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Periodisk feber, aftös stomatit, faryngit och cervikal adenit 
(PFAPA)-syndrom är en viktig differentialdiagnos till 
infektioner hos det stora antal barn som söker vård på 
grund av feber såväl i primärvården som på sjukhu-
sens akutmottagningar. Nyckeln till diagnosen är en 
anamnes på regelbundet återkommande feberepiso-
der kopplade till symtom och tecken från halsen, men 
med avsaknad av snuva och hosta. Även om medve-
tenheten om tillståndet har ökat, är vår erfarenhet att 
patienter med PFAPA ofta får vänta länge på en kor-
rekt diagnos och riskerar att felaktigt få upprepade 
infektionsdiagnoser och onödiga antibiotikabehand-
lingar. 

De återkommande feberepisoderna vid PFAPA or-
sakas sannolikt av dysreglering av det medfödda im-
munsystemet, och sjukdomen tillhör därmed de auto
inflammatoriska sjukdomarna, historiskt även be-
nämnda periodiska febrar. De autoinflammatoriska 
sjukdomarna är en relativt nydefinierad och växande 
sjukdomsgrupp som karaktäriseras av återkomman-
de attacker av generaliserad och organspecifik inflam-
mation [1]. PFAPA betraktas som den vanligaste auto-
inflammatoriska sjukdomen hos barn i stora delar av 
världen [2]. 

Syftet med den här översikten är att bidra till en 
ökad medvetenhet och förbättrad kunskap om PFAPA 
genom att diskutera klinisk bild, utredning och diffe-
rentialdiagnostik liksom sjukdomsmekanismer och 
behandling. 

Klinisk bild
PFAPA debuterar vanligen före 5 års ålder och ma-
nifesterar sig genom återkommande feberepisoder 
utan snuva eller hosta men med associerade symtom 
från munhåla och hals i form av aftösa munsår, fa-
ryngit och/eller lymfadeniter i käkvinklarna. Under 
episoderna har barnet feber (oftast över 39 °C), sjuk-
domskänsla och systemisk inflammation med för-
höjda inflammatoriska markörer. Av de associerade 
symtomen är faryngit vanligast och yttrar sig som 
alltifrån en diskret rodnad i svalget, framför allt tidigt 
under feberepisoden, till en påtaglig exudativ tonsil-
lit, vilket vanligtvis ses senare under feberförloppet. 

Faryngit förekom under feberepisoderna hos omkring 
90 procent av patienterna i en stor internationell ko-
hort [3], medan cervikal lymfadenit förekom hos drygt 
70 procent av patienterna och afte hos drygt 50 pro-
cent. Alla tre symtomen fanns hos samma patient i 
knappt hälften av fallen. Utöver dessa tre huvudsym-
tom är det under feberepisoderna även vanligt med 
lindrigare buksmärta, enstaka kräkningar, huvudvärk 
och värk i leder och/eller muskler. Feberepisoderna 
vid PFAPA varar ofta i 3–6 dagar och brukar inte över-
stiga en vecka. Episoderna återkommer vanligen med 
3–6 veckors intervall. Karaktäristiskt för sjukdomen är 
att feberepisoderna återkommer regelbundet hos de 
flesta patienter någon gång under sjukdomsförloppet, 
ofta under den första tiden. Mellan feberepisoderna är 
barnet symtomfritt och inflammationsmarkörer nor-
maliseras. En mindre andel barn med mycket täta fe-
berepisoder hinner dock inte återhämta sig helt mel-
lan episoderna [3, 4]. Typiskt för PFAPA är att tempera-
turen i de flesta fall normaliseras inom några timmar 
efter att patienten erhållit en engångsdos peroralt 
kortison, något som kan användas som ett test för 
att stärka diagnosen och som också spelar en viss roll 
som behandlingsalternativ.

Sjukdomsbilden vid PFAPA beskrevs för första gång-
en 1987 av Marshall et al [5]. Thomas et al definiera-
de syndromet ytterligare år 1999 med diagnoskriteri-
er för PFAPA grundade på den kliniska bilden (Fakta 
1) [6]. Dessa klassiska kriterier används fortfarande, 
men allteftersom kunskapen om PFAPA och andra au-
toinflammatoriska sjukdomar vuxit har de kritiserats 
för att varken vara tillräckligt specifika eller sensitiva. 

HUVUDBUDSKAP
b PFAPA är en autoinflammatorisk sjukdom med regel-
bundet återkommande, självbegränsande feberepisoder 
som varar i 3–6 dagar. 
b Feberepisoderna vid PFAPA är förenade med förhöjda 
inflammationsmarkörer och minst ett av symtomen i 
akronymen, med avsaknad av snuva och hosta.
b Barn med PFAPA är välmående mellan episoderna 
med normaliserade inflammationsmarkörer och växer 
normalt. 
b PFAPA är troligen en underdiagnostiserad sjukdom 
och bör misstänkas hos barn med regelbundet återkom-
mande feberepisoder och symtom från halsen men där 
ingen infektiös genes kunnat påvisas.
b Flera behandlingsalternativ finns för PFAPA, och kän-
nedom om sjukdomen möjliggör ett adekvat omhänder-
tagande av patienten.

»Nyckeln till diagnosen är en anamnes 
på regelbundet återkommande feber­
episoder kopplade till symtom och 
tecken från halsen men med avsaknad 
av snuva och hosta.«
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Exempelvis utmanas kriteriet att PFAPA ska debutera 
före 5 års ålder av ett växande antal beskrivningar av 
patienter med en i övrigt samstämmig sjukdomsbild, 
men med debut senare under barndomen eller till och 
med i vuxen ålder [7]. Som resultat av ett internatio-
nellt konsensusarbete har nya klassifikationskriteri-
er för PFAPA nyligen publicerats (Fakta 2), vilka dock 
främst är avsedda att användas i forskningssamman-
hang [8]. 

PFAPA har beskrivits i studier från många ställen 
runt om i världen och ses allmänt som den vanligas-
te autoinflammatoriska sjukdomen hos barn i länder 
utanför östra Medelhavsområdet, där familjär medel-
havsfeber är vanligt förekommande. I en norsk popu-
lationsstudie fann man en årlig incidens på 2,3/10 000 
i gruppen barn < 5 år [9]. I Västra Götalandsregionen 
har uppskattningsvis 300 barn fått diagnosen under 
en 10-årsperiod, vilket ger en motsvarande incidens. 
PFAPA är därmed en sjukdom som varje barnläkare 
kommer att träffa på flera gånger under sin karriär.

Utredning och differentialdiagnostik
Diagnosen PFAPA baseras på den typiska kliniska 
bilden med stöd av diagnos- och klassifikationskrite-
rier och genom uteslutande av andra sjukdomar. En 
feberdagbok är ett värdefullt verktyg för att kartläg-
ga de stereotypa sjukdomsepisoderna och förekomst 
av regelbundenhet. I utredningen bör kliniskt status 
och provtagning både under och mellan feberepisoder 
ingå. Under episoderna ska definitionsmässigt minst 
ett av symtomen afte, faryngit eller cervikal adenit 
föreligga. Afte kan ibland även förekomma mellan 
episoderna. Förekomst av andra symtom under re
spektive mellan feberepisoderna bör också kartläggas. 
Inflammationsmarkörer såsom CRP och serumamy-
loid A (SAA) är tydligt förhöjda under feberepisoder-
na och normaliseras mellan episoderna hos barn med 
PFAPA. SAA är ett känsligt men ospecifikt akutfaspro-
tein som på ett liknande sätt som CRP stiger vid sy
stemisk ökning av proinflammatoriska cytokiner. Om 
CRP är tydligt förhöjt ger SAA inte någon ytterligare 
information [2].

Det vanligaste differentialdiagnostiska övervä-

gandet till PFAPA är upprepade infektioner. Att på en 
akutmottagning skilja en enskild PFAPA-episod från 
en bakteriell eller virusorsakad halsinfektion kan vara 
svårt. Övre luftvägsinfektioner är mycket vanliga hos 
i övrigt friska småbarn, och under de första fem lev-
nadsåren betraktas upp till 8 virala luftvägsinfektio-
ner per år som normalt [10]. Förekomst av snuva och 
hosta, vanligen ingen eller endast diskret förhöjning 
av CRP samt fler sjukdomsfall inom familjen skiljer ut 
barn med upprepade virala övre luftvägsinfektioner 
från barn med PFAPA. Recidiverande streptokockton-
silliter kan vara mycket lika PFAPA-episoder både kli-
niskt och avseende inflammationsmarkörer. Snabb-
test för grupp A-streptokocker och/eller svalgodling 
kan vara till hjälp, men streptokockorsakade tonsilli-
ter är ovanliga hos barn under tre år, och möjligheten 
att ett positivt fynd återspeglar en icke-sjukdomsor-
sakande kolonisering måste beaktas [11]. Förekomst 
av aftösa sår kan vara till hjälp för att skilja recidive-
rande tonsilliter från PFAPA, då detta vanligtvis inte 
ses vid streptokockinfektioner. Feberdagboken ger 
god ledning över tid då återkommande infektioner till 
skillnad från PFAPA uppträder oregelbundet och van-

FAK TA 1. Diagnostiska kriterier för PFAPA [6]
bb Regelbundet återkommande feberepisoder med 

debut vid tidig ålder (<5 år).
bb Feberepisoder utan förkylningssymtom, med minst 

ett av följande kliniska tecken:
        – aftös stomatit
        – cervikal lymfadenit
        – faryngit

bb Uteslutande av cyklisk neutropeni
bb Asymtomatiska intervall mellan feberepisoderna
bb Normal tillväxt och utveckling

FAK TA 2. Kliniska klassifikationskriterier för  
PFAPA från Eurofever/PRINTO [8]

MINST SJU AV ÅTTA:
Förekomst av:

bb Faryngotonsillit
bb Duration av feberepisoderna 3–6 dagar
bb Cervikal lymfadenit
bb Periodicitet

Avsaknad av:
bb Diarré
bb Bröstsmärta
bb Hudutslag
bb Artrit

NÖDVÄNDIGA FÖRUTSÄTTNINGAR FÖR ATT TILLÄMPA 
DESSA KRITERIER:

bb Förekomst av förhöjda akutfasreaktanter (SR/CRP/
SAA) under feberepisoder.

bb Noggrant övervägande av andra möjliga sjukdomar 
(maligniteter, infektioner, autoimmuna sjukdomar, 
immundefekter) och minst 6 månaders duration av 
återkommande sjukdomsaktivitet.

FALLBESKRIVNING
Greta, 3 år, sökte på jourmottagningen med sin pappa 
på grund av hög feber sedan 3 dagar. Hon var trött och 
hängig, hade ätit sämre än hon brukade men hade ingen 
hosta eller snuva. I status sågs rejält svullna, rodnade 
tonsiller med beläggningar, ett aftöst sår i munslemhin-
nan och förstorade körtlar palperades i käkvinklarna 
bilateralt. Fadern berättade att Greta hade varit sjuk ofta 
den senaste tiden – faktiskt hade hon haft feber på det 
här sättet var fjärde vecka sedan ett halvår tillbaka! Greta 
hade CRP 153 mg/l och lätt 
förhöjda neutrofiler. Snabb-
test för grupp A-strepto-
kocker var negativt. 
Greta fick preliminärt 
diagnosen PFAPA och 
remitterades till barn- och 
ungdomsklinik för uppfölj-
ning och behandling.

Exempel på faryngoton-
sillit vid PFAPA.
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liga virusinfektioner oftast ger olika typer av associe-
rade symtom och varierande grad av feber och sjuk-
domsduration.

I utredningen av barn med oklara feberepisoder bör 
urinsticka och eventuellt urinodling ingå för att ute-
sluta urinvägsinfektion. Andra odlingar, serologier 
och PCR kan också ha sin plats i utredningen beroen-
de på klinisk bild. Det kan dock vara svårt att tolka de 
mikrobiologiska testresultaten då positiva svar kan 
bero på kolonisering. Om utredningen ger vid handen 
att barnet drabbas av upprepade bakteriella infektio-
ner och/eller om andra tecken på immunbrist förelig-
ger bör barnet utredas för immundefekt [12]. 

Vid utredning av misstänkt PFAPA bör blodstatus 
med differentialräkning ingå för att utesluta hema-
tologisk sjukdom inklusive neutropeni. I de klassis-
ka diagnoskriterierna för PFAPA ingår uteslutande av 
cyklisk neutropeni, en mycket ovanlig, ärftlig sjuk-
dom med neutropeni som återkommer med cirka 21 
dagars intervall. Neutropeniepisoderna åtföljs av fe-
ber, sjukdomskänsla, sår i munnen och (ibland svåra) 
bakteriella infektioner. Det medför, liksom vid PFAPA, 
en feberdagbok med ett mönster av regelbundet åter-
kommande feberepisoder. Cyklisk neutropeni kan 
ofta med rimlig säkerhet uteslutas på klinisk grund, 
men diagnosen kan vara svår att ställa då neutrofilan-
talet kan vara som lägst före starten av en feberepisod. 
Vid misstanke om cyklisk neutropeni har rekommen-
derats upprepad provtagning av neutrofiler 3 gånger 
per vecka under 6 veckor. Ett mer praktiskt och barn-
vänligt alternativ vid denna frågeställning är dock 
DNA-analys av elastasgenen (ELANE) för att finna en 
eventuell sjukdomsframkallande variant [13, 14].  

För att kunna ställa diagnosen PFAPA måste man 
också kunna skilja sjukdomen från andra autoinflam-
matoriska sjukdomar. De autoinflammatoriska sjuk-

domarna kan utifrån ärftlighetsmönster delas upp i 
monogena respektive multifaktoriella/polygena sjuk-
domar, där PFAPA tillhör de senare. De monogent ärft-
liga sjukdomarna är ovanliga, med undantag för fa-
miljär medelhavsfeber hos patienter med etnicitet 
från östra Medelhavsområdet. Monogen autoinflam-
matorisk sjukdom bör övervägas hos barn med åter-
kommande feberepisoder om infektioner uteslutits 
och den kliniska bilden inte stämmer med PFAPA (se 
Fakta 2), inflammationsmarkörerna inte normaliseras 
mellan episoderna eller om det finns ärftlighet för så-
dan sjukdom. 

I Tabell 1 ses en översikt av de klassiska monogent 
ärftliga autoinflammatoriska sjukdomarna i relation 
till PFAPA. Nyligen publicerade klassifikationskrite-
rier för dessa sjukdomar från Eurofever/PRINTO kan 
också användas som stöd i den kliniska vardagen, 
även om de inte är avsedda att användas som diagnos-
kriterier [8].

En särskild utmaning är att skilja PFAPA från fa-
miljär medelhavsfeber hos patienter med ursprung i 
östra Medelhavsområdet [15]. Feberdagboken skiljer 
sig från den vid PFAPA genom att feberepisoderna är 
kortare (0,5–3 dagar), återkommer utan regelbunden-
het och är associerade med smärtsam serosit (perito-
nit, pleurit) eller synovit (artrit). Episoderna är ofta 
förknippade med kraftig buksmärta, vilket är ovanligt 
vid PFAPA, medan faryngit/tonsillit, afte och cervi-
kal adenit inte är vanligt vid familjär medelhavsfeber. 
Under feberepisoderna är CRP och SAA kraftigt förhöj-
da, såsom vid PFAPA. Till skillnad från PFAPA har obe-
handlade patienter med familjär medelhavsfeber ofta 
en låggradig, subklinisk inflammation mellan feber
episoderna, för vilket SAA är en känslig markör. Detta 
bidrar på lång sikt till en ökad risk för amyloidos, som 
är en av de viktigaste komplikationerna till många av 

TABELL 1. PFAPA versus klassiska ärftliga periodiska febersyndrom [2]

b Sjukdom PFAPA FMF TRAPS CAPS MKD

FCAS MWS CINCA/NOMID

b �Feberepiso­
dernas 
duration 

3–6 dagar 6–72 timmar 1–6 veckor 12–24 timmar 24–48 timmar Kontinuerliga 
symtom med feber 
under attacker

3–7 dagar

b �Utlösande 
faktorer

Episoder kan ibland 
utlösas av stress och 
menstruationer

Episoder utlöses 
av köldexpone-
ring

Episoder kan utlösas av 
vaccinationer

b �Huvudsak­
liga organ­
engagemang

Afte, faryngit 
och/eller cer-
vikal adenit

Serosit: peritonit, pleurit 
och/eller artrit (stora 
leder)

Konjunktivit, periorbitalt 
ödem, pleurit, perikardit, 
huvudvärk, buksmärtor, 
mjältförstoring, artrit, 
led- och muskelsmärtor

Konjunktivit, 
ledsmärtor

Hörselned-
sättning, kon-
junktivit, artrit/
ledsmärtor

Meningit, hörselned-
sättning, konjunktivit, 
uveit och papillödem, 
benöverväxt, artrit/
ledsmärtor

Buksmärtor, diarré, lymf-
körtelförstoring, spleno-
megali, huvudvärk, mun- 
och genitala sår (afte), 
artrit/ledsmärtor

b Hudutslag Saknas Erysipelasliknande 
erytem på underben/
fotrygg

Migrerande, smärtsamt 
erysipelasliknande 
erytem 

Urtikarialiknan-
de hudutslag 
som ökar med 
köldexponering

Urtikarialiknan-
de hudutslag

Urtikarialiknande 
hudutslag

Erytem, makulopapulärt 
eller purpura

b Gen (ärftlig­
het)

Multifakto-
riell/polygen?

MEFV (AR) vanligen 
ursprung östra Medel-
havsområdet

TNFRSF1A (AD) NLRP3 (AD) NLRP3 (AD) NLRP3 (AD) MVK (AR)

FMF: familjär medelhavsfeber, TRAPS: tumörnekrosfaktor (TNF)-receptorassocierade periodiska syndrom, CAPS: kryopyrinassocierade periodiska syndrom, FCAS: familjärt 
autoinflammatoriskt köldsyndrom, MWS: Muckle–Wells syndrom, CINCA/NOMID: kroniskt infantilt neurologiskt hud- och ledsyndrom/systemisk multiinflammatorisk sjukdom 
med neonatal debut, MKD: mevalonatkinasbrist, AR: autosomalt recessiv, AD: autosomalt dominant
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de monogena autoinflammatoriska sjukdomarna [15, 
16]. Amyloidos förekommer inte vid PFAPA. Familjär 
medelhavsfeber är i typfallet en autosomalt recessivt 
ärftlig sjukdom, och DNA-analys kan ofta bekräfta di-
agnosen genom påvisande av två kända sjukdomsor-
sakande mutationer i MEFV-genen. Viktigt att obser-
vera är dock att en andel av patienterna med klinisk 
bild som vid familjär medelhavsfeber bara har en på-
visbar mutation eller till och med ingen alls [17, 18]. 

DNA-analyser kan användas för att diagnostisera 
många av de monogena autoinflammatoriska sjuk-
domarna men är i nuläget ofta både kostsamma och 
tidskrävande. Den låga prevalensen av monogena au-
toinflammatoriska sjukdomar gör att sannolikheten 
är låg för att hitta en sådan sjukdom utan en speci-
fik klinisk misstanke. DNA-analyser bör därför reser-
veras för fall med en reell klinisk misstanke om mo-
nogen sjukdom. Teknikutvecklingen går dock snabbt 
framåt, vilket medför minskade analyskostnader. In-
tensiv forskning leder till påvisande av nya autoin-
flammatoriska sjukdomar varje år, varför betydelsen 
av DNA-analys med helexon- eller helgenomsekven-
sering kommer att öka framöver. 

En subgrupp av patienter med PFAPA-liknande 
sjukdomsbild men med tilläggssymtom som inte är 
typiska för diagnosen (se Fakta 2), och där annan auto
inflammatorisk sjukdom inte kunnat påvisas, kallas 
ibland för »atypisk PFAPA« eller »PFAPA plus«. Dessa 
patienter gränsar till den relativt stora gruppen pa-
tienter med icke-klassificerbar autoinflammatorisk 
sjukdom. Utöver vad som redogjorts för här kan fle-
ra andra differentialdiagnoser övervägas: reumatiska 
sjukdomar, Crohns sjukdom, maligniteter samt Be-
hçets sjukdom. 

Sjukdomsmekanismer 
PFAPA klassificeras som en autoinflammatorisk sjuk-
dom. Detta har stöd i de till synes oprovocerade feber
episoderna med kraftig inflammation, avsaknad av 
autoantikroppar och autoreaktiva T-celler [19] och 
uppreglering av det medfödda immunförsvaret [1]. 
Kliniskt korrelerar denna bild till avsaknad av infekti-
ösa agens och tecken på autoimmunitet, utebliven ef-
fekt av antibiotika och god effekt av kortisonbehand-
ling.

Det finns ännu inget säkert svar på hur det gåtful-
la sjukdomsförloppet med regelbundet återkomman-
de feberepisoder uppkommer vid PFAPA. Immunolo-
giska studier har visat på en dysreglering av flera oli-
ka komponenter i det medfödda immunförsvaret och 
en sekundär aktivering och Th1-differentiering av det 
adaptiva immunförsvaret. En positiv effekt av tonsill
ektomi har påvisats kliniskt, vilket understryker att 
tonsillerna har betydelse för sjukdomsmekanismen. 
PFAPA har tidigare ansetts vara en sporadiskt uppträ-
dande sjukdom, men det har blivit allt tydligare att 
det finns en familjär anhopning och en möjlig gene-
tisk predisposition för att utveckla sjukdomen [20].

Prognos och behandling
PFAPA har ett godartat naturalförlopp, och feberepiso-
derna blir lindrigare och återkommer med längre in-
tervall med tiden. Vid långtidsuppföljningar av barn 
med PFAPA har man inte funnit någon ökad risk för 
andra sjukdomar [21, 22]. Hos de flesta patienter upp-

hör feberepisoderna helt inom 3–7 år, men i vissa fall 
kvarstår episoderna under längre tid eller återkom-
mer efter en tids uppehåll, ända upp i vuxen ålder. 
Flera olika behandlingsalternativ för att lindra sjuk-
domsförloppet finns, och barn med misstänkt PFAPA 
bör remitteras till barnläkare med särskilt intresse 
för sjukdomen för ställningstagande till behandling. 
I första hand ges symtomlindrande behandling bestå-
ende av paracetamol och ibuprofen i samband med fe-
berepisoder. En engångsdos peroralt kortison kan an-
vändas för att avbryta en feberepisod och medför of-
tast att barnet blir feberfritt inom några timmar. Vår 
kliniska erfarenhet baseras på användning av beta
metason (0,5 mg 6–10 tabletter). Internationellt an-
vänds kortison även som återkommande behandling 
vid varje feberepisod, med nedtitrering till lägsta ef-
fektiva dos [23]. Att behandla upprepade episoder med 
kortison är inte okomplicerat, då intervallet till nästa 
PFAPA-episod ofta förkortas [22] och upprepade kor-
tisondoser till barn innebär risk för biverkningar. Vår 
uppfattning är att episodkuperande kortisonbehand-
ling bör begränsas till ett par tillfällen per år och har 
sin plats framför allt då en feberepisod infaller på en 
födelsedag, under en resa eller vid något annat tillfälle 
då feber är särskilt oläglig. 

Utifrån den kliniska bilden med återkommande 

halsinflammation under feberepisoderna har tonsill
ektomi i utvalda fall använts som behandling mot 
PFAPA, vilket enligt klinisk erfarenhet och observa-
tionsstudier haft påfallande god effekt [9, 24]. Två ran-
domiserade kontrollerade studier har kunnat visa att 
feberepisoderna upphör, blir färre eller får ett lindri-
gare förlopp efter tonsillektomi [25, 26]. Studierna är 
dock små och behäftade med vissa metodologiska 
problem, varför evidensen i en nyligen utgiven meta
analys bedöms som måttlig [27]. Man kan också ifråga-
sätta om en sjukdom som i regel är självbegränsande 
bör behandlas med en operation som är befattad med 
vissa risker, även om de är små. Den sammantagna 
bilden av tillgängliga studier och klinisk erfarenhet 
har lett till att tonsillektomi i klinisk praxis används 
för barn med PFAPA där symtomatisk behandling haft 
otillräcklig effekt och där man tillsammans med fa-
miljen bedömer att sjukdomen ger stora konsekven-
ser för barnets livskvalitet och familjens livssituation 
[28-30]. I vår kliniska vardag har vi valt att inte utföra 
tonsillektomi förrän efter 3 års ålder då risken för nar-
kos- och operationskomplikationer kan vara lägre [31].

Förebyggande medicinsk behandling mot feber
episoderna har också prövats. Kolkicin, som är stan-
dardbehandling mot familjär medelhavsfeber, kan 

»PFAPA är den vanligaste autoinflammatoriska sjuk­
domen i Sverige och inte ovanligare än att varje barn­
läkare och många allmänläkare kommer att träffa på 
den flera gånger under sin karriär.«
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förlänga intervallet och/eller minska intensiteten 
hos feberepisoderna hos vissa men långt ifrån alla pa-
tienter med PFAPA [20]. I länder med hög prevalens 
av familjär medelhavsfeber är också en stor andel av 
befolkningen bärare av mutationer i MEFV-genen. I 
dessa länder har man sett att kolkicin har bättre ef-
fekt hos patienter med klinisk PFAPA som också är 
bärare av en sådan mutation [32]. Kolkicin skulle allt-
så kunna utvecklas till ett intressant behandlingsal-
ternativ vid PFAPA, men större studier behövs. Vi an-
vänder kolkicin framför allt då tonsillektomi inte haft 
full effekt, då kontraindikationer för tonsillektomi fö-
religger och i atypiska fall. Cimetidin har på försök an-
vänts som episodförebyggande behandling vid PFAPA, 
men det saknas evidens för dess effekt [33]. En liten 
fallstudie med fem patienter indikerar att IL-1-block-
ad har effekt på PFAPA-episoder [34], men detta behö-
ver verifieras i större studier, och är en både dyr och 
komplicerad behandling.

Sammanfattning 
PFAPA är den vanligaste autoinflammatoriska sjukdo-

men i Sverige och inte ovanligare än att varje barn-
läkare och många allmänläkare kommer att träffa 
på den flera gånger under sin karriär. I typiska fall är 
PFAPA en sjukdom som är lätt att känna igen utifrån 
de regelbundet återkommande feberepisoderna asso-
cierade med symtom och tecken från halsen hos i öv-
rigt ofta påtagligt friska och pigga barn. Även om pa-
tienter med PFAPA på sikt har god prognos med hög 
grad av spontan utläkning så innebär sjukdomen fle-
ra år med återkommande sjukdomsepisoder, vilket 
påverkar barnets livskvalitet [29, 30] liksom hela fa-
miljens vardagsliv och ekonomi. Vid fördröjd diagnos 
riskerar barnet att utsättas för onödiga utredningar 
och felaktigt uppfattas som infekterat, medförande 
onödig antibiotikabehandling. Genom kännedom om 
diagnosen, en god anamnes och remittering till barn-
läkare med erfarenhet av PFAPA vid misstanke om 
sjukdomen kan barnen få rätt diagnos och behand-
ling snabbare. s

b Potentiella bindningar eller jävsförhållanden: Inga uppgivna.
Citera som: Läkartidningen. 2019;116:FP9U
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SUMMARY
PFAPA syndrome - An important differential diagnosis 
in children with recurrent fever 
Periodic Fever, Aphthous Stomatitis, Pharyngitis 
and Cervical Adenitis (PFAPA) syndrome is the most 
common autoinflammatory disorder among children in 
many parts of the world and an important differential 
diagnosis in children presenting with recurrent fever 
episodes. Commonly, PFAPA has an onset under the 
age of 5 years. Fever episodes in PFAPA usually last 
3-6 days and are associated with one or more of the 
cardinal symptoms aphthous stomatitis, pharyngitis 
and cervical adenitis. The fever episodes typically recur 
with an interval of 3-6 weeks, often with a striking 
regularity. During the episodes, the patient has elevated 
inflammatory variables such as CRP and serum amyloid 
A (SAA) and may sometimes have additional symptoms 
such as abdominal pain, nausea and leg pain. Between 
the fever episodes, the patient is typically free of 
symptoms with normalized inflammatory variables and 
grows normally. Awareness and recognition of PFAPA 
is key to providing the patient with adequate treatment 
and avoiding misdiagnosis.  


