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Терминология

1. периодическая 
лихорадка
(periodic fever)
температура выше 38, до 
42 по Цельсию.

2. афтозный стоматит
(aphthous stomatitis)
язвы на слизистой 
оболочке полости рта.



Терминология
3. фарингит (pharyngitis)

воспаление слизистой 
оболочки и лимфоидной 
ткани глотки.

4. цервикальный аденит
(cervical adenopathy)
воспалению 
лимфатических узлов, 
расположенных в 
области шеи.



История
Первое описание и обособление от циклической нейропении произошло в january 
1987:

«Syndrome of periodic fever, pharyngitis, and aphthous stomatitis

Marshall, Gary S. et al.

The Journal of Pediatrics , Volume 110 , Issue 1 , 43 – 46»

Авторы указывали на следующие признаки:

«Приступы, характеризующиеся внезапным появлением лихорадки, недомогания, 
озноба, афтозного стоматита, фарингита, головной боли и чувствительной 
аденопатии шейки матки, происходят с интервалами в 4-6 недель в течение 
нескольких лет. Эти эпизоды болезни проходят самопроизвольно через 4-5 дней. 
Легкий лейкоцитоз и повышение скорости оседания эритроцитов во время 
приступов являются единственными лабораторными нарушениями. 
Пострадавшие дети растут нормально, не являются необычно восприимчивыми к 
инфекции и не имеют долгосрочных последствий. Приступы могут быть прерваны 
короткими курсами преднизона, но они не реагируют на нестероидные 
противовоспалительные средства.»



Syndrome of periodic fever, pharyngitis, and aphthous 
stomatitis

Marshall, Gary S. et al.
The Journal of Pediatrics , Volume 110 , Issue 1 , 43 – 46





Клинические черты
PFAPA представляет собой сложное ауто-
воспалительное заболевание, характеризующееся:

1. Возвратной фебрильной лихорадкой
2. Афтозным стоматитом
3. Шейным лимфаденитом
4. Фарингитом
5. Головной болью со рвотой
6. Асимптомными периодами
7. Нормальным ростом и развитием.

Эпизоды PFAPA длятся 4,8 дня и повторяются каждые 
28 дней с максимальной температурой 41°C.

С взрослением, эпизоды повторяются реже.

Quantity = 21



Частота встречаемости, у пациентов с PFAPA

Edwards, K. M., & 
Hofer, M. 

(2019). Periodic Fever, 
Aphthous Stomatitis, 

Pharyngitis and 
Cervical Adenitis 

(PFAPA) Syndrome. 
Textbook of 

Autoinflammation, 
541–561.

Внезапное 
начало

Благоприятный исход



Характеристика

Cochard et al. сообщали, что 57% пациентов имели 
положительный семейный анамнез по поводу 
рецидивирующей лихорадки или PFAPA (в основном родители 
или братья и сестры) по сравнению с контрольной группой 
(0%).

Недавние серии показывают, что от 10 до 78% пациентов с 
PFAPA имеют членов семьи с рецидивирующей лихорадкой.

Выдвинута гипотеза о аутосомно-доминантном типе 
наследования PFAPA.



Ген PFAPA

Скрининг мутаций в MEFV, TNFRSF1A, MVK, NLRP3, AIM2 и NOD2 / 
CARD15 в популяциях из Японии, Израиля, Турции, Италии, 
Словении и Швейцарии не всегда показал более высокую 
распространённость вариантов в этих генах по сравнению с 
контролем.

Недавно Cheung et al. сообщили, что почти 14% пациентов в их 
выборке из 82 неродственных пациентов с PFAPA имели 
мутацию со сдвигом рамки в CARD8, в то время как это было 
замечено только у 3,2% здоровых в контрольной группе.



Частота распространения
Единственное популяционное 
исследование было проведено в 
2013 году в Норвегии, охват 
составил 46 детей.

Расчётная частота составляла 2,3 
случая на 10 000 детей до 5 лет.

Средний возраст начала = 11 мес
Средний возраст разрешения = 
52,1 мес



Современные методы диагностики
Диагностика проводится клинически, путём исключения:

1. Семейной средиземноморской лихорадки
2. Семейной Ирландской лихорадки
3. Гиперглобулинемии D

4. Циклической нейтропении
5. Болезни Бехчета
6. Кори, ОРВИ
7. Другие бактериальные и вирусные заболевания
Анализируются: посев из носоглотки, рентгенограмма грудной клетки, общие 
анализы крови, уровень иммуноглобулинов и комплемента, субтипы IgD, IgG, 
антинуклеарный фактор, антитела к некоторым возбудителям.



 Современные методы лечения
1. Тонзиллэктомия
2. Введение 

кортикостероидов 
(преднизолон)

3. Введение 
иммуномодулятор
а (цитотимин)




