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Ozet

PFAPA sendromu, periodik ates, aftdz stomatit, faranjit
ve servikal adenitin (periodic fever, aphthous stomatitis,
pharyngitis ve cervical adenitis (PFAPA)) eslik ettigi
tekrarlayici yiiksek ates ataklari ile karakterize etyolojisi
bilinmeyen bir klinik antitedir. PFAPA sendromlu
hastalarda adenoid veya tonsiller hipertrofiye bagh iist
solunum yolu irritasyonunda artig, iist solunum yolu
obstriksiyonuna  bagli  pulmoner ve kardiyak
komplikasyonlar goriilebilir. Tan1 konmamig ¢ocuklarda
anestezi esnasi veya sonrasinda gelisebilecek direncli
yiiksek ates nedenli, malign hipertermi ile karisma riski
vardir. Bu nedenlerle genel anestezi uygulamasi dikkatli
bir sekilde yiiriitilmelidir. Bu sunuda, PFAPA
sendromlu bir hastaya olan anestezik yaklagimimizi
sunmay1 amagladik.
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Abstract

PFAPA syndrome is a clinical entity with unknown
etiology that is characterized by periodical bouts of
fever accompanied by aphthous stomatitis, pharyngitis
and cervical adenitis. In patients with PFAPA
syndrome, increased upper respiratory tract irritation
due to adenoid or tonsil hypertrophy, pulmonary and
cardiac complications due to upper respiratory tract
obstruction may be seen. In undiagnosed children,
there is also the risk of encountering malignant
hyperthermia resulting from persistent high fever
which may develop during and after anesthesia. For
these reasons, general anesthesia delivery should be
conducted carefully. In this presentation, we aimed at
presenting our anesthetic approach to a patient with
PFAPA syndrome.
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Ritmik olarak tekrarlayan ve atesin uzun siire yiiksek olarak direncli seyretti§i vakalarda periyodik ates
sendromlar1 diistiniilmelidir. PFAPA sendromu da periyodik ates sendromlarindan biridir. PFAPA sendromu
periyodik ates, aftoz stomatit, faranjit ve servikal adenitin eslik ettigi tekrarlayict yiliksek ates ataklari ile
karakterize etyolojisi bilinmeyen bir klinik antitedir '. Bu sendromun tamisi1 diger olasi sebepleri ekarte ederek
klinik olarak konmaktadir . Uzun siireli izlemler PFAPA I hastalarin cogunda kendiliginden sekelsiz
semptomlarin geriledigi seklindedir. Direncli semptomlar1 olan hastalarda ise epizotlar daha kisa siirer ve
frekanslar azdir °. PEAPA sendromunun tedavi seceneklerinden biriside adenotonsillektomi olabilir +3_ Cerrahi
tedavi seceneginde genel anestezi verilmesi, bu ¢ocuklarda solunum yollar1 irritasyonunda artig, pulmoner ve
kardiyak komplikasyonlar ve anestezi esnasinda veya sonrasinda gelisebilecek yiiksek ates nedenli malign
hipertermi ile karigma gibi risklere neden olabilir.

Biz bu olgu sunumunda adenotonsillektomi yapilan PFAPA sendromlu bir olguda anestezik yaklagimimizi
sunmay1 amacladik.
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Alt1 yaginda erkek hastaya 2 ay once PFAPA sendromu tanisi konduktan sonra, 40 mg prednol 10 giin-1
kullanmaya baglanmis. Hasta PFAPA sendromu tanisi aldiktan sonra hastanemiz kulak burun bogaz hastaliklari
poliklinigine bagvurdu. Burada hastaya adenotonsillektomi ameliyati planlandi ve preoperatif anestezi
degerlendirmesi istendi. Hasta anestezi polikliniginde goriildii.

Alt1 yagsinda erkek hastanin Oykiisiinde 2 yildir yilda 5-6 kez olan bogaz agrisi, yiiksek ates ve burundan nefes
alamama, agz1 agik uyuma sikayetleri oldugu 6grenildi. Atesinin oldukg¢a yiiksek seyretme egiliminde oldugu,
ates diisiiriiciilere yanit vermedigi ve 4-6 giinliik bir periyottan sonra aniden atesinin diistiigii 6grenildi. Her ates
doneminde antibiyotik aldig1 ancak 5-6 giinlilk periyot tamamlanmadan atesin diismedigi ve yapilan bogaz
kiiltiirlerinde tireme olmadi81 68renildi. Ataklar arasinda tamamen saglikli olan ¢ocukta herhangi bir gelisim ya da
bliyiime geriligi yoktu. Soy gecmisinde ozellik olmayan hastanin 6z ge¢misinde, PFAPA sendromu tanisi
almadan once dis cektirmek amacli genel anestezi aldig1 6grenildi.

Fizik muayenesinde genel durumu iyi, viicut sicakligi 37,8 °C, nabiz 108 dk-1, kan basinct 85 / 50 mmHg, viicut
agirhigr 25 kg, boy 127 cm olarak saptandi. Tonsiller doku bilateral hiperemik ve hipertrofikti. Adenoid
vejetasyonla uyumlu goriintii izlendi. Lenfadenopati yoktu. Bilateral kulak muayenesi normal, septum orta hatta,
alt konkalar dogaldi. Aftdz stomatit ve gingivit yoktu. Akciger sesleri normal, batin muayenesinde anormallik
yoktu. Viicutta herhangi bir dokiintii yoktu.

Laboratuar incelemesinde: Beyaz kiire 7,89 103 mm3, (% 58,6 lenfosit, %31,6 notrofil), Hb 12,8 g dL-1, platelet
452 103 mm®, glukoz 103 mg dL™, iire 42,6 mg dL™', kreatinin 0,46 mg dL™', AST 14 UL, ALT 15U L, CK 44
U L'l, PT 12,6 sn, INR 1,12, Protrombin aktivitesi % 83,6, APTT 30,3 sn, Kan grubu A RH + olan hastanin
HB(Ag -, Anti HCV - idi. PA akciger ve waters grafileri normaldi. Elektrokardiyografi (EKG) bulgular1 dogaldi.
Hasta ASA II ve Mallampati I olarak degerlendirildi.

Hasta 6 saatlik aglig1 takiben, ameliyathaneye inmeden 1 saat 6nce 0,5 mg kg-1 oral midazolam ile premedike
edildi. Ameliyathaneye alinan hastanin sol el iistiinden 22 G kaniil ile damar yolu acildi, 10 mL kg'1 sa”! serum
fizyolojik soliisyonu infiizyonuna baglandi. Hastaya 25 mg ranitidin ve 2 mg ondansetron ve 1 mg kg-1 prednol
damar icine yavas bolus seklinde uygulandi. EKG, noninvaziv kan basinci ve periferik oksijen satiirasyonu
(SpO,) monitorizasyonu saglandi. Kalp atim hizi (KAH) 90 dk-1, kan basinct 80/ 40 mmHg, SpO, % 99 idi.
Yiizde 100 oksijen ile 3 dk preoksijenizasyondan sonra, dnce 2 mg kg™ propofol, 1 ug kg™ fentanil bolus seklinde
damar ic¢ine verildi, ayn1 anda sevofluran % 4 den acildi ve % 50 oksijen % 50 azot protoksit karigimi hastaya
maske ile solutulmaya baslandi. Hastanin kirpik refleksi kaybolduktan sonra rokiironyum 0,6 mg kg™ bolus
seklinde damar icine verildi ve 3 dk sonra 5 mm, Kafli, tek kullanimlik, polivinil endotrakeal tiip ile entiibe edildi.
Endotrakeal tiipiin yeri oskiiltasyon ve kapnograf ile degerlendirildi. Rektal 1s1 probu yerlestirildi ve operasyon
boyunca hastanin rektal 1s1s1 izlendi. Anestezi idamesinde, end tidal sevofluran % 2 olacak sekilde ayarlanarak, %
50 oksijen ve % 50 azot protoksit karisimi end tidal CO, degeri 32-35 mmHg olacak sekilde voliim kontrollii
ventilasyon uygulandi. Operasyon sirasinda kanamasi olmayan hastanin KAH, kan basinci degerleri ve SpO,
degerleri normal seyretti. Santral vucut 1sisinin 37-37,9 °C arasinda degistigi goriildii. Postoperatif analjezi i¢in
500 mg parasetamol ve 100 mL serum fizyolojik soliisyonu icinde 25 mg tramadol 30 dk da gidecek sekilde
operasyon baglangicindan sonra infiizyon seklinde gonderildi. Ameliyat 45 dakika sonunda sorunsuz tamamlandi.
Ameliyat tamamlandiktan sonra spontan solunumu olan hasta hava yolu refleksleri tam olarak dondiikten sonra
ekstiibe edildi ve ekstiibasyon sonrasi hasta ile sozlii iletisim kuruldu. Derlenme odasina alinan hasta modifiye
Aldrete Skoru 9 olduktan sonra servise gonderildi. Postoperatif donemde herhangi bir komplikasyon goriilmedi ve
operasyon sonrasi 24. saatte sorunsuz taburcu edildi.

Tartisma ve Sonug

Periyodik ates sendromlari, her hangi bir mikroorganizma uyarist olmadan ortaya c¢ikan, spontan
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otoinflamasyonun oldugu bir grup hastaliktir. Tekrarlama egiliminde olan bu otoinflamasyon ataklari serozal ve
sinoviyal ylizeylerde ve deride lokalize inflamasyonlara neden olurlar. Bu hastaliklarda ates yaninda solunum
sistemi, gastrointestinal sistem, kas-iskelet sistemi ve deriye ait bulgular goriiliir ® PEAPA sendromu da periyodik
ates sendromlarindan biridir '. PFAPA sendromlu hastalara; tam konarak tedavi amagli adenotonsillektomi
nedenli elektif anestezi gereksinimi olacagi gibi, tan1 konmadan da acil cerrahi girisim veya elektif cerrahi girisim
yapilabilir *°.

Cocukluk c¢aginin en sik goriilen iki periyodik ates sendromu; PAAFA ve siklik nétropenidir 7. PFAPA
sendromunda her zaman ates disindaki diger bulgular aym vakada goriilmeyebilmektedir ®. Bizim olgumuzda
PFAPA sendromu tanist konmustu. Bulgu olarak sadece adenoid vejetasyon ile uyumlu goriintii ve tonsiller
hiperemi ile hipertrofi vardi. Tani konmamis ¢ocuklarda alevlenme epizotlar1 anestezi verilme dénemine denk
gelebilir. Nedensiz bu ates, malign hipertermiye neden olacak anestezik ajan kullanilmigsa, hastada malign
hipertermi gelistigi diistiniilebilir. Cocuk hastalarda anestezi veren hekim tarafindan, PFAPA sendromu mutlaka
ayrintili olarak bilinmelidir.

PFAPA sendromlu hastalarda iist solunum yollarinda eksiidatif membranli tonsillit tipiktir. Thomas ve
arkadaslarinin yaptig1 calismada atese ek olarak % 70 vakada tonsillitle beraber aftéz stomatit, % 72 vakada
faranjit, %88 servikal lenfadenopati, % 60 vakada bas agrisi ve % 49 vakada karin agris1 tespit edilmistir ¥ Bizim
olgumuzda da tonsiller hiperemi ve hipertrofi ile adenoid vejetasyon tespit edildi.

Kardiyak disfonksiyona neden olan agir iist solunum yolu obstriksiyonunun en O6nemli nedeni tonsillerin,
adenoitin veya her ikisinin birden biiyiik olmasidir °. Obstruktif uyku apnesi uyku esnasinda iist solunum yolunun
kismi ya da tam tikanma epizotlar1 ile karakterizedir. Adenotonsiller hipertrofiye bagh kardiyak
komplikasyonlarin nedeni hipoventilasyondur. Hipoventilasyon hipoksi ve hiperkarbi ile sonuglanir. Bu durum
pulmoner vazokonstriksiyona neden olarak pulmoner vaskiiler yatakta geri doniigiimlii ya da geri doniisiimsiiz
degisikliklere neden olur '°. Wilkinson ve arkadaglar1 yaptiklari bir calismada adenotonsiller hipertrofiye bagl
pulmoner hipertansiyon oranint % 3,3 olarak  bulmusglardir "', Horlama, uyurken veya uyanikken agzin acik
kalmasi, uykuya ragmen dinlenememe, uykuda solunum durmasi, giindiiz uyuklamalar1 ve hatta gece idrar
kagirma, obstriktif uyku apnesinin muhtemel belirtileridir ''. Bizim olgumuzda da agidan nefes alma ve agzin agik
kalmasi gibi belirtiler oldugu hastanin dykiisiinden anlagilmaktadir. Ancak hastamizin dinlemekle akciger sesleri
ve PA akciger grafisi dogaldir. Hastamizin ¢ekilen EKG’ sinde de sag kalp yiliklenmesine bagli bulgular yoktur.
Bu nedenle anestezi indiiksiyonu, idamesi ve sonlandirilmasinda pulmoner vazokonstriksiyon yapabilecek
ajanlardan kacinmadik. Bu ¢ocuklarda, 6zellikle tan1 konmamis olanlarda, kardiyak ve pulmoner komplikasyonlar
anestezistler tarafindan mutlaka g6z 6niinde bulundurulmalidir.

Yine olgumuzda, iist solunum yolundaki hipertrofik degisiklikler ve hiperemiye bagli iist solunum yolu
irritasyonunun artmig olabilecegi diisiiniildii. Postoperatif donemde olusabilecek komplikasyonlardan kaginmak
ve ameliyat esnast ya da ameliyat sonras1 gelisebilecek direncli atesi onlemek amaciyla, ameliyat baglangicinda 1
mg kg-1 dozunda prednol damar i¢ine yapilmustir.

Potoperatif analjezi amaciyla, damar igcinden 500 mg parasetamol ve 25 mg tramadol infiizyon seklinde
uygulanmis, bu sekilde multimodal analjezi saglanmistir. Parasetamol kullanarak hastada gelisme olasilig1 olan
atesinde engellenmesi diistintilmiistiir.

Sonug olarak; PFAPA sendromlu olgularda, giivenli anestezi uygulamasi i¢in, olgular preoperatif ayrintili olarak
degerlendirilmeli, anestezi indiiksiyonu ve anestezinin sonlandirilmasinda adenoit veya tonsiller hipertrofiye bagh
gelisebilecek {iist solunum yolu komplikasyonlari, kardiyak veya pulmoner komplikasyonlar g6z Oniinde
bulundurulmali, adenoidektomi veya tonsillektomi yapilan c¢ocuklarda, anesteziye baslandiktan sonra veya
anestezi bittikten sonra gelisebilecek direncli yiiksek ateste, 6zellikle malign hipertermi ekarte edildikten sonra
PFAPA sendromu akla getirilmelidir.
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TegekKkiir

Usg resmi sistem bir resim yiiklemeden diger dosyalar1 yiiklememi engelledi o yiizden yiikledim usg resminin
makale ile ilgisi yok, diger diizeltmeleri yaptim saygilar
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