IORLHNAL ARASTIRMA ORIGINAL RESEARCH I

Mehmet TEKIN,?
Yuksel TOPLU,?
Abdulgani GULYUZ ¢
Gapan KONCA?
Selguk UZUNER,¢
Fatih UCKARDES®

aCocuk Sagligi ve Hastaliklar AD,
¢Biyoistatistik AD,

Adiyaman Universitesi Tip Fakilltesi,
Adiyaman

®Kulak Burun Bogaz Hastaliklari AD,
indnii Universitesi Tip Fakiltesi,
°Gocuk Sagligi ve Hastaliklari Klinigi,
Ozel Sevgi Hastanesi, Malatya
9Cocuk Saglgi ve Hastaliklari AD,
Bezmialem Vakif Universitesi

Tip Fakiiltesi, Istanbul,

Gelis Tarihi/Received: 12.11.2013
Kabul Tarihi/Accepted: 23.02.2014

Yazisma Adresi/Correspondence:
Mehmet TEKIN

Adiyaman Universitesi Tip Fakilltesi,
Gocuk Sagli§i ve Hastaliklar AD,
Adiyaman,

TURKIYE/TURKEY

drmehmettekin @hotmail.com

Copyright © 2014 by Tiirkiye Klinikleri

10

Periyodik Ates, Aftoz Stomatit, Farenjit,
Servikal Adenit (PFAPA) Sendromlu
Hastalarin Uzun Doénem Takip Sonuclarinin
Degerlendirilmesi

The Evaluation of the Outcomes of
Long-Term Follow-Up of Patients with

Periodic Fever, Aphthous Stomatitis, Pharyngitis, and

Cervical Adenitis (PFAPA) Syndrome

OZET Amag: Periyodik ates, aftz stomatit, farenjit, servikal adenit (PFAPA) sendromlu hastalarin uzun
d6nem takip sonuglarinin degerlendirilmesi. Gereg ve Yontemler: Bu ¢alismada, 2005 ile 2013 yillar ara-
sinda, Genel Pediatri ve Kulak Burun Bogaz polikliniklerine bagvuran ve PFAPA sendromu tanisi alan 57
hastanin dosyalari retrospektif olarak incelendi. Hastalarin yas, cinsiyet, ataklarin baslangic yasi, tan1 ko-
nulma yas, atak siklig1, ates siireleri, major klinik bulgular, eslik eden klinik bulgular, ataklarin mevsimsel
6zellikleri, uzun dénemde eslik eden hastaliklar, tek doz prednizolon (1 mg/kg) veya tonsillektomi tedavisi
etkinligi ve buna baglh diizelme oranlari ile spontan diizelme oranlar1 incelendi. Bulgular: Bu retrospektif
¢alismada, PFAPA sendromu tanisi alan 57 hasta, ortanca 6,1 (ii¢ ile sekiz y1l arasinda) y1l takip edildi. Atak-
lar1 mevsim farki gostermeyen hastalarin oran1 mevsim fark: gosterenlerden yiiksek idi (p<0,001). PFAPA
sendromlu hastalarda astimin en sik eslik eden hastalik oldugu gozlendi. Astim ve allerjik rinit tanilari, al-
lerji uzmani tarafindan konuldu. Tek doz prednizolon (1 mg/kg) semptomlarin kontrol altina alinmasinda
etkili bulundu (hastalarin %96,4’iinde). Yirmi alt1 hastada uzun dénem takipte spontan diizelme gézlendi.
Spontan diizelme gosteren hastalarin ortalama hastalik siireleri 6,6 y1l, ortalama diizelme yaslar1 8.9 yas idi.
On hastaya tonsillektomi ya da adenotonsillektomi yapildi, bu hastalarin sekizinde tam diizelme gozlendi.
Spontan ya da tonsillektomi-adenotonsillektomi sonras: diizelen hastalarin toplami 34 (%60,7) idi. Sonug:
Uzun dénem takiplerde PFAPA sendromlu hastalarin ¢ogunda herhangi bir sekel gelismeden spontan dii-
zelme olmaktadir. Tek doz prednizolonun (1 mg/kg) semptomlarin giderilmesinde, tonsillektomi ya da ade-
notonsillektominin kalic1 remisyon saglanmasinda etkili oldugu belirlenmistir.

Anahtar Kelimeler: Komplikasyonlar; remisyon, spontan; tonsillektomi

ABSTRACT Objective: Evaluation of the long-term outcomes of patients as with periodic fever, aphthous
stomatitis, pharyngitis, and cervical adenitis (PFAPA) syndrome. Material and Methods: In this study, 57
patients admitted to the pediatrics and otorhinolaryngology clinics, and diagnosed as PFAPA syndrome, be-
tween 2005 and 2013 were analyzed retrospectively. Age, gender, age of attacks onset, age at diagnosis, fre-
quency of attacks, duration of fever, the major clinical findings, concomitant clinical findings, seasonal
difference in attack frequency, concomitant diseases during long term follow-up, the efficiency of single
dose prednisolone (1 mg/kg) or tonsillectomy treatment and related resolution rates, and spontaneous re-
mission rates were analyzed. Results: In this retrospective study, 57 patients diagnosed as PFAPA syndrome
were followed for an median of 6.1 years (3-8 years). The number of patients whoes the attacks showed no
seasonal differences were significantly higher than these showed seasonal differences (p<0.001). Asthma was
the most common concomitant diseases with PFAPA syndrome. A single dose of prednisolone (1 mg/kg)
was highly effective in controlling symptoms (in 96.4% of patients). Spontaneous remission of fever episodes
was observed in twenty six patients during follow-up. The mean duration of disease was 6.6 years, and the
mean age of remission was 8.9 years in patients with spontaneous remission. Tonsillectomy or adenoton-
sillectomy was performed to 10 patients and complete remission was observed in 8 of these patients. To-
tally 34 (60.7%) patients were recovered spontaneously or after tonsillectomy-adenotonsillectomy.
Conclusion: In the long term follow-up, the most cases of patients diagnosed as PFAPA syndrome recov-
ered spontaneously with no sequelae. Single dose of prednisolone (1 mg/kg) was highly effective in con-
trolling symptoms. Tonsillectomy or adenotonsillectomy was very effective for permanent remission.

Key Words: Complications; remission, spontaneous; tonsillectomy
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Mehmet TEKIN ve ark.

eriyodik ates, aftoz stomatit, farenjit, servi-
Pkal adenit (PFAPA) sendromu ¢ocuklukta

sik goriilen tekrarlayic: ates hastaliklarindan
birisidir.! Genetik kokenli olmadig1 diistintilen bu
otoinflamatuar hastaligin etiyolojisi tam olarak bi-
linmemektedir.> Ug ile sekiz haftada bir diizenli
araliklarla tekrarlayan ve ti¢-alt1 giin siiren yiiksek
ates ataklariyla karakterizedir. Tani, Thomas ve
ark. tarafindan belirlenen kriterlere gore klinik ola-
rak konulmaktadir.® Hastaligin uzun dénemde
sekel biraktigina dair herhangi bir veri bildirilme-
mistir.®> Ozgiin bir laboratuvar bulgusu yoktur.*
Ataklar sirasinda 16kosit sayisi, serum C-reaktif
protein (CRP) ve eritrosit sedimantasyon hizinda
(ESH) artig gorillmektedir.

Genetik kokenli tekrarlayic: ates sendromla-
rina gore daha sik goriilmesine karsin, literatiirde
genis hasta gruplarinda uzun dénem takibiyle ilgili
az sayida yayin bulunmaktadir.'? Bu ¢aligmadaki
amacimiz, hastalarimizin uzun dénem takiplerinde
gozlemledigimiz spontan diizelme oranlarini, atak-
larin mevsimsel 6zelliklerini, gesitli tedavilere ver-
dikleri
incelemektir.

cevaplar1 ve eglik eden hastaliklarn

I GEREG VE YONTEMLER

Bu ¢aligmada, 2005-2013 yillar: arasinda tekrarla-
yan ates sikayeti ile Genel Pediatri ve KBB polikli-
niklerine bagvuran ve PFAPA sendromu tanisi
konulan 57 hastanin dosyalar1 geriye doniik olarak
incelendi. PFAPA sendromu tanisi Thomas ve ark.
tarafindan belirlenmis kriterlere uygun olarak ko-
nuldu: (a) Diizenli aralarla tekrarlayan ateg (>38,3°
C) sikdyetlerinin bes yagindan 6nce baglamis olmasi;
(b) Ust solunum yolu enfeksiyonu olmaksizin fa-
renjit/ekstidatif tonsillit, aftoz stomatit ve servikal
lenfadenit bulgularindan en az birinin olmasi; (c)
Klinik 6ykii ve laboratuvar bulgulariyla siklik not-
ropeni ve diger tekrarlayici ates sendromlarinin dig-
lanmis olmasi; (d) Ataklar arasinda semptomsuz
donemlerin olmasi; (e) Normal biiyiime ve gelisme-
nin olmasi.® Her hastada ataklar sirasinda bogaz kiil-
tiirti ¢aligilarak A grubu beta hemolitik streptokok
enfeksiyonu dislandi. Ayrica klinik ve laboratuvar
bulgularla immiin yetmezlik, diger otoimmiin has-
taliklar ve ailevi Akdeniz atesi (FMF) gibi diger tek-
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rarlayici ates sebepleri dislandi. Uzun donem takip-
lerinde, her atak sirasinda tekrarlayan karin agrist
sikayeti bulunan ve FMF tanis1 konulan bir hasta
calisma grubundan ¢ikarildi. Olgularin yas, cinsi-
yet, aile oykiisii, ataklarin baglangi¢ yasi, tani ko-
nulma yasg, atak siklig1, ates stireleri, atak sirasinda
hangi major klinik bulgularin oldugu, atak sirasinda
o6lctilen CRP, ESH, 16kosit sayilari, ataklar sirasinda
bagka klinik bulgularin olup olmadigi, ataklarin
mevsimsel 6zellikleri, eglik eden hastaliklar, tek doz
prednizolon (1 mg/kg) veya tonsillektomi tedavisi-
nin etkinligi ve buna bagh diizelme oranlan ile
spontan diizelme oranlar1 kaydedildi. Astim ve al-
lerjik rinit tanilari, allerji uzmamni tarafindan ko-
nuldu. Cilt “Prick” testinde ot, hububat, cayir ve
agac¢ polenleri, kiif mantari, hayvan epitelleri ve
tliyleri, ev tozu ve hamam bocegi duyarlilig arasti-
rildi. Calisma, Inénii Universitesi Tip Fakiiltesi Etik
Kurulu tarafindan onaylandi.

Hasta verileri SPSS (Statistical Package for So-
cial Sciences Statistical Software) 15.0 versiyonuna
(SPSS, Inc., Chicago, IL) kaydedildi. Eslik eden has-
taliklarin sikliklarini ve ataklarin mevsimsel 6zel-
lik gosterip gostermedigini karsilastirmak igin
ki-kare testi yapildi. Tiim degerlerin ortalama=SS
degerleri elde edildi. p<0,05 anlamli kabul edildi.

I BULGULAR

Bu retrospektif calismada, PFAPA sendromu tanisi
alan 57 hasta, ortanca 6,1 ( minimum ii¢ ve maksi-
mum sekiz yil arasinda) yil takip edildi. Caligma
grubundaki 57 hastanin 28 (%49,1)’i kiz, 29
(950,9)’u erkek ve grubun yas ortalamas: 8,23+1,73
yil idi. Takipleri sirasinda sik tekrarlayan karin ag-
ris1 bulunan ve FMF tanisi konulan bir hasta ¢a-
ligma dig1 birakildi. Ataklarin baglangic yas
ortalama 2,3+0,75 yas, tan1 konulma yas1 ortalama
3,5+0,95 yas ve ataklardaki ates siireleri ortalama
4,6+0,74 giin idi. Ataklar arasi siire ortalama
31,7+4,5 giin olarak hesapland: (Tablo 1). Ataklar
sirasinda 50 (%89,2)hastada farenjit/eksiidatif ton-
sillit varken, 44 (%78,6) hastada servikal lenfade-
nomegali, 27 (%48,2)hastada aft6z stomatit varda.
Hastaligin klasik bulgulari disinda her atak sira-
sinda eslik eden bulgular incelendiginde; 15
(9%26,7) hastada bas agrisi, 3 (%5,4) hastada karin
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TABLO 1: PFAPA hastalarinin demografik 6zellikleri ve
tedaviye cevaplari.
Hasta, n 56
Kiz,n 27 (48,2)
Erkek, n 29 (51,8)
Semptom baslangic yas (yil) 2,3+0,75
Tani konulma yas (yil) 3,5+0,95
Atak sikhigi (guin) 31,7445
Atak slresi {giin) 4,6+0,74
Aile dykisi, n 4(7,1)
Tek doz prednizolona cevap, n 54 (96,4)*
iki doz prednizolona cevap, n 2(3,6)
Tonsillektomi/adenotonsillektomi, n 10 (17,8)*
Tonsillektomi/adenotonsillektomi sonrasi diizelme, n 8 (80,0)*
Spontan diizelme, n 26 (46,4)*
Spontan diizelme yas! (ortalama yas) 8,9+1,2
Hastalik siiresi {ortalama yil) 6,6+0,9

n: Hasta sayisi.
* Parantez icindeki sayilar yiizde degerlerini gdstermektedir.

agrisi, 3 (%5,4) hastada eklem agrisi ve 3 (%5,4)
hastada kirginlik sikdyetleri vard: (Tablo 2). Atak-
lar aras1 donemde hastalarin ¢cogunda herhangi bir
semptom yoktu ancak 8 (%14,3) hastada lenfade-
nomegali bulgusu goriilmeye devam ediyordu.
Lenfadenomegali, tiim hastalarda servikal bolgede
1 cm’den kiigiik genellikle bilateral birkag adet lenf
nodu seklinde izlendi. Periferik yayma bulgularn
normal olarak degerlendirildi ve takiplerde hicbir
olguda hematolojik ya da onkolojik bir hastalik sap-
tanmadi. Ataklarin mevsimsel 6zellikleri incelen-
diginde; 34 (%60,7) hastada her mevsim ataklar
tekrarlarken, 16 (%28,6) hastada sonbahar-kis-
ilkbahar mevsimlerinde, 4 (%7,1) hastada yalnizca
sonbahar-kis mevsimlerinde ve 2 (%3,6) hastada
yalnizca kig-ilkbahar mevsimlerinde tekrarladig:
gozlendi (Tablo 3). Ataklar1 mevsim farki goster-
meyen hastalarin oran1 mevsim farki gosterenler-
den yiiksek bulundu (p<0,001).

Hastalar eslik eden hastaliklar agisindan ince-
lendiginde; 12 (%21,4) hastada astim, 6 (%10,7)
hastada birka¢ kez tekrarlayan akut bronsit, 2
(9%3,6) hastada allerjik rinit, 2 (%3,6) hastada tek-
rarlayan idrar yolu enfeksiyonu, 1 (%1,8) hastada
ekzema, 1 (%1,8) hastada her atakta eslik eden me-
zenter lenfadenit, 1 (%1,8) hastada bir kez gegiril-
mis basit febril konviilziyon 6ykisi kaydedildi
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(Tablo 3). Atopik hastalik bulunan hastalarin top-
lama 15 (%26,8) idi. PFAPA sendromlu hastalarda
astimin en sik eslik eden hastalik oldugu gozlendi.
Astiml hastalarin yedisinde ev tozu akarlarina, al-
tisinda agag polenlerine, besinde ot polenlerine, be-
sine hububat polenlerine, ikisinde hayvan
tliylerine ve birinde hamam bécegine kars: duyar-
lilik saptandi. Allerjik rinitli hastalarin ikisinde de
agac ve ot polenlerine karsi duyarlilik saptandi. Ai-
lede ¢ocukluk yaslarinda tekrarlayan ates 6ykiisti 5
(%8,9) hastada vardi ve bunlardan ikisi incelendigi
halde herhangi bir tan1 almamigsti. Hastalarimizin
atak sirasinda Olgiilen CRP degeri ortalama
9,40+4,23 mg/dL (0-0,8 mg/dL), 16kosit sayis1 orta-
lama 10,70+4,59x10%/L (4,0-10,2 Ku/L), ESH degeri
ortalama 22,0+3,17 mm/saat (0-20 mm/saat) bu-

lundu (Tablo 2).

TABLO 2: PFAPA hastalarinin

klinik ve laboratuvar 6zellikleri.
Farenjit/ekstdatif tonsillit, {n) 50 (89,2)
Lenfadenomegali, (n) 44 (78,6)
Aftoz stomatit, (n) 27 (48,2)"
Bas agrisl, (n) 15 (26,7)*
Karin agrisl, {n) 3(5,4)
Eklem agrisi, (n) 3(5,4)
Kirginlik, {n) 3(54)
CRP (mg/dL) Ort+SD 9,4+4,23
Beyaz kire (x109L) 10,7+4,59
Sedimantasyon (mm/saat) 16,7+4,21

CRP: Serum-C reaktif protein.
n: Hasta sayisl.
* Parantez icindeki sayilar ylzde degerlerini géstermektedir.

TABLO 3: Eslik eden hastaliklar ve PFAPA ataklarinin
mevsimsel gérilme sikliklari.

Eslik eden hastalik Mevsimsel dagilim

(Hasta sayisive %)  Frekans (Hasta sayisi ve %)  Frekans

Astim 12 (21,4) Her mevsim 34 (60,7)

Bronsit 6(10,7) Yaz harig 16 (28,6)

Allerjik rinit 2(3,6) Sonbahar-kis 4(71)

iYE 2(3,6) Kis-ilkbahar 2(3,6)

Ekzema 1{1,8)

Mezenter LAP 1(1,8)

Febril konviilziyon 1(1,8)

IYE: idrar yolu enfeksiyonu; LAP: Lenfadenomegali.
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Mehmet TEKIN ve ark.

Hastalarin hepsine ataklarin baslangicinda 1
mg/kg prednizolon uyguland: ve biiyiik cogunlu-
gunda (%96,4) ataklarin tek doz ile diizeldigi goz-
lendi. Sadece 2 (%3,6) hastada her atak sirasinda
ikinci doz prednizolon ihtiyaci vardi. Prednizolon
kullanilan 3 (%>5,3) hastada ataklar arasinda gorii-
len semptomsuz dénemin kisaldig1 gozlendi. Bu
hastalardan ikisinde ataklar aras1 semptomsuz siire
iki aydan bir aya diiserken, bir hastada da 30 giin-
den 21 giine diistii. Bes (%8,9) hastamiza tonsillek-
tomi, 5 (%8,9) hastaya da adenotonsillektomi
yapildi. Sik tekrarlayan karin agrisi sikayeti olan
dort hastada yapilan genetik incelemede, bir has-
tada heterozigot M694V gen mutasyonu saptandi
ve hastaya FMF tanisi konularak kolsisin tedavisi
baslandi. Takip sirasinda, tonsillektomi ya da ade-
hastalarin =~ 26
(956,5)’s1inda spontan diizelme gozlendi, tonsillek-

notonsillektomi  olmamasg
tomi ya da adenotonsillektomi olanlarin ise 8
(%80)’inde diizelme gozlenirken, 2 (%Z20)’sinde
ates ataklar1 daha seyrek tekrarlamakla beraber
devam etti. Diizelme go6zlenen hastalarin higbi-
rinde aile 6ykiisli yoktu. Spontan diizelme gozle-
nen hastalarin ortalama vyaglar1 8,9+1,2 yas
bulunurken, ataklarin devam ettigi siire ortalama
6,6+0,9 y1l olarak hesaplandi (Tablo 1). Spontan ya
da tonsillektomi-adenotonsillektomi sonras: diize-
len hastalarin toplami 34 (%60,7) idi.

I TARTISMA

Bildigimiz kadariyla bu ¢alisma, PFAPA sendromlu
hastalarin uzun dénem takipleri ile ilgili yayimla-
nan en genis hasta gruplarindan birisidir.*"! Wurs-
ter ve ark.nin 59 hasta ile yaptiklar1 caligmada
ortalama 2,7 yas, Kyvsgaard ve ark.nin 31 hasta ile
yaptiklar: caligmada ortalama 33 ay olarak bildir-
dikleri ataklarin ortalama baglangic yaslarina ben-
zer sekilde bizim hastalarimizdaki ataklarin
baglama yag1 da ortalama 2,3 yas bulundu.®’ Diger
caligmalara benzer sekilde bizim hastalarimizin da
%96,5 (55 hasta)’inde hastaligin bes yasindan 6nce
bagladig: tespit edildi.®” Ovetchkine ve ark., ataklar
aras1 semptomsuz donemin 66 giin siirdiigiin bil-
dirmis olsalar da, bir¢cok ¢aligmada ortalama 21-30
giinde bir ataklarin tekrarladigi ve her bir atagin
dort-alt1 giin siirdtigu bildirilmigtir.® Bizim hasta-
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larimizda da ataklar aras1 semptomsuz dénem or-
talama 31,7 giin ve her bir atak siiresi de ortalama
4,6 giin olarak bulundu. Hastaligin majér bulgular
olan farenjit/eksiidatif tonsillit, lenfadenomegali ve
aft6z stomatit goriilme oranlar1 diger ¢aligmalarla
benzer bulundu.®’ Ataklar arasi donemlerde 8
(%14,0) hastamizda lenfadenomegali bulgusu go-
rilmeye devam ederken, tekrarlayan aft6z stoma-
tit hi¢bir hastamizda gortilmedi.

Ataklar sirasinda goriilen karin agrisi, bas ag-
r1s1, eklem agris1 gibi bulgular bizim hastalarimizda
diger caligmalara gore ¢ok daha az kaydedil-
di.*"®"" Wurster ve ark. hastalarinda %75 oraninda
bas agrisi, %33 oraninda karin agrisi %26,7 ora-
ninda eklem agris: tespit etmiglerdir.® Tasher ve
ark., hastalarinin %65’inde karin agris1 oldugunu
bildirmislerdir.!’ Bizim ¢aligma grubumuzda her
atak sirasinda karin agrisi olan dort hasta vardi ve
bunlardan biri takipleri sirasinda FMF tanisi alarak
caligma dig1 birakildi. Benzer sekilde Wurster ve
ark. tekrarlayan aft sikayeti olan bir PFAPA sen-
dromlu hastalarinda takipte genital ilser de goriil-
diigiinii ve bu hastaya daha sonra Behget hastalig1
tanisi konuldugunu, tekrarlayan karin agrilari olan
bir hastaya da FMF tanis1 konuldugunu bildiril-
mislerdir.® Literatiirde steroid tedavisine olumlu
cevap veren FMF hastalar1 bildirilmistir.”? PFAPA
sendromu tanisi alan hastalar tek doz 1 mg/kg pred-
nizolona cevap verseler de, bazi FMF hastalarinin
da steroide olumlu cevap verdikleri goz 6ntinde bu-
lundurulmali ve tekrarlayan karin agrisi sikayeti
olan hastalar FMF yoniinden incelenmelidir. Gat-
torno ve ark. karin agrisi, eklem agrisi, kusma, do-
kiintii gibi eslik eden klinik bulgularin sik goriil-
diigii hastalarda PFAPA sendromu tanisindan ote
diger genetik hastaliklarin 6n planda disiintilmesi
gerektigini bildirmislerdir."!

Hastalarimizi uzun dénem eglik eden hastalik-
lar agisindan inceledigimizde astimin PFAPA sen-
dromlu hastalarda en sik eslik eden hastalik oldugu
gozlendi. Hasta grubumuzda %21,4 oraninda astim
ve toplamda %26,8 oraninda atopik hastalik tespit
edildi. Tirkiye’de genel populasyonda astim go-
rilme siklig1 %9-17, atopik hastalik sikligi %16-27
olarak bildirilmistir."* Wurster ve ark., hasta grup-
larinda %20 oraninda allerjik rinit, %10 oraninda
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ekzema ve %8,4 oraninda besin allerjisi dykiisii ol-
dugunu, ancak PFAPA sendromlu hastalarinda
atopik hastalik oraninin kendi tilkelerindeki genel
popiilasyona gore artig gostermedigini bildirmis-
lerdir.® Hastalarimizin %98,2 (55 hasta)’sinde fi-
ziksel gelisimler normaldi. Bu bulgular PFAPA
sendromunun uzun dénemde herhangi bir sekel bi-
rakmadigini bildiren yayinlari desteklemekte-
dir.%>!* Caligma grubumuzdaki hastalarda ataklarin
mevsimsel 6zellikleri incelediginde ataklar: mev-
sim farki gostermeyen hastalarin orani mevsim
fark: gosterenlerden yiiksek bulundu (p<0,001).

Degisik yayinlarda 12-21 yillik uzun dénem
takiplerde hastalifin ortalama 6,3 yil siirdiigi,
%33-86 oranlarinda ve ortalama 9,2 yaglarinda
spontan diizelme oldugu bildirilmistir.%!* Bizim
calisgmamizdaki uzun dénem takip stiremiz en uzun
sekiz yil olup, ortalama hastalik siiresi 6,6 y1l, orta-
lama dtizelme yag1 8,9 yas ve spontan diizelme
orani %46,4 olarak bulunmustur. Ates ataklar:
devam eden hastalarda atak sikliginin ve atak sid-
detinin azaldig bildirilmistir. Aile 6ykiisiiniin de
yine ates ataklar1 devam eden grupta daha sik ol-
dugu bildirilmigtir." Spontan diizelme goriilen has-
talarimizin hicbirinde aile 6ykiisii yoktu.

Hastalarimizin tiimiinde ataklar sirasinda pred-
nizolon 1 mg/kg tek doz uygulandi, yalnizca 2 has-
tada her atak sirasinda ikinci doz prednizolon
ihtiyaci oldu. Feder ve ark. prednizolon kullananla-
rin %50’sinde ataklar aras1 donemin kisaldigini bil-
dirmiglerdir.’ Bizim ¢aligmamizda ise Wurster ve
ark. caligmasina benzer sekilde tek doz 1 mg/kg
prednizolonun atak tedavisinde son derecede etkili
oldugu goriildii ve yalnizca 3 (%5,3) hastada pred-

dig tespit edildi.® Tonsillektomi ya da adenotonsil-
lektomi olan hastalarimizdaki tam remisyon %80
oraninda (8/10) gerceklesmis olup, %64-100 ora-
ninda tam remisyon bildiren ¢alismalarla uyumlu
bulundu.'® Ates ataklar1 devam eden hastalarda ise
atak sikliginin ve siddetinin azaldig gézlendi. Ancak
tonsillektomiye ragmen ates ataklar1 devam eden ol-
gular ve ayrica PFAPA sendromunun uzun dénem
takiplerinde biiyiik oranda sekel birakmadan spon-
tan diizeldigi diistiniildigiinde tonsillektomi ya da
adenotonsillektomi karari alinirken daha dikkatli
davranilmas: gerektigini distiiniiyoruz."”

Caligmamizi kisitlayan bazi etmenler bulun-
maktadir. Calismamizin retrospektif olmasinin
hasta izleminde kisitlayici etkisi olmaktadir. Ayrica
hastalik tanisinin klinik olarak konulmasi ve 6zgiin
bir laboratuvar bulgusunun olmamas: da tanida
bazi kanisikliklara sebep olabilmektedir. Daha genis
hasta gruplarinda prospektif ve 15-20 yil yapilacak
gozlemlerle bizim sonuglarimizin dogrulanmas: ge-
rekmektedir.

0 SONUC

Sonug olarak, PFAPA sendromunun uzun do6-
nemde herhangi bir sekel birakmadan spontan
olarak diizelme oranlar1 oldukga yiiksektir. Karin
agrisi, eklem agrisi ve tekrarlayan oral aft gibi bul-
gularin sik goriildigii PFAPA sendromlu hasta-
larda 6zellikle genetik kokenli tekrarlayan ates
sendromlarinin 6n planda disiiniilmesi gerek-
mektedir. Semptomlarin diizeltilmesinde atakla-
rin baslangicinda yapilan tek doz 1 mg/kg
prednizolon oldukea etkilidir. Tonsillektomi ya da
adenotonsillektomi hastalarda kalici remisyon

nizolon tedavisi sonrasi ataklar aras1 dénemin kisal- saglayabilmektedir.
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