PFAPA

PFAPA ar en autoinflammatorisk sjukdom med
aterkommande feberepisoder och samtidiga
symtom fran munhala och hals, men utan vanliga
forkylningssymtom som snuva eller hosta.
Sjukdomen ar vanligast hos barn men kan fore-
komma aven hos vuxna. Den laker oftast av sig
sjalv inom 3-7 ar.

Hur ménga som har sjukdomen é&r inte ként. I en norsk studie
berédknas det arliga antalet insjuknade till drygt

20 per 100 000 barn under 5 &r. Sannolikt finns det ocksé
manga personer med sjukdomen som inte har fatt ndgon
diagnos.

SYMTOM

Sjukdomsnamnet PFAPA (fran engelskans Periodic Fever,
Aphthous stomatitis, Pharyngitis, cervical Adenitis) be-
skriver de vanligaste symtomen vid sjukdomen: periodisk
feber, slemhinneséar i munnen (aftos stomatit), rodnad i
svalget/halsont (faryngit) och svullna halslymfkortlar
(cervikal adenit).

Symtomen visar sig vanligtvis fore fem érs &lder men kan
dven upptrida senare, i vissa fall i vuxen alder. Under
feberepisoderna har barnet ofta hog feber, en allméin
sjukdomskénsla och en kraftig inflammatorisk reaktion.

Febern varar ofta i 3—6 dagar, séllan mer 4n en vecka, och
aterkommer regelbundet, oftast med 3—6 veckors intervall.
Mellan feberepisoderna &r barnet symtomfritt.

Av de lokala symtomen &r faryngit vanligast. Det fore-
kommer hos néstan alla och varierar fran en diskret rodnad i
svalget till en pataglig rodnad och svullnad av halsmandlarna
(tonsillit). De flesta har dven forstorade 6mmande halslymf-
kortlar och/eller slemhinnesar i munhalan.

Andra symtom som forekommer dr mild buksmarta,
enstaka krdkningar, huvudvirk och vérk i kroppen.

Hos vuxna ér feberepisoderna glesare och mindre regel-
bundna men ocksé langre. Symtomen verkar oftare vara
forknippade med ledsmirta, huvudvirk, muskelvérk och mer
uttalad trotthet.

Hos de flesta, men inte alla, blir feberepisoderna med tiden
kortare, mildare och/eller glesare, for att upphora helt inom
3—7 ar. De kan dock dterkomma, i vissa fall langt senare.

ORSAK
Orsaken till PFAPA é&r oklar, men mycket talar for att sjuk-
domen beror pa ett Gveraktivt immunforsvar.

Nuvarande kunskapslédge pekar mot att flera genvarianter
som paverkar immunsystemet tillsammans bidrar till
PFAPA, eventuellt i kombination med yttre faktorer.

BEHANDLING
Behandlingen inriktas pa att lindra symtomen och paskynda
tillfrisknandet.

Symtomen lindras i forsta hand med ibuprofen och
paracetamol. Kortison kan i vissa fall ges for att avbryta
feberepisoderna men forkortar ofta intervallet till nista
episod och medfor viss risk for biverkningar. Framfor allt
till barn bor kortison darfor endast ges vid enstaka tillféllen.

En tonsillektomi, dér halsmandlarna opereras bort, far hos
de flesta feberepisoderna att upphora, bli féarre eller mildras.
Ingreppet kan vara ett alternativ dir annan behandling har
otillrdcklig effekt men bor inte utforas pa barn yngre 4n 3 ar.

Det utdragna forloppet, med aterkommande franvaro-
perioder fran forskola, skola och arbete, kan medfora for-
samrad livskvalitet for personer med sjukdomen och deras
nérstdende. Socialt och psykologiskt stod kan vara
vardefullt.

RESURSER

Barn utreds av barnlidkare med erfarenhet av sjukdomen
samt vid de flesta barn- och ungdomskliniker. Vuxna
remitteras till reumatolog, ron-, nés- och halsspecialist
eller infektions-ldkare med sérskild kunskap om sjukdomen.

Vid universitetssjukhusen finns ocksé Centrum for
sillsynta diagnoser (CSD). De kan ge vigledning och
information om séllsynta hélsotillstand.

SAMHALLETS STODINSATSER

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedséttningar
kan fa olika typer av stdd och insatser fran samhéllet. Mer
information finns i Socialstyrelsens kunskapsdatabas om
sillsynta hélsotillstdnd under Samhdllets stédinsatser.

INTRESSEORGANISATIONER
» Riksforbundet Séllsynta diagnoser

LAS MER

Det hir &r en kort sammanfattning av texten om
PFAPA i Socialstyrelsens kunskapsdatabas om
séllsynta hélsotillstdnd. Se vidare
socialstyrelsen.se/sallsynta-halsotillstand.

Texterna i kunskapsdatabasen produceras av
Informationscentrum for séllsynta hélsotillstand
vid Agrenska pa uppdrag av Socialstyrelsen.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se,

agrenska.se/informationscentrum
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