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PERIODISK FEBER MED AFT_(_")S STOMATIT,
FARYNGIT och HALSLYMFKORTLAR (PFAPA)

1. VAD AR PFAPA

1.1 Vad ar PFAPA?

PFAPA star for periodisk feber, aftos stomatit, faryngit
(svalginflammation) och cervical adenit. Detta ar den medicinska
termen for en sjukdom med aterkommande attacker av feber,
forstorade lymfkortlar pa halsen, halsont och blasor i munnen.
Insjuknande i PFAPA sker vanligen fore fem ars alder. Sjukdomen har ett
langvarigt férlopp men ar godartad och léker i regel ut med tiden.
Sjukdomen beskrevs férst 1987 och kallades da Marshalls syndrom.

1.2 Hur vanligt ar PFAPA?
Forekomsten av PFAPA ar inte kand men sjukdomen ar troligen
vanligare an man tidigare trott.

1.3 Vad orsakar PFAPA?

Orsaken till PFAPA ar inte kand. Under feberperioderna ar
immunsystemet aktiverat. Denna aktivering leder till ett
inflammatoriskt svar med feber och inflammation i munnen och/eller
svalget. Inflammationen ar sjalvbegransande och det finns inga tecken
pa inflammation mellan episoderna. Nagon sjukdomsorsakande bakterie
eller virus har inte pavisats.
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1.4 Ar PFAPA arftlig?
PFAPA har beskrivits bland slaktingar men nagon arftlig orsak har inte
identifierats.

1.5 Smittar PFAPA?
Nej, PFAPA ar inte en infektionssjukdom och ar inte smittsam. Men en
infektion skulle kunna starta attacker hos drabbade individer.

1.6 Vilka ar de vanligaste symptomen?

Det vanligaste symptomet &r aterkommande feber, tillsammans med
halsont, munsar (aftae) och/eller forstorade lymfkortlar pa halsen.
Feberepisoderna bérjar plotsligt och pagar i tre till sex dagar med
paverkat allmantillstdnd och atminstone ett av de tre ovan namnda
symptomen. Feberepisoderna aterkommer var 3:e till 6:e vecka, ibland
med mycketregelbundna intervall och mellan episoderna mar barnet
bra. Det finns inga belagg for att barn med PFAPA far en paverkan pa
utvecklingen.

1.7 Ar sjukdomen densamma hos alla barn?

Alla barn kan ha de vanligaste symptomen som beskrivits ovan. Vissa
barn kan ha ytterligare symtom sasom illamaende, ledvark, buksmartor,
huvudvark, krakningar eller diarré. En del barn kan ha en mildare form
av sjukdomen.

3.1 Hur kan sjukdomen paverka barnet och familjens dagliga liv?
Livskvaliteten kan paverkas av de aterkommande feberepisoderna. Det
kan ofta ta lang tid innan ratt diagnos stalls vilket leder till stor oro hos
foraldrarna. Ibland gors da on6diga undersdkningar och behandlingar.

3.2 Hur gar det med forskolan och skolan? De regelbundna
feberepisoderna paverkar barnets narvaro i forskolan och skolan. Som
vid andra kroniska sjukdomar ar det viktigt att barnet fortsatter sin
skolgang. Det finns nagra faktorer som kan orsaka problem for
skolgangen och det ar darfor viktigt att forklara barnets eventuella
behov for lararna. Foraldrar och larare bor gora vad de kan for att 1ata
barnet delta i forskolans och skolans verksamhet pa ett normalt satt,
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inte bara kunskapsmassigt utan ocksa for att bli accepterad och
uppskattad av jamnariga och vuxna. Framtida integration i den
yrkesmassiga varlden ar viktigt for den unga patienten och ar ett av
behandlingsmalen av kroniskt sjuka patienter.

3.3 Hur gar det med idrott? Fysisk aktivitet ar en vasentlig del av det
dagliga livet for alla barn. Ett av syftena med behandlingen ar att
barnet ska kunna leva ett s normalt liv som mdjligt och att barnet inte
upplever sig annorlunda an sina jamnariga.

3.4 Hur gar det med kosten? Det finns inga specifika kostrad. |
allmanhet bor barnet ata en balanserad och normal kost for
hans/hennes alder, med tillrackligt rekommenderat innehall av protein,
kalk och vitaminer.

3.5 Kan klimatet paverka sjukdomsforloppet? Nej, det kan det inte.

3.6 Kan barnet vaccineras? Ja, barnet kan och bor vaccineras. Om
barnet skulle fa behandling med bilogiskt lakemedel (vilket ar extremt
ovanligt) bor vaccination med levande vaccin diskuteras med ansvarig
lakare.

3.7 Hur gar det med sexualliv, graviditet och preventivmedel? Det finns
inga studier av dessa aspekter hos patienter med PFAPA.
Erfarenhetsmassigt sa bor detta inte skilja sig mot personer som inte
har PFAPA.
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