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Ailevi Akdeniz ateşi (AAA) hastalığı, tekrarla-
yan ateş ve serözit atakları ile karakterize, otozomal 
resesif geçişli, en sık izlenen otoinflamatuar bir has-
talıktır. Ataklar tipik olarak 1-3 gün arasında gerile-

mektedir. Türk, Arap, Yahudi ve Ermeni toplumla-
rında daha sık görülmektedir.1 Hastalığın Türki-
ye’deki prevalansı, yaklaşık olarak 1/1.000 olarak 
bildirilmiştir.2,3 Pyrin isimli proteini kodlamakta olan 
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ÖZET Amaç: Ailevi Akdeniz ateşi (AAA) hastalığı, tekrarlayan ateş 
ve serözit atakları ile karakterize otoinflamatuar bir hastalıktır. Artmış 
inflamasyon atakları, ek hastalıkların ortaya çıkmasına katkıda bulu-
nabilir. Çalışmamızın amacı, pediatrik AAA hastalarına eşlik edebilen 
diğer hastalıkların görülme sıklığını araştırmaktır. Gereç ve Yöntem-
ler: Sekiz yüz elli sekiz AAA hastası içinde, eşlik eden ek hastalığı olan 
90 hastanın tıbbi bilgileri, geriye dönük olarak medikal dosyalarından 
incelendi. Hastaların güncel yaşı, AAA tanı yaşı, cinsiyeti, klinik özel-
likleri, tedavileri, aile öyküsü, Mediterranean fever gen analizi, Pras 
aktivite skoru, eşlik eden hastalıkları ve laboratuvar tetkikleri kayıt 
edildi. Bulgular: Sekiz yüz elli sekiz AAA hastasının arasından 90 
(%10,5) hastada eşlik eden ek hastalık tespit edildi. Yirmi yedi (%30) 
hastada immünglobulin A vasküliti (Henoch-Schönlein purpurası), 15 
(%17) hastada periyodik ateş, aftöz stomatit, farenjit ve lenfadenit has-
talığı, 12 (%13) hastada juvenil idiyopatik artrit, 12 (%13) hastada in-
flamatuar bağırsak hastalığı (İBH), 7 (%8) hastada AAA hastalığına 
ikincil sakroileit, 4 (%5) hastada Behçet hastalığı, 3 (%3) hastada astım, 
3 (%3) hastada poliarteritis nodoza, 2 (%2,5) hastada Kawasaki hasta-
lığı, 2 (%2,5) hastada kronik tekrarlayan multifokal osteomiyelit, 1 
(%1) hastada üveit, 1 (%1) hastada ürtikeryal vaskülit ve 1 (%1) has-
tada multipl skleroz hastalığı vardı. Yirmi sekiz (%31) hastada M694V 
homozigot mutasyon var iken, 30 (%33) hastada M694V heterozigot 
mutasyon tespit edildi. Sonuç: Otoinflamatuar bir hastalık olan AAA 
hastalığına vaskülitler, kronik artrit ve İBH gibi diğer otoinflamatuar 
ve otoimmün hastalıklar sık eşlik etmektedir. AAA hastalarının taki-
binde gelişebilecek ek hastalıklar açısından klinisyenler,  ayırıcı tanıda 
bu hastalıklar açısından da dikkatli olmalıdırlar. 
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ABS TRACT Objective: Familial Mediterranean fever (FMF) is an au-
toinflammatory disorder characterized by recurrent fever and serositis. 
Increased inflammation could contribute to occur concomitant diseases. 
The aims of this study are to investigate the incidence of concomitant 
diseases with FMF. Material and Methods: The medical records of 
90 patients with coexistence diseases among 858 FMF patients were 
investigated retrospectively from their medical files. The age of onset, 
gender, clinical features, treatments, family history, Mediterranean fever 
gene analysis, Pras activity score, concomitant diseases and laboratory 
studies of patients were recorded. Results: Among 858 FMF patients, 
additional coexistence disease was identified in 90 (10.5%) patients. 
Immunoglobulin A vasculitis (Henoch-Schönlein purpura) was oc-
curred in twenty seven (30%)  patients, periodic fever, aphthous stom-
atitis, pharyngitis and lymphadenitis disease in 15 (17%), juvenile 
idiopathic arthritis in 12 (13%), inflammatory bowel disease (IBD) in 
12 (13%), sacroiliitis associated with FMF in 7 (8%), Behçet’s disease 
in 4 (5%), asthma in 3 (3%), polyarteritis nodosa in 3 (3%), Kawasaki 
disease in 2 (2.5%), chronic recurrent multifocal osteomyelitis in 2 
(2.5%), uveitis in 1 (1%), urticartial vasculitis in 1 (1%) and multiple 
sclerosis in 1 (1%) patient. Twenty-eight (31%) patients had M694V 
homozygous mutation, while 30 (33%) patients had M694V heterozy-
gous mutation. Conclusion: FMF which is an autoinflammatory dis-
ease is often accompanied with other autoinflammatory and 
autoimmune diseases such as vasculitis, chronic arthritis and IBD. Clin-
icians should be aware of in differential diagnosis of additional diseases 
that may develop in follow-up of FMF patients. 
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“Mediterranean fever (MEFV)” geni, 16. kromozo-
mun kısa kolunda bulunmakta ve 10 ekzon içermek-
tedir. MEFV gen mutasyonu ile inflamazom 
aktivasyonu olmakta, aşırı interlökin-1β (IL-1β) üre-
tilmekte ve bunun sonucunda inflamasyon atakları 
ortaya çıkmaktadır.4 Hastalıkta en sık görülen mutas-
yonlar M694V, M680I, V726A, M680I ve E148Q mu-
tasyonlarıdır. M694V mutasyonu, en ağır klinik 
fenotipe neden olmaktadır.2,5  

Akut AAA ataklarında yüksek ateşe eşlik eden 
periton, plevra, sinoviyum ya da perikardiyumda in-
flamatuar serözit meydana gelmektedir. Tekrarlayıcı 
ataklar, her ay olabileceği gibi yılda birkaç kez de iz-
lenebilir.1 AAA atakları sırasında laboratuvar tetkik-
lerinden beyaz küre düzeyi, eritrosit sedimentasyon 
hızı [erythrocyte sedimentation rate (ESR)], C-reak-
tif protein (CRP), fibrinojen ve serum amiloid A 
(SAA) gibi akut faz belirteçlerinde yükseklik mey-
dana gelmektedir.6,7 Ataklar arası dönemde, bu de-
ğerler normale dönmektedir. Ancak hastaların 
%30’unda, kolşisin tedavisi altında olmalarına rağ-
men ataklar arası sakin dönemde de ESR, CRP ve 
SAA gibi akut faz belirteçleri akut faz belirteçleri 
yüksek seyredebilmektedir.8 Subklinik inflamasyonu 
olan asemptomatik hastalar ve tedavi edilmeyen ol-
gularda gelişen en önemli komplikasyon amiloidoz-
dur. AAA hastalığına ikincil gelişen amiloidoz, en sık 
böbrekleri etkilemektedir.1 AAA hastalarının, yılda 
en az 2 kez yapılan rutin poliklinik kontrolleri sıra-
sında hemogram, biyokimya, akut faz belirteçleri ve 
proteinüri açısından tam idrar tetkiki değerlendiril-
mektedir. Kolşisin, ucuz ve tolerasyonu iyi olan bir 
ilaç olup, AAA hastalarında inflamatuar atakları ve 
amiloidoz gelişimini önlemektedir.9 Son yıllarda has-
taların tolere ettiği maksimum dozda kolşisin tedavi-
sini en az 6 ay düzenli kullanmasına rağmen 
laboratuvar tetkiklerinde akut faz belirteçleri yüksek 
seyrediyor ya da ayda en az 1 kez ateşli inflamatuar 
atakları devam ediyor ise kolşisin tedavisine ek ola-
rak hastalara, subkütan anti-IL-1 tedaviler (anakinra, 
kanakinumab) uygulanmaktadır.10  

Otoinflamatuar bir hastalık olan AAA hastala-
rına ya da MEFV mutasyon taşıyıcılarına, birçok oto-
immün ve otoinflamatuar hastalıklar eşlik edebil- 
mektedir.11 AAA hastalarına immünglobulin A (IgA) 
vasküliti (Henoch-Schönlein purpurası), poliarteritis 

nodoza (PAN) ve Behçet hastalığı (BH) gibi ek has-
talıkların eşlik ettiği daha önce bildirilmiştir.2,12-16 Bu 
çalışmadaki amacımız, geniş bir pediatrik AAA hasta 
kohortunda eşlik eden diğer hastalıkların görülme 
sıklığını değerlendirmektir. 

 GEREÇ VE YÖNTEMLER 

Hastalar ve Çalışma Dizaynı 

Çalışmaya, 2007-2017 tarihleri arasında Gazi Üniver-
sitesi Tıp Fakültesi Çocuk Romatoloji Kliniğinde en 
az 6 aydır takip edilen 858 pediatrik AAA hastası dâhil 
edildi. Tüm hastalar, Türk AAA hastalığı tanı kriterle-
rini karşılamakta idi. Türk AAA tanı kriterlerini karşı-
lamayan hastalar, çalışmaya dâhil edilmedi. Türk AAA 
tanı kriterleri, sıraladığımız 5 kriterden en az 2’sini 
içermelidir; ateş (en az 3 kez tekrarlayan ve 6-72 saat 
devam eden), karın ağrısı (en az 3 kez tekrarlayan ve 
6-72 saat devam eden), göğüs ağrısı (en az 3 kez tek-
rarlayan ve 6-72 saat devam eden), oligoartrit (en az 3 
kez tekrarlayan ve 6-72 saat devam eden) ve aile öy-
küsüdür.17 Hastaların tıbbi bilgileri, geriye dönük ola-
rak medikal dosyalarından incelendi. Hastaların güncel 
yaşı, AAA tanı yaşı, cinsiyeti, AAA klinik özellikleri, 
tedavileri, aile öyküsü, MEFV gen analizi, Pras akti-
vite skoru, eşlik eden hastalıkları, eşlik eden ek hasta-
lık başlangıç yaşı, klinik bulguları ve laboratuvar 
özellikleri kaydedildi.18 Pras aktivite skoru, AAA has-
talığının ciddiyetini değerlendiren bir skorlama sistemi 
olup, hafif (2-5 arası skor), orta (6-10 arası skor) ve 
ağır (>10 skor) klinik gidişatı temsil etmekteydi.18 
Eşlik eden hastalıkların tanıları [juvenil idiyopatik art-
rit (JİA), IgA vasküliti, PAN, BH, Kawasaki hastalığı, 
kronik tekrarlayan multifokal osteomiyelit (KTMO), 
periyodik ateş, aftöz stomatit, farenjit ve lenfadenit 
(PFAPA) sendromu, multipl skleroz (MS) ve inflama-
tuar bağırsak hastalığı (İBH)], tanı kriterlerine göre 
uzman hekimler tarafından teşhis edildi. 

MEFV gen analizi, Gazi Üniversitesi Tıp Fakül-
tesi Nefroloji ve Doku Laboratuvarında PCR çalış-
ması ile elde edildi ve 2-3-5-10 ekzonlarındaki 
A744S, E148Q, F479L, I640M, K695R, M680I, 
M694I, M694V, P369S, R761H, V726A mutasyonları 
değerlendirildi. Kolşisin tedavisine yanıtsızlık, has-
tanın en az 6 ay süre ile tolere ettiği maksimum dozda 
kolşisin tedavisini düzenli kullanmasına rağmen yılda 
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>4 atak geçirmesi olarak kabul edildi.19 Kolşisin te-
davisine yanıtsız hastalara ek olarak anti-IL-1 (ana-
kinra ya da kanakinumab) tedavisi uygulandı.  

istatistiksel analiz 

SPSS 22 programı kullanılarak çalışmanın, istatistik-
sel analizleri yapıldı (SPSS Inc., Chicago, IL, ABD). 
Değişkenlerin normal dağılıma uygunluğu görsel 
(histogram ve olasılık grafikleri) ve analitik yöntem-
lerle (Kolmogorov-Smirnov/Shapiro-Wilk) değer-
lendirildi. Tanımlayıcı analizlerde, normal dağılıma 
uymayan ve ordinal değişkenler için medyan (mini-
mum-maksimum) değer kullanıldı. Kategorik verile-
rin sayı ve yüzdeleri verildi.  

Çalışmanın yerel etik kurul kararı, Gazi Üniver-
sitesi Klinik Araştırmalar Etik Kurulu 13.2.2017 ta-
rihli 12 no.lu etik kurul onayı ile alındı. Çalışmamız, 
Helsinki Deklarasyonu Prensipleri’ne uygun olarak 
yapılmıştır. 

 BULGULAR 

Sekiz yüz elli sekiz pediatrik AAA hastasından 90 
(%10,5)’ında ek hastalık tespit edildi. Ek hastalığı bu-
lunan AAA hastalarının demografik özellikleri, Tablo 
1’de özetlendi. Hastaların, AAA hastalığı medyan 
semptom başlangıç yaşı 6 (0,1-16) iken, AAA dışında 
ek hastalıklarının medyan başlangıç yaşı 5 (1-15) yıl 
idi. AAA hastalığı için pozitif aile öyküsü oranı %47 
idi. AAA hastalığı semptomları incelendiğinde, en sık 
izlenen semptom ateş 80 (%89), ardından sırasıyla 
karın ağrısı 76 (%84), artralji 67 (%74), artrit 22 
(%24), erizipel benzeri eritem 18 (%20), göğüs ağ-
rısı 16 (%18) hastada idi. Üç (%3) hasta kolşisin te-
davisine ek olarak anti-IL-1 tedavisi almaktaydı. Son 
vizitteki medyan kolşisin dozu, 1 (0,25-2) mg/gün idi. 
Hastalar, AAA hastalık şiddetine göre değerlendiril-
diğinde 49 (%51) hasta hafif, 36 (%38) hasta orta, 11 
(%11) hasta ağır Pras aktivite skoruna sahipti. 

AAA hastalarına eşlik eden ek hastalıklar, Tablo 
2’de özetlendi. Yirmi yedi (%30) hastada IgA vaskü-
liti, 15 (%17) hastada PFAPA, 12 (%13) hastada JİA, 
12 (%13) hastada İBH, 7 (%8) hastada AAA hastalı-
ğına ikincil sakroileit, 4 (%5) hastada BH, 3 (%3) 
hastada astım, 3 (%3) hastada PAN, 2 (%2,5) hastada 
Kawasaki hastalığı, 2 (%2,5) hastada KTMO, 1 (%1) 

hastada üveit, 1 (%1) hastada ürtikeryal vaskülit ve 1 
(%1) hastada MS hastalığı vardı.  
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Değişken n (%)/medyan (minimum-maksimum)* 
Cinsiyet 
   Erkek 43 (%48) 
   Kız 47 (%52) 
AAA için aile öyküsü 42 (%47) 
AAA semptom başlangıç yaşı 6 (0,1-16)* 
Ek hastalık semptom başlangıç yaşı 5 (1-15)* 
AAA tanı yaşı 8 (0,6-16)* 
AAA semptomları  
   Karın ağrısı 76 (%84) 
   Ateş 80 (%89) 
   Artralji 67 (%74) 
   Artrit 22 (%24) 
   Göğüs ağrısı 16 (%18) 
   Erizipel benzeri eritem 18 (%20) 
Son vizitteki medyan kolşisin dozu (mg/gün) 1 (0,25-2)* 
Anti-IL-1 kullanan hastalar 3 (%3) 
Pras aktivite skoru 6 (4-12)* 
   Hafif 49 (%51) 
   Orta 36 (%38) 
   Ağır 11 (%11) 

TABLO 1:  Ek hastalığı bulunan ailevi Akdeniz ateşi 
hastalarının demografik verileri.

AAA: Ailevi Akdeniz ateşi; IL: İnterlökin. 
Veriler, tabloda n (%) ya da medyan (minimum-maksimum)* olarak verildi. 

Ek hastalık n=90 (%100) 
IgA vasküliti 27 (%30) 
PFAPA sendromu 15 (%17) 
JİA 12 (%13) 
   Sistemik JİA 3 (%3) 
   Oligoartiküler JİA 6 (%7) 
   Poliartiküler JİA 3 (%3) 
İnflamatuar bağırsak hastalığı 12 (%13) 
AAA hastalığına ikincil sakroileit 7 (%8) 
Behçet hastalığı 4 (%5) 
Kawasaki hastalığı 2 (%2,5) 
Multipl skleroz 1 (%1) 
Üveit 1 (%1) 
PAN 3 (%3) 
Astım 3 (%3) 
Ürtikeryal vaskülit 1 (%1) 
KTMO 2 (%2,5) 

TABLO 2:  Ailevi Akdeniz ateşi hastalarının ek hastalıklarının 
dağılımı.

IgA: İmmünglobulin A; PFAPA: Periyodik ateş, aftöz stomatit, farenjit ve lenfadenit; JİA: 
Juvenil idiyopatik artrit; AAA: Ailevi Akdeniz ateşi; PAN: Poliarteritis nodoza; KTMO: Kro-
nik tekrarlayan multifokal osteomiyelit. 



Ek hastalığı olan AAA hastalarının MEFV mu-
tasyon durumları Tablo 3’te özetlendi. Yirmi sekiz 
(%31) hastada, M694V homozigot mutasyon var 
iken, 30 (%33) hastada M694V heterozigot mutasyon 
vardı. Herhangi bir allelde M694V mutasyonu taşı-
yan hasta oranı %77,7 idi. Bir (%1) hastada, herhangi 
bir mutasyon saptanmadı. 

 TARTIŞMA 

Çalışmamızda, önemli sayıda pediatrik AAA hasta-
sına eşlik eden diğer otoinflamatuar ve otoimmün 
hastalıklar saptandı. IgA vasküliti, PFAPA sendromu, 
İBH ve JİA’nın, bu hastalıklar arasında en sık olarak 
AAA hastalığına eşlik ettiği görüldü. 

Çalışmamızda, literatür ile uyumlu olarak AAA 
hastalarına eşlik eden hastalık oranını %10,5 olarak 
saptadık. Hem pediatrik hem de erişkin AAA hasta-
larını içeren geniş bir kohort çalışmasında, Tunca ve 
ark., bu oranı %13,8 olarak bildirmişlerdir.2 Özçakar 
ve ark., pediatrik AAA hastalarında eşlik eden hasta-
lık oranını %12,8 olarak saptarken; Yildiz ve ark., bu 
oranı %27,9; Paç Kısaarslan ve ark., %18,2; Kişla 
Ekinci ve ark., %17,2 olarak saptayarak, çalışma-
mızdan daha yüksek olarak bildirmişlerdir.13-16  

AAA hastalığında M694V homozigot mutasyo-
nunun, ağır klinik hastalığa neden olduğu ve kolşisin 
tedavisinde daha az yanıta yol açtığı bilinmektedir.2,5 
Özçakar ve ark., AAA hastalığına ikincil hastalığı 
olan çocuk hastalarda M694V homozigot mutasyon 
oranını %44, herhangi bir allelde M694V mutasyon 
olanların oranını %62,3 olarak bildirmişlerdir.14 Ko-
hortumuzda, M694V homozigot mutasyona sahip 
hasta oranını %31, herhangi bir allelde M694V mu-
tasyonu taşıyan hasta oranını %77,7 olarak saptadık. 
Bu sonuçlar, M694V mutasyonunun, AAA hastalığı 
ile diğer eşlik eden hastalıklar arasındaki ilişki açı-
sından önemli olabileceğini düşündürtmektedir. Bu-
nunla beraber Kişla Ekinci ve ark., M694V mutasyon 
taşıyıcılığı ile AAA hastalığına ek hastalık birlikte-
liği arasında herhangi bir ilişki saptamamışlardır.16 

AAA hastalığı, tekrarlayan ateş ve poliserözit 
atakları ile seyreden otoinflamatuar bir hastalıktır.1 
AAA hastalarına eşlik eden otoinflamatuar ve otoim-
mün hastalıkların insidansında, artışın mekanizması net 
değildir. IgA vasküliti, AAA hastalığına en sık eşlik 

eden vaskülittir.2 IgA vaskülitinin toplumda görülme 
sıklığı %0,05-0,8 arasında değişmekte iken, AAA has-
talarında IgA vasküliti görülme sıklığı %2,6-7 arasında 
olup, belirgin olarak yüksektir.12,20,21 Çalışmamızda, bu 
oranı %3,1 olarak saptadık. Bu nedenle IgA vasküliti 
tanısı konulan hastalarda, tekrarlayan ateş ve serözit 
atakları sorgulanmalı, eğer takiplerinde serum akut faz 
belirteçleri yüksek seyrediyor ve relapslar izleniyor ise 
AAA hastalığından şüphe edilmeli ve araştırılmalıdır. 
PAN vasküliti ve AAA hastalığı birlikteliği yaklaşık 
%0,43-1,5 olarak bildirilmiştir.12-14 Çalışmamızda, bu 
oran %0,34 olarak literatürden daha düşük olarak sap-
tandı. AAA hastalarında purpurik döküntü, hipertansi-
yon, mononöritis multipleks, sürekli karın ağrısı gibi 
semptomlar geliştiğinde, PAN tanısı akılda tutulmalı-
dır. AAA hastalığına eşlik eden PAN hastaları ile izole 
PAN hastaları karşılaştırıldığında; AAA ve PAN bir-
likteliği olan hastalarda, PAN vaskülitinin daha erken 
yaşlarda ortaya çıktığı, daha iyi prognoza sahip olduğu 
ve daha sık perirenal hematom ile prezente olduğu bil-
dirilmiştir.22 Ayrıca önceki çalışmalarda, IgA vasküliti 
ve PAN hastalarında MEFV mutasyonu prevalansında 
artış bildirilmiştir.23,24 AAA hastalarına sık eşlik eden 
bir diğer vaskülitik hastalık, ülkemizde sık izlenen 
BH’dir. BH ve AAA birlikteliği, %0,4 olarak bildiril-
miştir.25 Kohortumuzda, sadece 4 (%0,46) hastada eşlik 
eden BH vardı. Erişkin dönemi vasküliti olan çocukluk 
çağında izlenmeyen Takayasu hastalığının, AAA ile 
birlikteliği bilinmektedir.26 Bununla beraber çocuk 
AAA hastalarında, Kawasaki hastalığı da izlenebil-
mektedir.13 Çalışmamızda, 2 AAA hastasında eşlik 
eden Kawasaki hastalığı izlenmişti. 
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Mutasyon tipi n (%) 
M694V/M694V 28 (%31) 
M694V/- 30 (%33) 
M694V/E148Q 4 (%5) 
M694V/M680I 5 (%6) 
M694V/P369S 1 (%1) 
M694V/V726A 2 (%2) 
V726A/- 8 (%9) 
E148Q/- 7 (%8) 
M680I/- 3 (%3) 

TABLO 3:  Ek hastalığı bulunan ailevi Akdeniz ateşi 
hastalarının Mediterranean fever (MEFV) gen analizlerinin 

özellikleri.



PFAPA hastalığı, erken çocukluk döneminde 
tekrarlayan ateş, tonsilit, servikal lenfadenit, aftöz 
stomatit ile seyreden otoinflamatuar bir hastalıktır. 
Tekrarlayan ateş ile başvuran hastalarda, AAA hasta-
lığı ayırıcı tanısında PFAPA hastalığı da göz önünde 
bulundurulmalıdır. Hastalar, tonsillektomiden fayda 
görmektedirler.27 Tonsillektomiden fayda görmeyen, 
tekrarlayan ateş, kriptik tonsilit, aftöz stomatit atak-
ları devam eden hastalarda nadir otoinflamatuar has-
talıklardan biri olan MVK gen mutasyonu ile 
meydana gelen hiperimmünglobulin D sendromu 
araştırılmalıdır. AAA hastalığı ve PFAPA hastalığı 
birlikteliği sıktır. Yildiz ve ark., bu birlikteliği %1; 
Kişla Ekinci ve ark., %2,4 olarak bildirmiştir.13,16 Paç 
Kısaarslan ve ark., AAA hastalığı ve PFAPA hasta-
lığı birlikteliğini %0,86 olarak daha düşük olarak bil-
dirmiştir.15 Çalışmamızda, 15 (%1,7) hastada eşlik 
eden PFAPA hastalığı vardı. Ek olarak PFAPA hasta-
larında, AAA hastalığı kliniği olmaksızın, MEFV mu-
tasyon taşıyıcılığının daha sık olduğu bildirilmiş 
olup, MEFV mutasyon taşıyıcısı olan PFAPA hasta-
larının, taşıyıcı olmayan PFAPA hastaları ile karşı-
laştırıldığında, MEFV mutasyon taşıyıcısı olan 
PFAPA hastalarının daha hafif şiddette PFAPA klinik 
fenotip seyri gösterdikleri bildirilmiştir.28 

AAA hastalarında, genellikle kısa sürede gerile-
yen, özellikle alt ekstremitelerde monoartrit atakları 
izlense de bazı hastalarda artrit kronikleşebilir.1 AAA 
hastalarında sık izlenen bir diğer hastalık, JİA’dır. Li-
teratürde, AAA hastalarına eşlik eden JİA hastalığı 
%3,6-6,1 olarak bildirilmiştir.13,14 Çalışmamızda, bu 
oranı %1,4 olarak literatürden daha düşük saptadık. 
En sık izlediğimiz JİA alt tipi oligoartiküler JİA idi. 
Bununla beraber Yener ve ark., geniş bir JİA kohor-
tunda, AAA sıklığını değerlendirmiş ve %13,7 ola-
rak bildirmişlerdir.29 Erişkin AAA hastalarına 
spondiloartropati eşlik etme oranı %12,9 olduğu ve 
bu hastalarda, anlamlı düzeyde M694V homozigot 
mutasyon varlığı bildirilmiştir.26 Aydin ve ark., 17 
(%2,6) pediatrik hastada ve Yıldırım ve ark., 7 (%1,7) 
pediatrik hastada, AAA hastalığına eşlik eden sakroi-
leit saptamış olup, M694V mutasyon oranını bu hasta 
grubunda yüksek oranda olduğunu bildirmişlerdir.30,31 
Bizim 7 (%0,8) hastamızda, AAA ilişkili sakroileit 
vardı ve bu hastalarda M694V homozigot mutasyon 
oranı yüksekti. Bu nedenle AAA hastalarının taki-
binde inflamatuar kalça ağrısı varlığında sakroileit 

olabileceği akılda tutulmalı ve bu hastalar, manyetik 
rezonans görüntüleme yöntemi ile sakroileit varlığı 
açısından araştırılmalıdır. Bununla beraber sakroileit 
tanısı alan hastalarda da eşlik edebilecek AAA hasta-
lığı varlığı sorgulanmalıdır. Çünkü bu hasta gru-
bunda, uzun dönemde gelişebilecek amiloidoz gibi 
komplikasyonları önlemede kolşisin tedavisinin baş-
lanması kritiktir.  

AAA hastalarında, İBH birlikteliği normal top-
luma göre daha sıktır.32 Önceki çalışmalarda, İBH ve 
AAA hastalığı birlikteliği %0,2-1,45 olarak bildiril-
miştir.13-16 Bu nedenle standart tedavilere cevap ver-
meyen İBH hastalarında, AAA hastalığı 
araştırılmalıdır.13 Çalışmamızda, 12 (%1,4) AAA has-
tasında eşlik eden İBH hastalığı vardı ve bu hastala-
rın 9’u M694V homozigot mutasyona sahipti.   

KTMO, tekrarlayan osteomiyelit atakları ile ka-
rakterize otoinflamatuar bir kemik hastalığıdır. Dün-
yada KTMO hastalığının farkındalığı arttıkça, 
literatürde bildirilen olgu sayısı da artmaktadır. KTMO 
hastalığına palmoplantar püstüloz, çölyak hastalığı, 
psöriyazis ve İBH gibi inflamatuar hastalıklar sık eşlik 
etmektedir. KTMO ve AAA hastalığı birlikteliği, lite-
ratürde olgu sunumları şeklindedir.33 Paç Kısaarslan ve 
ark., 7 AAA hastasında eş zamanlı KTMO birlikteliği 
ve bu hastaların tümünde M694V homozigot mutasyon 
varlığını bildirmişlerdir.15 Çalışma grubumuzda, 2 has-
tada ek olarak KTMO hastalığı vardı. Literatürde, AAA 
hastalığında MS hastalığının birlikteliğinin sık olduğu 
ve anti-IL-1 tedavisinden fayda gördükleri bildirilmiş-
tir.34 Kohortumuzda da sadece 1 hastada MS hastalığı 
mevcuttu. Cilt patolojilerinden psöriyazis hastalığı in-
sidansının AAA hastaları arasında daha yüksek olduğu 
bildirilmiş olup, kohortumuzda AAA hastalığına eşlik 
eden psöriyazis hastası yoktu.35,36 

Çalışmamızın en önemli kısıtlayıcıları retros-
pektif karakterde oluşu, tek merkezli bir çalışma ol-
ması ve karşılaştırma yapılabilecek sağlıklı bir 
kontrol grubu bulunmayışıdır. Ancak geniş bir zaman 
dilimini kapsayan geniş bir hasta popülasyonunun de-
ğerlendirilmiş olması, çalışmamızı güçlü kılmakta-
dır. Bunun yanında çok-merkezli, farklı etnik 
kökende hastaları kapsayan, daha çok sayıda hasta 
içeren ileri dönemdeki yapılacak çalışmalar, AAA 
hastalığına eşlik eden hastalıklar açısından daha çok 
bilgi verebilecektir. 
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 SONUÇ 

Sonuç olarak AAA hastalığında otoimmün ve otoin-
flamatuar birçok hastalık, normal popülasyona göre 
daha sık izlenmektedir. AAA hastalarının takibinde 
gelişebilecek ek hastalıklar açısından klinisyenler 
dikkatli olmalı, erken tanı ve tedavi uygulanmalıdır. 

Teşekkür 
Çalışmaya katılan hastalarımız ve ailelerine teşekkür ediyoruz. 

Finansal Kaynak 
Bu çalışma sırasında, yapılan araştırma konusu ile ilgili doğru-
dan bağlantısı bulunan herhangi bir ilaç firmasından, tıbbi alet, 

gereç ve malzeme sağlayan ve/veya üreten bir firma veya herhangi 
bir ticari firmadan, çalışmanın değerlendirme sürecinde, çalışma 
ile ilgili verilecek kararı olumsuz etkileyebilecek maddi ve/veya 
manevi herhangi bir destek alınmamıştır. 

Çıkar Çatışması 

Bu çalışma ile ilgili olarak yazarların ve/veya aile bireylerinin 
çıkar çatışması potansiyeli olabilecek bilimsel ve tıbbi komite  
üyeliği veya üyeleri ile ilişkisi, danışmanlık, bilirkişilik, herhangi 
bir firmada çalışma durumu, hissedarlık ve benzer durumları yok-
tur. 
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