Orijinal Soru: Klinik Bilimler 145

145.0n besyildir ailevi Akdeniz ates tanisiyla 2 mg/gun kolsisin tedavisi altinda olan 36 yasindak erkek hasta, ayda bir tekrarlayan
peritonit ataklan nedeniyle basvuruyor. Ataklar arasi donemde CRP degeri 6 kat kadar yiksek seyreden ve 1.200 mg/gun
proteinuri tespit edilen hastada tedavi degisikigi dusunultyor.
Bu hastada asagidaki ilagclardan hangisi oncelikli olarak tedaviye eklenmelidir?

A) Anti-TNFa
B) Anti-IL-1
C) Anti-IL-6
D) Anti-IL-17
E) Anti-CD20

Dogru Cevap:B

DERS NOTLARIMIZDAN REFERANSLAR

(Bu referanslar; soru kitabi Tiim Tus Sorulari, Kamp notlarimiz ya da non spesifik slaytlardan DEGIL, iLGiLi NOTLAR
sadece gunncel ders notlarimizdan verilmistir. Bu notlari subelerimizde kolayca edinip, referanslari
kontrol edebilirsiniz.)

Aslanlar gibi bir

Klinik Bilimler 145. soru i '
Tusdata Dahiliye Ders Notu Fasikdl 3 1. Fasikil Sayfa 169 ref_e 'japs ver_mlg?'emz
gerisi 6nemli degil...

o Yan etkileri;

= En sik yan etkisi GIS intéleransi ve ishaldir. Dogm Segeﬂek
= Kemik iligi stipresyonu, periferik néropati, miyopati gelisebilir. ke ndiliginden Ortaya
o0 Kolsisin sterilite yapmaz. Gebelikte ve laktasyonda giivenlidir. L LT
 Kolsisine cevapsiz vakalarda IL-1 antagonistleri (anakinra, rilonacept ve 9|k303kt“'- - -BIZ |§|le|

canakinumab) verilebilir.

iste boyle yapiyoruz...

ERISKIN BASLANGICLI STILL HASTALIGI

e Intermittan ates, (atese eslik eden) karakteristik dékiintii, artrit, organomegali, serozit
gibi zengin klinik bulgulan olan sistemik inflamatuar bir hastaliktir,

Klinik bulgular
e Gilinde 1-2 defa, = 39 °C, intermittan ates qgoriilir,

o Ates ile birlikte; gévdede, makiilopapiiler, somon rengi dokiintii gorilir. Atesin
dismesi ile kaybolur.

e Oligo-Poliartrikiler eklem tutulumu izlenir.

e Hastalarin gogunda lenfadenopati ve/veya hepatosplenomegali gériiliir.
« Bogaz agnisi (non-slpuratif farenjit) sik bir bulgudur

o Plevral ve/veya perikardiyal efiizyon bulunabilir.

Laboratuvar bulgulan

» Eritrosit sedimantasyon hizi ve CRP belirgin artmistir.

e Normokrom normositer anemi, |6kositoz (nétrofilik) ve trombositoz beklenir.
o Ferritin dlzeyleri cok yliksektir.

e ANA ve RF codu zaman negatiftir (seronegatif).

e Karacider enzimleri siklikla yiksektir.

o Eriskin baslangigli Still hastalidi tanisi bir ekartasyon tanisidir

Yamaguchi Kriterleri

Major kriterler Minor kriterler
- Ates (intermittan, z 39 °C, = 1 hafta) - Bogaz agns
- Karakteristik dokiinti - Lenfadenopati
- Artrit/Artralji (z 2 hafta) - Hepatomegali / Splenomegali
- Lokositoz (notrofil hakimiyeti) - KCFT yiiksekligi
- ANA ve RF negatifligi

Tani icin;
* Enfeksivon, malignite, diger romatolojik hastaliklar dislenmalidir
* En az 2 major kriter olmak tizere toplam 5 kriter gereklidir.
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Tedavi

 Hafif ve orta inflamatuar semptomlar varliinda NSAII'ler verilebilir.

o Adir inflamatuar semptomlar igin kortikosteroidler tercih edilir.

1gG4 ILISKILI HASTALIK

e 1agG4 iliskili hastalik, kitlemsi lezyonlar olusturmaya edilimli fibroinflamatuvar
bir hastaliktir.

e Hemen her organ sistemini tutabilir. Ancak beyin parankimi, kemik iligi, eklemler
ve barsak mukozasini tutmasi beklenmez.

e Hastalk en sik orta yas ve yash erkeklerde gorilir.

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi géormek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.



o Klinik Bilimler 149. soru
Tusdata Pediatri Ders Notu 3. Fasikil Sayfa 1050

Kolsisine yanit vermeyen hastalarda IL-1 reseptor antagonisti anakinra va da
IL-1 inhibitorii rilonacept kullanilabilir,

Komplikasyonlar:

« Hastalarda en onemli komplikasyon, AA tipi amiloidoz gelisimidir ve en
sik proteiniiri ile baslar. Tablo nefrotik sendrom ve kronik bébrek yetmezligine
ilerleyebilir. GIS, kalp ve dalakta amiloid birikimi gérilebilir.

o FMFe badli amiloidozda makroglossi ve néropati beklenmez.

FMF’de Amiloidoz Gelisimi icin Risk Faktorleri:

. Ailede AA tipi amiloid dykisd

. M694V mutasyonunun homozigot pozitifligi
. Serum AA geninde polimorfizm

. Erkek cinsiyet

. Kolsisin tedavisine uyumsuzluk

Atak sirasinda serum AA proteininde ve akut faz reaktanlarinda asin yikseklik olan
hastalarda Amiloid riski yiiksektir.

HIPERIMMUNOGLOBULIN D SENDROMU

o Otozomal resesif gegisli, otoinflamatuar bir hastaliktir.
* Kolesterol biyosentezinde rol oynayan, mevalonat kinaz (MVK) enzimini
kodlayan kromozomdaki MVK genindeki mutasyonlar sonucu olusur.

e Hiperimmunoglobilin D sendromunda, mevalonat kinaz geninde mutasyon sonucu
enzim aktivitesi belirgin azalsa da, %5 kadar enzim aktivitesi kalmistir.
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e Mevalonat kinaz genindeki mutasyon sonucu enzim aktivitesi hig kalmazsa, dismorfik
ylz gorintisd, ilerleyici serebellar ataksi, psikomotor retardasyon ve bulyime geriligi ile
karakterize “mevalonik asidiiri” olarak adlandirnlan metabolik hastalk gelismektedir.

o Tekrarlayan ates, lenfadenopati, karin agrisi ve dékiintii ataklar ile
karakterizedir.

Klinik:

e Baslama yasl ortalama alt| aydir. Hastalarin %63‘tntin ilk ataklar asi sonrasidir.

o Bebeklik doneminde baslayan tekrarlayan ates (3-7 giin strer)

« Lenfadenopati (En sik gériilen bulgu lenfadenopatidir ve genellikle
servikaldir)

» Karin agnisi

o Artralji ve artrit

o Morbiliform dékiinti

 Tekrarlayan oral aft ve genital llserle karakterizedir.

Laboratuar Bulgular:
o Akut faz reaktanlarinda artma, IgD yiiksekligi (>100 mg/dL)
e Serum IgA yiiksekligi (2.6 g/L)
o Idrarda organik asit analizinde mevalonik asit artisi saptanir.

Bebeklik doneminde baglayan tekrarlayan ates, servikal lenfadenopati,
dekiintlisi olan ve kolsisine cevap vermeyen hastalarda hiperimmiinoglobulin D
sendromu diisiiniilmelidir.

Tedavi:

e FMFten en 6nemli farklan kolsisine yanitin gok diisiik olmasi ve amiloidoz
beklenmemesidir.

o Kanitlanmis bir tedavisi yoktur. Tedavide steroid, kolsisin ve nonsteroidal
antiinflamatuar ilaglar, etanercept ve anakinra kullanilabilir.

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gormek icin www.tusdata.com’u ziyaret ediniz.



