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Dr. Behcet Uz Cocuk Hastanesi Romatoloji Béliimiinde Izlenen
Romatoid Artritli Olgular ve Deneyimlerimiz

M. Hizarcioglu, N. Giilez, F. Genel, Y. Ozcelebi, F. Hazer
Dr. Behget Uz Gocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Aragtirma Hastanesi, izmir

Juvenil romatoid artrit, cocukluk ¢agr kronik artrit sebepleri arasinda en yaygin olanidir. Sistemik, oligoartikiiler ve poliartikiiler olmak {izere {i¢ ana
gruba ayrilan bu hastalikta, oligoartikiiler grup Tip 1 ve Tip 2; poliartikiiler grup da seronegatif ve seropozitif tip olmak iizere alt gruplara ayrilirlar.
1991 ve 2005 yillari arasinda romatoloji poliklinigimizde izledigimiz 196 juvenil romatoid artritli olgunun, diizenli olarak takibe gelen ve halen izlen-
mekte olan 88'inin demografik, fenotipik 6zellikleri, laboratuvar bulgulari, sagaltimlari gézden gegirildi.

Olgularimizin .%13.63li sistemik, %40.88'i poliartikiiler (%10.22 seropozitif, %30.68 seronegatif), %45.45'i oligoartikiiler tip olarak degerlendirildi. Or-
talama yas 11.25 (2-22) idi. Kiz/erkek orani 1.25 idi. Ekstraartikiiler bulgular hastalarin %29.59'unda gériildii. Bunlarin icinde en gdze carpan perikar-
dit oldu (88/7). Olgularin tedavi ve izleminde Gzellikle sistemik formda steroide yanit, poliartikiiler ve oligoartikiiler formda temel etkili ilaglara yanit
oldukga iyi idi. Komplikasyonlara baktigmizda 1(%1.13) hastada amiloidoz, 1(%1.13) hastada interstisyel fibrozis, 1 (%1.13) hastada steroid kullani-
mina bagli katarakt ve 1(%1.13) hastada da steroid myopatisi disinda diger olgularin gelis zamanlarina bagl olarak gelismis eklem deformiteleri di-
sinda, izlemimiz sirasinda geligsen yeni eklem deformitesi gériilmedi. Sistemik JRA tanisi alan 4 olgumuzda makrofaj aktivasyon sendromu gelisti ve
sik relapsi olan bir hastamiz kaybedildi.
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PFAPA Sendromu: Periyodik Ates, Aftoz Stomatit, Farenjit ve Lenfadenopati Sendromu

Sadi Tiirkay, Ahmet Karadag, Nesib Andiran, Miisemma Alagéz
Fatih Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali

1987 yilinda Marshall ve arkadaslari gocuklarda ortalama 3-8 haftada bir tekrar eden yeni bir periyodik ates sendromu tanimladilar1. Ortalama 4 ya-
sinda baslayan bu sendromda 3-8 haftada bir olan yiiksek ates (> 39 C0), aftdz stomatit, tonsillofarenjit ve servikal adenopatilerle karakterize atak-
lar olmaktadir.

Biz de bu yazida PFAPA sendromu olan 6 yasindaki bir erkek hastayi sunuyoruz.

Ates, bogaz agrisi, ses kisikligi nedeniyle basvuran 6 yasindaki erkek hasta, son 4 giindiir baska bir merkezde kriptik tonsillit ve lenfadenopati tani-
lariyla goriildiigiinde 39 CO atesi ve kriptik tonsilliti nede-niyle bogaz kiiltiirii alindiktan sonra ilk 2 giin sefa- leksin kullandiktan sonra ateginin kont-
rol altina alina- mamasi iizerine sefaleksin kesilerek amoksisilin-klavulanat baslanmis. Bogaz kiiltiir(i normal gelmis.Hastamiz diismeyen ates ne-
deniyle hastaliginin 4. giiniinde servise yatirildi. 3 yasindan itibaren ortalama 35-40 giin aralarla yiiksek atesin eslik ettigi tonsilliti nedeniyle gittik-
leri doktorlar bogaz kiiltiirleri alarak bazen antibiyotik vererek bezen de antibiyotik vermeksizin ¢gocugu izliyormus. Bogaz kiiltiriinde bugii-ne ka-
dar bir kez patojen treme olmus.

Muayenesinde, agirhgr 23 kg (75 persentil) boyu: 118 cm (50-75 persentil) olarak dl¢iildii. Viicut 1sisi 39.2 C0, nabiz/118/dk, solunum sayisi 22/dk, tan-
si-yonlari normaldi. Orofarenkste hiperemi, tonsillerde hipertrofi ve yaygin kriptik goriiniim, bilateral sub-mandibuler 2x1 ¢cm ve 1,5x1,5 cm ¢apli las-
tik kivamli mobil-agrili lenfadenopatiler, sternum solunda ikinci interkostal aralikta birinci dereceden kisa sistolik Gfiiriim vardi.

idrar tetkiki, biyokimyasi ve tam kan sayimi normal, CRP: 98,3 mg/L, Sedim:25/saat, AS0:<25 U/L CMV IgM (-), EBV VCA IgM (-), bogaz kiiltiirii: NBF
olarak bulundu. Hastamizda PFAPA sendromu diisiiniilerek antibiyotik kesildi ve tek doz Tmg/kg metil prednizolon intravendz olarak verilmesinden
3 saat sonra atesi 36.6 C'ye diigen hastanin genel durumu belirgin olarak diizeldi. Metil prednizolonun 10 saatinde tonsiller Gizerindeki kriptik gori-
niim azald, tonsiller hiperemi ve hipertrofi geriledi. Metil prednizolonun 30. saatinde kriptler tamamen kaybol-du, hastanin ate-sinin tekrar yiiksel-
memesi ve genel durumunun iyi olmasi nedeniyle metil prednizolon baslaniimasindan 36. saat sonra taburcu edildi. iki giin sonra ve 4 hafta sonra
kontrole gelen hastanin hig bir sikayeti yoktu. Muayenesi ve laboratuar tetkikleri normaldi.

Bu vaka nedeniyle PFAPA sendromunu tekrar giindeme getirmek istedik.
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Ailevi Akdeniz Atesli Olgularimiz

Murat Hizarcioglu, Nesrin Giilez, Ferah Genel, Leyla 0z
Dr. Behget Uz Cocuk Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Arastirma Hastanesi, izmir

Ailevi Akdeniz Atesi (AAA), Akdeniz gevresi ve Orta Dogu kdkenli Yahudi, Arap, Tiirk ve Ermeni toplumlarinda sik goriilen tekrarlayan ates ve serdz
zarlanin iltihabiyla karakterize, otozomal resesif gegisli genetik bir hastaliktir. 23.07.1997-31.10.2004 tarihleri arasinda izmir Dr. Behget Uz Cocuk
> Hastaliklari ve Cerrahisi Egitim ve Arastima Hastanesi Romatoloji polikliniginden takip edilen Tel-Hashomer kriterlerine gére kesin AAA ve olasi
AAA diisiiniilen 46 olgunun demografik, fenotipik ,laboratuar, genetik bulgularini ve genotip-fenotip iliskisini tartigtik. Olasi AAA olgularda kesin
tani igin Kolsisin sagaltimina yanit, dis eti biyopsisine gore daha degerliydi. Mutasyon analizi yapilan olgularimizin %70.59' unda mutasyon pozitif
saptandi ve bunlarin % 41.16' s M694V mutasyonu seklindeydi. Bu olgularimizda fenotip-genotip iliskisi saptanamadi.



