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2016’un turevi

1. PFAPA NEDIR

1.1 Nedir?

PFAPA, (ingilizce) Aft, Farenjit, Adenit ile birlikte olan Periyodik Atese
karsilik gelmektedir. Tekrarlayan ates ataklari, bogazdaki lenf
dagumlerinin sismesi, bogaz agrisi ve agizda Ulserler icin kullanilan tibbi
terimdir. PFAPA cocuklari erken cocukluk doneminde etkiler; baslangici
bes yas altindadir. Bu hastalik kronik bir seyre sahiptir ancak selim bir
hastalik olup zamanla diizelme egilimi gdsterir. ilk olarak 1987'de
tanimlanip o vakit Marschall sendromu olarak adlandiriimistir.

1.2 Ne kadar yaygindir?
PFAPA sikligi bilinmemektedir ama genelde dusunuldiginden daha
yaygin gibi durmaktadir.

1.3 Hastaligin sebepleri nelerdir?

Hastaligin sebebi bilinmemektedir. Atesli donemler sirasinda, bagisiklhik
(immun) sistemi aktiflesir. Bu aktiflesme atesle agizda veya bogazda
iltihabl iceren enflamatuar bir cevaba sebep olur. Bu iltihap kendi
kendini sinirlar zira iki atak arasinda hicbir iltihap bulgusu yoktur.
Ataklar sirasinda herhangi bir enfekte edici ajan mevcut degildir.

1.4 Kalitsal midir?
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Ailesel vakalar tanimlanmis olmakla birlikte bugune kadar genetik bir
sebep bulunamamistir.

1.5 Bulasici midir?
Bulasici bir hastalik degildir ve bir kisiden digerine gecmez. Ancak
enfeksiyonlar, etkilenmis bireylerde ataklar tetikleyebilir.

1.6 Baslica belirtileri nelerdir?

Baslica belirti bogaz agrisi, agizda ulserler veya (bagisiklik sisteminin
onemli bir parcasi olan) boyundaki lenf digumlerinde biyudmenin eslik
ettigi tekrarlayan atestir. Ates ataklari aniden baslar ve 3 ila 6 gun
surer. Ataklar sirasinda cocuk cok hasta gorunur ve yukarida bahsedilen
3 belirtiden en az biri bulunur. Ates ataklari bazen araliklari son derece
duzenli olacak sekilde, her 3-6 haftada bir tekrarlar. Ataklar arasinda,
cocuk iyi ve aktivitesi normaldir. Ataklar arasinda son derece saglikl
gorunen ¢cocugun gelisimi Uzerinde bir sonu¢ yaratmaz.

1.7 Hastalik her cocukta ayni midir?

Yukarida tarif edilen dzellikler, etkilenmis tim cocuklarda bulunur. Ote
yandan bazi cocuklarda hastaligin daha hafif bir sekli varken
digerlerinde halsizlik, eklem agrisi, karin agrisi, bas agrisi, kusma veya
ishal gibi ek belirtiler olabilir.

2. TESHIS VE TEDAVI

2.1 Nasil teshis edilir?

PFAPA’'nin tanisina 6zgu bir laboratuvar testi veya gorunttileme yontemi
yoktur. Hastalik fizik muayene ve laboratuvar testleri birlikte
degerlendirilerek teshis edilir. Tani dogrulanmadan 6nce benzer
belirtiler sergileyen diger tim hastaliklarin dislanmasi zorunludur.

2.2 Hangi turde laboratuvar testleri gereklidir?
Ataklar sirasinda eritrosit sedimentasyon hizi (ESH, sedim) ve kandaki C-
reaktif protein (CRP) seviyeleri gibi testlerin degerleri yukselir.
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2.3 Tedavisi veya tam sifayla iyilesmesi mumkun mudur?
PFAPA sendromunu tam olarak iyilestiren, hastaliga mahsus bir tedavi
yoktur. Tedavinin amaci ates ataklari sirasinda belirtileri kontrol altina
almaktir. Vakalarin bayuk kisminda belirtiler zamanla azalir veya
kendiliginden kaybolur.

2.4 Tedaviler nelerdir?

Belirtiler genellikle parasetamole veya steroid olmayan iltihap giderici
ilaclara tam cevap vermez ancak ilaclar bir miktar hafifleme
saglayabilir. Belirtiler ilk basladiginda tek doz verilen prednisonun
atagin suresini kisalttigl gosterilmistir. Ancak bu tedaviyle ataklar
arasindaki sure de kisalabilir ve bir sonraki atesli atak beklenenden
daha erken depresebilir. Ozellikle cocuk ve ailenin yasam kalitesi ciddi
derecede etkilenmisse bazi hastalarda bademciklerin alinmasi
dusunulebilir.

2.5 Hastahgin prognozu (tahmin edilen sonucu ve seyri)
nasildir?

Hastalik birkac yil surebilir. Zamanla atesli ataklarin araliklari artar ve
bazi hastalarda belirtiler kendiliginden duzelir.

2.6 Tamamen iyilesmek mumkun mudur?

Uzun vadede PFAPA genellikle yetiskinlik cagindan 6nce olmak Uzere
kendiliginden kaybolur veya daha az ciddi hale gelir. PFAPA'lI hastalarda
hasar gelismez. Cocugun bliylime ve gelismesi genellikle bu hastaliktan
etkilenmez.

3. GUNLUK HAYAT

3.1 Hastalik cocugun ve ailenin gunluk hayatini nasil etkiler?
Tekrarlayan atesli ndbetler sebebiyle hayat kalitesi etkilenebilir. Dogru
tani koyulana kadar kayda deger gecikme yasanabilir. Bu gecikme,
anne babanin gerginlik yasamasina ve zaman zaman gereksiz tibbi
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prosedurlere yol acabilir.

3.2 Okul hayati nasil etkilenir?

Duzenli ates nobetleri okula devami etkileyebilir. Kronik hastaliklari olan
cocuklarda egitime devam etmek esastir. Okula devamda sorunlara yol
acabilecek birkac etmen vardir ve bu sebeple, cocugun olasi
ihtiyaclarini 6gretmenlere aciklamak énemlidir. Cocugun yalniz
akademik basari elde etmesi icin degil ayni zamanda yasitlari ve
yetiskinler tarafindan kabul ve takdir gormesi amaciyla normal bir
sekilde okul faaliyetlerine katilmasi icin aileler ve 6gretmenler
ellerinden geleni yapmalidir. Genc¢ hastanin gelecekte mesleki hayatina
entegre olabilmesi elzemdir ve kronik hastaligi olanlarda genis capli
tedavinin amaclarindan biri budur.

3.3 Spor yapmasini etkiler mi?

Spor yapmak her cocugun gunlik hayatinin vazgecilmez bir parcasidir.
Tedavinin amaclarindan biri de cocuklarin mimkin oldugunca normal
bir yasam surmelerine ve kendilerini yasitlarindan farkli gormemelerine
olanak tanimaktir.

3.4 Beslenme nasil olmahlidir?

Ozel bir beslenme tavsiyesi yoktur. Genel anlamda cocugun yasina
uygun, dengeli ve normal bir beslenme surdurmesi gerekir. Buyume
cagindaki bir cocuk icin yeterli protein, kalsiyum ve vitaminleri iceren
saglikli ve dengeli bir beslenme tavsiye edilir.

3.5 iklim hastaligin seyrini etkiler mi?
Hayir etkilemez.

3.6 Cocuk asilanabilir mi?

Evet cocuk asilanabilir ve de asilanmalidir. Ancak zayiflatilmis canli asi
verilmeden once vaka bazli uygun tavsiyelerde bulunmasi icin mudavi
hekime bilgi verilmelidir.
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3.7 Cinsel yasam, gebelik ve dogum kontrolui hakkinda neler
soylenebilir?

Bugune kadar literaturde hastalarda bu konuya yonelik herhangi bir
bilgi bulunmamaktadir. Genel bir kural olarak; diger oto-enflamatuar
hastaliklarda oldugu gibi tedaviyi uyarlamak maksadiyla hamileligi
onceden planlamak daha iyidir cunku iltihap giderici ilaglarin fetls
Uzerinde yan etki yapma olasiligi vardir.
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