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OZET:

Amag: Periyodik ates, aftéz stomatit, farenjit ve servikal
adenit ( PFAPA) sendromu etyolojisi bilinmeyen tekrarla-
yan yiksek ates, aftéz stomatit, farenjit ve servikal len-
fadenit ile karekterize kronik bir hastaliktir. Tekrarlayan
yiksek ates, boyunda sislik, bogaz agrisi ve agiz icinde
yaralar ¢ikmasi sikdyetiyle basvuran 3,5 yasinda erkek
hastaya PFAPA sendromu tanisi konuldu. Steroid tedavisi
ardindan sikdyetleri niiks eden hastaya tonsillektomi uy-
gulandi. PFAPA semptomlari tam olarak kayboldu.

Anahtar kelimeler: PFAPA sendromu, Marshall
sendromu

SUMMARY:

Objective: The periodic fever, aphthous stomatitis,
pharyngitis and servical adenitis (PFAPA) syndrome is a
chronic disease of unknown etiology characterized by pe-
riodic episodes of high fever, aphthous stomatitis, phar-
yngitis and cervical adenitis. 3,5 years old boy with com-
plaints of recurrence of high fever, pharyngitis, oral ulcer,
swelling of the neck was diagnosed as PFAPA syndrome.
The symptoms were recurred after the steroid therapy so
he underwent tonsillectomy. PFAPA symptoms completely
disappeared.
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GIRIS

Marshall sendromu olarak ta bilinen PFAPA (Periyodik
ates, aftéz stomatit, farenjit ve servikal adenit) send-
romu ilk defa 1987 yilinda bidirilmistir (1). Sendromda
genellikle 5 yas 6ncesi cocuklarda ortalama 4 gtin stiren
4—6 hafta arasinda tekrarlayan periyodik ates, aftéz
stomatit, servikal lanfadenit, farenjit gortltir. Bulant,
kusma, karin agrisi, hepatosplenomegali ve artralji nadir

goriilen semptomlardir (2,3). Ataklar arasinda hastalar
tamamen normaldir (7).

PFAPAsendromunun etyolojisi tam olarak bilinmemek-
tedir. Bakteriel ve viral ajanlarin kilttirlerle veya birtakim
testlerle ekarte edilmesi gereklidir. Otoimmdinite veya
romatolojik etyolojiler kanitlanamamustir. Ayirici tanida
Ailevi Akdeniz Atesi, Ailevi Irlanda Atesi, Hiper Ig D
sendromu, Siklik Nétropeni ve Jjuvenil Romatoid Artrit

distintlmelidir (4).

OLGU SUNUMU

Pediatri kliniginde 2 yildir takip edilen 3 yasindaki
erkek hasta klinigimize sik bademcik iltihabi bogaz
agrisi, boyunda sislik, agiz icinde aft sikdyeti ile basvur-
du. Pediatri klinigi tarafindan PFAPA sendromu tanisi
distiniilerek tek doz steroid tedavisi ile sikdyetlerinin
| glin icinde diizeldigi bildirildi. Ancak 2 hafta sonra
sikdyetlerinin niiks etmesi lzerine hasta Klinigimize
gdnderildi. Son 2 yilda 20 glinde bir tekrarlayan ates
(38-40,5°C) ve bogaz agrisi nedeniyle ¢cok kez medi-
kal tedaviler aldigi belirtildi. Ataklarin 4-5 gtin striip
kayboldugu, ataklar disinda ise herhangi bir sikayeti
olmadigi séylendi. Hastanin daha énce alinan bogaz
kdiltiir(i ve serolojik testlerinde enfeksiyon veya otoimmtin
hastalik bulgularina rastlanmadigi belirtildi. Hastanin
kulak burun bogaz muayenesinde tonsiller eksiidatif
ve hipertrofik, orofarenks hiperemik, buccal mukozada
multipl aftlar ve servikal lenfadenopatileri mevcuttu.
Ates 38,7 °C, Ikosit 10000/mm3, hemoglobin [1g/d,
CRP 20 mgld| eritrosit sedimentasyon hizi (/Omm/saat)
olarak saptandi. Diger biyokimyasal testlerinde baska
patolojik bulgulara rastlanmad.. Hastanin genel durumu
dlizeldikten sonra tonsillektomi uyguland.. Tonsillektomi
sonrasi 6 ay boyunca sikayetleri niiks etmed.

TARTISMA

llk olarak Marshall (1) tarafindan tanisi konulan bu
hastalik tablosu nadiren kulak burun bogaz ve cocuk
hekimlerinin karsisina cikmaktadir. Bazen hekimlerin
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ayirici tanida géz ardi edebildikleri bu sendromun te-
davisi efektif bir sekilde yapilabilmektedir.

PFAPA sendromu periyodik atesle seyreden diger kli-
nik tablolarla kanistirilabilir. Fakat dikkatli bir gézlem
ve muayene ile tanisini koymak zor degildir. Erken
cocukluk (<5 yas) dénemi (1) ve erkek predominansi,
ataklarin 4-5 haftada bir tekrarlayip 4-5 giinde sona
ermesi, aftoz Ulserlerin varlig (1,2), farenjit ve servikal
lenfadenit hastaligin karekteristik 6zellikleridir.

Periyodik ates varligi sendromun en énemli komponen-
tidir. Periyodik atesle seyreden ayirici tanida birkag tane
hastalik bulunmaktadir. Ailevi Akdeniz Atesinde gériilen
periyodik atesle birlikte peritonit, artrit veya artralji ve
amiloidoz, PFAPA sendromunda bulunmaz (5). Behcet
Hastali§inda da aftéz Ulserler bulunur fakat (lserler
daha genis, agrili ve cok sayidadir. PFAPA sendromunda
ise aftlar daha kiiclik ve agrisizdir. Behget Hastali§inda
ayrica PFAPA senromunda olmayan vaskdilitik okdler
lezyonlar, artrit de gordilir. Juvenil romatoid artritte ise
dokdintd, plorit, hepatosplenomegali, artrit ve perikar-
dit bulunur. Hiperimmtinglobdlin D sendromunda ise
peryodik olmayan atesle birlikte servikal lenfadenopati
bulunur. Ailevi irlanda atesi ise 1-4 haftada sona eren
peryodik ates, abdominal agr, myalji ve cilt lezyonlari
ile karakterizedir (5).

Immdin sistem disfonksiyonu ve enfeksiyon hastalik-
lar agisindan ayinmi Long tarafindan yapilmistir (7).

Immin koken, periyodik ates, aftdz llser ve yillarca
stiren semptomlari oldugu icin distintilmdastdr.

Hastaligin tedavisi tartismali olup genel kabul gérmdis
spesifik bir tedavisi yoktur. Asetaminofen ve nonsteroid
antiinflamatuar ilaclar, asiklovir ve kolsisin ile klinik tablo
dlizeltilememis veya gecici olarak atesi dlsiirdigli gbz-
lenmistir (1,6,8). Oral antibiyotiklerin efektif olmadiklari
goriilmastir (6,8). Glukokortikoidlerin PFAPA sendromu
tedavisinde semptomlarin kontroliinde yliksek oranda
efektif oldugu saptanmistir (1,11, 12). Padeh ve ark.
2mg/kg tek doz prednisone ile vakalarin biiyiik cogunlu-
gunda ataklarin yok oldugunu bildirmislerdir (6). Bununla
birlikte oran hicbir seride %100°e yaklasmamistir.

Baska calismacilar tarafindan simetidin kullanimi
bildirilmistir (13). Simetidinin etkinligi de tam olarak
kanitlanmis degildir.

Son yillarda yapilan ¢alismalarda tonsillektominin ste-
roid kullanimindan daha etkili sonuglar verdigi gbzlen-
mistir. Licameli ve arkadaslari yakin zamanda yapmis
olduklari bir caismada 28 PFAPA sendromlu hastanin
27 sinin tonsillektomi sonrasi tam olarak dtizeldigini
bildirmistir (5). Ayrica steroidin ataklari siklastirdigini
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belirtmistir (5). 2002'de Galanakis ve arkadaslar ()
PFAPA sendromlu 15 hastanin tonsillektomi ile diizel-
digini bildirmistir. Dahn ve arkadaslari benzer sekilde 5
PFAPA sendromlu hastada tonsillektomi ile tam dlizelme
saglandigini bildirmistir (10).

Sonug olarak PFAPA sendromunun tanisi, antipiretik ve
antibiyotiklerle kontrol altina alinamayan peryodik yiiksek
ates, farenjit, aftoz tlser servikal lenfadenit bulgularinin
varligi ve diger ates yapan sebeplerin ayirici tanisinin
yapilmasi ile konulur. PFAPA sendromlu hastalarda ste-
roid tedavisi atesin akut kontroliinde ilk secenek olarak
uygulanabilir. Steroid tedavisi ile semptomlar niiks eden
hastalar icin son yillarda literatiirde de desteklendigi gibi
adenotonsillektominin ¢ok daha efektif bir tedavi sekli
oldugu gortlmustir. Bizim hastamiz icinde dnce steroid
tedavisi uygulandi. Semptomlarin niiksii tonsillektomi
ile efektif olarak tedavi edildi. Ozellikle yiiksek atesin
diger sesmptomlara nazaran tamamen kaybolmasi te-
davinin etkinligi agisindan tonsillektomiyi ileriki yillarda
ilk secenek olarak gérmemizi saglayabilecektir.
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