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Ailesel Akdeniz Ategi Hastalig1 Olan
Gocuga Hemsirelik Yaklagimi

Nursing Approach to Child with
Familial Mediterranean Fever

OZET Ailesel Akdeniz atesi (AAA) siklikla karin agrisi, gogiis agrisi, eklem agrisi gibi klinik bul-
gularin eslik ettigi tekrarlayan ates nobetleri ile karakterize otozomal resesif otoinflamatuar bir has-
taliktir. Ailesel Akdeniz atesi Tiurkler, Ermeniler, Araplar ve Yahudiler’de sik goriilmektedir.
Yiiksek risk popiilasyonlar: olarak adlandirilan bu irklarda hastalik siklig: yaklagik 1.000°de 1-3’diir.
Ancak, patogenezinden sorumlu MEFV gen mutasyonunun tanilanmasindan sonra, {talyan, Yunan
ve Amerikali gibi ¢ok nadir oldugu diistintilen populasyonlarda daha sik tani konmaya baglanmig-
tir. AAA ataklan hastalarin yaklasik %90’ 1inda 20 yasindan énce ortaya gikmaktadir. Yaridan faz-
lasinda hayatin ilk 10 yilinda ortaya ¢ikmakta ve erkeklerde kizlardan daha fazla goriilmektedir
(13/10). Pyrin ad1 verilen gende olusan mutasyon sonucunda klinik bulgular ortaya ¢ikmaktadir. Ge-
nellikle bu yakinmalar 3-4 giin i¢inde kendiliginden ge¢mektedir. Tekrarlayan ataklar zaman iginde
viicutta amiloid ad1 verilen proteinin birikmesine neden olmakta ve amiloid en siklikla bobrek-
lerde birikerek, gocukta kronik bobrek yetmezligine varan ciddi tablolara yol acabilmektedir.
AAA’nn acil tedavi ve hemsirelik bakiminda sirasiyla; viicut sicakliginin normal aralarda olmasi-
nin saglanmasi, agriy1 azaltacak uygulamalarin yapilmasi, ¢ocuk ve ebeveynlerin bilgilendirilmesi
ve gerekiyorsa ¢ocugun hastaneye yatirilmas: yer almalidir.

Anahtar Kelimeler: Ailesel Akdeniz atesi; hemsirelik bakimi; ates; cocuk

ABSTRACT Familial Mediterranean fever (FMF) is an autosomal recessive hereditary disorder char-
acterized by recurrent febrile episodes accompanied by clinical symptoms, such as abdominal pain,
chest pain, arthralgia. FMF is common in Turks, Armenians, Arabs and Jews. In these races called
high-risk populations, the disease frequency is 1-3 in about 1.000. However, after the diagnosis of
the MEFV gene mutation responsible for its pathogenesis, it has been diagnosed more frequently
in populations such as Italian, Greek and American. FMF attacks start in about 90% of patients be-
fore age 20. More than half of them appear in the first 10 years of life and are more common in males
than females (13/10). Clinical symptoms occur as mutations in the gland, called Pyrin. Usually these
complaints spontaneously pass within 3-4 days. Recurrent episodes cause the accumulation of protein
called amyloid in the body over time, and amyloid accumulates most commonly in the kidneys, lead-
ing to severe tabulations that lead to chronic kidney failure in the child. In emergency treatment and
nursing care of FMF, respectively; body temperature should be kept within normal range, practices to
reduce pain, informing children and parents, and hospitalization if necessary.

Keywords: Familial Mediterranean fever; nursing care; fever; child

I TANIM

ilesel Akdeniz atesi (AAA); familial Mediterranean fever, periyodik
ates, periyodik hastalik, periyodik peritonit, familyal paroksismal
poliserozit gibi adlarla da anilan otozomal resesif ve otoinflamatuar
bir hastaliktir."® AAA’nin nedeni antikor, patojen veya antijene 6zgii T-
hiicre hentiz tanilanmamigtir.’ Karin agrisi, ates ve eklem agrilarin goriil-
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digi serozit ataklarla karakterizedir. Ataklar 6-96
saat icinde kendiliginden diizelebilmekte ve tek-
rarlayan ataklarla seyretmektedir. Diinya genelinde
100.000’den fazla insani etkilemektedir. Dogu Ak-
deniz Bolgeleri'nde yasayan Tiirkler, Araplar, Se-
fardik ~ Yahudiler stk
gorilmektedir.'®

ve Ermeniler’de

Yagsamin ilk 20 yilinda hastaliga ait belirtiler
goriilebilmekte ve hastalik 6miir boyu stirmekte-
dir.® Akdeniz Bolgesi'nde yasayan ¢ocuklarda peri-
tonit, artrit ve plorezi ile iligkili atesle kargila-
sildiginda AAA, ilk olarak akla gelebilecek tanilar-
dan biri olmalidir."

I ETIYOLOJI

AAA otozomal resesif bir hastalik olarak tanimlan-
makta ve Mediterranean fever (MEFV) genindeki
mutasyondan soz edilmektedir.'”” MEFV geni 16.
kromozomun kisa kolunda bulunmakta ve AAA’nin
uluslararas: konsorsiyumu tarafindan “ates” anla-
mina gelen ve Yunanca bir kelime olan “Pyrin”,
Fransiz konsorsiyumu tarafindan “bizim deniz” an-
lamina gelen ve Latince bir kelime olan “Marenos-
trin” ad1 verilen 781 aminoasitlik bir proteini
kodlamakta olup, ilk kez 1997 yilinda klonlanmisg-
tir.%'M12 Tiirk toplumunda en gok M694V mutasyonu

saptanmaktadir.'>*

Pyrin/marenostrin proteininin
lokositler tizerinde otoregiilatuar etkisi nedeni ile
immiin yanit1 inhibe ederek inflamasyonu baskila-
dig: digiintilmektedir.”> MEFV geninin mutasyona
ugramasiyla Pyrin/marenostrin proteini inflamas-
yondaki kontrol gorevini yerine getirememesi so-
nucu hastalarda inflamasyon durdurulamamakta ve
atesle birlikte viicudun belirli bolgelerinde infla-
masyon ataklar gortilmektedir. AAA’da plevra, pe-
riton, sinoviyum ve perikard gibi serozal bolgeler
ile deri, skrotum ve vaskiiler yapilar etkilenmekte
olup; psikolojik stres, fiziksel aktivite, yagdan zen-
gin diyet ve menstrilasyon ataklar tetikleyebil-
mektedir. Ayrica, Helicobacter pylori varlig1 da
ataklarin siklik ve giddetini artirmaktadar.®

I EPIDEMIYOLOJI

Akdeniz Bolgesi'nde yasayan Ozellikle Tiirkler,
Araplar, Yahudiler ve Ermeniler arasinda preva-
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lans1 1/200-1/1000 arasinda degismektedir.>* Av-
rupalilar arasinda, 20. ytizyilda gocten dolay1 diin-
Belcika,
Polonya, Avustralya, Kiiba, Italya, Ispanya, Japonya

yada yaygin olarak goriilmektedir.

ve Yunanistan iilkelerinde de hastalik izlenmekte-
dir. Bat1 Isve¢ gdcmenlerinde 300iin iizerinde
AAA hastaligi oldugu belirtilmektedir. AAA has-
taliginin tagiyict sikligina bakildiginda ise Askenazi
olmayan Yahudilerde 1/5-1/16, Tiirklerde 1/5 ve
Araplarda 1/5 oraninda goriiliirken; Ermenilerde
bu oran 1/7 olarak bildirilmektedir.*1016

Ulkemizde AAA prevalansina bakildiginda;
hastalarin %70’inin Dogu ve Karadeniz Bolgesi,
%24’iniin I¢ Anadolu ve ¢ok az bir kisminin Ege
Bolgesi kokenli oldugu rapor edilmistir.'” Sivas,
Tokat, Kastamonu gibi Orta Anadolu Bolgesinde
8,8/1.000 iken, Denizli’de 1/3.400 seklinde goriil-
mektedir.'"®'? Ayrica kokleri Kayseri, Tokat, Ankara,
Sivas, Sinop, Kastamonu, Giresun, Giimiishane, Bay-
burt, Malatya, Erzincan, Kars, Erzurum ve Agri’'ya
dayananlarda goriilmektedir.”” Bunlarin yaninda ak-
raba evliligi de hastaligin goériilme riskini artirmak-
tadir. Bolgelere gore degisim gOstermesine karsin
akraba evliligi oranm1 %30’dur.”’ Erkeklerde hastali-
gin goriilme orani daha fazla olmasina ragmen,
Tiirkiye’de hastalik kiz ve erkeklerde esit oranda

gorilmektedir.'”?

J AILESEL AKDENIZ ATESININ KLINIK
OZELLIKLERi VE KOMPLIKASYONLARI

AAA olan hastalarin %90 (20 yasindan kii¢iik)'1inda
klinik bulgular, ¢ocukluk veya ergenlik doneminde
ortaya ¢ikmakta ve ilk AAA atagr hastalarin
%75’inde yasamin ilk 10 yilinda goriilmektedir.”

Hastaligin ataklar1 kisa siireli olmakta ve te-
davi edilmeden 1-4 giin arasinda kendiliginden iyi-
lesebilmektedir. Ataklarin sikligi haftada 1 kez
veya her 3-4 ayda bir olacak sekilde degiskenlik
gosterebilmektedir.® AAA’nin klinik bulgularinda
ates, karin agrisi, gogiis agrisi, eklem agrisi, kas bul-
gulari, vaskiilit, cilt tutulumu, skrotal tutulum, no-
rolojik tutulum, splenomegali ve hepatomegali yer
almaktadir. AAA’nin en ciddi uzun dénem komp-
likasyonu amiloidozdur. Amiloidoz ¢esitli fiziko-
kimyasal o6zellikleri bulunan amiloid proteinin
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birikimiyle ortaya ¢ikmaktadir.”! Kolsisin tedavisi
almayan hastalarda amiloidoz goriilme siklig: 1/4
olmaktadir.”? Amiloidozun AL (primer) ve AA
(sekonder) olmak iizere iki ¢esidi bulunmakta ve
AAA hastaliginda AA amiloidoz goriilmekte-
dir.?!?® Ulkemizde tedavinin etkin ve siirekliligi
sayesinde AA amiloidoz goriilme siklig1 yillara
gore onemli diizeyde azalmigtir.”® Amiloid bir¢ok
organda birikebilmektedir. Ancak, siklikla bob-
reklerde birikmekte ve renal amiloidoz adini al-
maktadir.®?? Profilaktik amacli devamli kolsisin
kullaniminin ateg ve serozit ataklar: ile amiloid
gelisimini 6nledigi bilinmektedir.”” Ancak, bazi
hastalarda degisen siddetlerde subklinik inflamas-
yonun devam ettigi bildirilmistir.'

ATES

Hastaligin %96 oraniyla en tipik belirtilerinden
biri olmakta ve tiim hastalarin ataklarinin bir d6-
neminde ortaya ¢ikmaktadir. Hastalarin %20-
30’'unda atesten Once igsiime goriillmekte, ates
aralig1 38-40 °C arasinda degismekte ve 12-72 saat
Kolsisin

icinde kendiliginden diismektedir.

alan hastalarda ates her zaman goériilmemekte-
dir.2,6,l4,24

KARIN AGRISI

Karin agris1 %90-95’lik oran ile en sik goriilen be-
lirtilerden biri olmaktadir. Peritonda olusan asep-
tik serdzit karin agrisina neden olmaktadir. Ataklar
siklikla 24-48 saat icinde kesilmektedir. Agr, tek
kadranda veya yaygin lokalize olabilmekte ve sid-
deti hafif sigkinlik hissinden agir peritonit semp-
tomlarina kadar degisiklik gosterebilmektedir.
Peritondaki inflamasyonun peristaltizmi yavaslat-
masina baglh olarak, hastalar kabizlik sikdyeti ile de
bagvurabilmektedirler.'*?*?> Karin agris1 atesten
once goriilmekte ve ates normal degerlere d6n-
diikten sonra 1-2 giin daha devam etmektedir. Lo-
kalize olabilmekte ve apandisit veya kolesistiti
taklit edebilmektedir.”*

GOGUS AGRISI
Hastalarda gogiis agris1 %25-80 arasinda goriil-

mektedir. Tiirkiye’de bu oran %31 olarak bulun-
mugtur.'” Gogis agris: genellikle plorezi ve/veya
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perikardit nedeni ile olugmaktadir.® Agr1 cogun-
lukla tek tarafli goriilmekte ve 24-72 saat stir-
mektedir. Ventilasyon sirasinda agr1 ve etkilenen
tarafta solunum seslerinde azalma goriilebilmek-
tedir.>?0%

EKLEM AGRISI

Ates ve karin agrisindan sonra hastaligin %75 ora-
ninda en sik goriilen 3. klinik bulgusu eklem agris1
olmaktadir.!*?24% Tiirk hastalarda ise eklem tutu-
lumu %45-50 olarak bildirilmigtir.'* Eklem tutu-
lumu %70 hastada artrit, %30 unda artralji seklinde
gorilmektedir.'*?** Cocuklarda ¢ok nadiren bir-
kag eklem tutulumu geklinde de izlenebilmektedir.
Tutulum sikligina gore etkilenen eklemler; kalga,
diz, ayak bilegi, el bilegi, omuz ve dirsek olmakta-
dir. Sikayetler birkag giin ya da 1-2 hafta i¢inde
kendiliginden kaybolmaktadur.”!*2*»

KAS BULGULARI

Hastalikta ¢ogunlukla goriilen bulgulardan biri
olan miyalji, hastalarin ortalama %20’sinde goriil-
mektedir. Agr1 genellikle egzersiz sonrasi ortaya
¢ikmakta ve siklikla 2 giin i¢inde sonlanmaktadar.
[stirahat ya da nonsteroid antiinflamatuar ilaglarla
diizelmektedir.”

VASKOLIT

AAA’ hastalarda en sik Henoch-Schonlein pur-
puras1 ve poliarteritis nodoza gibi vaskiilitler go-
rilmektedir. Patogenezi tam olarak bilinmemesine
ragmen immiin kompleks mekanizmasi {izerinde
durulmaktadir.”®? Tiirkiye’de 2,716 bireyden top-
lanan verilerde AAA ile birlikte Henoch Schénlein
purpurasi goriilme sikligi %2,7 iken, poliarteritis
nodoza goriilme siklig1 0,9 olarak bulunmustur."’

CILT TUTULUMU

Cilt lezyonlar1 hastalarin %7-40'1nda goriilebil-
mektedir.'* Tiirkiye’de ise bu oran %21 olarak be-
lirlenmigtir."” En ¢ok goriilen cilt belirtisi erizipel
benzeri eritemdir ve bu lezyonlar diizgiin sinirly,
kirmizi yama seklinde dokiuntiilerdir.’* Genellikle
ayak sirtinda, malleoller {izerinde ve tibia 6n yii-
zlinde meydana gelen kizarik, sicak, sig ve agrili bir

lezyon olmaktadir.>?*%*
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SKROTAL TUTULUM

Erkek hastalarin %5’inden daha azinda skrotal tu-
tulum goriilmektedir.” Tunica vaginalis inflamas-
yonunun neden oldugu, genellikle tek tarafli agr
ve kizariklikla izleyen bir klinik tablodur. Cok az
siklikla tekrarlayan akut skrotal ataklar ile orsiek-
tomiye kadar ilerleyen hastalar bildirilmistir.'*

NOROLOJIK TUTULUM

Norolojik tutulumda en sik bas agris1 ataklara eglik
etmektedir."*?*? Nadiren meninks irritasyonu go-
riilmiis ve buna eslik eden beyin omurilik sivisinda
hiicre artis1 ve protein bildirilmigtir. Bununla bir-
likte, febril konviizyonlar: ve elektroensefalografi
de anormallikleri bildirilen hastalar da bulunmak-
tadir."

SPLENOMEGALI VE HEPATOMEGALI

AAA’l hastalarda yapilan arastirmada Splenome-
gali %30-40 oraninda goriilebilirken, hepatomegali
%3 siklikta bildirilmektedir. Hastalarin ¢ogunlu-
gunda, splenomegali devam eden inflamasyona re-
aktif bir durum olmaktadir. Cok az hastada,
amiloidin dalakta birikimi ile iligkili splenomegali
olabilmektedir.'*

Wekell ve ark.nin Bat1 Isveg’te yaptiklar ret-
rospektif caligmada, 5 ana hastanedeki 10 yillik ka-
yitlar incelenmistir. Inceleme sonucunda; Tiirk,
Liibnan, Suriye ve Iran kékenli olan 37 hastaya
AAA tanisi konmugtur. Hastalarin tamaminda ates,
9%92’sinde peritonit, %22’sinde plorezi ve %11’inde
artrit klinik bulgular gériilmistiir. Ik klinik semp-
tomun gorillme yas aralig1 3 ay-37 yil olarak belir-
tilirken, ortalamas 4 yil olarak bildirilmistir."

Yapilan bir bagka ¢aligmada; 135 hastanin
%68,9’unda %74,1’inde
%27,4tinde goglis agrisi, %35,6’sinda artrit,
%43,7’sinde ailede AAA varligi, ataklarda eritrosit
sedimentasyon hiz1 (ESH) 1 (%90,4) ve C-reaktif
protein (CRP)?1(%90,4), %22,4inde miyalji,
%]11,1’inde proteiniiri, %16,3’iinde egzersizle

ates, karin  agrisi,

bacak agrisi, %74’tinde topuk agrisi, %6,7’sinde
splenomegali, %5,2’sinde kusma gorilmasgtiir.'

Abuhandan ve ark.nin 2015 yilinda, yas ara-
lig1 2-17 y1l olan 186 cocukta yaptiklar: caligmada;
cocuklarin klinige basvurma nedenleri arasinda
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9%92,5 oraninda karin agrisi, %89,2 oraninda ateg
ve %24,2 oraninda ise eklem agrilar1 yer almigtir.’

Tiirkiye’de yapilan genis ¢aph bir arastirmada
(n=2.838); peritonit %93,7, ates %92,5, artralji %49,7,
artrit %47,4, miyalji %39,6, plorezi %31,2, erizipel
benzeri eritem %20,9, uzun siireli artrit %2,6 ve uzun
stiren atesli miyalji %2,3 oraninda bulunmusgtur."”
Tablo 1’de 1AAA’mn Klinik Ozellikleri ve sik gorii-
len Komplikasyonlar1 gosterilmektedir.

I TANI

AAA’nin tanilamasinda gliniimiizde {i¢ tani kriteri
kullanilmaktadar.

1. TEL HASHOMER TANI KRITERLERI

1k tani kriteri, Tel Hashomer Hastanesinin erigkin
[srail hastalarini gézlemlemesi sonucu olusturdugu
Tel Hashomer Kriterleri olarak bilinmektedir
(Tablo 2).2830

2. LIVNEH TANI KRITERLERI

Tkinci olarak sik kullanilan tani kriterlerini, Livneh
ve ark.nin Tel Hashomer Kriterlerini yansitan Liv-
neh Tam Kriterleridir (Tablo 3). Livneh ve ark.
(1997) tam kriterleri'ni 105 AAA’] hasta (ort. yas
25) ve 106 acil odalar1 veya giiniibirlik hasta kli-
niklerinde yatan hasta grupta calisarak olustur-
muglardir.!

Kesin tani;
- Bir veya daha fazla major olgiit/
- Iki veya daha fazla minér &lgiit/

- Bir minor, bes veya daha fazla destekleyici
olctit/

- Bir minor 6lgiit ile birlikte destekleyici 61-
ciitlerden ilk dordiniin varlig: gerekmektedir.'

3. YALCINKAYA TANI KRITERLERI

Yalginkaya ve ark., AAA’]1 hastalarda en sik go-
riillen 35 tami kriteri arasindan belirledikleri beg
kriter ile Tel Hashomer kriterlerini kargilagtirmisg-

lardir (Tablo 4).°

Yapilan bir ¢caligmada AAA tanisinin hastaya
koyulma yaginin ortalamas: 10 yas, araligi ise 2-44
yil olarak bildirilmistir.'
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TABLO 1: AAA’nIn klinik ézellikleri ve komplikasyonlari.

Ataklarin neden oldugu epsiodik

karaktere sahip komplikasyonlar Goriilme sikhiklan

Prodrom %50

Ates %100

Peritonit >%95

Plorit Yaklasik %30-40
Perikardit

Artrit

Erizipel benzeti cilt lezyonlar Yaklasik %12-40

Akut skrotum

Ateroskleroz
Uzun sureli ategli miyalji
Bas agrisi

Vaskaulit
Amiloidoz digi renal bulgular
Renal AA amiloidoz

Diger serozitlerden daha nadirdir ve sadece hastalarin %0,7'sinde
Artirin asimetrik ve sekel birakmayan en yaygin formu olarak %75 oraninda géruliir ve
AAA hastalarinin yaklasik %10'unda baglangi¢ semptomudur

Serozit ataklari sirasinda rol oynayan tunika vaginalisin iltihaplanmasi sonucu olusur ve
12-24 saat iginde dizelir
Aterosklerotik kalp hastaligina yol agar ve endotelyal hasar ve intimal kalinliktan kaynaklanir

Hareket kisitliligina yol agan nadir bir semptomdur

Akut AAA'ya eslik edebilir ve tekrarlayan siddetli aseptik menenjit seklinde olabilir. Ancak AAA ile iliskili
oldugu agikea gosterimemistir

En sik Henoch Schénlein purpurasi ve poliarteritis nodoza

HematUri, proteinuri, tekrarlayan akut piyelonefrit ve glomerdlonefrit

Amiloidoz, AAA'da en ciddi komplikasyondur. Ulkemizde yapilan ok merkezli calismada, hastalarin
%8,6'sinda goriildiigi belirlenmistir®”

TABLO 2: AAA hastaliginda Tel Hashomer tani kriterleri.

Major kriterler Minor kriterler

1. Serdzitin eslik ettigi tekrarlayan 1. Tekrarlayan ates ataklar
ates ataklan
2. Yatkinlagtirici bir hastalik

olmaksizin AA tipi amiloidoz varligi

2. Erizipel benzeri eritem varligi

3. Birinci derece akrabalarinda
yanit alinmasi AAA varligi

Kesin tani: 2 major kriter veya 1 major + 2 mindr kriter.
Olasi tani: 1 major + 1 mindr kriter
AAA: Ailesel Akdeniz atesi.

3. Kolsisin tedavisine anlamli

Akyol, 2011 yilinda, 135 deney ve 165 kontrol
grubu ile yaptig1 calismada; Tel Hashomer Kriteri
ile Yal¢inkaya Kriteri'nin tanidaki duyarhlik ve 6z-
gulligini karsilagtirmis ve genetik sonuclarin bu
kriterlerle olan iligkisini degerlendirmistir. Calisma
sonucunda; hastalarda klinik bulgularinin basladig:
ortalama yag 6,98+4,65 yil (min.-maks.: 0,6-17)
iken, tan1 yas1 ortalamas: 8,76+4,58 y1l (min.-maks.:
1,1-18) olarak bulunmustur. Hastalarda 1,8 yillik
tan1 gecikme siiresi oldugu da bildirilmigtir. Tel
Hashomer Kriteri kadar Yalginkaya Kriterleri'nin
de duyarl ve 6zgiil oldugu sonucuna ulagilmig ve
pediatrik hastalarda Yalcinkaya Kriterleri'nden en
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az 2 kriterin varliginin AAA tanisi koymak i¢in ye-
terli oldugu bulunmustur. Genetik 6zelliklerle Yal-
cinkaya Kriterleri arasindaki iligkide; homozigot,
birlesik heterozigot, heterozigot ve mutasyonu ol-
mayan hastalarda Yal¢inkaya Kriterleri'nin duyar-
lilik ve 6zgtlligintin benzer oldugu gorilmigtiir.'

I HASTALIGIN SIDDETININ BELIRLENMESI

AAA’nin siddetinin degerlendirilmesinde Pras ve
ark.nin yaptig1 skorlama kullanilmaktadir (Tablo
5). Pras ve ark. (1998), hastalik siddetini belirleme
olcegi gelistirmisler, AAA’l1 1,837 Kuzey Afrikali
ve 337 Irak Yahudilerinde hastalik siddetini deger-
lendirmede bu 6lgegi kullanmiglardir.®

GENETIK

AAA tanisi alan hastalarin %15-20’sinde bir tek
mutasyon bulunur iken, %5-10’unda bilinen mu-
tasyonlara rastlanmamaktadir.'>'* MEFV geninde
simdiye kadar 70-85’in {izerinde mutasyon ta-
nimlanmasina kargin pek ¢ok merkezde bunlardan
yalniz sik goriilenleri bakilmaktadir. Bu mutas-
yonlardan 2. ekzon iizerinde bulunan bir ve 10.
ekzon tizerinde bulunan dért mutasyonlu gen has-
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TABLO 3: Livneh ve ark.nin AAA tani kriterleri.

Major kriterler

1-4’teki tipik ataklar

1. Peritonit (generalize)

2. Plevrit {tek tarafl) veya perikardit

3. Monoartrit (kalga, diz, ayak bilegi)

4. Tek basina ates

5. inkomplet abdominal ataklar

Destekleyici dl¢iitler

1. Ailede AAA dykiisU 8. [6kosit, ESH, serum amiloid A,

2. Uygun etnik koken fibrinojen dlizeylerinden bir veya daha
3. Yirmi yas oncesi baslama fazlasinda patolojik sonuglar ile seyreden
4. Agir, yatak istirahati gerektiren atak gegici inflamatuar yanit
5. Kendiliginden gegmesi 9. aralikli proteintri, hematiri

7. Ailede akraba evliligi olmasi dykiisU
Tipik ataklar
1. Tekrarlayici {ayni yerde 3'ten ¢ok)

2. Atesli (rektal, 38 derece veya daha yiksek) 1.
3. Kisa sireli (12 saat-3 giin) nébetlerdir

Mindr kriterler

1. inkomplet gégiis ataklar
2. inkomplet artrit ataklar
3. Egzersizle bacak agrisi
4. Kolsisine iyi yanit

6. Ataklar arasi bulgusuz donem 10. appendektomi veya tanisal laparatomi

inkomplet ataklar

Asagida belirtilen 6zelliklerden biri veya ikisi bakimindan tipik ataklardan farkli,
agnh ve tekrarlayici ataklardir

Normal veya 38 dereceden disuk ates

2. Klasik ndbetlerden daha uzun veya daha kisa nébetler

3. Abdominal ataklar sirasinda peritonit bulgularinin olmamasi

4. Lokalize abdominal ataklar

5. Spesifik yerlerden bagka yerleri tutan artrit

AAA: Ailesel Akdeniz atesi, ESH: Eritrosit sedimentasyon hizi.

taligin sik goriildiigii toplumlardaki mutasyonlarin
%85’ini olugturmaktadir.®

LABORATUVAR BULGULARI

Hastalikta laboratuvar testleri kesin tan1 koydurucu
olmamasina ragmen ataklar sirasinda CRP, fibrino-
jen, ESH artisi, beta-2 mikroglobulin, serum ami-
loid A ve noétrofil hékimiyeti olan loékositoz

goriilebilmektedir.?#2032

AYIRICI TANI

AAA’mn ayirial tanisinda diisiintilmesi gereken
bagka hastaliklar da bulunmaktadir. Bunlar; siste-
mik lupus eritematozus, palindromik romatizma
juvenil idiyopatik artrit, akut romatizmal ates, po-
liarteritis nodoza, Hénoch-Schénlein purpurasi,
viral enfeksiyonlar ve porfirialar akut batin yapan
hastaliklardir.®'8

Ayrica; timor nekroz faktor reseptor ile ilis-
kili periyodik sendromu, hiperimmiinoglobulin D
sendromu, Muckle Wells sendromu, ailesel soguk
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iirtikeri, kronik infantil norolojik kutanoz ve eklem
sendromu, periyodik ates, aftdz stomatit, faranjit ve
adenopati olarak adlandirilan diger ailesel periyo-
dik ates sendromlarinin da disiiniilmesi gerek-

mektedir.®141825

TEDAVI

Ailesel Akdeniz Atesi'nin tedavisinde kolsisin kul-
lanimu i¢in ilk denemeler 1970’lerde baglamigtir.*
% Tedavide etkinligi 1972 yilinda Ozkan ve

Goldfinger tarafindan bildirilmigtir.?”

TABLO 4: Ailesel Akdeniz atesi hastali§i icin
Turk pediatrik tani kriterleri (Yalginkaya tani kriterleri).

Kriterler Tanim

Ates = 3 kez, 6-72 saat sliren aksiller >38°C dlgllen ates atag
Karin agrisi =3 kez, 6-72 saat stiren atak

Gogls agrisi =3 kez, 6-72 saat siiren atak

Artrit =3 kez, 6-72 saat sUren atak, oligoartrit

Ailesel Akdeniz atesi igin aile hikayesi
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TABLO 5: Pras hastalik siddet skorlamasi.
Parametre Ozellik Puan
Baslangig yasi {(yil) >31 0

21-31 1

11-20 2

6-10 3

<6 4

Aylik atak sayisi <1 1
1-2 2

>2 3

Artritin &zelligi Akut 2
Uzamig 3

Erizipel benzeri eritem varligi 2
Amiloidoz varg 3
Kolsisin dozu (mg/gtin) 1 1
16 2

2 3

>2 4

Hastaligin siddeti; Hafif: 3-5 puan; Orta: 6-8 puan; Ciddi: 9 ve lizeri puan.

Kolsisin siirekli ve yeterli dozda kullanildi-
ginda atak sikliginda belirgin azalma goriilmekte-
dir. Buna karsin, yalnizca ataklar sirasinda
kullanilmas: ataklarin goriilme sikligi ve amiloidoz
gelisimini etkilememektedir.® Tiirkiye'de hastala-
rin %95’ine kolsisin recetesi yazilmakta ve hasta-
larin %80’1 diizenli kolsisin tedavisi almaktadir.>!”
Yapilan bir metaanaliz sonucunda; kolsisinin ya-
rarli oldugu ve hastalarda ataklarin sayisini azalt-
t1g1 sonucuna ulagilmistir. Ayrica giinde 3 kez 0,6
mg oral kolsisin dozu almanin hastaligin yoneti-
minde etkili olabilecegi bildirilmistir.*’ Kolsisinin
dozu 1-2 mg/giin olarak dnerilmekte ve gebelik ve
emzirme doneminde kullaniminda bir sakinca bu-
lunmamaktadir. Renal amiloidoz gelistiginde kol-
sisin dozu 2 mg/giin olarak ayarlanmaktadir.
Amiloidoz sebebiyle renal transplantasyon yapilan
hastalarin kolsisin tedavisi en az 1,5 mg/giin do-
zunda olacak sekilde tedaviye devam edilmektedir.
Ataklar sirasinda analjezik ve antiinflamatuar ola-
rak nonsteroidler verilebilmekte, direncli artrit
hastalarinda ise lokal steroid enjeksiyonu yapila-
bilmektedir.*

Salehzadeh ve ark. Tel-Hashomer Tani Kriter-
leri ile AAA tanisi konulan ve kolsisini tolere ede-
meyen veya ilaca iyi yanit vermeyen 10 ¢ocuga 2
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mg/kg giinde bir kez olmak tizere 6 aylik siireyle
dapson vermiglerdir. Caligma sonucunda; 27. giin-
den sonra 4 hastada epizodik ataklar goriilmeye
baglanmis ve ilaca devam edilememisgtir. Bir hasta
calismaya devam etmeyi reddetmistir. Diger bes
hastada ise epizodik ataklar goriilmemesi iizerine
kolsisine yanit vermeyen ¢ocuklarda dapsonun al-
ternatif bir tedavi olarak tercih edilebilecegi sonu-
cuna ulagilmigtir.*?

I PROGNOZ

Hastaligin prognozunu belirleyen 6nemli bir semp-
tom amiloidozun gelismesidir. Amiloidoz gelisme-
diginde AAA hastalarinin yagsam beklentisi saglikli
bireylerin yasam beklentisinden farkli degildir.
Hastalar kolsisin kullanmadan 6nce 40 yasini gec-
tiklerinde,
%60’1nda goriilmekte ve 6liimle sonuglanabilmek-

amiloidoz, hastalarinin yaklasik
tedir.** Bu durumda renal amiloidoz 4 dénemde
karsimiza ¢ikmaktadir. Bunlar; preklinik dénem,
aralikli veya siirekli proteiniiri dénemi, nefrotik
sendromun gelistigi donem ve kronik bobrek yet-
mezligi donemi olarak siralanmaktadir.*® Kolsisin
proteiniiriyi engellemesi ve diizetmesi nedeni ile
amiloidoz gelisimini 6nlemekte ve hastanin prog-
nozunu tamamen degistirmektedir.*! Toplumlar ve
wrklar arasinda amiloz gelisme siklig: farklilik gos-
termektedir. Tirkiye’de amiloz gorilme siklig1
%12,9’dir ve erken teshis, kolsisin tedavisinin
erken baglanmasiyla bu oran %]1’e gerilemektedir."”

I AILESEL AKDENIZ ATESI OLAN COCUKTA
OLASI HEMSIRELIK TANILARI VE YAKLASIMI

AILESEL AKDENiZ ATESINE BAGLI HIPERTERMI

Viicut sicakligy ve diger yasam bulgulari takip edil-
mekte ve kaydedilmektedir. Cocugun fazla giyin-
mesi ve Ortiinmesi onlenmelidir. Cevre 1sisinin
21-22 °C araliginda tutulmasi saglanmalidir. Oda
havalandirilmalidir. Siv1 ve kalori alimi1 destek-
lenmelidir. Ilik (29-32°C) dus aldirma ya da 20 dk
boyunca 1lik uygulama yapilmas: ¢ocugun rahat-
lamasini saglayabilmektedir. Viicut sicakliginin
normal sinirlara indirilmesi i¢in gerektiginde re-

cete edilen antipiretikler verilmektedir.33434*
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ATRALJI VE PERITONITE BAGLI AKUT AGRI

Hemsirelik girisimleri 6ncesinde agrinin yeri, sid-
deti, ne zaman bagladigini belirlemek, sonrasinda
ise girisimlerin etkisini degerlendirmek amaciyla
¢ocugun gelisim dénemine uygun agr1 degerlen-
dirme olgekleri kullanilmaktadir. Agrili eklemlere
agrn1 ve sertligi azaltmak i¢in 1s1 uygulanmasi (kiivet
banyolari, parafin banyolari, ilik, nemli pedlerin
uygulanmasi) yapilabilmektedir. Agrili bolgelerde
inflamasyon varsa soguk uygulama yapilabilmek-
tedir. Agrili ve sis bolgeler egzersizden korunmali-
dir. Tlag dis1 yontemler (masaj, deriye mentol
uygulama, terapotik dokunma, vibrasyon, dikkati
baska yone ¢ekme, miizik, hayal kurma ve gev-
seme) uygulanmalidir.

Agrinin kontroliinde analjezikleri uygulana-
bilmektedir.***

PERITON iNFLAMASYONUNA BAGLI KONSTIPASYON

Lifli/posali meyve ve sebze tiiketmesi saglanmalidir.
Herhangi bir kisitlama yoksa bol siv1 alimi saglan-
malidir. Ogiinlerden 6nce 1lik su igmesi saglanmali-
dir. Nisastali gidalarin tiiketiminin bu dénemde
azaltilmasi 6nerilmelidir. Tolere edebilecegi diizeyde
hareke etmesi desteklenmelidir. Defekasyon uyarisi
oldugunda ertelememesi sdylenmelidir. Abdominal
bolge distansiyon agisindan gozlemlenmelidir.#4

EKLEM RAHATSIZLIGI VE SERTLIGI ILE iLiSKiLi FiziKSEL
HAREKETLERDE AZALMA

Cocuga ve ailesine aktif-pasif kas gii¢clendirici eg-
zersizleri oyun aktivilerine déhil edilerek 6gretil-
mekte ve uygulanmaktadir. Dinlenme sirasinda
fleksiyon deformitelerini azaltmak ve pozisyonu
korumak amaciyla sert yatak {izerine yatirilmakta-
dir. Omurganin, kal¢anin ve dizlerin uyumunu siir-
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dirmek amaciyla yastiksiz veya ¢ok ince bir yas-
tikla prone pozisyonunda yatmas: saglanmalidir.
Cocugun yasina uygun aktivite durumu ve ba-

gimsiz olarak kendine bakim yetenegi artirilmali-
dlr 33,43,45-47

[ SONUC VE ONERILER

Kronik bir hastalik olan AAA igin gelistirilmis
kesin bir tedavi bulunmamakla birlikte, en etkin
tedavi yontemi olan kolsisin ile birlikte hastaligin
akut ataklar1 ortaya ¢iktiginda planli hemsirelik ba-
kimi verilerek ¢cocugun yasam kalitesinin artirila-
bilecegi, ¢ocuk ve ailenin emosyonel olarak
desteklenecegi diistiniilmektedir.

Finansal Kaynak

Bu ¢alisma sirasinda, yapilan arastirma konusu ile ilgili dogru-
dan baglantis1 bulunan herhangi bir ila¢ firmasindan, tibbi alet,
gere¢ ve malzeme saglayan ve/veya tireten bir firma veya her-
hangi bir ticari firmadan, ¢calismanin degerlendirme siirecinde,
calisma ile ilgili verilecek karar1 olumsuz etkileyebilecek maddi

ve/veya manevi herhangi bir destek alinmamistir.

Cikar Catismasi

Bu ¢alisma ile ilgili olarak yazarlarin ve/veya aile bireylerinin
¢ikar catismasi potansiyeli olabilecek bilimsel ve tibbi komite
tiyeligi veya tiyeleri ile iliskisi, danismanlik, bilirkisilik, her-
hangi bir firmada ¢alisma durumu, hissedarlik ve benzer du-

rumlar1 yoktur.
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