromlu gocuklarin tedavisinde antibiyotikler ,
asetaminofen ve nonsteroidal antienflamatuar ilaglar
etkisizdir. Buna karsin kortikosteroidler hastalarin
hemen hepsinde semptomlari belirgin bigimde ortadan
kaldirmaktadir. Onerilen steroid dozu genellikle oral
yoldan tek bir kez 1-2 mg/kg prednizon veya esdederi
seklindedir. 3%2° Thomas ve ark.’ atagin ilk iki
gliniinde 1 mg/kg prednizon verilmesinin, atagin {i¢ ve
dordinci gininde bu dozun vyarisinin verilmesini
Onermislerse de bu son iki dozun hastanin yanitina
gore verilmeyebilecedini de belirtmislerdir. Bizim
olgumuzda da periyodik atesler sebebiyle zaman
zaman tek doz kortizon tedavisi verildigi bildirilmistir.
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SONUC

Cocuk dis hekimleri tarafindan tekrarlayan aftéz
Ulserlerin  tanimlanmasi bazi sendromlarin erken
tanisinin konulmasi agisindan énem tegkil etmektedir.
Ayrica tekrarlayan aftéz Ulserlerin tedavisi ve semp-
tomlarin giderilmesi ile bu gocuklarin yasam kalitesi
artirilabilir. PFAPA sendromlu hastalarda ortaya cikan
aftlar genellikle az sayida ve hafif agrili olmakla
birlikte, siddetli aft olgularinda agiz temizliginin trav -
matize edici olmamasi ve sert, keskin kenarli, tahrig
edici ve asitli gidalardan kaginiimasina &zen gétse-
rilmesi hakkinda hastanin ebeveynlerine bilgi veril-
melidir. Bu c¢ocuklarda atak sirasinda febril konviil-
siyonlar gelisebilme riski sebebiyle, rutin dental teda-
viler ataklar sirasinda yapilmamalidir. Atak sirasinda
acil miidahale gereken durumlarda da, cocuk konviil-

siyon agisindan gdzlenmeli ve gerekli Onlemler
alinmaldir.
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