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Ailevi Akdeniz Ateflli Olgular›m›z›n Ailevi, Klinik ve Genetik Özelliklerinin Araflt›r›lmas›
Müferet Ergüven, Rüstem Üçel, Öznur Y›lmaz, Nurcen Cebeci, P›nar Durak

Göztepe SSK E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi, ‹stanbul

Ailevi Akdeniz Atefli (AAA), ço¤u zaman atefl ile birlikte olan; periton, sinovyum, plevra ve nadiren de perikard›n enflamasyonu ile seyreden, orta-
lama 12-96 saat süren ataklarla ortaya ç›kan, etnik köken seçen, otozomal resesif geçiflli bir hastal›kt›r. Ço¤unlukla çocukluk ça¤›nda bafllar.
Çal›flmam›zda, 1999-2004 y›llar› aras›nda hastanemizin Çocuk Dahiliye Romatoloji poliklini¤inde izlenen ve Tel Hashomer kriterlerine göre AAA ta-
n›s› alan 120 hasta , retrospektif olarak klinik bulgular, aile anamnezleri ve genetik özellikleri aç›s›ndan de¤erlendirildi. Hastalar›n %63 ü k›z , %57 si
erkekti. Çal›flmaya al›nan hastalar›n çal›flma s›ras›ndaki ortalama yafllar› 11.58 +/- 4.01 olarak bulundu. Klinik bulgular›n bafllad›¤› ortalama yafl 5.48
+/- 2.88 idi. Tan› yafl› ise ortalama 8.2 +/- 3.29 olarak saptand›. Atefl en s›k rastlanan semptomdu (%99). Kar›n a¤r›s› %88.3, eklem flikayetleri
%46.6,gö¤üs a¤r›s› %14.2, vaskülitik semptomlar %7 oran›nda görüldü. Amiloidoz %9.1 oran›nda saptand› ve k›zlarda daha s›k oldu¤u görüldü. Ya-
p›lan genetik analizler sonucunda hastalar›n %42.5 inde M694V geni homozigot, %20 sinde M694 V geni heterozigot, % 7.5 inde M694V/M6801 geni
compound Heterozigot olarak saptand›. %11.6 oran›nda genetik analiz normal olarak bulundu. Hastalar›n %41.7 sinde anne baba aras›nda akraba-
l›k mevcuttu. %44.2 sinde de ailede baflka bir AAA l› hasta saptand›. 
Ülkemizde de çok s›k görülen AAA. de  erken tan›; hastal›¤›n prognozu ve komplikasyonlar›n önlenmesi aç›s›ndan çok önemlidir. Bu yüzden flüphe-
li hastalarda yak›n takip, hastal›¤›n prognozunu olumsuz yönde etkileyen amiloidoz geliflim riskinin azalmas›n› sa¤layacakt›r.
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Sistemik Jüvenil Romatoid Artrit ile Birlikte Olan Makrofaj Aktivasyon Sendromlu Bir Olgu
Murat H›zarc›o¤lu, Hurflit Apa, Ertan Kayserili, Pamir Gülez, Ayfle Çoban

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

Juvenil romatoid artrit (JRA) çocukluk ça¤›n›n en s›k tan› konulan romatolojik hastal›¤› olup sistemik JRA, poliartiküler JRA, oligoartiküler JRA olmak üzere 3
altgrupta incelenir. Sistemik JRA atefl ve/veya artrit-artralji ile birlikte eritamatöz maküler döküntü, hepatosplenomegali, jenaralize lenfadenopati, poliserozite
gibi sistemik belirtilerle seyreder. Sistemik JRA'n›n klinik izlemi s›ras›nda atefl, lenfadenopati, hepatosplenomegali ile birlikte bisitopenin geliflmesi sistemik bafl-
lang›çl› JRA'in nadir bir komplikasyonu olan 'Makrofaj aktivasyon sendromu'nu (MAS) düflündürmelidir. Nedeni tam bilinmemekle birlikte sitotoksik T ve NK
hücrelerinin aktivitesinde azalma ve T lenfosit ile makrofajlar›n hiperaktivasyonuna ba¤l› oldu¤u düflünülmektedir. ‹ki haftad›r devam eden atefl, bacak a¤r›la-
r›, vücutta yayg›n makülopapüler döküntü, kusma ve bo¤az a¤r›s› flikayeti ile hastanemize bafl vuran 5 yafl›ndaki erkek hastan›n, fizik muayenesinde özelikle ge-
celeri yükselen atefli, atefl dönemlerinde belirgin olan ve sonra kaybolan makülopapüler döküntüleri, artralji ve myaljisi d›fl›nda patolojik bulgusu yoktu. 
Laboratuar tetkiklerinde. Hb: 10.9gr/dl, WBC: 23170/mm3, PMNL: %89, Lenfo-monosit: %9, sedimantasyon: 91mm/h, CRP:  21mg/dl olup; kan, idrar ve
bo¤az kültürlerinde üreme saptanmad›. Viral ve bakteriyal serolojik tetkiklerinde de herhangi bir enfeksiyon ajan› bulunamad›. Tipik atefl ve buna
efllik eden döküntüleri, artralji, myalji ve laboratuar tetkikleri sonucunda sistemik JRA  düflünülen olguya steroid tedavisi baflland›. Olgunun izlemi
s›ras›nda steroid sa¤alt›m›na ra¤men atefllerinin devam etmesi nedeniyle yap›lan laboratuar incelemeleri sonucunda  karaci¤er enzimlerinde yük-
selme, PZ-APTZ de uzama, hiperferritinemi, hipertrigriseridemi, ve hipofibrinojenemi saptand›. Ayn› zamanda yap›lan K‹ incelemesinde lenfohisti-
ositik hemofagositoza rastlan›lan olgunun lenfosit panelinde NK hücrelerinde düflüklük saptand›. Bu bulgularla olgu sistemik JRA' ya sekonder MAS
olarak düflünüldü. Pulse metil prednisolona devam edilip tedaviye Siklosporin eklendi. Ancak siklosporine ba¤l› hepatotoksisite geliflmesi üzerine
bu ilac›n yerine> IV‹G baflland›. ‹zlemde olgunun klinik ve laboratuar bulgular› düzeldi. Tedavi edilmedi¤inde ölümcül olabilen MAS'nun, sistemik
JRA'n›n izleminde mutlaka ak›lda tutulmas› gereklili¤ini hat›rlatmak için bu olgu sunuldu.
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Hepatik Hemanjioendotelyoma Tan›l› Olgular›m›z›n De¤erlendirilmesi
Tanju Özkan*, Betül Sevinir**, Ahmet Memafla*, ‹rfan K›r›flt›o¤lu***

Uluda¤ Üniversitesi T›p Fakültesi Çocuk Gastroenteroloji, Hepatoloji ve Beslenme*, Onkoloji**, Çocuk Cerrahisi***  Bilim Dallar›, Bursa

AAmmaaçç:: Hepatik hemanjioendotelyoma (HHE) çocukluk ça¤›nda nadir görülen, benign yap›daki bir tümördür. Lezyonun boyutu ve lokalizasyonu kli-
nik bulgular› belirler. Yaflam›n ilk haftalar›nda abdominal distansiyon, masif hepatomegali ve kalp yetmezli¤i ile baflvurabilir. Semptomatik çocuk-
larda medikal ve/veya cerrahi tedavi gerekebilir. Bu çal›flmada pediatrik hepatoloji ve onkoloji klini¤inde takip edilen hemanjioendotelyoma tan›l›
olgular›n klinik özellikleri sunulmufltur.
MMeettoodd:: Retrospektif olarak 2001 ve 2004 y›llar› aras› tan› alan 4 HHE tan›l› olgu de¤erlendirilmifltir. 
Bulgular: Ortalama baflvuru yafl› 1.6 ay olan 4 bebe¤in 3'ü k›z idi. Abdominal distansiyon, solukluk, solunum s›k›nt›s›, beslenme zorlu¤u ve sar›l›k bafl-
l›ca bulgulard›. Tüm bebeklerde hepatomegali, 2 bebekte kutanöz hemajioma, 2 bebekte kalp yetmezli¤i ve 2 bebekte ise Kasabach-Merrit sendro-
mu saptand›. Tiroid fonksiyon testleri normaldi. Alfa fetoprotein tüm bebeklerde yüksekti ancak yafla göre normal s›n›rlardayd›. US, CT ve MR anji-
ografi ile tan›ya var›ld›. HHE 2 olguda her iki karaci¤er lobunda, 2 olguda ise sol lobta saptand›. Karaci¤er biyopsisi bir bebekte de¤erlendirildi ve
premalign de¤ifliklikler içermeyen HHE ile uyumlu idi.  
Asemptomatik olan bir bebek konservatif (izlem süresi 9 ay) olarak izlendi. Medikal tedavi 3 bebe¤e uyguland›. Bir bebek steroid tedavisi ile remis-
yonda kald›. Steroid tedavisine yan›t vermeyen Kasabach-Merrit sendromu tan›l› bir olguya yüksek doz günlük interferon tedavisi ve 1 olguyada cer-
rahi (sol lobektomi) uyguland›. Cerrahiye verilen hariç di¤er iki bebek halen semptomsuz izlenmektedir.
SSoonnuuçç:: Semptomatik HHE'da medikal tedavi etkilidir. Steroid tedavisi ile düzelme sa¤lanamayan bir olguda yüksek doz ‹nterferon tedavisi uygulan-
m›fl ve hasta taraf›ndan iyi tolere edilmifltir. Bu çal›flma ile steroide cevaps›z HHE olgular›nda interferon tedavisinin güvenli bir seçenek olabilece-
¤i vurgulanmak istenmifltir.
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