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PFAPA Sendromu: Bir Periyodik Ates Tablosu
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OZET

Tekrarlayan veya periyodik ates sikayetine ¢ocuk hekimliginde nispeten sik rastlanmaktadir. Bir periyodik ates sebebi olan PFAPA sendromu ise ani
baslayan yiiksek ates, aftéz stomatit, farenjit ve servikal lenfadenopati ile karakterizedir. Genellikle 5 yasindan kiigiiklerde ve erkeklerde daha sik
goriilen bu sendrom selim seyirlidir. Tedavi segenekleri arasinda yer alan steroid tedavisi ve tonsilektomi konusunda heniiz bir fikir birligi
bulunmamaktadir. Bu yazimizda tekrarlayan yiiksek ates sikayeti ile pek ¢ok merkezde antibiyotik tedavisi alan yirmi alt1 aylik bir kiz hastada neden
ve nasil PFAPA sendromu diisiindiigiimiizii ve tedavi segenegimizi anlattik. ©2006, Firat Universitesi, Tip Fakiiltesi
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ABSTRACT

PFAPA Syndrome: A Clinical Picture of Periodic Fever

Recurrent or periodic fever is a fairly common complaint in daily pediatric practice. PFAPA syndrome is characterized by abrupt onset of high fever,
aphtous stomatitis, pharyngitis and cervical lymphadenopathy. This syndrome, which usually observed under 5 years of age and common in boys, has
a benign course. There is no consensus on treatment options; steroid therapy or tonsillectomy. We herewith discussed why and how we considered the
diagnosis of PFAPA syndrome in a 26 months-old girl who was previously treated in different health-care centers for the complaint of recurrent high

fever. ©2006, Firat Universitesi, Tip Fakiiltesi
Key words: PFAPA syndrome, aphtous stomatitis, steroid therapy

PFAPA sendromu, periyodik ates, aftdz stomatit, farenjit ve
servikal adenopati ile karakterize bir klinik tablodur (1). Bu
periyotlarda yirmi bir — yirmi sekiz giinde bir tekrarlayan ve ii¢
— alt1 giin 39°C’nin {izerinde devam eden yiiksek ates tespit
edilmektedir. Bu sendromun tanis1 diger olast sebepleri ekarte
ederek klinik olarak konmaktadir (2). Etiyolojide viral ve
otoimmiin mekanizmalar ileri siiriilmekle beraber, kesin nedeni
tam olarak bilinmemektedir (1,3,4). Sporadik olarak goriilen
vakalarda herediter gecis bildirilmemistir. Vakalarin ¢ogu bes
yasin altinda olup, erkeklerde daha sik olarak goriilmektedir
(4,5). Prognozu selim seyirli olup, uzun donem sekel
literatiirde yer almamaktadir (3-6).

Bu yazimizda, pediatri poliklinigine sik tekrarlayan
yiiksek ates sikayeti ile bagvuran bir kiz vakada aftéz stomatit
bulgusu yoklugunda bile PFAPA sendromu olarak kabul
edildigini sunmak istedik.

OLGU SUNUMU

Yirmi alt1 aylik kiz hasta dort giindiir devam eden yiiksek ates,
bogaz agrisi ve boyunda sislik sikayeti ile klinigimize
basvurdu. Dort giin 6nce bagka bir merkezde tonsilit tanisi ile
oral ampisilin-sulbaktam tedavisi baslandigi, ancak atesinin

Fizik muayenesinde, genel durumu orta, viicut sicakligi
390C, nabiz 144/dk, kan basinc1 100/60 mm/Hg, viicut agirligi
13kg ( 50-75p) ve boyu 85cm (10-25p) olarak saptandi.
Tonsiller doku bilateral hiperemik ve hipertrofik olup, lizeri
yaygin  kirli-beyaz  eksudatif membran ile kapliyds.
Submandibiiler bolgede, 6n ve arka servikal zincirde bilateral,
mobil, en biiyiigii 1xlcm ¢ok sayida lenfadenopati mevcuttu.
Agiz icinde aftdoz stomatit gozlenmedi. Organomegalisi
olmayan hastanin diger sistem muayene bulgular1 da normaldi.

Hastanm oykiisii derinlestirilince, ayni klinik tablonun
son sekiz ay iginde besinci kez tekrarladigi, ve her seferinde
yiiksek ates sikayetinin yaklasik bir hafta kadar devam ettigi,
ates diisiiriicii ve ¢esitli antibiyotiklere ragmen diismedigi ve
son ataginda bir kez febril konviilsiyon gegcirdigi, ve ataklar
arasinda hastanin tamamen saglikli oldugu Ogrenildi. Her
ataginda hastanin bogazinda beyaz membran oldugu gittigi
doktorlar tarafindan aileye sdylenmisti.

Hastanin  laboratuar  incelemesinde, beyaz kiire
15.000/mm3, hb 11g/dl, hct %32, trombosit 308.000mm3,
eritrosit sedimentasyon hizi 80 mm/saat, CRP 20 mg/L
bulundu. Periferik yaymasinda %64 PNL, %36 lenfosit, toksik
graniilasyon ve sola kayma negatif olarak saptandi. Serum
biyokimyasal degerleri normal olarak degerlendirildi. Tam
idrar incelemesi, PA akciger ve siniis grafileri normal simirlarda

*Yazisma Adresi: Dr. Metehan Ozen, indnii Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Enfeksiyon Bilim Dali, MALATYA

e-mail: metehan@superposta.com

75



Firat Tip Dergisi 2006;11(1): 75-77

idi. Boyun USG’ de sag submandibiiler bolgede, sag 6n ve arka
servikal zincirde en biiyiigii 2 x 1 cm boyutta ¢ok sayida LAP,
ve sol submandibiiler bélgede ve sol 6n servikal zincirde en
biiyiigii 1,6 x 1,1cm boyutta ¢ok sayida LAP saptandi.

Son 4 gilindiir genis spektrumlu antibiyotik almasina
ragmen yliksek atesi diismeyen ve genel durumu diizelmeyen
hastada viral enfeksiyon veya periyodik ates sendromu
olabilecegi diistiniilerek antibiyotik tedavisi kesildi ve ertesi
giin i¢in kontrole ¢agrildi. Idrar, kan ve bogaz kiiltiirlerinde
ireme saptanmayan hastanin iki giin sonra (sekizinci giin
sabahi) yiiksek atesi kendiliginden diistii. Bir hafta sonraki
muayenesinde ise bilateral tonsil dokusu dogal ve boyundaki
lenfadenopatileri olduke¢a kiiciilmiistii. Hastanin atak esnasinda
alman  serolojik incelemesinde EBV, CMV, HSV,
Toksoplazma IgM ve IgG’ler negatif olarak sonuglandi.
Hastanin serum IgA, IgG, IgM, IgE ve IgD sonuglar1 da normal
sinirlardayda..

Hasta dort hafta sonra tamamen ayni klinik tablo ile
klinigimize tekrar bagvurdu. Tekrarlayan yiiksek ates,
membrandz tonsilit ve servikal lenfadenopati ile bagvuran
hastada PFAPA sendromu olabilecegi diisiiniildii. Hastadan
bogaz kiiltlirii alindiktan sonra ates diiglirlicii Onerilip, ertesi
giin kontrole ¢agrildi. Kontrol muayenesinde hastanin yiiksek
atesi (40°C) ve bulgular1 devam etmekteydi. Bogaz kiiltiirinde
normal bogaz floras: iireyen, hastaya PFAPA sendromu &n
tanist ile tek doz oral prednizon (Img/kg) verildi. Hastanin
annesi tedaviyi takip eden sekiz saat i¢inde atesinin diistigiini
ve tekrar yiikselmedigini belirtti. Yirmi dort saat sonraki
muayenesinde hastanin atesinin niiksetmedigi ve iki giin sonra
tiim bulgularinin geriledigi goriildii.

TARTISMA

Marshal ve ark. (1) 1987 yilinda c¢ocukluk doneminde
periyodik ates, aftoz stomatit, farenjit ve servikal lenfadenopati
ile seyreden bir hastalik tablosu tanimladi. Daha sonra bu tablo
PFAPA sendromu olarak adlandirildi (2). Bu bulgulara ek
olarak nadiren kirginlik, bas agrisi, eklem agrisi, karmn agrisi,
kusma ve hepato-splenomegali de bildirilmektedir (3, 5).

PFAPA sendromunun tanist diger olasi hastaliklar
ekarte ettikten sonra klinik olarak konmaktadir. Tanida iki
temel bulgu hem gerekli, hem de ayirt edici 6zellige sahiptir.
Bunlardan ilki 39°C’yi asan ve lg-alti giin siiren, lig-sekiz
haftada bir goriilen yiiksek ates olmasidir. Diger temel 6zellik
ise ataklar arasinda hastanin tamamen saglikli olmasidir (3-7).
Hastaliga o6zgii belirli laboratuar parametreleri bulun-
mamaktadir. Atak sirasinda hafif artmig 16kosit sayis1 ve ESH
mevcut iken, ataklar arasinda normale donmektedirler (5).
Tekrarlayan ates ataklart yillarca siirebilir, ancak cocuk
biiyiidiikce bu ataklarin arasi1 agilmaktadir (4,5). PFAPA
hastasinin tekrarlayan ates disinda sikayeti azdir ve glinlimiize
kadar uzun dénem sekel bildirilmemektedir. Bu hastalar yaslari
ile uyumlu normal biiylime ve gelisme egrilerini takip
etmektedirler (3-5). Bizim vakamizda da diizenli araliklarla
tekrarlayan, ve 6-8 giin siiren yiiksek ates donemleri mevcuttu.

Semptomlar antibiyotik tedavi ile diizelmezken,
kendiliginden diizelme bes giinden sonra goriilmektedir (3-5).
Bununla beraber, hastalik atagmin herhangi bir zamaninda
verilecek tek doz prednizon tedavisi ile (1-2mg/kg )
semptomlarin kisa siirede tamamen kaybolmasi, PFAPA
sendromu i¢in tanisal bir kriter olarak kullanilabilir (5). Bizim
hastamizda da atagin ikinci giiniinde verilen steroid tedavisinin
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atesi 8 saatte ve diger bulgulari iki giin sonra diizelttigi
gorildi.

Cocukluk cagmmin en sik goriillen iki periyodik ates
sendromu; PFAPA ve siklik nétropenidir (8). Siklik ndtropeni
hastalar1 PFAPA sendromunundan oncelikle ndtropenik
ozellikleri ile ayrilmaktadirlar. Ayrica genelde diizensiz
araliklarla yiiksek atese neden olan bazi durumlar olan FMF,
Hiper IgD sendromu ve sistemik baslangicl jiivenil romatoid
artrit gibi hastaliklarla da ayirict tanisi yapilmalidir. PFAPA
sendromunda periyodik atesin diginda digerlerinden farkli
olarak membrandz farenjit, aftdz stomatit, servikal
lenfadenopati goriilmektedir. Atak sirasinda nétropeni veya
artmis IgD seviyesi goriilmemektedir (3,4).

PFAPA sendromunda her zaman ates digindaki diger {i¢
bulgu (farenjit, aftéz stomatit, servikal lenfadenopati) aymn
vakada goriilmemektedir (3). Bizim hastamizda da, tekrarlayan
periyodik ates, servikal lenfadenopati ve eksiidatif tonsilit
mevcut iken aftdz stomatit tespit edilmedi. Yapilan
calismalarda PFAPA sendromlu hastalarda aftdz stomatit orani
% 67-71 siklikta bildirilmektedir (3,7). Ayrica Galanakis ve
ark. (9) bir ¢alismada vakalarinda sadece % 33 oraninda aftoz
stomatit ile karsilastiklarin1 belirtmislerdir. Calismalarina dahil
edilen kiz ¢ocuklarin higbirisinde aftdz stomatit tespit
edilmemesi ise dikkati gekmektedir. Ancak unutmamak gerekir
ki, fizik muayenede dikkat edilmezse aftdéz stomatitin siklikla
gozden kacgabildigi de yayimlarda belirtilmektedir (4). Bizim
kiz vakamizda da son 2 ataginda dikkatlice agiz i¢i muayenesi
yapmamiza ragmen aftdz stomatit tespit edemedik. Padeh ve
ark. (5) eksiidatif tonsilitin farenjit ile birlikte olabildigini de
bildirmektedirler. Bizim hastamizda da tiim ataklarinda tabloya
eksiidatif tonsilit eslik etmekteydi.

PFAPA’ll ¢ocuklarin tedavisinde atak basinda tek doz
oral prednizon (1-2mg/kg) verilmesi semptomlart hizli ve
belirgin olarak gegcirebildigi, ancak bazi1 vakalarda atak
sikligini artirdigy bildirilmektedir (5). Prednizon tedavisi ile
kontrol edilemeyen vakalara tonsilektomi uygulanabil-
mektedir. Ancak bu operasyon da biitiin vakalarda degil sadece
bazi ¢ocuklarda ataklar1 eradike edebilmistir (3,5 ).

Simdiye kadar yayimlanmig en genis seri olan Thomas
ve ark.’nin yaptig1 ¢alismadaki toplumda tedavi etkinliginin
degerlendirilmesinde, steroid tedavisi %90, tonsilektomi %75,
tonsilektomi ve adenoidektomi %86 olarak belirtilmektedir.
PFAPA sendromunun tedavisinde bizim yaklagimimiz ise,
once steroid tedavisinin denenmesi, daha sonra ataklar devam
eder ve hatta siklagirsa tonsilektomi uygulanmasidir. Ancak
bizim vakamiz ii¢ ay ge¢gmesine ragmen heniiz bir atak sikayeti
ile bize bagvurmadi.

Pediatrik  literatiirde  deginildikten sonra, KBB
literatiirtinde de ilgi goren hastalik, her iki grup uzman
tarafindan da detayli olarak bilinmemektedir. Bu sebeple
PFAPA hastalarinin ¢ogu, normal bogaz kiiltiiriine ragmen,
cesitli antibiyotiklerle tedavi edilmektedir. Bu olgu ile daha
onceki bes ataginda cesitli antibiyotikler kullanmasina ragmen
diismeyen ates nedeniyle klinigimize bagvuran hastanin,
muayene bulgularinda aftéz stomatit olmasa bile PFAPA
sendromu 6n tanisi ile aldigi steroid tedavisine gosterdigi
dramatik cevabi sunmak istedik. Sonu¢ olarak, tekrar eden
yiiksek ates sikayeti ile bagvuran hastalarin uygunsuz
antibiyotikler ile tedavisinden once periyodik ates sendrom-
larini akla getirmemiz gerektigini vurgulamak istedik.
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