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COCUKLARDA PERIYODIK ATES SENDROMLARI

Prof. Dr. Emin Univar

Istanbul Universitesi istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari AD, Istanbul

Cocuk ve KBB doktorlari, hi¢ de nadir olmayarak, tek-
rarlayan ateslenmeleri olan vakalar1 degerlendirmek duru-
munda kalabilmektedir. Bu ¢ocuklarin bazilarinda neden,
tekrarlayan tonsillit, farenjit, otit, siniizit, iiriner sistem en-
feksiyonlar1 gibi, tekrarlayan enfeksiyon hastaliklar olabi-
lir. Ozellikle okul ve kres gocuklarinda yil igerisindeki
ateslenme epizodlar1 10-12’ye kadar ¢ikabilir. Bu vakala-
rin bazilarinda tekrarlayan ateglerin goriinen nedeni, sik
rastlanilan enfeksiyon tablolari olsa da, altta yatan heredi-
ter baz1 ates sendromlari ile birlikte bulunabilir. Ornegin
alerjik riniti olan bir ¢cocuktaki tekrarlayan otit, siniizit du-
rumunda veya kistik fibrozlu bir hastada tekrarlayan solu-
num yolu enfeksiyonlar1 olmasi gibi.

Tanim

Periyodik ates sendromlari, tekrarlayan ateg ataklarinin
eslik ettigi, farkli diizeylerde enflamatuar bulgularla ka-
rakterize, klinik olarak tipik bir enfeksiyon hastaliginin
gosterilemedigi, akut faz reaktanlarinin artisinin goriildii-
§ii bir hastalik grubudur. Konu baglig1 “periyodik” kelime-
sini igerse de, bulgular her zaman esit zaman diliminde
gelmedigi i¢in “tekrarlayan” ateg sendromlar1 tanimi1 daha
dogru olacaktir. Bu vakalarin bircogunda belirgin enfeksi-
yon bulgulari bulunmaz ve bir¢ogunda herediter 6zellik
goriiliir.

Periyodik ates sendromlari

Bu grup igerisinde periyodik ates, aftoz stomatit, faren-
jit ve servikal lenfadenopati sendromu (PFAPA), mevole-
nat kinaz eksikligi (Hiper IgD sendromu), ailevi Akdeniz
atesi (FMF), siklik nétropeni, tiimor nekroze edici faktor
reseptor defekti ile birlikte olan ates sendromu, kriyopri-
nopatiler, ailesel soguk otoenflamatuar sendrom, sistemik

form juvenil idiyopatik artrit, Crohn hastalig1 siralanabilir.
Ancak bunlarin diginda, heniiz taninmamuis, farkli klinik
tablolarla goriilebilen bircok bagka hastalik da yer alabilir.

Patogenez

Bu baglik altinda yer alan hastaliklar bircok farkli bilim
dalr ile iligkili oldugu i¢in, degisik uzmanlik alanlarindan
bir¢ok hekim taniya yaklasim yapabilir, hastay1 gorebilir.
Ozellikle herediter olanlarin genetik zemini nedeniyle gii-
niimiizde, molekiiler incelemeler miimkiin olduk¢a, gene-
tik tetkikler daha sik istenmektedir. Bu grup hastaliklarda
otoantikorlar negatiftir ve otoreaktif T hiicreleri bulunma-
maktadir. Otoimmun hastaliklardan en 6nemli fark: budur.
Konagin kendisine olan “self” immun yanitin disregiilas-
yonu sonucu gelisir ve otoenflamasyonla karakterizedir.

Klinik bulgular

Hastalarin bircogunda semptomlar 10 yasindan once
baglar. Bunun bir ¢ocukluk hastalig1 olmasina ve ¢ogu ki-
side ¢ocukluk yasinda baglamasina karsilik, kesin tan1 an-
cak yillar sonra erigkin yasta kesin ve dogru tani konula-
bilmektedir. Tanisal klinik yaklasimda atesin diizeyi, sii-
resi, tekrarlama araliklari, atese eslik edebilen klinik bul-
gular, aile oykiisti, diger hastalik durumlari arastirilmali-
dir. Klinik muayenede atesli ataklardaki bulgular yaninda
atessiz donemlerdeki fizik muayene bulgulari da kayda ge-
cirilmeli, atessiz donemlerde normal bir muayenenin oldu-
gu goriilmelidir. Bir¢ok kiside ataklar arasinda fizik mu-
ayene bulgular1 normaldir. Atesli donemlerde karin agrisi,
eklem agrisi, artrit bulgularinin ve eritemin olmasi, FMF
hastaligini; splenomegali, IgD yiiksekligi, artrit eklem so-
runlar1 mevolenat kinaz eksikligini; yiizde 6dem, g6z ka-
paklarinda sislik, artrit gibi bulgular TRAPS’1 akla getir-
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melidir. Laboratuvar incelemede ise tam kan sayimmi ve
CRP, hem atesli hem de en az bir kez ategsiz donemde ya-
pilmalidir. Antikor diizeyleri immun yetersizlik hastalikla-
11 icin, C3, C4 ya da CHS50 ise otoimmun eslik edebilecek
hastaliklar i¢in istenmelidir. Eger PFAPA sendromu diisii-
niiliiyorsa, tek doz olarak yapilacak prednizolon tedavisi-
ne olan ateg yanit1 degerlendirilebilir. Buna yanit yoksa di-
ger sendromlar incelenebilir. Siklik notropenilerde ise
atesli atak donemlerinde notropenilerin olmas: tipiktir
(Tablo-1).

Herediter periyodik ates sendromlari

PFAPA sendromu: Nedeni tam aciklanamamis, 6zel-
likle cocuklarda ve 5 yag altinda goriilen, nadir, tipik kli-
nik bulgular1 olan bir tekrarlayan ates sendromudur. PFA-
PA sendromu klinik bulgulari, tekrarlayan, periyodik, 3-5
giin kadar siiren ates, aftoz stomatit, farenjit ve servikal
lenfadenopatidir. Ates Oncesi bazi prodromal bulgular
vardir. Halsizlik, istahsizlik, huzursuzlukla baslar ve tipik
olarak hizla yiikselen ates her zaman 38.5-39°C diizeyin-
dedir. Ates persiste eder, direnglidir, 3-5 giin kadar siirer.
Besinci giiniin sonunda ates aniden diiser. Her zaman her
atakta olmasa da en az bir, bazen daha cok agiz aftlarryla
karakterizedir. Bogazda kriptik dahi olabilen bir farenjit
eslik eder. Bu farenjitin bogaz kiiltiiriinde A grubu beta
hemolitik streptokoklar negatiftir, izole edilemez. Ortala-
ma baslangi¢ yas1 2.8 yildir. Ender olarak artralji, gastro-
intestinal semptomlar ve dokiintii goriilebilir. Atesli do-
nemlerde orta diizeyde bir 16kositoz, notrofil artisi, CRP
artig1 goriilebilir. Atak gectikten sonra laboratuvar testleri
normale doner. IgD diizeyi normaldir. PFAPA sendro-
munda digerlerinden farkli olarak genetik bir temel bulun-
maz. FMF’nin sik goriildiigii bolgelerde ayiric tani igin
FMF mutasyon analizi istenebilir. Literatiirde FMF gene-
tik mutasyon analizi istenilen PFAPA vakalarinin hicbi-
rinde pozitif mutasyon saptanmamistir. PFAPA sendro-
munda proenflamatuvar sitokinlerin artis1 gosterilmistir.
IL-1pB, IL-6, TNF-a, IL-12 ve y-interferondur. T hiicre ak-

tivasyonunda gorev alan TH-1 hiicrelerdir, bu hastalikta,
TH-2 hiicrelerin ve IL-4’iin artis1 eslik etmez. Uzun siireli
izlemede prognoz bir¢ok vakada iyidir. PFAPA sendro-
munda komplikasyon goriilmesi nadirdir. Diger periyodik
ates sendromlarinin tersine amiloidosis eslik etmez. Teda-
visi ampiriktir ¢iinkii kesin nedeni bilinmemektedir. En et-
kili tedavi, atesli donemde prednizolonun 1-2 mg/kg/giin
dozunda, giinde 1-2 doz uygulanmasidir. Bir¢ok vaka ste-
roid tedavisine dramatik yanit verir ve hizla diizelir. Teda-
vide tonsillektomi uygulamasi tartismalidir. Uzun donem-
de biiyiik bir avantaj saglamamaktadir. Bu nedenle bircok
kaynakta onerilmemektedir.

Hiper-IgD sendromu (Mevelonat kinaz eksikligi): Hi-
per IgD sendromu ya da giiniimiizde bilinen adiyla meva-
lonat kinaz eksikligi, ozellikle Hollanda ve Belgika’da ta-
mmlanmis nadir bir hastaliktir. Tlgili gen 12q24 bolgesinde
bulunmaktadir. Hastalik, bu genin mutasyonu sonucu ge-
lismektedir. Bu sendromda da otoantikorlarin negatif oldu-
gu, T hiicresel yanitin eslik etmedigi otoenflamasyon var-
dir. PFAPA sendromunda oldugu gibi, ani baslayan yiiksek
ates vardir. Ates 3-6 giin siirebilir ve yavag yavag kaybolur.
Periodlar 4-6 hafta arasinda degismektedir. Ates aralar1 her
zaman ritmik olmak durumunda degildir. PFAPA’nin tersi-
ne agizda aftlar olmaz, farenjit eslik etmez. Hemen her za-
man atesli donemlerde servikal lenfadenopati eslik eder.
Artralji, bazen artrit %80 vakada gozlenir. Siddetli karin
agris1 akut batini taklit edebilir. Hepatosplenomegali sik-
likla vardir. Kusma, ishal ve bazen dokiintii goriilebilir. La-
boratuvar testlerinde IgD diizeyi tipik olarak >100
U/ml’dir. Ancak kiiciik ¢ocuklarda IgD diizeyi normal de
olabilir. IgD artis1 her zaman taniy1 kesinlestiren bir test de-
gildir. Akut faz reaktanlarinda artig, IgA diizeyinde artig
goriiliir. Amilodosis FMF’nin tersine nadirdir. Ancak son
yillarda hiper IgD sendromlu vakalarda da amiloidosis sap-
tandigt icin, eski yillardaki kadar amilosdoza neden olmaz
goziiyle bakilmamaktadir, amilodosis yapabilir. Tanisinda
en degerli yontem, ataklar arasinda idrarda mevalonik asit
diizeyi artisinin gosterilmesidir. Tedavisi tamamen destek-

Tablo-I: Tekrarlayan ates ataklari ile bagvuran vakada istenebilecek temel laboratuvar testleri*.

Bogaz kulturu

IgG, 1gM, IgA IgD ve IgE dizeyleri
C3, C4, CH50

ANA, RF

FMF gen mutasyon analizi

*: Bu testler klinik bulgu ve diisiiniilen hastalik tablosuna gore degisiklik gosterebilir.
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leyici, semptomatik tedavi seklinde olmaktadir. Vakalarin
%15°1 kolsisine yanithidir. Kortikosteroidlere yanit diistik-
tiir, yarar saglamaz. Sivastatin, etanersept ve anakinra bazi
vakalarda yararli bulunmustur. Vakalar uzun dénemde
amilodidoz yoniinden izlenmelidir.

Siklik notropeni: Siklik notropeni bes yas alt1 cocuklar-
da goriiliir ve 19p13.3 bolgesindeki notrofil elastez genin-
de mutasyon sonucu geligir. Otozomal dominant kalitilan
bir hastaliktir. Hastalik karakteristik olarak kemik iliginde
miyeloid seride maturasyon duraksamasi ile karakterize-
dir. Notropeni ve ates eslik eder. Ates epizodlar1 oldukca
diizenlidir ve 21 giin arayla gelir, 3-5 giin kadar siirer. Not-
ropeni ya atesli donemin hemen 6ncesinde ya da atesli do-
nemde goriiliir. Beraberinde gingivit, stomatit, ishal, servi-
kal lenfadenit bulunabilir. PFAPA sendromundaki iilserle-
rin aksine daha derin iilserlerdir, agrilidir ve daha uzun sii-
relidir. Periodontit, agir gingivit bulgulari eslik eder. PFA-
PA’da sikil nétropeni, notropeni eslik etmez. Ates ise
PFAPA ya da Hiper IgD sendromundaki kadar yiiksek ve
direngli degildir. Notropenik donemlerde enfeksiyoz
komplikasyonlar goriilebilir. Tanis1 atesli donemlerde ti-
pik notropenin gosterilmesiyle ya da genetik analizle
miimkiindiir. Tedavide rekombinan graniilosit koloni sti-
mulan faktor kullanilir.

Ailevi Akdeniz atesi (FMF): Ulkemizde en sik goriilen
otozomal resesif kalitilan herediter bir hastaliktir. Hetero-
zigot tastyicilik toplumda 1/1000°dir. Atesli epizodlar ti-
piktir ancak en karakteristik 6zelligi ateslerin diizensiz ol-
masidir. Eger diizensiz tekrarlayan atesli bir vaka varsa iil-
kemizde bunun en sik, en olasi nedeni FMF’dir. FMF va-
kalarinda PFAPA ve Hiper IgD sendromunun tersine ateg-
li ataklar %40 vakada 5 yasinda baglar. FMF vakalarinin
%80-90’1 10 yasa kadar semptom verir. Karin agrist genel-
likle ilk semptomdur ve bunu ates izler. Ateg 1-3 giin ka-
dar siirer ve ortalama 3-4 aylik aralarla devam eder. Atese
eslik eden diger semptomlar daha ciddi boyuttadir. Siddet-
li karin agrilari, artrit, eklem agrilari, gogiis agris1 olabilir.
Deride, 6zellikle ayak bilegi veya diz ekleminde unilateral
agrili, 6demli bir eritem, “erizipelodi eritem” goriiliir. Bu
hastalik 16. kromozomda bulunan MEFV genindeki mu-
tasyon sonucu gelisir. Bu genin kodladig1 pyrin 6zellikle
notrofillerde bulunan proenflamatuvar mediatorleri azal-
tan, diisliren bir 6zellige sahiptir. FMF’de, klinik bulgular-
la siiphe edilen vakalarda mutasyon analizi taniya yardim-
ct olur. Uzun donemde en 6nemli riski renal amiloidoz ile
bobrek yetersizligine yol agmasidir. Kolsisin tedavide te-
mel ilagtir ve amiloidoz riskini ortadan kaldirir, bobrek ye-
tersizligini onler.

Tablo-II: Herediter tekrarlayan ates sendromlarinin klinik 6zellikleri, ailesel otoinflamatuar hastaliklar.

Genetik Akut faz Diger
mutasyon/ Baslangic  Diizenli ates/ reaktanlari/ Deri eslik eden
Sendrom kalitim Yasi (yil)  atesin siiresi ataklar arasinda  dokiintiisii semptomlar Tedavi
PFAPA Bilinmiyor 0-14 Evet/4-5 giin Yiiksek/normal Nadir Farenjit, servikal ~ Kortikosteroid
adenopati, Tonsillektomi?
aftoz tlser
Hiper IgD send MVK/ OR 05-3 Bazen/4-6 giin  Yiiksek/normal Makiilo Karin agrisi, Kesin degil
papuler artralji, servikal
adenit
Siklik notropeni ELA-2/ OD 0-5 Evet/ 3-5 giin  Yuksek/normal Bakteriyel Derin agrih G-CSF
selllit agiz ulserleri,
gingivit, periodontit
FMF MEFV/OR 1-20 Hayir/ 1-3 giin Yiksek/ Erizipeloid Karin agrist, Kolsisin
hafif yiksek eritem artrit, plorit,
amiloidoz
TRAPS TNFr1A/OD 0-53 Hayir/giinlerden  Yuksek/yiiksek Migratuar  Miyalji, periorbital Kortikosteroid,
-haftalara eritem odem, karin etanersept
agrisi, amiloidoz
Kriyoprinopatiler ~ CIAS1/OD Yenidogan Hayir/degisken  Yuksek/yiiksek Urtiker Kompleks Soguktan
-erigkin semptomlar korunma,

nakinra
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Tiimor nekroze edici faktor reseptor bozuklugu ile bir-
likte olan periyodik sendrom (TRAPS): Ozellikle Irlanda-
Iilarda tanimlanmig bir hastaliktir. Cocukta da eriskinde de
goriilebilir. Yas aralig1 oldukga genistir. Tlk kez Familyal
Hibernian Ates olarak adlandirilmistir. Hastalik otozomal
dominant olarak kalitilir ve 12. kromozomun kisa kolunda
yer alan TNFrl1A genindeki mutasyondan kaynaklanmak-
tadir. Atesli ataklar diizensizdir ve atesli atak siiresi giinler
hatta haftalar boyu siirebilir. Atak kas kramplar ile baglar,
bunu ates izler, deride agril1 selliiliti andiran dokiintii go-
riilebilir. Miyalji ve dokiintii gezici olabilir. TRAPS 1n
onemli bir farkli yani da, orbita ¢evresinde 6dem, kizarik-
lik ve konjuktivitin eslik etmesidir. Organomegali eslik et-
mez. Laboratuvar bulgularinda akut faz reaktanlarinda ar-
t1s vardir. Coziinebilir TNF reseptor kanda diigiik diizey-
dedir. Sistemik amiloidoz %15 oraninda goriilebilir. Kol-
sisin ve kortikosteroidler yararsizdir. Etanersept tedavide
en etkili ilagtir.

Kaynaklar
1.

Digerleri: Ailesel soguk otoenflamatuar sendromlar,
soguk iirtikerler, Muckle-Wells sendromu, neonatal bas-
langigli multisistem otoenflamatuar hastalik (NOMID),
kronik infantil norolojik kutanéz ve artikiiler sendrom
(CINCA), kriyopirinopatiler bashigi altinda tekrarlayan
atese nadiren neden olabilirler. Sistemik baslangicli juve-
nil idiyopatik artrit ve 6zellikle Crohn hastalig1, cocuklar-
da nedeni tam agiklanamamus, tekrarlayan ateg sendromla-
rinda ayirici tanida yer almahidir (Tablo-2).

Sonug olarak, tekrarlayan ates sendromlarinin birgok
farkli nedeni olabilir. En sik nedenin tekrarlayan enfeksi-
yon hastaliklar1 olmasi yaninda, ailesel periyodik ateg sen-
dromlari arastirilmalidir. Bu hastaliklar kalitimla, genlerle
ilgili olduklarindan, bazi 6zel mutasyonlarda hasta tam
olarak bilinen bir tanimlanmig hastalik formuna uymaya-
bilir. Ulkemizde en onemlisi, prognozu bakimindan
FMFdir. Ulkemiz icin vaka, FMF disinda digerlerinden
hangisine uyarsa uysun, mutlaka FMF diglanmalidir.

Lierl M. Periodic fever syndromes: a diagnostic challenge fort he allergist. Allergy 2007; 62: 1349-1358.
2. Gattorno M, Federici S, Pelagatti MA, Brica G, Malattia C, Martini A. Diagnosis and management of autoinflammatory diseases in childhood. J Clin Immunol 2008;

28 (suppl 1):S73-S83.

3. Kastner D. Hereditary Periodic fever syndromes. Hematology 2005; 45:74-81.

4. Femiano F, Lanza A, Buonaiuto C, Gombos F, N Cirillo. Oral aphthous-like lesions, PFAPA syndrome: a review. J Oral Pathol Med 2008; 37:319-323.
5. Bodar EJ, Drenth JP, van der Meer JWM, and Simon A. Dysregulation of innate immunity: hereditery periodic fever syndromes. Br J Haematol 2008; 144: 279-302.

COCUKLARDA ADENOTONSILLER HASTALIKLARA YAKLASIM

Prof. Dr. Necdet Kuyucu

Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi, Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari BD, Mersin

Farinks, tonsiller ve adenoidleri tutan enfeksiyoz ve
enflamatuar hastaliklar, ¢ocukluk cagi hastaliklarinin ve
cocuk yas grubundaki saglik harcamalarinin 6nemli bir
kismin olugturur. Bir anlamda viicudumuzun “immiinolo-
jik radar1” olan tonsiller ve adenoidler immiinolojik aktivi-
tedeki artis nedeniyle siklikla yasamin ilk dort yili igerisin-
de bircok nedenle, enfeksiydz nedenlerle biiyiirler ve bir-
cok hastaliga neden olabilirler. Son zamanlarda insidansi
azalsa da tonsillektomi ve adenoidektomi, ¢ocuklarda en
sik yapilan iki operasyondur. ABD’de yilda 400,000’den
fazla yapildig1 tahmin edilmektedir. Uygun endikasyonlar-
da yapildiginda yasam kalitesini diizelten, bazen de yasa-
mi kurtaran operasyonlardir (1).

Tekrarlayan ve kronik enfeksiyon ve obstriiktif hiperp-
lazi, ¢cocuk yag grubunda tonsil ve adenoidlerin en sik rast-

lanan hastaliklaridir. Solunumla iligkili uyku bozukluklari,
cocuklarda fiziksel, fizyolojik ve kognitif gelisimi ilgilen-
diren ve 6nemi gittikge artan obstriiktif uyku apne sendro-
mundan (OUAS)), iist hava yolu diren¢ sendromuna kadar
degisir (2).

Platin tonsiller, faringeal tonsiller (adenoidler) ve lin-
gual tonsiller Waldeyer’s halkasi olarak bilinir ve mukoza
iliskili lenfoid dokunun (MILD) bir pargasidir. Bu lenfoid
dokular solunum ve sindirim sisteminin girisinde bulunur
ve antijenik hafizanin gelismesine katkida bulunduklari
gibi, alt hava yollarinin ve sindirim sisteminin korunma-
sinda da viicudun ilk defansini olustururlar.

Adenoidler kutuya benzer nazofarinksin {ist arka duva-
rinda yerlesik iicgen seklinde bir lenfoid dokudur. Dogum-
da mevcuttur ve yasamin ilk haftalarinda bakterilerle kolo-
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nize olur. Biiyiimesi, viriis, bakteri, alerjenler, gidalar ve
cevresel irritanlar gibi cesitli antijenik stimuluslara yanit
olarak erken ve oyun ¢ocugu déneminde meydana gelir.
Cocuklarin ¢ogunda erken puberte doneminde geriler (2).
Nazofarinks ve adenoidler arasindaki anatomik iligki
nedeniyle adenoidlerdeki biiyiime lateral olarak lokalize
ostaki tiipti-orta kulak kompleksi, anterior da lokalize bu-
run ve paranazal siniislerin, maksilla ve mandibula hasta-
liklarim ima eder. Ostaki tiipiiniin inflame adenoidlerle
hem mekanik hem de fonksiyonel obstriiksiyonu orta ku-
lak hastaliklarinin gelismesinde 6nemli bir rol oynar. Ke-
za kiiciik ¢cocuklarda adenoidlerin biiyiimesi ve kronik en-
feksiyonu, alerjik rinit kadar tekrarlayan ve kronik siniizit
geligimi i¢in de 6nemlidir. Biiylimiis adenoidler nazal ha-
va akimint degistirerek maksilla ile mandibula arasindaki
iliskinin anormallesmesine neden olabilir (2).
Adenoidlerin makroskopik ve mikroskopik anatomisi
tonsillerden oldukga farklidir (Tablo.1). Adenoidlerde cok
az kript varken tonsillerde cok miktarda kript vardir. Ade-
noidlerin ylizey epiteli ii¢ tiptir ve kronik olarak enfekte
veya biiyiimiis adenoidlerde antijen hazirlanmasinda aktif
spesialize yass1 epitel miktar1 artmis, mukosilier klirensde
rol alan repiratuar epitel miktar1 azalmis ve interfollikiiler
bag dokusu fibrozisi artmistir. Nazofaringeal obstriiksiyo-
nun yol actif1 sinonazal sekresyonlardaki birikme, antije-
nik stimuluslara maruziyeti artirarak kronik enflamasyona
ve yetersiz adenoid fonksiyonlarina neden olur (4).
Tonsiller siklikla orafarinksde bulunmalarina ragmen asir1
biiyiime durumlarinda nazofarinkise dogru uzanarak velofa-
ringeal yetersizlige ve nazal obstriiksiyona yol acabilirler. An-

cak cok daha siklikla hipofarinkise dogru biiyiiyerek dil kokii
ile arka farinks duvart arasindaki mesafenin daralmasina yol
acarak, obiistriktif uyku (uyanik) solunum bozukluklar ile
prezente olurlar. Tonsillerin anotomik iliskisi Ostaki tiip/orta
kulak kompleksi ve siniislerle zayif olsa da, bu yerlerin hasta-
liklarinda adenoidlerle birlikte etkilenirler. Tonsiller hiperpla-
zi anormal dil pozisyonuna, dil itme aligkanligina (bebeklerde-
kine benzer yutma hareketi), atipik konusma paternine, orofa-
sial ve kraniofasial biiylimede bozukluklarina yol agabilir (2).

Adenotonsiller Hastaliklarin Patogenezi

Tonsiller ve adenoidlerdeki enfeksiyoz/enflamatuvar
hastaliklarin patogenezi Anatomik lokalizasyonundan ve
enfeksiyoz ve diger antijenlerin hazirlanmasi igin kalitsal
olarak yiiklendigi immiinite organi gibi fonksiyon gérme-
sinden kaynak alir. Bir kere hastalandiktan sonra da bir en-
feksiyon/inflamasyon odagi haline gelir. Sekonder bakteri-
yel invazyon ile viral enfeksiyonlar kronik hastalig1 bagla-
tan mekanizmalardan birisidir. Ancak ¢evresel etkiler, ko-
nakgi faktorleri, antibiyotiklerin yaygin kullanimi, bu kro-
nik hastaligin gelismesine katkida bulunabilir. Kript epiteli-
nin biitlinliigliniin bozulmasi ve enflamasyonu kronik krip-
tit’e ve kript debrisinin birikmesine ve antijenin persistansi-
na yol agan kript obstiiksiyonuna neden olur. Normal tonsil
kriptlerinde nadiren bulunan bakteriler ¢ogalarak sonugta
kronik enfeksiyonun ortaya ¢ikmasina neden olur (2).

Adenoid ve Tonsil Hastaliklarinin Klinik Klasifikasyonu
Adenoid ve tonsil hastaliklarinin her doktor tarafindan
acikca anlagilacak sekilde klasifikasyonu, KBB doktorlar:

Tablo-I: Normal adenoidler ve tonsiller arasindaki anatomik ve fizyolojik farkliliklar

Adenoidler Tonsiller

Orafarinksin yan duvarinda
Ara sira nazofarinkise veya hipofarinkise uzanir

Nazofarinksin arka duvarinda
Posterior koanaya kadar uzanabilir

Anatomik lokalizasyon

Makroskopik Genellikle oval, bazen biloblu

20-30 kript ile invagine

Ucgen seklinde; derin kivrimlar ile
invagine ve cok az kript icerir

Mikroskopik Uc tip epitel icerir: Spesialize sukuamoz epitel
Siliali pseudostratifiye
Kolumnar
Sukuamoz
Degisken antijen hazirlama Spesialize antijen hazirlama
Afferent lenfatikleri yok Afferent lenfatikleri yok
Fizyolojik Mukaosilier klerens Antijen hazirlama

Antijen hazirlama immiinolojik surveyans

immiinolojik surveyans
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Tablo-1I: Adenoid ve tonsil hastaliklarinin klinik
klasifikasyonu

Enfeksiyon/enflamasyon
Adenoidler

e Akut adenoidit (nazofarenjit)
e Rekurrent akut adenoidit

e Kronik (persistent) adenoidit

Tonsiller

o Akut tonsillit

e Rekurrent akut tonsillit

e Kronik (persistent) tonsillit
¢ Tonsillolitiazis

Obstriiksiyon

¢ Nazaofaringeal
¢ Orofaringeal
e Kombine

Neoplazi

e Benign

o Lenfoproliferatif hastalik
¢ Lenfoid papiller hiperplazi
e Malign

ile pediyatrisler arasindaki etkili iletisimin temelini olustu-
rur. Ayrica bu sekilde kullanilacak tedavinin (medikal ve-
ya cerrahi) secilmesinde de yol gostericidir (Tablo. 2).

Akut Adenoidit

Akut adenoidit’in, viriislerin sebep oldugu iist solu-
num yolu enfeksiyonundan (USYE) veya gercek bir bak-
teriyel rinosiniizitten ayirt edilmesi giictiir. Rinore (ba-
zen piiriilan), burun tikanikligi, ates ve es zamanli otitis
media bu enfeksiyonlarda goriilebilir. Akut enfeksiyona
giirtiltiili horlama eslik ediyorsa, akut adenoidit ¢ok da-
ha muhtemeldir. Ayrica, viral USYE ile kargilastirildi-
ginda ¢ocukta daha yavag bir iyilesme ve daha bir hasta
goriiniim vardir (2).

Rekiirrent Akut Adenoidit

Rekiirrent akut adenoidit 6 aylik siirede dort veya daha
fazla akut adenoidit ataginin goriilmesi olarak tanimlana-
bilir. Eger cocuk otitler de oldugu gibi ataklar arasinda
asemptomatikse, hastada immiinyetmezlik veya astim gibi
birlikte bulunan bir hastaliktan siiphe edilmelidir. Rekiir-
rent akut siniizitten rekiirrent akut adenoidit’i sadece kli-
nik bulgular bazinda ayirt etmek oldukca giictiir. Bu du-
rumlarda siniis radyografisi yardimci olabilir. Ozellikle iki
yasindan kiiciik ¢cocuklardaki tekrarlayan akut adenoidit-
lerde ekstra-6zefagial reflii (EOR) akla gelmelidir (5).

Tekrarlayan akut adenoiditli ¢ocuklarda antibiyotik prof-
laksisi secilmis vakalar bazinda diisiiniilebilir.

Kronik Adenoidit

Direngen burun akimtisi, kotii kokulu nefes, postnatal
dirip ve kronik konjesyon kronik adenoid enfeksiyonunu
diisiindiiren bulgulardir. Bu semptomlarin cogu siklikla
kronik siniizitte de goriiliir. Bu nedenle iki durumun birbi-
rinden ayrimu klinik olarak sorun olusturabilir. Bu semp-
tomlara otitis media’nin eglik etmesi, kronik adenoidit le-
hinedir. Hastali1 siirekli devam eden hastalarin EOR ac1-
sindan degerlendirilmesi unutulmamalidir (2).

Obstriiktif Adenoid Hiperplazi

Kronik nazal obustriiksiyon (horlama ve zorunlu agiz
solunumu ile birlikte), rinore ve hiponazal konusma, biiyii-
miis adenoidlerin yaptig1 nazofaringeal obustriiksiyonu
gosteren bulgulardir (2).

Akut Tonsillit

Bogaz agrisi, ates, yutma giigliigii ve eritamatoz, eksii-
datif tonsillerle birlikte hassas lenf nodlarinin olmasi, akut
tonsillit i¢in uyumlu semptom ve bulgulardir. Her hastada
biitiin bu semptom ve bulgular mevcut olmayabilir. Ma-
alesef klinisyenlerin cogu akut tonsillit tanisi icin tek kri-
ter olarak grup A beta hemolitik streptokok (GABHS) i¢in
pozitif bogaz kiiltiirii veya hizli strep antijen testinin varli-
gim kabul ederler. Ozellikle 5-15 yas grubundaki akut ton-
sillitte, en sik karsilagilan etken GABHS olmasi ve siipii-
ratif veya non-siipiiratif komplikasyonlar1 nedeniyle anti-
biyotik tedavisi gereksinimi nedeniyle uygun bulgulara sa-
hip hastalarda bu tartigilabilir. Bu yaklagim daha c¢ok vi-
riislerin etken oldugu <5 yas cocuklar i¢in gegerlidir. Ay-
rica sik rekiirrens gosteren hastalarda veya asemptomatik
GABHS tagsicist oldugundan siiphe edilen hastalarda da
kiiltiir veya antijen testi akut tonsillit tanist i¢in kullanil-
malidir (2).

Rekiirrent Akut Tonsillit
Rekiirrent akut tonsillit, bir yilda 4-7, 2 yi1lda 5 veya 3
yilda 3/y1l akut tonsillit atag1 olarak tanimlanabilir (2).

Kronik (Persistent) Tonsillit

Kronik bogaz agrisi, kotii kokulu nefes, fazla miktarda
tonsiller debris (tonsillolitiazis), peritonsiller eritem ve di-
rengen, hassas adenopati, bu bulgulara sebep olabilecek

rinit2009.org
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Sekil.1. Adenotonsiller Hipertrofisi Olan Hastaya Yaklasim

v v

v

* <6 tonsillit atagi veya « Tekrarlayan viral tonsillit * Horlama, agir hava yolu
antibiyotikle tedavi edilebilen hafif siddette tonsillit obiistriksiyonu, apne gézlenmesi
Streptokokal tonsillit v
* <3 tonsillit atagy=2 yil Agir obustriiksiyon yok
l Apne yok
Klinik olarak gozle Tonsillit skklifinda artig ve
l iligkili komplikasyonlar
Diizelmeme > Kotiilesme g
v v
\ Adenotonsiller hipertrofi ile Adenotonsiller
Uyumlu bulgular hipertrofiile
uyumlhu olmayan Bulgular
Uyku galismalan
Anlamh obustriiktif uyku Ciddi olmayan obustriiktif
apnesi uyku apnesi
Diger Tedavileri diigiin *
| (BPAP, CPAP vb) Gozlem

kronik siniizit veya lingual tonsillit gibi bir odak olmadi-
ginda, kronik tonsillit ile uyumlu bulgulardir.

Obstriiktif Tonsiller Hipertrofi
Biiyiimiis tonsil horlamaya, obustriiktif bozukluklara
(uykuda ve uyanik iken), yutma zorluguna, kraniofasial is-
kelet yapisinda degisikliklere ve ses degisikliklerine (ses
kisiklig1 veya normal yumusak damak hareketlerini etkile-
mesi nedeniyle tislayarak konusma) neden olabilir. Ayrica
kronik adenotonsiller hipertrofi ¢ocuklarda iist hava yolu
obstriiksiyonuna yol acan en sik nedenlerden birisidir.
Agir vakalarda kor pulmonale, pulmoner vaskiiler hiper-
tansiyon ve alveolar hipoventilasyon gelisebilir (6).
Obstriiktif uyku apnesi adenotonsiller hipertrofisi olan
cocuklarda sik karsilasilan bir bulgudur. Apneik episodlar,
uykuda sik sik uyanma, hipersomnolans, enurezis, gece te-
rorii, kotii okul performansi, konugsma ve idrak bozukluk-
lugu, nazal veya tislayarak konusma (rhinolalia aperta,

rhinolalia clausa) ve gelisme geriligi, anlamli uyku bo-
zuklugunu diigiindiiren belirti ve bulgulardir (2,7,8).
Tonsili biiylimiis cocuklarda, nadir de olsa, atipik miko-
bakteri ve aktinomikoz gibi sik karsilagilmayan enfeksi-
yonlari, benign veya malign neoplastik hastaliklar1 da
(ozellikle tek tarafli biiyiimelerde) diistinmek gerekir (2).

Tonsillit Komplikasyonlari

Streptokokal tosillit nonsiipiiratif ve siipiiratif kompli-
kasyonlara yol acgabilir. Nonsiipiiratif komplikasyonlari,
kizil, akut romatizmal ates ve poststreptokokal glomerulo-
nefrit ve otoimmiin noropsikiyatrik sendrom (PANDAS)
iken, siipiiratif komplikasyon olarak peritonsiller ve para-
faringeal apse gibi apse formasyonu gelisebilir.

Klinik Degerlendirme
Adenotonsiller hastaliktan siiphe edilen hastalarda kro-
nik adenotonsiller hipertrofinin bulgularini (ag1z acik so-
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luma, uzun yiiz, gbz altinda morarma, dental malokliizyon
gibi kronik nazal obstriiksiyonun kraniofasial bulgulari)
ekarte etmek i¢in dikkatli bir bag-boyun muayenesi yapil-
malidir. Alerjik rinit gibi nazal obstriiksiyonun diger ne-
denleri aragtirilmalidir. Hastanin konusmasi hiponazal ko-
nusma agisindan degerlendirilmelidir (9). Tonsil hipertro-
fisi degerlendirme skalasi kullanilarak derecelendirilmesi
yararlidir (10). Tonsil degerlendirilmesi agiz-bogaz mu-
ayenesi ile miimkiin iken, adenoidleri bu muayene ile de-
gerlendirmek ¢ok giictiir. Yan boyun grafisi adenoidal hi-
pertrofiyi degerlendirmek icin yardimei olabilir. Adenoid
hipertrofisi ile iliskili klinik semptomatoloji ile yakindan
korelasyon gostermesi nedeniyle yan boyun grafisinde
adenoidnazofaringeal oran olgiilebilir (11). Yan boyun

Kaynaklar
1.

grafisinin, adenoid hipertrofisi siiphe edilen her ¢ocukta
cekilmesine gerek yoktur. Anlamli derecede obustiiriktif
semptomlar1 ve belirgin tonsil hipertrofisi olan ¢ocuklarda
cekilmelidir. Ayrica siddetli burun tikanikligi olan ve
onemsiz tonsil hipertrofisi olan ¢ocuklarda da yan boyun
grafisi cekilmelidir. Ciinkii siddetli burun tikanikligi ve
alerjik rinit bulgular1 olan ¢ocuklarda altta yatan bir ade-
noid hipertrofisi olabilir.

Fleksibil endoskopik nazofaringoskopi adenotonsiller
hastalig1 olan cocuklarda kolayca yapilabilen ve degerli
bulgular saglayabilen bir tekniktir. Rinomonometri adeno-
id hipertrofisine bagl burun tikanikligin1 gosterebilir, an-
cak zaman alic1 ve ¢ocuklarda yapilmasi kolay olmayan
bir incelemedir (12) (Sekil.1)
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Otitis media tanimi, pediyatri pratiginde, genel olarak
akut otitis media (AOM) i¢in kullanilir. AOM c¢ocuklarda
en sik goriilen bakteriyel enfeksiyondur. AOM c¢ocuklarda
en sik 6 ay ile 18 ay arasinda goriiliir. AOM ¢ocuk hekim-
lerinin, ¢ok sik tani koymakla birlikte tanida ¢ok da zor-
landiklar1 bir enfeksiyondur. AOM tanisindan, [1] orta ku-
lak enflamasyonu bulgular1 olmasi, [2] semptom ve bulgu-
larin akut baslamasi (<48 saat) ve [3] orta kulakta sivi ol-
mas1 durumunda soz edilir.

Kulak agris1 ve ates AOM’li gocuklarin ¢ogunda bulu-

nan ve tedavi edilmesi gereken semptomlardir. Bu amacla
en sik kullanilan ilaglar asetaminofen ve ibuprofendir. Ku-
lak agrisin1 azaltma amaciyla bazi geleneksel yontemler ve
lokal tedaviler de uygulanmistir. Ancak bu yaklagimlar iil-
kemizde oldukga sinirli olarak onerilmektedir.
Streptococcus pneumoniae (%30-50), tiplendirilmeyen
Haemophilus influenzae suslar1 (%20-30) ve Moraxella
catarrhalis (%10-20) en sik goriilen AOM etkenleridir.
AOM tanis1 konulur konulmaz bu etkenlere yonelik anti-
biyotik tedavisine baslanmasi, antibiyotiklerin kullanima
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girmesinden bu yana hekimler tarafindan bagvurulan yon-
tem olagelmistir. Komplikasyonsuz AOM ig¢in ilk tedavi
secenegi yiliksek doz (80-90 mg/kg/giin) amoksisilindir.
Bu tedavinin yetersiz oldugu durumlarda ve beta-lakta-
maz iireten etkenlerin sikliginda artig varsa, yiiksek doz
amoksisilin-klavulanat kullanilabilir. Oral tedaviyi gesitli
seftriakson (50
mg/kg/giin) ii¢c giin siireyle verilebilir. Penisilin alerjisi

nedenlerle alamayan hastalarda

olan hastalarda makrolidler ve klindamisin kullanilabilir.

Tedavi siiresi oral 10 giin olarak geleneksellesmistir. Son
zamanlarda AOM tanisi konulur konulmaz tedavi veril-
mesi yerine, yas, tan1 kesinligi, hastalik siddeti, tibbi ba-
kima ulagabilme durumuna bagl olarak tanimlanan bazi
komplikasyonsuz AOM’li ¢ocuklarin “gézlenebilecegi”
(bekle ve gor ya da bekle-gor) yaklasim benimsenmeye
baglanmistir. Burada, hastanin gézlenmesi ile, semptoma-
tik tedavi verilirken antibiyotiklerin 2-3 giin geciktirilme-
si kastedilmektedir.

OTITiS MEDIA: KULAK BURUN BOGAZ YAKLASIMI

Prof. Dr. O. Faruk Unal

Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi, Kulak Burun Bogaz AD, Ankara

Cocuklarda orta kulak enfeksiyonlar1 sik gortilen, teda-
vi masrafi cok yiiksek olan ve tedavi edilmediginde uzun
donemde degisik sekeller (kronik otitis media, igitme kay-
bi, egitim giicliikleri vs.) yaratabilen hastaliklardir.

Ozellikle efiizyonlu otitis media hakkinda hala yakla-
simda diinya standard1 belirlenmis degildir. Ozellikle Co-
cuk Hastaliklar1 Uzmanlar1 ve KBB Uzmanlar1 arasinda
yaklagimlar farklilik géstermektedir.

Okul ¢ag1 oncesi ¢ocuklarin %90’1na efiizyonlu otitis
media tanisinin bir kez kondugu, bunlarin % 30-40’1nin 3
aydan, % 10’unun 1 yildan uzun siirdiigii diisiiniiliince,
toplam hasta sayisinin ne kadar ¢ok oldugu anlagilacaktir.
Bu konugmada esas olarak efiizyonlu otitis media’ya yak-
lagim kulak burun bogaz bakisiyla anlatilacak; tan1 kriter-
leri, ilk tanida tedavi, takip, cerrahiye ne zaman ve hangi
kriterlerle karar verilecegi; hangi cerrahi yaklagimin (sa-
dece ventilasyon tiipli uygulamasi, adenoidektominin ek-
lenmesi, ventilasyon tiipiiniin cinsi, konacag1 yer vb.) ter-
cih edilecegi anlatilacaktir.

Efiizyonlu otitis media olabilecegini diisiindiiren vaka-
lar arasinda isitme azlig1, kulak agrisi, yineleyici otitis me-
dia, konusma gecikmesi, 6grenme giicliigii gibi bulgulara
dikkat etmek gerekir. Hastanin dykiisiinde bunlardan biri-
si varsa muayenede dikkat edilmesi gereken en 6nemli ki-
sim dikkatli otoskopidir. Otoskopide kulak zarimin gorii-
niimii (renk, vaskiilarizasyon, 11k reflesinin kaybu, retrak-

siyon), kulak zar1 arkasinda sivi varligi (hava sivi seviye-
si, hava kabarciklari, bombelik, matlik), kulak zar1 hareke-
tinin kaybolmasi (pnomatik otoskopi) gibi parametrelere
dikkat edilir.

Hastalara akustik impedans olciimii yapilir; negatif orta
kulak basinci, refleksin yoklugu, basik tepe noktali veya
diiz timpanogram EOM lehine bulgulardir. Hastalarin isit-
me seviyeleri de belirlenmelidir. Odyolojik tetkikte 20-25
dB kadar hava kemik arali1 belirlenebilir. Isitme testi isit-
me kaybinin dokiimantasyonunun yani sira, eslik edebile-
cek diger sorunlarin da ortadan kaldirilmasini (sensorind-
ral igitme kaybi) saglar.

Tan1 konduktan sonra hastalara daha 6nce tedavi alma-
migsa oral antibiyotik; ek semptom varsa (burun tikanikli-
81 vb.) ona gore ek tedavi verilir ve hasta yakin takibe ali-
nir. 3-4 hafta araliklarla yapilan kontrollerde eger 3 aylik
takip siiresince diizelme olmazsa cerrahi karar1 verilir. Bu
takip siiresinin kisalmasi yarik damak, ileri derece retrak-
te veya adheziv kulak zar1 varliginda s6z konusu olabilir.
Hastanin adenoid dokusunun da muayenede degerlendiril-
mesi gerekir.

Hacettepe Kulak burun bogaz olarak bizler, hastalarin ta-
nisi koyduktan sonra 3 ay takip ediyoruz; eger bulgularda
degisiklik olmazsa cerrahi karar1 veriyoruz. Klinik olarak
mevcut adenoid dokusunun da ayni seansta alinmasinin has-
tanin prognozuna olumlu katki yapacagini diisiiniiyoruz.




