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Dr. Behçet Uz Çocuk Hastanesi Romatoloji Bölümünde ‹zlenen 
Romatoid Artritli Olgular ve Deneyimlerimiz
M. H›zarc›o¤lu, N. Gülez, F. Genel, Y. Özçelebi, F. Hazer

Dr. Behçet Uz Çocuk Hastal›klar› ve Cerrahisi E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi, ‹zmir

Juvenil romatoid artrit, çocukluk ça¤› kronik artrit sebepleri aras›nda en yayg›n olan›d›r. Sistemik, oligoartiküler ve poliartiküler olmak üzere üç ana
gruba ayr›lan bu hastal›kta, oligoartiküler grup Tip 1 ve Tip 2; poliartiküler grup da seronegatif ve seropozitif tip olmak üzere alt gruplara ayr›l›rlar.
1991 ve 2005 y›llar› aras›nda romatoloji poliklini¤imizde izledi¤imiz 196 juvenil romatoid artritli olgunun, düzenli olarak takibe gelen ve halen izlen-
mekte olan 88’inin demografik, fenotipik özellikleri, laboratuvar bulgular›, sa¤alt›mlar› gözden geçirildi.
Olgular›m›z›n .%13.63’ü sistemik, %40.88’i poliartiküler (%10.22 seropozitif, %30.68 seronegatif), %45.45’i oligoartiküler tip olarak de¤erlendirildi. Or-
talama yafl 11.25 (2-22) idi. K›z/erkek oran› 1.25 idi. Ekstraartiküler bulgular hastalar›n %29.59’unda görüldü. Bunlar›n içinde en göze çarpan perikar-
dit oldu (88/7). Olgular›n tedavi ve izleminde özellikle sistemik formda steroide yan›t, poliartiküler ve oligoartiküler formda temel etkili ilaçlara yan›t
oldukça iyi idi. Komplikasyonlara bakt›¤m›zda 1 (%1.13) hastada amiloidoz, 1 (%1.13) hastada interstisyel fibrozis, 1 (%1.13) hastada steroid kullan›-
m›na ba¤l› katarakt ve 1 (%1.13) hastada da steroid myopatisi d›fl›nda di¤er olgular›n gelifl zamanlar›na ba¤l› olarak geliflmifl eklem deformiteleri d›-
fl›nda, izlemimiz s›ras›nda geliflen yeni eklem deformitesi görülmedi. Sistemik JRA tan›s› alan 4 olgumuzda makrofaj aktivasyon sendromu geliflti ve
s›k relaps› olan bir hastam›z kaybedildi.
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PFAPA Sendromu: Periyodik Atefl, Aftöz Stomatit, Farenjit ve Lenfadenopati Sendromu
Sadi Türkay, Ahmet Karada¤, Nesib And›ran, Müsemma Alagöz

Fatih Üniversitesi T›p Fakültesi Çocuk Sa¤l›¤› ve Hastal›klar› Anabilim Dal›

1987 y›l›nda Marshall ve arkadafllar› çocuklarda ortalama 3-8 haftada bir tekrar eden yeni bir periyodik atefl sendromu tan›mlad›lar1. Ortalama 4 ya-
fl›nda bafllayan bu sendromda 3-8 haftada bir olan yüksek atefl (> 39 C0), aftöz stomatit, tonsillofarenjit ve servikal adenopatilerle karakterize atak-
lar olmaktad›r. 
Biz de bu yaz›da PFAPA sendromu olan 6 yafl›ndaki bir erkek hastay› sunuyoruz.
Atefl, bo¤az a¤r›s›, ses k›s›kl›¤› nedeniyle baflvuran 6 yafl›ndaki erkek hasta, son 4 gündür baflka bir merkezde kriptik tonsillit ve lenfadenopati tan›-
lar›yla görüldü¤ünde 39 C0 atefli ve kriptik tonsilliti nede-niyle bo¤az kültürü al›nd›ktan sonra ilk 2 gün sefa- leksin kulland›ktan sonra ateflinin kont-
rol alt›na al›na- mamas› üzerine sefaleksin kesilerek amoksisilin-klavulanat bafllanm›fl. Bo¤az kültürü normal gelmifl.Hastam›z düflmeyen atefl ne-
deniyle hastal›¤›n›n 4. gününde servise yat›r›ld›. 3 yafl›ndan itibaren ortalama 35-40 gün aralarla yüksek ateflin efllik etti¤i tonsilliti nedeniyle gittik-
leri doktorlar bo¤az kültürleri alarak bazen antibiyotik vererek bezen de antibiyotik vermeksizin çocu¤u izliyormufl. Bo¤az kültüründe bugü-ne ka-
dar bir kez patojen üreme olmufl. 
Muayenesinde, a¤›rl›¤› 23 kg (75 persentil) boyu: 118 cm (50-75 persentil) olarak ölçüldü. Vücut ›s›s› 39.2 C0, nab›z/118/dk, solunum say›s› 22/dk, tan-
si-yonlar› normaldi. Orofarenkste hiperemi, tonsillerde hipertrofi ve yayg›n kriptik görünüm, bilateral sub-mandibuler 2x1 cm ve 1,5x1,5 cm çapl› las-
tik k›vaml› mobil-a¤r›l› lenfadenopatiler, sternum solunda ikinci interkostal aral›kta birinci dereceden k›sa sistolik üfürüm vard›.
‹drar tetkiki, biyokimyas› ve tam kan say›m› normal, CRP: 98,3 mg/L, Sedim:25/saat, ASO:<25 U/L CMV IgM (-), EBV VCA IgM (-), bo¤az kültürü: NBF
olarak bulundu. Hastam›zda PFAPA sendromu düflünülerek antibiyotik kesildi ve tek doz 1mg/kg metil prednizolon intravenöz olarak verilmesinden
3 saat sonra atefli 36.6 C’ye düflen hastan›n genel durumu belirgin olarak düzeldi. Metil prednizolonun 10 saatinde tonsiller üzerindeki kriptik görü-
nüm azald›, tonsiller hiperemi ve hipertrofi geriledi. Metil prednizolonun 30. saatinde kriptler tamamen kaybol-du, hastan›n ate-flinin tekrar yüksel-
memesi ve genel durumunun iyi olmas› nedeniyle metil prednizolon bafllan›lmas›ndan 36. saat sonra taburcu edildi. ‹ki gün sonra ve 4 hafta sonra
kontrole gelen hastan›n hiç bir flikayeti yoktu. Muayenesi ve laboratuar tetkikleri normaldi. 
Bu vaka nedeniyle PFAPA sendromunu tekrar gündeme getirmek istedik. 
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Ailevi Akdeniz Ateflli Olgular›m›z
Murat H›zarc›o¤lu, Nesrin Gülez, Ferah Genel, Leyla Öz

Dr. Behçet Uz Çocuk Hastal›klar› ve Cerrahisi E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi, ‹zmir

Ailevi Akdeniz Atefli (AAA), Akdeniz çevresi ve Orta Do¤u kökenli Yahudi, Arap, Türk ve Ermeni toplumlar›nda s›k görülen tekrarlayan atefl ve seröz
zarlar›n iltihab›yla karakterize, otozomal resesif geçiflli genetik bir hastal›kt›r.   23.07.1997-31.10.2004 tarihleri aras›nda  ‹zmir Dr. Behçet Uz Çocuk
> Hastal›klar› ve Cerrahisi E¤itim ve Araflt›ma Hastanesi Romatoloji poliklini¤inden takip edilen Tel-Hashomer kriterlerine göre kesin AAA  ve olas›
AAA düflünülen 46 olgunun demografik, fenotipik ,laboratuar, genetik bulgular›n› ve genotip-fenotip iliflkisini  tart›flt›k.  Olas› AAA olgularda kesin
tan› için Kolflisin sa¤alt›m›na yan›t, difl eti biyopsisine göre daha de¤erliydi. Mutasyon analizi yap›lan olgular›m›z›n  %70.59' unda mutasyon pozitif
saptand› ve bunlar›n % 41.16' s› M694V mutasyonu fleklindeydi. Bu olgular›m›zda fenotip-genotip iliflkisi saptanamad›.
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