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GIRIS ve AMAC: Ailevi Akdeniz atesi (AAA), tekrarlayan
ates, serozit ve sinovit ataklari ile karakterize en sik goriilen
tek gen kalitimh otoinflamatuar hastaliktir. Uzamis febril
miyalji sendromu (UFMS) AAA iliskili nadir goriilen ates,
miyalji, normal kas enzimleri ile karakterize hastaliktir. Bu
calismada UFMS gelisen hastalarin  klinik, demografik
ozellikleri ve tedavi yaklasgimlarimin sunulmasi1 amaglanmistir.
YONTEM ve GERECLER: Eyliil 2014-Mayis 2019 yillari
arasinda hastanemizin ¢ocuk romatoloji kliniginde AAA tanist
ile izlenen 450 hastanin dosyast geriye doniik olarak incelendi.
UFMS tanist alan hastalarm klinik, demografik, laboratuvar ve
genetik verileri kaydedildi.

BULGULAR: 450 (262 K/189 E) AAA hastasiun 10’unda
(%2,2) UFMS gelisti. Hastalarin ortanca tant yast 9 (6-14,1)
vildi. Hastalarin tiimiinde ates ve miyalji varken, alti hastada
karin agrisi, sekiz hastada artralji, iki hastada palpabl purpura
mevcuttu. Ates siiresi ortanca 7 (4-14) giindii. Taniya kadar
gegen siire ortalama 19+11,69 giindii. On UFMS hastasinin
ticti bu donemde AAA tanmist aldi. Dort hastaya 2 mg/kg/giin
dozunda oral prednizolon, iki hastaya ii¢ giin pulse
metilprednizolon (30 mg/kg/giin, maksimum 1 gr/giin) sonrasi
2 mg/kg/giin dozunda oral prednizolon, dort hastaya non-
steroidal anti-inflamatuvar ilag (NSAII) tedavisi verildi.
Kortikosteroid ve NSAII tedavisi ile ortalama tedaviye yanit
sireleri swasiyla 3,3+3,32 ve 9,2+4,34 giindii (p=0,038).
Kortikosteroid ve NSAII ile tam diizelme sagland.

TARTISMA ve SONUC: Uzamus febril miyalji sendromu nadir
goriilen AAA iliskili vaskiilitik hastaliktir. M694V mutasyonu
ile giiclii bir iliskisi oldugu bilinmektedir. AAA nin ilk bulgusu
olarak karsimiza gelebilir. Ates, miyalji, karin ve eklem agrisi
en sik goriilen bulgularken vaskiilitik dokiintii, kas gii¢siizliigii
daha nadir gériilen bulgulardir. Kortikosteroid ve NSAII ile
siklikla tam diizelme saglanmaktadir.

Anahtar Kelimeler: ailevi akdeniz atesi, uzamus febril miyalji
sendromu, tedavi
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ABSTRACT

INTRODUCTION: Familial Mediterranean fever (FMF) is
the most common single gene inherited autoinflammatory
disease characterized by recurrent fever, serositis and
synovitis attacks. Protracted febrile myalgia syndrome (PFMS)
is a rare FMF-related disease characterized by fever, myalgia,
and normal muscle enzymes. The aim of this study is to present
the clinical, demographic characteristics and treatment
approaches of patients with PFMS.

METHODS: The files of 450 patients who were followed up in
our hospital's pediatric rheumatology department with a
diagnosis of FMF between September 2014 and May 2019
were retrospectively reviewed. Clinical, demographic,
laboratory and genetic data of patients diagnosed with PFMS
were recorded.

RESULTS: PFMS developed in 10 (2.2%) of 450 (262 F/189
M) FMF patients. The median age of diagnosis was 9 (6-14.1)
years. All patients had fever and myalgia, six patients had
abdominal pain, eight patients had arthralgia, and two patients
had palpable purpura. The median duration of fever was 7 (4-
14) days. The mean time until diagnosis was 19+11.69 days.
Three of ten PFMS patients were diagnosed with FMF during
this period. Oral prednisolone at a dose of 2 mg/kg/day in four
patients, oral prednisolone at a dose of 2 mg/kg/day after three
days of pulse methylprednisolone (30 mg/kg/day, maximum 1
g/day) in two patients, and non-steroidal anti- inflammatory
drugs (NSAIDs) treatment were received. The mean duration of
response to corticosteroid and NSAIDs treatment was 3.3+3.32
and 9.2+4.34 days, respectively (p=0.038). Complete recovery
was achieved with corticosteroids and NSAIDs.

DISCUSSION AND CONCLUSION: Prolonged febrile
myalgia syndrome is a rare FMF-related vasculitic disease. It
is known to have a strong association with the M694V
mutation. It may appear as the first finding of FMF. Fever,
myalgia, abdominal and joint pain are the most common
findings, vasculitic rash and muscle weakness are less common
findings. Complete improvement is often achieved with
corticosteroids and NSAIDs.

Keywords: Familial Mediterranean fever, protracted febrile
myalgia syndrome, treatment
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GIRIS

Ailevi Akdeniz atesi (AAA), tekrarlayan ates,
serozit ve sinovit ataklar1 ile karakterize, en sik
goriilen tek gen  kalittmli  (monogenic)
otoinflamatuar hastaliktir (1-2). Tiirkler, Araplar,
Ermeniler, Askenazi olmayan Yahudiler gibi
Akdeniz kusagindaki toplumlarda oldukca sik
goriilen bu hastalik, 16. kromozomda bulunan
MEFV genindeki mutasyonlar sonucu olusur ve
otozomal resesif kalittimhidir (3). On ekzondan
olusan MEFV genindeki 10. ekzon mutasyonlar
daha sik goriilmektedir. MEFV geni inflamasyonla
iligkili  pyrin proteinini  kodlar.  Nétrofiller,
monositler, eozinofiller ve fibroblastlarda iiretilen
pyrin proteini dogal immiin yanitin regiilasyonu ve
inflamasyonun baskilanmasinda 6nemli rol oynar.
Bu gendeki fonksiyon kazanim mutasyonu, pyrin
proteinin fonksiyon bozukluguna neden olarak
dogal immiin sistemin agir1  aktivasyonuna,
inflamazomun aktivasyonuna ve IL-1’in asir
iiretimine yol agmaktadir (4). M694V homozigot
mutasyonunun amiloidoz, vaskulit, artrit ve miyalji
ile giiglii iliskisi oldugu bilinmektedir (5). AAA
iligkili ~ vaskiilitlerin = patogenezi tam olarak
bilinmese de vaskiilit gelisen AAA hastalarinda IL-
1B, IL-6, IFN-y gibi proinflamatuvar sitokinlerin

artmis  oldugu  gosterilmistir. Bu  sitokinler
endotelyal disfonksiyona, endotelyal hasara,
arteriyel duvarda 10kosit infiltrasyonuna ve

fibrinoid nekroza neden olur (6,7). Enfeksiyonlar ve
genetik faktorler de katkida bulunmaktadir. AAA
ile Henoch-Schonlein purpurast (HSP), Behget
hastaligi, poliarteritis nodosa (PAN) gibi vaskiilitler

sik goriilmektedir (8).
Ailevi Akdeniz atesi hastalarinda miyalji
olduk¢a siktir. Bu miyalji, daha c¢ok alt

ekstremitelerde egzersiz sonrasi olan ve birkag
giinde kendiliginden diizelmeyle karakterizedir (9).
Kas tutulumunun diger bir sekli ise uzamig febril
miyalji sendromudur (UFMS). Bu sendromun nadir
goriilen AAA  iliskili  vaskiilit  olabilecegi
diistiniilmektedir (10). Bes giinli gecen ates, yaygin
kas, eklem ve karin agrisi, yiiksek akut faz
gostergeleri (AFG), normal serum kreatin kinaz
(CK) ve elektomyelografi (EMG) ile karakterizedir.
Kortikosteroidlere ve non-steroid anti-inflamatuar
ilaglara (NSAII) iyi yanmit vermektedir, ancak
hastalarin bir kisminda yiiksek doz kortikosteroid
ve interlokin-1 (IL-1) antagonistlerinin (anakinra,
kullanimi (11,12).

canakinumab) gerekebilir

Cocukluk doneminde UFMS daha nadir goriilmekte
ve tani siiresi uzayabilmektedir. Bu nedenle bu
calismada ¢ocukluk doneminde UFMS tanisi alan

hastalarn  klinik, = demografik ve tedavi
yaklasimlarini sunmay1 amagladik.

METOD

Eylil 2014-Mayis 2019 yillar1  arasinda

hastanemizin g¢ocuk romatoloji kliniginde AAA
tanisi ile izlenen 450 hastanin dosyas1 geriye doniik
incelendi ve UFMS tanis1 alan hastalar ¢alismaya
dahil edildi. Hastalarin yasi, cinsiyeti, semptomlari
ve UFMS tanis1 konulana kadar gegen siire, MEFV
gen analizi, kolsisin dozu, eritrosit sedimantasyon
hiz1 (ESH), C-reaktif protein (CRP), 16kosit sayisi,
risk faktorleri, uygulanan tedaviler geriye doniik
degerlendirildi. UFMS tanis1 ates, yiiksek AFG,
normal serum kas enzimleri ve en az 5 giin siiren
siddetli miyalji ile konuldu (13). AAA tanisi ile
izlenen ve UFMS diisiiniilen ancak takibinde PAN
tanist konulan bir hasta ¢alisma dis1 birakildi. Bu
calisma i¢in etik kurul onayr alinmistir (E1-20-
1114).

Istatistik

Arastirma verilerinin istatistiksel analizi igin
Statistical Package for social sciences (SPSS)
software 22.0 siiriimii kullanildi. Verilerin normal

dagilima sahip olup olmadiklari1 Kolmogorov-
Simirnov/Shapiro-Wilk  testi  ile  belirlendi.
Tamimlayic1  istatistik  kisminda  kategorik

degiskenler say1 ve yiizde ile siirekli degiskenler ise
ortanca (minimum-maksimum) ve ortalama (ort)
(standart  sapma) ile sunuldu.  Kategorik
degiskenleri karsilastirmak i¢in Fisher's exact test
kullanildi. Stirekli  degiskenler
farkliliklar, bagimli Ornekler igin parametrik
olmayan Wilcoxon test kullanilarak karsilastirildi.
Anlamlilik diizeyi <0,05 olarak kabul edildi.

arasindaki

BULGULAR

Bu calismaya 450 AAA (262 K/189 E) hastasi
dahil edildi. Ortalama tan1 yasi 7,19+3,64 yildi
Tim hastalar uygun dozda kolsisin tedavisi almisti
(0,04+0,06 mg/kg/glin). Ataklarda sirasiyla en sik
ates (%95), karin agris1 (86), artralji (%62) ve
gogiis agrisi (%32) mevcuttu.

Hastalarin 10’unda (%2,2) UFMS gelisti. UFMS
gelisen hastalarin ortanca yasi 9 yildi (6-14,1).
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Hastalarin dordiinde M694V homozigot, dordiinde
M694V heterozigot ve ikisinde M694V/M680I
mutasyon mevcuttu.  Hastalarin  klinik  ve
laboratuvar bulgular1 Tablo 1°de verilmistir.

Kolsisin dozu ortanca 0,037 (0,021-0,043)
mg/kg/glin olan hastalarn yillik atak sayisi ortanca
3 (0-6) idi. AAA oOncesinde ve sonrasinda atak
siklig1 yilda dortten fazla olan hastalarda kolsisin
dozunun yasina ve kilosuna gore artirilmasi ile
yillik atak sayisi azaldi. Kolsisin direngli AAA
hastas1 yoktu. Biitiin hastalarda ates ve miyalji
varken, alti hastada karin agrisi, sekiz hastada
artralji, iki hastada da palpabl purpura mevcuttu.
Ates siiresi ortanca 7 (4-14) giin idi. Ug hasta bu
donemde AAA tanis1i aldi. Bu ii¢ hastanin
oncesinde AAA ile uyumlu tekrarlayan ates, karin
agrisi, goglis agris1 ve artrit atagl yoktu ve UFMS
bu ii¢c hastada AAA’nin ilk bulgusu idi. Taniya
kadar gegen siire ort 19+11,69 giindii. Hastalarin
ortanca 16kosit sayist 13,200 (8,500-20,300) /mm3,
ESH 77 (31-125) mm/saat, CRP 11,3 (4-17,7)
mg/dL’di. Karaciger ve bobrek fonksiyon testleri ile
serum kas enzim diizeyleri normaldi. Enfeksiyonlar,
malign hastaliklar ve diger romatolojik hastaliklar
hastalarin tamaminda muayene, laboratuvar ve
goriintiileme yontemleri ile diglandi.

Iki hastanin alt ekstremitesinde palpabl purpura
mevcuttu. Bu hastalarda hipertansiyon yoktu ve
idrar  tetkikinde hematiiri ve/veya
saptanmadi. Ayrica bu hastalarin cilt biyopsisinde
HSP ile uyumlu I6kositoklastik wvaskiilit, IgA
birikimi, arterlerde nekrotizan vaskiilit saptanmadi.
Serolojik olarak ANCA testleri negatifti.
Dort  hastaya 2 mg/kg/gin  dozunda
prednizolon, iki  hastaya glin
metilprednizolon (PMP, 30 mg/kg/giin, maksimum
1 gr/giin) sonrast 2 mg/kg/glin dozunda oral

proteintiri

oral

ii¢ pulse

prednizolon, dort hastaya NSAII tedavisi verildi.
PMP verilen bir hastaya (hasta no. 10) UFMS
HSP’nin
nedeniyle Kortikosteroid tedavisi uygulanmigti. Bu
hastada  kortikosteroid  tedavisinin  azaltma
doneminde uzamis ates, miyalji ve yaygin eklem
agris1 gelisti. Akut faz gostergeleri ylksekti. PAN

Oncesinde gastrointestinal  tutulumu

acisindan yapilan kas biyopsisinde nekrotizan
vaskiilit saptanmadi. EMG’de miyopati/ndropati
tespit edilmedi. AAA tanist ile izlenen bu hastaya

UFMS tanisi kondu. Kortikosteroid tedavisi alirken

UFMS nedeniyle PMP  tedavisi
uygulandi. Tedavi sonrasi iyi klinik yanit alinan
hastada kortikosteroid tedavisi azaltilarak kesildi.

gelismesi

Hasta uygun doz kolsisin ile ataksiz izlenmektedir.
PMP verilen diger hastanin (hasta no. 6) UFMS
oncesinde AAA tanist yoktu. Proksimal kas
giicsiizligli ve yaygin miyaljisi mevcuttu. AFG
yiiksek, kas enzimleri normaldi (CK 36 U/L, LDH
150 U/L). Ayrict tanida 6n planda proksimal kas
giicsiizligi olmast nedeniyle jiivenil
dermatomiyozit diisiiniildii. Ancak dermatomiyozite
0zgli gottron papiilleri, heliotrop dokiintii gibi deri
bulgular1 yoktu. Hastanin proksimal kas magnetik
rezonans goriintiilemesinde (MRG),

polimiyozitle uyumlu sekilde yamasal
kontrast tutulumu izlendi. Cilt
olmamasi nedeniyle yapilan kas

kaslarda

tarzda
bulgularinin
biyopsisinde
dermatomiyozitle uyumlu bulgu saptanmadi. Klinik
seyrin atipik ve agir seyretmesi nedeniyle PMP
tedavisi uygulandi. Tedavinin ti¢lincli giiniinde
miyalji ve kas giicsiizliigli geriledi. Kortikosteroid
tedavisi azaltilarak kesildi. Takipte M694V
heterozigot mutasyon tespit edildi. Tedaviye
kolsisin eklendi. AAA tanisi sonrasinda karin agrisi
ve atesin eslik ettigi ataklarin olmasi nedeniyle
kolgisin dozu kilosuna gore diizenlendi (0,06
mg/kg/glin). Bu dozda kolsisin ile ataksiz takip
edilmektedir.

Tedavi sonras1 birinci hafta ortanca ESH 35 (12-
119) mm/sa ve CRP 1,27 (0,18-21) mg/dL idi.
Tedavi sonrast AFG’lerinde anlamli diizelme
izlendi (p=0,049, p=0,006). Sistemik kortikosteroid
tedavisi ve NSAII tedavisi uygulanan hastalarin
ortalama tedaviye yanit siireleri sirasiyla 3,3+£3,32
ve 9,244.34 giindii (p=0,038). Tiim hastalarda tam
diizelme saglandi, ek tedavi ihtiyaclar1 olmadi.
Hastalarin ortalama tedavi siiresi 2,25+1,64 ayd.
Kortikosteroid tedavisi 6-8 hafta i¢inde azaltilarak
kesildi. Klinigi atipik olan iki hastada (6-10)
kortikosteroid dozu daha uzun siirede kesildi.
NSAIl alan hastalar ise tan1 sonrasi ilk 4 hafta
diizenli tedavi alirken sonrasinda ihtiya¢ halinde
tedavi almaya devam etti.
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Tablo 1: Uzamus febril miyalji sendromu tanih hastalarin demografik ve klinik bulgular:

1 10 yi/K M694V heterozigot Ates, eklem agrisi, miyalji 10 2 mg/kg/giin prednizolon

2 9 yil 6 ay/E M694V homozigot Ates, eklem agrisi, miyalji, 14 NSAIl
karin agrisi

3 7 y11 9 ay/E M694V heterozigot Ates, eklem agrisi, miyalji, 28 2 mg/kg/giin prednizolon
karin agrisi

4 14 y11 2 ay/K M694V homozigot Ates, miyalji, karin agrist 42 NSAIl

5 13 y1l 6 ay/K M694V heterozigot Ates, miyalji 28 NSAIl

6 9 yi/E M694V heterozigot Ates, eklem agris1, miyalji 28 PMP, 2 mg/kg/giin

prednizolon

7 6 y1l/E M694V homozigot Ates, eklem agrisi, miyalji, 7 2 mg/kg/giin prednizolon
karin agrisi

8 8 yil 5 ay/K M694V homozigot Ates, Eklem agris1, miyalji, 12 NSAIl
palpabl purpura

9 7 yI/E M694V/M680I Ates, Eklem agrisi, miyalji, 7 2 mg/kg/giin prednizolon
karm agrisi

10 9 yi/K M694V/M680I Ates, eklem agrisi, karin 15 PMP, 2 mg/kg/giin

agris1, miyalji, palpabl purpura

prednizolon

K: kuz, E: erkek, MEFV: Mediterranean Fever gene, NSAII: non-steroid anti-inflamatuar ilac, PMP: pulse metilprednizolon

TARTISMA

Uzamis febril miyalji sendromu, ates, miyalji,
eklem agrisi, karin agrisi, yilksek AFG ve normal
serum kas enzimleri ile karakterize AAA iliskili
hastaliktir. Calismamizda UFMS ile komplike olan
AAA hastalarinin  klinik, genetik, demografik
ozelliklerini tedavi yaklagimlarin
degerlendirdik. Hastalarin  %10’u  UFMS ile
komplike oldu. Hastalarin tamaminda ates ve
miyalji mevcuttu. Iki hastada palpabl purpura

Ve

gelisti. On hastanin ti¢linde (%33) daha 6ncesinde
AAA ile uyumlu klinik yoktu ve UFMS AAA’nin
ilk bulgusuydu.

Ailevi Akdeniz atesi, periyodik ates sendromlari
icinde en sik goriilen, kendi kendini smirlayan
tekrarlayan ates, erizipel benzeri eritem, serozit
(peritonit, plevrit, artrit) ataklari ile karakterize
monogenik kalittimli hastaliktir (1, 14). AAA’da
diger romatolojik ve HSP, PAN gibi vaskiilitik
hastaliklar normal popiilasyona gore daha sik
goriilmektedir  (5). Uzamig  febril
sendromunun histopatolojik kanitlar yetersiz olsa da
AAA iligkili vaskiilit olabilecegi diisliniilmektedir
(15). Siklik 90,5-11 arasinda degismektedir.
Cocukluk doneminde siklik tam bilinmemektedir.
Calismamizda ise UFMS sikhigi  %2,2’dir.
Etyopatogenezi tam olarak bilinememektedir.
Ancak  streptokok NLRP3
inflamazomunu aktive ederek UFMS’yi tetikledigi

miyalji

enfeksiyonlarinin

one slrilmistir (16). Calismamizda tetikleyici
herhangi bir ajan yoktu.

Fenotip-genotip tiizerine yapilan ¢alismalar,
M694V mutasyonu ile UFMS arasinda giiglii iligki
oldugunu gostermektedir (15). Ancak litaratiirde
M680I, V726A gibi diger mutasyonlarla da vaka
bildirimleri mevcuttur (17). Bodur ve ark (18), 979
hasta igeren c¢alismasinda hastalarin %#4,3’iinde
UFMS gelistigini ve farkli gen gruplarinda goriilme
sikliginda farklilik olmadigint bildirmistir (18).
Yakin zamanda Endo ve ark (19), heterozigot 2.
ekzon mutasyonu olan ‘L110P7E148Q/G304R’ ve
oncesinde AAA tanisi olmayan gec¢ baslangicli bir
AAA olgusunda UFMS bildirdi. Bu vakada, ikinci
ekzon mutasyonuna sahip hastalarda gelisen
UFMS’nin daha hafif seyrettigi ve uygun doz
kolsisin ile iyi klinik yanit alindig1r vurgulanmigtir
(19). tim hastalarda M694V
mutasyonu  mevcuttu.  10. ekzondaki diger
mutasyonlardan ve 10. ekson harici mutasyona
sahip olan UFMS hastamizin olmamas1 nedeniyle
farklt ekzona sahip UFMS arasindaki klinik
ozellikler karsilagtirilamamustir.

Uzamig febril miyalji sendromunun tanist klinik

Calismamizda

bulgulara dayanmaktadir. Ancak, uzamis febril
miyalji AAA’nin ilk klinik bulgusu olabilmektedir
(11). UFMS gelisen hastalarin %33’iinde, UFMS
AAA’nin ilk bulgusu olarak saptanmistir. Uzamis
ates, gibi semptomu olan hastalarda
enfeksiyonlar, maligniteler ve diger vaskiilitik

miyalji

hastaliklarla birlikte AAA aymric1 tamlar iginde
bulundurulmalidir. Tan1 i¢in spesifik laboratuvar
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testi ve goriintiileme yoktur. Ancak kas MRG tan1
icin faydali olabilir. MRG’de fasiada kalinlasmanin
ve kas O0deminin tespit edildigi vaka bildirimleri
mevcuttur (20). Ancak bu bulgu inflamatuar
miyopatiler, PAN gibi otoinflamatuar ve otoimmiin
hastaliklarda da olabilecegi i¢in hastay1 klinigi ile
degerlendirmek oOnemlidir. Ates, proksimal kas
glicsiizligli ve miyaljisi olan bir hastamizda (hasta
6) oOncelikli olarak jlvenil dermatomiyozit
diisiiniildii. Bu hastanin kas enzimleri normaldi ve
oncesinde AAA tanis1 yoktu. Dermatomiyozite
0zgii dokiintiilerinin olmamasi ve kas enzimlerinin
normal olmasi nedeniyle hastaya kas biyopsisi ve
kas MRG  degerlendirmesi  yapildi.  Kas
biyopsisinde dermatomiyozit i¢in spesifik olmayan
kas 6demi mevcuttu ve MRG’de fasiitten ziyade
kas on plandaydi. Kortikosteroid
tedavisine iyi klinik yanit gozlenenen bu hastada
M694V heterozigot mutasyon tespit edildi ve
tedavisine kolsisin eklendi. AAA’nin klinik
bulgulart UFMS sonrasinda gelisti. Bu hastamizda
oldugu gibi UFMS tanisinda klinik, fizik baki ve
laboratuar  bulgular1  olduk¢a Onemlidir ve
hastaliklara 6zgii belirtilere dikkatle bakilmalidir.
Biyopsi, ileri goriintiileme tetkikleri (USG, MRG,
bilgisayarli tomografi (BT) angiografi) ayirict

tutulumu

tanida oldukca faydalidir.

IgA wvaskiiliti benzeri vaskiilitik dokiintiiler
UFMS’de nadir de olsa goriilebilmektedir. Iki
alt palpabl purpura
mevcuttu. Ayrica dokiintli, karin agris1 ve artriti
olan bir hastamiza (hastal0) HSP tanis1 kondu.
Kortikosteroid tedavisi alirken bu hastamizda ates,
miyalji ve karin agris1 gelismesi nedeniyle oncelikle
PAN diisiiniildii. Abdominal BT
anjiografi  goriintiilemesi kas
biyopsisinde nekrotizan vaskiilit saptanmadi. Olasi

hastamizda ekstremitede

ve toraks

normaldi ve
tanilar dislandiktan sonra hastaya UFMS tanisi
kondu ve kortikosteroid tedavisi diizenlendi.
Literatiirde HSP ile UFMS’nin birlikte oldugu vaka
bildirimi  yoktur. Ozellikle purpurik —dékiintii
varliginda vaskiilitik hastaliklarla birlikte UFMS de
on planda diistintilmelidir.

Calismamizdaki UFMS hastalarinin  tiimiinde
tan1 aninda ates vardi. Uzamis ates tani igin her ne
kadar gerekli olsa da yakin zamanda bir ¢alismada,
UFMS vaka serisinde, hastalarin %29’unda atesin
eslik etmedigi bildirilmistir (11). Ayn1 zamanda bu
calismada 15 hastanin  %93’linde M694V
mutasyonu, tiim hastalarda yaygin miyalji ve AFG

yiiksekligi varken atesin hastalarin  %71’inde
oldugu bildirilmistir (11). Bu nedenle &zellikle
M694V mutasyonu olan ve AAA tamsi ile takip
edilen hastalarda egzersizle iligkili olmadig
diigiiniilen miyalji ve yiikksek AFG varsa ates
olmasa bile UFMS ayirici tanida yer almalidir.
Uzamis febril miyalji sendromu i¢in genel bir
tedavi yaklasimi halen yoktur. Hafif vakalarda
NSAIl ve kortikosteroidler kullanilmaktadir fakat,
yapilan calismalarda NSAII ve kortikosteroidlerin
tedavi yanitinda farklilik olmadigi bildirilmistir
(11). Calismamizda sadece kortikosteroid alan ve
NSAIl alan hastalar mevcuttu. Her iki tedavi
seceneginde de klinik yanit vardi. Ancak
kortikosteroid ile tedavi edilen hasta grubunda
klinik yanit siiresi daha kisa iken, sadece NSAII ile
tedavi edilen hasta grubunda klinik yanit siiresi
daha uzundu. Kortikosteroid tedavisinde siklikla
tercih edilen doz 1-2 mg/kg/giindiir. Bununla
birlikte tedaviye direngli hastalarda pulse
metilprednizolon (30 mg/kg, max lgr) diger bir
tedavi segenegidir. Calismamizda klinigi atipik ve
ciddi seyirli olan iki hastaya PMP tedavisi
uygulandi. Iki hastada da klinik yamt iyiydi. PMP
ve 2 mg/kg/giin prednizolon hastalar arasinda klinik
yanit agisindan fark yoktu. Rom ve ark (20), 8
cocuk hastada 10 mg/kg metilprednizolon mini-
pulse tedavisi ile daha az toksisiteyle birlikte benzer
etkinlik saglamistir (21). Nadiren de olsa steroide
yanitsiz olabilmektedir.  Hastaligin
patogenezinde asir1 IL-1 iiretimi olmasi nedeniyle

vakalar

IL-1 antagonistlerinin tedavide faydali olabilecegi
diistiniilmektedir  (22). birkag
calismada, steroide direngli UFMS vakasinda
anakinra ile iyi klinik yanit alindigi bildirilmistir
(23-24).

Sonugta, uzamis febril miyalji sendromu, nadir
goriilen AAA iliskili wvaskiilitik bir hastaliktir.
UFMS’u tanisi konulan hastalarim %30’unda bu
klinik tablonun AAA’nin ilk bulgusu oldugu
goriilmektedir. Uzamis ates ve miyalji varliginda
UFMS da diisiiniilmelidir. Tedavi i¢in goriis birligi

Yakin zamanda

olmamakla birlikte ¢ogu hasta kortikosteroidlere
duyarlidir.  Hastalarin ~ kiigik  bir  kisminda
kortikosteroidlere yanit alinamamaktadir. Steorid
direngli vakalarda IL-1 antagonistlerinin tedavide
kullanilabilecegi akilda bulundurulmalidir.
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