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Olgu Sunumu / Case Report

Tonsillektomiden Yarar Géren PFAPA Olgusu
PFAPA Case Who Benefit from Tonsillectomy
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O0ZET

Bir periyodik ates sebebi olan, PFAPA sendromu ani baglayan yiiksek ates,
afttz stomatit, farenjit ve servikal lenfadenopati ile karakterizedir. Genellikle
bes yasindan kiigiiklerde ve erkeklerde daha sik goriilen bu sendrom
selim seyirlidir ve uzun dénemde sekel gelismez. Klinik tablo oldukca iyi
tanimlanmasina karsin hastaliga ozgti laboratuvar bulgularinin olmamasi
tany gliclestirmektedir. PFAPA'll gocuklarin tedavisinde atak bagsinda
tek doz oral prednizon (1-2 mg/kg) verilmesi semptomlan hizli bir sekilde
diizeltmektedir ancak bazi olgularda zamanla beraber steroid tedavisine yanit
alinamamaktadir. Bu olgu sunumunda PFAPA tanisi alan steroid tedavisine
yanit vermeyip tonsillektomi ile tam iyilesme saglayan hastanin klinik seyri
anlatilacaktir. The Journal of Pediatric Research 2014;1(4).233-5

Anahtar Kelimeler: PFAPA, periyodik ates sendromlari, tonsillektomi

Giris

Periyodik ates, aftdz stomatit, farenjit ve servikal adenit
(PFAPA) sendromu, genellikle bes yasindan klcUklerde ve
erkeklerde daha sik gortlen, selim seyirli bir periyodik ates
sendromudur. Henlz dinyada insidans bildiren bir calisma
olmamasina ragmen, uzmanlar tarafindan tani konulan olgu
sayisinin gercek prevelansi yansitmadigr distnilmektedir.
Klinik tablo oldukca iyi tanimlanmasina karsin hastaliga 6zgu
laboratuvar bulgularinin olmamasi taniyr gugclestirmektedir.
Tedavide steroid ve bazi olgularda tonsillektomi
uygulanmaktadir. Biz bu olgu sunumunda PFAPA sendromu
dUsUnulen ve tonsillektomi uygulanan olguyu anlatarak, her
gocuk hekimi tarafindan iyi bilinmesi gereken bu klinik tabloya
dikkat cekmek istedik.

ABSTRACT

PFAPA syndrome is characterized by sudden onset of high fever, aphthous
stomatitis, pharyngitis and cervical lymphadenopathy. This syndrome, which
is usually observed in children under 5 years of age and is more common
in boys, has a benign course with no long-term sequelae. Although clinical
findings are clear enough, as there is no specific test for these diseases, it is
sometimes hard to diagnose. In the treatment of PFAPA syndrome, a single
dose of oral prednisone (1-2 mg/kg) relieves symptoms quickly but some
cases are unresponsive to steroid therapy over time. This case report is of a
patient diagnosed with PFAPA, who was unresponsive to steroid therapy and
recovered completely with tonsillectomy. The Journal of Pediatric Research
2014,1(4):233-5
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Olgu Sunumu

Uc bucuk yasindaki erkek hasta ates, bogaz agrisi,
boyunda sislik nedeni ile basvurdu. Hastanin hikayesinde
son 1 vyida her ay ayni klinik tablonun tekrarladig ve
verilen antibiyotik ve antipiretik tedavilerine ragmen ates
yuksekliklerinin direngli seyrettigi ve atesin 4-5 glinden 6nce
dismedigi ogrenildi. Hastanin her atakta farkli antibiyotik
tedavileri aldigi ancak fayda gormedigi ogrenildi. Ataklar
arasi donemde tamamen saglikli olan hastanin blylime ve
gelisme geriligi yoktu. Fizik muayenesinde vicut sicakligl 39
derece, tonsilleri hipertrofik ve eksudatif membranla kapli idi.
Submandibtler bolgede, 6n ve arka servikal zincirde bilateral,
mobil, en blyligu 1x1 cm ¢ok sayida lenfadenopati mevcuttu.
Organomegalisi olmayan hastanin diger sistem muayene
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bulgulari da normaldi. Tetkiklerinde l6kosit: 6900/mms3, Hb:
10,7 mg/dL, eritrosit sedimentasyon hizi (ESH): 32 mm/
saat, CRP: 5,8 mg/dL, karaciger ve bobrek fonksiyon testleri
ile antistreptolizin O (ASQO) degerleri normaldi. Periferik
yaymasinda %64 PNL, %36 lenfosit, toksik granilasyon ve
sola kayma negatif olarak saptandi. Posterior-Anterior akciger
grafisi ve tam idrar analizi normaldi. Serum IgA, IgE, IgM,
IgG seviyeleri yasina uygun saptandi. Alinan idrar, kan ve
bogaz kiltlrlerinde Greme olmadi. Enfeksiyoz mononlkleoz
agisindan bakilan Epstein Barr virls ve sitemegaloviris
serolojisinde akut enfeksiyonu gosteren pozitiflik saptanmadi.
Ailesel akdeniz atesi (FMF) agisindan gonderilen genetik DNA
analizinde mutasyon yoktu. Hastada 6yku, fizik muayene ve
laboratuvar tetkikleri ile diger olasi periyodik ates nedenleri
ekarte edildikten sonra PFAPA sendromu disUnulip 1 mg/
kg'den prednizolon verildi. Ates 6 saat icinde distl. Ancak
takip eden dénemde atak sikligi beklenen sekilde azalmayan
hastaya tonsillektomi uygulandi. Cerrahi sonrasinda hastanin
son 6 aylik izleminde atak gortlmedi.

Tartisma

PFAPA sendromu, periyodik ates, aftdéz stomatit, farenjit
ve servikal adenopati ile karakterize bir klinik tablodur (1).
Periyodik olarak tekrarlayan ve Ug-alti gin 39 derecenin
Uzerinde devam eden ylksek ates tespit edilmektedir. Bu
sendromun tanisi diger olasl sebepleri ekarte ettikten sonra
klinik olarak konulmaktadir (2). Etiyolojide viral ve otoimmin
mekanizmalar ileri sUrllmekle beraber, kesin nedeni tam
olarak bilinmemektedir (1,3,4). Sporadik olarak gorllen
olgularda herediter gecis bildiriimemistir.

Olgularin cogu bes yasin altinda olup, erkeklerde daha
sik olarak gérdlmektedir (4,5). Hastalik selim seyirli olup,
uzun doénem sekel literatirde yer almamaktadir (3,6). Tanida
iki temel bulgu hem gerekli, hem de ayirt edici 6zellige
sahiptir. Bunlardan ilki 39 dereceyi asan ve Ug-alti giin suren,
Ug-sekiz haftada bir gorllen ylksek ates olmasidir. Diger
temel Ozellik ise ataklar arasinda hastanin tamamen saglikli
olmasidir (3,7). Hastaliga 6zgU belirli laboratuvar parametreleri
bulunmamaktadir. Atak sirasinda hafif artmis lokosit sayisi ve
ESH mevcut iken, ataklar arasinda normale donmektedirler.
Tekrarlayan ates ataklari yillarca sUrebilir ancak g¢ocuk
blyudikce bu ataklarin arasi agilmaktadir (4,5) (Tablo 1).

Cocukluk caginin en sik gorilen iki periyodik ates
sendromu; PFAPA ve siklik nétropenidir (8). Siklik nétropeni
hastalari PFAPA sendromunundan o&ncelikle ndtropenik
ozellikleri ile ayrilmaktadirlar. Ayrica genelde dizensiz
araliklarla yUksek atese neden olan baz durumlar olan
FMFE Hiper IgD sendromu ve sistemik baslangicli jlvenil
romatoid artrit gibi hastaliklarla da ayirici tanisi yapiimalidir.
PFAPA sendromunda periyodik atesin disinda digerlerinden
farkli olarak membrandz farenjit, aftdz stomatit, servikal
lenfadenopati gorilmektedir. Atak sirasinda ndtropeni veya
artmis IgD seviyesi gorilmemektedir (3,4).

PFAPA sendromunda her zaman ates disindaki diger
Uc bulgu (farenjit, aftdéz stomatit, servikal lenfadenopati)
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ayni olguda gortlmemektedir (3). Bizim hastamizda da,
tekrarlayan periyodik ates, servikal lenfadenopati ve ekslidatif
tonsilit mevcut iken aftdz stomatit tespit edilmedi. Yapilan
calismalarda PFAPA sendromlu hastalarda aftdz stomatit orani
%67-71 siklikta bildiriimektedir (3,7). Ancak fizik muayenede
dikkat edilmezse aftdz stomatitin siklikla gdzden kacabildigi
de akilda tutulmalidir (4).

PFAPA'll hastalar yaslar ile uyumlu normal blylUme
ve gelisme egrilerini takip etmektedirler (3,5). Semptomlar
antibiyotik tedavisi ile dlzelmezken, kendiliginden dizelme
bes ginden sonra goridlmektedir (3,5). Bununla beraber,
hastallk ataginin herhangi bir zamaninda verilecek tek doz
prednizon tedavisi ile (1-2 mg/kg) semptomlarin kisa strede
tamamen kaybolmasi, PFAPA sendromu icin tanisal bir kriter
olarak kullanilabilir.

PFAPA'll cocuklarin tedavisinde atak basinda tek doz
oral prednizon (1-2 mg/kg) verilmesi semptomlari hizli
ve belirgin olarak gecirebildigi, ancak bazi olgularda atak
sikhginin artirdigi bildirilmektedir (5). Bazi merkezlerde,
PFAPA profilaksisinde, supressor T lenfositlerini baskilama,
interferon Gretimini inhibe etme, notrofil ve eosonofil
kemotaksisini engelleme ve immunomodulatér o&zelligi
de olmasi nedeni ile simetidin tedavisi kullaniimis ve
olumlu sonuclar alinmistir (9). Thomas ve ark.'nin yaptig
bir calismada ise etkinligi %29 olarak bulunmus fakat
ilacin kesilmesi ile ataklarin tekrarladigi gorilmustdr (3).
Granulosit migrasyonunu inhibe ederek etki eden kolsisin
tedavisinin ise ataklar arasindaki sUreyi belirgin sekilde
uzattigini gosteren calismalar mevcuttur (10).

Prednizon tedavisi ile kontrol edilemeyen olgulara
tonsillektomi uygulanabilmektedir. Ancak tonsillektomi ile
bltln olgularda degil sadece bazi ¢ocuklarda ataklar kontrol
altina alinabilmektedir (3,5). PFAPA sendromunda medikal
ve cerrahi yaklasimlarin degerlendirildigi bir metaanalizde
antibiyotik ve simetidin kullaniminin etkili olmadigi ancak
steroid kullaniminin etkin oldugu gosterilmistir. Adenoidektomi
ile birlikte olsun ya da olmasin tonsillektomi etkin bulunmustur.
Steroidlerile cerrahigirisimarasindaanlamlifark bulunmamistir.
Ancak steroid ile ataklar arasi sikligin azalmadigi olgularda
cerrahi yaklasimin PFAPA'nin uzun sdreli yonetiminde en
etkili tedavi oldugu ileri sirtlmustdr (11). Bizim olgumuza da
takip eden dénemde atak sikligi beklenen sekilde azalmamasi

Tablo I. PFAPA tanisi icin kullanilan kriterler

1- Erken yasta baslayan (<5 yas), diizenli araliklarla tekrarlayan ates
ataklari

2- Ust solunum yolu enfeksiyonlari olmadan asagidaki klinik bulgulardan en
az birinin olmasi;

a- Aftoz stomatit

b- Servikal adenit

c- Farenijit

3- Siklik ndtropeni tanisinin ekarte edilmesi

4- Ataklar arasinda tamamen asemptomatik bir aralik bulunmasi

5- Biiyiime ve gelismenin normal olmasi
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g6z 6niune alinarak tonsillektomi uygulandi ve son 6 aylik
izleminde atak tekrarlamadi.

Sonug
Biz bu olgu sunumunda, tekrar eden ylksek ates

sikayeti ile basvuran hastalarin uygunsuz antibiyotikler
ile tedavisinden &6nce periyodik ates sendromlarini akla
getirmemiz gerektigini ve steroid tedavisi ile ataklarin
azalmadigi olgularda cerrahi girisimin etkili tedavi olabilecegini
vurgulamak istedik.

Cikar Catismasi: Yazarlar bu makale ile ilgili olarak herhangi

bir cikar catismasi bildirmemistir.
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