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¢OCUKLARDA TEKRARLAYAN ATEķ  
Konuĸma akēĸē 

Tanēmlama 

ïGenel deĵerlendirme, tanēmlama 

Altē farklē tanēlē olgu ¿zerinden ayērēcē tanē  



Ateĸ nedir ? 

  V¿cut ēsēsē Ó 38ÜC 
üHiperpireksi; 41 ÜC 

üHipotermi; 36 ÜC 



Tanēm  

üAkut ateĸ : Beĸ  g¿nden kēsa s¿reli  

üAteĸ odaĵē belli olan 

üAteĸ odaĵē belli olmayan 

 

üTekrarlayan ateĸ : ¢ocuklarda ateĸle birlikte 
aynē klinik tablonun yēlda altē kezden fazla 
yinelemesi  

 

üNedeni belli olmayan ateĸ (NBA)  

   Daha ºnce saĵlēklē, fakat 15 g¿nden fazla, g¿nde bir 
veya birka­ kez ateĸin 38.3 ÁC olmasē  

  



¢ocuklarda ateĸ neden ºnemli ? 

ü¢ocuklarda en sēk gºr¿len belirti 

üAteĸ korkusu 

üAteĸli konv¿lziyon  (% 3-5)  

üOkul sorunu  

üEkonomik boyut  

üAilenin iĸg¿c¿ kaybē  

üAntipiretiklerin sēk kullanēmē 

üAntipiretiklerin yan ve zararlē etkileri 

üGereksiz ve yoĵun tanēsal araĸtērma ve 
antibiyotik kullanma  



Ķstenmeyen durumlar 

üHer ateĸli ­ocuĵun hastanede izlenmesi g¿­ 

üHastane enfeksiyonu  

üĶla­ direnci  

üHekimlere baĵlē sorunlar (% 33) 

üAnne s¿t¿ ile beslenmede sorun (% 36)  

 

üGiriĸimlerin ­ocuĵa verdiĵi  sēkēntē 

 

ü¦lkemizde ateĸli ­ocuklarēn ancak %1ôi aynē g¿n 
hekime gºt¿r¿lmekte.  

 

 



¢ocuklarda yineleyen ateĸin ana 
nedenleri  

Enfeksiyºz Hastalēklar 

ïYineleyen ¿st solunum yolu enfeksiyonlarē 

ï¦riner sistem enfeksiyonlarē 

ï Viral enfeksiyonlar  

ï Bakteriyel enfeksiyonlar (Salmonella, Brusella, Borrelia)  

ï Paraziter enfeksiyonlar  (Malarya, Toksoplazma)  

Ķmm¿nolojik Bozukluklar 

ïBirincil imm¿n yetersizlikler 

ïKonjenital siklik nºtropeni  

¢ok Faktºrl¿ Yangēsal Hastalēklar 

ïSistemik j¿venil idyopatik artrit 

ïBaĵ dokusu Hastalēklarē (Sistemik Lupus eritematosus)  

ïBeh­et Hastalēĵē  

 

 



¢ocuklarda yineleyen ateĸin ana 
nedenleri  

Tek Gen Ge­iĸli Otoenflamatuar Hastalēklar 

ïAilesel Akdeniz ateĸi 

ï Kriyoprinopatiler  

ïDiĵer otoenflamatuar hastalēklar 

 

Maligniteler  

ïLºsemiler 

ï Lenfomalar  

ïNºroblastom 

ïSolid t¿mºrler 

 

Bilinmeyen hastalēklar 

ï PFAPA sendromu  

 

 



Yineleyen ateĸi olan ­ocukta 
tanēlandērma akēĸē 

¥yk¿ 

ï Ateĸ ĸekli 

ÅYineleme sēklēĵē 

ÅAteĸlerin s¿resi 

ÅAteĸ arasēndaki durum  

ï Eĸlik eden bulgular: Dºk¿nt¿, artrit, yerel ºdem, aĵrē, geliĸme geriliĵi 

ï Aile ºyk¿s¿ 

ï Etnik kºken 

ï Diĵer eĸlik eden sorunlar 



Yineleyen ateĸi olan ­ocukta 
tanēlandērma akēĸē 

Fizik bakē 

ïAtak aralarēnda normal mi? 

ïAtak sērasēnda; 

ÅDºk¿nt¿ 

ÅHepatosplenomegali  

ÅLenfadenomegali  

ÅAĵēz i­i aftlar  

ÅFarenjit ve kriptik tonsillit  

 

 



Yineleyen ateĸi olan ­ocukta 
tanēlandērma akēĸē 

Laboratuar verileri  

ïTam kan sayēmē ve periferik yayma 

ïAtak arasēnda ve sērasēnda akut faz gºstergeleri 

ÅEritrosit ­ºkme hēzē 

ÅC- reaktif protein d¿zeyi  

ïBoĵaz ve idrar k¿lt¿r¿ 

ïĶmm¿nglob¿lin d¿zeyleri  

ïĶmm¿n yetmezlik deĵerlendirmesi 

 





Olgu  -  9 yaĸēnda erkek ­ocuĵu  

3 yaĸēndan bu yana belirgin olan, d¿zensiz 
aralēklarla yineleyen, 1-2 g¿n s¿reli ateĸ ve ateĸe 
eĸlik eden karēn aĵrēsē ve eklem aĵrēsē yakēnmalarē 
ile hasta baĸvurdu.  

Hastada var olan ateĸler sērasēnda belirgin akut faz 
y¿ksekliĵi saptanmēĸ.  

Hasta sēklēkla tonsillit tanēsē almēĸ. Altē yaĸēnda 
tonsillektomi yapēlmasēna karĸēn ateĸ ataklarē 
ortalama 2 -3 ayda bir yineleyerek s¿rm¿ĸ.  

Ķki kez de akut apandisit ĸ¿phesi ile gºzlem 
altēnda tutulmuĸ.  



Olgu -  9 yaĸēnda erkek ­ocuĵu  

Ateĸ, karēn aĵrēsē ataklarē arasēnda olduk­a rahat 
olan hastanēn yakēnmalarēna 7 yaĸēnda iken sol 
dizinde bir hafta s¿reli ĸiĸlik yakēnmasē eklenmiĸ. 

Hasta ortopedi kliniĵinde septik artrit tanēsē ile 
yatērēlmēĸ. Yakēnmalarē antibiyotik tedavisi ile 
gerilemiĸ. 

Bunun ardēndan iki ay sonra saĵ dizinde ortalama 
bir hafta s¿reli ĸiĸlik oluĸan hasta akut romatizmal 
ateĸ tanēsē alēp benzatin penisilin korumasē altēna 
alēnmēĸ.  



Olgu  -  9 yaĸēnda erkek ­ocuĵu 

Benzatin penisilin korumasēna karĸēn diz ve ayak bileĵi 
artritleri s¿regelen hastada romatoloji danēĸēmē yapēlmēĸ. 

Danēĸēm sērasēnda yapēlan fizik bakēda iki cm splenomegali 
dēĸēnda patolojik ºzellik saptanmadē. 

Yapēlan sorgulamada 6 yaĸēndaki erkek kardeĸinde de benzer 
yakēnmalarēn olduĵu ºĵrenildi.  

Hastanēn akut faz gºstergeleri de y¿ksek d¿zeylerde 
bulundu.  

Anne ve babasē akraba olan Tokatôlē ailenin ­ocuĵundan 
alēnan MEFV mutasyon analizi de M694V/M694V olarak 
bulundu.  



Olgu -  9 yaĸēnda erkek ­aocuĵu 

Bu bulgularla ailesel Akdeniz ateĸi olarak 
deĵerlendirilen ­ocuĵa kolĸisin tedavisi 1.25 
mg/g¿n olarak baĸlandē. 

 

ķu anda 14 yaĸēnda olan ­ocukta yeni bir atak 
gºzlenmedi, akut faz gºstergeleri altē aylēk aralarla 
normal d¿zeylerde s¿regeldi ve splenomegali 
kayboldu.  



Otoenflamatuar hastalēklar 

¢ocukluk ­aĵēnda yineleyen ateĸ, poliserºzit, dºk¿nt¿ 
ataklarē ile ortaya ­ēkan ¿lkemiz a­ēsēndan ºzg¿n hastalēĵēn 
ailesel Akdeniz ateĸi olduĵu bir grup hastalēĵa verilen ortak 
isimdir.  
 
Bu grup hastalēklar i­inde AAAônēn yanē sēra TRAPS (TNF 
reseptºr¿ ile iliĸkili periyodik sendrom), HIDS 
(hiperimm¿nglob¿lin D sendromu), kriyopirin iliĸkili 
hastalēklar (ailesel soĵuk ¿rtiker, Muckle-Wells sendromu, 
CINCA/NOMID sendromu) ve PAPA (piyoderma 
gangrenosum, akne) sendromu yer almaktadēr. Bu baĸlēk 
altēnda incelenen hastalēklarēn sayēsē her ge­en g¿n 
artmaktadēr.  
 
Ana bozukluk interlºkin-1 yolaĵē ile ilgili bozukluklardēr.  



Otoenflamatuar hastalēklar 
Sēnēflama 

Otosomal ­ekinik ge­iĸliler 

ïAilesel Akdeniz Ateĸi 

ïHiperimm¿nglobulin D 
sendromu  

ïDIRA sendromu  

ï Majeed sendromu  

Otosomal baskēn ge­iĸliler 

ïTNF reseptºr¿ ile iliĸkili 
sendrom (TRAPS)  

ï Kriyoprinopatiler  

ï PAPA sendromu  

Granul¿matoz hastalēklar 

ï Blau sendromu  

ïErken baĸlangē­lē sarkoidoz 

Genetik ge­iĸli olmayanlar 

ï PFAPA sendromu  

ïSistemik JĶA 

ïBeh­et hastalēĵē 

ï Yineleyen perikardit  

ï Kronik yineleyen multifokal 

osteomiyelit (CRMO)  

ïADA2 eksikliĵi  

 



Otoenflamatuar hastalēĵē 
d¿ĸ¿nd¿ren durumlar 

Altē aydan uzun s¿rede, d¿zenli ya da d¿zensiz 
aralēklarla yineleyen ateĸ ataklarē  

Ani baĸlayan ve ani kaybolan ataklar 

Solunum bulgularēnēn yokluĵu 

T¿m ataklarda benzer bulgular ve ataklar arasē 
iyilik hali  

Farklē sistemlere ait deĵiĸken klinik bulgular 
(ºzellikle cilt , gastrointestinal sistem, gºĵ¿s, gºz 
ve kas -iskelet sistem bulgularē) 

Anemi, lºkositoz, trombositoz ve artmēĸ akut faz 
gºstergeleri 

Negatif otoantikor d¿zeyleri  



Otoenflamatuar hastalēĵē dēĸlayan 
klinik veriler  

Ateĸ ile birlikte olan solunumsal bulgular 

Antibiyotik tedavisine yanētlē klinik bulgular 

B¿y¿me ve geliĸmenin belirgin olarak 
etkilenebilmesi  

Belirgin olan hepatosplenomegali ve 
lenfadenomegali gibi metabolik hastalēklarē 
d¿ĸ¿nd¿ren veriler  

Bisitopeni, pansitopeni ve normal d¿zeyde akut 
faz gºstergeleri 

Otoantikorlarēn varlēĵē  

 

 



Otoenflamatuar Hastalēklar  

Yineleyen ataklar halinde  

ïAteĸ 

ïBelirli bºlgeleri etkileyen ve kendiliĵinden d¿zelen 
enflamasyon  

 

ïMonogenik hastalēklar 

ïBelirli etnik gruplarda sēk 

ïAsēl bozukluk doĵal imm¿n sistemde 

ïĶnterlºkin 1 yolaĵē bozukluĵu  

 



AĶLESEL AKDENĶZ ATEķĶ 

Ailesel Akdeniz ate ĸi (AAA, FMF), ­oĵu kez ate ĸ ile 
birlikte olan periton, sinovyum, plevra ve nadiren 
de perikardēn tutulduĵu, 12 ila 96 saat s¿ren, 
kendi kendine iyile ĸen akut iltihap ataklar ē ile 
ortaya ­ēkan otosomal resesif ge­iĸli ve etnik 
kºkenli bir hastalēktēr.  



AĶLESEL AKDENĶZ ATEķĶ 

Ailesel Akdeniz ate ĸi belirtileri hastalar ēn %90ôēnda 

yaĸamēn ilk 20 y ēlē i­inde ortaya ­ēkar.  % 60ôēnda 

ise ilk 10 yēl i­inde ortaya ­ēkar. 

Bundan ºt¿r¿ AAA bir ­ocukluk ­aĵē hastalēĵēdēr.  

Olgularēmēzda ortalama hastalēk baĸlangē­ yaĸē 

4.2 Ñ2.3 yēl. (sēnēr 6 ay- 13 yēl) (n=846) 

Tanē yaĸē 15 yēl ºnce 10.1 yēl 

ķu anda 6.2 yēl .  



AĶLESEL AKDENĶZ ATEķĶ 

Hastalēk Doĵu Akdeniz Halklarēnda gºr¿lmektedir: 

×T¿rkôler 

×Sefardik Yahudiôler 

×Arapôlar 

×Ermeniôler 



AĶLESEL AKDENĶZ ATEķĶ -  Klinik bulgular  

Yalnēz ateĸ ile  birlikte  s¿ren nadir  ataklar  

Ateĸ, atak  boyunca  y¿ksek kalēr. V¿cut ēsēsē 40 0C 

d¿zeyine kadar  y¿kselebilir.   

Hatta  ateĸli  dºnemlerde febril  konv¿lsiyon dahi  

gºr¿lebilir.  

Bazē  hastalarda  ateĸ ­ok y¿kselmediĵi i­in gºzden 

ka­abilir.  



AĶLESEL AKDENĶZ ATEķĶ -  Klinik bulgular  

Karēn aĵrēsēna yol  a­an peritonda  oluĸan aseptik  serºzittir.  

Karēn aĵrēsē klinikte  ­oĵunlukla  akut  kar ēn tablosu  ile  

kar ēĸabilir.   

Apendektomi  %  40   

Karēn aĵrēsēna ­oĵunlukla  bulant ē, kusma  ve  kabēzlēk eĸlik  

edebilir .   

Atak  sonras ēnda  belirginle ĸen ishal  

Dēĸkēda gizli  kan  bulun abilir .    

 



Ailesel Akdeniz ateĸi 

Karēn aĵrēsē d¿zensiz aralar 
ile yineler ve ortalama 2 -3 
g¿n s¿rer. Nºbet aralarēnda 
hasta tamamē ile rahattēr.  

 



AĶLESEL AKDENĶZ ATEķĶ -  Klinik bulgular  

Eklem tutulumu % 70 

olguda artrit, % 30 olguda 

ise artralji ĸeklinde gºr¿l¿r. 

  

AAAôdaki artrit, ­oĵunlukla 

alt ekstremiteye yerle ĸen, 

sekel b ērakmayan, gezici 

olmayan, nonerosif, akut bir 

monoartrittir.  



AĶLESEL AKDENĶZ ATEķĶ -  Klinik bulgular  

AAAôdaki eklem tutulumundan 

en ­ok ayak bileĵi ve dizler 

etkilenir. Daha sonra ise s ērasē 

ile kal­a, elbileĵi, omuz ve 

dirsekler hastal ēĵa kat ēlabilir.  

 

Tutulan eklem  tipik olarak 

olduk­a ĸiĸ ve k ēzarēk 

gºr¿n¿ml¿d¿r.  

 



Ailesel Akdeniz ateĸi artriti  



AĶLESEL AKDENĶZ ATEķĶ -  Klinik bulgular  

AAAôdaki sinovyal sēvē 
yangēsal  ºzelliktedir.   

 

HLA B27 negatif 
spondilartropati  

ï¢ok nadiren HLA B27 
pozitif  

ïSakroileit sēk 

ïS¿reĵenleĸme olasēlēĵē 
y¿ksek 

 



AĶLESEL AKDENĶZ ATEķĶ -  Klinik bulgular  

Gºĵ¿s aĵrēsē plºrite baĵlē 

ve 1 -2 g¿nde kendiliĵinden 

geriler.  

 

Yan aĵrēsē ile kendini belli 

eder.  

 

Plevral sēvē trans¿da 

ºzelliĵinde 

 

Perikarditte gºr¿lebilir.  



AĶLESEL AKDENĶZ ATEķĶ -  Klinik bulgular  

Tipik cilt bulgusu erizipel 

tarzē eritem  

 

Psoriasis artmēĸ sēklēkta  

 

Seyrek olarak her ­eĸit 

dºk¿nt¿  



Erizipel  tarzē eritem  



AĶLESEL AKDENĶZ ATEķĶ - Laboratuar bulgularē 

¥zg¿n bir laboratuar bulgusu yok.  

ïAtakta sedimantasyon hēzē, CRP, fibrinojen ve lºkosit 

d¿zeyleri artmakta (Ann Rheum Dis 2002;61:79 -81)  

ïAtakta ge ­ici mikro alb ¿min¿ri, t ¿b¿ler protein ¿ri ve 

hemat ¿ri oluĸmakta (Turk J Pediatr 2002;44:317 -20)  

ïTrombosit sayēsē ve ferritin d¿zeyi deĵiĸmemekte (Ann Rheum 

Dis 2002;61:79 -81)  

ïAnemi oluĸmakta ve kolĸisin tedavisi ile d¿zelmekte (Pediatr Hematol 

Oncol 2005;22:657-65)  

 

 



Ailesel Akdeniz Ateĸi-   
Yal­ēnkaya tanē ºl­¿tleri  

Ateĸ (en az 6-72 saat s¿reli ve 3 atak) 

Karēn aĵrēsē (en az 6-72 saat s¿reli ve 3 atak) 

Gºĵ¿s aĵrēsē (en az 6-72 saat s¿reli ve 3 atak) 

Oligoartrit  (en az 6 -72 saat s¿reli ve 3 atak) 

Ailede ailesel Akdeniz ateĸi ºyk¿s¿ 

ïEn az iki ya da daha ­ok ºl­¿t¿n varlēĵēnda tanē  
Å Yalcēnkaya F et al. A new  set criteria  for  the  familial  Mediterranean  fever  in childhood . 

Rheumatology  2009  

 



AĶLESEL AKDENĶZ ATEķĶ -  Genetik tanē 

Klinik bulgular yetersiz ise kullanēlēr.  

 

Tanēmlanan mutasyonlar aranēr. ¢oĵunlukla 4 ya 

da 5 mutasyon ­alēĸēlmaktadēr. (M694V, M694I, 

M680I, V726A VE E148Q)  

 

Mutasyonlarēn varlēĵē tanē olasēlēĵēnē g¿­lendirir.   



Pyrin   proteinini kodlayan 
MEFV geni  

     
Kromozom  16ôya yerleĸen, 10 ekzonlu 

100ôden fazla mutasyon, ekzon 10 sēk 

Ekspresyon: mat¿r gran¿lositler 

Pyrin / Marenostrin  

1997  



M694V:  Sefarad Yahudileri, T¿rklerde sēk (7.000 yēl) 
èķĶDDETLĶ FENOTĶP 

M680I:  Ermenilerde sēk (23.000 yēl) 

M694I:  Araplar ve diĵerleri (8.500 yēl) 

E148Q:  Avrupaôda en sēk, T¿rk taĸēyēcēlar  

   (30.000 yēl) 
èHAFĶF FENOTĶP 

V726A:  Eskinazi  Yahudileri (15.000 yēl) 
è HAFĶF FENOTĶP 

 

 

Jalkh  et al., 
2008  

Pop¿lasyon Genetiĵi 



Genotip -Fenotip Ķliĸkisi 

M694V;  

ïHastalēk ĸiddetli, erken baĸlangē­lē, penetrans 
y¿ksek,  

ïAmiloidoz  sēk 

 

E148Q;  

ïHafif hastalēk, penetrans d¿ĸ¿k, %55 
asemptomatik  

ïAmiloidoz yok  

ïEskinazilerde ºmr¿ uzatēyor? 

 

 
  

 



Mutasyon analizinin kullanēmē 

Kalētsal otoenflamatuar hastalēklarēn t¿m¿nde tanē 

klinik bulgulara ve deĵerlendirmeye baĵlē olarak 

konulur.  

Saptanan mutasyonlar saĵlēklē toplumda da sēk­a 

bulunabilmektedir. (Rheumatology 2006;45:269 -73)  

Tipik klinik AAAô sē olan olgularda ana mutasyonlar 

tanēya yardēmcē olabilir. Genetik tanē ise ancak AAA 

dēĸē diĵer otoenflamatuar hastalēklarda tanēda ilgili 

mutasyonlarēn varlēĵē yardēmcēdēr. (Ann Rheum Dis 2006;65:1427 -32)  



AĶLESEL AKDENĶZ ATEķĶ -  Tedavi  

1972ôde Emir ¥zkan ve Goldfinger tarafēndan aynē 

anda tanēmlanan kolĸisin  

Bitkisel kºkenli bir fenantren derivesi olan kolĸisin 

mitozu metafazda keserek h¿cre bºl¿nmesini 

durdurur.  

¢ocuklarda kullanēm dozu 1.2 mg/m2/g¿n. En az 1 

mg/g¿n dozunda kullanēlmalēdēr.   

En ¿st kullanēm dozu ise 2 mg/g¿nôd¿r.   



Colchicum autumnale (¢iĵdem) 

 



AĶLESEL AKDENĶZ ATEķĶ - Tedavi 

Kolĸisin hem atak ĸiddetini hem de atak sēklēĵēnē 

azaltēr. Amiloidozu mutlak ºnler ve var olan 

tabloyu da geriletir.  

 

Kolĸisinin en ºnemli yan etkisi ishal ve l ºkopenidir.  

 

¢ocuklarda kullanēlan dozlarda b¿y¿meyi olumsuz 

yºnde etkilemez hatta olumlu yºnde etkiler. (Clin Exp 

Rheum 2001;19:S72 -S75)  

 



AĶLESEL AKDENĶZ ATEķĶ ï Tedavi ve izlem 

Ķzlemde temel ºl­¿t kolĸisin tedavisine klinik yanēt 

 

Kolĸisine yanēt alēnan olgularda 4-6 ayda bir tam 

kan sayēmē, sedimantasyon hēzē ve tam idrar tahlili 

incelemeleri yapēlmalē  

 

Eĵer serum amiloid A d¿zeyi ºl­¿lebilirse, bu 

d¿zey 10mg/dLônin altēnda tutulmalē 





Olgu  -  11 yaĸēnda kēz ­ocuĵu  

7 yaĸēnda iken yerel skleroderma tanēsē alan 
­ocukta kullanēlan metotreksat ve d¿ĸ¿k doz 
steroid tedavisi ile yerel skleroderma plaklarē 
tamamē ile kaybolmuĸtu. 

Hasta 11 yaĸēna geldiĵinde yineleyen gºĵ¿s aĵrēsē 
ve ateĸ yakēnmalarē ile baĸvurdu.  

Enfeksiyon hastalēklarē ile yapēlan danēĸēmda 
plevral sēvē saptanan hastanēn atipik pnºmoni 
olabileceĵi d¿ĸ¿n¿lerek hastaya makrolid grubu 
antibiyoterapi uygulandē.  



Olgu -  11 yaĸēnda kēz ­ocuĵu 



Olgu -  11 yaĸēnda kēz ­ocuĵu  

Klaritromisin tedavisi ile yakēnmalarē gerileyen 
­ocuĵun ateĸ ve gºĵ¿s aĵrēsē yakēnmalarē 2 atak 
olarak ortalama 1.5 aylēk aralarla yineledi. 

 

Son ataĵēnda akut faz y¿kselmesi olan ­ocukta 
MEFV geni istendi. Sonu­ M694V/E148Q olarak 
Sivas kºkenli ­ocuĵa kolĸisin tedavisi baĸlandē. 

 

Kolĸisin altēnda benzer yakēnmalarē olmayan ­ocuk 
ĸu anda Tēp fak¿ltesi ºĵrencisidir.   





Olgu ï 5 yaĸēnda erkek ­ocuĵu 

3.5 yaĸēnda ana okuluna baĸlayana dek belirgin yakēnmasē 
olmayan ­ocukta okulla birlikte ortalama 20 g¿nde bir olan ateĸ 
ve boĵaz aĵrēsē yakēnmasē ortaya ­ēkmēĸ. 

 

¢ocukta oluĸan ateĸler boĵaz aĵrēsē ve gºzlerde kēzarma ile 
birlikte imiĸ. Antibiyotik ve ateĸ d¿ĸ¿r¿c¿ye yanētlē olan, 
ortalama 2 -3 g¿n s¿ren ateĸlermiĸ. 

 

¢ocuk yaz aylarēnda rahatmēĸ.  

 

¢ocuĵun soy ge­miĸine bakēldēĵēnda hala ve babanēn 
kuzenlerinde ailesel Akdeniz ateĸi bulunmakta imiĸ.  



Olgu ï 5 yaĸēnda erkek ­ocuĵu 

¢ocukta ateĸe eĸlik eden karēn aĵrēsē, gºĵ¿s aĵrēsē ve 
aksama tanēmlanmēyor. Ateĸ sērasēnda eklem aĵrēlarē 
oluyormuĸ.  

 

Akut fazlarda belirgin y¿kseklikte saptanmēĸ. 

 

¢ocuktan istenen MEFV gen analizi M694V/M680I olarak AAA 
ile uyumlu bulunmuĸ.  

 

Danēĸēm amacē ile yºnlendirilen ­ocuk, ateĸin ikinci g¿n¿ 
gºr¿l¿nce fizik bakēda belirgin kriptik tonsillit saptanmēĸ. 



Olgu ï 5 yaĸēnda erkek ­ocuĵu 

Alēnan boĵaz k¿lt¿r¿nde A grubu beta hemolitik 
streptokok ¿remiĸ.  

 

Hasta hemen 3 haftada bir benzatin penisilin 
korumasēna alēnēp, antibiyoterapi baĸlandē. 

 

Eyl¿l ayēnda baĸlayan okul dºneminde bir sonraki 
Mayēs ayēna dek ateĸ yakēnmasē olmayan ­ocuk 
ana okuluna devamsēzlēk yapmadan devam etti.  





Olgu -  3 yaĸēnda kēz ­ocuĵu  

9 aylēk olana dek anne s¿t¿ ile beslenen ve 
belirgin yakēnmasē olmayan ­ocuĵun bu dºnemde 
3-4 g¿n s¿ren ateĸ yakēnmalarē ortaya ­ēkmēĸ.  

 

Hastanēn ateĸleri ortalama bir aylēk aralarla 
yineliyormuĸ.  

 

Ateĸ sērasēnda ­ocuĵun fizik bakēsēnda belirgin 
servikal lenfadenopati, aĵēz i­i aftlar ve kriptik 
tonsilitte saptanmēĸ. 

 

 



Olgu -  3 yaĸēnda kēz ­ocuĵu  

Hastadan atak sērasēnda alēnan laboratuar 
verilerinde belirgin akut faz y¿ksekliĵi dēĸēnda 
patolojik bir ºzellik saptanmamēĸ.  

 

Kriptik tonsillit saptandēĵē i­in alēnan hēzlē 
streptokok ve boĵaz k¿lt¿r¿ testlerinde patolojik 
bir ºzellik bulunmamēĸ.   

 

Hastaya uygulanan antibiyotik ve ateĸ d¿ĸ¿r¿c¿ 
tedavilerine karĸēn ateĸ yakēnmalarē 3-4 g¿n 
s¿rmekte ve kendiliĵinden sonlanmakta imiĸ.  

 



Olgu -  3 yaĸēnda kēz ­ocuĵu  

Hastada ºncelikle imm¿n yetersizlik ile iliĸkili 
hastalēklar aranmēĸ. Ateĸi a­ēklayacak net bir veri 
saptanmayēnca yineleyen ateĸ hastalēklarē a­ēsēndan 
romatoloji danēĸēmē yapēlmēĸ.  

 

Otoenflamatuar hastalēklar a­ēsēndan deĵerlendirilen 
­ocukta dºk¿nt¿ ve hareket sistemine ait bir 
yakēnma tanēmlanmamakta idi.  

 

Atak dēĸē dºnemde ­ocuĵun akut faz gºstergeleri 
normal d¿zeylerde idi.  

 



Olgu -  3 yaĸēnda kēz ­ocuĵu  

Ateĸli dºnemde gºr¿len ­ocuĵun ateĸi 39.30C 
olarak ºl­¿ld¿.  

 

Hastanēn fizik bakēsēnda belirgin iki taraflē servikal 
lenafadenopati, belirgin kriptik tonsillit ve aftºz 
stomatit saptandē. Laboratuvar verilerinde ise 
belirgin d¿zeyde y¿ksek akut faz yanētē saptandē.  

 

PFAPA sendromu olabileceĵi d¿ĸ¿n¿len hastaya 
tek doz 2 mg/kg olarak metil prednisolon 
parenteral yolla uygulandē.  



Olgu -  3 yaĸēnda kēz ­ocuĵu  

Gºzlem altēnda tutulan ­ocuĵun ateĸinin dºrt saat 
i­inde d¿ĸt¿ĵ¿ gºr¿ld¿.   

 

Ertesi g¿n yeniden deĵerlendirilen ­ocukta tonsil 
¿zerindeki kriptlerin tamamen kaybolduĵu 
gºr¿ld¿.  

 

PFAPA tanēsē doĵrulanan ­ocukta aileye etkin 
tedavi se­eneĵi olarak tonsilloadenodektomi KBB 
danēĸēmē ile birlikte ºnerildi.  



Olgu -  3 yaĸēnda kēz ­ocuĵu  

Kontrollerini aksatan ­ocuĵun ateĸ aralarēnēn 
kēsaldēĵē fakat oral steroid uygulamasē ile ateĸin 
hemen d¿ĸt¿ĵ¿ ºĵrenildi.   

 

Ateĸ ataklarē sēklaĸēp artēk haftada bir oluĸmaya 
baĸlayan ­ocuk yeniden birimimize baĸvurdu.  

 

Aile zorlukla da olsa tonsillektomiye ikna edildi.  



Olgu -  3 yaĸēnda kēz ­ocuĵu  

35 aylēkken tonsillektomi uygulanan ­ocukta, 1.5 
yēllēk izlem i­inde yeni bir ateĸ ve tonsillit ataĵē 
oluĸmadē.  



PFAPA sendromu  

PFAPA (periyodik ateĸ, aftºz stomatit, farenjit ve adenopati) 
sendromu ­ocukluk ­aĵēnda sēk­a gºr¿len otoenflamatuar 
hastalēklar i­inde yer alan ve kalētēmsal ge­iĸi tam olarak 
kanētlanamamēĸ bir yineleyen ateĸ sendromudur.  

 

Yineleyen ateĸ sendromlarē i­inde yer alan ailesel Akdeniz 
ateĸi (AAA) ile birlikte ¿lkemiz a­ēsēndan ºnemi bulunan 
yineleyen ateĸ tablosudur. 

 

¥zellikle 5 yaĸēn altēndaki ­ocuklarda oluĸan yineleyen ateĸ 
yakēnmalarēnēn ayērēcē tanēsēnda mutlaka anēmsanmasē 
gereken bir hastalēktēr.  



PFAPA sendromu  

PFAPA sendromunun bileĸenlerini ­ocuklarda ani 
olarak ortaya ­ēkan nedeni a­ēklanamayan 
yineleyen ateĸ ataklarē, aftºz stomatit, farenjit ve 
servikal adenopati oluĸturmaktadēr.   

 

Hastalēktan etkilenen t¿m ­ocuklar normal 
sēnērlarda bir b¿y¿me-geliĸme gidiĸi gºsterirler.  

 

Hastalēk bulgularē ­oĵunlukla 5 yaĸēn altēnda 
gºr¿l¿r.  



PFAPA sendromu ï Klinik bulgular  

Ateĸ ataklarē aniden ortaya ­ēkar. Ateĸ ­oĵunlukla hep 
y¿ksek kalēr, sēklēkla da ateĸ d¿ĸ¿r¿c¿ ve antibiyotik 
tedavilerine yanētsēzdēr.  

 

Ateĸ ­oĵunlukla 390C derecenin ¿zerindedir. Kēsa s¿reli 
d¿ĸ¿ĸler olsa da genellikle hep y¿ksek kalēr. 

 

PFAPA hastalēĵēna ait en ºnemli bulgulardan birisi de ateĸin 
y¿ksek olmasēna karĸēn ­ocuĵun genel durumunun 
­oĵunlukla bozulmamasēdēr. Bu bulgu hastalēĵēn 
enfeksiyonlarla ayērēcē tanēsēnēn yapēlmasēnda olduk­a 
yararlēdēr.  



PFAPA sendromu ï Klinik bulgular  

Ateĸ ortalama 3ï5 g¿nl¿k s¿reden sonra 
kendiliĵinden d¿ĸer.  

 

Hastalēĵēn tek ge­ici tedavi yºntemi olan 
kortikosteroidlerin uygulamasēnē izleyen 3ï4 saat 
i­inde ateĸ hēzla ve yoĵun bir terleme ile birlikte 
d¿ĸer ve kaybolur. Bir sonraki ataĵa dek ateĸ 
normal d¿zeylerde kalēr.  

 



PFAPA sendromu ï Klinik bulgular  

Ateĸ sērasēnda hastalarēn aĵēz i­i bulgularē olduk­a 
ilgin­ ve tanē koydurucudur. Hastalarēn aĵēz i­inde 
aĵrēlē olan aftlar yaygēn olarak gºzlenir.  

 

Aftlara yaĸē k¿­¿k ­ocuklarda kandidiyasis de eĸlik 
edebilir. Aftºz stomatit bulgularē ateĸin d¿ĸmesi ile 
birlikte hēzlē bir ĸekilde kaybolur.  

 

Aftºz stomatitin herpetik gingivostomatitle ayērēcē 
tanēsēnēn yapēlmasē gerekir.  



PFAPA sendromu ï Klinik bulgular  

Atak sērasēnda hastalarēn t¿m¿nde her iki servikal 
zincirde yer alan aĵrēlē ve iri lenfadenopatiler 
gºr¿l¿r. Lenfadenopatiler submandib¿ler bºlgenin 
hemen altēndan baĸlar ve ºn servikal zincir 
boyunca yayēlēr. V¿cudun baĸka bºlgelerinde 
lenfadenopatiye ­oĵunlukla rastlanmaz. 

 

Lenfadenopatinin  ayērēcē tanēsē hiper 
imm¿nglob¿lin D sendromu ile yapēlmalēdēr.  



PFAPA sendromu ï Klinik bulgular  

Hastalarēn hemen hemen t¿m¿nde tonsiller 
¿zerinde yer alan kriptler birlikte oluĸan tipik bir 
kriptik tonsillit tablosu vardēr.  Tonsiller ­oĵunlukla 
belirgin olarak hipertrofik ĸekilde gºr¿l¿r.  

Farenks ¿zerinde ise belirgin bir farenjit tablosu 
yer alēr.  

Hastalardan alēnan boĵaz k¿lt¿r¿ ve hēzlē 
streptokok testleri negatiftir.  

Hastalardaki tonsillit tablosu kullanēlan antibiyotik 
tedavilerine yanētsēzdēr, kullanēlan kortikosteroid 
tedavisinin ardēndan kriptler hēzla kaybolur.  



PFAPAôda kriptik  tonsillit  



PFAPAôlē olgularda kriptik  tonsillit  



PFAPA tanē ºl­¿tleri 
(Marshall GS. Pediartr Infect Dis J 1989)  

Beĸ yaĸēndan ºnce baĸlangē­ 

D¿zenli olarak yineleyen ataklar 

ïTanēmlanan klinik bulgularēn varlēĵē 

ïAtak sērasēnda belirgin akut faz y¿ksekliĵi  

Atak aralarēnda belirgin iyilik hali (10 haftadan 
kēsa s¿rede yineleyen ataklar) 

Siklik nºtropeni ve diĵer otoenflamatuar 
hastalēklarēn dēĸlanmasē  

Ķmm¿n yetmezlik, yerel enfeksiyon ve otomm¿n 
hastalēklarēn dēĸlanmasē 



PFAPA sendromu ï Tedav i  

PFAPAôlē ­ocuklarda oluĸan 3ï4 g¿nl¿k atak dºneminde 
y¿ksek ateĸ ve diĵer klinik bulgular kullanēlan antibiyotik ve 
ateĸ d¿ĸ¿r¿c¿ tedavilerine yanētsēzdēr.  

 

Simetidin ve kolĸisin ile yapēlan ­alēĸmalar etkisiz 
bulunmuĸtur.  

 

Hastalēĵēn en ºnemli tanē ºl­¿tlerinden birisi olan 
kortikosteroid tedavisine olumlu yanētta olduĵu gibi tek doz 
(prednisolon 1 -2 mg/kg/g¿n) uygulamasē ile klinik bulgular 
hēzla d¿zelir ve normale dºner.  

 



PFAPA sendromu ï Tedavi  

Hastalēĵēn tek kalēcē tedavi yaklaĸēmē ise ­ocuklara 
uygulanacak olan tonsilloadenoidektomidir.  

 

Tonsilloadenoidektomi sonrasē PFAPAôlē ­ocuklarda 
hastalēk gidiĸi olduk­a iyidir. Ateĸli ataklar hemen 
hemen tamamē ile kaybolur.  

 

Yayēnlanan bir ­ok geriye dºn¿k olgu serisinde % 
90ôēn ¿zerinde etkinlik tanēmlanmēĸtēr.  

è Licameli G. Arch Otolaryng Head Neck Surg 2012;138:902 -6  

è Vigo G. Clin Exp Rheum 2014  

 





Olgu -  8,5 yaĸēnda kēz ­ocuĵu 

8,5 yaĸēna gelene dek yakēnmasēz olan Ermeni 
kºkenli ­ocuk ortaya ­ēkan dºk¿nt¿ ve kaĸēntē 
yakēnmalarē nedeni ile ­ocuk hekimine baĸvurmuĸ.  

Dºk¿nt¿leri ¿rtiker olarak deĵerlendirilen ­ocukta 
baĸlangē­ta anti histaminikler ve d¿ĸ¿k dozda 
steroid kullanēlmēĸ. Ama ­ocuktaki ¿rtikeryal 
tipteki dºk¿nt¿lerde gerileme saptanmamēĸ.  

Dºk¿nt¿lerin baĸlangēcēndan yaklaĸēk iki ay sonra 
hastanēn g¿n i­inde y¿kselen ateĸleri ve eklem 
aĵrēlarē ortaya ­ēkmēĸ.  



Olgu -  8.5 yaĸēnda kēz ­ocuĵu  

¢ocukta yapēlan laboratuvar deĵerlendirmelerinde 
akut faz deĵerleri belirgin olarak y¿ksek ve mitral 
odakta minimal ¿f¿r¿m¿ saptanarak hasta ¢ocuk 
Kardiyolojisine yºnlendirilmiĸ.  

 

¢ocuk kardiyolojisinde yapēlan deĵerlendirmede 
mitral valv prolapsusu ile birlikte minimal mitral 
yetersizliĵi bulunan hasta baĸlangē­ta akut 
romatizmal ateĸ artriti olarak deĵerlendirilip 2 
mg/kg/g¿n dozundan prednisolon tedavisi 
baĸlanmēĸ. 



Olgu -  8.5 yaĸēnda kēz ­ocuĵu 

Tam doz steroid tedavisi ile ateĸ ve dºk¿nt¿ 
yakēnmalarē gerileyen ­ocuĵun 3 haftalēk tedavinin 
ardēndan steroid dozu azaltēlmaya baĸlayēnca ateĸ 
ve dºk¿nt¿ yakēnmalarē yeniden ortaya ­ēkmēĸ. 

 

Hastada var olan dºk¿nt¿ler ve klinik tablo 
ñ¿rtikeryal vask¿litò ile uyumlu olarak 
deĵerlendirilip danēĸēm amacē ile birimimize 
yºnlendirildi.  



Olgu -  8.5 yaĸēnda kēz ­ocuĵu 

Birimizde yapēlan ilk deĵerlendirmesinde 10 
mg/g¿n prednisolon kullanan hastanēn her iki ayak 
bileĵi ve el bileĵinde artrit saptandē, gºvdede ve 
ekstremitelerde yaygēn ¿rtikeryal dºk¿nt¿ler 
vardē. Karaciĵer 2 cm, dalak ise kosta kenarēnda 
ele gelmekte idi.  

  

Ķlk laboratuvar deĵerlendirmesinde hematokrit 
%28, hemoglobin 9.1 gr/dl, trombosit sayēmē 
598.000/mm 3 ve eritrosit sedimantasyon hēzē 98 
mm/h olarak bulundu. AST -ALT d¿zeyleri normal 
sēnērlarda saptanan ­ocukta ferritin d¿zeyi 2000ôin 
¿zerinde idi.   



Olgu -  8.5 yaĸēnda kēz ­ocuĵu 

Hastada yapēlan dermatoloji danēĸēmēnda dºk¿nt¿ler ¿rtiker 
ile uyumlu olarak deĵerlendirildi. ¢ocuk allerji birimi ile 
yapēlan danēĸēmda da benzer gºr¿ĸler dile getirildi.  

 

Hastada enfeksiyon ve hematoloji -onkoloji danēĸēmēnda 
birimler ile ilgili hastalēk d¿ĸ¿n¿lmedi.  

 

Sistemik j¿venil idyopatik artrit olarak deĵerlendirilen 
­ocuĵa 3 kez yoĵun-y¿ksek doz steroid uygulanēp ardēndan 
d¿ĸ¿k doz steroid tedavisi (10 mg/g¿n) ile birlikte  
metotreksat (20 mg/hft/sc) baĸlandē.  



Sistemik JĶA -  Tanē ºl­¿tleri 

En az bir eklemde artritle birlikte, 2 haftadan beri 

s¿ren g¿n i­inde 2 kez y¿kselen ateĸe eĸlik eden; 

ïEritematºz dºk¿nt¿ 

ïGenel lenf bezi b¿y¿kl¿ĵ¿ 

ïHepatosplenomegali  

ïPoliserºzit 

Gowdie PJ, TseMLS. Juvenile idiopathic arthritis. Ped Clin N Am 2012 

Sikora KA, Gron AA. Update on SJIA. Curr Opin Pediatr 2011;23:640-6 



Sistemik JĶA-  Dºk¿nt¿ 


