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INTRODUKTION

PFAPA (periodisk feber associeret med aftgs stomati-
tis, faryngitis og cervikal adenitis) blev beskrevet som
en klinisk entitet i 1987. PFAPA tilhgrer gruppen

af autoinflammatoriske sygdomme og er séledes ka-
rakteriseret af feberepisoder, der er forérsaget af en
umiddelbart uprovokeret inflammation. PFAPA er et
ikkearveligt idiopatisk febersyndrom, der har en tid-
lig debut, et eller flere af de associerede symptomer
og ingen tegn pa luftvejsinfektioner eller cyklisk neu-
tropeni. Der er konsensus om, at arvelige periodiske
febersyndromer skal udelukkes, idet de klinisk kan
overlappe med PFAPA. Der er endnu ikke fundet
specifikke biomarkgrer, der kan hjelpe med at stille
diagnosen. Selv om PFAPA ikke medferer leengere-
varende sequelae, pavirker det barnet og bekymrer
familien. Det at kunne stille diagnosen tidligt vil give
behandlingsmuligheder til patienten samt tryghed

til familien.

MATERIALE OG METODER

En retrospektiv journalgennemgang af patienter med
diagnosen PFAPA set i vores ambulatorium i perioden
fra januar 1999 til januar 2010 (n = 31). Hos alle pa-
tienter blev arvelige periodiske febersyndromer, infek-
tion, immundefekter og cyklisk neutropeni udelukket.

RESULTATER

Studiepopulationen bestod af 21 drenge og ti piger

— 30 kaukasider og en asiat. Normal veekst blev set
hos 30 patienter, for en patient manglede der vakst-
kurver. Medianalderen for debut af symptomer var
33 méneder. Den gennemsnitlige varighed af feber-
episoder var 4,45 dage (95% konfidens-interval (KI):
3,92-4,98), og den gennemsnitlige varighed af inter-
vallerne mellem feberepisoderne var 29,66 dage
(95% KI: 25,31-34,01). Hos 45,2% af patienterne var
der en tendens til seesonvariation i frekvensen af
feberepisoder. Samtidig med feberepisoderne havde
alle patienterne et eller flere af de karakteristiske
symptomer (aftgs stomatitis, faryngitis, cervikal ade-
nitis). Herudover havde 30 patienter andre sympto-
mer associeret med feberen, sdsom hovedpine, mave-

pine, ledgener eller treethed. Alle patienter var
asymptomatiske i intervallerne mellem feberepiso-
derne, men 12 patienter havde prodromale sympto-
mer i form af hovedpine, ledsmerter og trathed.

Peroral prednisolon (1-2 mg/kg/dag) blev givet
ved starten af feberepisoden og blevi 1-3 dage brugt
som behandling i 24 af de 31 patienter. Behandlingen
medfgrte febernedsattelse hos 87,5%, men 75,0%
oplevede en afkortning af de asymptomatiske inter-
valler efter behandling. Tonsillektomi blev udfert i
20 ud af de 31 patienter og medfgrte, at feberepiso-
derne stoppede hos 70%. Feberepisoder fortsatte hos
15%, og den postoperative status er ukendt for de
sidste 15%. Af de patienter, der ikke blev opereret,
oplevede fire spontan resolution efter 2-7 ars feber-
episoder.

Tiden fra debut af symptomer til diagnosen blev
stillet — diagnosticeringsforlgbet — havde en median-
varighed pd 28 méneder (interval: 2-160 maneder).
Diagnosticeringsforlgbet korreleret til debutéret
havde en Spearmans rang-korrelation (r) pa —-0,585
(p = 0,001), hvilket indikerer, at diagnosen blev stil-
let hurtigere med tiden.

KONKLUSION

Selv om vores materiale viser, at diagnosticerings-
forlgbet er blevet kortere med tiden, er det stadig for-
holdsvist langt. Dette er bekymrende og indikerer, at
der er behov for stgrre opmarksomhed pa sygdom-
men, sd diagnosen kan stilles, og patienten behandles
tidligere.
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