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eriyodik ateş, aftöz stomatit, farenjit, adenit (PFAPA) sendromu ilk
olarak 1987 yılında Marshall ve ark. tarafından tanımlanmıştır. Üst
solunum yolu enfeksiyonu bulguları çok belirgin olmamakla birlik-

te aftöz stomatit, farenjit ve servikal lenfadenopati (LAP) eşliğinde ortala-
ma 5 gün (3-6 gün) süren ve 3-6 haftada bir tekrarlayan yüksek ateş
(38-41oC) ataklarıyla karakterizedir.1-3 Bu sendrom genellikle 5 yaş civarın-

PFAPA Sendromu:
Gözden Kaçan Klinik Antite

ÖÖZZEETT  Periyodik ateş, aftöz stomatit, farenjit, adenit (PFAPA) sendromu periyodik ateş, aftöz
stomatit, farenjit ve adenitin görüldüğü nadir görülen klinik bir antite olmasına rağmen görülme
sıklığının bildirilenden fazla olduğu düşünülmektedir. Ateş etiyolojisinin tam olarak
aydınlatılamadığı durumlarda “periyodik ateş sendromları” düşünülmelidir. İki yıldır her 3-4
haftada bir tekrarlayan yüksek ateş, boyunda şişlik ve boğaz ağrısı olan 6.5 yaşında erkek ve 1.5
yıldır 3-6 hafta arayla tekrarlayan yüksek ateş, boğaz ağrısı, boyunda şişlik ve oral aft şikâyeti olan
3 yaşındaki kız çocuğu kliniğimize getirildi. Boğaz kültürü alınıp periyodik ateşin diğer nedenleri
dışlandıktan sonra bu hastalara PFAPA sendromu ön tanısı ile 1 mg/kg prednizolon oral yolla
uygulandı. Her iki hastanın da şikâyetleri dramatik olarak 24 saatte geriledi. Altı aylık takip
süresince ilk olgumuzda benzer atak görülmedi. Üç aydır takip edilen ikinci olgumuzun da
şikâyetleri tekrarlamadı. Çocuk sağlığı ve hastalıkları ve kulak burun boğaz hastalıkları uzmanları,
tekrarlayan ateş, antibiyotik ve antipiretiklere dirençli tonsillit ve ateş ile başvuran çocukta bu
sendromu düşünmelidir.
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AABBSS  TTRRAACCTT  Periodic fever, aphthous stomatitis, pharyngitis, adenitis (PFAPA) syndrome seen with
periodic fever, aphthous stomatitis, pharyngitis and adenitis is a rare clinical entity, however fre-
quency of the syndrome is thought to be more than reported. “Periodic fever syndromes” should
be considered when the etiology of fever is not identified. A 6.5-year-old boy with recurrent fever,
swelling on neck and sore throat that recurred every 3-4 weeks for the last 2 years and a 3 year-old
girl with fever, sore throat, lymphadenopathy and oral aphthae that recurred every 3-6 weeks for
the last 1.5 years were admitted to our clinic. After obtaining throat culture and excluding other
causes of periodic fever syndromes, the patients were administered 1 mg/kg prednisolone by oral
way for suspected diagnosis of PFAPA syndrome. Their complaints dramatically regressed in 24
hours. During 6 months follow up periods in our  first case similar attack was not seen. In our sec-
ond case her complaints didn’t recur. Pediatricians and otolaryngologists should consider this syn-
drome, when child is admitted with recurrent fever and antibiotic and antipyretic resistant
tonsillitis.
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da gö rü lmektedir. An ti pi re tik ve an ti bi yo tik ler le
has ta lık be lir ti le rin de dü zel me ol maz. Pred ni zon
ve ya pred ni zo lon (1mg/kg) te da vi si nin 1 ve ya 2 kez
ve ril me si bir kaç sa at için de dra ma tik bir şekil de
semp tom la rın gi de ril me si ni sağ lar.3-5 Eti yo lo ji de vi -
ral ve oto im mün fak tör ler ile ri sü rül mek le be ra ber,
ke sin ne de ni tam ola rak bi lin me mek te dir.3,6 Yi ne -
le yen ateş atak la rı olan bir ço cuk la kar şı la şan he-
kim le rin bu has ta lık la ra öz gü ba zı ipuç la rın dan
ya rar la na rak ta nı koy ma la rı müm kün dür. Bu sen-
dro mun kli nik tab lo su ol duk ça iyi ta nım lan ma sı na
kar şın has ta lı ğa öz gü la bo ra tu var bul gu su nun ol-
ma yı şı has ta lı ğın ta nı sı nı güç leş tir mek te dir.7 Has ta-
lı ğın gi di şa tı se lim se yir li olup, uzun dö nem se kel
li te ra tür de yer al ma mak ta dır.8

OLGU SUNUMU
OLGU 1

Altı buçuk ya şın da er kek çocuğu 2 gün dür de vam
eden yük sek ateş, bo ğaz ağ rı sı ve bo yun da şiş lik şi-
kâ ye ti ile kli ni ği mi ze getirildi. Fi zik mu a ye ne sin de,
ge nel du ru mu or ta, vü cut sı cak lı ğı 39oC, na bız
140/dk, kan ba sın cı 100/60 mmHg, vü cut ağır lı ğı
22 kg (50-75 p) ve bo yu 119 cm (50-75 p) ola rak
sap tan dı. Ton sil ler bi la te ral hi pe re mik ve hi per -
tro fik olup, üze ri ek sü da tif mem bran ile kap lıy dı.
İngu i nal, ak sil ler, sub man di bü ler böl ge de, ön ve
ar ka ser vi kal zin cir de bi la te ral, mo bil, en bü yü ğü
1 x 1 cm çok sa yı da LAP mev cut tu. Ağız için de af -
töz sto ma tit göz len me di. Has ta nın öy kü sü de rin -
leş ti ri lin ce, ay nı kli nik tab lo nun 2 yıl dır 3-4
haf ta da bir tek rar la dı ğı ve her se fe rin de yük sek
ateş şikâ ye ti nin 5 gün de vam et ti ği, ateş dü şü rü cü
ve çe şit li an ti bi yo tik le re rağ men düş me di ği ve
atak lar ara sın da has ta nın ta ma men sağ lık lı ol du ğu
öğ re nil di. Has ta nın la bo ra tu var in ce le me sin de, be -
yaz kü re 15500/mm3, erit ro sit se di men tas yon hı zı
(ESH) 38 mm/sa at (N: 0-15), C-re ak tif pro te in
(CRP) 23 mg/L (N: 0-5) bu lun du. LAP’ların yer le -
şim ye ri, ger çek bo yut la rı, kom şu do ku la ra fik sas -
yo nu ve kal si fi kas yon içe ri ği ni be lir le mek için
ya pı lan bo yun ul tra so nog ra fi de sağ sub man di bü ler
böl ge de, sağ ön ve ar ka ser vi kal zin cir de en bü yü -
ğü 16 x 9 mm bo yut ta LAP ve sol sub man di bü ler
böl ge de ve sol ön ser vi kal zin cir de en bü yü ğü 12 x
7 mm bo yut ta LAP  ol du ğu, LAP’ la rın kom şu do-

ku la ra fik se ol ma dı ğı ve kal si fi kas yon içer me di ği
sap tan dı. Son 2 gün dür an ti bi yo tik te da vi si al ma sı -
na rağ men yük sek ate şi düş me yen ve ge nel du ru mu
dü zel me yen has ta da PFA PA sen dro mu ön ta nı sı ile
an ti bi yo tik te da vi si ke sil di ve has ta ya 1 mg/kg
pred ni zo lon oral yol la uy gu lan dı. Se kiz sa at için de
has ta nın ate şi dra ma tik bir şekil de dü zel di. İdrar,
kan ve bo ğaz kül tür le rin de üre me sap tan ma yan
has ta nın bir gün son ra LAP’larında ge ri le me ol du.
Atak son ra sı CRP dü ze yi 3.46 mg/L ve ESH 7
mm/sa at ola rak öl çül dü. Atak es na sın da alı nan se-
ro lo jik in ce le me sin de EBV, HSV, CMV, toksop -
laz ma IgG ve IgM ’ler ve Bru sel la test le ri ne ga tif
ola rak so nuç lan dı. Has ta nın se rum C3: 0.82 g/L
(N: 0.77-1.95 g/L), C4: 0.2 (N: 0.15-0.4 g/L), IgA:
1.2 g/L (N: 0.33-2.36 g/L), IgG: 7.81 g/L (N: 6.08-
15.72 g/L), IgM: 0.67 g/L (N: 0.52-2.42 g/L), IgE:
60 IU/L (N: 0-90 IU/L), IgD: 0.02 g/L (N: 0-0.08
g/L) ola rak nor mal sı nır lar day dı. Yi ne le yen ateş
ne de niy le in ce le nen has ta da Ai le vi Ak de niz Ate -
şi (AAA) açı sın dan DNA ana li zin de mu tas yon
sap tan ma dı. Kol la jen vas kü ler has ta lık lar açı sın -
dan ba kı lan ANA, an ti-ds DNA, an ti-nöt ro fil si-
top laz mik an ti jen (AN CA) ve ro ma to id fak tör
nor mal sı nır lar da bu lun du. Al tı ay dır ta kip edi len
has ta nın atak la rı tek rar la ma dı.

OLGU 2

Üç ya şın daki kız çocuğu 4 gün dür an ti bi yo tik ve
an ti pi re tik kul la nı mı na rağ men düş me yen ateş, bo-
yun da şiş lik, bo ğaz ağ rı sı ve ağız için de ya ra şikâ -
ye ti ile kli ni ği mi ze getirildi. Fi zik mu a ye ne sin de
ge nel du ru mu or ta, vü cut sı cak lı ğı 39.5oC, na bız
144/dk, kan ba sın cı 90/55 mmHg, vü cut ağır lı ğı
12.5 kg (10-25 p) ve bo yu 96 cm (50-75 p) ola rak
sap tan dı. Ton sil ler bi la te ral hi pe re mik ve hi per tro -
fik olup, üze ri yay gın ek sü da tif mem bran ile kap-
lıy dı. Ağız için de 3 adet ül se re lez yo nu var dı.
Bo yun da sağ servi kal zin cir de 1.5 x 1 cm bo yut la -
rın da LAP var dı. Has ta nın öy kü sün den, ay nı kli-
nik tab lo nun 1.5 yıl dır 3-4 haf ta da bir tek rar la dı ğı
ve her de fa sın da yük sek ateş şikâ ye ti nin yak la şık
bir haf ta ka dar de vam et ti ği, ateş dü şü rü cü ve çe-
şit li an ti bi yo tik le re rağ men düş me di ği ve atak lar
ara sın da has ta nın hiç bir şikâ ye ti nin ol ma dı ğı öğ re -
nil di. Has ta nın la bo ra tu var in ce le me sin de, be yaz
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kü re 19.800/mm³, ESH 23 mm/sa at, CRP 193 mg/L
olarak bu lun du. LAP yer le şim ye ri, ger çek bo yut -
la rı, kom şu do ku la ra fik sas yo nu ve kal si fi kas yon iç-
e ri ği nin be lir len me si için ya pı lan bo yun
ul tra so nog ra fi de sağ sub man di bü ler böl ge de, sağ ön
ve ar ka ser vi kal zin cir de en bü yü ğü 19 x 11 mm bo-
yut ta LAP ve sol sub man di bü ler böl ge de ve sol ön
ser vi kal zin cir de en bü yü ğü 15 x 9 mm bo yut ta
LAP  ol du ğu, LAP’ la rın kom şu do ku la ra fik se ol-
ma dı ğı ve kal si fi kas yon içer me di ği sap tan dı. Kon t-
rol edi len akut faz re ak tan la rın dan CRP dü ze yi
5.48 mg/L ve ESH 11 mm/sa at ola rak tes pit edil di.
Tek rar la yan ateş ne den le rin den AAA açı sın dan
DNA ana li zin de mu tas yon sap tan ma dı. Kol la jen
vas kü ler has ta lık lar açı sın dan ba kı lan ANA, an ti-
ds DNA, an ti-nöt ro fil si top laz mik an ti jen (AN CA)
ve ro ma to id fak tör nor mal sı nır lar da bu lun du. Pa-
ter ji tes ti ne ga tif olan has ta da Beh çet has ta lı ğı dü-
şü nül me di. Vi ral be lir le yi ci ler den EBV, HSV, CMV
ve toksop laz ma IgG ve IgM ’ler ne ga tif gel di. Has ta -
ya PFA PA sen dro mu ön ta nı sı ile 1 mg/kg pred ni -
zo lon oral yol la ve ril di. On i ki sa at için de has ta nın
ate şi nor mal dü ze ye in di ve 48 sa at son ra ki kon tro-
lün de ağız için de ki ül ser le rin ve bo yun da ki LAP’ın
ge ri le di ği gö rül dü. Üç ay dır ta kip edi len has ta nın
atak la rı tek rar la ma dı.

TARTIŞMA

PFA PA sen dro mu ilk de fa Mars hall ve ar k. ta ra fın -
dan pe ri yo dik ateş le bir lik te ser vi kal LAP, af töz
sto ma tit ve fa ren jit le ço cuk luk ça ğın da gö rü len bir
sen drom ola rak ta nım lan mış tır.1 Has ta lık ta bun lar
dı şın da ka rın ağ rı sı, baş ağ rı sı, hal siz lik, ar tral ji,
kus ma ve he pa tosp le no me ga li de gö rü le bi le cek di -
ğer bul gu lar dır.9 Pe ri yo dik ateş sen drom la rı için de
PFA PA sen dro mu muh te me len en az bi li nen has-
ta lık tır.10 Has ta lı ğın sık lı ğı ve pa to ge ne zi bi lin me -
mek te dir. Et nik ve coğ ra fik fak tör ler le iliş ki si
sap ta na ma mış tır.11

Has ta lı ğın ta nı sı di ğer pe ri yo dik ateş ne den -
le ri dış lan dık tan son ra kli nik bul gu la ra da ya nı la -
rak ko nu lur. Ta nı öl çüt le ri; beş ya şın dan ön ce
tek rar la yan ateş, af töz sto ma tit, ser vi kal len fa de -
nit, fa ren jit, sik lik nöt ro pe ni nin ol ma ma sı, has ta -
lı ğın ol ma dı ğı dö nem ler de has ta nın ta ma men iyi
ol ma sı ve nor mal ge liş me nin ol ma sı dır.3 Ta nı öl-

çüt le rin den 39 de re ce yi aşan ve 3-6 gün sü ren, 3-
8 haf ta da bir tek rar la yan yük sek ate şin ol ma sı ve
atak lar ara sın da hiç bir şikâ ye ti nin ol ma ma sı te -
mel özel lik tir.6,12 Lenf be zi bü yü me si PFA PA sen-
drom lu has ta lar da yay gın ola rak sa de ce ser vi kal
böl ge de gö rül me si ne kar şın ol gu 1’de in gu i nal ve
ak sil ler böl ge de de LAP’lar bu lun mak ta dır. Bi zim
has ta la rı mız da atak sı ra sın da ve ön ce ki tet kik le -
rin de nöt ro pe ni nin ol ma ma sı, sik lik nöt ro pe ni de
yay gın ola rak gö rü len jinji vit, pe ri o don tal has ta lık
ve en fek si yöz bir has ta lı ğın ol ma ma sı ve 1 haf ta
için de 3 kez tek rar edi len tam kan sa yı mın da nöt-
ro pe ni ol ma ma sı ile sik lik nöt ro pe ni ta nı sı dış lan -
mış tır. IgD dü zey le ri nin nor mal sı nır lar da ol ma sı
ile hi pe ri mmüng lo bu lin D sen dro mu ta nı sın dan
uzak la şıl mış tır. AAA açı sın dan DNA ana li zi nin
nor mal ol ma sı, po li se ro zit atak la rı nın ol ma ma sı ile
bu ge ne tik ge çiş li pe ri yo dik ateş sen dro mu nun
ayı rı cı ta nı sı ya pıl mış tır. Has ta lı ğın ta nı sı kli nik
bul gu la ra da ya lı kon du ğu için dik kat li bir öy kü alı -
mı ve fi zik mu a ye ne şart tır. Sen drom ba zı ço cuk -
lar da kro nik ola rak gö rül me si ne rağ men ge nel lik le
4 ile 8 yıl ara sın da de ği şen bir sü re de ken di li ğin -
den dü zel mek te dir.3 Yak la şık 2 yıl dır de vam eden
atak la rın tek rar et me miş ol ma sı atak sık lı ğı nın  gi-
de rek azal ma ya baş la dı ğı nı dü şün dür mek te dir.

Tho mas ve ar k. nın yap tı ğı 94 has ta yı kap sa yan
ça lış ma da has ta la rın %88’in de ser vi kal ade no pa ti,
%72’sin de fa ren jit, %67’sin de af töz sto ma tit,
%60’ında baş ağ rı sı ve %49’un da ka rın ağ rı sı ol du -
ğu ra por edil miş tir.3

Ga la na kis ve ar k.nın yap tı ğı bir ça lış ma da ise
af töz sto ma tit sık lı ğı %30 ola rak bil di ril miş tir.13

Hı zar cı oğ lu ve ar k. nın yap tı ğı 9 has ta yı kap sa-
yan bir ça lış ma da da has ta la rın %100’ün de fa ren -
jit, %91’in de ser vi kal ade no pa ti, %66’sın da af töz
sto ma tit ve %58’in de ek sü da tif ton sil lit ol du ğu bil-
di ril miş tir.14 Has ta lı ğa öz gü bir la bo ra tuv ar bul gu -
su yok tur. Atak sı ra sın da lö ko sit sa yı sı, ESH ve
CRP dü ze yi ar tar. Ol gu la rı mı zın her iki sin de de
atak sı ra sın da akut faz re ak tan dü zey le ri yük sek
sap tan mış tır. Atak lar ara sın da la bo ra tuv ar bul gu la -
rı ta ma men nor mal dir. PFA PA sen dro mu er kek -
ler de kız la ra oran la da ha sık gö rül mek te dir ve
ge nel lik le yıl lar içer sin de spon tan ola rak ge ri ler.6,15

Has ta lı ğın te da vi se çe nek le ri ara sın da ste ro id ler,
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ton sil lek to mi ve ade no i dek to mi, si me ti din de sa-
yı la bi lir. Si me ti din te da vi si nin atak la rı im mü no -
mo dü la tör özel li ği ile sup re sör T hüc re le ri ni
bas kı la mak, nöt ro fil ve eo zi no fil le rin ke mo tak si si -
ni en gel le mek su re tiy le ön le di ği dü şü nül mek te dir.
Ata ğın ste ro id te da vi si ne dra ma tik ce vap ver me si
has ta lı ğın en fek si yon dan çok inf la ma tu ar si to kin -
ler den kay nak lan dı ğı nı dü şün dür mek te dir.6,16,17 Te-
da vi se çe nek le ri nin et kin lik le ri şim di ye ka dar
ya pıl mış en bü yük ça lış ma olan Tho mas ve ar k.nın
yap tı ğı ça lış ma da sı ra sıy la ste ro id ler %90, ton sil -
lek to mi %75 ve ton sil lek to mi ve ade no i dek to mi
%86 ola rak ra por edil miş tir.3 Te da vi de an ti bi yo tik,
ase ta mi no fen ve nons te ro i dal an ti- inf la ma tu ar ilaç-
la rın ye ri yok tur.7

SONUÇ
Bil di ri len den sık ol du ğu tah min edi len PFA PA
sen dro mu he kim ler ta ra fın dan pek iyi ta nın ma -
mak ta dır. Has ta lar ge rek siz an ti bi yo tik ve an ti pi -
re tik kul lan mak zo run da kal mak ta dır lar. Ay rı ca
ton sil lek to mi nin mut lak bir en di kas yon ol ma dı ğı
ha tır lan ma lı, an ne ba ba la ra has ta lı ğın se lim se yir li
ol du ğu, ço cuk ge li şi mi ni et ki le me ye ce ği açık lan -
ma lı dır. 

Her iki has ta mı zın da ai le le rin den onam ala-
rak, bu iki ol gu yu sık tek rar la yan üst so lu num yo -
lu en fek si yon la rı ve tek rar la yan ateş du ru mu nun
ayı rı cı ta nı sın da PFA PA sen dro mu nun mut la ka
dü şü nül me si ge rek ti ği ni vur gu la mak için sun duk. 
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