
VI. Ulusal ¢ocuk Acil Tēp ve Yoĵun Bakēm Kongresi 



¢ocuk Acil Tēp ve 
Yoĵun Bakēm Derneĵi

PFAPA (Marshall) Sendromu

ÅKlinik belirtiler ortaya ­ēktēĵēnda tek doz 

prednizolon/prednizon (1-2mg/kg) veya tercihen 

betametazon (0,3 mg/kg) verilmesi 

ïAteĸin 2-4 saat i­inde ­arpēcē bir bi­imde d¿ĸmesine 

neden olmakta, 

ïDiĵer bulgularēn da d¿zelmesini saĵlamaktadēr. 

ïSteroid tedavisine en yavaĸ yanēt veren bulgu  aftºz

stomatittir. 

ïBu tedavi ataklarēn tekrarlamasēnē engellememekte ve 

bazē hastalarda ataklar arasēndaki s¿renin kēsalmasēna 

neden olduĵu iddia edilmektedir. 
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¢ocuk Acil Tēp ve 
Yoĵun Bakēm Derneĵi

PFAPA (Marshall) Sendromu

ÅSteroid tedavisine ek olarak koruyucu ama­lē 
ïSimetidin kullanēlmasēnēn orta derecede yararē olmaktadēr. 

ïĶmmunomodulatºrºzelliĵi de bulunan simetidinin supresºrT 

h¿crelerini baskēlayarak, nºtrofilve eozinofillerin kemotaksisini

engelleyerek etki ettiĵi d¿ĸ¿n¿lmektedir.

Å¢ocuklarēn bazēlarēnda 

ïTonsillektomi Ñadenoidektomiyle ataklarēn oluĸmasē 

ºnlenmiĸ, 

ïAncak bu baĸarē b¿t¿n olgularda saĵlanamamēĸtēr. 

ïBºylece g¿n¿m¿zde PFAPA tedavisinde tonsillektomi

ºnerilmemektedir.
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¢ocuk Acil Tēp ve 
Yoĵun Bakēm Derneĵi

Ataklar yaĸla azalma eĵilimi gºsterir. 

Hiper-IgD Sendromu(HIDS)

YAķ

TEDAVĶ

2 Nisan 2009 4VI. Ulusal ¢ocuk Acil Tēp ve Yoĵun Bakēm Kongresi

Destekleyici ve ampiriktir. 



¢ocuk Acil Tēp ve 
Yoĵun Bakēm Derneĵi

Hiper-IgD Sendromu(HIDS)

GĶDĶķAT

Dermatoloji, ¢ocuk Romatolojisi ve 

¢ocuk Enfeksiyon HastalēklarēDANIķMA
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Å Tedavi verilmese bile gidiĸat iyidir.

Å Uzun s¿ren morbidite ve artmēĸ mortalite

bildirilmemiĸtir.

Å Yaĸam boyu ateĸ ataklarē olur, ancak ergenlikten 

sonra hafif azalma olur. 

Å Amiloidozis geliĸmez.



¢ocuk Acil Tēp ve 
Yoĵun Bakēm Derneĵi

Hiper-IgD Sendromu(HIDS)

Kolĸisin

Steroid

Siklosporin

IVIG

NSAĶ*

TNF Ŭinhibitºr¿ (Etanercept)

Co-enzim A red¿ktazinhibitºr¿

Thaliodomide (sēnērlē etki)

Anti-IL-1 (Anakinra)

Lºkotrienreseptºr antagonistleri

Yeterince etkili deĵilDenenmekte olan ila­lar
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*: NSAĶ: NonsteroidalAntienflamatuvarĶla­lar

Simvastatin

Bazē olgularda belirtilerin 

giderilmesinde etkili olan ila­lar

G¿n¿m¿zde halen 

tedavide denenmekte olan ila­lar



¢ocuk Acil Tēp ve 
Yoĵun Bakēm Derneĵi

TNF Reseptºr¿ ile Ķliĸkili Peryodik

Sendrom (TRAPS)

TEDAVĶ
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ÅAilesel Ķrlandalē Ateĸi olarak da bilinir.

ÅKolĸisinprofilaksisi TRAPSôtaetkili deĵildir. 

ÅKortikosteroid tedavisi* (1mg/kg/g¿n prednizon, 

sabahlarē tek doz) baĸlangē­ta etkilidir, buna karĸēn 

ataklarēn sēklēĵēnē azaltmaz. Zamanla kortikosteroide

yanētēn azalmasē dozun artērēlmasēnē gerektirir. 

ÅNonsteroidal antienflamatuar ila­lar  semptomlarē 

gidermek i­in verilebilir, ancak kas-iskelet ve 

gastroistestinal sistem bulgularēnēn geriletilmesinde 

yeterince etkin deĵildir. 

*: 0,05-2 mg/kg/g¿n 1-4 doza bºl¿nm¿ĸ halde kullanēlmasēnē ºnerenler de vardēr.



¢ocuk Acil Tēp ve 
Yoĵun Bakēm Derneĵi

TNF Reseptºr¿ Ķle Ķliĸkili Peryodik

Sendrom (TRAPS)

TEDAVĶ
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ÅAzathioprine, 

ÅSiklosporin, 

ÅTalidomid, 

ÅSiklofosfamid, 

ÅKlorambusil, 

ÅIVIG, 

ÅDapson ve 

ÅMetotreksat denenmiĸ, yararē saptanmamēĸtēr. 

ÅAnti TNF- Ŭ(etanercept)ônēn6 ay boyunca kullanēmēnēn 

%66 oranēnda etkili olduĵu gºzlenmiĸ, ancak kullanēmē 

konusunda hen¿z bir fikir birliĵine varēlamamēĸtēr.



¢ocuk Acil Tēp ve 
Yoĵun Bakēm Derneĵi

TNF Reseptºr¿ Ķle Ķliĸkili Peryodik

Sendrom (TRAPS)

ERĶķKĶN DOZU

1x50 mg/hafta

veya

2x25/hafta

Doz aralēklarē en az 3-5 g¿n 

olmalē

¢OCUK DOZU

1x0,8 mg/kg/hafta 

(En ­ok 50 mg)

veya

2x0,4 mg/kg/hafta 

(En ­ok 25 mg)

Doz aralēklarē en az 3-5 

g¿n olmalē

ETANERCEPTETANERCEPT
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¢ocuk Acil Tēp ve 
Yoĵun Bakēm Derneĵi

TNF Reseptºr¿ Ķle Ķliĸkili Peryodik

Sendrom (TRAPS)

DANIķMA

Amiloidozis geliĸmemiĸse gidiĸat ­ok iyié

Amiloidozis geliĸmiĸse, gidiĸatē bu durum belirler.
GĶDĶķAT
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Å Dermatoloji, 

Å ¢ocuk Romatolojisi, 

Å ¢ocuk Nefrolojisi, 

Å ¢ocuk Cerrahisi, 

Å ¢ocuk Urolojisi ve 

Å ¢ocuk Enfeksiyon Hastalēklarē



¢ocuk Acil Tēp ve 
Yoĵun Bakēm Derneĵi

Muckle- Wells (¦rtiker-Saĵērlēk-Amiloidoz) Sendromu (UDAS)

Ailesel Soĵuk Antienflamatuvar Sendrom(FCAS) 

YenidoĵanBaĸlangē­lē Multisistem Enflamatuvar Hastalēk (NOMID) 

CIAS1 Ķliĸkili Otoenflamatuvar

Sendromlar (Kriyopirinopatiler )
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¢ocuk Acil Tēp ve 
Yoĵun Bakēm Derneĵi

CIAS1 Ķliĸkili Otoenflamatuvar

Sendromlar (Kriyopirinopatiler )
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Olgularēn 1/3ô¿nde amiloidozisgeliĸmekte, ancak kolĸisintedavisinin tam 
yararē olmamaktadēr. 

Son zamanlarda anakinra ile UDASôēntedavisinde baĸarēlē sonu­lar alēnmēĸ 
olsa da amiloidoziseetkisi hala net deĵildir. 

ÅEriĸkinlerde 100 mg g¿nde tek doz ciltaltē
Å¢ocuklarda 1 mg/kg ciltaltē(FDA onaylamadē)

Bir diĵer IL-1 antagonisti olan rilonacept hem UDAS hem de ñAilesel Soĵuk 
Antienflamatuvar Sendrom (FCAS)òda yararlē etkileri gºr¿lm¿ĸt¿r.

Å12 yaĸ altēnda doz belirsiz.
ÅY¦KLEME: 12-17 yaĸ 4,4 mg/kg (en ­ok 320 mg), 1 veya 2 bºl¿nm¿ĸ 

dozda, her doz 160 mg (2 mll)ôyi ge­memeli, ciltaltēuygulanēr.
ÅDEVAM DOZU: 2,2 mg/kg/hafta (160 mg/doz aĸēlmamalē), ciltaltē

UV radyasyon cilt bulgularēnēn tedavisinde gºzºn¿nealēnabilir.



¢ocuk Acil Tēp ve 
Yoĵun Bakēm Derneĵi

CIAS1 Ķliĸkili Otoenflamatuvar

Sendromlar (Kriyopirinopatiler )
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ÅSoĵuk iklimli bºlgelerden daha ēlēk iklimi olan bºlgelere taĸēnmak, 

ÅSoĵuk ortamdan ka­ēnmak dēĸēnda 

ÅKortikosteroidler, 

ÅAnabolik steroidler, 

ÅKolĸisin, 

ÅStanozolol, 

ÅNonsteroidal antienflamatuvar ila­lar ve 

ÅAnti-IL-1 (anakinra ve rilonacept) ile deĵiĸen ºl­¿lerde yararlē sonu­lar 

bildirilmiĸtir. 

ÅAntihistaminiklerin yararē yoktur.

ÅDANIķMA: Dermatoloji, ¢ocuk romatolojisi, ¢ocuk Nefrolojisi
ÅGĶDĶķAT:Yaĸamēn erken dºnemlerinde bulgu verir. Kendiliĵinden tam 
d¿zelmeler gºr¿lmez. ¥l¿m nedeni genellikle sistemik amiloidozisôtir.



¢ocuk Acil Tēp ve 
Yoĵun Bakēm Derneĵi

CIAS1 Ķliĸkili Otoenflamatuvar

Sendromlar (Kriyopirinopatiler )
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ÅKronik ĶnfantilNºrolojik Kutanºzve Artik¿lerSendrom (CINCA) olarak da 

bilinir. 

ÅTedavide anakinra ve caspase-1 inhibitºrleri ¿zerine olasē tedavi ajanlarē 

olarak ­alēĸmalar yapēlmaktadēr. 

ÅNonsteroidal antienflamatuvar ila­lar aĵrēyē hafifletebilir, ancak 

enflamasyona herhangi bir etkisi yoktur. 

ÅGlukokortikoidler aĵrē ve ateĸi hafifletebilmesine karĸēn diĵer bulgulara 

etkili deĵildir. 

ÅYavaĸ etkili anti-romatik ila­lar ve sitotoksikler etkili bulunmamēĸtēr.
ÅDANIķMA:¢ocuk romatolojisi, ¢ocuk nefrolojisi, Gºz hastalēklarē, KBB, 
¢ocuk nºrolojisi
ÅGĶDĶķAT:Uzun dºnem gidiĸat iyi deĵil. Ķlerleyici saĵērlēk ve gºrmede 
bozulma, SSS bulgularēnda kºt¿leĸme ger­ekleĸir. 

¥l¿m; enfeksiyon, vask¿litve amiloidozisile ger­ekleĸir.



¢ocuk Acil Tēp ve 
Yoĵun Bakēm Derneĵi

Siklik Nºtropeni
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Nºtropenis¿resinikēsaltmakve enfeksiyon

geliĸmetehlikesini azaltmak i­inñgran¿losit

stim¿leedici faktºrò kullanēlmaktadēr.



¢ocuk Acil Tēp ve 
Yoĵun Bakēm Derneĵi

Ailesel Akdeniz Ateĸi (AAA)
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Hem ataklarēn azaltēlmasēnda hem de amiloidozisten korunmak amacēyla 

kolĸisinkullanēlmaktadēr. 

Doz;  yaĸ ve aĵērlēktan baĵēmsēz olarak 

Å1 mg olarak baĸlanēr ve iyileĸme saĵlanana kadar 1,5-2 mgôa

kadar artērēlabilir. 

ÅAncak 1 yaĸ ve altē ­ocuklarda 0,5 mg/g¿n olarak baĸlanmasē ve 

2 yaĸēndan sonra eriĸkin dozuna ­ēkēlmasē ºnerilmektedir. 

ÅAlternatif olarak 0,02-0,05 mg/kg/g¿n veya 

0,7-1,5 mg/m2/g¿n verilmesini ºnerenler de vardēr. 

ÅBazen 5 yaĸēndan k¿­¿k ­ocuklarda 0,07 mg/kg/g¿n veya 

1,9 mg/m2/g¿n dozuna kadar ­ēkēlabilmektedir. 


