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The first analyses of the twelve clinical cases 
that are characterized by the combination of 
four symptoms: periodic fever (PF), aphthous 
stomatitis (A), pharyngitis or tonsilopharyngitis (P), 
inflammation of cervical lymph nodes (A - adenitis) 
were published by the group of French researchers in 
1987 [1]. As for the first letters the new disease was 
called PFAPA-syndrome. 

Since then, new data about the diagnosis and 
treatment of the patients with PFAPA has repeatedly 
appeared in the scientific literature [2, 3].

In spite of the long-term history of the 
investigation of PFAPA syndrome the etiology of 
this disease is still unknown and almost always the 
diagnosis of PFAPA syndrome is the diagnosis of 
exclusion [4]. There is no specific laboratory test 
to diagnose PFAPA as well as specific treatment. 
The peculiarities of the PFAPA syndrome are the 
poor effect of the antipyretics and good effect of 
the steroids in decreasing the temperature [5]. 
Some cases of the successful treatment of patients 
with PFAPA through tonsillectomy were reported, 

however, the data are isolated, unstructured and need 
to be detailed [6].

The aim of the study was to determine the 
frequency of PFAPA-syndrome in children, who 
were aimed at the routine tonsillectomy, and the 
efficiency of the tonsillectomy in children with 
PFAPA-syndrome.

Мaterial and methods
During the 2014-2016 periods the tonsillectomy 

and adenotonsillectomy were performed in 216 
children. The inclusion criteria in the study were 
the age from 3 to 15 years old and recurrent 
tonsillopharyngitis. The exclusion criterion from 
the study was the peritonsillar abscess history. 
The rheumotests and the identification the beta-
haemolytic streptococcus in the pharynx were 
performed to all patients before tonsillectomy to 
estimate the bacterial background of the disease. 
PFAPA-syndrome was diagnosed according to the 
Thomas criteria:

1. The periods of hyperthermia with certain 
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PFAPA-SYNDROME IN CHILDREN: SHOULD 
WE REMOVE OR SAVE THE TONSILS?

Summary
The etiology of PFAPA syndrome is still unknown and due to that there is no specific laboratory test and no specific 

treatment. Some cases of successful treatment of patients with PFAPA through tonsillectomy were described in 
literature, but their level of evidence is not enough to consider the PFAPA-syndrome as indication for tonsillectomy.

Material and methods. For determination of the frequency of PFAPA-syndrome in children, who were aimed at the 
routine tonsillectomy, and the efficiency of the tonsillectomy in children with PFAPA-syndrome the analysis of the 
results of the examination and treatment of the 216 children was performed. The rheumo tests and the identification 
the beta-hemolytic streptococcus in the pharynx were performed to estimate the bacterial background of the tonsillitis. 
PFAPA-syndrome was diagnosed according to the Thomas criteria. For distinguish the PFAPA-episodes from the 
others cases of the throat infection we constructed and tested the special questionnaire.  

The efficacy of the tonsillectomy was estimated by counting the episodes of upper respiratory tract infection, the 
amount of courses of antibiotic therapy as well as the amount of days of not attending the schools because of the 
throat infection during the year after tonsillectomy.

Results. PFAPA-syndrome according to the criteria Thomas was diagnosed in 6 children (3,3%). The average age 
of patients with PFAPA was 4 years, the average period between febrile episodes - 28 days. 

The two groups were formed according to the results of examination: the first group of the 23 children with 
bacterial origin of tonsillitis (with presence the hemolytic streptococcus in the oropharynx as well as the high titer 
of antistreptolysin O); and the second group of the 6 children with symptoms that were assessed as PFAPA-syndrome.

The testing of the constructed questionnaire showed that the score in children of the first group ranged from 8 to 20 
points and the score of the children with the PFAPA syndrome ranged from 22 to 32 points.

After the year after surgery the four and more episodes of throat infection were revealed in 4 children (17,4%) of the 
first group. The average amount of courses of antibiotic treatment per year has decreased from 6,4 to 1,8.

The complete disappearance of the fever episodes in a year after surgery was established in five cases of PFAPA-
syndrome. The amount of episodes of upper respiratory tract infections in this group decreased from 9,5 to 0,7; the 
amount of courses of antibiotic treatment - from 10,3 to 1,4; the amount of days not-attending the schools because of 
throat infection - from 68,4 to 14,8.

Conclusion. The frequency of the PFAPA-syndrome among tonsillectomy children was 3,3%. The constructed 
questionnaire improves the differential diagnosis process of the episodes of throat infection in children. Thus, the 
total number of points less than 10 may indicate the bacterial origin of the chronic tonsillitis, but the total number 
of points above 24 points indicates the high probability of PFAPA-syndrome. Tonsillectomy is an effective treatment 
for children with PFAPA syndrome.

Key words: PFAPA; tonsillectomy; children.
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intervals and the beginning at an early age (under 5 
years old).

2. The presence of at least one of the following 
symptoms: aphthous stomatitis, tonsillopharyngitis 
with films on the tonsils, increasing of the cervical 
lymph nodes.

3. The exclusion of the cyclic neutropenia.
4. The absence of the symptoms between episodes 

of hyperthermia.
5. The normal psycho-motor development of the child.
The questionnaire was developed in case to 

improve diagnostic and treatment of the chronic 
tonsillitis in children. It is consists of the eight 
questions and helps to suggest a possible etiology of 
the disease (Table.).

To estimate the efficacy of the tonsillectomy the 
amount of episodes of upper respiratory tract infection 
were recorded during the year after tonsillectomy as 
well as the amount of courses of antibiotic therapy 
for infections of the upper respiratory tract and the 
amount of days of not-attending the schools because 
of the throat infection.

Results and discussion
From the general amount of the 216 tonsillectomy 

children the 16 were excluded because of the 
presence of peritonsillar abscess history, 6 – because 
of the infectious mononucleosis, 14 of the children 
were refused to participate in the study.

The hemolytic streptococci were identified in 
26 children (14,4%), the increasing of the titers of 
antistreptolysin O was diagnosed in 115 patients (63,9%), 
the increasing of the levels of rheumatoid factor - in 
14 patients (7,8%). PFAPA-syndrome according to the 
criteria Thomas was diagnosed in 6 children (3,3%).

The four from the six patients with PFAPA were 
male (three - 3 years old and one - 6) and two of them 
were female of the 4 and 5 years old. The average 
age of patients with PFAPA was 4 years old. The 
average period between PFAPA-episodes was 28,0 
days. The typical episodes of the tonsillopharyngitis 
with increased cervical lymph nodes and febrile 
fever with poor responsive to antipyretics and good 
response to steroids were revealed in each case. The 
average duration of hyperthermia was 4,0 days. The 
symptoms of the aphthous stomatitis were found 
in 4 children. The one PFAPA-child was examined 
by surgeons several times to exclude the acute 
abdominal pathology because of the abdominal pain 
and vomiting without diarrhea. 

The two groups were formed according to the 
results of examination. The 23 children with proven 
bacterial genesis of chronic tonsillitis were included 
in the first group. These 23 children had haemolytic 
streptococcus in the oropharynx as well as the 

high titer of antistreptolysin O. The second group 
was formed of 6 children with symptoms that were 
assessed as PFAPA-syndrome.

The testing of the developed questionnaire showed 
that the total scores in children with proven bacterial 
genesis ranged from 8 to 20 points with average of 
10,4 points. The total scores of the children with the 
PFAPA syndrome ranged from 22 to 32 points with 
average of 28 points.

In the first group the carrier of the hemolytic 
streptococci in the pharynx was revealed in 3 
patients (9,1%) and 4 or more episodes of upper 
respiratory tract infection  - in 4 children (17,4%) 
a year after surgery. Only in one case the episode of 
throat infection was accompanied with fever above 
38° C. The average amount of courses of antibiotic 
treatment per year because of respiratory diseases 
has decreased from 6,4 to 1,8.

The complete disappearance of the fever episodes 
in a year after surgery was established in five cases 
of PFAPA-syndrome. The one child had the febrile 
episodes but the interval between episodes increased 
from 26 to 90 days and it became easily to correct 
high temperature. The number of episodes of upper 
respiratory tract infections in this group decreased 
from 9,5 to 0,7; the number of courses of antibiotic 
treatment - from 10,3 to 1,4; the number of days not-
attending the schools because of throat infection - 
from 68,4 to 14,8.

Thus, tonsillectomy was as effective treatment 
for children with chronic tonsillitis bacterial origin 
and children with PFAPA-syndrome.

Conclusions
The haemolytic streptococcus as the etiologic 

factor in the development of chronic tonsillitis was 
found in 64% of children with routine tonsillectomy 
because of frequent episodes of tonsillopharyngitis. 
The frequency of the PFAPA-syndrome among 
tonsillectomy children was 3,3%.

The constructed questionnaire improves the 
differential diagnosis process of the episodes of 
tonsillopharyngitis in children. Thus, the total 
number of points less than 10 may indicate the 
bacterial origin of the chronic tonsillitis, but the total 
number of points above 24 points indicates the high 
probability of PFAPA-syndrome.

Tonsillectomy is an effective treatment for 
children with PFAPA syndrome with disappearance of 
debilitating episodes of fever and tonsillopharyngitis.

Prospects for further researches
The future investigation of the aspects of the 

development of PFAPA-syndrome will improve the 
effectiveness of treatment.
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Резюме. Етіологія PFAPA-синдрому все ще 
залишається невідомою і тому досі не існує спе-
цифічного лабораторного тесту чи специфіч-
ного лікування хвороби. В літературі описані 
випадки успішного лікування пацієнтів з PFAPA-
синдромом шляхом проведення тонзилектомії, 
проте їх рівень доказовості недостатній для того, 
щоб PFAPA-синдром можна було вважати показом 
щодо проведення тонзилектомії.

Maтеріал і методи. Для визначення частоти 
PFAPA-синдрому серед дітей, скерованих на про-
ведення планової тонзилектомії, а також для ви-
значення ефективності тонзилектомії при лікуван-
ні дітей з PFAPA-синдромом проведений аналіз 
результатів обстеження і лікування 216 дітей. Для 
оцінки бактеріальної складової в розвитку тонзи-
літу проводили визначення ревмопроб та іденти-
фікацію бета-гемолітичного стрептококу в глотці. 
PFAPA-синдром діагностували на підставі кри-
теріїв Томас. Для диференціації PFAPA-епізодів 
та інших випадків захворювань горла створена 
і апробована спеціальна анкета. Ефективність 
тонзилектомії визначали за допомогою підрахун-
ку кількості епізодів інфекції верхніх дихальних 
шляхів, кількості курсів антибактеріальної терапії 
і кількості днів, протягом котрих дитина не від-
відувала школу/садочок через захворювання горла 
протягом року після тонзилектомії. 

Результати. Згідно критеріїв Томас PFAPA-
синдром діагностовано у 6 дітей (3,3%). Серед-
ній вік пацієнтів з PFAPA-синдромом - 4 роки. 
Середній період між фебрильними епізодами - 28 
днів. За результатами обстеження сформовано дві 
групи: в першу групу ввійшли 23 дитини із бак-
теріальним генезом тонзиліту (наявні гемолітич-
ний стрептокок у ротоглотці і підвищення титру 
антистрептолізину О); в другу -  6 дітей із симп-
томами, оціненими як  PFAPA-синдром. Апробація 
розробленої анкети показала, що сума балів у ді-
тей першої групи коливалася від 8 до 20, у дітей з 
PFAPA-синдромом - від 22 до 32 балів. Через рік 
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Summary. Этиология PFAPA-синдрома все 
еще остается неизвестной и поэтому до сих пор 
не сущетсвует специфического лабораторного 
теста или специфического лечения заболевания. 
В литературе описаны случаи успешного лече-
ния пациентов с PFAPA-синдромом посредством 
проведения тонзиллэктомии, однако, уровень их 
доказательности недостаточен для того, чтобы 
PFAPA-синдром можно было считать показаним к 
проведению тонзиллэктомии.

Maтериал и методы. Для определения частоты 
PFAPA-синдрома среди детей, направленных на 
проведение плановой тонзиллэктомии, а также 
для определения эффективности тонзиллэктомии 
при лечении детей с PFAPA-синдромом проведен 
анализ результатов обследования и лечения 216 
детей. Для оценки бактериальной составляющей 
в развитии тонзиллита проводили определение 
ревмопроб и идентификацию бета-гемолитичес-
кого стрептококка в глотке. PFAPA-синдром диаг-
ностировали на основании критериев Томас. Для 
дифференциации PFAPA-епизодов и других случа-
ев заболеваний горла разработана и апробирована 
специальная анкета.  

Эффективность тонзиллэктомии определяли с 
помощью подсчета количества эпизодов инфекции 
верхних дыхательных путей, количества курсов 
антибактериальной терапии и количества дней, на 
протяжении которых ребенок не посещал школу/
детский сад из-за заболевания горла на протяже-
нии года после тонзиллэктомии. 

Результаты. Согласно критериям Томас PFAPA-
синдром диагностирован у 6 детей (3,3%). Средний 
возраст пациентов с PFAPA-синдромом - 4 года. Сред-
ний период между фебрильными эпизодами - 28 дней. 
Согласно результатам обследования сформирова-
но две группы: в первую группу вошли 23 ребен-
ка с бактериальным происхождением тонзиллита 
(идентифицированы гемолитический стрептококк 
в ротоглотке и повышенный титр антистрепто-
лизина О); во вторую -  6 детей с симптомами, 
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після операції чотири і більше епізодів інфекції 
горла виявлено у 4 дітей (17,4%) першої групи. 
Середня кількість курсів антибіотикотерапії за рік 
знизилася з 6,4 до 1,8. Повне зникнення фебриль-
них епізодів через рік після операції зафіксовано в 
п’яти випадках PFAPA-синдрому. В однієї дитини 
збереглися епізоди фебрильної температури, але 
інтервал між епізодами зріс з 26 до 90 днів. Кіль-
кість випадків інфекцій верхніх дихальних шля-
хів в цій групі зменшилася з 9,5 до 0,7; кількість 
курсів антибактеріальної терапії - з 10,3 до 1,4; 
кількість днів, протягом котрих дитина не відвід-
увала школу/садочок через захворювання горла - з 
68,4 до 14,8.

Заключення. Частота PFAPA-синдрому се-
ред тонзилектомованих дітей склала 3,3%. Роз-
роблена анкета покращує процес диференційної 
діагностики епізодів інфекції горла у дітей. Так, 
загальна сума балів менше 10 може вказувати на 
бактеріальне походження хронічного тонзиліту, 
натомість сума балів більше 24 вказує на високу 
ймовірність PFAPA-синдрому. Тонзилектомія ви-
явилася ефективним методом лікування дітей із 
PFAPA-синдромом.

Ключові слова: PFAPA; тонзилектомія; діти.

определенными как  PFAPA-синдром. Апробация 
разработанной анкеты показала, что сумма баллов 
у детей первой группы колебалась от 8 до 20, у де-
тей с PFAPA-синдромом - от 22 до 32 баллов. Че-
рез год после операции четыре и больше эпизодов 
инфекции горла выявлено у 4 детей (17,4%) пер-
вой группы. Среднее количество курсов антиби-
отикотерапии за год снизилось с 6,4 до 1,8. По-
лное исчезновение фебрильных эпизодов через 
год после операции зафиксировано в пяти случаях 
PFAPA-синдрома. У одного ребенка сохранились 
эпизоды фебрильной температуры, но интервал 
между эпизодами вырос с 26 до 90 дней. Количе-
ство случаев инфекций верхних дыхательных пу-
тей в этой группе уменьшилось с 9,5 до 0,7; коли-
чество курсов антибактериальной терапии - с 10,3 
до 1,4; количество дней, на протяжении которых 
ребенок не посещал школу/детский сад из-за бо-
лезней горла - с 68,4 до 14,8.

Заключение. Частота PFAPA-синдрома среди 
тонзиллэктомированных детей составила 3,3%. 
Разработанная анкета улучшает процесс диффе-
ренциальной диагностики эпизодов инфекции 
горла у детей. Так, общая сумма баллов меньше 
10 может указывать на бактериальное происхож-
дение хронического тонзиллита, тогда как сумма 
баллов больше 24 указывает на высокую веро-
ятность PFAPA-синдрома. Тонзиллэктомия ока-
залась эффективным методом лечения детей с 
PFAPA-синдромом.

Ключевые слова: PFAPA; тонзиллэктомия; дети.
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