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Uzamis febril myalji sendromu ile basvuran ailesel akdeniz
atesi: 9 hastanin klinik, laboratuvar ve demografik 6zellikleri

Familial mediterranean fever with prolonged febrile myalgias syndrome:
Clinical, laboratory and demographic characteristics of 9 patients
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Ozet

Amac: Bu calismanin amaci Ailevi Akdeniz Ateg'li hastalarda uzamis
febril myalji sendromlu bir grup hastayi geriye déniik olarak incele-
mek ve klinik tecriibemizi paylasmaktir.

Gerec ve Yontem: UFMS'li dokuz hasta Selcuk Universitesi Tip Fa-
kiltesi Pediatri Acil Servisi ve Pediatrik Romatoloji Poliklinigi (EylUl
2016- Mayis 2018) elektronik veri tabanindan tanimlandi. Klinik ve
laboratuvar verileri toplandi. Hastalarin yasi, cinsiyet, eslik ettigi
semptomlar, Ailevi Akdeniz Ates'in eski tani ise takip siresi, tani
konulduktan sonraki takip stiresi, hastanede yatis siiresi, semptom-
larin kag giin 6ncesinden basladigi, tam kan sayimi, akut faz reak-
tanlan gibi veriler kaydedildi.

Bulgular: Calismada 9 hastanin 7'si (%77.8) kadin, 2'si (%22.2) er-
kekti. Hastalarimizin yaslari 39 ay ile 192 ay arasinda degismekte
olup median ortalamasi 145 ay idi. Hastalarin sadece 2'sine (%22,2)
daha 6nce tani konulmus olup kolsisin tedavisi almaktaydi. Hastala-
rin 7'sinde (%77,78) Ailevi Akdeniz Ates'inin ilk belirtisi Uzamis Feb-
ril Myalji Sendromudur. Hastalarin genetik analizine bakildiginda 4
hastada (%44,44) M694V homozigot tespit edildi. Tim hastalarda
akut faz reaktanlar yliksek seviyede idi. Kreatin kinaz dlizeyi tim
hastalarda normal sinirlardaydi. Pulse kortikosteroid tedavisi, 10
mg / kg dozunda uygulandi. Tim hastalarda tedavi sonrasi tam iyi-
lesme gorilda.

Sonug: Ailevi Akdeniz Atesi kriterlerini karsilamayan, yiiksek atesle
birlikte akut faz reaktani yliksekliginin oldugu ve uzun stiren myalji
varliginda Uzamis Febril Myalji Sendromu distintlmelidir.
Anahtar Sozciikler: Ailesel Akdeniz atesi; ¢ocuk; uzamis febril
myalji.

Abstract

Introduction: The aim of this study is to retrospectively review a group
of patients with prolonged febrile myalgias syndrome in patients with
familial mediterranean fever and to share their clinical experience.
Methods: Nine patients with prolonged febrile myalgias syndrome
were identified from the electronic database of a Selguk Univer-
sity Medical Faculty Pediatric Emergency Department and Pediatric
Rheumatology Polyclinic (September 2016-May 2018). Their clinical
and laboratory data were collected. Data such as age, sex, accompa-
nying symptoms of familial mediterranean fever, previous follow-up
of familial mediterranean fever, duration of follow-up after diagno-
sis, hospital stay, number of days before symptoms, complete blood
count and acute phase reactants were recorded. Pulse corticosteroid
therapy was administered at a dose of 10mg/kg.

Results: In the study, 7 of 9 patients (77.8%) were females and 2
(22.2%) were male. The ages of our patients ranged from 39 months to
192 months and the mean median was 145 months. Only 2 (22.2%) of
the patients had previously been diagnosed and received colchicine
treatment. The first sign of familial mediterranean fever in 7 of patients
(77.78%) was prolonged febrile myalgia syndrome. When genetic
analysis of the patients was examined, M694V homozygous was de-
tected in 4 patients (44.44%). Acute phase reactors were at high level
in all patients. Creatine kinase levels were within normal limits in all
patients. The patients received intravenous methylprednisolone. In all
patients, complete recovery was seen after treatment.

Discussion and Conclusion: Prolonged Febrile Myalgia Syndrome
should be considered in the presence of high fever, acute phase re-
actant height, and long-standing myalgia that does not meet familial
mediterranean fever criteria.

Keywords: Familial Mediterranean fever; child; protracted febrile
myalgia.
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Ailesel Akdeniz Atesi (AAA), ates ve steril poliserozit ataklari
ile karakterize otozomal resesif gecisli sistemik bir otoinf-
lamatuar hastalktir. Hastaligin klasik klinik tablosunu tekrar-
layan ates, karin agrisi ataklan ve eklem bulgulari, nadiren de
gogus agdrisi ve ciltte erizipel benzeri dokintli olusturur ve
hastalar genellikle ataklar arasinda asemptomatiktir.'*! Ge-
nellikle Akdeniz boélgesinde, cogunlukla Yahudi, Tirk, Arap ve
Ermeni soylarini etkilemektedir. Hastaligin Glkemizdeki tah-
mini sikhdi 1/1,000, tastyici orani ise 1:5 olarak bildirilmektedir.
B8 AAA'nin sorumlu geni ilk kez 1992'de tanimlanan ve daha
sonra yaklasik olarak 30 mutasyon saptanan MEFV genidir."”
En yaygin olanlari M694V ve V726 A'dir. Degisken MEFV mutas-
yonlari farkl tani, tedavi ve prognostik sonuglara sahiptir.®

Hastaligin seyri sirasinda belirgin olarak artmis siklkta vas-
kilitlere rastlandig bildirilmistir.®'® En sik gorilen vaskulitik
sendromlar Henoch Schonlein purpurasi (HSP) ve poliarteritis
nodozadir (PAN). AAAdaki bir diger vaskiilit tablosu da uza-
mis febril myalji sendromudur (UFMS). ilk kez 1994 yilinda
Langevitz tarafindan tanimlanmis olan bu sendrom, yiksek
ates, karin agnisi, ishal, artrit/artralji gecici vaskdilitik dokinti
ve siddetli-agir paralize edici myalji ile karakterizedir.””? Yuksek
eritrosit sedimentasyon hizi (ESR), hipergammaglobulinemi,
normal kreatinin fosfokinaz (CPK) ve lokositoz diger bulgu-
laridir™ Elektromyografideki (EMG) nonspesifik inflamatuar
myopatik degisiklikler gorilmektedir." UFMS'un epizodu,
kortikosteroidlerle tedavi edilmezse 4-6 hafta siirer."" Kolsisin
profilaksi tedavisi altinda bile tekrarlayabilir.

Bu calismanin amaci AAA'li hastalarda uzamis febril myalji
sendromlu bir grup hastayi geriye doniik olarak incelemek ve
klinik tecriibemizi paylasmaktir. UFMS’'nun tanisini kolaylastir-
mak ve akilda tutulmasini saglamak amaciyla sendromun kli-
nik ve laboratuvar bulgularini, genetik mutasyonlari ve tedavi
seceneklerini inceledik.

Gereg ve Yontem

01 Eyliil 2016-01 Mayis 2018 tarihleri arasinda Selcuk Univer-
sitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Acil servisi ve Cocuk Romatoloji po-
liklinigine bagvuran Uzamigs Febril Myali tanisi konulmus olan

9 cocuk hasta calismaya alindi. Hastalarin hastane otomasyon
sistemine girilen kayitlar ve dosyalan etik kurul onayi alin-
diktan sonra geriye doniik olarak incelendi. Yas, cinsiyet, eslik
ettigi semptomlar, AAA'un eski tani ise takip siiresi, tani konul-
duktan sonraki takip siresi, hastanede yatis siiresi, semptom-
larin ka¢ glin 6ncesinden basladigi, tam kan sayimi, akut faz
reaktanlar gibi veriler elde edildi.

Artrit ve uzamis atesi olan hastalar, travma ve enjeksiyona ma-
ruz kalmig hastalar, sistemik hastalik 6ykusi ve ailede kas has-
taligi 6ykusu olan hastalar ¢calismaya alinmadi.

UFMS tanisi daha 6nce onerilen kriterlerde yer alan ylksek
ates, ylksek akut faz reaktanlar seviyesi, en az bir M694V ta-
nimlanmasi ve en az 5 giin siiren siddetli myalji varliginda ko-
nuldu.l'?

Tum hastalarda tam fizik muayene yapildi. ilk degerlendirme-
de acil olarak, hemogram, serum CPK, aspartat aminotransfe-
raz (AST), alanin aminotransferaz (ALT), laktat dehidrogenaz
(LDH), tam idrar analizi, C-reaktif protein (CRP), ESR, bobrek
fonksiyon testleri istendi. TUm hastalar genetik olarak en yay-
gin MEFV mutasyonlari icin (M694V, M694l, M680I, K695R,
R761H, A744S, P369S, V726A ve E148Q) Sanger dizilemesi ile
genetik olarak test edildi.

Calismada elde edilen veriler, istatistiksel analizleri icin SPSS
21.0 (SPSS Inc, Chicago, lllinois, United States of America) paket
bilgisayar programi kullanildi. Verilerin normal dagilima uygun
olup olmadigini ortaya koymak amaciyla Kolmogorow-Smir-
nov ve Shapiro-Wilk normallik testleri yapildi. Kategorik degis-
kenler sayi (n) ve ylizde (%) olarak, kantitatif veriler Mean+SD,
medyan, range (minimum-maksimum) olarak gdsterildi.

Bulgular

Galismaya alinan 9 hastanin 7'si (%77,8) kiz, 2'si (%22,2) erkek
idi. Hastalarin demografik, klinik ve genetik 6zellikleri Tablo
1'de gosterilmistir. Hastalarimizin yaslar 39 ay ile 192 ay ara-
sinda degismekte olup median ortalamasi 145 ay idi. Hastala-
rin sadece 2'sine (%22,22) daha énce tani konulmus olup kolsi-
sin tedavisi almaktaydi. 7'sinin ise (%77,78) AAA'inin ilk belirtisi
UFMS idi. Hastalarin genetik analizine bakildiginda 4 hastada

Tablo 1. Uzamis febril myaljili hastalarin demografik, klinik ve genetik 6zellikleri

Hasta no Yas (ay) Cinsiyet Gen mutasyonu Miyalji Ates Artralji Artrit Aft USYE Karin agrisi
1 121 E M694V/M680I + + + + - - +
2 151 K M694V/M694V + -+ -+ - - - +
3 152 K M694V/M694V eh 1 - + - + -
4 132 K M694V/M680I + I 1 = I + “F
5 39 K M694V/M680I + 1 = 1 = + =
6 165 K M694V/M694V A A 1 = = e A
7 192 E M694V/V726A A = 1 1 = = A
8 105 K M694V/E148Q + = + + = — +
9 145 K M694V/M694V + + = = + + +

USYE: Ust solunum yolu enfeksiyonu.
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Tablo 2. Uzamis febril myaljili hastalarin klinik ve laboratuar 6zellikleri

No FMFtakip Semptom baslangi¢ Lokosit sayisi Plateletsayisi ESH (m/h) CRP(mg/dL) Fibrinojen CPK
suiresi (yil) zamani (giin) (PMN %) (K/uL) (K/uL) NR: 0-20 NR: 0-0.5 (mg/dL) (mg/dL)

1 8,5 7 14,60 (67,04) 714 77 19,0 25
2 0 7 16,00 (79,90) 398 91 11,2 595 30
3 0 15 13,30 (78,34) 627 81 1,74 37
4 0 10 18,00 (85,25) 562 66 28,5 22
5 0 5 19,00 (85,14) 427 121 11,3 718 29
6 0 15 14,90 (81,98) 403 95 21,8 =

7 0 13 14,40 (71,57) 359 82 18,3 40
8 5 10 21,10 (81,36) 303 87 8,7 572 94
9 0 8 7,60 (68,53) 282 79 52 610 30

PMN: Polimorfoniikleer nétrofil; ESH: Eritrosit sedimantasyon hizi; CRP: C-reaktif protein; CPK: Kreatin fosfokinaz; NR: Normal range.

Tablo 3. Uzamis febril myaljili hastalarin hastanede yatis sirasindaki klinik parametreler ve taburculukta laboratuvar

parametreleri

No Pulse steroid verilme Yatis siiresi Lokosit sayisi ESH CRP
siiresi (giin) (giin) (PMN %) (K/uL) (m/h) NR: 0-20 (mg/dL) NR: 0-0.5

1 6 7 6,80 (46,91) 4 0,18
2 3 4 17,00 (53,24) 8 0,22
3 3 4 15,90 (70,56) 32 0,10
4 4 5 8,50 (60,27) 22 2,63
5 4 5 7,10 (67,52) = =

6 4 6 12,30(77,22) 22 3,30
7 3 4 6,30 (72,94) - -

8 6 11 8,20 (75,96) 2 1,72
9 4 5 7,20 (76,31) 12 1,24

ESH: Eritrosit sedimantasyon hizi; CRP: C-reaktif protein.

(%44,44) M694V homozigot tespit edildi. Diger hastalarin ta-
maminda en az bir allelinde M694V mutasyonu mevcuttu.

Sendromun ayirt edici 6zelligi olan myalji, hastalarin
%100'linde ortaya ¢ikti ve 7'sinde bilateraldi. Bu hastalarin ta-
maminda alt ekstremite etkilenmisti. Ayrica 4 hastada da ust
ekstremite tutulmustu. Hastalarin 7'sinde (%77,78) hastaneye
basvuru esnasinda ates mevcuttu (Tablo 1). Karin agrisi 7 has-
tada (%77,78), artralji veya artrit 6 hastada (%66,67) gorilda.
Semptomlarin baslama zamani ile tani konulmasi arasindaki
gecen ortalama siire 10+3,6 giin (5-15 glin) idi.

Tum hastalarda akut faz reaktanlar yiiksek seviyede idi. Uza-
mis Febril Myaljili hastalarin klinik ve laboratuar 6zellikleri Tab-
lo 2'de gosterilmistir. Ortalama Eritrosit sedimantasyon hizi
86,55+15,41 mm/h (range: 66—121) idi. Ortalama CRP seviyesi
13,96£8,55 mg/dL (range: 1,74-28,50) idi. 8 hastada (%88,89)
CRP diizeyi 10 kat lzerinde artis (>5 mg/dL) gorildi. 4 has-
tada bakilan fibrinojen diizeyi yiiksek tespit edildi. Ortalama
Lokosit sayisi 15,43+3,86 (K/uL) (range: 7,60-21,10) idi. Kreatin
kinaz (CK) dizeyi tim hastalarda normal sinirlardaydi.

Uzamis Febril Myaljili hastalarin hastanede yatis sirasindaki

klinik parametreler ve taburcu edilmeden onceki laboratuvar
parametreleri Tablo 3'te g0sterilmistir. Hastalara tedavide, 10
mg/kg metilprednisolon intraven6z uygulandi. Ortalama pul-
se metilpredniosolon verilme siiresi 4,11+1,16 glin (range:
3-6) idi. Tum hastalarda tedavi sonrasi tam iyilesme gorild.
Hicbir hasta nonsteroid antilinflamatuar ilaclar (NSAIi) baslan-
madi. 4 hasta hastaneye basvurmadan énce NSAIi kullanmis
olup fayda gérmemisti. Tim hastalar oral prednizon 4-6 haf-
ta kadar kullanacak sekilde tedavileri diizenlenerek taburcu
edildi. Hastanede yatis siiresi ortalama 5,67+2,23 giin (range:
4-11 glin) idi. Tim hastalarin 1 ay sonra kontrole geldiklerinde
herhangi sikayetleri yoktu.

Tartisma

Eklem ve kas agrilari ¢cocukluk ¢aginda poliklinige basvuru
sebepleri arasinda siklikla gézlenmektedir. Ozellikle agrilarin
uzun sireli olmasi ve ¢ocugun gilinlik aktivitesini bozacak
sekilde yasam kalitesini engellemesi ebeveynlerin bu konuda
sikinti yasamasina sebep olmaktadir. Okul ¢agdi ¢ocuklarinin
%15'i tekrarlayan ekstremite agrilaryla basvururken; yaklasik



230

Journal of Contemporary Medicine

%5'inde bu agr Gi¢ aydan uzun stirer.!'

Cocukluk caginda goriilen eklem ve kas agrilarina sebep olan
hastaliklar ayrintili degerlendirilmelidir. Bu sikayetler bircok
hastaliga eslik edebilecedinden detayli bir anamnez ve fizik
muayene ile agrinin yaninda baska bir bulgunun olup olma-
digi incelenmelidir. Hizl ve dogru tani icin dikkatli bir 6yku al-
mak, fizik muayene yapmak, hekime bircok ipucu saglamakta-
dir." Eklem ve kas agrisi olan ¢cocuklarda 6zellikle artrit varhgi
durumun daha acil ve dikkatli degerlendirilmesi gerektigini
gOstermektedir.

Farkl klinik bulgularla da ortaya cikabilen AAA; tekrarlayan
ates ve serozit ataklari ile karakterize kendini sinirlayan siste-
mik otoenflamatuar bir hastaliktir.® Karin agrisi ve 6-72 saat
arasinda siiren 38 derece Uizeri ates ataklari ile karakterizedir.
031 Ozellikle dogu Akdeniz havzasinda yasayan irklarda artmis
siklikta goriilmektedir. ilk AAA atadi hastalarin %75'inde yasa-
min ilk 10 yili icerisinde goralir. Atagin stresi 2-4 giin arasin-
da olmasina ragmen daha uzun ya da daha kisa stiren nébet
sekilleri de olabilir. Aile hikayesi etnik kdken ve klasik klinik
bulgular varliginda tani koymak kolaydir. Tanida esas olan
klinik kriterlerdir.>*'® Ancak, tipik klinik bulgularin olmadig
hastalarda tani zorluklari sik olarak yasanmaktadir. 1997 yilin-
da MEFV geninin bulunmasiyla stipheli olgularda mutasyon
analizi yardimci tani yontemi olarak kullaniimaktadir.

AAA'nIn 16. kromozomun kisa kolundaki MEFV genindeki mu-
tasyonlar sonucu olustugu bilinse de mutasyon olmasi hasta-
igin kesin tanisini koydurmaz. Clinkli bazi hasta cocuklarda
gen mutasyonlari saptanmazken bazi saglkl ¢ocuklarda ho-
mozigot ya da heterozigot olarak her iki mutasyon da gori-
lebilmektedir. Bu durum AAA tanisi icin gen mutasyonlarinin
her zaman yol gosterici olmadiginin ve klinik goézlemin tani
icin esas oldugunun kanitidir.'”! Glinimuzde (¢ ylz sekse-
nin lzerinde mutasyon belirlenmis olsa da bircok merkezde
en sik gorulen mutasyonlar bakilmaktadir. Bunlarin arasindan
M694V mutasyonunun hastalik baslangi¢ yasinin erken olma-
siyla, amiloidozla, artrit ve plorezi sikhgiyla daha yakin iliskili
oldugu belirtiimektedir? Ayrica M694V mutasyonunun uza-
mis febril miyalji tanisi konulan hastalarda siklikla gorilmesi
bu hastalikla da iliskili olabilecegini diisiindiirmektedir.'®

Uzamis febril miyalji; ates ylksekligi ve paraliziye neden ola-
bilecek kadar agir ve siddetli miyalji ile karakterize, bazen de
karin agnisi, artrit ve dokiintilerin eslik edebilecegi AAA'nIn
nadir rastlanan bir komplikasyonudur. Calismalarda, AAA ol-
gularinin %1,2'sinde birlikte goruldigi belirlenmistir.!!1920
Hastalarda goriilen bu siddetli durumun ayirici tanisinda in-
feksiydz, malign ve romatolojik hastaliklar distndlmelidir.
Kuvvet kaybi, kas agrisi ve buna eslik eden ates ytiksekligi,
karin agrisi gorilmektedir. Hastalik varliginda CRP, eritrosit se-
dimantasyon hizi ve I6kosit sayisi yiiksek bulunurken kreatin
fosfokinaz seviyeleri her zaman disiik olarak saptanmaktadir.

FMF'nin bulgulariile iligkili olarak myalji ilk olarak iki Ermeni'de
Schwabe tarafindan tanimlanmistir.?"! Daha sonra Majeed ve
ark. AAA'l 264 cocukta prospektif olarak myaljinin insidansi-
ni ve klinik paternlerini arastirmis ve insidansini %25 olarak

bulmuglardir.” AAA myalji tic gruba ayrilmaktadir: 1- Spontan
myalji: Egzersiz ile ilgili olmayan hafif veya orta myalji 2- Eg-
zersize bagh myalgia: 1-3 glin stiren egzersizden sonra 8 saat
icinde siddetli myalji goriilmektedir. Cogu kez istirahatla di-
zelir ve nadiren nonsteroid antiinflamatuar ila¢ kullanimi ge-
rektirir. 3- Tim myalji vakalarinin %11'ini olusturan UFMS'dur.
7220 UFMS siddetli kas agrisi ve kas gli¢siizligu seklinde olup
genellikle bilateraldir ve alt ekstremitelerde goriiliir. Bazi has-
talarda ise tim kaslar tutulabilir.?®! Kas agrilarina yiksek ates
eslik edebilir ve tedavi edilmezse 6 haftaya kadar uzayabil-
mektedir."" Hastalarimizin tamaminda myalji alt ekstremite-
lerde olup bilateral tutulum géstermekteydi.

Uzamis febril myalji sendromu, AAA ilk tani aninda veya kol-
sisin tedavisi ile izlem sirasinda goriilebilmektedir.”:1224-26 ki
hastamizda kolsisin tedavisi kullanirken tani konuldu. Son
zamanlardaki calismalarda, UFMS'nin 6zellikle M694V hete-
rozigot ve homozigot mutasyonlarla iliskili oldugunu goste-
rilmistir.'®2-2% Qlgularimizin dérdiinde homozigot M694V
mutasyon ve digerlerinde ise heterozigot M694V mutasyonu
saptadik. Serimizde homozigot yayginli orani yiiksekti. M694V
mutasyonu ve UFMS arasinda glcli bir baglanti vardir, ancak
ikisinin arasindaki biyokimyasal mekanizma hala belirsizdir.

Yapilan calismalarda yiiksek diizeyde ESR ve CRP diizeyleri-
nin UFMS’nun tanisal degerini vurgulamaktadirlar.'? Serimiz-
de yer alan tiim hastalarda yiiksek ESR, CRP, WBC, trombosit
sayisi ve fibrinojen dlizeyine sahipti. Enflamasyon iki belir-
leyicisi olan ESR ve CRP yiliksek oranda artmistir. Hastalarin
%66,67'sinde ESR diizeyi >80 mm/saat olarak belirlendi. Has-
talarin %88,89'unda CRP diizeyi normalden 10 kat daha yik-
sek (CRP>5 mg/dL) bulundu.

Semptomlarin baslamasindan taniya kadar gegen ortalama
siire ortalama 10 glin olmasi nispeten uzun bir gecikme kabul
edilmektedir. Bu da UFM sendromunun klinisyenler acisindan
farkindaliginin eksik oldugunu vurgulamaktadir.

Myalji ve ates nedeni olarak AAA'lI her hastada poliarteritis
nodosa olasiligi g6z 6niine alinmalidir. Bununla birlikte, higbir
hastamiz cocukluktaki PAN icin siniflandirma kriterlerini kar-
silamamistir ve tedavinin sona ermesinden sonra niiks goral-
memistir.

Hastalarimizda UFMS tanisi klinik belirtilere, yiksek akut faz
reaktanlarinin varligina, normal CPK ve gecmis tibbi dykiiye
gore konuldu. Son zamanlarda, Kaplan ve ark. 2007 yilinda ¢ok
merkezli bir kohort calismasinda UFMS'lu hastalari analiz ede-
rek uzamis febril myalji tanisi icin klinik ve laboratuar 6zellikle-
rini iceren bir takim kriterler olusturulmustur.? Bunlar, ti¢ zo-
runlu (ailesel FMF dykisii veya FMF klinigi, myalji ve 5 glinden
uzun stren myalji kalicihdi) ve (i¢ destekleyici (en az bir M694V
mutasyonunun varhgy, ylksek inflamatuar marker diizeyi, ates
>38) kriterden olusmaktadir. Bu kriterler atesi icermesine rag-
men, serilerde tanimlanan hastalarin %29'u atessizdir. Ancak
bu calismalar kisith sayida vakalar tzerinden gelistirilmistir.
Yine de serimizdeki vakalarin tanisal degeri bu kriterleri karsi-
lamaktadir. Olgularimizin %22,2'si atessiz idi.

UFMS'unun etiyopatogenezi acik degildir. AAA ile iliskili vaski-
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litte immin mekanizmalar rol oynamaktadir.®3? Tekin ve ark.
AAA'L iki hastada cilt biyopsi 6rneklerinin immiinofloresan
mikroskopisinde perivaskiler IgM ve C3'ln pozitif oldugunu
gostermistir. Yine Duru ve ark. nin yaptiklari calismalarinda
iki hastanin deri biyopsisinde IgA, C3 ve fibrinojen varligini tes-
pit etmislerdir.®" Dolasimdaki imm{in komplekslerin olusumu,
kompleman tiketimi ve FMF atadi sirasinda timor nekroz fak-
torliinin kontrolsliz salinimi, AAA hastalarinda tanimlanmustir.
Bu nedenle, immin sistem iligkili bir mekanizmanin, AAA'in
patogenezinde rol oynadigi diislinilmektedir.”*% Olgularimiz-
da deri dokintisi olmadigindan cilt biyopsisi yapilmamistir.
Ayrica, son zamanlardaki ¢calismalarda streptococcus gibi bazi
enfeksiy6z ajanlarin, UFMS'unun bir tetikleyicisi olabilecegini
vurgulamaktadirlar.®2?¢! Olgularimizin hicbirinde basvuruda
aktif streptokokal farenjit yoktu. Hastalarimizin ikisine ASO tit-
resine bakilmis olup normal diizeylerde tespit edildi. Bu teori
cok net degildir. Bu iliskiyi aciklamak icin daha fazla calismala-
ra ihtiyac vardir.

Elektromiyelografik inceleme ve kas biyopsisilerinde spesifik
bulgusu yoktur ve bu tetkikler normal olarak saptanmaktadir.
8 Serum kas enzim diizeyleri normaldir.”® Hastalarimizin kas
enzimleri normaldi. Kas biyopsisi ve elektromiyografi yapilma-
di. Ayrica magnetik rezonans goériintiilemede non spesifik su-
bkutan yag dokusunda 6dem gorilebilmektedir.?

Tedavi edilmeyen UFMS'lu hastalarda ates yiiksekligi 4-6 haf-
ta kadar devam edebildigi bilinmektedir. Ginimuizde UFMS
benzeri klinik tablolarda ilk asamada non steroidal antienf-
lamatuar ilaglar kullanilsa da genelde hastalar fayda gérme-
mekte ya da istenilen yanit alinamamaktadir. Semptomlarda
gerileme olsa da bir siire sonra semptomlarin yeniden siddetli
sekilde ortaya ciktigr gorilmektedir. Nitekim dort hasta bize
basvurmadan 6nce non-steroid antiinflamatuar ilaglar almis
olup herhangi bir fayda gérmemisti. AAA tanisi olan ve diizen-
li kolsisin tedavisi kullanan hastalarda da UFMS gorildigi icin
kolsisinin UFMS tedavisinde yarari olmadigi diisiiniilmektedir.
Ayrica bazi calismalarda dusiik doz oral steroid, interldkin (IL)-
1 reseptdr antagonisti ve opiyatlar kullaniimistir.®? Bu nedenle
UFMS tedavisinde ilk tercih steroid tedavisidir.®" Tedavide ilk
asamada 3 giin kadar pulse steroid (10-30 mg/kg/gun metilp-
rednizolon) verilmeli sonrasinda idame steroid tedavisi sag-
lanmalidir. Dikkat edilmesi gerek 6nemli bir nokta hastaligin
siddetine gore verilecek idame steroid tedavisinin azaltilarak
4-6 hafta kadar devam edilmesidir. Steroid tedavisinin erken
kesilmesi myaljinin tekrar ortaya ¢ikisina neden olabilmekte-
dir. Biz son bir yilda basvuran ve UFMS tanisi koydugumuz has-
talarimiza pulse steroid tedavisi verdik ve semptomlarin dra-
matik sekilde dizeldigini gordiik. Taburculuk sonrasi hastalara
en az 4 hafta siireyle idame steroid tedavisine devam edildi.
Kontrole gelen hastalarimizda herhangi bir sikayeti yoktu ve
takip suresinde de olmadi.

Sonug

GlnUmuzde AAA farkindaligi artis géstermekte ancak atipik
AAA vakalarinin sayisi da artmaktadir. AAA kriterlerini karsila-

mayan, ylksek atesle birlikte akut faz reaktani yiksekliginin
oldugu ve uzun siiren myalji varhginda UFMS dustnulmelidir.
UFMS tedavisine erken zamanda steroid ile baslanilarak uy-
gun doz ve siirede verilmelidir.

Finansal destek: Yazarlar bu calisma icin finansal destek almadi-
gini belirtmistir.

Cikar catigmasi: Bildirilmemistir.
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